BJ

BRAZILIAN JOURNAL OF

PCA

PUBLICACOES CIENTIFICAS
DE ACESSO ABERTO

Revisao

Tratamento multidisciplinar da sequéncia de Pierre Robin: uma

revisao

Diego Thiers Oliveira Carneiro **, José Ferreira da Cunha Filho 2, Raquel Nascimento da Silva *

Citacgo: Carneiro DTO, Cunha Fi-
lho JF, Silva RN. Tratamento mul-
tidisciplinar da sequéncia de Pierre
Robin: uma revisio. Brazilian Jour-
nal of Dentistry and Oral Radiol-
ogy. 2022 Jan-Dec;1:bjd10.

doi: https://doi.org/10.52600/2965-
8837.bjd.2022.1.bjd10

Recebido: 3 Abril 2022
Aceito: 12 Maio 2022
Publicado: 17 Julho 2022

Direitos autorais: Este trabalho esta
licenciado sob uma Licenga Inter-

nacional Creative Commons Atri-

buico 4.0 (CC BY 4.0).

Programa de Pos-Graduagiio em Patologia, Universidade Federal do Cear4, Fortaleza, CE, Brasil.

Cirurgiio Dentista e Mestre em Cirurgia. Especialista em Cirurgia Oral e Maxilofacial. Cofundadora da Associagio
Bei-ja-Flor-Funface e equipe do Centro de Atendimento Integral &s Fissuras do Hospital Infantil Albert Sabin, Forta-
leza, CE, Brasil.

Fonoauditloga pela Universidade de Fortaleza. Mestre em Satde Pablica. Conselheiro da Associagio Beija-Flor-Fun-
face e equipe do Centro de Atendimento Integral s Fissuras do Hospital Infantil Albert Sabin, Fortaleza, CE, Brasil.

* Correspondéncia: diego_thiers@hotmail.com.

Resumo: A Sequéncia de Pierre Robin (SPR) é definida como uma trfade de anomalias caracterizada por
micrognatia e/ou retrognatia, glossoptose e obstruciio das vias aéreas superiores. A maioria dos portadores
apresentam fenda palatina. Obstrucio das vias aéreas e dificuldades na alimentagfo sio as manifestacdes mais
comuns e mais graves no perfodo neonatal na SPR. A prioridade no tratamento deve ser a manutengio das
vias aéreas. Neste trabalho evidenciamos uma revisio da literatura, as modalidades cirrgicas e nfo cirtrgicas
de tratamento e 0 acompanhamento multidisciplinar no Hospital Infantil Albert Sabin com cirurgides buco-
maxilofaciais, ortodontistas, médicos neonatologistas, pediatras, cirurgidves pediatricos, cirurgides plasticos e

fonoaudidlogos para os pacientes portadores da SPR.

Palavras-chave: Sindrome de Pierre Robin; Fenda palatina; Stndromes genéticas.

1. Introducao

Historicamente, Fairbairn em 1846, Lannelongue e Menard em 1891, foram os pri-
meiros a descrever a Sindrome de Pierre Robin em pacientes que apresentavam microg-
natia, fenda palatina e retroglossoptose. Pierre Robin, Estomatologista francés, em 1923,
apontou para a associacao da glossoptose e micrognatia acrescentando citagdes de fendas
palatinas em seus primeiros escritos onze anos mais tarde [1-3]. Em 1974 a triade foi de-
nominada de Sequéncia de Pierre Robin (SPR) [4]. O termo sindrome ¢ utilizado quando
a presenca simultanea de vérias anormalidades originadas de uma Gnica etiologia. O termo
sequéncia é utilizado quando ha vérias anormalidades originadas de uma cascata de even-
tos iniciada por uma Gnica malformagio [2, 4]. Logo, o termo Sindrome de Pierre Robin
passou a ser denominada de Sequéncia de Pierre Robin. Portanto, a conhecida SPR passou
a ser denominada como um complexo sintomatico, nfo especifico, que pode ocorrer em
varias situacdes isoladamente, associada a alguma sindrome ou associada a outros erros de
desenvolvimento, que juntos nio correspondem a uma sindrome especifica [2].

A SPR & uma triade de anomalias caracterizada por micrognatia e/ou retrognatia,
glossoptose e obstrugio das vias aéreas superiores [5]. A fenda palatina esta presenta em
90% dos casos [3, 6], o que faz essa evidéncia clinica nfo ser essencial para o diagnostico,
pois nem todos os acometidos pela SPR apresentam este achado [7]. Obstruczo das vias
aéreas e dificuldades na alimentagio s3o as manifestacbes mais comuns e mais graves no
periodo neonatal. Existe uma heterogeneidade das manifestacdes clinicas [8] observando
expressoes leves de dificuldades respiratorias e alimentares até graves crises de asfixia, que
podem levar ao 6bito se ndo houver uma rapida intervengio médica [9, 10]. Alteracdes
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craniofaciais sindrdomicas podem vir acompanhadas na SPR como a sindrome de Stickler,
sindrome de Treacher Collins e a sindrome de Neger, por exemplo [6].

O tratamento da SPR pode ocorrer por intermédio de uma terapia nfo cirtrgica ou
por intervengio cirargica. Alguns recém-nascidos podem ser colocados na postura consi-
derada ideal, pronada, até que exista um adequado crescimento da mandibula. Isso induz
que a mandibula e a lingua tomem uma posi¢io mais inferior e anterior livrando as vias
aéreas superiores. Entretanto, o insucesso das terapias nfo cirrgicas pode encaminhar o
paciente para uma intervengfo cirtirgica por meio de uma glossopexia, traqueostomia ou
distragio Ossea mandibular [10].

No Ambulatorio do Nicleo de Atendimento Integrado ao Fissurado (NAIF) do Hos-
pital Infantil Albert Sabin- Ceara (HIAS-CE), ¢ realizado atendimento aos pacientes com
alteraches craniofaciais. Portadores da SPR tem o seu diagnostico confirmado depois de
uma avaliacio clinica multidisciplinar o qual recebe o devido tratamento de acordo com
o grau de comprometimento respiratorio e nutricional, que pode ser no cirGrgico/conser-
vador ou cirtirgico. O objetivo desse artigo é esclarecer sobre a etiopatogenia, manifesta-
¢oes clinicas, diagnostico e tratamento da SPR e evidenciar um protocolo de atendimento
para esses pacientes.

2. Metodologia

Partindo do exposto, foi realizada uma revisio na literatura nas principais fontes de
catalogacio bibliogréficas digitais (Pubmed, Scopus e Lilacs) usando os descritores
(DeCS) Sindrome de Pierre Robin, fenda palatina, fenda labial, sindromes genéticas, no
idioma inglés e portugués. Foram adotados como critérios de inclusiio publicacdes classi-
ficados como artigos originais, estudos em humanos, relato de caso clinico e publicacdes
que relatassem a Sequéncia de Pierre Robin. Foram excluido resumos em anais de con-
gressos. Diante o preconizado pela literatura e pela experiéncia de tratamento para esses
pacientes no Hospital Infantil Albert Sabin, um protocolo de tratamento multidisciplinar
foi descrito.

3. Resultados
3.1 Etiopatogenia

Estima-se uma prevaléncia de 1:8500 nascidos vivos, com 80% associado com alguma
sindrome. A razao de distribui¢ao por sexo é de 1:1, exceto na forma ligado ao cromossomo
X. Sua heranga ¢é autossdmica recessiva existindo a variante ligada ao X com més forma-
¢oes cardfacas e posicionamento dos pés [4]. A etiologia da SPR tem sido discutida ao
longo do tempo por muitos autores [2,10, 13] Alguns expuseram teorias sobre posicdes
intra-uterinas andmalas do feto durante a sua formag#o [13], resultando em micrognatia e
retroposico da lingua, com consequente obstrugio da clivagem palatina. Existem os que
acreditam na participacio de fatores genéticos devido a relatos de historico familiar [2,
10]. Outros, embora nio aceitem a teoria acima, nio colocam a hereditariedade como
fator determinante para o desenvolvimento da doenga [2, 10].

Entretanto, Jakobsen et al. em 2007, em seu estudo citogenético de portadores da
SPR isoladas, sugeriu que as manifestacdes clinicas podem ser causadas por mutagdes ge-
néticas nos genes SOX9 e KCNJ2 [14]. H4 ainda os que afirmam que ocorre um atraso na
maturagio neuroldgica dos portadores, observado pelo retardo na condugao no nervo hi-
poglosso resultando em déficit motor da lingua e pilares faringeos [12]. Diversas sindromes
acompanham a trfade classica da SPR, a mais comum é a sindrome de Stickler ou artro-
oftalmopatia hereditaria onde a SPR é resultante de uma hipoplasia mandibular intrinseca
por déficit de penetragio do tecido conjuntivo através do palato, seguido das sindromes
Velocardiofacial (delecio do cromossomo 22q11.2), Treacher Collins, Nager e alcodlica

fetal [15].

3.2 Manifestacdes clinicas
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A SPR ¢ caracterizada por micrognatia, glossoptose e obstrucio das vias aéreas supe-
riores com ou sem fenda palatina em recém-nascidos [16]. Arancibia et al., em 2006, re-
latam que a micrognatia esta presente em 91% dos casos, glossoptose 70% - 85%, anoma-
lias oculares 10% - 30% com baixa frequéncia de anomalias nasais [4]. Barrientos et al.
em 2010, ainda afirmam que a frequéncia de macroglossia e anquiloglossia é de 10% -
15%, fissura palatina é de 14% - 91% e anomalias auriculares é de 75% [12]. Os pacientes
apresentam graus variados de obstrucio das vias aéreas superiores. Nos casos mais severos
sio evidentes os episddios de asfixia, apneia, cianose [15] e dificuldades na alimentag#o.
O quadro é ainda mais grave no periodo neonatal [2].

A obstrugio respiratdria na SPR nem sempre é causada pela glossoptose; outros me-
canismos podem estar envolvidos. Ribeiro et al. em 1999, evidencia que em 1992 foi uti-
lizado um nasofaringoscopio flexivel de fibra 6tica em recém-nascidos para averiguar a
obstrugao faringea superior em pacientes com SPR. Quatro diferentes tipos de mecanis-
mos de obstrucio aérea superior foram encontrados. Tipo 1: movimento posterior do dorso
da lingua para parede posterior da faringe. Tipo 2: além do movimento anterior, a lingua
comprime o palato mole ou restos do palato fendido contra a parede posterior da faringe,
ocorrendo uma justaposi¢io da lingua, velum e parede posterior da faringe, na posigcao
superior da orofaringe. Tipo 3: as paredes faringeas laterais se movimentam medialmente,
opondo-se uma a outra. Tipo 4: a faringe contrai de maneira circular ou esfinctérica, em
todas as direcdes [16].

A micrognatia é caracterizada por uma retragio do arco dental inferior de 10mm a
12mm em relagfio ao arco superior. A mandibula tem um corpo pequeno, angulo geniano
obtuso e o condilo localizado posteriormente. O crescimento da mandibula ocorre durante
o primeiro ano, e a tendéncia é um perfil proximo ao normal entre 5 e 6 anos [2, 12]. O
recém-nascido portador da SPR pode apresentar comprometimento em vérios sistemas. O
sistema cardiovascular, em alguns casos, é afetado com estenose pulmonar, forame oval
persistente, defeito no septo atrial e hipertensao pulmonar primaria. No sistema masculo-
esquelético eventualmente ocorrem sindactilia, falanges displasicas, polidactilia, clino-
dactilia, hipermobilidade articular e oligodactilia em membros superiores. No sistema ner-
voso central é relatado atraso de linguagem, epilepsia, atraso no desenvolvimento psico-
motor e hidrocefalia. Defeitos geniturinarios como a criptoquidia e hidrocele sao também
citados na literatura. Nas extremidades inferiores sao observadas mal formacdes femorais
no quadril, joelhos e tibia [4].

A Sindrome da Apneia Obstrutiva do Sono (SAOS) pode ser desencadeada nos lac-
tentes portadores da SPR devido & complexa condi¢io do esqueleto craniofacial que pro-
tegem as vias aéreas superiores. A SAOS em criancas possui uma etiologia multifatorial e
ocorre devido a fatores obstrutivos estruturais (alteragdes craniofaciais, micrognatia, hi-
pertrofias de tonsilas e laringomalacia) e de fatores neuromotores (hipotonia da muscula-
tura faringea e sindromes neurologicas) [17, 18].

3.3 Diagnostico

O exame ultra-sonografico morfologico é de fundamental importancia para o diag-
nostico pré-natal da SPR com os sinais podendo ser vistos na 13° semana de gestacao. No
entanto, a identificacio das fendas labio palatinas é possivel apenas entre a 28° e 30°
semanas de gestacio [19]. Com isso, as fendas, mal formacdes craniofaciais mais prevalen-
tes, podem ser reconhecidas por este exame, o que implica um aconselhamento pré-natal
adequado as gestantes [4, 20]. A micrognatia é outra alteracio que é possivel de ser visu-
alizada durante o exame. Embora esta condi¢o for presente em varias anomalias e o prog-
nostico fetal da micrognatia ser pobre, ela ja pode indicar alguma alteracio de desenvol-
vimento, como evidenciado por Morokuma et al. em 2010 [21]. No recém-nascido, as
manifestacdes caracteristicas da Sequéncia de Pierre Robin sao bem evidentes pela pre-
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senga da trfade caracteristica (micrognatia, glossoptose, obstruco das vias aéreas superi-
ores acompanhada ou n#o de fenda palatina). Portanto, diante aos sinais presentes, o di-
agnostico é clinico.

3.4 Tratamento

O tratamento dos pacientes com SPR isolada ou associada a alguma sindrome acon-
tece de forma multidisciplinar envolvendo cirurgio maxilofacial, cirurgifo plastico, neo-
natologista, médico pediatra, fonoaudiologo. O objetivo é verificar a relacio maxilo-man-
dibular, manutenczo ou nfo da anatomia oronasofaringea e a localizag@o da obstrugao das
vias aéreas superiores além das dificuldades de alimentagio. A equipe multidisciplinar é a
ideal para diagnosticar e elaborar o devido plano de tratamento [15]. Embora algumas
instituicdes [10] tenham elaborado seus proprios protocolos de atendimentos, ainda n#o
existe um consenso absoluto em relagio ao tratamento para portadores da Sequéncia de
Pierre Robin [9]. Os diferentes tipos de obstrugao respiratoria encontrados foram classifi-
cados em 1, 2, 3 e 4 e os achados nasofaringoscopicos direcionam o tipo de tratamento e
o prognostico [2, 10]. O tratamento é basicamente abordado por duas frentes; a nfo cirr-
gica- conservadora e a cirfirgica, sendo esta tltima realizada com o critério basico do in-
sucesso da teraputica conservadora.

3.5 Conduta n3o cirfirgica

Os tratamentos conservadores mais realizados sao: tratamento postural, também co-
nhecido como posi¢io prona com a crianga em dectbito ventral; intubagfio nasofaringea
que consiste na instalacio de uma canula de intubacio com didmetro de 3 a 3,5mm, in-
troduzida de 7 a 8cm pela narina a até a faringe e cortada 1cm para fora da narina [10]. E
mais recentemente, o uso de placas palatinas obturadoras com dispositivo na regifio ante-
rior da placa para direcionar a correta posi¢ao da lingua.

A posi¢io prona é indicada quando a crianga apresenta uma leve dificuldade respira-
toria e alimentar. A melhora do quadro nao ¢ atribuida somente & posicao em dectbito
ventral, mas principalmente pela extensio cervical. A intubaco nasofarigea tem a sua
indicacio quando os padrdes respiratorios se apresentam com grandes alteragdes, levando
a um quadro mais grave como nos eventos de cianose, apneia, palidez, importante esforco
respiratorio e queda de saturacio de oxigénio para valores menores ou iguais a 90%. Os
objetivos da intubagio nasofaringea sio manter um bom padriio respiratorio, reduzir o
esforco respiratorio, manter a saturacio maior que 90%, melhorar a aceitacio oral dos
alimentos, consequentemente diminuindo o tempo de uso da sonda gastrica e promover
o ganho de peso [10].

A terapia conservadora é realizada nos 15 primeiros dias depois do diagnostico com
a monitoragdo da evolugio clinica do paciente, pois periodos maiores que esses induzem
problemas associados ao uso de sondas e 0 aumento do tempo de internagio. Os procedi-
mentos cirGrgicos como a glossopexia, traqueostomia e a instalacao de distratores mandi-
bulares bilaterais estdo indicados quando n#o se tem o sucesso da terapia conservadora

[10].

3.6 Conduta Cirfirgica

O tipo 1, obstru¢ao oriunda da verdadeira ptose lingual, é a obstrugfo respiratoria
mais comumente encontrada na Sequéncia de Pierre Robin, correspondendo aproxima-
damente 80% dos casos permitindo um melhor prognostico. A glossopexia, para aliviar o
desconforto respiratorio, estd indicado somente nos casos tipo 1 de obstrugio que nzo
melhoram com a intubag¢io nasofaringea por um periodo maximo de 15 dias [10]. A glos-
sopexia foi inicialmente descrita por Douglas em 1946 [15] e desde entdo vem sofrendo
adaptagdes para um melhor exercicio da pratica cirargica. O procedimento implica na
fixacdo da lingua no labio inferior e na mandibula, entretanto nem sempre é possivel
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manter a posi¢cio da lingua durante longos perfodos, devendo ser aplicado, portanto, com
a devida indicacao [2].

Argamaso em 1992 realizou a glossopexia utilizando sua propria técnica (técnica de
Argamaso modificada), em 24 lactentes com SPR e com indicag#o cirtrgica do procedi-
mento. Em todos foram observado alivio rapido das vias aéreas superiores [22]. Pacientes
acometidos pelas obstrucdes tipo 2, 3 e 4 normalmente estao associados a sindromes ge-
néticas, problemas neurologicos e outras mal formacdes [2]. Marques et al. em 2005, ob-
servaram que pacientes com tipo 2 de obstrucio necessitaram de traqueostomia em 50%
dos casos para aliviar os desconfortos respiratorios. Nos casos 3 e 4, a traqueostomia foi o
{inico tratamento que possibilitou o alfvio na obstrugio respiratoria [10].

Outro procedimento cirtrgico é a distragio 6ssea mandibular. E uma técnica recente
que vem sendo utilizada para tratamento da complicaczo respiratoria da SPR [2]. Consiste
no alongamento mandibular a partir de um calo 6sseo permitindo a acomodag?o correta
da lingua no assoalho bucal com um distrator ancorado bilateralmente no angulo da man-

dibula [6].

4. Discussao

O atendimento de pacientes portadores da SPR em servicos nio especializados pode
ser uma experiéncia desagradavel visto a grande complexidade do caso. E necessario um
manuseio pediatrico imediato por meio de uma terapia nfo cirGirgica efou cirGrgica em
curto e médio prazo, sobretudo no que diz respeito & manutengio das vias aéreas superiores
e dificuldades alimentares [16]. Nem sempre o manuseio clinico e o protocolo de atendi-
mento sao conhecidos pelos profissionais, o que pode levar o recém-nascido ao 6bito. A
obstrugao respiratoria das vias aéreas superiores é frequente em criancas com fissuras labi-
opalatinas. As fissuras podem estar presentes em pacientes com SPR acompanhadas de
sindromes genéticas ou isoladas. Alguns autores [4, 12] afirmam que ha uma variagio
quanto o percentual de lactentes com SPR associados a fendas palatinas variando em um
intervalo de 14% a 91% dos casos e outros autores [15, 23] com 80% dos casos. Nos lac-
tentes atendidos no NAIF do HIAS, pode observar que todos os pacientes eram portadores
de fendas palatinas.

Clinicamente, a triade se expressa por obstrugfio das vias aéreas superiores e dificul-
dades alimentares (sucgio/degluticio descoordenada a respiracio) que tornam mais fre-
quentes e graves no periodo neonatal [12, 23]. O diagnostico no ambulatorio do NAIF é
realizado, depois da chegada da crianca ao hospital, por uma equipe multidisciplinar cons-
tituida por médicos neonatologistas, pediatras, cirurgives plasticos e bucomaxilofaciais,
ortodontistas e pelo fonoaudiodlogo. Logo em seguida é avaliada a gravidade do compro-
metimento respiratorio e alimentar do neonato. Os procedimentos conservadores ou ci-
rlirgicos é uma decisio tomada em conjunto pela equipe.

A orientagio aos pais para a correta postura da crianga (posi¢do prona) é realizada
logo quando diagnosticado a SPR com o comprometimento leve da respiracio e nutrigo.
Dependendo da gravidade da situagio clinica é realizada a instalagao da sonda nasofarin-
gea para restabelecimento dos padrdes respiratorios. Sendo esses procedimentos conser-
vadores primeiramente adotados. A mesma técnica fonoaudiologica que favorecem a ali-
mentag?o oral dos lactentes com SPR, utilizada no Hospital de Reabilitacio de Anomalias
Craniofaciais da Universidade de Sao Paulo (HRAC/USP) [10], é adotada pelo HIAS-
CE. Essa técnica é denominada de técnica fonoaudiologica facilitadora de alimentagio
(TFFA) e é realizada por fonoaudidlogos.

A TFFA consiste em estimulagfio da suc¢io n#o nutritiva através do uso de chupetas,
massagens para relaxar e anteriorizar a lingua, suporte manual para sustentar a mandibula,
bico de mamadeira longo macio, com furo aumentados para um milimetro, colocaczo do
bico sobre a lingua, postura global simétrica e movimentos ritmicos do bico na cavidade
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Referéncias

oral durante a succio nutritiva [10]. Aos poucos é realizado a transi¢io alimentar do neo-
nato, da sonda (geralmente nasogastrica ou orogéstrica) para a via oral, processo esse que
é gradativo e sucessivo até a completa possibilidade do bebg se alimentar exclusivamente
por via oral com total seguranca, garantindo assim seu adequado desenvolvimento e ga-
nho ponderal.

Com o insucesso dos procedimentos n#o cirGrgicos as condutas cirtirgicas sio plane-
jadas e executadas. A glossopexia é um dos procedimentos cirfirgicos realizados nos paci-
entes portadores da SPR atendidos no HIAS. Apos o procedimento cirGirgico, o pequeno
paciente é liberado para o reinicio das praticas fonoaudiologicas (TFFA) para evoluir
ainda mais os padroes de respiraco e nutricao. Apds 15 dias do pos-cirtrgico € feito e a
liberag@o da lingua ao labio e reavaliado os padrdes respiratorios do neonato. A exclusio
do desconforto respiratorio com o tratamento da glossopexia minimizara ou até mesmo
eliminara as dificuldades alimentares do paciente visto que havera a desobstrucao das vias
aéreas superiores, contribuindo assim com o adequado desenvolvimento nutricional do
mesmo, o que certamente garantir ao portador de SPR que ele estard devidamente pre-
parado para a realizacao da palatoplastia, quando existir a presenca de fenda palatina, apos
12 meses de nascidos. N#o foi observado ainda um consenso sobre os riscos e beneficios
da distrag@o Ossea mandibular para os pacientes portadores da SPR. Diante disso, a distra-

¢io Ossea mandibular nao faz parte do protocolo cirtirgico realizado nesse grupo de paci-
entes no HIAS-CE.

5. Conclusao

A Sequéncia de Pierre Robin possui uma heterogeneidade em suas caracteristicas
clinicas o que permite realizar o diagnostico em quatro padrdes clinicos diferentes, depen-
dendo do comprometimento respiratorio. E necessaria uma atengdo multidisciplinar e in-
terdisciplinar para a realizacio do tratamento, uma vez que muitos componentes do sis-
tema estomatognatico estio envolvidos. O tratamento conservador é a primeira escolha
de tratamento para esses pacientes no HIAS. Entretanto o seu insucesso conduz a realiza-
¢do da glossopexia ou traqueostomia. O acompanhamento fonoaudioldgico é realizado
logo depois do procedimento cirtrgico com o intuito de reorganizar a motricidade de suc-
¢A0 para uma correta alimentagao oral.
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