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Resumo

A sequéncia de Pierre Robin € caracterizada por microg-
natia, glossoptose e obstrucao das vias aéreas superiores. A
gravidade dos sintomas é muito variavel, o que torna o tra-
tamento destes pacientes um desafio. Objetivos: Identificar
a presenca de apneia-hipopneia obstrutiva do sono e avaliar
a presenca de alteracoes da degluticao em pacientes porta-
dores da sequéncia de Pierre-Robin. Material e Métodos:
Estudo retrospectivo em que foram avaliadas 14 criancas com
sequéncia de Pierre-Robin, sendo oito do sexo feminino. As
criangas foram submetidas a videoendoscopia da degluticao
e polissonografia. Resultado: Oito pacientes foram incluidos
no estudo. Seis apresentaram polissonografia normal e ape-
nas 1 paciente apresentou apneia-hipopneia leve de origem
central. A videoendoscopia da degluticio mostrou-se normal
em cinco pacientes e disfagia moderada foi detectada em trés
pacientes sendo submetidos a gastrostomia. A distracao da
mandibula foi realizada em quatro pacientes que também
foram submetidos a traqueostomia no mesmo tempo cirtr-
gico. Conclusdes: Disfagia foi mais prevalente do que a
apneia do sono. A videoendoscopia da degluticio mostrou
ser um exame dindmico e eficaz na deteccio de distirbios
alimentares em pacientes com a sequéncia de Pierre Robin.

Polysomnography evaluation
and swallowing endoscopy
of patients with Pierre Robin
Sequence
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Summary

The Pierre Robin sequence is characterized by micrognathia,
glossoptosis and upper airway obstruction. Symptom severity
varies, and this makes the treatment of these patients a true
challenge. Aim: to identify the presence of sleep hypopnea-
apnea in patients with Pierre-Robin sequence. Materials
and Methods: retrospective study in which we assessed 14
children with Pierre-Robin sequence, eight girls. The children
were submitted to swallowing video-endoscopy study and
polysomnography. Results: eight patients were included
in this study. Six had normal polysomnography and only
one patient had mild central hypopnea-apnea. Swallowing
video-endoscopy was normal in five patients and moderate
dysphagia was detected in three patients, who were then
submitted to gastrostomy. Mandible distraction was carried
out in four patients who were also submitted to tracheostomy
during the same procedure. Conclusions: dysphagia
was more prevalent than sleep apnea. Swallowing video-
endoscopy proved to be a dynamic test and one able to detect
feeding disorders in patients with Pierre Robin sequence.
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INTRODUCAO

Em 1934, o médico francés Pierre Robin descreveu
uma anomalia congénita caracterizada por micrognatia,
glossoptose e obstruciao de vias aéreas superiores. Fre-
quentemente, a fissura palatina estd presente em associa-
¢ao a esta sequéncia'. Estima-se que a sequéncia de Pierre
Robin afete 1 crianca em cada 8.500 nascimentos® e que
pode ocorrer de forma isolada ou como parte de alguma
sindrome, tais como Treacher Collins, Stickler, microssomia
craniofacial bilateral e sindrome alcodlica fetal®.

A micrognatia ¢ o componente anatdmico bdsico
da sequéncia de Pierre Robin. A reducao do tamanho
mandibular € responsavel pelo retroposicionamento da
musculatura supra-hioidea que, por sua vez, se reflete
em reducdo da capacidade orofaringea e glossoptose!.
Insuficiéncia respiratéria pode se manifestar em graus
variaveis, sendo algumas vezes necessaria a realizacio
de traqueostomia®.

A fissura palatina ocorre em cerca 90% dos casos.
Destes, 70% sao fissuras amplas e completas, enquanto
que 30% sao estreitas, completas ou incompletas®. O
posicionamento posterior e superior da lingua durante o
periodo embriondrio previne a fusao dos folhetos palatinos
que ocorre entre a oitava e a décima semana gestacional®.

Outras alteracdes que as criancas portadoras da
sequéncia de Pierre Robin podem apresentar sio as
dificuldades alimentares. Estas dificuldades sao comuns
e, em geral, sio decorrentes de alteracdes da degluticiio
resultando em desnutricio e deterioracao das condicoes
clinicas das criancas. Em casos de disfagia grave, episodios
de pneumonia aspirativa podem acontecer, aumentando
consideravelmente a morbidade e a mortalidade destes
pacientes’.

A gravidade das manifestacoes clinicas dos pa-
cientes com sequéncia de Pierre Robin varia bastante.
Caouette-Laberge et al. propuseram uma classificacio em
3 categorias: respiracao adequada em decubito ventral e
alimentacao adequada (categoria D), respiracao adequada
em decubito ventral e dificuldades alimentares com neces-
sidade de gavagem (categoria ID), insuficiéncia respiratéria
com necessidade de intervencio e dificuldades alimentares
com necessidade de gavagem (categoria III)".

Em virtude da grande heterogeneidade de manifes-
tacoes clinicas e de seu variavel espectro de gravidade, o
manejo dos pacientes portadores da sequéncia de Pierre
Robin ¢é considerado um desafio. Nao existe consenso na
literatura no que concerne ao melhor tratamento e con-
duta frente estes pacientes®. Existem poucos estudos na
literatura que avaliem o padrio respiratorio durante o sono
destes pacientes através de polissonografia (PSG). Até o
momento, nao encontramos nenhum trabalho publicado
que avalie a presenca de disfagia/aspiracio através de
videoendoscopia da degluticao (VED).

O presente trabalho objetiva detectar a presenca
de apneia-hipopneia obstrutiva do sono através da PSG e
avaliar a presenca de alteragoes da degluticao de pacientes
portadores da sequéncia de Pierre Robin através da VED.

METODOS

Quatorze criangas foram diagnosticadas como por-
tadoras da sequéncia de Pierre Robin e acompanhadas
pelo grupo de Cirurgia Cranio-maxilo-facial entre janeiro
de 2006 e abril de 2008. O diagndstico foi estabelecido
através da avaliacao clinica e da constatacao da presenca
da triade: micrognatia, glossoptose e algum grau de difi-
culdade respiratorial. Foram incluidas no estudo apenas
as criancas avaliadas com videoendoscopia da degluticiao
e polissonografia ou quadro de insuficiéncia respiratéria
aguda com necessidade de intervencao de urgéncia. Desse
modo, foram excluidas todas as criancas que niao foram
submetidas a videoendoscopia da degluticio. Todos os
pacientes que nio foram submetidos a polissonografia
também foram excluidos, exceto os que apresentaram
insuficiéncia respiratoria aguda com necessidade de in-
tervencao de urgéncia. Pacientes com sequéncia de Pierre
Robin sindromicos também foram excluidos da amostra.
Um total de 8 criancas foi incluido no estudo. Este traba-
lho foi aprovado pelo Comité de Etica da instituicio sob
ndmero 0552/08.

O diagnéstico de apneia-hipopneia obstrutiva do
sono foi realizado através da polissonografia (PSG). A
presenca de um indice de apneia-hipopneia (IAH) menor
que 1 evento/h foi considerado normal. Sete criangas foram
submetidas ao exame. A PSG foi realizada sempre pelo
mesmo instituto. Uma das criancas apresentou insuficiéncia
respiratéria aguda logo ap6s o nascimento, sendo submeti-
da a traqueostomia e distracio de mandibula com poucos
dias de vida. Nao foi possivel, portanto, a realizacio de
PSG antes do procedimento (Figura 1).

Além do diagnodstico, a PSG também foi utilizada
para quantificar a gravidade da apneia dos pacientes. Ap-
neia leve foi considerada na presenca de um IAH maior
ou igual a 1 evento/h até um indice menor ou igual a 5
eventos/h. IAH maior que 5 eventos/h até um indice me-
nor ou igual a 10 eventos/h caracterizou a apneia como
moderada. Ja apneia grave foi classificada na presenca de
um TAH maior que 10 eventos/h’.

Todas as criancas foram submetidas a videoendos-
copia da degluti¢ao (VED) para a avaliacio estrutural e fun-
cional da degluticao. Os exames foram sempre realizados
pelo mesmo médico. Para todos os exames foi utilizado
um nasofibrolaringoscépio flexivel Olympus® 4,2mm ENF
tipo 10. Foram oferecidos bolos alimentares corados com
azul de anilina (corante comestivel) em consisténcias e
quantidades progressivas. Os pacientes foram classifica-
dos como portadores de degluticio normal, disfagia leve,
moderada ou grave. O diagndstico e a quantificacao da
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gravidade foram determinados pelo médico examinador
a partir de critérios como: clareamento do bolo alimentar
apos cada degluticao, penetracio de alimento na regido da
supraglote e aspiracao, quando na presenca de alimento
abaixo das pregas vocais (disfagia grave), dentre outros
critérios™.

Figura 1. Recém-nascido com sequéncia de Pierre Robin operado
aos quatro dias de vida: traqueostomia e osteotomia mandibular bila-
teral com colocacao de distrator externo. Note a presenca de sonda
orogastrica como via alternativa de alimentagéao.

RESULTADOS

Avaliando a distribuicao pelo sexo, dos oito pacien-
tes, seis eram do sexo feminino (75%). Todos os pacientes
apresentavam fenda palatina que foram corrigidas.

A distracao osteogénica da mandibula foi realizada
em 50% dos pacientes que também foram submetidos a
traqueostomia no mesmo tempo cirdrgico. O desconforto
respiratorio dos demais 50% dos pacientes foi manejado

de forma conservadora, através de terapia posicional sem
a necessidade de qualquer interven¢ao para o controle das
vias aéreas superiores.

Em relacio ao estudo polissonogrifico, seis pa-
cientes apresentaram PSG normal e apenas um paciente
apresentou apneia-hipopneia leve de origem central. Um
dos pacientes foi submetido a traqueostomia e distracio
osteogénica de mandibula aos quatro dias de vida por
insuficiéncia respiratéria e nao foi realizado PSG pré-
operatoria.

Analisando os resultados da VED, esta se mostrou
normal em cinco pacientes e disfagia moderada foi detecta-
da em trés pacientes que foram submetidos a gastrostomia.
Excetuando-se o recém-nascido submetido 2 traqueos-
tomia e distracio osteogénica da mandibula aos quatro
dias de vida, a VED foi realizada antes do tratamento nos
demais pacientes.

Os resultados estao sumarizados na Tabela 1.

DISCUSSAO

Meyer e colaboradores estudaram 53 criancas
ndo-sindromicas com a sequéncia de Pierre Robin (PR) e
identificaram uma prevaléncia de 64,2% do sexo feminino®.
Schaefer et al. estudaram 21 pacientes com a sequéncia
de PR isolada e detectaram uma prevaléncia feminina de
66,7%"". Encontramos 75% de pacientes do sexo feminino.
Portanto, tanto 0s nossos resultados, como os encontrados
na literatura, demonstram uma maior prevaléncia do sexo
feminino em relacio ao masculino na sequéncia de Pierre
Robin nao-sindréomica.

A glossoptose, com consequente obstrucao das vias
aéreas superiores, € uma caracteristica proeminente da
sequéncia de Pierre Robin. O grau de desconforto respi-
ratorio € bastante variavel. O tratamento conservador com
terapia de posicionamento pode ser indicado. O paciente

~

¢ colocado em decubito ventral para que a lingua se

Tabela 1. Pacientes acompanhados pelo Grupo de Cirurgia Cranio-maxilo-facial.

Pcte Sexo Fenda Palatina Distrator PSG ' VED 2 Traqueo Gastrostomia
1 F Sim Nao Normal Normal Nao Nao
2 F Sim Nao Normal Normal Nao Nao
3 F Sim Sim Normal Disfagia moderada Sim Sim
4 F Sim Sim Normal Disfagia moderada Sim Sim
5 M Sim Nao Apneia leve Normal Nao Nao
6 F Sim Sim Normal Normal Sim Nao
7 M Sim Nao Normal Normal Nao Nao
83 F Sim Sim Nao fez Disfagia moderada Sim Sim

"PSG = Polissonografia

2 VED = Videoendoscopia da degluticao

3 Paciente nao fez PSG, pois foi submetido a traqueostomia aos quatro dias de vida por insuficiéncia respiratéria e nao foi realizado este exame
no pré-operatério.
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posicione mais anteriormente. O tratamento conservador
tem a vantagem de ser ndo invasivo e apresentar baixa
morbidade'".

Alguns estudos demonstram alta taxa de sucesso
no manejo destes pacientes com a terapia posicional 14,
Meyer et al., em sua casuistica de 74 criancas, relataram
que 49% nao necessitaram de intervencio para o controle
das vias respiratorias ou foram tratadas com sucesso através
das medidas de postura®. Estes dados sao semelhantes ao
de nossa série em que 50% dos pacientes foram maneja-
dos desta forma.

Em casos mais severos, o tratamento conservador
mostra-se insuficiente’. O tratamento pode ser realizado
com a utilizacao sonda nasofaringea, glossopexia e, mais
recentemente, distracao osteogénica da mandibula.

Meyer et al. observaram que 32% das criancas
necessitaram de intervenc¢ao cirdrgica para o controle
dos sintomas respiratorios. Destas criancas, 75% foram
submetidas apenas a distracao osteogénica da mandibula,
4% submetidas a traqueostomia isolada e 21% foram sub-
metidas a traqueostomia seguida de distracio osteogénica
da mandibula. Setenta e cinco por cento dos pacientes
tratados cirurgicamente foram submetidos inicialmente 2
intervencio nao-cirirgica como colocacio de sonda na-
sofaringea e/ou intubac¢ao orotraqueal®. Em nosso estudo,
metade dos pacientes foi tratada com distracao osteogénica
de mandibula. Em todas estas as criancas, traqueostomia
foi realizada durante a cirurgia de distracao. Além da tra-
queostomia, foi realizado fechamento da fenda palatina.
Ap6s o término da distracdo, foi removida a canula de
traqueostomia em todos os pacientes. Apenas um paciente
tratado cirurgicamente foi submetido 2 colocacao de sonda
nasofaringea antes da cirurgia.

Monastério et al. avaliaram 18 pacientes através
de polissonografia. Observaram uma média do indice
de apneia/hipopneia (IAH) de 18,3/h que é considerado
apneia grave na populacido pedidtrica. Em nossa série,
apenas um paciente apresentou IAH alterado. A PSG deste
paciente evidenciou uma apneia leve e de origem central.
Esta discrepancia de resultados demonstra a variabilidade
que existe na gravidade da obstrucao de vias aéreas des-
tes pacientes. Na série de Monastério, todas as criancas
apresentaram cianose durante a alimentacio. Cianose foi
observada em apenas um paciente de nosso estudo.

A fisiopatogenia da apneia obstrutiva do sono ainda
¢é objeto de muita discussao'®. Como podemos observar,
nosso estudo nao detectou nenhuma apneia obstrutiva
do sono nos 7 pacientes que foram submetidos a PSG.
Apenas um paciente apresentou insuficiéncia respiratoria
aguda e, portanto, apneia 6bvia mesmo em vigilia. Como
todas as criangas apresentavam retrognatia, estes dados
colocam em discussao a real importincia das dimensoes do
arcabouco 6sseo da face para génese da apneia obstrutiva
do sono. O papel muscular e de partes moles parece ter

uma funcao mais proeminente na manutencao da paténcia
das vias aéreas superiores durante o sono.

Em seu estudo, Monastério et al. avaliaram as crian-
¢as com videofluoroscopia da degluticao. Todos os pacien-
tes apresentaram algum grau de alteracio de mobilidade
da lingua, 66,6% apresentaram penetracio de contraste no
vestibulo laringeo e 50% apresentaram material residual no
recesso faringeol. Meyer et al. observaram que 50% neces-
sitaram de intervenc¢ido para um via alimentar alternativa.
Destes pacientes, 51% foram submetidos 2 colocagao de
sonda nasogastrica, 19% submetidos a gastrostomia e 30%
a gastrostomia apds a colocacao de sonda nasogastrica®.
Em nosso estudo, todas as criangas foram submetidas a
videoendoscopia da degluticio sendo, portanto, o primeiro
trabalho na literatura a abordar este exame em pacientes
com sequéncia de Pierre Robin. Das oito criancas estuda-
das, 37,6% apresentaram disfagia moderada caracterizada
pela presenca de penetracio do bolo alimentar na regifo
do vestibulo laringeo. Estes pacientes foram submetidos a
gastrostomia como via alternativa a alimentacao.

E importante destacar que, em nossa série, todos os
pacientes que tiveram alteracdo da degluticao diagnostica-
da pela VED foram submetidos a gastrostomia, distracio
osteogénica da mandibula e traqueostomia. A presenca de
penetracio de bolo alimentar no vestibulo laringeo pode
ser um fator de pior prognéstico e uma indicacao para
tratamento mais agressivo. O exame de videoendoscopia
da degluticao tem como vantagem principal, em relacio
ao videodeglutograma, a auséncia de exposi¢ao a radiacio
ionizante. Trata-se de um exame pouco invasivo e com
otima sensibilidade e especificidade™.

CONCLUSOES

A apneia obstrutiva do sono foi menos prevalente
que a disfagia. A VED mostrou ser um exame dindmico e
eficaz na deteccio de distirbios alimentares em pacientes
com a sequéncia de Pierre Robin. Estudos posteriores com
um maior nimero de pacientes sdo necessdrios para o
estabelecimento de uma correlacio entre os achados da
VED e o tipo de tratamento.
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