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"COMO ESTOS NINOS GENERALMENTE PRESENTAN INESTABILIDAD
VAGOSIMPATICOENDOCRINA CAMINAN Y HABLAN TARDE. FRECUENTEMENTE SE
CONSIDERAN PEREZOSOS, CUANDO EN REALIDAD SON NINOS MERAMENTE
ENFERMOS QUIENES SE CONVERTIRAN EN NORMALES Y ACTIVOS DESPUES DEL
TRATAMIENTO ADECUADO”

(Pierre Robin, 1934)
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Resumen

El siguiente trabajo estd basado en una extensa revision bibliografica e incluye la
informacién mas relevante sobre el tratamiento de la secuencia de Pierre Robin y el
sindrome de mandibula pequefa. Esta revision ofrece una guia de manejo basado en la
evidencia con el objetivo de disminuir la morbimortalidad, mediante la unificacion de los

criterios diagndsticos y de tratamiento que permitan una atencion éptima y oportuna.

Abstract

The following work is based on an extensive literature review and includes the most
relevant information about Pierre Robin sequence and small jaw syndrome. This review
offers a guide evidence based management with the goal of reducing morbidity and mortality,

by unifying diagnostic criteria and treatment ensuring optimum and timely care.
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DESCRIPCION: El presente trabajo tiene como objetivo la recopilacion de la
informacion mas relevante sobre el tratamiento de la secuencia de
Pierre Robin y el sindrome de mandibula pequefia que nos permita
brindar un abordaje diagnéstico y terapéutico integral basado en la

evidencia.
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Nacional de Colombia SINAB: Pubmed, Science Direct, Ovid Journals, Springer, Medline,

Wiley, entre otras.



CONTENIDOS:
Este trabajo aborda la patologia de la secuencia de Pierre Robin como paradigma del
sindrome de mandibula pequefia. Propone un algoritmo de manejo basado en la evidencia

cientifica conelobgetvode la racionalizacion de los recursos y un abordaje terapéutico integral.

METODOLOGIA:

Esta revision se bas6 en una busqueda bibliografica inicial en la base de datos de PubMed,
con los términos Mesh “Pierre Robin” para la fecha 26/01/2012, obteniéndose 1193
articulos, de los cuales, luego de aplicar los limites “Human” - “English” resultaron 556.
Se revisaron los resimenes de estos articulos y se seleccionaron 194 por considerarse
los mas relevantes. Luego de recopilada la informacién mas trascendente de cada uno y
organizada la misma redactamos la siguiente guia de manejo en el cual se incluyeron 29

articulos.

CONCLUSIONES:

Lamicrognatia ha sido en nuestra practica clinica un diagnéstico de relativa frecuenciaenla
poblacion de recién nacidos. Consideramos a la secuencia de Pierre Robin como parte del
espectro clinico del sindrome de mandibula pequefia, por lo que un diagnéstico oportuno de
la micrognatiay de sus patologias asociadas, junto con eladecuado conocimiento deltema
permitird brindar un tratamiento adecuado logrando asi reducciones significativas de las

tasas de morbimortalidad.



PIERRE ROBIN: ALGORITMO DE MANEJO BASADO EN LA EVIDENCIA

GLOSARIO

Triadade Pierre Robin: micrognatia, glosoptosisy S.D.R. (sindrome de distres

respiratoria)

Micrognatia: discrepancia maxilomandibular mayor a4 mm (Sd. De mandibula pequefia:

en bisqueda de una herramienta diagnéstica).

Glosoptosis: verticalizacién con limitacion para la movilizacién anterior de la lengua. (8)
Obstruccion de lavia aérea: se define como grado de dificultad respiratoria generado por
obstrucciéon mecéanica. Se puede clasificar como intermitente, leve, moderado, severaa

critica. (1, 8,46)

CONVENCIONES

Rojo: elementos diagnésticos.

Verde: intervenciones

Azul: hallazgos diagnésticos y respuestas a intervenciones.
N: normal

A: anormal
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ALGORITMO DE MANEJO: EXPLICACION PASO A PASO.

1. Pierre Robin: confirmar la presencia de la triada de micrognatia, glosoptosisy S.D.R.

2. Oximetria en supino: saturacion de oxigeno por 12 horas o mas (hasta 24 0 36 hs).

2.2 Oximetria anormal: se puede subclasificar en significativa y critica.

Oximetria anormal con desaturacién significativa: saturacion de oxigeno menor al
90% y > al 5% deltiempo total o saturacion de oxigeno menores de 93% en el 95% de las 24
horas. (1, 2)

Oximetria anormal con desaturacion critica: episodio de saturacién menor al 80%. o
presencia clinica de insuficiencia respiratoria o signos de retenciébn deCO2. (Base

exceso mayor de 6,5). (3,4,5)

La saturacion de oxigeno medida por pulsioximetria es sobreestimada cuando la
pulsioximetria se encuentra en el rango de 76% al 90%. (99,100) Por este motivo se
recomienda corroborar estos valores con mediciones de Sa0O2 a través de gasometria

arterial.

3. Obstruccion Intermitente: sin signos clinicos de obstruccion de la via aérea, con
oximetrias en supino normales pero con aumento del riesgo ALTE dado por la presencia
de micrognatia. Es dificil de diagnosticar por los signos clinicos durante el dia ya que
estos son poco evidentes o nulos. Puede aparecer respiracion ruidosa, respiracion
oral, resequedad del labio superior. Retardo en el crecimiento. (6) Posteriormente puede
desarrollar obstruccion significativa de la via aérea entre la primera a la octava

semana de vida o puede empeorar progresivamente. (7)

Obstruccion Leve: desaturacion soélo durante la alimentacibn que mejora con

soporte de oxigeno.

4. Obstruccion Moderada: episodios de desaturacion en supino mayor al 5% del tiempo

medido, paciente que necesita de manejo continuo en prono o tubo nasofaringeo.



Ademas presenta dificultad para la alimentacion que requerira de sonda nasogastrica.
Obstruccién Severa: desaturacion continua. Requiere de intervencion de la via aérea
que puede realizarse desde el ingreso o en los dias siguientes segun la evolucién y

respuesta al prono.

5. Obstruccion Critica: obstruccion grave de la via aérea que requiere de intervencién
urgente para su estabilizacién. (Manejo avanzado de la via aérea: intubacién orotraqueal
-méscara laringea). Ademas requiere de alimentacion con sonda nasogastrica y manejo
en la Unidad de Cuidados Intensivos. Una vez superado el estado critico se indicara la
realizacidn de nasofibrolaringoscopia. (8,9, 3)

6. Oximetria durante la alimentacion: Aquellos pacientes con oximetrias en supino
normales dificultad respiratoria intermitente o leve) se realizar4d oximetria durante la

alimentacién. (3,10,11)

7. Polisomnografia: A todos los pacientes con diagnostico de micrognatia
adicionalmente a la oximetria en supino se recomienda hacer polisomnografia ya que
aunque la obstruccion de la via aérea de estos pacientes no es de origen central, a
menudo empeora. (12, 11) Permite diferenciar el origen central u obstructivo de las
apneas y supervisar la respuesta al tratamiento (13.) Diagndstico de SAHOS: Saturacion

menor a 85%, indice a apnea/hipoapnea mayor a 5 (6)

8. Nasofibrolaringoscopia: Todos los pacientes con oximetrias en supino anormal, o con
resultado de polisomonografia con patrén obstructivo 0 mixto se recomienda realizacion
de nasofibrolaringoscopia que nos permitira evaluar el nivel y patrén de la obstruccién.
(14, 12, 5, 15, 16) Cruz reporté que hasta el 23% de los pacientes tienen un nivel de
obstruccion en adicion al de la base de la lengua, bien sea laringomalacia,
traqueomalacia o estenosis subglotica. (17) El estrechamiento subglético como se
determiné con la visualizacién directa de unas prominencias en la paredes laterales se
encontr6 en 5 pacientes (33%) La incidencia de estrechamiento subglotico es mucho
mayor que la esperada a la estenosis subglética en la poblacién neonatal normal que es
del0-2%. (7)



9. Videocinedeglucién: La V.C.D. estd indicada en los siguientes escenarios: a. ganancia
de peso anormal que no mejora pese al uso de suplemento nutricional (menor a 20-30
gr/dia) b. tiempo de alimentacion anormal (mayor a 30 minutos), c. paciente con
oximetria anormal durante la alimentacibn de todo paciente con dificultad respiratoria

moderada o severa (18,19)

10. Vigilancia de peso y tiempo de alimentacion: Cuando un paciente presenta
oximetria normal durante la alimentacion debe vigilarse la ganancia de peso y el tiempo
de alimentacion. (18, 3, 19) Tan pronto como el aumento de peso sea satisfactorio, la
alimentacién continua por sonda, se cambia por bolos para luego pasar a la
alimentacion oral. Inicialmente se ofrece biberén dos veces al dia durante 10 minutos.
Esto se aumenta gradualmente si la saturacibn de oxigeno y la ganancia de peso
continla siendo satisfactoria. Los bebes deben ser animados a succionar (I.C. terapia de

lenguaje) (3)

11. Suplemento nutricional: Si el aumento de peso es pobre y el control de saturacion de

oxigeno satisfactorio, se agrega suplementos nutricionales con alto contenido calérico. (3)

12. Ganancia de peso y tiempos normales: Alta y seguimiento clinico (no se descarta
riesgo de ALTE). La obstruccion significativa puede aparecer a partir de la primera
semana hasta la octava semana de vida o puede empeorar progresivamente. En un
estudio el 63% de los pacientes con diagndstico de PR presentd signos de obstruccion
de forma tardia entre los 24 y 51 dias de edad. por lo que se recomienda una
polisomnografia de control a las 4 semanas de nacido. (7). Se entregan los signos de
alerta a los padres: Evitar la flexion del cuello y mantener libre de secreciones. Atentos a
la presencia de: respiracion ruidosa, boca abierta para respirar, resequedad del labio

superior yretardo en el crecimiento. (6)

13. Sonda nasogastrica: En pacientes con obstruccién critica de la via aérea y en
aguellos casos que se encuentra indicada la V.C.D. y el resultado de la misma sea

normal el paciente requerird de sonda nasogastrica. (19, 20)



14. Gastrostomia: el resultado de V.C.D. anormal es predictor de uso prolongado de

sonda nasogastrica por lo cual esta indicada la gastrostomia. (19)

15. Prono: Si la obstruccion es causada por la lengua lo primero que se hace son
medidas de posicionamiento. Todos los pacientes con dificultad respiratoria moderada a
severa y aquellos leves con polisomnografia anormal deben manejarse inicialmente en
prono (18,19,11)

16. Estabilizacién de la via aérea: Aquellos pacientes con dificultad respiratoria critica
deben manejarse inmediatamente con estabilizacion de la via aérea (tubo
nasofaringeo, méscara laringea o Intubacion orotraqueal-IOT), alimentacién por sonda
nasogastrica y ser trasladados a la unidad de cuidados intensivos. Posteriormente se
realizara NFL. (18, 3)

17. Obstruccion no visible: Los pacientes con reporte de NFL con obstruccién no visible
deben ser valorados por neumologia y neurologia por sospecha de trastorno del

desarrollo neurolégico o alteraciones broncopulmonares. (11)

18. Obstruccién glética o subglética: Los pacientes con reporte de NFL que muestra una

obstruccion glética y subglética continuara manejo por servicio de ORL. (11)

19. Respuesta favorable al prono: En caso de presentar obstruccién supraglética se debe
evaluar la respuesta al manejo inicial en prono. En caso de ser favorable se dara alta y
seguimiento. (6, 18,7,19,11)

20. Tubo nasofaringeo: Aquellos que no tengan una respuesta adecuada al manejo
inicial en prono se indicara continuar manejo con tubo nasofaringeo en los siguientes
casos: a. prematuros b. peso menor a 3 kg c. obstruccion leve a moderada d. distancia

faringe-lengua mayora5mm. (21,4,19,22)

21. Extubacion programada: Respuesta favorable al uso de tubo nasofaringeo.
Pacientes con intervencion con tubo nasofaringeo con adecuada respuesta seran

llevados a extubacion programada. Destete: se retira inicialmente 4 horas/dia y se



observa la ganancia de pesoy la via aérea durante un periodo de 4 a 5 dias. El tiempo
sin tubo nasofaringeo se incrementa en 4 horas cada 4 a 5 dias hasta que ya no
sea necesario. Los criterios de alta son: estar sin tubo durante 4 dias, el aumento de
peso satisfactorio, y adecuada educacion de los padres para la alimentacién delnifio. (3)
22. Distraccion mandibular: Los pacientes seran programados para distraccion
mandibular una vez tengan un peso mayor a 3kg y se presenta alguna de las
siguientes condiciones: a. falla del manejo primario con tubo nasofaringeo b.
dificultad respiratoria critica con estabilizacion de la via aérea c. discrepancia
maxilomandibular mayor a 8mm, d. distancia faringe-lengua menor de 3 mm e.
decanulacién fallida de traqueostomia (con adecuados movimientos linguales). Falla en
el proceso de extubacion programada del tubo nasofaringeo e. reflujo gastroesofégico
severo con edema deviaaérea. (9,17,23,6,24,12,25,21,4,19,26, 27)

23. Glosopexia: Se realizara glosopexia como medida de rescate en pacientes con falla
a la distraccion mandibular que cumplan los siguientes criterios: a. SHER |, b. Puntaje de
GILLS menor o igual a 2. (RGE, IOT, Sindromico, menor a 2 semanas, peso menor a
1850gr.) C. peso mayor o igual a 2 kg. (1, 19, 15, 28, 29,11)

24. Traqueostomia: Es mas frecuente en pacientes sindrémicos. Estd indicada en
casos de laringomalacia, tragueomalacia, estenosis subglotica severas y causas
neurolégicas (2, 17, 12). Ademds, cuando todas las intervenciones anteriores han
fallado y esté contraindicada la glosopexia (a. SHER Il a IV, b. puntaje de GILLS mayor o
igual a lll. C. peso menor a 2 kg). (29, 19, 10 ,11). Los pacientes con obstruccion
supraglética con clasificaciones de Sher tipo lll y IV son una indicacion relativa de
tragueostomia ya que no se ha establecido claramente la utlidad de distraccion
mandibular en este grupo de pacientes que frecuentemente se ven asociados a

casos sindrémicos.

Otras intervenciones o exdmenes complementarios a tener en cuenta:

a. Interconsulta a nutriciéon: en caso de requerir suplemento nutricional.



. Interconsulta de terapia de lenguaje: En caso de colocaciébn de sonda

nasogastrica para estimular la succién- deglucion

Radiografia lateral: Para establecer el diametro efectivo de la via aérea y la distancia

pared posterior de la faringe- base de lalengua.

. Tomografia axial computada con reconstruccion 3D: Predistraccion para medir

el volumen efectivo de la via aérea, planeamiento quirdrgico y control postoperatorio de

la distraccion mandibular

. Valoracion por gastroenterologia e impedanciometria o pH metria de 24

hs: Para diagnostico de reflujo gastroesofagico y tratamiento médico

CLASIFICACION DE GILLS

ERGE 0.002 M
edicacion antirreflujo, fundoplicatura de Nissen

Intubacion preoperatoria 0.002 Intervencion tempra
na

Presentacion tardia 0.001 Intervenc
ibn temprana con glosopexia, sonda de alim entac i6n gé strica

para nutricibn en casos de falta de crecimiento

Bajo peso al nacimiento 0.01 Variable no modific
Diagnostico sindrémico Menor de 0.001 Variable no modific

ERGE= Enfermedad por reflujo gastroesoféagico (19)



CLASIFICACION DE SHER POR LARINGOSCOPIA

-Tipo I: Eslamas frecuente se presenta obstruccion causada por el movimiento posterior de

la lengua contra la pared faringea posterior

Tipo Il: la obstruccién es secundaria al desplazamiento posterior y superior de la lengua, lo
cual promueve un contacto entre la lengua, el velo y la orofaringe en la porcion superior de la
orofaringe.

-Tipo lll: obstruccion faringea, causada por el prolapso de la pared medial de la faringe

~Tipo IV: laobstruccién es debida a la constriccion de la faringe de manera circular por el

movimiento de lalenguay la pared faringea lateral. (15)
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