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Efecto De La Distraccion Mandibular Sobhre Las Alteraciones De
Deglucién, Reflujo Gastroesofagico Y Apneas Obstructivas En
Pacientes Con Secuencia De Pierre Robin. Algoritmo De Manejo.

1) ANTECEDENTES:

La entidad clinica consistente en micrognatia, glosoptosis y cbstruccion de la via
aérea era conccida como sindrome de Pierre Robin(1) y recientemente como

secuencia de Pierre Robin.{2)

Aunque la ocurrencia es relativamente rara, reportada en diferentes series desde 1
en cada 8,000 hasta 1 en 30 000 recién nacidos vivos; por su gravedad

abundante literatura se ha escrito para esta condicion descrita desde 1911(3).

La descripcidon original por Pierre Robin no incluyd necesanamente la fisura

palatina pero si glosoptosis (4)

En la literatura internacional encontramos que esta patologia se encuentra
asoclada a el sindrome de Stickler, sindrome alcoholo-fetal, sindrome de
Treacher Collins entre ofros, en mas del 80% de los casos v solo el 17% como

secuencia de Robin aislada(s).



t.a mortalidad reportada varia del 5 al 30% y desde los primeros reportes diversas
modalidades terapéuticas se han empleado Las medidas conservadoras se han
propuesto para los casos leves, pero los casos de obsfruccion severa de la via
agérea pueden poner en riesgo la vida llegando a requerir tragueostomifa. La
traguecstomia es altamente efectiva pero la morbilidad, las implicaciones’
psicolégicas v sociales para el paciente son tan importantes que este debe ser

considerado el tratamiento de Gltima opaidn en stuaciones extremas. (6)

Ofras técnicas alternativas también se han descnte' glosopexia, correccion de
estenosts de coanas, septumplastias, amigdalectomia, reduccién hingual, etc, con

resultados poco satisfactorios y alto porcentaje de complicaciones (7)

Por otro lado el conceptc de gque la mandibula presenta un crecimiento
compensatorio en los primeros aiios de vida no es del todo cierto, el crecimiento
mandibular en estos pacientes es limitado, y en el largo plazo en todos ellos
siempre existe una discrepancia maxilo-mandibufar residual. Por esta razdn los
niftos que son tratados Inicialmente con métodos conservadores durante su

crecimiento pueden presentar apnea obstructiva del suefic de diferentes grados

(8)

En la dltma década la distraccibn mandibular ha demostrado ser un
procedimiento simple con minima morbilidad que corrige la apnea obstructiva del
suefio en pacientes con secuencia de Pierré Robin {9), con esta técnica se

recupera la anatomia normal de la mandibula lograndose simuitaneamente una
2



expansion de los musculos del tercio superior del cuello y los musculos del piso
de la boca, los que se nsertan en la nueva longitud del cuerpc mandibular,
soluctonando el contacto de la lengua con la retrofaringe y permitiendo respirar a

los pacientes.(10)

Al analizar la secuencia de Pierre Robin se comprende que la micrognatia es la
causa de la secuencia de signos y sintomas siendo el mas importante la
obstruccion de la via aérea debido a una malpesicién de la iengua en su regidn
postenor y su relacion con la retrofaringe (11). Por ésta situacidn y también a los
frecuentes eventos neumoénicos por broncoaspiracion (12,13) se sospecha que
axisten alteraciones severas en la degluctdn en todos éstos pacientes,
espectalmente en la fase oral y faringea causa que hasta el dia de hoy se

desconoce.

Ademas, todo paciente con secuencia de Pierre Robin, por sus alteraciones
anatémicas son potenciales candidatos a presentar reflujo gastroesofagico

(14,15).

Se ha reportado una incidencia hasta de 87% de reflujo gastroesofagico en éstos
pacientes condicidn que se resuelve una vez que se liberan los misculos del piso
de la boca(11), sin embargo en la literatura internacional no encontramos ningtin
reporte que correlacione los eventos de reflujo gastroesofagico con los de apnea

obstructiva.



2) OBJETIVOS:

Identificar los trastornos en la deglucidn gue se presentan en pacientes con
secuencia de Pierre Robin.

Identificar si existe reflujo gastroesofégico ascciado con los periodos de apnea
obstructiva del suefio.

Conocer si la distraccion mandibular tiene algin efecto sobre el reflypo
gastroesofagico y los trastomos de deglucién en pacientes con secuencia de

Pierre Robin.



3) MATERIAL Y METODOS:

Se trata de un estudio comparativo (El sujeto es su propio control) abierto,

experimental, prospectivo, transversal.

Se estudiaron a 20 pacientes con secuencia de Pierre Robin que se presentaron al
servicio de CPR del hospital General Dr Manual Gea Gonzélez del mes de Agosto
del 2000 af mes de Diciembre del 2001, de ésta serie clinica fueron excluidos dos
pacientes del estudio, unc por haber sido sometido a traqueostomia y otro a
funduplicatura previo a su referencia, quedando integrado el grupo de estudio con
18 pacientes, 10 del sexo fementino y 8 masculinos, con edades entre 8 dias y 5
meses (media de 3 meses).

De éste grupo de pacientes 17 fueron diagnosticados como secuencia de Pierre
Robin aislada y uno como secuencia de Pigrre Robin aislado a sindrome

orofasciodigital

Todos los pacientes presentaron micrognatia, glosoptosis y obstruccién de la via
aérea de diferentes grados, en 10 pacientes se asocié fisura de paladar
secundario, en otros 3 se asocid también a paladar hendido submucoso y en 5 de

ellos el paladar era de tipo ojival sin fisura.

Todos tenian dificultad respiratoria en la posicidn dectbito dorsal y ronquido, esta
condicion mejoraba con el decubito ventral, ademas todos ellos también

presentaban cianosis al ahmentarse y retardo a la alimentacion con mas de 20
5



minutos para terminar su mamila ttempo considerade como anormal ya que el

paciente requiere mas calorias para alimentarse que las que puede consumir (5)

Luego de la historia clinica a todos los pacientes se les realizaron fotografias
clinicas (frente, basal y laterales), nasofaringoscopia, gasometria y monitorizacion
de saturacion de O2 por 8 horas. Ademas, se les realizé la siguwiente bateria de
estudios adicionales: videofiuoroscopia con bario para investigar las alteraciones
de deglucion, ph metria simuitanea con polisomnografia para documentar el reflujo

gastroesofagico y su asociacion con los eventos de apnea obstructiva.

Las gasometrias arteriales de éstos pacientes mostraron que ninguno de ellos
presenté concentracion de O2 en sangre menor a 60% por lo que en todos se
descartd la intubacion inmediata. Sin embarge durante la monitorizacién de
saturacion de Oxigeno en 8 horas encontramos un promedio de todos los
pacientes del 76%, stendo el mas bajo de 69% en una sola paciente, por lo que se
indico distraccion dsea mandibular en las siguientes 24 horas.

En el resto de los pacientes se realizd en forma programada distraccion ésea
mandibular bilateral, con distractores externos logrando elongaciones del cuerpo
de la mandibula entre 7 y 13mm (media de & mm). Luego de completar la
consolidacion ¢sea se retiraron los distractores y 2 semanas después se tomd un
control  post-cistraccion de la bateria de estudios adicionales (PH metria,
polisomnografia y videofluoroscopfa). El tiempo promedio transcurnido entre los
estudios preoperatorios, la distraccién mandibular y los controles postoperatorios

fue de 3.6 meses con un rango de 2.8 a 4 2 meses



En cada uno de éstos estudios adicionales se analzé lo siguiente

A)

Videoftuoroscopia con bario:

ldentifica las alteraciones de la deglucion especialmente aquellas que
ponen en riesgo la “deglucién segura”, considerando como ancrmal :

1.- El retardo en el transito en la fase faringea (paso del bolo de la base de
la lengua hasta el es6fago) de mas de 1 segundo ya que deja al paciente
en un alto nesgo de aspiracidon y penetracton antes de la deglucion,

2.- Penetracion del bario. Cuando el bario pasa al vestibulo taringeo hasta
las cuerdas vocales.

3.- Aspiracion a via respiratona. Definiéndola como penetracion de bario al

vestibulo laringeo con paso por debajo de las cuerdas vocales (12)

Ph metria:

Al realizar la PH metria se toman las siguientes consideraciones:

1.-Un episodio de reflujo inicia cuando se registra un Ph intraesofagico de 4
6 menor de 4, con duracién de por lo menos 15 segundos y termina cuando
el Ph sube nuevamente por arnba de 4

2.-Se midi6 también el porcentaje de tiempo en el gque el PH fue menor de 4

(12).



C)

Polisomnografia:

£l diagnéstico de aphea obstructiva del suefio se realiza en base a ios

siguientes indices:

. Indice de apnea: Nimero total de apneas presentadas en una hora

. Indice de hipopnea: Nimero total de hipopneas ( obstrucciones parciales )

en una hora.

. Indice respiratorio: Que es la suma de ios indices de apnea y de hipopnea

y se refiere al total de nimero de eventos respiratorios anormales. Un
indice de apnea de 5 0 menor es considerado normal, un indice de 6 a 20
es considerado moderado y un indice de 21 a 40 6 mayor es considerado
COMO Severo.

Se diagnosticé apnea del suefio con 5 episodios de apnea con duracion

mayor a 10 segundos en un periodo de una hora {(16,17).

Los datos reportados de la videofluoroscopia fueron validados utilizando

estadistica descniptiva (media, mediana, rango, desviacién estandar, promedios)

para la presentacién de resultados. Se empled también la prueba exacta de

Fischer para comparar las alteraciones de la degfucién en los pacientes con

secuencia de Pierre Robin sin que hayan recibido tratamiento contra el grupo que

haya sido sometido a distraccion mandibular tomando como significancia

estadistica un valor de P < 0 05.

Los resultados de la polisomnografia simultanea con la Ph metria fueron validados

con la prueba de McNemar por tratarse de una observactdn antes y después del

8



tratamientc en los mismos individuos con escala nominal ( si reflujo asociado con

evento de apnea obstructiva, no reflujo sin apnea obstructiva).

Consideraciones éticas:

El profocolo fue avalado por las comisiones de ética y de investigacion del hospital
general “Dr. Manuel Gea Gonzalez". Todos los procedimientos estuvieron de
acuerdo con [o estipulado en el reglamento de la ley General de Salud en Matena
de Investigacion para la salud. “Articulo 17 Fraccidon lll. Investigacién con nesgo
mayor que el minimo”, apegandose también a los principios de la declaracion de

Helsinki de la asociacion médica mundial.



4) ANALISIS DE RESULTADOS:

A) tuego del procedimiento de distraccién, al término del proceso de
elongacion osea, al realizar la monitonizacion de la saturacion de oxigeno por 8
horas encontramos valores desde 89% hasta 96% ( media de 93% ), todos los
pacientes presentaron mejoria clinica, tolerando la posicion decubito dorsal, sin
ronquido ni cianosis al alimentarse, ademas el tiempo de consumo de sus
requerimientos caléricos con mamila fue menor a 20 minutos en todos los
pacientes. Lo que significa que el paciente no consume mas calorias en
alimentarse que las que ingiere.

B} En las videofluoroscopias con trago de bano preoperatorias se encontraron
alteraciones severas en la deglucién en los 18 pacientes dichas alteraciones se
observaron en la fase faringea, todos los pacientes presentaron movimientos
anormales de la lengua, 12 pacientes (66.6%) presentaron penetracién de bario a
vestibulo faringeo, 9 (60%) presentaron estasis de matenal residual en receso
faringeo, 5 pacientes (28%) tiempo de transito faringeo mayor a 1 segundo y en

un paciente ( 5.5%) se documentd aspiracién de baro.

En fa videofluoroscopfa postoperatoria realizadas al retirara el distractor, postenior
al periodo de consolidacion no se encontraron alteraciones en los movimientos
linguales, no hubo penetracion a vestibulo laringeo, tampoco sé observd en
ningin paciente estasis de material residual en receso faringeo, el tiempo de
transito faringeo fue mencr a 1 segundo lo cual es normal y en ningin ¢aso se

observé aspiracion de bario a la via aérea. Tabla 1y 2.

10



Al aplicar la prueba exacta de Fischer, g los grupos pre y postoperatorio con
respecto a las alteraciones de la deglucién observamos una diferencia
estadisticamente significativa con una P menor a 0.05 lo que indica que la
secuencia de Pierre Robin se asocia con trastornos de deglucién y que éstas

alteraciones son corregidas después de [a distraccion dsea

C) Al realizar la phmetria preoperatoria se encontrd refiujo gastroesofagico en
15 pacientes representando el 83%. El promedio del porcentaje del tiempo total
con un Ph por debajo de 4 fue de 7.7%, con un promedio de episodios de reflujo

de 49 (rango de 28 a 61).

La Ph metria postoperatoria no documentd ningin eventc de reflujo
gastroesofagico y aunque existieron de manera aislada eventos de Ph menor a 4
estos fueron menores a 15 segundos, encontrando el promedio de porcentaje de
tiempo total con Ph por debajo de 4 de 0,34% v al aplicar la prueba de McNemar
se obtuvo una P menor a 0.05 lo cual iIndica que la distraccién dsea esta asociada
con una disminucion significativa en el reflujo gastroesofagico en los pacientes
con secuencia de Pierre Robin. Ver tabla 3.

D) Al realizar la polisomnografia preoperatoria se encontrd un indice de apnea
promedio de 18.3 con un indice de hipopneas de 8.5 y un indice respiratorio
promedio de 22, con indice de saturacion de O2 de 76%. En las polisomnografias
postoperatonias no hubo episodios de apnea e hipopnea y el indice de Saturacién

de 02 promedio fue de 93%.

11



E) Al analizar en conjunto todos los eventos de refiujo gastroesofagico
registrados por Ph metria documentados simultaneamente con la polisomnografia
se presentaron dentro de los 2 minutos posterior a los eventos de apnea los
cuales tuvieron duracion de mas de 15 segundos y  con disminucion de la
saturacion de oxigeno a por lo menos 70%.

Ningln evento de apnea con duracidn menor a 15 segundos y sin disminucién de
la saturacion de oxigeno presentd de manera secundaria algan evento de RGE.

Al calcuiar el riesgo relativo en los eventos de apnea obstructiva mayores a 15
segundos y con saturacion de oxigeno menor a 70% se encontrd que son causa
de reflujo gastroesofdgico en los pacientes con secuencia de Pierre Robin,

(Riesgo relativo de 918, chi 2 de Mantel-Haenszet menor de 0 05)

COMPLICACIONES:

Dentro de las complicaciones observadas relacionadas con la cirugia fue la
corticotomia incompleta de un lado en un paciente por lo que el paciente tuvo que
ser sometido a nueva intervencién con lo que se resolvio problema. De las
complicaciones observadas relacionadas con el proceso de distraccidn fue la
infeccion local en el sitio de insercidn de los clavos en 4 pacientes, todas ellas se

resolvieron con la administracién de antibidticos via oral.

12



5) DISCUSION:

La secuencia de Pierre Robin consiste en micrognatia, glosoptosis y obstruccion
de la via aérea sin embargo la micrognatia es la causa de anomalias que se
desarrollan como una secuencia de los sintomas como lo son |as alteraciones de

la deglucion vy el reflujo gastroesofagico (11).

Creemos que la obstruccién alta de la via aérea por la glosoptosis altera el patrén
respiratorio en los pacientes con secuencia de Pierre Robin, produciendo esfuerzo
respiratonio con aumento en la presion intratoracica negativa, aerofagia, utilizacion
de los milsculos respiratorios accesorios como son los abdominaies, aumento de
presion intragastrica v 8| afiadimos un esfinter esofagico mmaduro propio de la

edad se desencadena faciimente el RGE

El reflujo gastroesofagico en éstos pacientes es secundario a eventos severos de
apnea obstructiva como se demostrd en éste estudio por lo que antes de someter
al paciente a cirugia como funduplicatura se debe resolver el problema obstructivo.
lL.as medidas generales antirreflujo y el uso de procinéticos previos a la cirugia
pueden mejorar la sintomatologia y disminuir el riesgo de RGE en tanto el paciente

es sometido a distraccion mandibular (14)

La incidencia de reflujo gastroesofagico en pacientes con Pierre Robin coincide
con el reportado por el grupo de Polonia (11), sin embargo no coincidimos en la

forma de manejo de éstos pacientes, ya que silos realizan de forma combinada y
13



temprana liberaciéon de la muscuiatura del piso de la boca y palatoplastia. Al
realizar éste trabajo demostramos que con la distraccion mandibular se pueden
resolver las alteraciones respiratonas, de deglucion y el RGE, alteraciones que
ponen en peligro la via aérea y pueden ser causa de neumonias recurrentes,
pudiendo dejar la palatoplastia para realizarla en la etapa prelingUistica sin alterar

ain mas el crecimiento facial.

Las alteraciones de la deglucion encontradas en éste estudio en los pacientes con
secuencia de Piemmre Robin que nunca habian sido descritas como los
movimientos anormales de la lengua, el retarde en el transito de aimento en la
fase faringea, la penetracion, y la presencia de alimento en el receso faringeo son
alteraciones potenciales que pueden llevar al paciente a eventos de “aspiracidn

silenciosa” (12) siendo la causa de neumonias, neurnonitis y hasta la muerte.

Estas alteraciones pueden pasar desapercibidas facilmente por e} examen fisico
por lo que todos los pacientes con la secuencia de Robin y con indice respiratorio
normai deben ser sometidos a estudios de deglucion, pues la severdad de las
alteraciones no se correlacionan con el grado de micrognatia ni con los eventos de
apnea y sl es que son identificadas de manera aislada éstas alteraciones, seran
otra ndicacion de distraccion mandibular con lo que se logra la “deglucion segura”,
ya que como sabemos la eficacia de la deglucidn no depende Gnicamente del

reflejo tusigeno integro (13).
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Por lo tanto, el uso de glosopexias estard indicade Onicamente como
procedimiento de urgencia cuiando no se pueda realizar [a distraccién mandibular y
sea imposible por las condiciones del paciente trasiadarle a un centro de cirugia
craneofacial. La tragueostomia estard indicada cuando por ningiin medio sea
posible intubar al paciente y por malformaciones asociadas que pongan en peligro

la vida y no sea posible realizar fa distraccion 6sea inmediata.

La mertalidad reportada en diversas series varia del 5 al 30% (3) encontrando una

mortalidad en ésta serie del 0%, esto debido a un manejo més eficaz

El manejo conservador de [os pacientes con secuencia de Pierre Robin se debe
hacer solo en los pacientes que no presenten alteraciones respiratorias y sin
alteraciones de deglucion que puedan llevar al paciente a broncoaspiracion, debe
aclararse gque en éste grupo de pacientes que son manejados de forma
conservadora se observa crecimiento mandibular sin liegar a dimensiones
normales como habia sido reportado por Figuerca y con frecuencia presentan
apnea de suefio posteriormente, por lo que deberan ser vigilados constantemente

pues pueden legar a requerir en edades mas tardias de distraccion mandibular.

15



6) CONCLUSIONES:

La secuencia de Pierre Robin se asocia a alteraciones de deglucion y
reflujo gastroesofagico.

Los trastornos de deglucion y el reflujo gastroesofagico asociada a apnea
obstructiva en los pacientes con secuencia de Pierre Robin son corregidos
después de la distraccion mandibular, por lo que éstas alteraciones en éste
grupo de pacientes justifican la distraccion dsea.

Los eventos de apnea obstructiva son causantes de reflujo gastroesofagico
en éste tipo de pacientes.

La distraccidon mandibular es un método seguro con una morbi-mortalidad
minima que ademas de resolver las alteraciones respiratorias, de deglucién
v el reflujo gastrogsofagico corrige la micrognatia a diferencia de otros
procedimientos; cambiando draméaticamente la dindmica famihar.

Basados en éste estudio proponemos el siguiente algortmo de manejo.

i6



LT

SECUENCIA DE PIERRE ROBIN

Gasometria arterial

INTUBACION

PO2 <60mm Hg PO2 >60mmHg Sat de 02
PCO2 >50mmHg PCO2 <50mmHg en 8 hr
<70% >70%
Pohsomnografia
Con Ph metria
DISTRACCION , N
OSEA INMEDIATA Sn alteraciones Apnea obstructiva
resparatorias ni refluyjo con o sin reflyjo
gastroesofagico gastroesofigico
Videofluoroscopia
de deglucion
Sin alteraciones
Con alteraciones que ponen en DISTRACCION
riesgo la “deglucién segura” OSEA

MANEJO
CONSERVADO
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TABLAS Y GRAFICOS

Paciente |Movimientos |Penetracién | Estasis de Transito Aspiracion de
anormales de | de bario a material faringeo Bario
la lengua vestibulo la-  |restdualen [mayora 1
ringeo receso segundo
faringeo
1 + +
2 + +
3 + + +
4 + + +
5 + + +
6 + + +
7 + + +
8 +
9 +
10 + +
11 -+ + + +
12 +- + +
13 + -+
14 -+ + +
15 + +
16 + +
17 + +
18 + +
Total 18 12 9 5 1

Tabla 1. Alteraciones de la deglucidn, por individuo, que ponen en riesgo la
“deglucion segura” encontradas en pacientes con secuencia de Pierre Robin
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Preoperatorio

100%
66.6%
50%

28%

5.5%

Tabla 2. Porcentaje de presentacion de alteraciones de deglucién en pacientes
coh secuencla de Pierre Robin.

Pre-distraccién
mandibular
83%

1.7%

49

Tabla 3. Alteraciones por ph metria intraesofagica en pacientes con secuencia de
Pierre Robin pre-operatorias y post-distraccién mandibular
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