Ventilacion no invasiva en lactantes
afectados de sindrome de Ondine:
suna indicacion real?
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El sindrome de Ondine se trata de un sindrome de hi-
poventilacion central congénita secundaria a un trastor-
no en el control autonémico de la respiracion en ausen-
cia de enfermedad primaria que lo justifique. Se ha
descrito la eficacia de la ventilacion no invasiva (VNI) en
lactantes afectados del sindrome de Ondine, evitando asi
la necesidad de una traqueostomia para ventilacion meca-
nica. Se describe nuestra experiencia en VNI en lactantes
con sindrome de Ondine.

Se describen 2 lactantes afectados del sindrome de On-
dine que son trasladados a nuestro centro para control y
adecuacion terapéutica. A su ingreso se inicia VNI median-
te ventilador presurométrico (BiPAP vision®) con interfase
nasal en modalidad S/T (espontanea/controlada) con
imposibilidad de conseguir una adecuada ventilacion
(PCO; > 90 mmHg). Finalmente se realiza traqueostomia
reglada para ventilacion mecanica continua.

La aplicacién de VNI en pacientes menores de 5 afios
con sindrome de Ondine, aunque se ha realizado con éxi-
to en algunos casos, no parece ser la norma general de tra-
tamiento.
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NONINVASIVE VENTILATION IN INFANTS WITH
ONDINE’S SYNDROME: A REAL INDICATION?

Ondine’s syndrome is a congenital central hypoventila-
tion syndrome due to a disorder in the autonomic control
of breathing in the absence of any primary disease that
would explain it. Noninvasive ventilation (NIV) has been
reported to be effective in the management of these pa-
tients, thus avoiding the need for tracheotomy for pro-
longed mechanical ventilation. We describe our experi-
ence of NIV in infants with Ondine’s syndrome.
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Two infants with Ondine’s syndrome were transferred
to our center for management and adjustment of therapy.
On admission NIV (BiPAP VISION®) was started with nasal
interphase in S/T (spontaneous/timed) mode, which failed
to provide suitable ventilation (PCO, > 70 mmHg). Final-
ly, tracheotomy for continuous mechanical ventilation
was performed.

Although NIV has been reported to be successful in
some patients with Ondine’s syndrome, its application in
patients younger than 5 years does not seem to be the
general norm of treatment.
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INTRODUCCION

El sindrome de Ondine es un sindrome de hipoven-
tilacion central congénita secundario a un trastorno del
sistema nervioso central (SNC) en el cual el control auto-
némico de la respiracion estd ausente o se encuentra dete-
riorado, especialmente durante las fases de sueno, en
ausencia de enfermedad del tronco del encéfalo, neuro-
muscular, pulmonar, metabdlica o cardiacal-2. Actualmente
se cifra la incidencia de esta entidad en 1/200.000 naci-
mientos; aunque es muy probable, dado el desconoci-
miento de este trastorno entre la comunidad médica y la
variabilidad de formas clinicas, que se trate de una enfer-
medad infradiagnosticada3.

A pesar de que el mecanismo fisiopatolégico exacto se
desconoce, parece ser que el causante de esta entidad es
un trastorno en la integracion de la informacién prove-
niente de los quimiorreceptores, probablemente a nivel
del tronco del encéfalo®>. Por ello, la expresion clinica de
la enfermedad se haria mas evidente en aquellos mo-
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mentos en los cuales el resto de mecanismos que regulan
la respiracion se encuentran inoperantes 0 menos activos;
hecho que acontece durante el suenio, especialmente du-
rante la fase no REM%>. De cualquier manera, el grado de
intensidad de la enfermedad entre los paciente afectados
de sindrome de Ondine es muy variable, existiendo enfer-
mos que presentan hipoventilacion de forma permanente
y otros en los cuales el cuadro se limita a las fases de sueno.
El enfoque terapéutico debe ser multidisciplinar, aun-
que ird dirigido principalmente a mantener una adecuada
ventilacion. La necesidad, en cuanto a horas por dia, de
soporte ventilatorio depende del grado de afectacion del
paciente y, por tanto, debe individualizarse segin el caso.
La ventilacion invasiva mediante presion positiva se plan-
tea como el tratamiento de eleccion durante los primeros
3-5 anos de vida>®. Evidentemente, el empleo de ventila-
cién mecanica invasiva prolongada requiere la realizacion
de una traqueostomia3. Desde el afio 1997 se ha descrito
la eficacia de la ventilacién no invasiva (VND en pacientes
afectados del sindrome de Ondine”?, evitando asi la ne-
cesidad de una traqueostomia para la ventilacion mecani-
ca prolongada y sus complicaciones asociadas. Durante el
ano 2004 fueron trasladados a nuestro centro dos lactan-
tes afectados de este sindrome para intentar adaptacion a
VNI En ninguno de los 2 casos se consiguioé una ventila-
cion eficaz, por lo que fue necesaria la traqueostomia.

OBSERVACION CLINICA

Paciente 1

Neonato de sexo femenino de 29 dias de vida sin antece-
dentes prenatales de interés nacido a término tras parto
eutdeico. Durante el periodo posnatal inmediato presentd
depresion respiratoria y preciso intubacion y ventilacion me-
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Figura 1. Relacion entre los pardmetros ventilatorios me-
dios diarios y los valores medios diarios de ga-
sometria venosa en el primer paciente.
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canica. A la exploracion fisica no existen hallazgos de inte-
rés. En los dias siguientes se intenta extubar sin éxito debi-
do a episodios de hipoventilacion grave (PCO, > 100 mmHg):
bradipnea de 20-30 resp./min en vigilia y 5-8 resp./min du-
rante el sueno. Se intenta sin éxito VNI mediante ventilacién
mecanica intermitente mandatoria sincronizada (SIMV) a tra-
vés de gafas binasales. Se realizan ecografia cerebral, reso-
nancia magnética (RM) cerebral, electroencefalograma
(EEG), estudio de metabolopatias, ecocardiograma y pun-
cion lumbar sin encontrar datos patologicos.

Ante estos hallazgos se realiza polisomnografia que
orienta hacia el diagnéstico de sindrome de Ondine, por lo
que se traslada a nuestro centro. En el momento del trasla-
do la paciente se encuentra ventilada mediante ventilacion
mecanica (modalidad SIMV) a través de tubo nasotraqueal.
A su ingreso se inicia VNI mediante ventilador presuromé-
trico (BiPAP vision® con interfase nasal) en modalidad S/T
con el objetivo de intentar evitar una traqueostomia. Ini-
cialmente se pone de manifiesto gran dificultad para lograr
que la paciente se adapte al respirador con episodios de
desaturacion que requieren reanimacion mediante bolsa
autohinchable. Finalmente se consigue una aceptable
adaptacion de la paciente al sistema. Sin embargo, a pesar
de la ausencia de fugas en la interfase y la adecuada adap-
tacion se observa imposibilidad del sistema para conseguir
una adecuada ventilacion (PCO, > 90 mmHg). Este tltimo
periodo se esquematiza en la figura 1, donde se represen-
ta la relacion entre los parimetros ventilatorios medios dia-
rios y los valores gasométricos medios diarios. Dado el fra-
caso de la VNI se realiza traqueostomia reglada para
ventilaciéon mecanica. Cuando se consiguen parimetros
ventilatorios minimos se instruye a la familia sobre los cui-
dados basicos (aspiracion, curas de la traqueostomia), se
inicia ventiloterapia con respirador portatil y se da de alta.

Paciente 2

Lactante de sexo femenino de 42 dias de vida afectada
de sindrome de Ondine que se traslada a nuestra unidad
para intentar adaptacion a VNI y seguimiento. No existen
antecedentes prenatales ni perinatales de interés. En el
centro remisor se habia intentado extubar sin éxito, por lo
que en el momento del traslado recibe ventilacion meca-
nica mediante tubo nasotraqueal (modalidad SIMV). A la
exploracion fisica a su ingreso destaca bradipnea grave du-
rante las fases de vigilia y suefio, hiporreactividad de la pu-
pila izquierda y discreta hipotonia axial, siendo el resto de
exploracion normal. En el centro emisor se habia realizado
RM craneal y espinal, EEG, biopsia muscular, estudios de
conduccion nerviosa, polisomnografia, estudio de metabo-
lopatias, ecocardiografia y estudio Holter orientindose
como sindrome de Ondine. A su ingreso se intenta VNI
(BiPAP vision® con interfase nasal) en modalidad S/T sin
éxito (PCO, > 70 mmHg en vigilia y suefio). En la figu-
ra 2 se esquematiza la relacion diaria entre los parimetros
ventilatorios medios y los registros gasométricos medios:
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se observa como, a pesar de ir aumentando los parimetros
ventilatorios, existe una incapacidad para mantener una
adecuada ventilacion y oxigenacion. A los 12 dias de in-
greso se practica traqueostomia para ventilacion mecanica.
Durante la hospitalizacion se ha hecho entrenamiento a los
padres del material de reanimacion, aspiracion, pulsioxi-
metro, traqueostomia, siendo al alta el manejo por parte de
los familiares completamente auténomo.

DiscusiON

Los pacientes afectados de sindrome de Ondine deben
recibir soporte ventilatorio debido a que el control auto-
noémico de la respiracion estd ausente o se encuentra de-
teriorado. La ventilacion invasiva con presion positiva a
través de una traqueostomia se plantea como el trata-
miento de eleccion, especialmente durante los primeros
3-5 afos de vida>®.

En los dltimos anos han aparecido trabajos que plantean
la utilidad de la VNI mediante presion positiva en el trata-
miento de pacientes afectados de sindrome de Ondine. El
BiPAP es un método de ventilacion basado en la aplicacion
de una presion positiva continua en dos niveles de presion
diferentes (IPAP/EPAP) sobre la via aérea superior median-
te una interfase nasal/buconasal. En el caso de estos pa-
cientes se utilizarfa una modalidad asistida/controlada ajus-
tando los valores de IPAP/EPAP segtin las necesidades del
paciente. Aunque se ha descrito casos de lactantes afecta-
dos de sindrome de Ondine que han sido tratados me-
diante VNI con éxito®? esta técnica ha presentado fracasos
frecuentes en pacientes menores de 5 anos. Por el contra-
rio, en pacientes mayores de 5 afos (principalmente en
aquellos que solo precisan soporte ventilatorio nocturno,
en los cuales podria retirarse la traqueostomia) se trata de
una excelente opcion, con una alta tasa de éxito>10.

En los casos presentados intentamos iniciar una VNI con
el objetivo de evitar una traqueostomia y sus complicacio-
nes asociadas; sin embargo, en ninguno de los 2 casos se
consigui6é una ventilacion adecuada, debiéndose recurrir a
una ventilacion invasiva mediante traqueostomia. Las conti-
nuas fugas a través de la interfase nasal y la malposicion
de la mascarilla debido a los movimientos de los pacientes
dificultan en gran medida la adaptacion a este tipo de ven-
tilacion y pueden dar lugar a episodios de hipoxemia e hi-
percapnia aguda. Asimismo, en nuestros pacientes detecta-
mos que, a pesar de optimizar los valores de EPAP para
facilitar la eliminacién de CO, por el orificio espiratorio de
la tubuladura y los valores de IPAP para conseguir una bue-
na expansion toracica, la falta de sincronizacion daba lugar
a una ineficacia de la VNI, especialmente cuando el pa-
ciente dormia y dependia de las respiraciones controladas.

Segin nuestra experiencia la aplicacion de VNI en lac-
tantes reviste gran dificultad técnica y presenta un mayor
riesgo que la ventilacion convencional.

En resumen, no creemos aconsejable como norma ge-
neral aplicar VNI en pacientes menores de 3-5 afos afec-
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Figura 2. Relacion entre los pardmetros ventilatorios me-
dios diarios y los valores medios diarios de ga-
sometria venosa en el segundo paciente.

tados de sindrome de Ondine. Aunque tal vez puede ser
una opcion valida en pacientes con formas de sindrome
de Ondine menos graves que mantengan una minima fre-
cuencia respiratoria durante el suefo que permita una
buena sincronizacién con la modalidad “espontinea” y,
por tanto, una mayor eficacia de la VNL
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