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ABSTRACT

Pierre Robin Sequence (PRS) is a congenital condition that affects infants, characterized by micrognathia, glossoptosis, and airway obstruction
due to an abnormal development of the first branchial arch. Although it used to be associated with cleft palate, this feature is no longer man-
datory for the diagnosis since 2014. With autosomal recessive inheritance, PRS has an incidence of 1:3,000 to 1:30,000 live births and is often
associated with other congenital syndromes. Patients address systemic challenges, such as cardiac and neurological problems. Airway obstruction
and feeding difficulties are characteristic issues. Management involves both non-surgical approaches (prone positioning, CPAP) and surgical in-
terventions (tongue adhesion, osseous mandibular distraction). The complexity of PRS emphasize the need for algorithms for a safe and effective
approach, improving the quality of life for patients.
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RESUMEN

La Secuencia de Pierre Robin (SPR) es una condicion congénita que afecta a lactantes, caracterizada por micrognatia, glosoptosis y obstruccion
de las vias respiratorias debido al desarrollo anormal del primer arco branquial. Aunque histéricamente asociada con paladar hendido, esta carac-
teristica ya no es obligatoria para el diagnéstico desde 2014. Con herencia autosémica recesiva, la SPR tiene una incidencia de 1:3.000 a 1:30.000
nacimientos vivos y a menudo se asocia con otros sindromes congénitos. Los pacientes enfrentan desafios sistémicos, como problemas cardiacos
y neuroldgicos. La obstruccién de las vias respiratorias y las dificultades en la alimentacion son problemas destacados. El manejo implica enfoques
no quirurgicos (posicién prona, CPAP) y quirdrgicos (adhesion de la lengua, distraccion mandibular ésea). La complejidad de la SPR subraya la
necesidad de algoritmos para un enfoque seguro y efectivo, mejorando la calidad de vida de los pacientes.

Palabras clave: Anestesia, intubacién con fibrobroncoscopio, via aérea dificil, Sindrome Pierre Robin, ventilacion apnéica.

Caso clinico

ediante interrogatorio indirecto (madre) se obtiene la
I\/l siguiente informacién: masculino, 5 afios 4 meses 2
dias de edad (fecha de nacimiento: 16 de marzo de
2018). Antecedentes heredofamiliares: rama materna con car-

ga genética para diabetes mellitus tipo 2 y sobrepeso, rama
paterna con antecedentes interrogados y negados; Anteceden-
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tes personales no patolégicos: hemotipo O+, inmunizaciones
incompletas, se corroboran datos mostrando la cartilla nacio-
nal de vacunacion (México), exposicién a biomasa o tabaquis-
mo pasivo interrogado y negado, dieta integrada a la familiar
sin restricciones alimenticias, refiere dificultad para la succion,
niega datos sugerentes de apnea obstructiva del suefio, niega
datos de epilepsia, niega asma o hiperreactividad bronquial.
Antecedentes perinatales: producto de tercera gestacion naci-
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do por cesdrea iterativa, se obtuvo producto Unico vivo, con
APGAR 8 y Silverman 0 al minuto de nacido, y APGAR 9y Sil-
verman de 0 a los 5 minutos de nacido, a la revision fisica se
encuentra dismorfia facial (micrognatia y paladar hendido) y
signos de dificultad respiratoria (tiraje intercostal, disociacion
toracoabdominal y cianosis peribucal), es asistido con oxigeno
a cinco litros por minuto mediante casco cefalico, se le coloca
sonda orogdastrica y se mantiene hospitalizado en observacion
durante dos dias, al presentar aparente mejoria, se retira son-
da orogastrica y egresa a domicilio con indicacién de alimen-
tacion exclusiva mediante biberén para paladar hendido con
formula maternizada. A las 24 h la madre refiere la presencia
de palidez mucotegumentaria y signos de dificultad respiratoria
a la alimentacion (silbido espiratorio, tiraje intercostal, cianosis
peribucal) que remiten con el cambio de posicion (a posicién
prona) por lo que acude al servicio de urgencias en Tapachula,
Chiapas, México donde es ingresado a hospitalizacién para op-
timizar la oxigenacion mediante el uso de casco cefalico; en el
séptimo dia de hospitalizacion previo a la instauracién de una
segunda sonda orogdastrica el paciente presentd siete eventos
de paro cardiorrespiratorio para un total de tiempo acumula-
do de veinte minutos, se le comenté a la madre el fracaso de
abordaje de la via aérea. Se traslada el paciente al hospital de
ISSSTE Zaragoza en Ciudad de México, en donde lo recibieron:
hipoactivo, con signos de dificultad respiratoria y con apoyo
de oxigeno mediante casco cefélico. Se realizd interconsulta
con el servicio de anestesiologia y mediante una laringoscopia
diagnostica se orotintuba con técnica mixta mediante fibros-
copio en apoyo con videolaringoscopio con tubo endotraqueal
tipo murphy sin balén de calibre 3.0, sin incidentes. Posterior al
aseguramiento de via aérea se decide realizar: tomograffa com-
putarizada de craneo, electroencefalograma, radiografia de t6-
rax, electrocardiograma de doce derivaciones en los cuales se
reporta: leucomalasia, datos sugerentes de neumonia quimica,
atelectasias basales unilaterales derechas difusas. Ingreso a la
unidad de terapia intensiva permaneciendo orointubado du-
rante 2 meses, agregandose: anemia ferropénica, enterocolitis
necrotizante, sangrado de tubo digestivo bajo los cuales son
manejados con apoyo aminérgico durante quince dias a base
de dobutamina y adrenalina dosis respuesta; sulfato ferroso,
eritropoyetina, transfusion de concentrados eritrocitarios, una
dosis de surfactante pulmonar intramuscular, fototerapia, mul-
tiples esquemas de antibidticoterapia y la colocacién de una
gastrostomia percutanea modificada con sonda Pezzer. Se pro-
greso6 de ventilador a modo CPAP hasta tolerar ventilacion es-
pontanea, se decide extubacion y apoyo con oxigeno mediante
puntas nasales, al ser exitosa y tolerable la via oral, se le retird
gastrostomia. Egresé del hospital a los dos meses y cincuenta y
dos dias de nacido, acudiendo a seguimiento durante el primer
afo de vida en su clinica de adscripciéon en donde se realizé
diagnostico de SPRy retraso en el desarrollo neurolégico secun-
dario a hipoxia, retraso en el desarrollo del lenguaje debido a la
fisura palatina. Se pierde seguimiento hasta los cuatro afios de
vida, momento en el cual es referido al Centro Médico Nacional
20 de Noviembre en Ciudad de México, para la correccién de
fisura incompleta de paladar. Ingresa a cargo del servicio de ci-
rugfa plastica. En la exploracion fisica se encuentra paciente de
5 afos de edad con peso de 22 kgy 121 ¢cm de altura, tempera-
tura de 36,2 °C, frecuencia respiratoria de 22 respiraciones por
minuto, frecuencia cardiaca de 109 latidos por minuto, presién
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Figura 1.

Figura 2.

arterial de 100/52 mmHg, saturacion de oxigeno del 92% al
aire ambiente. Paciente activo, reactivo, poco cooperador con
datos de ansiedad por separacion, glasgow modificado de 15
puntos con adecuada coloracion de tegumentos y adecuada hi-
dratacion de mucosas, craneo braquicefalico con adecuada im-
plantacion de pabellones auriculares y linea de cabello, pupilas
isocoricas normorefléxicas, pabelldon nasal amplio, con narinas
permeables mandibula con micrognatia, cavidad oral sin limita-
cion para la apertura, piezas dentales incompletas, presencia de
primeros y segundos molares bilaterales superiores e inferiores
en mal estado, caninos centrales y laterales inferiores presentes,
vestibulo con la presencia de fisura que compromete paladar
duro y se extiende mas alla de orofaringe, Gvula aparentemente
bifida, hipertrofia amigdalina grado I, incapacidad de fonacién
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Figura 3.

adecuada, cardiopulmonar sin compromiso evidente, abdomen
blando, plano, depresible, normoperistalsis, sin datos de abdo-
men agudo, extremidades integras, simétricas, con adecuados
arcos de movimiento, pulsos presentes, llenado capilar de 2 se-
gundos. Se recaban exdmenes de laboratorio del dia 25 de julio
de 2023: quimica sanguinea: BUN 13 mg/d|, glucosa 82 mg/dl,
creatinina sérica 0,45 mg/dl, relacion BUN/creatinina 28,9. elec-
trolitos séricos: sodio 137 mEg/L, potasio 4,3 mEg/L, bilirrubina
total 0,31 mg/dl, bilirrubina indirecta 0,21 mg/dl, bilirrubina di-
recta 0,10 mg/dl. Tiempo de tromboplastina parcial 21,2 seg,
tiempos de trombina 20,4 seg, tiempo de protrombina 10,6
seg, INR 0,9. Biometria hemaética: leucocitos 6,54 miles/mm?,
hemoglobina 13,1 g/dl, hematocrito 40,0%, plaquetas 314 mi-
les/mm?3. Se otorga riesgo anestésico ASA E Ill A, se programa
para palatoplastia bajo anestesia general balanceada. Se expli-
ca a la madre la técnica anestésica sugerida, posibles riesgos
y complicaciones asociadas, se resuelven dudas y firma con-
sentimiento informado, se solicitan ocho horas de ayuno para
sélidos y dos horas para liquidos claros. Se planea técnica de
intubacién mixta con fibroscopio y videolaringoscopio.

Técnica anestésica

Se prepara paciente para quiréfano el dia 18 de agosto de
2023, se recibe paciente consciente, poco cooperador, con
adecuada hidratacién de mucosas y coloracion de tegumentos,
se corrobora maquina de anestesia y equipo de via aérea dispo-
nible, se realiza monitorizacion no invasiva y colocacién de BIS:
presion arterial: 101/61 mmHg, frecuencia cardiaca: 92 latidos
por minuto, frecuencia respiratoria: 19 respiraciones por minu-
to, saturacion de oxigeno: 92% al aire ambiente, BIS de 95, se
premedica paciente con 2 mg intravenosos (IV) de midazolam,
se preoxigena con mezcla de aire/O, a 5 It/min para una FiO, del
50%, se administran 50 mcg IV de fentanil, se otorga latencia

Figura 4.

de 7 minutos, se administran 30 mg IV de propofol; el paciente
se mantiene con ventilacion esponténea y oxigenacion apnéica
a 5 Itymin y FiO,% del 100%, se realiza videolaringoscopia con
hoja MAC 2, sin embargo, debido a la asimetria bucal no es po-
sible la introduccién efectiva de la hoja del videolaringoscopio,
por lo que se ventila a través de mascarilla facial, se administran
20 mg IV de propofol, sin perder el automatismo ventilatorio,
se decide la introduccién del fibrobroncoscopio con un tubo
endotraqueal tipo murphy 4,5 hacia la hipofaringe, al visualizar
cuerdas vocales se administran 30 mg de lidocaina 1% simple
sobre via aérea, se desliza tubo endotraqueal y se complementa
induccion con 30 mg IV de propofol, 25 mcg IV de fentanil y
4 mg IV de cisatracurio. Se corrobora adecuada colocaciéon de
tubo endotraqueal mediante la expansién simétrica de ambos
hemitdrax, auscultacion pulmonar simétrica, presencia de co-
lumna de aire en tubo endotraqueal, movimientos de ample-
xion y amplexacion bilaterales, se conecta tubo endotraqueal a
ventilador controlado por presion y se fija tubo endotraqueal a
16 cm. El mantenimiento anestésico se logrd con sevoflurane a
2 vol%, infusién endovenosa de fentanil a 0,039 - 0,065 mcg/
kg/min para una concentracién plasmaética final de 3.6 ng/mli,
adyuvantes intravenosos: 330 mg de paracetamol, 5,5 mg de
dexametasona, 3,3 mg de ondansetréon, 15 mg de ketorolaco.
El procedimiento quirdrgico tuvo como duracién una hora y
treintaicinco minutos, sin incidentes anestésicos. Una vez fina-
lizado el procedimiento quirlrgico se aspiran secreciones y se
progresa paciente a ventilacion espontanea, una cumplidos los
criterios para extubacioén, se retira tubo endotraqueal en inspi-
racion profunda sin incidentes, se asiste con mascarilla facial y
mezcla de aire a 5 [t/min y FiO, al 80%. Se traslada paciente a
unidad de cuidados postanestésicos con los siguientes signos
vitales: presion arterial 92/48 mmHg, frecuencia cardiaca 92 la-
tidos por minutos, frecuencia respiratoria de 18 respiraciones
por minuto y saturacion de oxigeno de 93% al aire ambiente,
Aldrete 9/10, FLACC 1/10, y Stewart 5/6
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Discusion

La Secuencia de Pierre Robin (SPR) es una condicién con-
génita rara que afecta a los lactantes y se caracteriza por la
presencia de micrognatia, glosoptosis y obstruccién de las vias
respiratorias[1]. Este trastorno fue inicialmente descrito por el
médico holandés Von Siebold en 1835 y posteriormente deta-
llado por el dentista francés Pierre Robin en 1923[1]. Aunque
histéricamente se asocié con paladar hendido, en 2014, se lle-
gd a un consenso en los Paises Bajos que excluyo esta caracte-
ristica como obligatoria para el diagnéstico[2].

La SPR se origina por el desarrollo anormal de las estructu-
ras del primer arco branquial y tiene una herencia autosémica
recesival3]. Aunque es una condicién rara, su incidencia varia
de 1:3.000 a 1:30.000 nacimientos vivos[2],[4]. Puede presen-
tarse de manera aislada o asociada con otros sindromes congé-
nitos, siendo el Sindrome de Stickler el mds comun[3],[5].

Los lactantes con SPR enfrentan desafios significativos, prin-
cipalmente relacionados con la obstrucciéon de las vias respira-
torias y las dificultades en la alimentacién[6]. El manejo de la
SPR se centra en enfoques no quirtrgicos, como la posicién
prona, el uso de sonda nasofaringea y presion positiva continua
de las vias respiratorias (CPAP)[7],[8]. Ademas, se consideran
abordajes quirdrgicos como la glosopexia, distraccion mandi-
bular 6sea o, en casos extremos, la traqueostomia[5],[9].

Dada la complejidad de la SPR, es crucial un enfoque mul-
tidisciplinario que aborde no solo los problemas respiratorios y
nutricionales, sino también otras posibles anomalias sistémicas
asociadas[10]. El manejo efectivo de esta condicién implica una
evaluacion exhaustiva y el desarrollo de algoritmos que guien
un enfoque seguro y eficaz para abordar la via aérea, optimi-
zando la eficiencia y la comunicacion en el manejo de estas
complejas anomalias congénitas

Conclusion

El tratamiento de la SPR requiere una evaluacién individua-
lizada debido a la variabilidad en la obstruccion de la via aérea.
Enfoques quirdrgicos, que conllevan anestesia general, presen-
tan riesgos, especialmente en pacientes con SPR. El manejo
multidisciplinario basado en protocolos de via aérea dificil y la
experiencia en fibrobroncoscopfa son cruciales. En un caso par-
ticular, la planificacién anticipada permitié reconocer la impo-
sibilidad de utilizar el videolaringoscopio debido a la asimetria
facial y fisura palatina. La introduccién directa del fibroscopio,
planeada por el equipo quirdrgico, facilité la intubacién exitosa
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sin complicaciones. Se destaca la importancia de una evaluacion
exhaustiva de la via aérea antes de procedimientos avanzados y
la necesidad de garantizar una ventilacion adecuada antes de la
extubacién en casos de SPR para evitar complicaciones.
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