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RESUMEN

La secuencia Robin, previamente conocida como sindrome de Pierre Robin, se
caracteriza por la presencia de micrognatia o retrognatia, glosoptosis con o sin
fisura palatina. Los recién nacidos con este sindrome, pueden presentar obstruccion
de la via aérea, dificultad para la alimentacion, retraso del crecimiento e hipoxemia
cronica. La mitad de estos pacientes presentan malformaciones asociadas. La
incidencia es aproximadamente de 1: 8,500. Las opciones actuales del tratamiento
de la obstruccion de la via aérea en estos pacientes, van desde la posicion prona,
intubacién nasofaringea, glosopexia con adhesiéon labial, distraccion mandibular
hasta la traqueostomia. Se presenté una variante de tratamiento quirdrgico de
urgencia realizada a un recién nacido portador de una secuencia Robin con
dificultad respiratoria. Se realiz6 una labio-glosopexia de Routledge. El paciente
tuvo una evolucidon postoperatoria favorable sin dificultades en su ventilacion y
alimentacion.

Palabras clave: secuencia Robin, labio-glosopexia de Routledge, micrognatia,
obstruccién de la via aérea en recién nacidos, fisura palatina.
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ABSTRACT

The Robin sequence, previously known as Pierre Robin syndrome, is charaterized by
the presence of micrognathia or retrognathia, glossoptosis with or without cleft
palate. The newborns with this syndrome may present airway obstruction, feeding
difficulties, growth retardation and chronic hypoxemia. Half of these patients
have associated malformations. The incidence is almost 1: 8 500. The current
options for the treatment of the airway obstruction in these patients range from
prone position, nasofaringeal intubation, glossopexy with lip adhesion, mandibular
distraction up to tracheostomy. We presented a variant of emergency surgical
treatment carried out in a newborn having a Robin sequence with respiratory
difficulty. A Routledge”s lip-glossopexy was made. The patient had a favorable
post-surgery evolution in his ventilation and feeding.

Key words: Robin sequence, Routledge”s lip-glossopexy, airway obstruction in
newborns, cleft palate.

INTRODUCCION

La triada de paladar hendido, micrognatia y obstruccion de la via aérea fue
inicialmente descrita por Hilaire, (1822); Fairbairn, (1846) y Shukowsky (1911).
Pierre Robin, estomatdlogo francés, fue el primero en reportar la asociacion de
micrognatia con glosoptosis en 1923, no obstante, el paladar hendido no era parte
de la descripcion original.*™®

En la actualidad ya no se denomina sindrome sino secuencia, ya que son una serie
de anomalias causadas por una cascada de eventos iniciados por una
malformacién anica. ¢

La incidencia de la secuencia Robin es 1:8,500 nacidos vivos, con una relaciéon
hombre-mujer 1:1 y un comportamiento autosémico recesivo en su herencia. En un
26 % se asocia a los sindromes de cabeza y cuello, dentro de los cuales estan:
sindrome de Beckwith-Wiedemann, disostosis mandibulo facial, sindrome de
Moebius, sindrome de Stickler, sindrome velocardiofacial, y a otros 46 sindromes
mas. ¥ En Cuba se desconoce su prevalencia real por la falta de estudios y
trabajos publicados al respecto.

En los pacientes con micrognatia o retrognatia, el mentén es desplazado
posteriormente, causando la caida de la lengua hacia la regién posterior de la pared
faringea. ¢ Esto genera la obstruccién de la via aérea durante la inspiracién. El
llanto en los nifios tiende a mantener la via aérea abierta, en cambio al caer
dormidos puede generarse obstruccién de la misma. ®

La dificultad para la alimentacion en estos nifios es muy severa, este hecho puede
suscitar una secuencia de eventos: glosoptosis, obstruccion de la via aérea, llanto,
disminucién de la ingesta oral; y por tanto retraso del crecimiento y desarrollo. ©
Si este circulo vicioso no es tratado, puede llevar al agotamiento, falla cardiaca y
finalmente la muerte.
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El tratamiento de esta secuencia puede ser dividido en una terapia conservadora
posicional versus quirdrgica. 4%

Para mejorar la permeabilidad de la via aérea en los pacientes con secuencia Robin,
ademas de la traqueostomia, se utilizan técnicas esqueléticas aplicadas en los
tejidos blandos. Entre las mas utilizadas se encuentran: la técnica de protrusion
lingual de Duhamel, la técnica de labio-glosopexia, descrita por Routledge y la
distraccién osteogénica mandibular.®**"

PRESENTACION DE CASOS

Recién nacido primogénito, masculino, blanco. Hijo de madre de 24 afios con
antecedentes de salud. Que nace por parto eutécico con una edad gestacional de
35.4 semanas, peso al nacer de 2 120 g. Conteo de Apgar 8/9. Tiempo rotura de
membranas 8 h. Presentd dificultad respiratoria al nacer que se interpreté como
hipotermia, edema pulmonar y sepsis; por lo que se comienza terapia ventilatoria
y tratamiento antibiético con ampicillina y amikacina.

Al examen fisico se constata la triada de la secuencia Robin: micrognatia,
glosoptosis y paladar hendido.

La evolucion clinica es favorable, sin signos clinicos ni radiolégicos de edema
pulmonar o sepsis, lo que permitié sacar al paciente de la ventilacibn mecanica a
las 15 h.

A las 46 h de nacido, es necesario intubar y ventilar nuevamente al paciente por la
hipercapnia y la dificultad respiratoria que no mejora, a pesar de las medidas
posturales en decubito prono. Se decide realizar una labio-glosopexia de Routledge
(figura 1) y alimentar al paciente por sonda nasogastrica.
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Fig. 1. Técnica quirdrgica de Labio-Glosopexia de Routledge.

La evolucion postoperatoria fue favorable sin dificultad respiratoria después de la
extubacién y con una adecuada alimentacion oral. (Fig. 2) Se logr6 introducir la
lactancia materna a los 10 dias de operado.
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Fig. 2. Paciente después de |la labio-glosopexia de Routledge.

DISCUSION

Los neonatos portadores de una secuencia Robin tienen multiples problemas
médicos, por lo que requieren un enfoque especializado multidisciplinario.&2%

Un 10 % de los pacientes requieren, por la dificultad respiratoria que genera la
obstrucciéon de la via aérea superior, una intubacién prolongada o la realizacién de
una traqueostomia, proceder no exento de complicaciones (estenosis traqueales,
sangrado, obstrucciones, infecciones, etc...).®?2%9

Los protocolos de tratamiento en estos casos portadores de este sindrome y con
dificultad respiratoria, usualmente comienzan con medidas iniciales no invasivas,
para tratar de lograr una ventilacion adecuada y prevenir la hipoxemia e
hipercapnia como es la colocacién del paciente en decubito prono, lo que provoca
desplazamiento anterior de la lengua e incremento de la via aérea superior
obstruida. Esta medida mejora la ventilaciéon en un 60 % de los casos. El resto de
los pacientes requieren un tratamiento quirdrgico para mantener la via aérea
permeable.?2-2%

La mayoria de los autores proponen la distraccidon osteogénica mandibular con el fin
de evitar la traqueostomia.®*?® Este procedimiento requiere una serie de
aditamentos no disponibles en ese momento, lo que provoca optar por la labio-
glosopexia de Routledge para garantizar la permeabilidad de la via aérea en el
paciente.

Los principios de esta técnica quirargica fueron descritos inicialmente en 1911, la
lengua fue simplemente suturada al labio inferior. ¢339

En 1946, el concepto fue popularizado por Douglas.®" En la técnica de Douglas, GV
un area rectangular era denudada debajo de la lengua a lo largo del piso de la
boca, sobre el alveolo y en el labio inferior; entonces la lengua es llevada hacia
adelante. Una sutura de colchonero es pasada desde el dorso de la lengua hasta el
mentén. Esta técnica fue modificada en 1960 por Routledge,®? y mas
recientemente por Argamaso.(?2:33:3%
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Los resultados de esta técnica quirdrgica son favorables, utilizada por primera vez
en el Hospital Pediatrico de Matanzas, en un paciente con una secuencia Robin con
dificultad respiratoria severa.
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