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CARTAS AL EDITOR

Hipertension pulmonar

en un paciente con sindrome
de Down y obstruccion
respiratoria cronica

de vias altas

Sr. Editor:

La hipoxemia crénica causada por una obstruccion importan-
te de las vias respiratorias altas puede ser causa de hipertension
pulmonar!2. Se presenta el caso de un paciente de 3 anos de
edad, afectado de sindrome de Down con insuficiencia cardia-
ca congestiva e hipertension pulmonar grave secundarias a un
sindrome de apnea obstructiva del sueno (SAOS).

Paciente de 3 anos con sindrome de Down que fue traido a con-
sulta por aumento de peso en los tltimos dias, encontrandole su fa-
milia decaido con importante astenia y anorexia. Referfan catarros
de vias altas frecuentes y roncopatia nocturna. Sin historia previa
de cardiopatia congénita.

En la exploracion fisica, el nino se encontraba afebril e irritable,
y presentaba edemas en cara, manos y pies, cianosis central en le-
chos y perioral, saturacién de oxigeno (SaO,) inferior al 80%, insu-
ficiencia respiratoria nasal, sin signos de dificultad, y toleraba mal
el dectbito. La auscultacién cardiaca fue normal y en la respiratoria
se auscultaban con estertores crepitantes en bases pulmonares, so-
bre todo en el plano posterior. El abdomen estaba distendido, con
ascitis y hepatomegalia de 4 cm. Las amigdalas mostraban hipertro-
fia, con moco purulento. El peso era de 13,240 kg y la talla de 84 cm.

Se obtuvieron los siguientes resultados en la analitica, discreta
leucocitosis con neutrofilia, proteina C reactiva (PCR) ligeramente
elevada, acidosis respiratoria compensada, y presion parcial de di6-
xido de carbono de 66 mmHg. Proteinas totales y albimina discre-
tamente disminuidas (6 y 1,5 g, respectivamente). Proteinuria de
200 mg/24 h. Oliguria, con pruebas de funcion renal normales (ex-
crecion fraccional de sodio de 0,4 mg/dD.

La radiografia de térax mostré engrosamiento pleural, cisura de-
recha llena. En la ecocardiografia no existian alteraciones estructura-
les, dilatacion importante de cavidades derechas y de la arteria pul-
monar, con insuficiencia tricuspidea (gradiente de 50 mmHg),
insuficiencia pulmonar (gradiente de 40 mmHg), presion pulmonar
estimada de 60/45 mmHg (70% de la sistémica), cavidades izquier-
das comprimidas y ligero derrame pericardico.

El diagnéstico inicial fue catarro de vias altas, cor pulmonale agu-
do e hipertension pulmonar grave, con insuficiencia renal prerrenal.

Se inici6 tratamiento del episodio agudo con oxigeno al 100% en
gafas nasales, restriccion hidrica, furosemida y albimina por via in-
travenosa y amoxicilina-acido clavulanico.

La evolucion fue favorable. Se consiguié una buena diuresis, el
nino perdio peso (1.620 g) y desaparecieron los edemas. Disminu-
yeron las necesidades de oxigeno, con una clara mejoria del estado
general, del apetito y de la actividad fisica del paciente que permi-

An Pediatr (Barc) 2005;62(2):178-84

tieron completar el tratamiento por via oral. A los 10 dias de ingre-
50 la ecocardiografia mostré cavidades derechas normales con pre-
siones pulmonares en limites normales. Requirié oxigeno nocturno,
y en vigilia mantiene SaO, en torno del 92%. Fue dado de alta con
oxigenoterapia domiciliaria nocturna entre 1-1,5 1 para mantener
Sa0, del 92%. Se solicité un estudio otorrinolaringolégico (ORL) y
una polisomnografia. El examen ORL revel6 hipertrofia grave de
adenoides y amigdalas, obstruccion de las coanas, macroglosia y
lengua de implantacién baja. La polisomnografia fue realizada du-
rante 5 h de sueno diurno, valorindose: para las fases del sueno
EEG (electroencefalograma), 8 canales; EOG (electrooculograma),
2 canales, y EMG (electromiograma), 1 canal, una banda toracoab-
dominal y flujo nasobucal para los eventos respiratorios y pulsioxi-
metria cutinea y ECG. Los resultados fueron compatibles con un
SAOS, con 24 apneas obstructivas (SaO, media en las desaturaciones
del 70%). Tras realizar amigdalectomia y adenoidectomia el nifo fue
enviado a su domicilio manteniendo inicialmente oxigenoterapia
nocturna, con un flujo de 0,5 1 (SaO, por encima de 93-94%). Un
mes después acudio a revision: la roncopatia, la astenia y la anore-
xia habian desaparecido. Las necesidades de oxigeno nocturno de-
saparecieron en la primera semana tras la intervencién y actual-
mente mantiene SaO, superiores al 96% sin oxigeno. La exploracion
fisica y el estudio ecocardiografico son normales.

La obstruccion respiratoria de vias altas es una patologia muy
frecuente en pediatria, en muchos casos leve y, por tanto, poco
tenida en cuenta. Cuando es grave, debido a un aumento de la
resistencia de las vias respiratorias puede condicionar la apari-
cion de hipoventilaciéon con hipoxemia e hipercapnia croni-
cas!'3. Estas alteraciones pueden conducir a una hipertension
pulmonar grave, que con frecuencia cursa de forma asintomati-
ca hasta que una infeccion intercurrente descompensa al pa-
ciente y éste entra en situacion de cor pulmonale3. Esto es mas
frecuente en pacientes con enfermedad de base: ninos con an-
tecedentes de prematuridad (broncodisplasia, deformidades fa-
ciales, etc.) o nuestro paciente, en el que se suman varios facto-
res: hipertrofia grave de adenoides y amigdalas que condicionan
la aparicién de un SAOS, las caracteristicas propias de un sin-
drome de Down (macroglosia, alteraciones primarias del parén-
quima pulmonar, hipotonia, mayor susceptibilidad a las infec-
ciones, obesidad, etc.)3. En la mayoria de los casos la evolucion
es silente, dada la gran capacidad de adaptacion del sistema car-
diovascular, fundamentalmente del ventriculo derecho, en los
pacientes pediatricos, que en muchos casos se manifiesta con un
cor pulmonale3. Un estudio previo encontré que un 65,7 % de
los ninos asintomaticos, con hipertrofia adenoidea, incluidos en
el estudio presentaron alteraciones de la presion arterial pulmo-
nar medida por ecografia Doppler?.

En cuanto al tratamiento de estos pacientes, primero se debe
tratar la descompensacion aguda y después plantear la solucion
quirdrgica definitiva. En los casos que se presentan con cor pul-
monale agudo, ademis de los tratamientos habituales, puede ser
util la prostaciclina (PGI,), para tratar la hipertension pulmonar
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secundaria>®. En nuestro paciente, la solucién quirtrgica de las
alteraciones anatémicas presentes fue eficaz para revertir la sin-
tomatologia clinica y las alteraciones de la presion pulmonar y
de la funcion cardiaca, consiguiéndolo ademas en un corto pe-
riodo de tiempo. En los estudios revisados, la intervencion qui-
rdrgica consigue normalizar la presién pulmonar y la funcién
cardiaca hasta en el 85% de los casos">78.

Todo esto refleja la importancia de esta patologia, y la necesi-
dad de su conocimiento por parte de pediatras y otorrinolarin-
gblogos, con el fin de identificarla lo antes posible, pudiendo
realizar asi un adecuado tratamiento de ésta, que incluye la so-
lucién quirdrgica de las alteraciones de las vias respiratorias altas.
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