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Distraccion mandibular como tratamiento
en secuencia de Robin. Caso clinico

Maria Luisa L 6pez Salgado,* Erick Geovanny Reyes Castafeda**

RESUMEN

La retrognatia mandibular, paladar hendido y la glosopto-
sis se caracterizan por una secuencia de Robin aislada.
La mandibula pequefia y su posicionamiento posterior
causan retrodesplazamiento posterior de la lengua, redu-
ciendo la via aérea superior. Estos neonatos pueden ser
afectados por la obstruccion de la via aérea, dificultad en
la alimentacion, retraso en el desarrollo e hipoxia cronica.
Para resolver los problemas secundarios a una mandibu-
la pequefia y glosoptosis, se han descrito distintos trata-
mientos incluyendo la posicion prona, intubacion nasofa-
ringea, glosopexia y la distraccion mandibular.

Palabras claves: Secuencia de Robin, retrognatia man-
dibular, distraccion mandibular, manejo de la via aérea
pediatrica.

INTRODUCCION

La triada de paladar hendido, micrognatia y obs-
truccion aérea fueron inicialmente descritas por Hi-
laire (1822), Fairbairn (1846) y Shukowsky (1911).
Pierre Robin, estomatologo francés, fue el primero
en reportar la asociacion de micrognatia con glo-

SUMMARY

Congenital retrognathia, cleft palate and glossoptosis
characterize isolated Robin sequence; the small mandi-
ble and its retracted position cause retrodisplacement of
the tongue and reduction of the airway. These neonates
may be affected by airway obstruction, feeding difficul-
ties, failure to thrive, and chronic hypoxaemia. To solve
the respiratory problems secondary to the small mandible
and glossoptosis, various treatments have been described
including prone positioning, a nasopharyngeal tube, glos-
sopexy, and mandibular distraction.

Key words: Robin sequence, mandibular retrognathia,
mandibular distraction, pediatric airway management.

soptosis en 1923; no obstante, el paladar hendido
no era parte de la descripcion original.t

Pierre Robin, en 1934, decia: «estos nifios
presentan inestabilidad endocrina, vagal y simpatica,
caminan y hablan lento, frecuentemente considera-
dos flojos, cuando en realidad son nifios enfermos
quienes seran normales y activos después de un
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tratamiento adecuado» y no fue sino hasta 1960 que
se denomin6 como sindrome.

En la actualidad ya no se denomina sindrome
sino secuencia, ya que es una condicién que incluye
una serie de anomalias causadas por una cascada
de eventos iniciados por una malformacién Unica,
basada en la triada micrognatia + glosoptosis *
paladar hendido.2

La prevalencia de la secuencia de Robin es
1/2,000 a 1/30,000 recién nacidos vivos, una 1:1
relacion hombre-mujer y es autosémica recesiva. Se
asocia a 26% de los sindromes de cabeza y cuello
dentro de los cuales estan: sindrome de Beckwith-
Wiedemann, disostosis mandibulofacial, sindrome
de Moebius, sindrome de Stickler, sindrome de
velocardiofacial y a otros 46 sindromes mas.®

Las caracteristicas clinicas que estos pacientes
presentan son: apariencia de pajaro, micrognatia en
91%, glosoptosis en 70-85%, paladar hendido en
forma de U de 10 a 15%, base de nariz aplanada,
dificultad (Figura 1) a la respiracion (principalmente
en la fase de inspiracién), déficit nutricional, déficit
de crecimiento, y otras manifestaciones que ocupan
menos del 10%: glaucoma, microftalmia, malforma-
cion del pabellén auricular, sindactila, dedos hipo-
plasicos y anomalias en el esternon y las costillas.*

REPORTE DE CASO

Paciente masculino de 10 meses de edad que acu-
de al Servicio de Cirugia Maxilofacial del Hospital
para el Nifio del IMIEM por cursar con dificultad a la
respiracion, déficit nutricional y cuadros repetitivos
de cianosis durante el dia. La madre refiere que fue
producto de un segundo embarazo a término, obte-
nido bajo cesarea, con control prenatal, amenaza
de aborto al 4° mes e IVU con uso de medicamen-
tos. Apgar 8, peso de 3.3 kg y talla de 49 cm. Sus
antecedentes personales patoldgicos: alérgicos,
traumaticos, transfusionales y hemorragicos fueron
interrogados y negados; quirdrgicos: (+) glosopexia
a los cinco dias de nacido por compromiso ventila-
torio. El resto fue interrogado y negado.

En la exploracion fisica, el paciente se encontraba
despierto, reactivo, con adecuada hidrataciony colo-
racion de tegumentos; normocéfalo, no exostosis, no
hundimientos, pupilas isocoéricas, normorrefléxicas,
narinas permeables (Figura 2), micrognatia y perfil
convexo (Figura 3). Intraoralmente, se observa con
adecuada coloracién e hidratacién de la mucosa
oral, con paladar hendido y con glosoptosis (Figura
4), traquea central desplazable, extremidades
simétricas, con adecuada fuerza y tono muscular,

adecuado llenado capilar, térax simétrico, adecuados
movimientos respiratorios, con campos pulmonares
ventilados, ruidos cardiacos presentes, abdomen
sin datos patoldgicos, dificultad a la respiracion
principalmente en la fase de inspiracion, ademas de
déficit nutricional y déficit de crecimiento.

Se realizan estudios preoperatorios y reconstruc-
cion 3D con tomografia computarizada (Figura 5), en
la cual se observa micrognatia mandibular.

El diagnéstico fue determinado como secuencia de
Robin, desnutricion de segundo grado y obstruccion
de la via aérea. Se disefi6 entonces un plan de trata-
miento, el cual consiste en la distraccion mandibular
y posteriormente en palatoplastia.®

La técnica quirdrgica empleada en el caso de
la distraccion mandibular consistié en el uso de un
dispositivo distractor externo multivectorial (Synthes
Maxillofacial, Painaloli, PA). Primero, bajo anestesia
general e intubacion nasotraqueal, se dio terapia
antibiotica preoperatoria. Posteriormente, se realizo
un abordaje mandibular intraoral de manera bilateral
para tener acceso al angulo mandibular, asi como la
cara externa e interna de la rama mandibular (Figuras
6 y 7).68 Se realizaron corticotomias en el angulo
mandibular con pieza de baja velocidad e irrigacion
constante, el corte del borde inferior se completo con
cinceles, posterior a la colocacion del dispositivo de
distraccidn y por ultimo se realiz6 el mismo procedi-
miento de lado contralateral (Figura 8).

Se colocé un clavo de Kirschner de manera
percutanea, el cual se introdujo a través de la piel
y el tejido subcutaneo, empezando en la region
preauricular, atravesando el periostio hasta el borde
lateral de la rama mandibular en el tercio superior y
tercio posterior de la rama (Figura 9). La direccion
del clavo fue paralela a la linea interpupilar. El sitio
de entrada del clavo fue justo en el area superior y
posterior del punto medio de la rama.®1?

Bajo vision directa, el clavo fue introducido en
la cara lateral de la rama con retraccion del tejido
blando; posteriormente, la atencion se dirigié medial-
mente al periostio medial y el masculo pterigoideo
medial, los cuales fueron retraidos de manera similar
a la realizada para el corte horizontal durante una
osteotomia sagital mandibular (Figura 10).

El clavo fue observado a la salida por la cara
medial de la rama, asi mismo, el paso de tejidos
blandos de esa region, en la mayoria de los casos
de secuencia de Robin, presentan paladar hendido,
lo cual permiti6 una excelente vision y control del
clavo (Figura 11).

En el lado contralateral se realizé un abordaje simi-
lar; sin embargo, esta vez, el clavo atraveso primero
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Figura 1.
- Obstruc-
cion de la
via aérea.

Figura 2. Vista
frontal.

Figura 3. Vista de
perfil.

- . -

Figura 4. Vista intraoral.

Figura 5. Reconstruccion 3D de TC.
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Figura 9. Ubica-
cion de los clavos
de Kirschner.
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Figura 10. Colocacion de clavos de Kirschner.

Figura 11.
Clavo pa-
sando en
la region
del paladar
hendido.

Figura 12. Ambos clavos en posicion.

el tejido blando de la cara medial y, posteriormente, la
cara medial de la rama mandibular en una ubicacion
posterior y superior de la misma. Finalmente, el clavo
se introdujo en el periostio lateral, en el musculo
masetero y el tejido subcutaneo saliendo en la piel
del lado contralateral.

Con una técnica similar, el segundo clavo de
Kirschner fue introducido en la piel de un lado en la
region parasinfisaria, el clavo se ubicé en la region

Figura 13. Distractores en posicion.

Figuras 14 y 15. Radiografias laterales y PA de craneo, se
observa adecuado paralelismo entre los clavos de Kirschner
y la ubicacion del dispositivo de distraccion.

mas anterior e inferior de esta zona para evitar los
gérmenes dentarios, especialmente el del canino, asi
como el del nervio mentoniano. El area elegida para
este clavo fue justo superior al borde inferior de la
mandibula en la region de la parasinfisis. La direccion
del clavo fue exactamente la misma a la del primer
clavo, manteniendo un adecuado paralelismo.

El segundo clavo atraveso la piel, el tejido celular
subcutaneo y se ubicé en el borde inferior de la
mandibula; atraveso el cuerpo mandibular y con una
técnica ciega se mantuvo el paralelismo entre los
dos clavos; el clavo avanzd por el piso de la boca
hasta contactar la cara medial de la mandibula en
la zona parasinfisaria. Finalmente, el clavo avanzé
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Figuras 19, 20, 21 y 22. Retiro de dispositivo de distraccion
mediante sedacion.

a través del tejido blando y salié por la piel, aunque
antes de esta maniobra se debe presionar la piel
para mantener una misma tension que del otro lado
para permitir una adecuada adaptacion de los tejidos
durante la distraccion 6sea (Figura 12).

Posteriormente, fue colocado el dispositivo de
distraccion (Synthes Maxillofacial multivector) de
manera pasiva con una direccion horizontal; fue
ubicado inicialmente con una direccion en linea
recta o 180° y, posteriormente, se ajusto a 90°, esto
con la finalidad de controlar el vector en sentido
superoinferior (Figura 13).131°

Figuras 23, 24y
25. Paciente a los
7 afios de edad,
el cual cuenta
con talla 'y peso
adecuado para
su edad, perfil
convexo y oclu-
sién estable.

Se completaron las osteotomias de manera
bilateral, el dispositivo externo de distraccion
multivectorial fue activado de forma bilateral aproxi-
madamente 5 mm para asegurar los movimientos
de los segmentos 0seos, después se desactivé para
mantener el contacto 6seo de los segmentos.

Finalmente, se suturd la mucosa con vicryl 3-0,
se verificd la hemostasia y se dio por terminado
el procedimiento quirurgico. Se dieron las indica-
ciones con soluciones calculadas 80 cm® por kg
dia para 8 horas, cefuroxima 216 mg IV cada 8 h
diluido en 3.3 cm® de SG al 5%, pasar en 30 min,
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dexametasona 3.2 mg IV cada 8 h, nalbufina 325
ug IV cada 6 h y ranitidina 13 mg IV cada 8h.

Posterior al procedimiento quirdrgico, el paciente
ingresd a UTI por manejo de la via aérea logrando-
se disminuir el edema para poder extubar. Al dia
siguiente inicié protocolo de extubacion, se ingreso
a piso de Cirugia Lactantes, iniciando dieta con
leche maternay se solicitaron radiografias de control
(Figuras 14 y 15).

Protocolo de distraccién: Cero dias de latencia,
y la distraccion fue disefiada para 4 mm (con 4
vueltas igual a 2 mm horizontal cada 12 horas y
angular una vuelta y media igual a 0.75 mm cada
24 horas) por dia con un objetivo de 22 mm. El
paciente tolerd la distraccion muy bien, al término
del periodo de la distraccion se colocaron fijadores
externos para iniciar periodo de consolidacion por
3 meses (Figuras 16 a 18).

Al concluir el periodo de consolidacion, se
programé para el retiro de dispositivo externo de
distraccion multivectorial, asi como los clavos de
Kirschner bajo sedacién (Figuras 19 a 22).16%7

Al retirar el dispositivo externo de distraccion, se
observé una mejoria inmediata en la obstruccion de
la via aérea, asi como en la alimentacion.

Ala edad de dos afios, se realiz6 una palatoplastia
y tuvo un seguimiento de 7 afos. Durante este
tiempo, se monitorizé al paciente, observando una
adecuada evolucion con un adecuado crecimiento
facial, oclusiéon estable y discreto perfil convexo
(Figuras 23 a 25).

DISCUSION

El manejo multidisciplinario de recién nacidos con
problemas de obstruccion de la via aérea ain con-
tinba con una falta de estandarizacion en la evalua-
cién y manejo del paciente.*® El manejo no quirdrgico
es insuficiente en la mayoria de los casos de pacien-
tes con sintomatologia de la secuencia de Robin.*°

La necesidad de manejo de la via aérea en pacien-
tes con secuencia de Robin se preveia menos en el
pasado.?*2 En el manejo de la secuencia de Robin,
uno de los principales problemas que presentan
estos pacientes es la obstruccion de la via aérea que
representa el 40% de la mortalidad.?? Esta dificultad
respiratoria caracteristica de estos pacientes esta
dada por una hipoplasia mandibular que provoca
la retroposicion de la base lingual, actuando como
elemento obstructivo de grado variable a nivel del
espacio retrofaringeo.?® El manejo precoz y efectivo
de este problema es determinante en el prondstico
y calidad de vida del paciente.?

La gran mayoria de los pacientes con secuencia
de Robin son manejados mediante posicion decubito
ventral, que mantiene por gravedad la lengua en
una posicién mas anterior, facilitando su respiracion
y alimentacién. En la monitorizacién continua, no
presentan desaturaciones importantes y cuando esta
baja, se recupera rapidamente al mejorar la posicion.
A medida que el nifio crece, esta condicion mejora
por el crecimiento mandibular.?

Algunos pacientes no logran aliviar su obstruccion,
presentando episodios frecuentes de apneas e
hipoapneas obstructivas con caida de la saturacion
de oxigeno a niveles criticos. Cuando esta situacion
es reiterada, deben ser manejados en Unidades de
Cuidados Intensivos con monitorizacién permanente
y, eventualmente, con intubacién endotraqueal y/o
cirugia.®

Son caracteristicas las curvas de crecimiento
ponderal insuficientes o asociadas a desnutricion,
lo que estd dado por la dificultad de alimentacién
y por el gasto energético que destinan a mante-
ner una adecuada ventilacion respiratoria. Esta
dificultad para alimentarse de los pacientes con
secuencia de Robin también esté relacionada con
una incoordinacion de los mecanismos de succion
y deglucién.?”

El tratamiento se adecua de acuerdo con la
severidad del compromiso de la via aérea, seguido
del grado de dificultad en la alimentacion.

Los nifios tendrén problemas de alimentacion ya
que la fisura palatina impide una presién negativa
adecuada para la succion.?

Protocolo de evaluacion: La dificultad respiratoria
se catalogd de severa en aquellos pacientes con
micrognatia y glosoptosis o retroposicién lingual que
obstruye la via aérea, presentando retraccion costal,
estridor inspiratorio y/o utilizacion de musculatura
accesoria respiratoria.

Existe, en estos pacientes, dificultad para alimen-
tarse por largos tiempos de succion (mayor a 60 minu-
tos), bajo incremento ponderal y/o adelgazamiento
con o sin desnutricién, ademas de antecedentes de
cuadros respiratorios agudos frecuentes.

La radiografia de craneo simple lateral muestra
una interrupcién de la columna aérea a nivel orofa-
ringeo (provocado por la silueta lingual).

La nasofibroscopia muestra la obstruccion retro-
faringea, descartando otras causas asociadas, tales
como zonas de atresia, estenosis, malformaciones
laringeas y laringomalacia.?®

La monitorizacién continua de la saturacion de
oxigeno encuentra episodios de disminucién de los
niveles de saturacion oxigeno 85 en forma repetida.
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Dentro de los tratamientos conservadores para
la obstruccion de la via aérea y el déficit nutricional
en pacientes con secuencia de Robin encontramos:
intubacién orofaringea o nasofaringea, mascarilla
laringea, intubacion endotraqueal y chupén largo
con orificio grande.

Las opciones quirdrgicas para el tratamiento de
la obstruccion de la via aérea y déficit nutricional en
pacientes con secuencia de Robin son la adhesion
lingual, que no resuelve el problema en la gran
mayoria de los casos, provocando trastornos en la
alimentacion, fonacion y alteracion en el desarrollo
de los dientes del area adherida. La traccion lingual
mediante un clavo de Kirschner seguia el mismo
principio, produciendo frecuentemente desgarros
linguales. También se preconizé la liberacion subpe-
riéstica de la musculatura del piso de la boca, de
esta manera, facilitando la caida de la lengua hacia
delante y mejorando el pasaje del flujo aéreo; sin
embargo, este procedimiento no es muy efectivo,
debido igualmente a que los pacientes permanecian
intubados por largos periodos. La traqueostomia
por periodos prolongados trae complicaciones en
un 64% en menores de 1 afio, bronquitis crénica,
traqueomalacia, enfermedad pulmonar crénica y
muerte subita.

La distraccion mandibular es una técnica que
permite alargar las dimensiones de la mandibula a
expensas del hueso local, permitiendo una elonga-
cion gradual de los tejidos blandos, musculatura,
vasos, nervios y piel, dejando la base de la lengua en
una posicion mas anterior y aumentando las dimen-
siones de la via aérea orofaringea, presentandose
como la opcion mas viable para tratar la obstruccion
de la via aérea.

Indicaciones para la distraccion mandibular:

1. En recién nacido portador de micrognatia que
presenta cuadro de dificultad respiratoria severa
(ya descrito) desde su nacimiento.

2. Radiografia lateral del craneo con interrupcion de
la columna aérea.

3. Nasofibroscopia sin patologia laringea asociada.

4. Monitorizacion de la saturacion de O, con desa-
turaciones frecuentes por debajo de 80 y que no
se corrigen con posicion decubito prono requi-
riendo intubacion endotragueal para su manejo.

5. Paciente con micrognatia en quien se ha reali-
zado traqueotomia en periodo de recién nacido
por obstruccion de la via respiratoria alta y que
requiere de alargamiento mandibular para retirar
la canula de traqueotomia.

6. Paciente portador de secuencia de Robin con
obstruccion respiratoria «inaparente», manifes-
tada por curva de crecimiento insuficiente y/o
desnutricion, gran irritabilidad, y/o cuadros respi-
ratorios repetitivos.

7. Paciente con micrognatia que presenta dificultad
respiratoria severa aguda, secundaria a palato-
plastia, presentando todas las caracteristicas an-
tes sefialadas.0*

CONCLUSION

La osteogénesis, mediante la distraccion 6sea, es
una opcioén viable para pacientes pediatricos con
obstruccidn de la via aérea superior a causa del
déficit de crecimiento mandibular. Este procedi-
miento evita la traqueostomia o cualquier otro pro-
cedimiento quirdrgico, ademas de tener excelentes
resultados.
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