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RESUMO

Establecer la secuencia del manejo terapéutico de las alteraciones maxilofaciales asociadas al Sindrome de Pierre
Robin en intervenciéon multidisciplinaria, mediante una revisién de literatura entre el afio 2016 y 2021. La inves-
tigacion realizada para el presente articulo es de tipo descriptivo, estableciendo como muestra articulos publi-
cados del anio 2016 al 2021, recolectados en la base de PubMed y Google Académico, empleando los términos
de basqueda, Pierre Robin Syndrome, Maxillofacial Abnormalities, Surgical Procedures, Operative, combinados
con los conectores booleanos AND y sus homdlogos en espariol. Se establecié como estrategia PICO la busqueda
((Pierre Robin Syndrome) AND (Maxillofacial Abnormalities)) AND (Surgical Procedures, Operative) que arrojo
14 articulos en PubMed y 951 articulos en Google Académico. Se consideraron como criterios de inclusién revi-
siones sistematicas, metaanalisis, revisiones bibliogréficas y casos clinicos, que traten sobre el Sindrome de Pierre
Robin y sumanejo quirtrgico. Los criterios de exclusion fueron libros, monografias, estudios experimentales; que
permitieron obtener articulos de PubMed y 29 de Google académico. Cada resultado se digité en un diagrama de
flujo. Cada articulo fue analizado en su totalidad. Fueron almacenados en un archivo digital. La historia clinica,
examen fisico, hospitalizacién en UCI para monitoreo continuo, realizar exdmenes diagnésticos complementa-
rios, el abordaje conservador y/o quirtirgico determinada por el nivel de obstruccién de la via aérea constituyen
la secuencia idénea sugerida por varios autores para el manejo de las alteraciones maxilofaciales del Sindrome
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de Pierre Robin.

PALAVRAS-CHAVE: Sindrome de Pierre Robin. Anomalias maxilofaciales. Procedimientos quirdrgicos operati-
Vos.

ABSTRACT

To establish the sequence of therapeutic management of maxillofacial alterations associated with Pierre Robin
Syndrome in multidisciplinary intervention, through a literature review between 2016 and 2021. The research
carried out for this article is descriptive, establishing as a sample articles published from 2016 to 2021, collected
in the PubMed and Google Academic database, using the search terms, Pierre Robin Syndrome, Maxillofacial
Abnormalities, Surgical Procedures, Operative, combined with the Boolean AND connectors and their Spanish
counterparts. The search ((Pierre Robin Syndrome) AND (Maxillofacial Abnormalities)) AND (Surgical Proce-
dures, Operative) was established as a PICO strategy, which yielded 14 articles in PubMed and 951 articles in
Google Scholar. Systematic reviews, meta-analyzes, bibliographic reviews and clinical cases, dealing with Pierre
Robin Syndrome and its surgical management, were considered as inclusion criteria. The exclusion criteria were
books, monographs, experimental studies; that allowed to obtain articles from PubMed and 29 from academic
Google. Each result was entered into a flow chart. Each article was analyzed in its entirety. They were stored in a
digital archive. The clinical history, physical examination, hospitalization in the ICU for continuous monitoring,
performing complementary diagnostic tests, the conservative and/or surgical approach determined by the level
of airway obstruction constitute the ideal sequence suggested by several authors for the management of the ma-
xillofacial alterations of the Pierre Robin Syndrome.

KEYWORDS: Pierre Robin Syndrome. Maxillofacial abnormalities. Surgical procedures, operative.

RESUMEN

Estabelecer a sequéncia do manejo terapéutico das alteragdes maxilofaciais associadas a Sindrome de Pierre
Robin em intervenc¢do multidisciplinar, por meio de revisdo de literatura entre 2016 e 2021. A pesquisa realizada
para este artigo é descritiva, estabelecendo como amostra artigos publicados de 2016 a 2021, coletados na base
de dados PubMed e Google Académico, usando os termos de pesquisa, Pierre Robin Syndrome, Maxillofacial Ab-
normalities, Surgical Procedures, Operative, combinados com os conectores booleanos AND e seus equivalentes
espanhdis. A busca ((Pierre Robin Syndrome) AND (Maxillofacial Abnormalities)) AND (Surgical Procedures,
Operative) foi estabelecida como uma estratégia PICO, que rendeu 14 artigos no PubMed e 951 artigos no Google
Scholar. Foram considerados critérios de inclusao revisdes sistematicas, metanalises, revisdes bibliogréficas e ca-
sos clinicos, tratando da Sindrome de Pierre Robin e seu manejo cirtrgico. Os critérios de exclusado foram livros,
monografias, estudos experimentais; que permitiu obter artigos do PubMed e 29 do Google Académico. Cada
resultado foi inserido em um fluxograma. Cada artigo foi analisado na integra. Eles foram armazenados em um
arquivo digital. A histéria clinica, o exame fisico, a internacdo em UTI para acompanhamento continuo, a reali-
zacao de exames complementares de diagndstico, a abordagem conservadora e/ou cirdrgica determinada pelo
grau de obstrucdo das vias aéreas constituem a sequéncia ideal sugerida por diversos autores para o manejo da
maxilo-facial alteracdes da Sindrome de Pierre Robin.

PALABRAS CLAVE: Sindrome de Pierre Robin. Anormalidades maxilofaciais. Procedimentos cirdrgicos opera-
térios.
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El complejo orofacial comienza su formacién
alrededor de la cuarta semana de vida intrauterina. La
formacion del tercio medio de la cara, del paladar duro
y blando se desarrolla por los procesos maxilares y pa-
latinos (PP), que, durante la octava semana de gestaci-
6n, se desplazaran hacia la linea media, deslizdndose
por encima de la lengua, y provocardn una elevacion
y remodelado 6seo por la presién que ésta ejerce so-
bre ellos. Tras este proceso, la lengua desciende por
si sola y finaliza la fusién de los procesos palatinos!.
Durante este proceso, multiples anomalias congénitas
craneofaciales pueden aparecer en recién nacidosz2.
En el caso del Sindrome de Pierre Robin, la mutacién
genética causante estd asociada al gen SOX9, en el cro-
mosoma 17, que afecta el desarrollo de las estructuras
faciales?®.

El Sindrome de Pierre Robin (SPR) fue descrito
por primera vez en 1923 por el estomatdlogo francés
homoénimo*. El SPR estd asociado a numerosas mal-
formaciones maxilofaciales, como son la hipoplasia
mandibular, la glosoptosis y una serie de complicacio-
nes del aparato estomatogndtico que se producen du-
rante el desarrollo embriolégico, lo que provoca una
severa disminucién en el crecimiento mandibular y
compromete el aspecto facial®. Posteriormente, se de-
termind que la etiologia del Sindrome Pierre Robin es
de origen genético, ya que es causado por alteraciones
hereditarias durante el crecimiento intrauterino. Un
diagndstico temprano y un abordaje quirdrgico son
esenciales en el tratamiento del paciente, a causa de
que el sindrome presenta una progresion caracteris-
tica, debido a que las malformaciones que aparecen
surgen de forma consecutiva®.

La secuencia de la aparicién de malformacio-
nes en el Sindrome de Pierre Robin es caracterizada
por la triada de micrognatia, glosoptosis y obstruccién
de las vias aéreas respiratorias (OVA)?. Este sindrome
ocurreen 1 de 8.500y 1 en 14.000 nacimientos®. La obs-
truccion de vias respiratorias es provocada por la man-
dibula hipoplasica que se encuentra retroposicionada;
de esta forma, la lengua y la musculatura suprahioi-
dea entran en contacto constante y obstruyen las vias
respiratorias®, dificultando la capacidad de respirar y
de alimentarse, por lo que son consideradas como las
complicaciones principales del SPR'.Las malforma-
ciones estan asociadas a la presencia de paladar hen-
dido en forma de U; en estos casos, la alimentacion se
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ve afectada y el bajo peso en el recién nacido es una
complicacién persistente, por lo que el uso de placas
de paladar y sonda nasofaringea son necesarias para
favorecer a la alimentacién''.

El tratamiento del Sindrome de Pierre Robin
estd enfocado en evitar la obstruccion de las vias aére-
as, para reducir el riesgo de muerte en el recién naci-
do'?. Existen diferentes tipos de intervenciones quirtr-
gicas, de acuerdo a la severidad del caso. En estadios
leves, el tratamiento es conservador, y consiste en co-
locar al recién nacido en una posicién dectibito prono
lateral para facilitar la traccién de la lengua y reducir la
obstruccion de vias respiratorias'®. En casos mds seve-
ros, la indicacién es un tratamiento quirurgico, como
la adhesion de la lengua al labio que busca generar
una adhesién temporal de la lengua al labio'. En otros
casos, la osteogénesis con distractores mandibulares
sera la opciéon mas recomendada debido a que trata
directamente la hipoplasia mandibular, mediante dis-
positivos colocados interna y externamente que logran
el alargamiento horizontal de la mandibulas.

Existen varios procedimientos quirturgicos
para tratar el Sindrome de Pierre Robin. Uno de ellos
es la traqueotomia, procedimiento que mantiene per-
meable la via aérea, evita la retenciéon de CO2, dafios
cerebrales y casos de muerte stbita; sin embargo, por
las altas tasas de mortalidad, se proponen otros pro-
cedimientos como el alargamiento gradual de la man-
dibula y la distracciéon osteogénica mandibular que
permite la desobstruccion de las vias respiratorias'.
Este procedimiento consiste en realizar osteotomia
paralograr el alargamiento de las ramas mandibulares
y la colocacién de distractores que generen la separa-
cion progresiva de la fractura, aliviando la obstruccién
en la base de la lengua'®. En la regién intraoral, puede
presentarse multiples lesiones quisticas en el reborde
alveolar, conocidas como né6dulos de Bohn, y fisuras
palatinas en forma de U, que requerirdn abordaje qui-
rurgico mas localizado como veloplastias, palatoplas-
tias y otras!.

En base a todo lo expuesto previamente, el
propdsito de esta revision de literatura es establecer la
secuencia del manejo terapéutico de las alteraciones
maxilofaciales asociadas al Sindrome de Pierre Robin
en intervencién multidisciplinaria, mediante una revi-
sién de literatura entre el afio 2016 y 2021.

La investigacion realizada para el presente
articulo es de tipo descriptivo, estableciendo como
muestra articulos publicados del ano 2016 al 2021, re-
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colectados en la base de PubMed y Google Académi-
co, empleando los términos de biisqueda, Pierre Robin
Syndrome, Maxillofacial Abnormalities, Surgical Pro-
cedures, Operative, combinados con los conectores
booleanos AND y sus homologos en espanol. Se estab-
lecié como estrategia PICO la bisqueda ((Pierre Robin
Syndrome) AND (Maxillofacial Abnormalities)) AND
(Surgical Procedures, Operative) que arrojé 14 articu-
los en PubMed y 951 articulos en Google Académico.

Se consideraron como criterios de inclusién re-
visiones sistematicas, metaanalisis, revisiones biblio-
gréficas y casos clinicos, que traten sobre el Sindrome
de Pierre Robin y su manejo quirtrgico. Los criterios
de exclusién fueron libros, monografias, estudios ex-
perimentales; que permitieron obtener 11 articulos de
PubMed y 29 de Google académico. Cada resultado se
digit6é en un diagrama de flujo (Figura 1). Cada articulo
fue analizado en su totalidad. Fueron almacenados en
un archivo digital.
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Figura 1 - Diagrama de flujo del proceso sistemético
de revision.

Etiopatologia del Sindrome de Pierre Robin

La formacion del maxilar superior se origina
a partir de los procesos palatinos, que se fusionan en-
tre la octava y décima semana de gestacion. La lengua
cumple un papel importante en este proceso, debido a
que el desplazamiento hacia su posicién normal per-
mite la fusiéon éptima de los procesos palatinos. Es an-
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tes de la novena semana de gestacion'?, cuando se pro-
duce el factor desencadenante del Sindrome de Pierre
Robin, denominado hipoplasia mandibular, mismo
que se desarrolla cuando la cabeza se desplaza hacia
el estern6ny frena el crecimiento mandibular4. Esta al-
teracion provoca que la lengua no se encuentre en una
posicién normal'®, obstruya la orofaringe y evite la fu-
sion de los procesos palatinos, y, de esta forma, genera
una hendidura en forma de U o de V**.

El Sindrome de Pierre Robin es una secuencia
caracterizada por la triada de micrognatia congénita,
glosoptosis y obstruccién de las vias respiratorias®.
Presenta una incidencia de 1 en 8.500 y 1 en 14.000
nacimientos®. Entre el 73% y 90% de los casos pueden
presentar hendiduras en el paladar secundario en for-
ma de U o de V®. En la actualidad, se considera erro-
neo denominarlo sindrome al SPRY, debido a que el
factor desencadenante de la afeccion es la microgna-
tia, que contribuye a la aparicién de la glosoptosis y
el resto de signos clinicos propios de la enfermedad,
por lo que se lo ha denominado correctamente como
secuencia de Pierre Robin?'. En un 60% de los casos,
el SPR puede asociarse a otras anomalias congénitas
como el Sindrome de Treacher-Collins, velocardiofa-
cial??, Sindrome de Stickler, la delecién* y otros'.

Manifestaciones Maxilofaciales

Las manifestaciones maxilofaciales caracteris-
ticas del SPR provocan una serie de complicaciones
debido a que la mandibula hipoplasica presenta una
proyeccién anterior reducida; de este modo, la lengua
debe desplazarse hacia atrds y ajustarse al espacio dis-
ponible, generando mayor obstruccién de la faringe,
reflujo 4cidoS, obstruccién de vias respiratorias, difi-
cultad en la alimentacién, gasto de energia aumentado
al respirar®, y, en casos mds severos, epiglotis insufi-
ciente, laringomalacia y segmentos de estenosis tra-
queals. Los efectos secundarios mas comunes son la
retencién de CO2, defectos cardiacos, dano cerebral y
muerte subita'®. En el caso de pacientes con hendidu-
ras palatinas, segun la clasificacion de Veau, las hen-
diduras mas comunes en el Sindrome de Pierre Robin
son el tipo II, asociadas a peso y altura inadecuado en
recién nacidos por los problemas de alimentacion e in-
fecciones recurrentes del sistema respiratorio®.

Tratamiento Conservador
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El tratamiento del Sindrome de Pierre Robin
comienza con la historia clinica y el examen fisico del
paciente, en conjunto de exdmenes complementa-
rios de polisomnografia, indice de apnea/hipopnea
(IAH)*, laringoscopia®, pulso continuo, oximetria,
apnea obstructiva, nasoendoscopia, y broncoscopia
evaluados en unidad de cuidados intensivos neona-
tales®. El abordaje terapéutico del Sindrome de Pier-
re Robin requiere un enfoque multidisciplinario que
involucre a profesionales como, anestesiologo pedi-
atrico, otorrinolaring6logo, enfermero, neonatélogo,
neumologo, odontélogo?, cirujano craneomaxilofa-
cial, terapeuta de lenguaje y otros®. La posicion prona
es el tratamiento inicial que sugiere que la estrechez
del espacio faringeo mejore por medio de la gravedad
que desplaza la lengua hacia adelante y reduce la obs-
truccion respiratoria's.

En el caso que la posicién prona fracase, esta
indicado la colocacién de una sonda nasofaringea que
consiste en un tubo flexible insertado en la fosa nasal
con el extremo distal ubicado en la laringe, justo en-
cima de la epiglotis. Este procedimiento es altamente
efectivo y menos riesgoso pues permite que la lengua
se mueva hacia adelante y el recién nacido respire a
través de é1%’. Otra alternativa no quirurgica es la pla-
ca palatina modificada. Este dispositivo con extension
velar de aproximadamente 3 mm?, se coloca endosco-
picamente en el recién nacido para lograr el recubri-
miento del paladar hendido; ensancha la hipofaringe,
reduce las complicaciones respiratorias después del
cierre de hendiduras palatinas®, induce la posiciéon
anterior y horizontal de la lengua, alivia la obstruccién
de vias aéreas y mejora la alimentacién por el estimulo
que genera en la succién y deglucién. Generalmente
necesita de desgastes y cremas fijadoras para mante-
nerse in situ®.

Tratamiento Quirdrgico

Antes y después de cualquier procedimiento
quirurgico, se realizan exdmenes para descartar pro-
blemas concomitantes de las vias respiratorias, como
la polisomnografia para determinar el indice de apne-
a-hipopnea (IAH), laringoscopia y broncoscopia para
detectar laringomalacia y traqueomalacia, y endosco-
pia superior para la deteccién de reflujo gastroesoféagi-
co®. El abordaje quirargico del SPR puede realizarse
mediante 3 procedimientos; traqueotomia, adhesion
lengua labio y distraccién osteogénica mandibular?®.
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Latraqueotomia es el procedimiento indicado para ali-
viar la obstruccién de las vias respiratorias exclusiva-
mente para casos en los que otras medidas terapéuti-
cas fracasaron o para tratar signos clinicos inmediatos.
Se asocia a varias complicaciones como declinaciones
accidentales, obstrucciones del tubo, infecciones, fis-
tulas, sangrado, estenosis traqueal y neumotérax’.

La adhesion lengua labio o denominada como
Glosopexia o ALL, consiste en asegurar quirurgica-
mente la porcién ventral anterior de la lengua hacia
el labio inferior, mediante incisiones y puntos de su-
tura, este procedimiento busca elevar la lengua y trac-
cionarla hacia adelante', lo que permite desplazar la
base de la lengua en sentido anterior, a fin de aliviar la
obstruccion de las vias respiratorias, luego, las suturas
se liberardn en 7 dias postquirargicos*. Este procedi-
miento se realiza en las primeras semanas de vida para
reducir la obstruccion de vias respiratorias. Se asocia
con un alto grado de éxito y menor tasa de complica-
ciones, sin embargo, el diagnéstico y el tipo de pacien-
te es un factor determinante para la seleccién de esta
técnica®®. Estudios realizados en Boston, determinan
un rango de éxito del 33% al 100%".

El gold estdndar de procedimientos quirtir-
gicos es la distraccién osteogénica mandibular que
consiste en normalizar el volumen y morfologia de la
mandibula mediante un procedimiento quirtrgico.
La distraccién osteogénica mandibular permite redu-
cir o erradicar la obstruccion de vias respiratorias en
casos donde la sintomatologia se origina a partir de la
micrognatiay la glosoptosis, sin embargo, en pacientes
con patologia sistémica el éxito de esta técnica es cues-
tionable, por lo que la traqueotomia podria ser el trata-
miento de elecciéon®. La planificacién quirtirgica para
la distraccion osteogénica mandibular debe conside-
rar el vector detractor apropiado, que generalmente
debe ser lo mds horizontal de acuerdo a la morfologia
mandibular para evitar la carga excesiva del ATM y
prevenir la anquilosis temporomandibular®'. Compa-
rando los tres tipos de abordajes del SPR, se demostrd
quela DOMreduce el IAH en mayor medida que el tra-
tamiento conservador y ALLY.

El DOM consiste en realizar osteotomia en for-
ma de L invertida para permitir que el drea horizontal
sea lo més paralela posible al plano oclusal y el drea
vertical sea paralela a la cara posterior de la rama man-
dibular, reservando una zona ésea ideal para la colo-
cacién del dispositivo distractor®. El abordaje se reali-
za mediante incisién de Risdon, incisién del musculo
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platisma con oste6tomo de 3 mm colocado a lo largo
de la corteza lingual, identificando el nervio alveolar
inferior®. La distraccién comienza al tercer dia posto-
peratorio para generar una distracciéon de 2 mm por
dia, realizada mediante un vector horizontal que per-
mite desplazar la mandibula hacia adelante 1 mm por
dia?. El dispositivo permanece colocado entre 6 a 8 se-
manas, duracién del periodo de consolidacién ésea®,
logrando un avance total de 20 mm en promedio®. La
DOM puede presentar complicaciones como infeccio-
nes, dano del nervio alveolar inferior, recaida del hue-
so con distraccion, anquilosis del ATM y en casos mas
severos, muerte®’.

En el caso de pacientes con paladar hendido las
cirugias indicadas son las palatoplastias, que pueden
realizarse mediante varias técnicas, como la técnica de
Veau-Wardill-Kilner, técnica de Bardach de 2 colgajos
utilizada en hendiduras mads anchas, técnica de incisi-
6n minima de Mendoza indicada en hendiduras estre-
chas, entre otras*, donde la extension de la hendidura
palatina es un factor determinante para la eleccion del
procedimiento reparativo. En hendiduras parciales o
completas, se utiliza la técnica de veloplastia intravelar
de Sommerlad que consiste en 2 incisiones laterales de
la fibromucosa palatina para lograr la diseccion y re-
posicionamiento de los musculos velares y un colgajo
vomeriano en el caso de hendiduras anchas, seguido
del cierre del paladar duro. Generalmente estos proce-
dimientos se realiza dentro de los primeros 6 meses de
edad con + 2.4, y en el caso del cierre del paladar duro
alos 15 + 3 meses®. La palatoplastia aumenta el riesgo
de dificultad respiratoria por lo que el tiempo sugerido
para realizar el abordaje quirtirgico es en edades pos-
teriores a 14.6 meses con el fin de reducir el riesgo de
complicaciones®.

El Sindrome de Pierre Robin requiere una
participacién multidisciplinaria donde el cirujano
craneomaxilofacial, anestesidlogo pediatrico, otorri-
nolaringdlogo, paramédico, neonat6logo, neumadlogo
y terapeuta de lenguaje®, cumplen un papel esencial
en el tratamiento tanto conservador como quirurgico,
sin embargo, los protocolos varian segiin la formacion
y experiencia del especialista. El tratamiento integral
empieza con historia clinica y examen fisico*” y moni-
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toreo en unidad de cuidados intensivos para registrar
el pulso y saturacién®, sin embargo, se determin6 que
la historia clinica y el examen fisico con valoracién en
UCI de pulso y oximetria no son suficientes debido a
que la obstruccién de vias respiratorias y sus signos
presentan aparicion tardia®’, por esta razon es reco-
mendado realizar exdmenes complementarios que
permitan obtener una valoracién completa y un diag-
néstico preciso para establecer un protocolo de trata-
miento especifico', que generalmente se realiza des-
pués del parto®.

En este sindrome, las vias aéreas requieren de
una evaluacion realizada mediante exdmenes como
polisomnografia, indice de apnea/hipopnea®, naso-
endoscopia, broncoscopia®, laringoscopia** y otros,
que permiten obtener una valoracién completa del pa-
ciente. El tratamiento de primera linea en casos de obs-
truccidn respiratoria leve es el abordaje no quirurgico
como la posicién en dectibito prono lateral y la coloca-
cién de una via aérea nasofaringeas; sin embargo, en
obstrucciones graves, algunos autores proponen que
el tratamiento adecuado es la adhesién lengua-labio?.
Estudios reportan que la ALL es una cirugia eficaz que
mantiene lalengua en posicién anterior y mejora el in-
dice de apnea/hipopnea en aproximadamente un 50%
de los casos'®, ademads, se considera menos invasiva y
con menor riesgo de complicaciones®, sin embargo, la
distraccion osteogénica mandibular estd asociada con
mejores resultados de IAH, debido a que la ALL pre-
senta persistencia posquirurgica de la obstruccién de
las vias respiratorias!*.

Investigaciones recientes comparan el abor-
daje no quirtrgico, la ALL y la DOM en pacientes con
Sindrome de Pierre Robin, demostrando que el grupo
con DOM presentan un menor porcentaje en el IAH en
comparacion con los otros grupos'’. Se reporta en ané-
lisis realizados con polisomnografia que la ALL mejora,
pero no corrige la obstruccion aérea en su totalidad y
de forma predecible’® debido a que la ALL inicamente
trata la glosoptosis de forma temporal, mientras que la
DOM es el tratamiento con mayor éxito ya que corrige
de forma definitiva la hipoplasia mandibular®), mejora
la glosoptosis y alivia la obstruccién aérea, sin embar-
go, el diagnostico de las vias respiratorias y el juicio cli-
nico es esencial*, lo que obliga un manejo quirtrgico
basado en la severidad de la obstruccidn respiratoria
y la dificultad en la alimentacién. La ausencia de pro-
tocolos estandarizados entre los diferentes reportes
analizados impide tener una secuencia de actividades
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