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REHABILITACION BUCAL EN PACIENTE CON SECUENCIA
PIERRE ROBIN; REPORTE DE CASO.

*Estefania Guadalupe Pérez Nava **Amado Martinez Segura
***Astrid Barraza Garcia
Hospital Infantil de Tamaulipas

Resumen

Introduccion: El Sindrome Pierre Robin actualmente llamado Secuencia de Pierre Robin (SPR) es uno de
los sindromes craneofaciales o del primer arco branquial, con malformaciones presentes desde el
nacimiento, caracterizada por la triada: retro/micrognatia, glosoptosis y obstruccion de las vias aéreas,
puede tener o no fisura del paladar hendido. Objetivo: describir la rehabilitacién bucal en paciente con
SPR, realizando una correcta anamnesis, exploracion fisica y oral. Esto determinard un diagnéstico
correcto a edades tempranas y por ende nos permitira llevar a cabo un tratamiento adecuado en funcién
de las necesidades y nivel cognitivo del paciente. Caso clinico: masculino de 2 afos 8 meses a consulta
por presentar caries dental, en la exploracién clinica se detectan rasgos fisicos y orales compatibles con
la SPR por lo que se interconsulta al servicio de Genética que confirman el diagnostico presuntivo. Bajo
consentimiento informado firmado por la madre se realiza rehabilitacién bucal en sillén dental observando
una progresion satisfactoria en la conducta del paciente a lo largo de los tratamientos operatorios y
frenectomia lingual iniciando como negativo que evoluciono a una conducta positiva. Resultado: una
cavidad oral libre de caries, mejoria en su comportamiento, avance en su habla que también fue apoyado
por terapia de lenguaje. Conclusion: se logroé recuperar integramente la salud bucal, una fonacion
adecuada y una correcta deglucién, rehabilitdndolo en sillon dental, previniendo los riesgos adicionales que
implica la rehabilitacién oral bajo anestesia general.

Palabras claves: Pierre Robin, glosoptosis, micrognatia, retrognatia, secuencia.

Abstract:

Introduction: Pierre Robin Syndrome, currently known as Pierre Robin Sequence (PRS), is one of the
craniofacial or first branchial arch syndromes, with malformations present from birth. It is characterized by
the triad of retro/micrognathia, glossoptosis, and airway obstruction. Cleft palate may or may not be present.
Objective: To describe oral rehabilitation in patients with PRS, including a thorough history-taking and
physical and oral examination. This will determine a correct diagnosis at an early age and, therefore, allow
us to provide appropriate treatment based on the patient's needs and cognitive level. Clinical case: A 2-
year-8-month-old male was seen for dental caries. The clinical examination revealed physical and oral
features compatible with PRS, leading to a referral to the Genetics Service, which confirmed the
presumptive diagnosis. With informed consent signed by the mother, oral rehabilitation was performed in
the dental chair. Satisfactory progress was observed in the patient's behavior throughout the surgical
treatment and lingual frenectomy, which initially was negative and then evolved to positive behavior. Result:
a caries-free oral cavity, improved behavior, and speech progress, also supported by speech therapy.
Conclusion: Full oral health, adequate phonation, and proper swallowing were achieved. The patient was
rehabilitated in the dental chair, preventing the additional risks involved in oral rehabilitation under general
anesthesia.

Keywords: Pierre Robin, glossoptosis, micrognathia, retrognathia, sequence.

*Residente del hospital infantil de Tamaulipas en el drea de estomatologia pediatrica ** Médico
Adscrito de estomatologia pediatrica del hospital infantil de Tamaulipas. ***Médico Adscrito
Especialista en Genética Médica del Hospital Infantil de Tamaulipas.



Introduccion

La secuencia de Pierre Robin (SPR)
también llamado sindrome del primer
arco faringeo se diagnostica mediante
ultrasonidos durante el embarazo, al
momento del nacimiento y por las
manifestaciones principales de la
triada: 1) micrognatia/retrognatia,

2) glosoptosis, 3) obstruccion
respiratoria de las vias aéreas, puede
o no tener fisura hendida del paladar,
‘la  Clasificacion Internacional de
Enfermedades Aplicadas a la
Odontologia y Estomatologia (CIE-
AOQ) de la Organizacion Panamericana
de la salud de 1985, encuadro la SPR
dentro de las anomalias 6seas del
craneoy de la cara”.! Muchos autores
no ligan a este sindrome como una
entidad nosologica por presentar
diversas patogenias y etiologias. Lo
que se debe de tener en cuenta es que
la atencion debe de ser a temprana
edad para evitar limitantes en la vida
del menor.

Etiologia

Existe un debate en curso sobre la
etiologia bioldgica de SPR. No parece
haber una anomalia genética clara,
aunque la etiologia de la micrognatia
puede ser diferente para la SPR
sindrémico y no sindromico.

Algunos autores han sugerido una
causa genética para la SPR
sindrébmico y un mecanismo externo
como la compresiéon intrauterina
secundaria al oligohidramnios para la
SPR no sindrémico, el gen afectado es
SOX9.2

Se sospecha que la micrognatia
mantiene la lengua en una posicion
superior entre los procesos palatinos
naturalmente hendidos e impide el
cierre normal del paladar durante el
primer trimestre del embarazo.

Aunque la micrognatia parece ser un
evento aislado para la mayoria de los
pacientes con SPR existe una
asociacién con ciertos sindromes.

Sindromes mas comunes: Stickler,
Velocardiofacial (delecién 22q,11.2,
del cromosoma 17), sindrome de
alcoholismo fetal y sindrome de
Treacher-collins.3

Epidemiologia.

La secuencia de Pierre Robin tiene
una incidencia de 1/8,500 a 1/14,000
ninos nacidos vivos, siendo mayor la
prevalencia en varones, donde el 50%
de los casos son aislados y el resto
adicionales con un sindrome genético
o0 adquirido.*

Manifestaciones clinicas

La triada de anomalias descrita de la
secuencia de Pierre Robin se basa en
los criterios clinicos de hipoplasia de la
mandibula (micrognatia — retrognatia),
glosoptosis, obstruccion de las vias
aéreas, fisura de paladar lo cual puede
0 no estar presente en el diagnostico
diferencial.

La fisura palatina se describe como el
proceso incompleto de cierre de los
procesos alveolares palatinos por la
micrognatia que obliga a la lengua
estar en la béveda palatina e impide el



cierre natural durante el primer
trimestre del embarazo.?

Estas anomalias conllevan a multiples
dificultades, la alimentacion, el habla,
problemas respiratorios y
malformaciones alveolares.

También presentan caracteristicas
fisicas que pueden alertar a los padres
de familia, como signos respiratorios
por ejemplo estridor, retracciones y
cianosis, la obstruccion aérea grave
puede causar dificultad para
alimentarse, reflujo y retraso en el
crecimiento.*

Pérdida  auditiva, retraso  del
desarrollo/discapacidad intelectual y/o
defectos cardiacos, enfermedades
espinales  (inestabilidad  cervical,
medula anclada, cifoescoliosis
congénita, sindrome de regresion
caudal).*

Manifestaciones prenatales

Mediante ultrasonidos de control
prenatal se observan alteraciones
fisicas como hipoplasia de Ia
mandibula, hueso nasal ancho e
insercion de pabellén auricular bajo. °

Pruebas diagnoésticas

No existen pruebas de laboratorio
especificas para esta condicion
porque su diagnostico es mediante
una exploracién clinica, cariotipo
realizado por departamento de
genética, apoyada de radiografias
como lateral craneo,
ortopantomografia, y dentoalveolares.
4

Diagnéstico diferencial

Por las caracteristicas clinicas
amorfas se asocian a distintos
sindromes como: sindrome Treacher-
Collins, sindrome de  Stickler,
sindrome de Velocardiofacial,
sindrome de alcoholismo fetal.3

Tratamiento

El tratamiento se basa de acuerdo a
las necesidades del paciente, es
importante verificar si la secuencia se
encuentra ligada algun otro sindrome
o es aislado, lo primordial es evitar la
obstruccién respiratoria aérea
mediante posiciones como decubito
prono, en donde el paciente puede
mejor su respiracion, si esto no tiene
una resolucién buena, se emplean
distintos tipos de procedimientos
quirurgicos para obstrucciones aéreas
graves como: aérea nasofaringea,
adhesion de labio y lengua, distraccién
osteogénico mandibular,
traqueotomia, asi como el tratamiento
para la glosoptosis donde el paciente
lo requiere para ayudar a la
alimentacion y al habla, en casos
donde se observa fisura palatina
hendida se tiene que realizar el cierre
de los procesos alveolares para evitar
que el nifio aspire los alimentos. En
cuanto al area de estomatologia es
necesario realizar visitas periodicas al
odontopediatra para ejecutar junto a
padres de familia el manejo de higiene
oral en pacientes con este sindrome.
En el presente caso el tratamiento se
enfoca en la rehabilitacion oral del nifio
debido al riesgo alto de caries
(CAMBRA)%” y en la frenectomia



lingual ya que la madre refiere “mi hijo
tiene problemas de lenguaje”.3

Prondstico

El pronéstico es bueno para la vida,
sin embargo, el resultado dependera
de la reaccion del organismo de cada
paciente y de la evolucién del
tratamiento dependiendo del manejo
posoperatorio que den en casa,
frecuencia de la terapia de lenguaje.

El tratamiento se realizé pensando en
la mejor opcion para el paciente y
evitar visitas posteriores por urgencias
y asi enforcarse en sus terapias de
lenguaje y posteriormente pensar en
alguna osteodistraccion mandibular.

El objetivo del presente trabajo es
detallar la rehabilitacion bucal en
paciente con Secuencia de Pierre
Robin, realizando una correcta
anamnesis, exploracién fisica y oral.
Esto determinara la capacidad de
proporcionar un diagnéstico adecuado
a edades tempranas y por ende nos
permitira llevar a cabo un tratamiento
adecuado en funcibn de las
necesidades y nivel cognitivo del
paciente.

Presentacion del caso

Paciente JEMG masculino de 2 afos
10 meses, originario de Ciudad
Victoria, Tamaulipas.

Producto de gestacibn numero 2,
nacido por parto eutécico a las 38
semanas de gestacién con un peso
adecuado para la edad gestacional
3kg y 48 cm de talla. Durante la
anamnesis a la madre refiere que la

gesta numero 1 fue aborto diferido, la
gesta numero 3 normo evolutivo como
en la gesta numero 2 la diferencia es
que la gesta numero 3 presenta
paladar hendido, como antecedente
de relevancia la madre presento
preeclampsia en el embarazo sin
proteinuria reportada en los exdmenes
tomando alfametildopa con &cido
acetilsalicilico.

Se realiza exploracion clinica donde
se observan caracteristicas
relacionadas con sindrome de Pierre
Robin, el cual la madre desconoce y
refiere no haber recibido ningdn
diagnostico durante el embarazo ni al
nacimiento, por lo que se otorga
interconsulta con el servicio de
genética del Hospital Infantil de
Tamaulipas para confirmar
diagndstico presuntivo.

Exploracién fisica: examen clinico
extraoralmente se presenta perimetro
cefalico disminuido, orejas
predominantes, perfil convexo
también llamado perfil de “pgjaro”,
retro-micrognatica, apertura limitada
de cavidad bucal, hipotelorismo,
fisuras palpebrales oblicuas. (Figura

y \ :
FIGUR (Fen'te propia)



intraoralmente se observa fistula en
mucosa adherida en zona de O.D. 5.1,
paladar alto ojival con ligero pliegue y
colapso transversal de paladar duro,
glosoptsosis, anquiloglosia, Uvula
bifida, sobremordida vertical 7mm,
sobremordida horizontal con respecto
al O.D. 5.2 del 100%, fusién de O.D.
7.1 con 7.2 y 8.1 con 8.2, absceso
alveolar crénico en O.D. 5.1, caries de
3°en0.D. 5.2, 6.1,6.2,5.4, 6.4, 7.4,
7.2-7.1, caries de 2° O.D. 8.1-8.2, 8.4,
5.5, 6.5, segun Wyne,
hipomineralizacién en O.D. 8.3, 5.3,
6.3. (Figura 2)

El servicio de Genética del Hospital
Infantil de Tamaulipas realiza cariotipo
en sangre periférica teniendo como
resultado andlisis por técnica de
bandas GTG. Numero modal de 46
cromosomas complemento  sexo
cromosomico XY, en 20 metafases
analizadas. Resolucion de 400
bandas. La evaluaciébn genética
confirma diagndstico de Secuencia de
Pierre Robin siendo de Novo en la
familia.

Plan de Tratamiento

Se indica retirar todo foco de infeccidn,
mediante rehabilitacion bucal bajo
anestesia general por afeccion de mas
de dos cuadrantes, por la nula
cooperacion del paciente y las
limitantes que conllevan esta
secuencia (limitacion de apertura,
obstruccién de vias aéreas), se intenta
ingresar a quiréfano 2 veces al
paciente el cual es valorado por el
servicio de pediatria diagnosticando
no ser apto para abordaje bajo
anestesia general debido a Ia
complejidad del abordaje al momento
de la intubacién y recurrentes cuadros
de infecciones respiratorias por lo que
se decide atender al paciente en sillon
dental.

Se programan 6 citas donde se
abordara al menor.

1) profilaxis dental + aplicacidn de fluor
al 5% (Clinpro™)

2) Pulpectomias en O.D. 5.2, 5.1, 6.1,
6.2.

3) Pulpotomias en O.D. 5.4, 6.4, 7.4,
7.1-7.2.

4) Coronas acero cromo O.D. 5.2,
5.1,6.1,6.2,5.4,6.4,7.4,7.1-7.2, 8.2
8.1.

5) Resinas en O.D. 5.5, 6.5, 8.4. 8.3,
6.3, 5.3.

6) Frenectomia lingual
Tratamiento

Bajo autorizaciéon de consentimiento
informado firmado por la madre se
realizan los siguientes tratamientos:



Cita numero 1, atenciéon de urgencia
por dolor en érgano dental 5.1 y 6.1,
utiizando técnica infiltrativa para
administracién de anestésico lidocaina
al 2% con epinefrina, despulpando con
tiranervios #40, realizando
procedimiento de pulpectomia en
ambos 6rganos dentarios
posteriormente  restaurando  con
coronas acero cromo cementadas con
iondmero de vidrio tipo 1, GC®.

El paciente presentaba conducta
negativa segun la escala de Frankl 1,
técnica de manejo de conducta
avanzada con estabilizacién. (Figura

FIGURA 3 (Fuente propia)

Cita nUmero 2 se realizan pulpotomias
en 6rganos dentales 7.4, 7.2-7.1
(fusion) con técnica fisioldgica
preparando tallado para colocacion de
coronas acero cromo cementadas con
iondbmero de vidrio tipo I, GC®,
paciente negativo de acuerdo con la
escala de Frankl, técnica de manejo
de conducta avanzada con
estabilizacién. (Figura 4)

FIGURA 4 (Fuente propia)

Cita numero 3 se realiza resina de
organo dental 8.4 colocando base de
iondmero de vidrio tipo Il lonoseal,
voco® obturando cavidad con resina
fotocurable BeautiFil I, Shofu®, 8.3 se
retira mancha blanca porosa y se
coloca resina fotocurable Solare™,
GC, 8.2-8.1 (fusion) se retira caries
quedando poca estructura dental por
lo que se coloca corona acero cromo
cementada con ionémero de vidrio tipo
I, GC®, paciente con escala Frankl 3.
(Figura 5)

FIGURA 5 (Fuente propia)




Cita numero 4 se realizan resinas en
organos dentales 5.5 y 5.3 obturando
cavidad con resina fotocurable
BeautiFil Il, Shofu® y en 6rgano dental
5.3 Solare™, GC, en 6rgano dental 5.4
se realiza pulpotomia con técnica
fisiologica preparando tallado para
colocacién de corona cementada con
ionébmero de vidrio tipo |, GC®,
conducta de acuerdo con la escala de
Frankl 4. (Figura 6).

FIGURA 6 (Fuente propia)

Cita niumero 5 se trabajan 6rganos
dentales 6.5 obturando con resina
BeatuFil Il, Shofu© y de 6rgano dental
6.3 se retira tejido poroso colocandose
resina Solare™, GC, 6rgano dental
6.4 con pulpotomia mediante técnica
fisioldgica preparando tallado para
colocacion de corona acero cromo
cementada con ionédmero de vidrio tipo
I, GC®, conducta de acuerdo con la
escala de Frankl 4. (Figura 7).

FIGURA 7 (Fuente propia)

Cita nimero 6 se retira caries de
organo dental 5.2, 6.2 encontrando
pulpa necrética se realiza
pulpectomias obturando conductos
con Ultrapex® y cavidad con IRM,
Dentsplay®, preparando tallado para
colocacién de corona acero cromo
cementada con iondémero de vidrio tipo
I, GC®, conducta de acuerdo con la
escala de Frankl 4. (Figura 8).

FIGURA 8 (Fuente propia)



Cita numero 7 se realiza frenectomia
lingual diagnosticado en la
clasificacion clase Il de frenillo lingual
Kotlow'3.'4 infiltrando lidocaina al 2%
con epinefrina puntos locales a lado
del frenillo y troncular bilateral, se laza
mediante sutura seda negra 3-0 en
punta de la lengua, bisturi numero 15
con técnica Z plastia, suturando con
catgut 5-0, 2 puntos simples en zona
ventral de la lengua. Paciente positivo.
(Figura 9).

FIGURA 9 (Fuente propia)

Cita numero 8 con motivo de control
post frenectomia lingual, mama refiere
mejoria al articular palabras que antes
no le era posible como: “avena’
‘mama” “papa”, se puede observar
deficiente higiene oral, borde de
lengua pasando los incisivos

inferiores. (Figura 10)

FIGURA 10 (Fuente propia)

Resultados

Obteniendo como resultado una
cavidad bucal sana, eliminaciéon de
lesiones cariosas para evitar procesos
infecciosos, observando una mejoria
en su higiene oral llevando al paciente
a un bajo riesgo de caries, la
cooperacion de la familia en cambiar
habitos alimenticios guiados por
nutrilogos y de higiene oral
aprendiendo el cémo realizar un
correcto cepillado y tener el
conocimiento de los diferentes
aditamentos que se pueden utilizar,
una conducta positiva en base a las
técnicas de manejo utilizadas en cada
cita, un avance en su fonacién que
también fue acompafnado por terapia
de lenguaje.

Discusion

De acuerdo con la literatura Gémez V
y cols.” en 2012 mencionan la triada
micrognatia/retrognatia, glosoptosis y
obstruccion de vias aéreas con o0 sin

fisura de paladar, donde estas
anomalias pueden generar



dificultades respiratorias,
nutricionales, alteraciones dentales y
en el habla del infante como en el caso
presentado previamente confirmamos
las caracteristicas de dicha secuencia.

Basado en el manejo odontologico de
un paciente con frenillo lingual corto,
Cobo Véazquez y cols.'* en 2022
mencionan que para clasificarse una
anquiloglosia puede ser desde su
longitud segun Kotlow, que va desde
la insercion de la cara ventral hacia la
punta de la lengua, donde la clase I: es
una anquiloglosia leve 12-16mm de
longitud, clase Il: anquiloglosia
moderada  8-11mm, clase [l:
anquiloglosia severa 3-7 mm y clase
IV: anquiloglosia severa menor de 3
mm, corroborando dicha informacion
se plantea en el paciente y su
diagndstico es positivo al
padecimiento de clase i:
anquiloglosia severa, por presentar
una longitud 5mm.

Conclusion

Es importante conocer las
caracteristicas  fisicas = normales
craneofaciales para diagnosticar lo
anormal como fue el caso expuesto en
este articulo en el cual los padres
desconocian el padecimiento del
infante, mediante la exploraciéon
clinica se encontraron hallazgos
atipicos en el desarrollo craneofacial
por lo cual se interconsulta al servicio
de genética para su pronto diagnostico
en este caso Secuencia de Pierre
Robin, ya con diagndsticos
establecidos se prepara su plan de
tratamiento méas oOptimo para el

paciente obtener una rehabilitacién
exitosa.

La evolucién hasta el momento ha sido
satisfactoria en fonacién, salud oral y
formacién del bolo alimenticio, tiene
mejor entendimiento con su familia y
en su entorno, llevando actualmente
terapia de lenguaje, por lo que se
considera un pronéstico favorable.
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