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Manejo actual en sindrome de Pierre Robin

Carmen Gloria Morovic .’

Resumen

Introduccion: La dificultad respiratoria del sindrome Pierre Robin (SPR) puede ser determi-
nante en su prondstico y calidad de vida. Este estudio evalia la eficacia de la distraccion
mandibular como tratamiento precoz en PRS con dificultad respiratoria severa. Pacientes y
Método: Lactantes SPR controlados en Unidad Cirugia Pléstica Hospital Luis Calvo Mackenna
entre enero 1998 y marzo 2003. La indicacién de distraccion se basa en evaluacion clinica,
radiologia, nasofibroscopia, saturacién de oxigeno y/o polisomnografia. El seguimiento tardio
evalua complicaciones, evolucién nutricional, crecimiento y desarrollo facial. Resultados: 23/
31 lactantes SPR se les realizd distraccion mandibular, presentando 100% alivio de sintomatologia
obstructiva. Dos casos presentaban traqueotomia desde RN, que se retiraron durante el pro-
cedimiento. Dos casos presentaban hipertensién pulmonar que revirtieron post distraccion.
Hubo mejoria significativa de las curvas de crecimiento ponderal. Conclusion: La distraccién
mandibular es un método efectivo en lactantes con micrognatia, aliviando la obstruccion res-
piratoria, facilitando alimentacion, evitando raqueotomias y/o permitiendo decanulacion pre-
coz.

(Palabras clave: Sindrome Pierre Robin, distraccién mandibular temprana).
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Current management of Pierre Robin syndrome

Introduction: Airway obstruction in children with Pierre Robin syndrome (PRS)could be an
important determinant of the prognosis and quality of life of the child. Objective: to analyze
mandibular distraction as an early management in children with PRS and airway obstruction.
Method: PRS patients treated between January 1998 and March 2003 at the Luis Calvo Mackenna
Hospital were included. Clinical evaluation, lateral cephalograms, nasoendoscopy, oxygen
saturation and polysomnograms were used as parameters in the decision to perform mandibular
distraction. Long term follow up included evaluation of complications, nutritional evolution,
facial growth and development. Results: 23/31 PRS patients underwent mandibular distraction,
relieving airway obstruction in all the cases. 2 cases underwent tracheotomy at birth that were
removed during the process. 2 patients had pulmonary hypertension and reversed clinical
signs after distraction. Their weight charts improved significantly after the operation. Conclusion:
Mandibular distraction is a successful method for young patients with PRS to relieve airway
onstruction, improve feeding and avoid tracheotomy or early decannulation in previously
tracheotomized patients.

(Key words: Pierre Robin Syndrome, early madibular distraction).
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INTRODUCCION

Clasicamente el Sindrome de Pierre Robin
(SRP) fue descrito en 1923 con la triada de
micrognatia, glosoptosis y obstruccion res-
piratoria, con indices de mortalidad asociada
cercana al 40% que estaba directamente re-
lacionado al grado de dificultad respiratoria.

Esta dificultad respiratoria caracteristica
de estos pacientes esta dado por una
hipoplasia mandibular que provoca la retro-
posicion de la base lingual, actuando como
elemento obstructivo de grado variable a ni-
vel del espacio retrofaringeo'. El manejo pre-
coz y efectivo de este problema es determi-
nante en el prondstico y calidad de vida del
paciente.

La gran mayoria de los pacientes SPR
son manejados mediante posicidon decubito
ventral, que mantiene por gravedad la len-
gua en una posicién mas anterior, facilitan-
do su respiracion y alimentacién. En la
monitorizacion continua no presentan desa-
turaciones importantes y cuando esta baja,
se recupera rapidamente al mejorar la posi-
cion. A medida que el nifo crece esta con-
dicion mejora por crecimiento mandibular.

Algunos pacientes no logran aliviar su
obstruccion, presentando episodios frecuen-
tes de apneas e hipoapneas obstructivas
con caida de la saturacion de oxigeno a
niveles criticos. Cuando esta situacién es
reiterada deben ser manejados en Unidades
de Cuidados Intensivos con monitorizacion
permanente? y eventualmente intubacién endo-
traqueal y/o cirugia.

Son caracteristicas las curvas de creci-
miento ponderal muy insuficientes o asocia-
da a desnutricion, lo que esta dado por la
dificultad de alimentacion y por el gasto ener-
gético que destinan a mantener una ade-
cuada ventilacion respiratoria. Esta dificul-
tad para alimentarse de los pacientes SPR
también esta relacionada con una incoor-
dinacion de los mecanismos de succion y
deglucion® y anomalias en la dindmica
esofagica de grado variable que resultan fre-
cuentemente refractarias al tratamiento
antireflujo cléasico. La manometria esofagica
muestra hipertonia y falla en la relajacién
del esfinter inferior del eséfago asociado a
disquinesia esofagica®*, en un alto porcenta-
je de los casos. Estas alteraciones suelen
regresar después del afio de edad y se han
atribuido a defecto en el control de la motilidad
esofagica a nivel SNC.
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La dificultad respiratoria y de alimenta-
cion impide su manejo ambulatorio motivan-
do hospitalizaciones prolongadas, situacion
que los obliga a mantenerse alejados de su
familia por largos periodos de tiempo des-
pués de nacer. También el cierre de la fisu-
ra palatina puede ocasionar un episodio agudo
de obstruccion respiratoria por disminucion
del espacio retrofaringeo.

El propdsito de este estudio es evaluar
la eficacia de la distraccion ésea mandibular
en el manejo precoz de la obstruccion res-
piratoria severa, morbilidad asociada al pro-
cedimiento, evolucion nutricional y conse-
cuencias tardias atribuibles a la cirugia.

Pacientes Y MEtopo

Se incluyeron en este estudio todos aque-
llos pacientes con diagnostico de Pierre Robin
que estaban siendo manejados en la Unidad
de Cirugia Plastica del Hospital Luis Calvo
Mackenna, entre enero 1998 y marzo 2003,
a los que se les aplico el siguiente protoco-
lo de evaluacién e indicacién quirurgica.

Protocolo de evaluacion

La dificultad respiratoria se catalogd de
severa en aquellos pacientes con micrognatia
y glosoptosis o reproposicion lingual que
obstruia la via aérea presentando retraccion
costal, estridor inspiratorio y/o utilizacién de
musculatura accesoria respiratoria. La difi-
cultad para alimentarse por largos tiempos
de mamadas (mayor a 60 minutos), bajo
incremento ponderal y/o enflaquecimiento con
0 sin desnutricion. Antecedentes de cua-
dros respiratorios agudos frecuentes.

La radiografia de craneo simple lateral
muestra una interrupcion de la columna aé-
rea a nivel orofaringeo (provocado por la
silueta lingual).

La nasofibroscopia muestra la obstruc-
cion retrofaringea descartando otras causas
asociadas, tales como, zonas atrésicas,
estenosis, malformaciones laringeas, laringo-
malacia.

La monitorizacion continua de la satura-
cion de oxigeno, pesquisa episodios de dis-
minucion de los niveles de oxigeno bajo 85
en forma repetida.

La polisomnografia presenta episodios
patoldgicos de desaturacion con indice apnea/
hipoapnea > 10 por hora con desaturaciones
bajo 85%. La pHmetria esofagica puede darnos
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informacion sobre la existencia de reflujo
gastroesofagico concomitante.

Indicaciones de cirugia (distraccion dsea)

1. RN portador de micrognatia que presenta
cuadro de dificultad respiratoria severa
(ya descrito) desde su nacimiento. Rx
craneo lateral con interrupcion de la co-
lumna aérea. Nasofibroscopia sin patolo-
gia laringea asociada. Monitorizacion sa-
turacion de O, con desaturaciones fre-
cuentes por debajo de 80 y que no se
corrige con posiciéon decubito prono re-
quiriendo intubacion endotraqueal para su
manejo.

2. Paciente con micrognatia que se ha rea-
lizado traqueotomia en periodo RN por
obstruccién de la via respiratoria alta®® y
que requiere de alargamiento mandibular
para retirar la canula de traqueotomia.

3. Paciente portador de Sindrome Pierre
Robin con obstruccion respiratoria “inapa-
rente”, manifestada por curva de creci-
miento insuficiente y/o desnutricion, gran
irritabilidad, y/o cuadros respiratorios a
repeticion. Polisomnografia alterada.

4. Paciente con micrognatia que presenta
dificultad respiratoria severa aguda se-
cundaria a palatoplastia presentando to-
das las caracteristicas antes sefialadas.

Se realiz6 distraccion 6sea mandibular a
cualquier paciente SPR, desde periodo
neonatal, que cumplia con 1 0 mas de los
criterios de indicacion quirurgica previos,
excluyendo a aquellos que se les habia diag-
nosticado en forma asociada alguna otra causal
de obstruccion tales como laringomalacia,
estenosis, atresia laringea, etc.

El procedimiento se realizé bajo aneste-
sia general, idealmente con un anestesista
pediatrico con experiencia en intubacion di-
ficil. El vector de distraccion ¢sea debe ser
horizontal paralelo al borde inferior del cuer-
po mandibular. En los lactantes pequefios
solo es planteable la utilizacion de distractores
externos por la escasa disponibilidad dsea.
En el post operatorio inmediato el paciente
quedd en una unidad de cuidados interme-
dios con monitorizacién de la saturacion de
oxigeno (a veces requerieron de un tubo
nasofaringeo durante la primera semana).

El distractor fue activado al 3° dia des-
pués de su colocacion a 1 mm diario, du-
rante tres semanas. Lo habitual es que al
quinto a séptimo dias de distraccion activa,
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se observe un alivio significativo de la obs-
truccion, facilitdndose la alimentacion y el
manejo general del paciente. Este periodo
de control ambulatorio semanal es muy bien
tolerado, dejandose a la madre la funcién de
avanzar el distractor diariamente (figura 1).

A los pacientes traqueotomizados se les
comenzo a ocluir la canula a los 15 dias de
activacion del distractor manteniéndolos con
monitorizacién de la saturacion de oxigeno
antes de retirarles la traqueotomia.

Al cabo de 3 semanas a todos los pa-
cientes se le realiz6 una saturometria noc-
turna y/o polisomnografia y Rx craneo late-
ral para evaluar la obstruccion antes de de-
cidir suspender la distraccion activa.

El periodo de mantencion o consolida-
cion 6sea fue de 4 semanas en los meno-
res de 6 meses y 6 semanas para los ma-
yores, controlandose en ese momento con
una cefalometria lateral o TAC 3D cara para
constatar formacion de callo 6seo antes de
retirar los distractores. El retiro del distractor
se hizo en forma ambulatoria, previo aseo
local de la zona y de los clavos.

Se confecciond una hoja de registro re-
ferentes a la etapa de distraccion propia-
mente tal consignando edad en la que se
realizd el procedimiento, grado de alarga-
miento mandibular, saturometria nocturna al
termino de distraccién activa, tiempo de con-
solidacion, complicaciones intradistraccion.
Posteriormente en la etapa de seguimiento
se realizaron controles al 1, 3, 6 y 12 me-
ses consignando evolucién nutricional, sig-
nos de obstruccién respiratoria, caracteristi-
cas dentarias y evolucion radioldgica del
esqueleto facial.

A las proporciones o porcentajes obteni-
dos se les confecciond intervalos de con-
fianza [IC] de nivel 95%. Dichos intervalos
se basaron en el calculo tradicional cuando
el porcentaje estimado era superior al 10%
y se realizaron con la propuesta de Agresti’
cuando la estimacion fue inferior a dicho
porcentaje. Los datos fueron procesados en
el paquete estadistico STATA v. 7.0.

REsuLTADOS

Se analizaron 31 pacientes portadores de
SPR que estaban en control en el Programa
Integral del Nifio Fisurado del Hospital Luis
Calvo Mackenna, entre enero de 1998 y marzo
del 2003. En 4 de ellos se confirmd poste-
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Figura 1. Paciente SPR 2 meses de edad con
distractores externos, en etapa activa de distrac-
cién mandibular la que se realiza en forma ambulatoria,
siendo muy bien tolerada. La madre sera la encar-
gada de activar el tornillo a razén de 1 mm diario
hasta lograr el avance requerido.

Figura 2. (Izq.) Paciente de 1 mes de edad con Sd. Pierre Robin, bajo incremento ponderal y dificultad
respiratoria evidente. (Centro) Imagen radioldgica que muestra interrupcion de la columna aérea a nivel oro
faringeo por retroposicion lingual. (Der) Vista lateral y frontal al afio de edad con adecuado desarrollo
mandibular, sin episodios de obstruccion respiratoria y con evidente incremento ponderal.

&

Figura 3. (Izquierda) Pre operatorio paciente 10 dias de vida, SPR con gran hipoplasia mandibular y dificultad
respiratoria. (Centro) Paciente al término de distraccion activa con importante alivio de su sintomatologia,
observandose una sobrecorreccion del avance del mentén. (Derecha) Paciente al afio de edad con desarrollo
normal y buena proporcion maxilo-mandibular.
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riormente el diagnostico de Sindrome de
Stickler. Quince hombres y 16 mujeres, 28
presentaban fisura palatina y 3 paladar in-
demne. Treinta y uno (100%) de los casos
presentaban micrognatia acentuada con len-
gua en retroposicion y dificultad respirato-
ria. Dos pacientes presentaban signos de
hipertension pulmonar en el momento de ser
evaluados con alteracion a la ecocardiografia
y Rx térax, que se revirtieron después del
procedimiento de distraccion.

La dificultad para alimentarse se mani-
festaba por mamadas muy prolongadas (pro-
medio 60 minutos), bajo incremento ponderal
y enflaquecimiento en el 100% de los ca-
sos. El 38,7% (IC: 21,6-55,9%) de los ca-
sos se encontraban dentro de rangos de
desnutricion.

El estudio radioldgico mostraba en el 100%
de los casos una interrupcion de la columna
aérea a nivel orofaringeo, provocado por la
silueta lingual y una mandibula pequefa con
el cuerpo mandibular acortado.

La nasofibroscopia mostré en el 19,4%
(IC: 5,4-38,3%) de los casos cierto grado
de laringomalacia y en el 3,2% (0-17,9%)
de los casos fue contraindicacién de dis-
traccion dsea por la severidad del cuadro.

En el 51,6% (34,0-62,2%) de los casos
la monitorizacion de saturacion de oxigeno
fue categodrica para la indicacion quirdrgica
y en el 35,5% (18,6-52,3%) de los pacien-
tes fue necesario complementar con polisom-
nografia para afinar indicacion quirurgica.

El 74,2% (IC: 58,8-89,6%) de los casos,
presentaban 1 0 mas condiciones para reali-
zar distraccion ¢sea mandibular. El rango
de edad de la cirugia fue entre 5 dias y 9
meses de vida (promedio 2,5 meses), 2 pa-
cientes habian sido previamente traqueos-
tomizados en periodo de RN en otro hospi-
tal.

La elongacion mandibular fue del rango
de 18 a 25 mm, suficiente para lograr un
alivio completo de la sintomatologia respira-
toria en el 100% (IC: > 86,6%) de los ca-
sos. En los pacientes previamente traqueoto-
mizados, fue posible el retiro de la canula
de traqueotomia dentro de los 15 dias de
distraccién activa, previa comprobacion de
la normalizacion de los parametros de obs-
truccion al ocluir la canula.

Un paciente presentd obstruccion respi-
ratoria aguda después del cierre paladar,
requiriendo de distracciéon 6sea inmediata.

La alimentacion post distraccion se faci-
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litd enormemente (figura 2) disminuyendo los
tiempos de mamada (promedio 20 minutos)
por deglucién mas efectiva con normaliza-
cion de la curva ponderal en el 78,2% ([IC:
61,4-95,1%) de los casos con distraccion y
presentando pobre ganancia ponderal el 21,8%
(IC: 4,9-38,6%) de los casos.

Las complicaciones intra procedimiento
fueron infeccion local de la piel (3 casos),
relacionada con mal manejo de los clavos,
y que respondieron a tratamiento antibidtico
y curaciones locales. No hubo casos de in-
feccion dsea (que obligarian al retiro precoz
de los distractores).

Presentaron extrusion de los clavos (2
casos), lo que no se volvio a repetir des-
pués de la utilizacion de clavos transmandi-
bulares. La cicatriz hipertréfica que puede
considerarse una complicacion tardia se pre-
sentd en 2 de los casos.

En el seguimiento a largo plazo no han
presentado obstruccion respiratoria siendo
en todos los casos la distracciéon temprana
el tratamiento Unico y definitivo. La evolu-
cion nutricional del 100% de los pacientes
fue positiva, presentando curvas de creci-
miento dentro de limites normales segun las
pautas de crecimiento (NCHS).

Con respecto a la denticion esta ha
erupcionado oportunamente y sin alteracio-
nes en la forma en todos los casos evalua-
dos.

La evaluacion radiolégica del crecimien-
to mandibular muestra una desproporcién
maxilo mandibular durante el primer afno de
vida dado por una sobreproyeccion de la
mandibula producto de la distraccion. Esta
situacion esta corregida al afio de edad en
el 70% de los casos y dentro de los 18
meses el 30% restante (figura 3).

Discusion

Por muchos afos la dificultad respirato-
ria que no respondia a medidas habituales
de tratamiento, se manejaban con traqueo-
tomia por periodos prolongados, asociado a
una gran morbilidad tales como traqueo-
malacia, bronquitis crénica, enfermedad
pulmonar crénica e incluso muerte subita
(reportandose indices de complicaciones de
hasta 64% en menores de 1 afo)?, todo esto
acompafado de hospitalizaciones muy pro-
longadas.

Otra alternativa quirdrgica utilizada en estos
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casos de SPR era la adhesion lingual®, que
no resolvia el problema en la gran mayoria
de los casos, provocando trastornos en la
alimentacion, fonacién y alteracién en el
desarrollo de los dientes del area adherida.
La traccion lingual mediante un clavo de
Kirschener' seguia el mismo principio, pro-
duciéndose frecuentemente desgarros lin-
guales. También se preconiz¢ la liberacion
subperiodstica de la musculatura del piso de
la boca' facilitando, de esta manera, la cai-
da de la lengua hacia delante y mejorando
el pasaje del flujo aéreo por el retrofarinx,
este procedimiento no es muy efectivo, de-
biendo igualmente permanecer los pacien-
tes intubados por largos periodos.

Todas estas técnicas poco efectivas
desincentivaban al pediatra a tratar el pro-
blema de la dificultad respiratoria en forma
precoz, sobretodo en aquellos casos menos
severos o con “obstruccidn inaparente” que
presentaban micrognatia moderada mante-
niéndose con flujos aéreos muy restringido,
pero suficiente para desarrollar una vida apa-
rentemente normal. Estos pacientes de difi-
cil manejo que presentan curvas de creci-
miento planas o insuficientes, asociada fre-
cuentemente a desnutricion, mayor morbilidad
respiratoria y hospitalizaciones repetidas, son
candidatos a estudio con polisomnografia
en busca de trazados patoldgicos de
desaturacion que podrian beneficiarse con
un tratamiento precoz antes de debutar con
complicaciones mas graves. En algunas
ocasiones estas obstrucciones de la via aérea
alta en forma prolongada pueden también
conducir a hipoxia, hipercadmia, cor pulmonare
e hipertension pulmonar'?, situaciéon que ocu-
rrid en dos de nuestros casos, lo que podria
haberse evitado al realizar un tratamiento
precoz y eficaz de la obstruccion respirato-
ria.

El alargamiento gradual de la mandibu-
la’® mediante distraccion 6sea'*'®, es una
nueva técnica que permite aumentar las di-
mensiones de la mandibula a expensas del
hueso local. Esto sin necesidad de injertos
a distancia, permitiendo simultaneamente una
elongacion gradual de los tejidos blandos,
musculatura, vasos, nervios, piel, dejando
asi, la base de la lengua en una posicion
mas anterior y aumentando las dimensiones
de la via aérea retrofaringea.

Es una técnica que se puede utilizar
precozmente en el recién nacido con hipo-
plasia mandibular, sin mayor morbilidad aso-
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ciada, y muy eficaz en el tratamiento de la
obstruccion respiratoria'®'® evitando asi, una
traqueotomia o intubacion prolongada y me-
jorando ostensiblemente la calidad de vida
de nuestros pacientes que han podido incor-
porarse a su familia sin riesgo vital inminen-
te.

Por otra parte, existe la posibilidad de
repetir el procedimiento si se necesitara pos-
teriormente mayor elongacién ésea. Los se-
guimientos a largo plazo han demostrado
que la distraccion 6sea precoz no provoca
secuelas ni interfiere con el desarrollo de
las piezas dentarias y/o crecimiento mandi-
bular.
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