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Resumen

El Sindrome de Pierre Robin consiste en una triada de microgna-
cia mandibular, glosoptosis y fisura palatina que suele asociarse
a otros sindromes. El objetivo de este articulo es conocer el mane-
jo de un paciente con estas caracteristicas en una clinica odonto-
l6gica general y, por otro lado, tener una gufa de actuacion segin
el momento de desarrollo en el que se encuentre, para saber como
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tratarlo ortoddncicamente, aunque actualmente existe una gran
controversia en torno a los tiempos quirdrgicos, la secuencia de
tratamiento y las técnicas quirdrgicas empleadas.

Palabras clave: secuencia de Pierre Robin, Sindrome de Pierre
Robin, fisura palatina.
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Introduccion

Robin describio esta secuencia en 1923". Se presenta como
una micrognacia/retrognacia mandibular acentuada que
otorga a los pacientes un caracteristico “perfil de péjaro”,
con fisura palatina y glosoptosis (tendencia de la lengua a
moverse hacia la orofaringe, obstruyendo las vias respirato-
rias altas)’. Ademas, se le suman complicaciones derivadas
de esta triada, como son un menor desarrollo del neonato®;
problemas en la fonaciony la respiracion; insuficiencia velo-
faringea’; alteraciones dentales de nimero, tamafio y forma;
erupcion dental en la vecindad de la fisura palatina‘ y ano-
malias del oido medio?, asi como problemas psicolGgicos
tanto en el paciente como en los padres®®. En el 80% de los
neonatos este sindrome se encuentra asociado a otros®. Su
prevalencia se estima en 1 de cada 8.500 nacimientos?. Su
gtiopatogenia es compleja y adn se desconoce, aunque se
asocia a interacciones poligénicas y ambientales™".

Material y métodos

Para la revision literaria se hizo una busqueda activa en la
base de datos Pubmed con las palabras clave Pierre Robin
Syndrome; Pierre Robin Séquence y Cleft palate, asi como
una bdsqueda bibliografica en la Facultad de Odontologia
de la Universidad Complutense de Madrid.

Caso clinico

Un paciente infantil de diez afios y un mes de edad acude a
la consulta para una revision. La sistemdtica a seguir en este
paciente es la siguiente:

® Primera cita

- Historia clinica: entre los datos a resefiar, encontramos

que el parto fue distdcico, con forceps, y que ya en el
momento del nacimiento presentd Sindrome de Pierre
Robin. Fue operado a los dos afios con anestesia gene-
ral para sellar la fisura palatina mediante una palatoplas-
tia de Veau-Wardill-Killnerr. Asociada a este sindrome,
el paciente presenta inteligencia en el rango bajo de la
normalidad. Actualmente, consume un suplemento nutri-
cional rico en hidratos de carbono para paliar el menor
desarrollo fisico derivado del Sindrome de Pierre Robin.
Debido a la enfermedad que presenta, se solicitan los
partes médicos del paciente a los padres.

- Exploracion extra e intraoral: realizamos una exploracion

minuciosa tanto extraoral como intraoralmente. En la explo-
racion extraoral (fig. 1) podemos ver una ligera asimetria
facial. De perfil, se aprecia una retrusion del mentdn, debi-
da a la micrognacia mandibular provocada por el sindro-
me. En la exploracion intraoral se observa que se encuen-
tra en denticion mixta primera fase y la linea media inferior
estd desviada 3 mm a la derecha. Presenta una sobremor-
dida aumentada (mordida cubierta), una clase molar Il
division 2° y una clase canina Il, asf como un resalte
aumentado de 5 mm. Las piezas 11, 21y 63 tienen hipo-
mineralizacion y en el paladar se observa la cicatriz pro-
ducida por el cierre de la fisura palatina. No tiene histo-
ria de caries. El nico tratamiento que presenta es un
sellador en el 26 (figs. 2 y 3).

Fig. 1. Exploracion extraoral.
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Fig. 3. Exploracion intraoral. Relacion intermaxilar derecha e izquierda.

- Indice de placa bacteriana e indice de gingivitis: el indi-

ce de placa bacteriana aporta informacion al clinico y al
paciente de su grado de higiene y de las zonas en las
que hace falta insistir mas durante el cepillado. Su valor
fue del 93,5%, lo cual puede explicarse porque el pacien-
te se cepilla los dientes una vez al dia o ninguna. El indi-
ce de gingivitis se refiere al grado de inflamacion gingi-
val, que en este caso era escaso: el 6%.

Evaluacion del riesgo de caries: procedemos a evaluar el
riesgo de caries mediante un cuestionario basado en el
protocolo Cambra, el cual evalla factores de riesgo, fac-

tores protectores e indicadores de enfermedad. Como
factores de riesgo encontramos: placa visible e ingesta
de suplemento rico en hidratos de carbono (Resource
Dextrino Maltose®) para paliar el menor desarrollo pro-
ducido por el sindrome. Como factores protectores, el
paciente vive en una comunidad con agua fluorada y, tras
valorar la necesidad de realizar pruebas de saliva, se
determina que tiene un adecuado flujo salivar. Como
indicadores de la enfermedad, se encuentran lesiones
leves de hipomineralizacion en las piezas 11, 21y 63. Se
le realizan pruebas de saliva para determinar el riesgo de
caries.
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Fig. 4. Exploraci6n intraoral. Relacion intermaxilar frontal.
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Fig. 5. Pruebas de saliva. El riesgo del paciente fue bajo (flujo salivar: 5 ml/ minuto;
capacidad bufferalta; pH 7,4 y recuento de Streptococcus mutans < 10°).

Registros radiograficos: ortopantomografia, aletas de
mordida y telerradiografia lateral de craneo.

Profilaxis con cepillo: tras la clasificacion del paciente
como de moderado riesgo de caries, instauramos un pro-
tocolo preventivo para el mismo. Por lo tanto, en esta visi-
ta realizamos profilaxis con cepillo y aplicacion de fldor
tGpico en cubetas.

Segunda cita

Fotograffas intra y extraorales: son un registro importan-
te que nos permite poder analizar al paciente cuando no
esté delante. A su vez, sirven como documento médico-
legal y para ver la evolucion del paciente.

Impresiones y modelos de estudio: son (tiles para reali-
zar el estudio ortoddncico y en el caso de ser necesaria
la colocacion de un aparato. Sirven para hacer un dupli-
cado y obtener un modelo de trabajo.

Andlisis radiograficos: en la ortopantomografia (fig. 6) se
puede ver que la secuencia de erupcion esta alterada. Los
incisivos laterales maxilares deberian haber erupcionado a
los ocho afios y medio (el germen del 12 esta hipodesarro-
llado y el 22 presenta agenesia); y los mandibulares a los
siete afios y medio (el 32 acaba de aparecer en la boca y el
42 se encuentra retenido debido a la falta de espacio). Pre-
senta agenesia en 25, una angulacion excesiva a mesial en
|a trayectoria de erupcion del 24 y el 43 y una falta severa
de espacio generalizada. Asimismo, debido al Sindrome de

Fig. 6. Ortopantomograffa.
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Pierre Robin, las cabezas condilares estan muy poco des-
arrolladas, lo que condicioné una méxima apertura (24 mm)
y lateralidades disminuidas (derecha: 7 mm, e izquierda: 6
mm). Ademds, el plano oclusal derecho estd méas extruido
que el izquierdo. Segun la Ley de Planas del desarrollo,
cuando la masticacion es sélo de un lado, la cantidad de
ciclos masticatorios es mayor, lo que condiciona una doble
presion masticatoria y la secuencia de los movimientos
repetitivos masticatorios no esta equilibrada. Entonces, por

Fig. 7. Telerradiografia lateral de créneo.

\

histéresis, los dientes no extruyen en la proporcion que
intruyen, y viceversa, influyendo en la posicion més o
menos alta de las caras oclusales. Se ha comprobado que
los dientes se extruyen y se intruyen durante las comidas;
asi, el plano oclusal “baja y se levanta” y se mantiene bila-
teralmente controlado por la masticacion".

En la telerradiografia lateral de craneo (fig. 7) se puede ver un
angulo craneal disminuido, un cuerpo mandibular y una rama
ascendente corta con un crecimiento incompleto, y un éngulo
goniaco abierto caracteristico del Sindrome de Pierre Robin.

En las aletas de mordida (fig. 8) no hay ningtn hallazgo
radiografico que haya que tener en cuenta.

- Andlisis de los partes médicos: se usaron para extraer
datos de la historia clinica del paciente que no recuerdan
los padres. Aquella informacion que fue (til esta recogida
en el apartado de historia clinica.

e Tercera cita

- Se le retira el sellador en el 26 porque estd defectuoso y
no se reemplaza, debido a que el molar esta parcialmen-
te erupcionado. En la préxima revision anual se valorard
la colocacion de selladores cuando erupcionen total-
mente los molares permanentes. Mientras tanto, se colo-
ca barniz de fltor en 16, 26, 36 y 46.

- Planificacion del plan de tratamiento preventivo: el objeti-
V0 es controlar y evitar la aparicion de caries de acuerdo al
riesgo moderado que presenta. Para ello, se realizara un
examen oral cada seis meses, en el que se reforzardn las
técnicas de higiene oral (cepillado dos veces al dia con

Fig. 8. Radiografias de aleta de mordida, derecha e izquierda. Ante la dificultad anatémica y de manejo del paciente, no se pudo realizar una correcta técnica radiografica.
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pasta fluorada de 1.000 ppm); en clinica, barniz de flGor
en cada revision; radiograffas de aleta de mordida; valorar
la colocacion de selladores una vez erupcionen completa-
mente los primeros molares definitivos, y, finalmente, pro-
filaxis con cepillo y aplicacion topica de fldor.

Estudio ortoddncico: serd fundamental para el diagnds-
tico y su plan de tratamiento individualizado. El aborda-
je de la maloclusion de estos pacientes se basa en dos
pilares: la ortopedia y la ortodoncia, que pasara por dife-
rentes etapas, desde el nacimiento hasta la edad adulta:

® Recien nacido: tratamiento ortopédico. La ortopedia
aplicada de manera prequirtrgica, por lo general,
reduce el ndmero de tratamientos quirrgicos pos-
teriores sobre la nariz y el abio™*, y permite que la
lengua encuentre un punto de apoyo posterosupe-
rior que le permite descender y adelantarse solucio-
nando en parte el micrognatismo mandibular y la
glosoptosis*. Normalmente, el momento mas ade-
cuado es antes de los 15 dias™. Esta ortopedia se
realiza con placas palatinas de acrilico que sellan la
fisura palatina. Existen diferentes métodos:

- Método de Hotz: emplea placas palatinas de acri-
lico pasivas o activas (con tornillo de expansion),
que se rebasan cada 7-15 dias para dirigir el cre-
cimiento™. Se usa en pacientes con fisura labio-
palatina uni o bilateral, en los que la protrusion
de la premaxila es leve o severa".

- Método de McNeil: usa placas palatinas intraora-
les de acrilico en fisuras labiopalatinas, sujetas
con un gorro de traccion extraoral™.

- Método de Grayson: incorpora a las placas una
antena nasal que se prolonga hasta los cartilagos
nasales para el modelado de las narinas™".

- Método de Georgiade-Latham: emplea el aparato
de avance dentomaxilar (DMA) en fisura labiopala-
tina unilateral y un aparato de reposicion eldstica
de la premaxila (ECPR) en fisura labiopalatina bila-
teral. Es una placa palatina activa con tornillos de
expansion, que se apoya en os segmentos latera-
les para evitar su colapso y se fija con pins™".

e Denticion temporal: el paciente infantil puede mani-
festar retardo eruptivo de la denticion adyacente a la
fisura palatina e incluso dientes malformados o
ausentes®. Se suele limitar al tratamiento de mordi-
das cruzadas posteriores, las cuales suelen ser bila-
terales, siendo la mas severa la del lado de la fisu-
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ra”. Para tratarla, se realizan tallados o aparatologia
expansora, preferentemente fija (Quad Helix con
bandas en segundos molares)'"®.

e Denticion mixta: existe controversia sobre si hacer
0 no tratamiento ortoddncico en esta etapa,, ya que
se realizard el injerto 0seo alveolar™""*?'. Pasados
de entre tres semanas a tres meses de la cirugia se
continuara con el tratamiento ortodoncico.

e Denticion permanente: se hard tratamiento ortodonci-
co (nicamente u ortodéncico-quirdrgico 2#'##, Son
frecuentes las agenesias o dientes conoides (en inci-
sivos laterales), que se trataran mediante cierre de
espacios o colocacion de protesis. La mordida cruza-
da puede haberse perpetuado, por lo que se conti-
nuara con el tratamiento expansor. Es posible que la
mordida cruzada se mantenga. Si es leve, se compen-
sard con extracciones en la arcada inferior y eldsticos
de clase™. Si es severa, puede Ser necesario cirugia
ortognatica asociada", siempre que haya cesado el
crecimiento, se halle en denticion permanente y tras
corregir las compensaciones dentarias que se hayan
producido®®. El 25% de los pacientes fisurados
necesitan cirugia ortogndtica®.

La retencion se hard de manera inmediata para evitar
recidivas. Si se han dejado espacios edéntulos para la
rehabilitacion protésica, se colocardn mantenedores de
gspacio”®%,

En pacientes con fisura labiopalatina puede ser necesario
una alveoloplastia, combinada o no con implantes osteo-
integrados. Esta solucion estabiliza la arcada, mejora el
soporte 6seo de los dientes adyacentes a la fisura, aporta
hueso en la fisura para facilitar la erupcion dentaria, cie-
rra la fistula oroantral, restaura el margen gingival normal
y da soporte a la base de la nariz. Existe controversia en
cuanto al momento idoneo para realizarla, habiendo auto-
res que recomiendan llevarla a cabo entre los nueve y los
11 afios, y otros que dan como referencia la formacion
de la mitad de la raiz del canino.

En estos pacientes, frecuentemente, suelen perdurar los
defectos Gseos y existen ausencias dentarias. Para sol-
ventarlo, se puede recurrir a protesis fijas y removibles
convencionales, asi como protesis implantosoportadas.
En los casos en los que se han usado injertos autdge-
nos en la alveoloplastia, se puede recurrir a la coloca-
cion de implantes. Hay autores que recomiendan no
esperar mas de entre cuatro a seis meses desde la alveo-
loplastia para evitar la reabsorcion, aunque hay otros
que prefieren esperar 24 meses®.
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Conclusiones

El Sindrome de Pierre Robin es una anomalia poco frecuente que cursa con fisura palatina, glosoptosis y microgna-
cia mandibular, y que en un 80% de los casos se asocia a otros sindromes. Es importante hacer un buen diagndsti-
o y un plan de tratamiento para reducir la morbilidad de estos pacientes; sin embargo, existe controversia sobre
diversos aspectos del tratamiento de estos pacientes, entre ellos los tiempos quirdrgicos, 1a secuencia de tratamien-

to y las técnicas quirdrgicas empleadas.
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