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Esta presentacion esta enfocada a la distraccion mandi-
bular para el tratamiento de episodios de apnea, reflujo
gastroesofagico y alteraciones de la deglucion en el
sindrome de Pierre Robin. El sindrome integrado por
micrognatismo, glosoptosis y fisura palatina fue descrito
por Pierre Robin en 1929." Desde entonces se han
reportado numerosas variantes asociados a otras
malformaciones, tales comofisuras faciales, microsomia
uni o bilateral, sindrome de feto alcohdlico y sindrome de
Nager entre otros.2* El cuadro clinico se manifiesta por
episodios de apnea que se presentan cuando el paciente
se coloca en decubito dorsal, asociados a dificultad para
la alimentacion y reflujo gastroesofagico (RGE).® Este
cuadro se ve frecuentemente complicado por episodios
de broncoaspiracion seguidos de bronconeumonias.
Como consecuencia de la dificultad para la alimentacion
se establece un cuadro de desnutricion.

En los casos menos graves los niflos pueden ser
manejados con medidas conservadoras tales como la
posicion vertical o el decubito lateral o ventral y gorras de
traccion cefalica para mantener el cuello extendido, asi
comolaintubacionrinofaringea. Enlos casos mas graves
es necesario hacer una intubacion endotraqueal y con
frecuencia recurrir a una traqueostomia con todas las
consecuencias indeseables de este procedimiento. En
ausencia de estas medidas extremas el cuadro puede
ocasionar la muerte del paciente.

Tradicionalmente se ha tratado el sindrome de Pierre
Robin (SPR) mediante la fijacidon de la lengua al labio
superior para prevenir su desplazamiento posterior
asociado ala alimentacion con sonda nasogéstricaen el
periodo inicial. Esta fijacién se mantiene durante un afno
o mas hasta el momento del cierre quirurgico de la fisura
palatina, mientras se espera a que la mandibula siga su
crecimiento.® Existen numerosas citas en la literatura en
las que se asevera que lamandibula adquiere finalmente
dimensiones normales. Este concepto no ha sido
fundamentado con estudios bien documentados. Las
mediciones del tamano mandibular a largo plazo en
pacientes con Pierre Robin llevados a cabo por Figueroa’
demuestran que aunque la mandibula crece, no alcanza
sus dimensiones normales, lo cual coincide con las obser-
vaciones en nuestros pacientes con este sindrome. Se

acepta que glosoptosis es el resultado de la dimension
reducida de la mandibula lo cual produce episodios de
apnea por obstruccion con la lengua. La prevalencia de
RGE en estos nifos ha sido reportada por Dudkiewicz y
colaboradores® pero no hay en laliteratura estudios de la
deglucién relacionados con la dificultad para la alimen-
tacion y son escasos los reportes sobre la distraccion
mandibular temprana en estos pacientes.®

Enel Servicio de Cirugia Plasticay Reconstructiva del
Hospital General "Dr. Manuel Gea Gonzalez" se iniciaron
los trabajos de distraccion mandibular en 1990 partiendo
del concepto original de llizarov, de los estudios en
animales de Snyder y de los primeros ensayos clinicos
de McCarthy.' Por las caracteristicas de nuestra clinica
de malformaciones craneofaciales, que atrae a pacientes
a nivel nacional, se ha acumulado una experiencia muy
considerable conladistraccién mandibularen elesqueleto
facial."'2 El método ha sido descrito extensamente,
consiste en una incisién en vestibulo bucal, seguido de
diseccion subperidstica a nivel del gonio y corticotomia
circular de la mandibula. Se introducen entonces por via
percutanea dos clavos rigidos, uno por delante y otro por
detras de la corticotomia y se coloca un dispositivo de
distraccién que se activa a partir del tercero al quinto dia
postoperatorio arazén de 1 milimetro diario.'? En vista de
los excelentes resultados obtenidos con este método, se
inicio el tratamiento de lactantes con SPR en 1992 con
buenos resultadosy minimamorbilidad. Nuestra experiencia
incluye 59 pacientes tratados durante los ultimos 10 afos,
divididos en tres grupos: el primero corresponde a los
recién nacidos tratados en las primeras semanas o meses
de la vida; el segundo son nifios tratados conservadora-
mente que presentan al cabo de algunos afios micrognatia
asociada con apnea del suefno y el tercero, pacientes
traqueostomizados tempranamente en quienes se ha
mantenido la traqueostomia por varios afos.?>1314

En el presente trabajo reportamos nuestras observa-
ciones sobre la asociacion de episodios de apnea con
RGE y con trastornos de deglucion en nifios con SPR, asi
como el efecto de la elongacion mandibular mediante
distraccion en el tratamiento de esta patologia. Se
seleccionaron 20 pacientes con SPR, de agostoadiciembre
de 2001, cuyas edades variaban de ochoa 150 dias
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Figura 1. Esquemaqueilustrala corticotomia circularenlamandibula
y laintroduccion de los clavos por delante y por detras de la misma.

(promedio 92). Todos presentaban micrognatia y fisura
palatina asociadas a episodios de apnea severos. Dos
pacientes fueron eliminados del estudio; uno por haber
sido traqueostomizado y el otro por haber sido sujeto a
gastrostomiayfunduplicatura gastrica. En los 18 pacientes
restantes se hizo un estudio clinico, determinacion del
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tiempo requerido paralaingestion de alimentos, polisomno-
grafiacondeterminacion de saturacion de 0, durante ocho
horas, determinacién de pH esofagico simultdneo con la
polisomnografia' y videofluoroscopia con ingestién de
bario para estudiar deglucion.

La intervencion se llevo a cabo bajo anestesia general
con intubacion endotraqueal. Se practicaron incisiones en
vestibulobucalenamboslados, por diseccion subperidstica
se expuso el cuerpo mandibular en la region del gonio. Se
llevé a cabo una corticotomia circular por detras del reborde
alveolarinferiorasegurandose que la capa cortical estuviera
totalmente cortada en ambos lados. Se introdujeron en ese
momento dos clavos de acero inoxidable, uno por delante
y otro detras de las corticotomias. Debido a la fragilidad de
la mandibula a edad temprana se utilizaron dos clavos
largos que atraviesan de un lado al otro de la mandibula
(Figura 1). Sefijaronlos clavos de cadalado a un dispositivo
de traccién y se tomaron medidas de la distancia entre los
dos clavos. Se suturé la mucosa bucal con material absor-
bible. Al tercer dia posoperatorio se inicid la distraccion a
razoén de 1 milimetro por dia continuando el proceso hasta
lograrla proyeccion del reborde alveolar de la mandibula por
delante del reborde maxilar. Se interrumpio en ese momento
la distraccién dejando los clavos y el dispositivo en su sitio
durante seisaochosemanas esperandolaconsolidaciondel
hueso neoformado (Figura 2). Los estudios de polisomno-
grafia, pH esofagicoy videofluoroscopia de la deglucion se
repitieron dos semanas después de haber terminado el
periodo de consolidacion y de retirar los clavos.

Figura 2. Vista lateral de un lactante con sindrome de Pierre Robin antes del tratamiento, durante el proceso de distraccion y después
de haberse completado el tratamiento (respectivamente de izquierda a derecha).
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Figura 3. Vista preoperatoria de un nifio de 15 dias de edad antes de la distraccién mandibular y un afio después del tratamiento.

Los resultados obtenidos mostraron que elaumentoen
la dimension del cuerpo mandibular obtenido por la
distraccion varié de nueve a 17 milimetros (promedio 13,
Figura 3). Con la polisomnografia se determinaron los
indices de apneae hipopneaasicomo el indice respiratorio.
Se diagnosticé apnea del suefio cuando se detectaron
cinco o mas episodios de apnea con duracion mayorde 10
segundos en unahora. Enlamedicion del pH esofagico se
considero un episodio de reflujo cuando se registré un pH
de cuatro o menos con duracion minima de 15 segundos.
Con la videofluorscopia con Bario se identificaron las
alteraciones de la deglucion, considerando como anor-
males el retraso en el transito en lafase faringea (paso del
bolo de la base de la lengua al es6fago) de mas de un
segundo (Figura 4), cuando el Bario pasa del vestibulo
faringeo hasta las cuerdas vocales y cuando hay
aspiracion a vias respiratorias y el Bario esta por debajo
de las cuerdas vocales.®

Se uso la prueba de Fischer para comparar las
alteraciones de la deglucidn comparandolas con un
grupo de pacientes con SPR no tratados, encontrando
una diferencia estadisticamente significativa del pH. Los
resultados de la polisomnografia asociada a pHmetria
fueron validados con la prueba de McNemar por tratarse
de observaciones antesy después del tratamiento. Antes
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Figura 4 Videofluoroscopia con Bario que muestra trastornos de
la deglucién con penetracion del Bario en las cuerdas vocales.
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deltratamiento el grupo de pacientes estudiados presen-
taba en promedio un indice de apnea de 18.3, indice de
hipopneade 8.5 e indice respiratorio de 22. La saturacién
de 0, promedio en ocho horas, fue de 74%. Después de
la distraccion desaparecieron los episodios de apnea e
hipopnea en todos los pacientes y la saturacion de O,
promedio subié a 96% (Cuadro ).

~N
( Cuadro I. Polisomnografia

Parametro Presentacion
Pre- Pos-
operatoria
(%)
Indice de apnea 18.3 0

Indice de hipopnea 8.5 0
Indice respiratorio 22.0 0

Saturacion de O, 74.0 96
.

En la videofluoroscopia con Bario se encontraron
alteraciones graves de la deglucion entodoslos pacientes
variando desde penetracion de Bario a vestibulofaringeo
hasta aspiracion del mismo a vias respiratorias. Después
del tratamiento la deglucion se normalizé en todos los
pacientes (Cuadro Il). En la medicion preoperatoria del
pH esofagico se encontré RGE en 15 pacientes, lo que
representa 83% del grupo estudiado. En las mediciones
postoperatorias no se documentd ningin evento de
reflujo aunque se detectaron eventos aislados de pH
menor de 4 los cuales fueron menores de 15 segundos,
lo que indica una disminucion significativa del RGE con
la distraccion mandibular. Analizando en conjunto los
eventos de RGE simultaneamente con polisomnografia
se observo que se presentaron siempre dentro de los dos
minutos siguientes alos episodios de apnea (Figura 5). Los
episodios de apnea conduraciéon menorde 15 segundos sin
dismi-nucion ala saturacion de 0,no se asociarona RGE.

( Cuadro Il. Videofluoroscopia de deglucion
Parametro Presentacion
Pre-  Pos-
operatoria
(%)
Movimientos anormales de la lengua 100 0
Penetracion de bario a vestibulo laringeo 66.6 0
Estasis de materia en faringe 50.0 0
Tiempo de transito faringeo > 1 segundo 28.0 0
Aspiracién de bario 5.5 0
- J
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Figura 5. Presentacion de reflujo gastroesofagico simultaneo
con un episodio de apnea.

La micrognatia asociada a glosoptosis y obstruccién
alta de la via aérea parece ser la causa desencadenante
delostrastornos deladegluciony del RGE. Aparentemente
la obstruccion de la via aérea altera el patrén respiratorio
con aumento de la presion negativa intratoracica. Esto se
observa en los pacientes con actividad de musculos
respiratorios accesorios como los abdominales, produ-
ciendounaumentode la presidnintragastrica. Laasociacion
de este fendmeno con un esfinter esofagico inmaduro
propio de esa edad desencadena el RGE. También es
evidente que el reflujo en pacientes con SPR es secundario
alos episodios de apneay desaparece cuando se eliminan
los problemas respiratorios después de la distraccion
mandibular. Las alteraciones de la deglucién asociadas a
SPRencontradas en nuestra serie no habian sido descritas
anteriormente, representan, en nuestra opinion, la obser-
vacion mas importante de este estudio y son la causa de
la broncoaspiracion que es lacomplicacién mas gravey la
causa de muerte mas comun en pacientes con SPR. Los
trastornos de la deglucion ocasionan también dificultad
para la ingestion de alimentos con la desnutricion subse-
cuente. Estos problemas desaparecen también con la
distraccién mandibular. En conclusién consideramos que
el SPR se asocia a altera-ciones de deglucion y RGE y los
eventos de apnea obstructiva desencadenan el RGE. Los
trastornos de la degluciény el RGE. asociados ala apnea
obstructiva del SPR se corrigen con la distraccion
mandibular.
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