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associada a uma variedade de sindromes genéticas. Sua incidéncia
varia entre 1/5.000 e 1/50.000 nascidos vivos, cursando com niveis
variaveis de comprometimento respiratdrio. A sindrome da apneia e
hipopneia obstrutiva do sono (SAHOS) se destaca entre tais distar-
bios, conferindo risco de morte neonatal e tempo prolongado de in-
ternagdo. Disfagia ¢ sintoma frequente em pacientes com SR sindro-
mica, com risco de aspiracdo. Dentre as alternativas para tratamento
do distarbio respiratdrio, distragdo 6ssea mandibular (DOSM) € uma
rapida e definitiva opc¢ao, podendo prevenir sequelas, como danos ce-
rebrais por hipdxia, além de corrigir a micrognatia permanentemen-
te. Objetivo: relatar padrao respiratorio e da degluticdo em paciente
com SR ap6s avango mandibular por distragdo osteogénica Resulta-
do e discussao: relatamos um caso de paciente com SPR associada
a SAHOS grave: indice de disttrbio respiratorio (IDR) =18/h, atraso
do desenvolvimento neuro-psico-motor, respiracao oral e disfagia de
grau severo com dieta exclusiva por gastrostomia. Conclusio: apos
realizacdo de DOSM, houve melhora da SAHOS e a dieta passou a
ser ministrada via oral.

Palavras-chave: Retrognatismo. Transtornos da degluti¢do. Sindro-
mes da Apneia do Sono. Osteogénese por Distracdo. Mandibula.

ABSTRACT

Introduction: glossoptosis and retrognatia, associated with
respiratory disorders, compose the Robin Sequence (RS), which
may be associated with a variety of genetic syndromes. Its incidence
ranges from 1/5,000 to 1/50,000 live births with varying levels of
respiratory compromise. The Obstructive Sleep Apnea and Hypopnea
Syndrome (OSAHS) stands out among such disorders, conferring
neonatal death risk and prolonged hospitalization time. Dysphagia
is a frequent symptom in patients with syndromic SR, with risk of
aspiration. Among the alternatives for the treatment of respiratory
disorder, mandibular bone distraction (MBD) is a rapid and definitive
option, which can prevent sequelae, such as brain damage through
hypoxia, and correct micrognathia permanently. Objective: to report
improvement of the respiratory and swallowing pattern in a case of
PRS by osteogenic mandible distraction. Result and discussion: we
report a case of a patient with SPR associated with severe OSAHS:
respiratory distress index (IDR) = 18 / h, neuropsychological-motor
development delay, oral breathing, and severe-grade dysphagia with
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an exclusive gastrostomy diet. Conclusion: after DOSM, there was
improvement in OSAHS and the diet was administered orally.

Key words: Retrognathia. Deglutition Disorders. Sleep Apnea
Syndromes. Osteogenesis Distraction. Mandible.

INTRODUCAO

A Sequéncia de Robin (SR) ¢ uma ma formagao, que se apresenta
com triade clinica, que consiste em glossoptose, retrognatia € com-
prometimento das vias aéreas, podendo cursar com fenda do palato
secundario. Pode ser entidade isolada ou ser encontrada em contexto
clinico de sindromes (GOSAIN, 2014), causando diferentes niveis de
disfagia e de distarbios respiratorios, dentre eles, sindrome da apneia
e hipopneia do sono (SAHOS) (MAZETTI, 2009).

Tem incidéncia variavel, com estimativas entre 1/5000 a 1/50
000 nascidos vivos. Cerca de 1% dos pacientes com SPR exigira
admissdo em unidade de terapia intensiva neonatal por desconforto
respiratorio (GOSAIN, 2014).

A gravidade dos sintomas respiratorios implica em diferentes
possibilidades de tratamento, de simples condutas posturais a tra-
queostomia. Atualmente o tratamento de escolha no periodo neo-
natal para pacientes portadores da SR com desconforto respiratorio
grave ¢ o alongamento 6sseo mandibular, que pode evitar a realiza-
¢do de traqueostomias ou permitir a decanulagdo precoce. A indi-
cacdo do alongamento mandibular nesta fase ¢ voltada a ampliacao
da via aérea e ndo ao ganho esquelético por si (MAZETTI, 2009).
Em pacientes portadores de SAHOS, a necessidade de ganho volu-
métrico da via aérea ¢ fundamental para a seguranca do paciente e
0 acompanhamento polissonografico pré e pos-operatdrio ¢ determi-
nante para a avaliacdo do tratamento.

Assim, este relato de caso tem por objetivo demonstrar a melho-
ra do padrao respiratorio e da degluti¢do em paciente com SR apos
avanco mandibular por distracdo osteogénica.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, 2 anos e 8 meses, apresentando SR
com retrognatia, glossoptose, dessaturacdo ao ar ambiente e dieta
exclusiva por gastrostomia.. Apresentava caridtipo 47,XX,der(22)
t(11;22)(q24;q12)mat+22, com marcador extranumerario, estenose



valvar pulmonar discreta, atraso do desenvolvimento neuropsicomo-
tor, hipoacusia condutiva, roncos noturnos, respira¢ao oral e disfagia
de grau severo com dieta exclusiva por sonda de gastrostomia. Aos
2 anos e 5 meses, realizou palatoplastia para correcdo de fissura pa-
latina pos foraminal completa. A polissonografia, com 2 anos e 10
meses, apresentou indice de distarbio respiratorio (IDR) de 18,1/h,
sendo 14,2 apneia/hora e 3,2 hipopneia/hora, principalmente as cus-
tas de apneias obstrutivas. Apresentando roncos e eficiéncia do sono
reduzida, com diagnostico de SAHOS grave.

Em funcdo da associacdo SR, micrognatia severa, SAHOS grave
e disfagia foi submetida a cirurgia para alongamento dsseo gradu-
al da mandibula. Foi submetida ao procedimento cirtrgico bilateral
aos 3 anos ¢ 4 meses com colocacdo de distrator 6sseo mandibular
bilateral ativado por 30 dias, além de cirurgia microotologica para
tubo de ventilagdo bilateral. Apos este intervalo, foi obtido evidente
avanco mandibular, melhora do padrdo respiratério e apds periodo
de consolida¢do de 8 semanas foi procedida retirada dos distratores.

No 6° més de pos-operatorio apresentava melhora no padrao res-
piratorio e da qualidade do sono e a dieta passou a ser ministrada via
oral. Polissonografia de controle 1 ano apds a cirurgia mostrou IDR
de 1,3/hora, sendo 0,0 apneia/hora e 1,3 hipopneia/hora, sem dessa-
turacdo da oxihemoglobina e indice de despertares normal.

DISCUSSAO

Recém-nascidos com a SPR sofrem de dois problemas principais:
obstrucdo das vias aéreas e dificuldades de alimentacdo (BREU-
GEM, 2012). Em 1946, Douglas relatou mais de 50% de mortalidade
com tratamento conservador, sendo a principal causa associada a as-
piracdo (KHANSA, 2017). Quando técnicas conservadoras falham,
a DOM, a sonda nasal ou a glossopexia podem ser necessarias para
evitar uma traqueostomia (KHANSA, 2017).

Por definigdo, a crianca com SR tem uma obstrugao localizada
ao nivel da base da lingua. Podem existir niveis adicionais de envol-
vimento das vias respiratorias cerca de 10 e 15% dos lactentes tém
laringomaldcia (KHANSA, 2017). Com a presen¢a da micrognatia,
a lingua perde parcialmente sua base de sustentacdo anatdmica e o
musculo genioglosso ndo consegue exercer sua fungdo com plenitude,
pois encontra-se encurtado por falta de espago fisico, ocasionando
uma tragdo posterior da lingua, obstruindo parcial ou totalmente as
vias aéreas superiores (MAZETTI, 2009). Uma das complicagdes
mais graves em recém-nascidos com retrognatia e micrognatia ¢ a
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SAHOS, que implica em alto risco de morte neonatal, além de tempo
prolongado de internacdo hospitalar. Desta maneira, torna necessa-
rias a realizagdo de intubagdes traqueais prolongadas, e em grande
nimero de casos ¢ indicada traqueostomia. (CAYCEDO, 2011).

O avan¢o maxilomandibular tem sido a cirurgia mais efetiva para
o controle em pacientes com SPR (ARANCIABA, 2006). A DOM
induz a neoformacao tecidual entre dois segmentos de um 0sso, por
meio de uma forca lenta e progressiva de tragao. (OLIVEIRA, 2006).

O alongamento da mandibula permite aumentar suas dimensoes,
proporcionando simultaneamente alongamento gradual de tecidos,
musculatura, vasos, nervos e pele, deixando a base da lingua em
posi¢do mais anterior, ¢ aumentando as dimensodes da via aérea re-
trofaringea (BREUGEM, 2012).

A taxa de sucesso do avango maxilomandibular ¢ de 82% (redu-
¢do do IAH em 50% do valor basal no exame de polissonografia,
estando ele abaixo de 20/hora), com possibilidade de cura de 43,2%
(IAH < 5 eventos/ hora), com poucas complicagdes pds-operatorias,
entre 1 - 3,1% (ARANCIABA, 2006).

Um estudo longitudinal de recém-nascidos com SR tratados em
um centro pediatrico entre 2010 e 2015 avaliou pacientes que fo-
ram submetidos a tratamento conservador, glossopexia e distrag¢ao
Ossea mandibular, e revelou que a maior reducdo no IDR ocorreu
com DOM (KHANSA, 2017). Sao fatores preditores de sucesso ci-
rurgico: idade (quanto mais jovem for o paciente, melhores serdo
os resultados), menor IMC, menor IDR basal pré-operatério e um
maior grau de avan¢o maxilomandibular (ARANCIABA, 2006). Em
um estudo realizado com 47 recém-nascidos tratados cirurgicamente
com de DOM, a apneia obstrutiva desapareceu dentro de uma sema-
na (CAYCEDO, 2011).

COMENTARIOS

No tratamento da SAHOS nos lactentes, a Sequéncia de Robin
¢ crucial para reduzir as complicag¢des do crescimento e da fungdo
neurocomportamental. A intervengdo precoce melhora potencial-
mente as dificuldades de alimentagdo e os distirbios neurologicos
e de crescimento. As figuras 1 e 2 ilustram o caso no no pré e no
pos-operatorio.
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Figura 1 a e b — (a)Visdo do caso no pré-operatorio; (b) pré-operatorio
com marca¢do do procedimento
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Figura 2 — imagens radiologica no pds-operatorio
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