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INTRODUCCION

La muerte de un niño es siempre una situación desgarradora, aún después de una enfermedad conocida, y pocos padres están preparados para afrontar este hecho, cuando esta situación es repentina e inexplicable como es el caso del Síndrome de Muerte Súbita del Lactante (SMSL) ,el evento se convierte en una situación aún más difícil.Al ocurrir en los primeros meses de la vida, altera el orden natural y trunca la proyección de los padres en sus hijos, anulando las fantasías y proyectos que sobre el tenían, generando con esto un gran vacío, en lo que sobrevienen sentimientos de culpa y desvalorización.

Desde los orígenes del hombre, las diversas culturas le han atribuido a la muerte diferentes valores, deberes, emociones, lo que en parte ha contribuido a las diferencias que hoy existen en el estudio y desarrollo de este difícil problema, en los diferentes continentes.
El SMSL continua siendo un fenómeno de causa desconocida y aunque desde la década pasada viene ocurriendo una marcada reducción, aún es responsable de muchas muertes de lactantes países desarrollados, como  los Estados Unidos, España y otros, en el período de lactancia después del período neonatal.
CONCEPTO

El SMSL también llamado muerte en la cuna es definido como la muerte repentina e inesperada de un niño menor de un año de edad, que permanece inexplicable aún después de una necropsia completa, de la investigación de la escena de la muerte y la evaluación de la historia clínica del niño y la familia. No es exclusiva del lactante, pues ocurre también en otros períodos de la infancia, en el joven, en el adulto, pero tiene su mayor incidencia en el lactante.

EPIDEMIOLOGÍA

La epidemiología reviste gran importancia y debe tenerse en cuenta, aunque no es posible establecer de forma prospectiva las posibles víctimas del SMSL al no ser posible determinar la importancia relativa de cada factor de riesgo individual.

El SMSL es la principal causa de mortalidad infantil entre un mes y un año de edad en países desarrollados.

La incidencia de éste Síndrome en los E.U. ha declinado a más del 50% desde mediados de 1980, la mayor reducción ocurrió desde 1992 cuando la Academia Americana de Pediatría (AAP) recomendó para reducir el riesgo de SMSL colocar a los niños en decúbito supino. Entre 1992 y 2001 el número de SMSL en los E.U. varió  de 1,2-0,56 por mil nacidos vivos. Declinaciones parecidas han ocurrido en otros países que siguieron esta campaña.

Con respecto a los países latinoamericanos, la tasa de mortalidad por esta causa es variable, según características demográficas, clima, nivel socioeconómico de la población evaluada y capacidad de estudios diagnósticos. Las cifras oscilan entre 0,2-0,8 por mil nacidos vivos, por lo que debe profundizarse más en el estudio del SMSL.

Datos obtenidos del Instituto Nacional de desarrollo humano y la salud infantil colaborativos para el estudio del SMSL en los E.U. han ayudado  a definir factores epidemiológicos del SMSL. Estos marcadores fueron basados en estudios multicéntricos.

Se señala como edad pico entre los dos y cuatro meses, de nacidos, el 90% ocurre antes de los seis meses de edad. Esta distribución sugiere fuertemente que un estadío crítico de desarrollo o maduración afecta el riesgo de SMSL, el sexo masculino es el más afectado.

Como factores de riesgo se incluyen:

-Madre joven (menos de 20 años)
-Hábito de fumar en la madre durante el embarazo

-Prematuridad y/o bajo peso al nacer

-Posición prona durante el sueño

-Dormir en superficies blandas 

-Uso de cobertores

Elevan de dos a cuatro veces el riesgo de SMSL el hábito de fumar en la madre durante el embarazo, que por lo general ocurre en ambos períodos pre y post natal, no está claro si el fumar durante un período de desarrollo específico de la embriogénesis  es particularmente dañino. El hábito de fumar es uno de los factores de riesgo prevenibles, más importantes para el SMSL.

La exposición al humo durante el embarazo da como resultado disminución del volumen de los pulmones del feto, y la compleance.

La nicotina tiene efectos neuroterátógeno, dando como resultado alteraciones en las vías autonómicas, incluyendo la disminución del despertar hacia la hipoxia y otros estímulos, todo esto constituye un riesgo para el síndrome.
Los lactantes prematuros, así como los de bajo peso tienen un mayor riesgo para el SMSL que los lactantes a término y la edad de mayor vulnerabilidad para este grupo de lactantes es hacia la cuarta o sexta semana de vida, más temprano que en los nacidos a término.

En numerosos estudios de tipo observacional y con casos controles se ha encontrado asociación entre la posición prona al dormir y el síndrome. Un soporte adicional para esta asociación es la declinación del número o promedio de SMSL que ha ocurrido en varios países después de la recomendación realizada por la AAP de colocar a los lactantes en posición supina.

Son numerosos los factores de riesgo por lo que el SMSL posiblemente tenga un origen multifactorial, en el que entran factores sociales, epidemiológicos, psicológicos y médicos 

ANATOMÍA PATOLOGÍCA Y PATOGENIA

El SMSL se caracteriza por numerosos anormalidades micro y macroscópicas sin embargo ninguna de estas es lo suficientemente grave para explicar la muerte.

A la inspección del cadáver, se trata de lactantes bien nutridos e hidratados, en los que puede observarse salida de líquido teñido de sangre o espuma por la nariz y boca, cianosis labial y ungueal. Secundario al fenómeno agónico o a las maniobras de resucitación, puede encontrarse un material blanquecino compatible con leche en vías respiratorias superiores que antiguamente fue interpretado como causa de asfixia otros hallazgos internos incluyen petequias intra torácica, edema y congestión pulmonar, inflamación del tracto respiratorio superior y hematopoyesis hepática

Las pequeñas alteraciones han llevado a elaborar posibles mecanismos patogénicos  y se plantea la “hipótesis de triple riesgo”.

Esta propone que el SMSL puede ocurrir cuando tres factores coinciden.

· Vulnerabilidad  (Ej. alteraciones genéticas, anomalías neurológicas)

· Período de crítico  (del sist. Nervioso central, del sist. Inmune)

· Stress exógeno o eventos disparadores externos  (hábito de fumar en las madres, infecciones, decúbito prono)
La “hipótesis de triple riesgo” afirma que los lactantes podrán morir por el SMSL solamente si están presentes los tres factores,  que la vulnerabilidad permanece latente hasta que ellos entran en un período de desarrollo crítico y son expuestos a tensiones exógenos.

Fundamental Vulnerabilidad:

Anomalías del cerebro:

 Emergentes evidencias sugieren que las anormalidades fundamentales en las señales de la Serotonina en el cerebro juegan un rol en la patogénesis del SMSL. Estas anormalidades pueden ser de uno u otro origen (genético o adquirido desde la exposición en el útero).

Numerosos estudios han mostrado sutiles alteraciones o “pérdidas de la maduración”  en el núcleo Arcuato y otras regiones del cerebro que participan en la respuesta ventilatoria y presión sanguínea ante la hipoxia e hipercapnia

Más recientemente se han mostrado una serie de anormalidades específicas de las señales de la Serotonina (5-HT) que incluyen:

Disminución de los receptores para la Serotonina (5-HT) en áreas de la medula de lactantes que han muerto por SMSL

Los varones tienen un número más bajo de receptores, lo cual se corresponde con la mayor incidencia del Síndrome en este sexo. 

Debido a que es conocida la influencia de la Serotonina sobre un amplio rango de procesos autonómico, estos hallazgos apoyan la hipótesis que el SMSL está relacionado con una disrregulación del sistema nervioso autónomo mediado por la Serotonina.

A continuación otras anormalidades que se han reportado en algunas víctimas del SMSL:

· Perdida de la maduración del SNC Leucomalacia subcortical y peri ventricular
· Gliosis del tallo cerebral 

· Incremento el peso del cerebro

· Alteración de la densidad de las espinas dendríticas 

· Disminución de los receptores muscarínicos y Kainate en el núcleo Arcuato (los cuales median las respuestas ventilatorias en animales de experimentación ) en más de la mitad  víctimas del SMSL comparado con controles.

Todos estos hallazgos soportan el concepto que la anormalidad del tallo cerebral o pérdida de la maduración, relacionadas con el control cardiorrespiratorio o neurorregulación es un contribuidor muy importante en la patogénesis del SMSL.

Esta hipótesis está sostenida por dos hallazgos adicionales
1. Estudios epidemiológicos que confirman factores de riesgo antenatal y maternos sugieren un menor desarrollo intrauterino en recién nacidos que murieron posteriormente por SMSL Esta observación sugiere que las anormalidades del cerebro pueden originarse antes del nacimiento.

2. La observación de anormalidades sutiles en la regulación cardiaca, respiratoria  y el despertar del sueño en lactantes quienes murieron por el SMSL 

Factor Genético:

El rol del factor genético no está claro, pues por ejemplo la incidencia entre hermanos es baja, así como en gemelos de mismo sexo no es mayor que en gemelos de diferente sexo 

Sin embargo se ha identificado un polimorfismo genético en víctimas del SMSL, lo cual sugiere que este polimorfismo genético pueda interactuar con factores específicos de riesgo, que incrementan la susceptibilidad hacia el síndrome en situaciones críticas.

Se ha considerado que un polimorfismo genético específico en los siguientes genes juegue un rol importante en el SMSL.

Gen promotor de la Interluquina 10

Gen transportador de la Serotonina

Genes involucrados en el desarrollo del sistema autonómico 

Posición prona:

El mecanismo por el cual  la posición prona incrementa el riesgo del SMSL no es conocido, pero algunos estudios sugieren el rol de la sofocación  asociado a numerosos factores, tales como dificultad para despertar, la hipertermia y el tipo de cama.

Algunos estudios señalan que la posición prona durante el sueño se asocia con  larga duración del sueño, eventos obstructivos largos, dificultad para  despertar, largos intervalos entre eventos obstructivos y el despertar , y sobre todo disminución de la reacción de despertar ante eventos obstructivos . En otros estudios el umbral del despertar tanto durante el sueño tranquilo como activo fue alto en lactantes de 5- 6 meses de edad. 

También se relaciona el Síndrome con la posición prona y el uso de almohadas, en Nueva Zelandia por ejemplo en un estudio de 393 casos de SMSL que se encontraban en posición prona fue más frecuente en lactantes pequeños y de bajo peso al nacer que usaron almohadas en comparación con otros lactantes que fueron encontrados en otra posición (prona, con la cara lateral, supina). Estos hallazgos sugieren que los lactantes que murieron de SMSL en posición prona representan un subgrupo distinto y que el mecanismo del Síndrome puede diferir dependiendo de circunstancias específicas relacionadas con la posición del lactante al dormir.

Entre otros de los elementos que influyen en la vulnerabilidad está la disfunción cardiaca pero los estudios al respecto han sido inconstantes.

Se ha descrito un intervalo QT prolongado en el ECG o mutaciones de los canales del sodio asociados con el Síndrome de QT prolongado en estudios post mortem.

La susceptibilidad para el SMSL es compleja y la identificación de lactantes de alto riesgo que puedan ser particularmente vulnerables para un disturbio cardiaco es importante. La futura comprensión de la susceptibilidad individual a través de un amplio espectro de lactantes es necesaria para esclarecer la patogénesis y el desarrollo de la responsabilidad de las iniciativas de la salud pública para la prevención del SMSL.

Desarrollo mental 

Usualmente el SMSL ocurre entre el 2do y 4to mes de vida, período que se destaca por marcados cambios en el desarrollo mental, cardíaco, ventilatorios y modelos de sueño en  lactantes normales. Estas coincidencias del tiempo sugieren que los lactantes son vulnerables para la muerte súbita durante un período crítico de maduración autonómica.

Diagnóstico y Diagnóstico Diferencial 

 El SMSL es un diagnóstico de exclusión, para establecerlo es necesario realizar un examen físico donde se precisen signos externos de una posible causa (traumatismo, malos tratos, intoxicaciones). Es imprescindible la realización de una necropsia completa y la exploración de la escena de la muerte, otras causas de muerte inesperada y súbita en lactantes deben ser consideradas y excluidas antes que el diagnóstico de SMSL pueda ser establecido.

Entre los cuales se encuentran

-El Abuso Infantil

-Enfermedades metabólicas

Además anomalías del sistema nervioso central, cardiopatías congénitas, son particularmente importantes pues pueden tener implicación para otros niños de la familia.

Abuso Infantil:

El abuso infantil fatal (homicidio), afortunadamente  no es frecuente, pero puede ser considerado cuando un niño muere súbita e inesperadamente, se estima que hasta el 5% del SMSL pueden ser verdaderos homicidios.

Muchas muertes relacionadas con abuso infantil pueden ser distinguidas del SMSL mediante la autopsia completa, la investigación de la escena de la muerte y la revisión de la historia clínica

Sin embargo, mediante la autopsia no puede distinguirse entre asfixia deliberada o accidental con un objeto blando y el SMSL

Algunos elementos aumentan la sospecha de asfixia deliberada pero no confirmada como: 

· Apnea, cianosis previa recurrente o eventos aparentemente amenazantes para la vida (ALTE) mientras es cuidado por otra persona Edad al morir mayor de 6 meses

· Muerte previa inesperada o inexplicable de uno más hermanos

· Muerte previa de lactantes en casa de cuidadores 

· Muerte simultánea o cercana de gemelos

· Evidencia de hemorragia pulmonar (tal como siderófilos en el pulmón)

Igual cuando se sospecha esta forma de abuso infantil es extraordinariamente difícil de probar. El énfasis en la investigación de la escena de la muerte mediante individuos entrenados y la revisión cuidadosa de la historia clínica del niño y la familia pudieran minimizar en errores en el diagnóstico de la causa y forma de la muerte.

Existen eventos con aparente amenaza para la vida (ALTE) en los que ocurre un cambio brusco e inesperado del comportamiento del lactante, puede acontecer durante el sueño, la vigilia o la alimentación. Con frecuencia se describe una combinación de apnea, cambio de color (cianosis o palidez, ocasionalmente rubicundez) importante manifestación del tono muscular (hipotonía o rigidez) ocasional ahogos y arqueadas.

En la mayoría de los casos l persona que cuidaba del niño ha pensado que se trata de una situación en que la vida se encuentra en peligro de muerte o que había fallecido.

En algunos casos el episodio es breve y se normaliza de forma espontánea, otros se ha normalizado después de una intervención oportuna .estos niños deben ser estudiados en busca de afecciones que justifiquen el cuadro, además de realizarles un seguimiento sistemático. En víctimas del SMSL se han descrito antecedentes de ALTE

Enfermedades Metabólicas.

Errores innatos del metabolismo a menudo están presentes etapas tempranas de con episodios aparentemente amenazantes para la vida, por descompensación metabólica. Las enfermedades metabólicas han jugado un rol pequeño pero significativo en la causas de muertes inesperadas del lactante (aproximadamente el 5%).

Entre los desórdenes metabólicos más frecuentes que se describen está el de los ácidos grasos, se incluyen otros como la degradación de amino-ácidos de cadena larga, desórdenes del ciclo de la Urea, academias metilmalónica y propiónica

A continuación ofrecemos algunas situaciones en las que debe sospecharse 

enfermedad metabólica.

· Historia de SMSL previa o muerte inesperada en hermanos (especialmente si la muerte ocurre en la primera semana o los dos primeros días de vida.

· Síntomas o signos antes de la muerte, tales como hipoglicemia neonatal, ALTE, hipotonía muscular, vómitos, fallo para ganar de peso, hiperventilación, numerosas infecciones o niveles altos de transaminasas. 

    MANEJO DEL SMSL 

La respuesta apropiada del profesional ante la muerte de un lactante es la compasión, la empatía, el soporte y no acusatoria. Al mismo tiempo es esencial descubrir la causa de la muerte si es posible. 

El responsable del grupo de investigadores debe estar entrenado para hacer la observación de la escena de la muerte donde tendrá en cuenta 

· Posición del niño 

· Marcas en el cuerpo

· Temperatura corporal

· Tipo de cama o cuna y algún defecto 

· Cantidad y posición de la ropa de cama 

· Tipo de ventilación 

· Reacción de los cuidadores

En ausencia de evidencias de daño o antecedentes significativos de enfermedad puede informarse a los padres que la muerte parece deberse al SMSL

De todas formas otras causas deben se excluidas solamente, después de la investigación de la escena, examen post-mortem y revisar la historia cínica. Los padres deben comprender que estos procederes  facilitaran, conocer el porque de la muerte de su niño y como otros niños en la familia incluyendo los siguientes podrían estar afectados.

Todos ellos deben ser provistos de información acerca del SMSL. Es importante mantener un contacto con los padres durante el tiempo de la investigación y para mitigar la ansiedad puede darse la información de los aspectos macroscópicos de la autopsia sin esperar por el resultado del examen microscópico.

Los expertos recomiendan que investigaciones metabólicas, toxicológicas apropiadas deben ser realizadas en todos los lactantes que mueren súbita e inesperadamente, si      el diagnóstico inicial es considerado como SMSL 

PREVENCIÓN DEL SMSL

Durante la década pasada  se aplicaron un grupo de estrategias con vistas a disminuir el SMSL, basadas en las recomendaciones realizadas por el grupo de muerte súbita del lactante de la AAP y la sociedad Pediátrica de Canadá. 

A continuación se muestran las recomendaciones realizadas por ellos:

Estas recomendaciones están dirigidas a lactantes con buen estado de salud, durante el sueño.  En condiciones médicas individuales, el médico está autorizado a comparar riesgo y beneficio relativos, en situaciones especiales.

· Todos los niños incluyendo aquellos que tienen historia de prematuridad deben ser colocados para dormir en posición supina (totalmente sobre sus espaldas) .La posición prona es recomendada cuando el niño permanece despierto.

· El hábito materno de fumar durante el embarazo y la exposición del lactante al humo del tabaco debe evitarse.

· Los lactantes no deben dormir en colchones de agua, sofá, colchones blandos o superficie blandas

· Debe evitarse objetos blandos en el lugar donde duerme el niño (frazadas, muñecos de peluche, almohadas)

· Evitar el sobrecalentamiento y el exceso de ropa

· Evitar el colecho

· El uso de pacificadores durante el sueño puede reducir el riesgo de SMSL, pues disminuye el umbral del despertar, produciéndose entonces más despertares durante el sueño

¿EXISTEN COMPLICACIONES SECUNDARIAS AL DORMIR EN DECÚBITO SUPINO? 

Han surgido interrogantes después que la AAP orientara por primera ves que los niños deben ser colocados para dormir en posición supina, por as posibles complicaciones, como:

· Reflujo gastroesofágico

· Plagiocefalia

· Desarrollo neurológico retardado

Reflujo gastroesofágico: 

Contrario a lo que se piensa, el niño vomitador tiene más probabilidad de atragantarse estando en posición prona que en la supina, de lo cual existen evidencias clínicas y experimentales.

En la figura 1 (tomada de “Manual de Salud presidencia de la Unión Soc. Arg. de Ped. UNICEF Dic-2003) está representada de forma esquemática lo relacionado con los alimentos,  la vías respiratorias superiores (laringe y traquea) y el aparato digestivo en el decúbito supino.

Como se aprecia en la figura 1, la posición de decúbito supino las vías aéreas  superiores (laringe y traquea) están por encima del esófago. Por lo tanta si el niño regurgita leche, esta es deglutida con facilidad, lo que evita que pase al conducto respiratorio y sea aspirada. Mientras que en la posición prona, (figura 2) el esófago se encuentra por encima de las vías aéreas y entonces si existe más riesgo de aspiración.

En países como Nueva Zelandia, Reino Unido que han puesto en práctica el decúbito supino durante el sueño, ya hace muchos años, no han ocurrido aumento del número de muertes atribuibles a la aspiración.

Plagiocefalia occipital

Se ha reportado un aumento de la plagiocefalia occipital después que el decúbito supino se practica con mayor frecuencia, incluso esto ha dado como consecuencias un número de operaciones innecesarias de craneosinostosis, posiblemente secundario a mal diagnóstico de plagiocefalia como craneosinostosis.

Desarrollo neurológico retardado

Existen varios estudios dedicados a la evaluación del desarrollo motor y la posición al dormir. En ellos se ha demostrado que el desarrollo motor grueso es algo más tardío en los niños que duermen boca arriba, pero esta diferencia no es detectable después de los 18 meses.

La posición prona es recomendada para el desarrollo de la cintura escapular y suprimir la plagiocefalia, por lo que se orienta que durante el tiempo de vigilia sea colocado en posición supina.

CONCLUSIONES

Lo multifactorial, complejo así como los conocimientos cambiantes y aproximados que existen para el SMSL requieren un esfuerzo multidisciplinario y colaborativo que comprometan a profesionales y programas médicos y forenses, agencias que proporcionen consejos  familiar  con vista a la reducción del riesgo, y algo sumamente importante en nuestro medio, trabajar en estudios protocolizados de autopsia completa, investigación de la escena de la muerte según las normas internacionales para un diagnóstico correcto, así como realizar estudios epidemiológicos que permitan identificar la existencia de los factores de riesgo para posteriormente aplicar una conducta intervencionista.
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