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RESUMO

Introdugdo: Descrita primeiramente por Saint
Hilaire (1822), a seqliéncia de Pierre — Robin &
uma malformagdo que apresenta hipoplasia da
mandibula e glossoptose no sentido posterior
podendo causar diferentes niveis de disturbios
respiratérios. Objetivo: Relatar o tratamento de
pacientes com Sequéncia e de Pierre-Robin com
ortopedia e distracdo osteogénica. Métodos:
Pacientes com diagnéstico clinico de Pierre-Robin,
foram submetidos a tratamento multidisciplinar,
onde realizou-se estimulos ortopédicos para
crescimento mandibular, palatoplastia posterior
e posterior distracdo osteogénica da mandibula.
Discussao: Na atualidade, o tratamento de escolha
para os pacientes portadores de Seqiiéncia de
Pierre-Robin, além da palatoplastia, € o estimulo
ao crescimento mandibular, que inicialmente
sera realizado através de estimulos ortopédicos.
Quando os estimulos ortopédicos ndo séo
suficientes para uma oclusdo adequada, esta
indicada a utilizacdo da distracdo osteogénica
mandibular, que devera sempre apresentar
uma sobre - correcdo, que sera maior, quanto
mais novo for o paciente. Conclusado: Pacientes
submetidos a ortopedia maxilar e mandibular,
seguida de distracdo osteogénica da mandibula
e posterior ortodontia para corre¢cédo de mordidas
abertas, apresentaram bons resultados e evidente
melhora funcional.

ABSTRACT

Introduction:  Firstly described by Saint
Hilaire (1822), the Pierre-Robin Sequence is a
congenital malformation with mandible hipoplasia
and glossoptosis, retro position of the tongue,
that causes feeding and breathing difficulties.
Objective: Describe the treatment of Pierre-Robin

sequence patients with orthopedic methods and
distraction osteogenesis. Methods: Patients with
clinical diagnosis of Pierre-Robin, submitted to
multidisciplinar treatment, with orthopedic stimuli
to mandible growth, posterior palatoplasty and
posterior mandible distraction osteogenesis.
Discussion: Recently, the treatment choice to
patients with Pierre-Robin sequence, besides the
palatoplasty, is the mandibular growth stimuli, that
happens through orthopedic treatment. When this
one is not enough, to an adequate occlusion, it is
indicated the mandibular distraction osteogenesis,
that should promove anovercorrection. Conclusion:
Patients submitted to maxillary and mandibular
orthopedic treatment followed by distraction
osteogenesis and orthodontia in order to correct
open dental occlusion demonstrated satisfactory
results and functional improvement.

INTRODUGAO

A Sindrome de Pierre — Robin é uma
malformagdo que apresenta hipoplasia da
mandibula em variados graus e glossoptose
no sentido posterior podendo causar diferentes
niveis de disturbios respiratérios. A fissura palatina
posterior e palato ogival usualmente estdo
presentes. Pode haver deficiéncias mentais em
20 % dos casos'.

Uma de suas primeiras descrigdes foi
creditada a Saint Hilaire em 1822. Fairbain (1846)
e Virchow (1864) também realizaram descrigbes
da malformagao. Lanelongue et al (1891) foram
um dos primeiros a correlacionar a fissura palatina
e a micrognatia?.

Pierre - Robin (1923) descreveu e seqiéncia
das malformacgdes e as correlacionou com os sinais
clinicos de insuficiéncia respiratoria, trazendo assim a
importante observacao da necessidade de tratamento,
muitas vezes urgente para a malformagao®.
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OBJETIVO

Descrever o tratamento multidisciplinar com
ortopedia e ortodontia associadas a distragédo
osteogénica da mandibula em pacientes
portadores de sequiéncia de Pierre-Robin.

METODOS

Pacientescomdiagnésticoclinicodesequiéncia
de Pierre-Robin foram submetidos ao tratamento
conjunto da equipe de ortodontia, fonoaudiologia e
cirurgia plastica. Foram realizadas palatoplastias
posteriores, sempre acompanhadas de ortopedia
maxilar, com posterior distracdo osteogénica
naqueles pacientes em que a ortopedia nao foi
suficiente. Apds a distracéo osteogénica mndibular
foi mantido o tratamento ortoddntico para a
corre¢do da mordida aberta.

DISCUSSAO

Comapresengadamicrognatia, alinguaperde,
parcialmente, sua base de sustentagdo anatémica
e 0 musculo genioglosso ndo consegue exercer
sua funcdo com plenitude, pois encontra - se
encurtado por falta de espaco fisico, ocasionando
uma tragdo posterior da lingua (glossoptose),
obstruindo parcialmente ou totalmente as vias
respiratérias superiores®.

Além das malformagbes classicas, podem
estar presentes malformagbes cardiacas,
oculares, auriculares, extremidades e associagdes
com outras sindromes como Moebius, disostose
mandibulo facial e Poland® 6 7-8 9.10.11,12,13

Clinicamente podem acorrer estridores,
respiracdo intercostal, batimentos de asa do
nariz, agitagéo, cianose e até parada respiratoria.
Estas complicacdes respiratérias levam a uma
dificuldade alimentar importante que causa uma
desnutrigdo progressiva da crianga™.

Atentativa desesperada de respirar, pode levar
a crianga a um episodio de vomito, o que pode
causar uma broncoaspiragéo, broncopneumonia e
agravamento do quadro clinico™.

As incidéncias séo variadas, desde 1 para cada
2.000 nascimentos ate 1 para cada 30.000 2.

O tratamento da sindrome &, a principio,
conservador. As medidas de apoio, orientagdes
quanto a postura e estimulos orais sdo eficazes
e quando acompanhados de estimulos como a
ortopedia dos maxilares, associados aos estimulos
fonoaudiolégicos, proporcionam uma excelente
oportunidade ao desenvolvimento facial'®.

No tratamento das malformagdes craniofaciais
€ importante a abordagem precoce e o trabalho
em equipes multidisciplinares.

Realizamos a  palatoplastia  posterior
aproximadamente aos 18 meses de idade devido
ao risco de piorarmos as dificuldades respiratorias,
na abordagem precoce do palato.

Dividimos nossos pacientes em trés classes,
baseados na sintomatologia clinica e namicrognatia.
Na classe |, avaliamos os pacientes com micrognatia
leve e sem comprometimento respiratério. O
tratamento da mandibula deve ser realizado com
ortopedia maxilar, para estimulo do crescimento
da mandibula e melhora do tébnus muscular do
genioglosso. O maior estimulo fisiolégico para o
crescimento é o aleitamento materno, que deve
ser instituido com exclusividade até o sexto més
de vida e mantido até o segundo ano. Ap6s esse
periodo a ortopedia maxilar também tera um grande
papel, no auxilio ao desenvolvimento da mandibula
hipoplasica. Estes pacientes ndo necessitam de
tratamento cirargico sobre a mandibula, apenas o
palato em idade ja mencionada.

Pacientes classe Il apresentam uma
micrognatia leve ou moderada e algum grau de
desconforto respiratério, sem demonstrar sinais
de insuficiéncia respiratoria 16 7.

Nesses casos, a colaboragdo dos pais com
as orientagbes e acompanhamento nas sessdes
de ortopedia dos maxilares e fonoaudiologia,
para estimulo do desenvolvimento mandibular
sera primordial para um crescimento normal, ou
préximo deste, e assim evitar um procedimento
cirargico na mandibula.

Quando ndo ocorre uma adesao ao tratamento
ortopédico e fonoaudiolégico a deficiéncia
mandibular torna-se mais acentuada com o tempo
e ocorre uma perda do contato dentario entre as
arcadas superior e inferior, acentuando ainda mais
a hipoplasia mandibular, com ocluséo classe Il.

Clinicamente o paciente apresenta apnéia
do sono, sonoléncia em conseqiéncia do
sono deficiente, baixo rendimento intelectual,
dificuldades na fala, mastigacdo, degluticdo e
aspecto estético prejudicado.

A cirurgia para avango mandibular devera ser
realizada, através de cirurgias ortognaticas ou
preferencialmente através de alongamento 6sseo
por estiramento gradual, distragdo osteogénica da
mandibula principalmente quando o paciente for
crianga ou adolescente '8 19,

Os casos mais graves, classe lll, com um
acentuado grau de hipoplasia mandibular e
disturbios respiratérios freqlientes e persistentes
devem ser submetidos a polissonografia e devem
ser submetidos ao tratamento conservador
primariamente, porém conforme o resultado da
polissonografia e a evolugado clinica s&o pacientes
potenciais para o tratamento cirurgico da mandibula
precoce.Acriangadeve serpreparada, eletivamente,
para avango através de DO da mandibula.

Existem ainda os pacientes que apresentam
insuficiéncia respiratéria grave e micrognatia
acentuada, classe |V. Sao submetidos a
traqueostomia de urgéncia ao nascimento ou nas
primeiras horas de vida. Estaraindicada a distragcéo
0ssea mandibular ao diagnéstico, devendo haver
tempo apenas para avaliagao e preparo conjunto
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com as equipes de neonatologia, terapia intensiva
e cirurgia plastica.

A presenca de alteragbes oclusais em criancgas,
no pos - distracdo, como mordidas abertas, néo
causam preocupacdo, desde que a crianga
siga os tratamentos ortoddnticos e ortopédicos
preconizados como terapéuticas obrigatérias apos
DO mandibular.

CONCLUSAO

Pacientes com Seqliéncia de Pierre-Robin
submetidos a um tratamento multidisciplinar,
com ortopedia e ortodontia maxilar e mandibular,
seguido de distracdo osteogénica da mandibula,
apresentam  resultados  satisfatérios com

importante melhora clinica e funcional.

Figura 1: Paciente com seqiiéncia de Pierre-Robin, apresentando
micrognatia e glossoptose.

Figura 2: Tomografia computadorizada de paciente com Pierre-
Robin demonstrando micrognatia, antes do tratamento ortopédico e
distragdo éssea mandibular.

Figura 3: Paciente com Pierre-Robin apresentando mordida aberta
apos distragdo osteogénica da mandibula.
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