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RESUMEN

Introduccion: La Secuencia de Pierre Robin (SPR), se clasifica como parte de los sindromes
de malformaciones congénitas que afectan principalmente la apariencia facial que varia de
acuerdo a la severidad del caso individual; este debe ser de caracter interdisciplinario para
garantizar el cumplimiento de un protocolo de manejo 6ptimo. Objetivo: identificar las dif-
erentes técnicas que se emplean para el tratamiento de la SPR, cumpliendo con las recomen-
daciones de manejo segun la severidad en el caso clinico especifico. Metodologia: estudio de
busqueda sistematica de la literatura con caracter exploratorio con la metodologia de Scop-
ing Review. Los indices y bases de datos en los que se realizé la busqueda son las siguientes:
PubMed, Scielo, Google Scholar, Wiley Online Library y Sematic Scholar. Resultados: Se
incluyeron 58 articulos que cumplieron con los criterios de inclusion y exclusion propuestos
para este estudio. Segtin 40 de los articulos de reporte de caso utilizados, se determina que la
técnica mas empleada fue la Distraccion Osteogenica Mandibular con un 53.73% y entre los
18 articulos restantes, se muestran otras técnicas como la posicion decubito ventral y la in-
tubacion nasofaringea. Conclusiones: Las técnicas existentes y descritas actualmente en la
literatura son variables y deben ser empleadas segun las condiciones sistémicas del paciente.
Se considera de gran importancia la diferenciacion del grado de severidad del caso clinico
para la toma de decision con respecto al abordaje terapéutico del paciente que presente la
triada clasica de la SPR o en su defecto alguna de las caracteristicas de la misma.

Palabras clave: Secuencia de Pierre Robin, posicion decubito ventral, intubacion nasofarin-
gea, glosopexia, distraccion osteogenica mandibular
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Techniques used for the treatment of
sequence of Pierre Robin: review of literature

ABSTRACT

Introduction: The Pierre Robin Sequence (PRS), is classified as part of congenital
malformation syndromes that mainly affect facial appearance which varies according to the
severity of the individual clinical case. To guarantee the fulfillment of an optimal protocol
the treatment of these patients must be interdisciplinary. Objective: identify the different
techniques applied to treat PRS, following treatment guidelines according to the severity of
each specific case. Methods: Systemic study of available literature using scoping review as an
exploratory mean. Databases used were as follows: PubMed, Scielo, Google Scholar, Wiley
Online Library and Sematic Scholar. Results: 58 articles were included in this study which
complied with inclusion and exclusion criteria. According to 40 of such articles, 53.73%
of cases were treated with Mandibular Osteogenic Distraction; making this technique the
most used amongst the authors. The remaining 18 articles showed other techniques such as
prone positioning and nasopharyngeal intubation. Conclusions: According to the present
literature, techniques to treat PRS vary and should be used according to the patient’s systemic
condition. The level of severity of each case is considered of great importance in decision
making when determining which technique to apply considering the PRS triad or any of the
different present characteristics.

Keywords: Pierre Robin Sequence, prone positioning, nasopharyngeal intubation,
glossopexy, mandibular osteogenic distraction
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INTRODUCCION

Las caracteristicas clinicas que hacen
parte del Sindrome de Pierre Robin fueron
descubiertas y reportadas inicialmente
en 1891 por Lannelongue & Mennard.
Posteriormente en 1923, Pierre Robin,
describié el sindrome y definié que este
se caracterizaba por la triada clasica:
micrognatia/retrognatia,  glosoptosis 'y
paladar hendido.'? Estas, se presentan
respectivamente en 91.7%, 70-85% y 14-
91%; resultando en la obstruccion de la
via aerea.(” Actualmente, se considera
que estas caracteristicas se presentan como
consecuencia de una hipoplasia inicial en
el desarrollo, especialmente el desarrollo
mandibular; por lo que se recomienda
cambiar su nombre a Secuencia de Pierre
Robin (SPR). A partir del 2018, esta se
clasifica como parte de los sindromes de
malformaciones congénitas que afectan
principalmente la apariencia  facial,
con codigo Q87.0 de la Clasificacion
Internacional de Enfermedades (CIE
11). En casos donde la SPR se asocia a
otras enfermedades sindromicas como el
Sindrome de Stickler (mutacion del gen
Col2A1, COL9AI, Coll1Al y Coll1A2)
y el Sindrome de Di George (delecion del
cromosoma 22q11.2); esta puede presentar
un factor genético importante.?” Segun lo
reportado hasta la actualidad, 1 de cada

85,000 nacimientos se ven afectados por la
SPR.19

El manejo de la SPR varia de acuerdo a la
severidad del caso individual; éste debe
ser de caracter interdisciplinario para
garantizar el cumplimiento de un protocolo
de manejo optimo.** La via para la toma de
decisiones en cuanto al protocolo de manejo
se debe inclinar hacia la observacion y el
diagndstico sistémico acertado; teniendo
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como prioridad el diagnostico respiratorio
(evaluacion de la via aerea), el diagnostico
gastrointestinal  (capacidad alimenticia
adecuada), y el diagndstico estomatologico
(dimensiones craneofaciales 6seas optimas
para el funcionamiento); respectivamente.
De acuerdo a este esquema de manejo, se
empelan diferentes técnicas para tratar
la SPR segun su necesidad: técnicas no
quirurgicas (conservadoras) y técnicas
quirurgicas  (invasivas). Dentro  del
manejo con las técnicas no quirdrgicas se
emplean en orden consecutivo: posicion
decubito ventral, intubacion nasofaringea
y/u obturador palatino. En el caso del
manejo quirdrgico se emplean en orden
consecutivo:  reconstrucciéon  palatina,
glosopexia,  distraccion  osteogenica
mandibular y/o traqueotomia.

El objetivo de este trabajo es identificar
las diferentes técnicas que se emplean para
el tratamiento de la SPR, cumpliendo con
las recomendaciones de manejo segin la
severidad del caso clinico especifico.

MATERIALES Y METODOS

Se realizd una busqueda sistematica de la
literatura con caracter exploratorio para
identificar articulos empiricos relacionados
con el manejo de la Secuencia de Pierre
Robin a nivel mundial. Para ello, se utilizo
la metodologia de Scoping Review, que
permite sintetizar el conocimiento cientifico
e identificar lagunas en un area de interés,
formulando la pregunta: ;Cuéles son las
técnicas empleadas para el tratamiento de
la Secuencia de Pierre Robin?

Se tomaron en cuenta los articulos
empiricos que se publicaron en inglés
y espafiol con una temporalidad de
1979 a 2018. Usando palabras claves o
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Registros identificados
mediante la busqueda de cinco
bases de datos (n=684)

Articulos identificados como

v

Articulos recuperados por titulo

duplicados y excluidos (n=19)

Articulos excluidos por no estar

(n=665)

Articulos recuperados con texto

»| disponibles en libre acceso (n=190)
Articulos no relevantes (n=405)

| Articulos que se enfocaban en

completo (n=70)

Articulos rescatados por titulo y
resumen (n=58)

Fuente: elaboracion propia

genética (n=7)
Articulos sin enfoque clinico (n=5)

Figura 1. Proceso de seleccion de articulos en las diferentes fases del Scoping Review

términos relacionados con “Pierre Robin
Sequence” AND “micrognathia”, AND
“glossoptosis”. Los indices y bases de
datos en los que se realiz6 la busqueda son
las siguientes: PubMed, Scielo, Google
Scholar, Wiley Online Library y Sematic
Scholar. Para la seleccion de los articulos se
establecieron como criterios de inclusion,
las revisiones bibliograficas existentes y
los casos clinicos que reportaran el método
de estudio, los objetivos y hallazgos que
evidenciaran las técnicas de manejo. Entre
los criterios de exclusion, se tuvieron en
cuenta los articulos no disponibles en texto
completo de libre acceso, comentarios
a editoriales, capitulos de libro, libros,
conferencias publicadas, programas de
trabajo y conferencias publicadas en el
web y los que se encontraban repetidos
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en las diferentes bases de datos. Todas las
publicaciones se descargaron de las bases
de datos electronicas.

Los articulos fueron evaluados y
seleccionados a través de la version
de texto completo de acuerdo con los
criterios de inclusion y exclusion (figura
1). Posteriormente, se tuvo en cuenta el
titulo para hacer la seleccion del criterio
del resumen que este debia de contener las
palabras clave para llegar al texto completo.
Luego de hacer una lectura de los textos
completos se extrajeron las siguientes
variables: autor, objetivo del estudio,
lugar y afio del estudio, metodologia,
técnicas utilizadas, tipos de intervenciones
realizadas, tamafio de la muestra, tipo de
poblacién, forma de recoleccidon de datos,
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analisis y resultados agrupados segun los
temas planteados; para este proceso se
utiliz6 una matriz distribuida por autor,
objetivo, metodologia y resultados.

RESULTADOS

Cincuenta y ocho estudios fueron incluidos
en la revision. La figura 1 describe el flujo
de seleccion de articulos segun criterios
de inclusion y exclusion. Entre los cuales,
40 son reportes de casos clinicos y 18
son revisiones bibliograficas y/o guias de
manejo terapéutico. En las bases de datos
consultadas se encontré un aumento en las
publicaciones de manera paulatina desde
1979 hasta el 2005; a partir del 2010 se
notd un incremento mayor de las mismas.
Los estudios incluidos se llevaron a cabo a
nivel mundial: 3 en Africa, 8 en Asia, 2 en
Australia, 2 en el Caribe, 18 en Europa, 14
en Norte Americay 11 en Sur America.

Segun los 40 articulos de reporte de caso
utilizados, se determina que la técnica mas
empleada fue la Distraccion Osteogenica
Mandibular con un 53.73% de empleo
de la misma que corresponde a 175 casos
individuales. Los 18 articulos restantes
corresponden al empleo de técnicas como:
posicion decubito ventral e intubacion
nasofaringea, entre otros. La taza de éxito
de esta técnica es de 97.14% teniendo en
cuenta el nimero de reportes exitosos y
comparandolo con los no exitosos. En la
tabla 1 se observa la tendencia de empleo
de las técnicas para el tratamiento de la
SPR segun los casos clinicos reportados en
los articulos consultados para esta revision.
En la figura 2 se observan las indicaciones
terapéuticas indicadas de acuerdo a la
presencia de factores diagnosticos clave
para el manejo del paciente con la SPR;
segun la revision bibliografica realizada en
este trabajo.

Tabla 1. Tendencia de empleo de técnicas para el tratamiento de la SPR

Técnica Técnica | # de referencia Técnica # de referencia | Porcentaje
empleada exitosa bibliografica no exitosa bibliografica empleado

Posiciéon 5,11, 28, 43, 53
decubito ventral
Intubacion 27  4,5,8,11, 13, 14,
nasofaringea 24, 32, 40,
Obturador 3 21,23
palatino
Reconstruccion 7 14
palatina
Glosopexia 18 5, 11, 14, 38, 50,
52,55
Distraccion 175 7,12, 24, 26, 27,
Osteogenica 31, 32, 38, 43, 44,
Mandibular 45, 48, 53, 55, 56,
58
Traqueotomia 19 5, 14,53, 55
Total
329

Fuente: Elaboracion propia a partir de los datos del estudio
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23.88%

0 8.06%

0 0.90%

0 2.09%

1 19 5.67%

5 43, 55 53.73%

0 5.67%

Total 6 100%
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A continuacion, se destacan las indicaciones
terapéuticas de los trabajos revisados donde
se evidencia que el manejo de la SPR
varia segun la severidad del caso clinico
teniendo en cuenta la dificultad respiratoria
leve, moderada o severa y/o la dificultad

alimenticia. En la figura 2 se observa
como el manejo es progresivo en cuanto a
invasividad segun las caracteristicas de la
triada clasica de la SPR que se encuentren
presentes en cada caso.

SPR

Dificultad respiratoria leve o
moderada

Obstruccion severa de la via
aerea

Dificultad alimenticia

Tratamiento NO quirlrgico

Tratamiento Quinirgico

(Conservador) {Invasivo)
Desaturacion de No responde Paladar duro Paladar blando Glosoptosis Micrognatia / Compromiso
oxigeno aPDV fisurado hendido Retrognatia vital
Posicién Intubacion Obturador Obturador Distraccién
Decibito Nasofaringea Palatino Palatino Glosopexia Osteogenica Traguectomia
Ventral {PDV) Mandibular
Técnica de Técnica de Lapisot Técnica de
Argamaso & Ben-Hur Douglas
{Adhesion a {Adhesion a Hueso {Adhesion a
labio inferior) Hioides) vestibule inferior)

Figura 2. Indicaciones terapéuticas segtin presencia de factores diagnosticos

Fuente: Elaboracion propia a partir de los datos del estudio

DISCUSION

Las técnicas existentes y descritas
actualmente en la literatura son variables y
deben ser empleadas segun las condiciones
sistémicas del paciente. Se considera de
gran importancia la diferenciacion del
grado de severidad del caso clinico para la

Ii

toma de decisidon con respecto al abordaje
terapéutico del paciente que presente la
triada clasica de la SPR o en su defecto
alguna de las caracteristicas de la misma.
El manejo del paciente con la SPR debe
iniciar con el posicionamiento decubito
ventral, e ir aumentando en invasividad
segin las condiciones de mejoria o
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empeoramiento del paciente. Aunque es
la técnica mas empleada y muy exitosa
segin los reportes de casos revisados; la
distraccién osteogenica mandibular es
considerada la mas invasiva de las técnicas
para el manejo de la SPR. Los objetivos
terapéuticos para el manejo de la SPR son
asegurar la adecuada saturacion respiratoria
y la alimentacidon. En ese orden de ideas;
la traqueotomia solo debe ser empleada
cuando la vida del paciente se encuentre en
riesgo de mortalidad®®.

La Dra. Stephanie Cohen manifiesta la
importancia del manejo interdisciplinario
del paciente con la SPR*. Dada la evolucion
del manejo de la SPR en cuanto al empleo
de técnicas, se ha transicionado desde el
manejo individual por parte de una sola
especialidad al manejo actual por parte de
varios profesionales con diferentes areas de
especializacion. El equipo de trabajo ideal
para el manejo de la SPR debe constar de
los siguientes 6 profesionales: pediatra
neonatologo, pulomondlogo pediatrico,
gastroenterdlogo, cirujano maxilofacial,
otorrinolaringdlogo y ortodoncista.®>

Este grupo de profesionales de alguna
manera garantizan el cumplimiento de las
guias terapéuticas indicadas segun el caso
presentado y posteriormente el bienestar en
conjunto del paciente.

CONCLUSIONES

De acuerdo con los resultados obtenidos en
la revision, se concluye que con el tiempo
se ha reportado un mayor numero de
casos de la SPR a nivel mundial., también
que el manejo terapéutico depende de las
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condiciones clinicas y el grado de severidad
del paciente, y finalmente que la técnica
mas empleada es la distraccion osteogenica
mandibular. La Dra. Carmen Morovic
en el afio 2004, encontrd y sugirié que la
técnica ideal para el manejo de la SPR es la
distraccion osteogenica mandibular al igual
que otros autores como: Caycedo, Marafies,
Martinez-Plaza, Lopez, Flores, y Scott.
Esto se debe a la alta eficacia terapéutica
implicada en el procedimiento; logrando
asi el control de la via respiratoria y la
normalizacioén en tamafio de la mandibula
mediante la formacion del callo 6seo.
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