Editorial Infomedic International. Revista de acceso gratuito. Para uso individual. Derechos reservados 2023.

Pediatrica

Casos Clinicos

Panama

Pediatr. Panama 2023; 52(2):77-81

Secuencia de Pierre Robin: descripcion de un caso
[Pierre Robin sequence: description of a case]
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Resumen

Antecedentes: La secuencia Pierre Robin tiene dos modalidades de presentacion: sin-
dromatica y no sindromatica, el diagnéstico es clinico y se realiza al momento del naci-
miento y puede afectar el crecimiento y desarrollo del lactante.

Cuadro clinico y manejo: Fisura palatina en herradura de 1.5 cm x 2 cm en paladar
blando, paladar ojival. Sobremordida horizontal y micrognatia causante de glosoptosis
evidenciada por ronquidos intermitentes al mantener al paciente en posicién supina,
sin insuficiencia respiratoria, succion débil y descoordinacion succién-deglucion. Ma-
nejo con placa ortopédica palatina y control periédico hasta los 18-24 meses de edad
por cirugia plastica. Uso de chupdn especial NUK para fisura palatina y ejercicios de
coordinacion para la funcién succiéon- deglucion.

Conclusién: Aun con los avances tecnoldgicos que apoyan los diagnésticos prenatales,
es importante que el Pediatra tenga en mente que la exploracion fisica sigue siendo la
piedra angular ante cualquier diagndstico. También es importante recordar que hay al-
teraciones fisicas no evidentes a primera vista, como las de cavidad oral, por lo que se
requiere una exploracién detallada de la misma.

Abstract

Background: There are two modalities of presentation on the Pierre Robin sequence:
syndromic and non-syndromic, the diagnosis is clinical and done at birth, and it can
affect the growth and development of the infant.

Clinical picture and management: Horseshoe cleft palate 1.5 cm x 2 cm in soft palate,
high-arched palate. Overbite and micrognathia causing glosoptosis evidenced by in-
termittent snoring when keeping the patient in a supine position, without respiratory
failure, weak sucking, and sucking-swallowing incoordination. Management with pala-
tal orthopedic plate and periodic control until 18-24 months of age by plastic surgery.
Use of a special NUK pacifier for cleft palate and coordination exercises for the sucking-
swallowing function.

Conclusion: Even with the technological advances that support prenatal diagnosis, it is
important that the Pediatrician keep in mind that the physical examination continues
to be the cornerstone of any diagnosis. It is also important to remember that there are
physical alterations that are not evident at first sight, such as those of the oral cavity, for
which reason a detailed examination is required.
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INTRODUCCION

Se conoce como secuencia malformativa al
conjunto de eventos que se suscitan duran-
te el periodo de desarrollo, y se ha identifi-
cado al sindrome como el conjunto de
signos y sintomas de diferente etiologia y
misma fisiopatologia [1,2].

La secuencia de Pierre Robin se conforma
de la triada glosoptosis (desplazamiento
posterior de la lengua hacia la faringe), mi-
crognatia (mandibula inferior anormalmente
pequena) y fisura palatina (defecto de fu-
sion en la linea media del paladar blando
del paladar duro o de ambos).

Descrito parcialmente en 1891 por Menerad
y Lannelongue y posteriormente en 1923
por el francés Pierre Robin quien abordo el
espectro completo. Se trata de una altera-
cion generada en la etapa embrionaria se-
cundaria a malformacion palatina.

Durante el desarrollo, el paladar se forma
procedente de los procesos maxilares que
se conforman del paladar primario y dos
procesos palatinos (paladar secundario).

Estos ultimos estan en intervencion con la
lengua en su recorrido a la linea media y se
separan al hacer contacto directo con la
misma, ejerciendo presion y elevandose pa-
ra su posterior fusién y remodelacion.

La lengua, por ende, descendera reciproca-
mente como resultado del crecimiento man-
dibular logrando asi, el cierre de los
procesos palatinos.

En la secuencia Pierre Robin, la mandibula
no logra un crecimiento adecuado alterando
el descenso de la lengua e interfiriendo con
el cierre de los procesos palatinos, lo que
resulta en la hendidura del paladar al final
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del desarrollo. Esta presente en 1 de cada
10,000 nacimientos [1,3,4].

Se describen dos presentaciones, la Se-
cuencia Pierre Robin sindromatica asociada
a 34 sindromes descritos y la Secuencia de
Pierre Robin no sindromatica [5]. EI 50% de
los casos constituyen las presentaciones
aisladas, no asociadas a otra malformacion
orofacial. La presentacion clinica contempla
diferentes grados de severidad que pueden
llegar a alterar el crecimiento y desarrollo
del nifo en la etapa postnatal.

El diagndstico se establece clinicamente en
la epata postnatal con la triada micrognatia,
glosoptosis y fisura palatina [6]; no obstante,
también se contempla el diagndstico prena-
tal mediante ultrasonografia [7]. El trata-
miento incluye correccion quirurgica del pala-
dar y mandibula, asi como rehabilitacion
fisica oral y en casos extremos de obstruc-
cion respiratoria, la traqueostomia [8].

El objetivo espresentar un caso clinico de-
Pierre Robin destacando la importancia de
la exploracion clinica al nacimiento para es-
tablecer el diagnostico y proponer el esque-
ma de manejo oportuno.

Caso clinico

Antecedentes prenatales

Recién nacido masculino de 37 semanas
de gestacion obtenido por via abdominal
por reporte de doble circular de cordén en
estudios ultrasonograficos de control prena-
tal. Primera gesta de madre de 29 anos sin
antecedentes patoloégicos de importancia ni
padecimientos durante el embarazo. Con-
trol prenatal regular y adecuado desde el
primer trimestre de gestacion acompafado
de ingesta de acido folico y multivitamini-
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cos. Sin ingesta de sustancias toxicas o no-
civas durante el embarazo.

Evaluacién al nacimiento

Peso al nacer 2.100 kg, 49 cm de talla y peri-
metro cefalico de 34 cm, APGAR de 8/9, Sil-
verman Anderson a los 10 minutos de 3
puntos a expensas de tiraje intercostal y ale-
teo nasal marcado, manejado en la Unidad de
Cuidados Intensivos Neonatales para control
de la dificultad respiratoria la cual cedio a la
administracion de oxigeno suplementario con
casco por 6 horas. Diagnosticado como Sin-
drome de adaptacion pulmonar.

Exploracioén fisica

A la exploracién fisica al nacimiento se
aprecio dolicocefalia con fontanela anterior
normotensa, amplia de 6 cm comunicante
con fontanela posterior. Hipotonia cefalica
con implantacién baja de pabellones auri-
culares. Sin alteraciones a la exploracion
cardioldgica ni soplos agregados; se identi-
ficd aparente hiperlaxitud articular, dejando
realizar un angulo casi de 0°.

Cavidad oral

Cavidad oral con presencia de fisura palati-
na en herradura de 1.5 cm x 2 cm localiza-
da en paladar blando, paladar ojival.
Sobremordida horizontal y micrognatia cau-
sante de glosoptosis evidenciada por ron-
quidos intermitentes al mantener al paciente
en posicion supina, la cual no se asociaba
con datos de insuficiencia respiratoria que
ameritara apoyo ventilatorio o soporte de
oxigeno suplementario. Al momento de la
alimentacién, succién deébil con descoordi-
nacién succion-deglucién sin comprometer
la tolerancia de la via oral.

Diagnéstico

Se englobo la triada caracteristica (microg-
natia, glosoptosis y fisura de paladar blan-
do) de la secuencia malformativa de Pierre
Robin.
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Manejo quirurgico.

Cirugia plastica inici6 manejo con placa or-
topédica palatina y control periddico hasta
los 18-24 meses de edad para valoracion y
normar conducta quirurgica.

Manejo fisioterapéutico

Durante la estancia hospitalaria se modific
la técnica alimentaria, se incorpordé uso de
chupén especial NUK para fisura palatina,
la evolucion evidencio adecuada succion. El
servicio de Rehabilitacion fisica inicio ejerci-
cios de coordinacion para la funciéon suc-
cion-deglucion.

DISCUSION

Es verdad que el diagndstico de la secuen-
cia Pierre Robin se realiza clinicamente al
momento del nacimiento como el caso que
aqui se presenta, pero también es una reali-
dad que el desarrollo de los estudios image-
nologicos de tamizaje especificamente la
ecografia ofrecen la posibilidad del diagnos-
tico prenatal a partir de la semana 8, siendo
el punto intermedio de formacion del pala-
dar blando (semanas 7-9), pero con mayor
precision a partir del segundo trimestre [7].
La resonancia magnética y la ecografia tridi-
mensional multiplanar integran el diagndstico
[9,10]. En el futuro este debera de ser un cri-
terio del control prenatal cuando existan fac-
tores de riesgo conocidos en la familia.

La secuencia de Pierre Robin puede estar
asociada a sindromes genéticos o tener
una presentacion aislada, como el caso
aqui presentado, al menos asi lo sugiere la
ausencia de alteraciones cardioldgicas y
neuroldgicas entre otras; condicion favora-
ble para el manejo del lactante [11]. No obs-
tante, se debe reconocer que la hiperlaxitud
articular y de tegumentos obligan a descar-
tar la colagenopatia como factor etiologico y
aunado a ello el estudio integral deberia in-
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cluir la exploracién genética. Se sabe que
una mala alimentacidn que propicie estado
nutricional deficiente repercutira en el desa-
rrollo fisico e intelectual durante la adoles-
cencia y la edad adulta, he ahi la
importancia de que la correccion en la ali-
mentacidon sea el primer problema que re-
solver.

En el paciente con esta secuencia, la reco-
mendacion en torno a la lactancia materna
recomendada en la Guia de Practica Clinica
incluye la posicion de “caballito” y “cara a ca-
ra” para evitar regurgitacion nasal y reflujo de
leche materna hacia las trompas de Eusta-
quio, conductas que se adoptaron en este
paciente al lograr la adecuada coordinacion
succion-deglucion [12].En el caso que se
presenta, el diagnostico se realizé en el pe-
riodo neonatal, condicion que ofrece buenas
expectativas para el paciente. Aunado al
diagnostico se inicié el protocolo de manejo
correctivo quirurgico y paralelamente a ello
el plan de rehabilitacién para coordinacion
del proceso succion-deglucion.

Como parte del control en el mediano vy lar-
go plazo se debera monitorizar el creci-
miento mandibular del paciente, al respecto
ya se sabe que durante el primer afio el cre-
cimiento mandibular es logaritmico y des-
pués de esta edad el crecimiento es lineal,
condicién que impactara en la condicion de
la via aérea [13].

Cuando el cuadro clinico es evidente, el
diagnostico se realiza sin problema, no obs-
tante, la disyuntiva para el Pediatra se pre-
senta cuando los signos se encuentran en
el limite, por ello es importante que integre
como parte de la exploracién pediatrica ruti-
naria del recién nacido la identificacion de
alteraciones fisicas no evidentes a la obser-
vacion inicial, haciendo énfasis en la explo-
racion de la cavidad oral desde la
perspectiva exploratoria y observacional.
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La importancia de esta secuencia radica
también en la correcta actuacién durante la
reanimaciéon neonatal. El Texto de Reani-
macién Neonatal (8° Edicion) menciona
que, en caso de existir dificultad respiratoria
en el recién nacido bajo esta condicion, pri-
meramente, se debera girar en decubito
prono para lograr apertura de la via aérea.
En caso de fallo a la maniobra, se proce-
dera a insertar un tubo endotraqueal de 2.5
mm a través de la nariz hacia la faringe
posterior, sobre la base de la lengua y por
encima de las cuerdas vocales, sin introdu-
cir a la traquea. Cuando no exista respuesta
ante estas maniobras, se podra intentar la
intubacion endotraqueal, la cual suele ser
dificil y en muchos casos no resultar exito-
sa; en estos casos la mascara laringea
puede ser una via aérea de rescate que
puede salvar la vida [14].

CONCLUSION

En Meéxico, no se cuenta con informacion
en la literatura acerca de la estadistica en
México lo cual podria ser una buena area
de oportunidad para mejorar el sistema de
Vigilancia de Anomalias Congénitas en el
pais. Aun con los avances tecnoldgicos que
apoyan los diagnosticos prenatales, es im-
portante que el Pediatra tenga en mente
que la exploracion fisica sigue siendo la pie-
dra angular ante cualquier diagnéstico.

Es importante saber el correcto actuar du-
rante la reanimacion neonatal ante estos
casos, acorde al Texto de Reanimacion
Neonatal 8° Edicion pues esto podria redu-
cir la mortalidad al reducir los eventos ad-
versos secundarios a un retraso en el
manejo ventilatorio. También es importante
recordar que hay alteraciones fisicas no
evidentes a primera vista, como las de cavi-
dad oral, por lo que se requiere una explo-
racion detallada de la misma.
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