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Poligrafia en ninos con enfermedad neuromuscular

DANIEL ZENTENO A%, IVAN RODRIGUEZ N.**, CARLA RIVAS B.*#*,
RUBEN PENA Z.**** IGNACIO MOLINA D.***** y JAIME TAPIA Z ****%*

Polygraphy in children with neuromuscular disease

Introduction: A high prevalence of sleep-disordered breathing (SDB) has been reported in neu-
romuscular disease (NMD) patients. Our aim was to describe the results of sleep studies performed by
overnight polygraphy in pediatric ward of a public hospital from Concepcion, Chile. Additionally, we
purposed to define its utility in the treatment of children with NMD. Methods: Records of NMD patients
admitted at G. Grant Benavente Hospital, from 2011 to 2015 were considered. The therapeutic approa-
ches were classified as: non invasive ventilation, surgical treatment and follow up. Results: From 36
patients initially admitted in the study 5 were excluded. Patients median age was 10 years-old (range:
0.3-19), 74% (n = 23) were males. Diagnosis were: Duchenne muscular dystrophy in 12 patients (39%),
Myelomeningocele in 6 (19%), Hypotonic syndrome in 5 (16%), Miopathy in 3 (10%), Spinal muscular
atrohpy in 3 (10%) and other NMD in 2 patients (6%). Median of polygraphy valid time was 7.3 h
(range:4.3-10.5). Median of mean values of O, saturation was 97% (range: 91-99%) and median of
minimum O, saturation was 90% (51-95%). Six polygraphies (19%) were normal and 25 (81%) showed
some degree of SDB. From this group 60% had a mild, 28% (n = 7) had a moderate and 12% (n = 3)
presented a severe SDB. Fifteen patients (65%) were under non invasive ventilation, nine (29%) of them
received medical treatment and two of them (6%) surgical treatment. There was no difference between
the magnitude of SDB and therapeutic approach. Moreover, no association between the severity of SDB
and therapeutic approach was found. Conclusion: Polygraphy allows objective diagnosis of SDB in
children with NMD and is a suitable tool to define therapeutic conducts.

Key words: Polygraphy, children; neuromuscular disease; Sleep disorders breathing.

Resumen

Introduccion: Los pacientes con enfermedades neuromusculares (ENM) presentan una alta
prevalencia de trastornos respiratorios del suefio (TRS). El objetivo de este estudio fue describir los
resultados de estudios poligraficos y mostrar su utilidad para el establecimiento de conductas terapéu-
ticas en nifios con ENM de un hospital publico de Chile. Metodologia: Se consideraron registros de
PG de nifios con ENM. Las conductas terapéuticas fueron clasificadas como. asistencia ventilatoria no
invasiva (AVNI), cirugia y observacion y seguimiento. Los resultados se expresan en mediana y rango.
Los tests de Kruskal-Wallis y y* fueron empleados. Fue considerado significativo un p < 0,05. Resul-
tados: Al estudio ingresan 36 pacientes, siendo excluidos 5, la mediana de edad fue 10 arios (0,3-19),
74% varones. Diagnosticos: Distrofia neuromuscular de Duchenne 39% (n = 12), Mielomeningocele
19% (n = 6), Sindrome hipotonico 16% (n=35), Miopatia 10% (n = 3), Atrofia espinal 10% (n = 3),
otros 6% (n = 2). El tiempo validado de la poligrafia fue 7,3 h (4,3-10,5), la mediana de la saturacion
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de O, promedio fue 97% (91-99) y de la saturacion de O> minima 90% (51-95). Las poligrafias fueron
normales en 6 pacientes (19%) y sugerentes de TRS en 25 (81%). Entre ellas se consideréo SAHOS
leve 60% (n = 15), moderado 28% (n = 7) y severo 12% (n = 3). En 20 pacientes (65%) se decidio
iniciar AVNI, en 9 (29%) observacion y seguimiento y en 2 (6%) tratamiento quirurgico. No existio
asociacion entre la categorizacion de gravedad de SAHOS y conducta terapéutica. Conclusion: La
poligrafia permite el diagnostico objetivo de TRS en nifios con ENM y constituye una herramienta util

para determinacion de conductas terapéuticas.

Palabras clave: Poligrafia; Niiios; Enfermedad neuromuscular; Trastornos respiratorios del

suerio.

Introduccion

Pacientes y Métodos

Los pacientes con enfermedades neuromus-
culares (ENM) presentan una mayor prevalencia
de trastornos respiratorios del suefio (TRS) en
comparacion a la poblacion pediatrica sana; sien-
do su inicio variable segun el tipo de patologia y
presentacion individual'.

Se estima que mas del 40% presentara a lo lar-
go de su vida un TRS, el cual, puede asociarse a
alteraciones del intercambio gaseoso, arquitectura
del suefio, calidad de vida y morbimortalidad'.
Desde el punto de vista fisiopatologico, los TRS
son generados principalmente por la afeccion de
la musculatura inspiratoria y el aumento de la
resistencia de la via aérea'?.

Si bien los pacientes con ENM pueden presen-
tar TRS en etapas iniciales de la vida, la mayor
parte de ellos los manifiestan al evolucionar la
enfermedad de base, por lo tanto, su deteccion
precoz es fundamental para realizar un tratamien-
to oportuno®*,

El examen de eleccion para el diagnostico
de los TRS es la polisomnografia. No obstante,
dado el alto costo de su implementaciéon, han
sido desarrollados examenes alternativos como
la poligrafia (PG), la cual, ha mostrado tener un
rendimiento diagnéstico aceptable en la pobla-
cion de interés®”.

La ventilacion no invasiva (VNI) constituye
uno de los pilares de tratamiento de los TRS en
pacientes con ENMS®. En este contexto, se ha
observado que la VNI revierte la hipoxemia,
normaliza la arquitectura del suefio, reduce la
morbilidad y mejora la calidad de vida en nifios
con ENM?#10,

Son escasos los hospitales publicos de nuestro
pais que han adoptado estrategias dirigidas al
diagnostico y tratamiento de los TRS en nifios
con enfermedades respiratorias cronicas. Por
este motivo, el objetivo del presente estudio fue
describir los resultados de estudios poligraficos
y mostrar su utilidad para el establecimiento de
conductas terapéuticas en nifios con ENM de un
hospital publico de Chile.
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Diserio

El disefio de estudio corresponde a una serie
retrospectiva de casos, en el cual, los datos fueron
registrados por un solo evaluador (RP) desde las
fichas clinicas de cada uno de los pacientes.

Pacientes

Se consideraron todos los registros de poligra-
fia de nifios con ENM pertenecientes al servicio
de pediatria del hospital Dr. Guillermo Grant
Benavente (HGGB), Concepcion, Chile; entre
diciembre de 2011 a febrero de 2015. Se exclu-
yeron aquellos pacientes con registros de estudios
sin criterios de aceptabilidad; asi como también,
menores de 3 meses. Por su parte, aquellos pa-
cientes en quienes se realizé mas de una PG, so6lo
fue considerado el primer examen. Puesto que en
la totalidad de ellos el segundo examen corres-
pondié a un examen de control que solo buscod
verificar el diagnodstico generado en el primer
examen. No existid diferencia significativa entre
los resultados de los exdmenes diagnosticos y
de control (resultados no reportados). El estudio
fue aprobado por el comité de ética institucional
(Resolucion N° 2244).

Variables

Como variables de interés fueron considerados
los datos demograficos, diagnostico, pardmetros
de poligrafia (duracion total de estudio, duracion
del estudio validado, indice de apnea hipopnea
(IAH), indice de apnea hipopnea obstructiva y
mixta (IAHOM), nimero de desaturaciones, sa-
turacién minima y saturacion promedio durante el
estudio) y determinacion de conducta terapéutica;
la cual fue determinada luego de la realizacion,
interpretacion y analisis de la poligrafia. Como
conducta terapéutica fue considerada el plan de
intervencion posterior al examen, la cual fue
categorizada en 3 acciones: Inicio de VNI, trata-
miento quiriirgico y observacion y seguimiento.

Poligrafia
En el servicio de pediatria del HGGB fue desa-
rrollado un protocolo de poligrafia nocturna intra-
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hospitalaria, el cual, considera la hospitalizacion
del paciente, asi como también, aspectos técnicos
y administrativos vinculados a la ejecucion del
examen. En este contexto, fueron establecidos
algoritmos de derivacion, hospitalizacion, res-
ponsabilidades de los profesionales y técnicos en
cada una de las etapas del examen (Figura 1). El
equipo utilizado corresponde a un poligrafo Ap-
nea Link Plus (Resmed), de 5 canales: Flujo nasal
con transductor nasal de presion, saturacion de
oxigeno, micr6fono, banda toracica y posicion;
el cual fue operado por una enfermera capacitada
en cuanto a los aspectos técnicos y metodoldgicos
del examen'!.

Durante todo el examen, los nifios permanecie-
ron en compafiia de sus padres, quienes registra-
ron en un documento ad-hoc (Figura 2): inicio y
fin de suefio, despertares, alimentacion, controles,
vomitos, tos, llanto y pérdida de sensores. Pos-
teriormente el examen es analizado a modo de
eliminar los eventos no atribuidos a alteraciones
del suefio. El informe final fue generado por un
pediatra broncopulmonar de acuerdo a las reco-
mendaciones de Academia Americana de Suefio'?.

Como criterios de aceptabilidad del examen,
fueron considerados: al menos 4 h de registro,

con menos del 20% del tiempo de registro ocu-
pado por desconexiones y/o artefactos.

La severidad del sindrome de apnea hipopnea
de suefio (SAHOS) fue categorizada de acuerdo
al valor del indice de apnea/hipopnea (IAH)'2, en
el cual es considerado normal cuando el IAH es
<1, leve 1-5, moderado 5-10 y severo > 10.

Los padres firmaron consentimiento informa-
do, asi como también, aquellos nifios mayores de
12 afios firmaron asentimiento informado para la
realizacion de los estudios de suefio.

Analisis estadistico

En software estadistico MedCalc version
14.12.0 (MedCalc Software bvba, Ostend, Bel-
gium) se realiz6 analisis exploratorio de los datos,
pruebas de normalidad mediante el test de Sha-
piro Wilk y estadistica descriptiva. Considerando
que la muestra no posee distribucion normal, es-
tadistica no paramétrica fue utilizada. Mediante el
test de Kruskal Wallis fue evaluada la diferencia
entre los indice de apnea hipopnea entre los gru-
pos de acuerdo a la conducta terapéutica y diag-
néstico etioldgico. Por otra parte, para evaluar
la asociacion entre la severidad del TRS (Leve,
Moderado y Severo) y la conducta terapéutica fue

4( Indicacion médica de estudios de suefio )7
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I.- DATOS PERSONALES

FICHA OXIMETRIA NOCTURNA/POLIGRAFIA

Apellido Paterno Apellido Materno Nombre
Fecha de Edad Fecha RUT
Nacimiento: Examen
Nombre Familiar —
Tutor
IL.- DIAGNOSTICOS
1
2
3
IIL.- OXIGENOTERAPIA
Equipo | | Fecha inicio | Hrs de Uso |
Flujo Indicado ‘ ’ Flujo administrado ‘ ‘ ’
IV.- SATUROMETRIA NOCTURNA
Equipo Sensor |Ubicacion |
Fecha Hora inicio SatO, Inicial FC ini FR ini
instalacion (*) *) (*) (*)
Hr ultima Hr en que durmio6(*) Flujo de O, en
alimentacion(*) sueflo
Hr en que desperto Hr término Fecha término
™ )
TABLA DE EVENTOS
SUENO ALIMENTACION CAMBIO PANAL Y/O
H ICONTROL SIGNOS VITALES
ora Hora Hora Hora
inicio término inicio término Hora inicio | Hora término
MEDICAMENTOS OTROS EVENTOS
Hora Hora Vomitos, tos, Hora Hora
inicio termino 1lanto, etc. inicio término

Figura 2. Documento para registro de eventos durante poligrafia nocturna.

Rev Chil Enferm Respir 2015; 31: 152-159
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utilizado el test de Chi-Cuadrado (y?). Un valor
de p < 0,05 fue considerado significativo.

Resultados

En el periodo de tiempo considerado fueron
estudiados 36 pacientes. Cinco de ellos fueron
excluidos por presentar registro invalido (n = 3)
y por tener menos de 3 meses (n = 2). Finalmente
al estudio ingresaron 31 pacientes.

La mediana de edad fue 10 afos (0,3-19), sien-
do un 74% de los pacientes de sexo masculino
(n=23). En la Tabla 1 se muestra las caracteris-
ticas generales de los pacientes estudiados, asi
como también, la distribucidén de la muestra de
acuerdo a su diagndstico etiologico.

La mediana de la duracion total de los estu-
dios de suefio fue 9,1 h (5,3-12,3) y el periodo
de tiempo validado 7,3 (4,3-10,5) horas. Por otra
parte, la mediana de la saturacion promedio du-
rante el estudio fue 97% (91%-99%) y la de satu-
racion minima fue 90% (51%-95%). En la Tabla
2 se muestran los resultados de las poligrafias en
la muestra total.

El 19% (n = 6) de las PG resultaron normales
y 81% (n = 25) fueron sugerentes de trastornos
respiratorios del suefio (TRS). Dentro de estas se
identific6: SAHOS leve 60% (n = 15), moderado
28% (n="7) y severo 12% (n = 3). Por su parte, al
evaluar la conducta terapéutica en estos pacientes
se determiné en 65% de ellos AVNI (n = 20), en
29% observacion y seguimiento (n =9) y en 7%
tratamiento quirargico (n = 2).

No se detecto diferencia estadisticamente sig-
nificativa en relacion al indice de apnea/hipopnea
entre los pacientes de acuerdo a su diagndstico
etiologico (Figura 3), no obstante, aquellos pa-

cientes con sindrome hipotonico y atrofia espinal
presentaron una menor saturacion promedio y
saturacion minima (Figura 4 Ay B).

No se detectd diferencias estadisticamente

Tabla 1. Caracteristicas generales de 31 nifios con
enfermedad neuromuscular

Variable Mediana (Rango)
Sexo (H/M) 23/8
Edad (afios) 10 (0,3-18)
Diagnéstico n (%)
Distrofia muscular de Duchenne 12 (38,7)
Mielomeningocele 6(19,4)
Sindrome hipotonico 5(16,1)
Miopatia 3 09,7
Atrofia espinal 3 (9,7)
Miastenia Gravis 1 (3,2)
Charcot Marie Tooth 1 (3,2

Tabla 2. Resultados de poligrafia respiratoria
en 31 niiios con enfermedad neuromuscular

Variable Mediana (Rango)
Duracion total PG/ 9,1 (5,3-12,3)/
Tiempo validado (h) 7,3 (4,3-10,5)
IAH 2,6 (0-19,7)
IAHOM 2,6 (0-19,7)
Numero de desaturaciones 16 (1-172)
Saturacion minima (%) 90 (51-95)
Saturacion promedio (%) 97 (91-99)

PG= Poligrafia; IAH= Indice de apnea hipopnea; IA-
HOM= Indice de apnea, hipopnea mixta.

Figura 3. Severidad del SAOS, medido
en funcién del indice de apnea/hipopnea,
en cada grupo de pacientes categorizados
de acuerdo al diagnostico etiologico.
Resultados se muestran en mediana y
error estandar. No existi6 diferencia sig-
nificativa entre los grupos. M: Miopatia;
DMD: Distrofia muscular de Duchenne;
MMC: Mielomeningocele; AE: Atrofia
espinal; SH: Sindrome hipotdnico.
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Figura 4. Saturacion nocturna en cada grupo de pacientes categorizados de acuerdo al diagnoéstico etiologico. Resultados
se muestran en mediana y error estandar. En A se muestran resultados de saturacion promedio. *Diferencia significativa
comparado con los pacientes con diagnostico de miopatia (p < 0,05). En B se muestran resultados de saturacion minima.
*Diferencia significativa comparado con los pacientes con diagndstico de miopatia, distrofia muscular de Duchenne
y mielomeningocele (p < 0,05). M: Miopatia; DMD: Distrofia muscular de Duchenne; MMC: Mielomeningocele;

AE: Atrofia espinal; SH: Sindrome hipotoénico.

Figura 5. Severidad del SAOS, medido
en funcion del indice de apnea/hipopnea,
en cada grupo de pacientes categorizados
de acuerdo al tipo de tratamiento recibi-
do. No se detectd diferencia estadistica
entre el indice de apnea/hipopnea (IAH)
y la conducta terapéutica (p = 0,90). Re-
sultados se muestran en mediana y error
estandar. VNI: ventilacion no invasiva.

significativa entre el nivel de indice de apnea/hi-
popnea de los sujetos categorizados de acuerdo a
la conducta terapéutica (p = 0,90) (Figura 5). Asi
como también, no existid asociacion entre el gra-
do de severidad del TRS y la conducta terapéutica
de la muestra estudiada (p = 0,75).

Discusion

Mediante este estudio fue posible constatar
que el 90% de los estudios cumplieron con crite-
rios de validez en el primer examen, rendimiento
semejante a lo observado en estudios previos

tanto en el medio hospitalario como en el domi-
cilio®®. A su vez, la mediana de edad fue de 10
afios, periodo que se asocia con la declinacion
de la funcion respiratoria de los nifios con ENM
lentamente progresivas*®1%, En este contexto,
se ha observado que alrededor de los 6-8 afios
de vida, los pacientes con ENM experimentan
una declinacion de su capacidad funcional, com-
prometiendo el desarrollo motor y la capacidad
respiratoria'®. Por tanto, se ha sugerido que el
estudio de los TRS debe preceder el inicio del de-
terioro funcional en este grupo de pacientes®!>!6,

Un 80,6% de los pacientes estudiados presentd
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algun grado de TRS, la prevalencia de los TRS
en niflos con ENM no ha sido bien estudiada,
no obstante, existen reportes que sugieren que
la prevalencia seria mayor que la existente en la
poblacion general®!’. La prevalencia observada
en nuestro estudio puede estar influenciada por
la importante heterogeneidad de la muestra y la
avanzada edad de los pacientes. Los resultados de
las PG permitieron respaldar decisiones terapéuti-
cas en pacientes con ENM. En este ambito, en el
65% de los sujetos se inicid terapia ventilatoria,
lo cual, ha demostrado mitigar el deterioro ven-
tilatorio en este grupo de pacientes!’. Diversos
estudios han observado que, que la atenuacioén
de los TRS prolonga la sobrevida, reduce hos-
pitalizaciones y reagudizaciones respiratorias;
asi como también, mejora la calidad de vida y
disminuye los costos en salud!®-2.

En aquellos pacientes que tuvieron poligrafias
normales (29%) se realiz6 un seguimiento en un
policlinico de especialidad del Hospital Guiller-
mo Grant Benavente. Este grupo fue reprograma-
do para una nueva PG en un periodo aproximado
de un afio seglin su evolucion clinica.

En dos pacientes se determino tratamiento qui-
rargico. En estos casos la indicacion quirtirgica se
asoci6 a la presencia concomitante de hipertrofia
adenotonsilar grado 3-4.

Algunas debilidades de este estudio correspon-
den al escaso nimero de pacientes estudiados, asi
como también a su heterogeneidad diagnostica;
lo cual, impide la elaboracion de conclusiones
especificas para cada entidad nosologica. Por otra
parte, considerando que no fue utilizada la poli-
sonmografia como método de estudio de suefio,
e independientemente al alto rendimiento diag-
nostico de la poligrafia; no es posible descartar
la existencia de falsos positivos o negativos entre
las conclusiones diagnosticas proporcionadas por
este instrumento.

Conclusiones

Finalmente, en virtud de los datos analizados
es posible establecer algunas conclusiones. En
primer lugar, la PG permitié objetivar la existen-
cia de los TRS en niflos con ENM, evaluados en
un hospital publico de nuestro pais. En segundo
lugar, el diagnéstico proporcionado por la PG
permitid orientar las conductas terapéuticas, es-
pecialmente el inicio de VNI
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