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RESUMEN

Las malformaciones craneofaciales (secuencia de Pierre Robin, sin-
drome de Threacher Collins, sindrome de Nager, etc.) con frecuencia
van asociadas a hipoplasia mandibular severa, que puede causar obs-
truccién de la via aérea superior por retroposicién de la base de la len-
gua dentro del espacio faringeo posterior.

La mayorfa de los pacientes responden al tratamiento postural; en
dectibito prono puede ser necesario monitorizar la saturacion de oxige-
no, insertar un tubo nasofaringeo e incluso endotraqueal. En casos mas
severos con pausas prolongadas y frecuentes de apnea la traqueostomia
puede ser necesaria, pero se asocia a una alta morbilidad y ocasional-
mente mortalidad.

En los tltimos dos afios, en la Unidad Multidisciplinar de Labio y
Fisura Palatina del Hospital Virgen de las Nieves, se ha tratado a 4 nifios
con apnea obstructiva grave secundaria a hipoplasia mandibular seve-
ra mediante distraccion mandibular osteogénica, mostrandose este pro-
cedimiento eficaz en la resolucién del problema. Ha evitado la traqueos-
tomfa, se ha elongado la mandibula en el plazo de 2-3 semanas, en este
tiempo han desaparecido los problemas respiratorios obstructivos y tam-
bién de la deglucidn, siendo los resultados estéticos obtenidos excelen-
tes y las complicaciones, por el momento, minimas.

PALABRAS CLAVE: Distraccion mandibular osteogénica; Malformacio-
nes craneofaciales.

MANDIBULAR DISTRACTION OSTEOGENESIS IN PATIENTS WITH
CRANIOFACIAL MALFORMATION

ABSTRACT

Craniofacial malformations (Pierre-Robin sequence, Treacher-
Collins syndrome, Nager syndrome, etc.) are frequently associated to
severe mandibular hypoplasia, which can cause upper airway obstruc-
tion by retroposition of the base of the tongue in the posterior pharyn-
geal space.

Most of the patients respond to postural treatment. In prone decu-
bitus position, it may be necessary to monitor oxygen saturation, insert
a nasopharyngeal tube and even an endotracheal one. In more severe
cases with prolonged and frequent pauses of apnea, tracheostomy may
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be necessary, but it is associated with high morbidity and sometimes
mortality.

In the last two years, in the Multidisciplinary Cleft Lip and Palate
Unit of the Hospital Virgen de las Nieves, 4 children with severe obstruc-
tive apnea secondary to severe mandibular hypoplasia have been treat-
ed with mandibular distraction osteogenesis, this procedure being effec-
tive in the resolution of the condition. It has avoided tracheostomy, it
has lengthened the jaw in a period of 2-3 weeks. During this time, the
obstructive respiratory problems and also swallowing problems have
disappeared. The esthetic results were excellent and the complications,
for the moment, minimum.

Key Worps: Mandibular distraction osteogenesis; Craniofacial mal-
formations.

INTRODUCCION

La secuencia de Pierre Robin®, cuya incidencia es apro-
ximadamente de 1/8.500 nacidos vivos®, se acompaiia de
micrognatia, glosoptosis y obstruccién respiratoria alta, aso-
cidndose frecuentemente a fisura palatina. Puede presentarse
aislada o asociada a otros sindromes (Tracher-Collins, Nager,
velocardiofacial, etc.)®. Estos nifios pueden presentar impor-
tantes dificultades para respirar y deglutir, por obstruccion de
la via aérea superior, debido a la disminucién del espacio farin-
geo por la retropulsion de la lengua®. En el 25% de los pacien-
tes con secuencia de Pierre Robin pueden aparecer dificul-
tades en la alimentacion, aun en ausencia de alteraciones de
la respiracion®.

Diversos tratamientos se han estado utilizando desde hace
tiempo para solventar este grave problema (posturales, intu-
bacién nasofaringea, glosopexia, etc.), intentando evitar la
realizacion de una traqueostomia©®. El mantener esta tra-
queostomia durante largo tiempo se asocia a una morbilidad
importante ademds de una alteracion de la adquisicién del len-
guaje e integracion social1).

Hace unos aflos se comenz? a utilizar la distraccién man-
dibular osteogénica para elongar la mandibula, avanzar la
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Figura 1. TAC 3D. Se aprecia la gran hipoplasia mandibular.

base de la lengua agrandando el espacio hipofaringeo y mejo-
rar la obstruccién de la via aéreaV. Asi se evita la realiza-
cién de traqueostomia y se mejora la alimentacion oral de
estos nifios, contribuyendo a un mejor desarrollo ponderal y
evitando dafios neuroldgicos a veces irreversibles. Lo que
hace que se considere la técnica de eleccidn para tratar a estos
pacientes.

Las indicaciones para el tratamiento se hacen en base a
diversos estudios, siendo los m4s relevantes la polisomnogra-
fia, en la que se detectan el nimero total de episodios de apnea
en | hora (indice de apnea), nimero total de episodios de hipo-
Xia u obstruccién parcial en una hora (indice de hipoxia) y la
suma de ambos (indice respiratorio)('?. La realizacion de una
nasoendoscopia con respiracién espontdnea nos diferencia-
rd la obstruccién producida por una deficiencia mandibular
de la debida a una traqueomalacia®. Mediante TAC con
reconstruccion tridimensional es posible analizar la anatomia
mandibular y la situacién de los gérmenes dentarios para pla-
nificar el lugar de la osteotomia(?. La valoracién debe hacer-
se por un equipo multidisciplinario que defina el problema
anatémico y funcional para evitar una traqueostomia y pre-
venir secuelas a largo plazo(4.

MATERIAL Y METODOS

La apnea obstructiva fue diagnosticada por examen clini-
co de la hipoplasia mandibular severa y la insuficiencia res-
piratoria se evidencié mediante monitorizacion de la satura-
cién de oxigeno. Se evalud también la articulacién tempo-
romandibular; muchos pacientes microgndticos presentan
limitaciones de grado variable de la apertura bucal, relacio-
nada directamente con alteraciones morfoldgicas del condi-
lo, factores mecdnicos secundarios a la poca longitud del cuer-
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Figura 3. Resultado a los 18 meses de la intervencién. Minimas mar-
cas en los orificios de insercion de los pires.

po mandibular o bien con algtin grado de anquilosis de tipo
extraarticular. En todos los casos encontramos una apertura
oral limitada por la escasa longitud del cuerpo y rama man-
dibular. Dentro de los estudios preoperatorios de rutina se rea-
liz6 una TAC 3D (Fig. 1) y la fibroscopia diagndstica loca-
liz6 el sitio de la obstruccién, que en todos los casos fue a
nivel del espacio faringeo superior, evidencidndose la retro-
posicién lingual. También se tomaron fotos para documentar
por completo los casos clinicos (Figs. 2y 3).

La técnica quirdrgica realizada en todos los casos fue dis-
traccion externa bilateral con el distractor unidireccional (Moli-
na Uni-diret. Distractor) KLS Martin Group, como ha sido
descrita por Fernando Molina y Ortiz Monasterio9.

Bajo anestesia general, se realiza una incisién en la muco-
sa de la linea oblicua del area retromolar hacia el vestibulo,
de aproximadamente 1,5 cm, a fin de exponer el dngulo man-
dibular y porcidn inicial de la rama ascendente. La diseccion
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Figura 4. Detalle de la corticotomia.

debe ser limitada para no lesionar la vascularizacién de la
mandibula ya hipopldsica. Se marca con tinta el sitio de la
corticotomia, asi como el sitio donde se van a insertar los cla-
vos del distractor. Este momento es importante ya que el sitio
de insercién de los clavos va a determinar el vector de dis-
traccion y su localizacion debe evitar dafiar el nervio man-
dibular y los gérmenes dentarios.

La corticotomia debe ser “externa y extendida”, que pre-
serva la integridad del nervio, la vascularizacién intramedu-
lar y todos los gérmenes dentarios. Se realiza utilizando una
fresa de fisura y se inicia en el dngulo retromolar seccionan-
do primero los contrafuertes lateral y medial. Luego se extien-
de en toda la superficie lateral del 4&ngulo mandibular en su
porcidn més basal donde el hueso es mds duro y de mayor
espesor. Cuando toda la corticotomia externa estd hecha y
se muestra el hueso esponjoso sangrante, el corte 6seo se detie-
ne. Se preserva unos milimetros de cortical interna, drea que
protege tanto el nervio como la arteria mandibular. EI vec-
tor de distraccion perpendicular hace que la elongacion sea
mayor a nivel del dngulo y menor en el reborde alveolar, repro-
duciendo asi los movimientos de rotacion del crecimiento
mandibular. Asi se aumenta la dimensién vertical de la rama
al mismo tiempo que se recrea el crecimiento mandibular
en el sentido de las agujas del reloj. Respecto al vector de dis-
traccion deseado, fue el oblicuo el de eleccion, produciéndo-
se mas neoformacidon dsea en el dngulo y menos en el al-
veolo, lo cual elonga la rama ascendente y el cuerpo mandi-
bular (Fig. 4).

Todo ello se realiza en ambos lados de la mandibula, inser-
tando por dltimo, percutdneamente, 2 clavos a cada lado de
corticotomia. Estos son siempre bicorticales, controldndola
mediante palpacion digital en la cara lingual de la mandibu-
la, y deben quedar muy estables para evitar una complica-
cién frecuente, como es la pérdida de los clavos durante el
proceso de distraccion. La distancia de insercion de estos a
la corticotomia debe ser de un minimo de 3-5 mm; a fin de
minimizar las cicatrices, debemos coger un pliegue de piel
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Figura 5. Final de la intervencion. Se aprecian los distractores coloca-
dos en su posicion definitiva.

antes de introducir el segundo clavo para disminuir la ten-
sién cutdnea.

Los clavos deben ser paralelos uno al otro para facilitar la
introduccioén y fijacion del distractor. Se abren intraoperato-
riamente de 3 a 5 mm, comprobando que no existe ningin
puente de cortical que impida la elongaciéon mandibular. Des-
pués se desactivan hasta que comience el periodo activo de
distraccion. Se cierra la incision con sutura reabsorbible.

El periodo de latencia es de 2 a 3 dias y se inicia la dis-
traccion a ritmo de 1 mm al dia, 0,5 mm cada 12 h, inme-
diatamente se produce un avance sagital de la mandibula y de
la base de la lengua. El periodo de contencion es de 6 a § sema-
nas una vez finalizada la distraccion (Fig. 5).

Los distractores se retiran facilmente y no necesitan ingre-
so hospitalario.

CASOS CLINICOS

Caso 1

Recién nacido con Treacher-Collins, nacido a término,
con peso adecuado a la edad gestacional y cariotipo normal
XY, ingreso en unidad neonatal 40 dias por problemas res-
piratorios y de deglucidn, se da alta hospitalaria y reingreso
al mes por insuficiencia respiratoria. Durante el ingreso se
realiza gastrostomia (imposibilidad de intubacién utilizdndo-
se mascarilla laringea). Se da alta y tiene varios reingresos
por problemas respiratorios que cada vez son mds frecuentes.
Con 16 meses se realiza distraccién mandibular. Tras el perio-
do de distraccion de dos semanas (17 mm) desaparecen los
problemas respiratorios y de deglucion. Cierre de la fisura
con veloplastia intravelar sin incidencias.

Caso 2

Recién nacida a término con bajo peso (1.820 g) con sin-
drome de Cornelia de Lange. Presenta episodios de insufi-
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Tabla I

Resumen casos clinicos

Sindrome de
Treacher-Collins

Sindrome de
Cornelia de Lange

Sindrome de Pierre
Robin + poli malformativo

Sindrome de Pierre
Robin + polimalformativo

Motivo intervencion Apnea obstructiva Apnea obstructiva Apnea obstructiva Apnea obstructiva severa
severa severa severa con la alimentacion

Momento realizacion 1 afio y 4 meses 3,5 meses 4 meses 4,5 meses

Velocidad distraccion 1 mm/dia 1 mm/dia 1 mm/dia 1 mm/dia

Distraccion total 20 mm 18 mm 18 mm 18 mm

Retirada distractores 7 semanas 8 semanas 8 semanas 7 semanas

Complicaciones Pérdida pin periodo Dificultad de giro del Ninguna Pérdida de distractor periodo
callo formado distractor de distraccion activa

Infeccion zona
insercion

ciencia respiratoria que se solucionan inicialmente con medi-
das posturales pero que condicionan ingreso en unidad de cui-
dados intensivos neonatales durante 3 meses. Con 3 meses
y medio se realiza distraccién mandibular y gastrostomia. Tras
el periodo de distraccion de 12 dias (16 mm) desaparecen los
problemas respiratorios y paulatinamente comienza a deglu-
tir, permitiendo la retirada de la gastrostomia. Se repar6 la
fisura palatina con veloplastia intravelar con 2 afios, sin com-
plicaciones.

Caso 3

Recién nacido varén de 41 semanas de gestacion y 3.230
g de peso, precisando reanimacion tras el parto. Presenta sin-
drome malformativo con micrognatia, glosoptosis y fisura
palatina, ademds asimetria tordcica e implantacion baja de
pabellones auriculares. Antecedentes de hermano y tio pater-
no con secuencia de Pierre Robin. Cariotipo normal. Desde
el nacimiento episodios de apnea obstructiva que se resuel-
ven con medidas posturales. Mejoria transitoria, ddndose alta
a domicilio, ya que los padres inicialmente no aceptan trata-
miento con distraccién mandibular por tener experiencia con
el hijo anterior que mejord y no necesit otro tratamiento que
el postural. Tras el alta, dos episodios de insuficiencia respi-
ratoria grave, precisando en uno de ellos reanimacién cardio-
pulmonar e intubacién, desde entonces episodios frecuentes
de apnea obstructiva alta que mejoran con medidas postura-
les. Se realiza entonces, por peticién familiar, distraccién man-
dibular a los 4 meses de edad. Tras la distraccion con avan-
ce de 18 mm desaparece la sintomatologia respiratoria y mejo-
ra la deglucion. Se ha cerrado la fisura con veloplastia intra-
velar sin complicaciones a los 20 meses de edad.

Caso 4

Recién nacido vardn de 34 semanas de gestacién y 1.960
g de peso que presenta sindrome polimalformativo con
micrognatia, glosoptosis, fisura palatina; ademds escolio-
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(recolocacion)

sis, artrogriposis, aneurisma septo interventricular, orejas
de implantacién baja, anomalias de posicion e hipoplasia
de mamilas. El cariotipo y el estudio genético molecular de
sindrome de CATCH 22 normales. No presenta ninguna
lesion en la ecografia transfontanelar ni en la TAC. Duran-
te la observacion presenta episodios aislados de desatura-
cién que desaparecen en dectbito lateral, sin embargo, cuan-
do se intenta alimentacidn oral se producen desaturaciones
por debajo del 60% que se recuperan tras dejar de tomar.
Se instaura por sonda desde el primer momento. La naso-
laringoscopia sélo muestra la glosoptosis como posible cau-
sa de esta dificultad para la deglucién. Tras no objetivar
otra patologia como responsable de las alteraciones en la
alimentacion se realiza distraccién mandibular a los 4 meses
y medio de vida.

RESULTADOS

Se trataron 4 pacientes entre los 3 y los 5 meses con
secuencia de Pierre Robin y apnea obstructiva critica, todos
presentaban malformaciones asociadas, entre ellos uno con
sindrome de Threacher-Collins y otro de Cornelia de Lange.
Se realiz6 distraccion bilateral unidireccional. No hubo que
someter a ninglin paciente a traqueostomia durante sus epi-
sodios de apnea obstructiva, aunque en dos pacientes fue nece-
saria intubacién endotraqueal durante un periodo de tiempo
largo antes de comenzar la distraccion mandibular (Tabla 1).

Todos ellos precisaron ingresos prolongados en la unidad
de cuidados intensivos neonatales hasta que fueron dados
de alta una vez terminado el tiempo de distraccion activa,
debido a los niveles bajos de la saturacion de oxigeno y situa-
cion clinica muy 14bil. El crecimiento y la ganancia ponderal
fueron escasos, en dos casos se produjo desnutricién por impo-
sibilidad para deglutir, lo que obligd a realizar gastrostomia
en periodo neonatal.
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La induccidn anestésica fue dificil y la intubacién fue rea-
lizada mediante fibroscopia. En un paciente, después de varios
intentos de intubacién no se consiguid, posponiéndose la ciru-
gia una semana.

La distraccién mandibular se comenzé 3 dias después
de la insercion de los distractores a un ritmo de 1 mm/dia, 0,5
cada 12 h y el rango de elongacion conseguido fue entre 12-
18 mm a cada lado. En todos los casos se sobrecorrigié dejan-
dolos prognatas y en el sindrome de Threacher-Collins se pro-
dujo una mordida abierta anterior moderada. En el postope-
ratorio se les dejé un tubo endotraqueal que se retird una vez
desaparecieron los edemas postquirdrgicos, y transcurrid una
semana del comienzo de la distraccién, ya que la elonga-
cién mandibular conseguida hizo que se restablecieran los
niveles normales de saturacion de oxigeno.

Conforme avanzaba la distraccion Osea, el estado clini-
co de los nifios fue mejorando llamativamente, comenzan-
do a deglutir normalmente con la consiguiente ganancia
de peso.

Las complicaciones que surgieron fueron escasas, presen-
cia de costras y serosidad en la piel alrededor de los clavos
que se tratd con pinceladas de betadine local.

En dos pacientes se extruyd uno de los pines: uno de ellos
en la cuarta semana del periodo de contencién y no se con-
siderd reponerlo y en otro caso en el periodo activo de dis-
traccion 6sea y se reinsertd por recidiva en ese lado. No se
evidencio en ningin paciente lesién de la rama marginal del
nervio facial.

En tres de los pacientes ya se ha realizado reparacion de
la fisura palatina con veloplastia intravelar tras distraccion sin
ninguna complicacion.

DISCUSION

Durante muchos afios, en pacientes con apnea obstruc-
tiva que no respondian a tratamiento postural fueron tra-
queostomizados. La traqueostomia es un método efectivo
en casos de apnea obstructiva, pero estd asociada a una alta
morbilidad como traqueomalacia, bronquitis crénica, este-
nosis laringea y riesgo de muerte debido a tapones de moco
o extrusién/dislocacién de tubo. Pacientes traqueostomi-
zados requieren cuidados de enfermeria y adiestramiento
familiar.

Otros procedimientos, tales como la glosopexia'® donde
la lengua es desplazada anteriormente y fijada a la mandi-
bula o al labio con la intencién de mantener permeable la via
aérea. La transfixion de la lengua con aguja de Kirschner(?),
situada anterior al dngulo mandibular y la hiomandibulope-
xia se pensaron para desplazar el hioides y la base de la len-
gua a una situacién més anterior. No hay estudios que demues-
tren los beneficios de estas técnicas.

Muchos nifios con micrognatia tienen un flujo de aire bajo
pero no como para impedir llevar una vida relativamente nor-
mal. Sin embargo, cuando presentan problemas como infec-
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ciones de repeticion de las vias respiratorias superiores, pue-
den desarrollar obstruccién respiratoria y requerir intubacion
endotraqueal. Estos pacientes tienen, generalmente, disminu-
cion del desarrollo con una historia de problemas con la ali-
mentacion, peso insuficiente asociado a malnutricion, alta
morbilidad pulmonar, largos periodos de hospitalizacion y
problemas psicosociales y familiares.

La distraccion osteogénica('® es una nueva técnica de alar-
gamiento mandibular en pacientes con hipoplasia mandibu-
lar; los dispositivos para realizar la distraccién pueden ser
externos o internos, estos dltimos incluso pueden ser reabsor-
bibles!.

Esta técnica es una buena alternativa a la traqueostomia
en pacientes neonatos con problemas de apnea obstructiva
severa. Las indicaciones para la realizacion de la distrac-
cién mandibular se van ampliando al mejorarse la técnica,
beneficidndose de este tratamiento algunos pacientes que no
presentan una clinica respiratoria florida pero sf otra sintoma-
tologia que mejora con la distraccién@?.

Creemos junto con otros autores('? que la polisomnogra-
fia puede ayudar a tomar la decision de realizar la distraccion
mandibular aunque también hay autores que no la consideran
imprescindible®).

Nuestra experiencia es muy humilde, solo 4 casos con
secuencia de Pierre Robin, todos ellos sindromicos; en todos
el protocolo de distraccién seguido ha sido el descrito por Fer-
nando Molina y Ortiz Monasterio9.

En dos casos se extruy6 un pin: uno en el periodo de con-
tencion, evaluamos la situacion clinicamente y con contro-
les radioldgicos, decidiendo no volverlo a insertar, pues el
callo de fractura ya se hacia visible. En otro caso la pérdida
fue muy precoz, durante el periodo de distraccion activa, y
decidimos volverlo a insertar, fue una semana después y ya
se constat6 la recidiva, produciéndose una asimetria en la
hemimandibula donde hubo la pérdida del pin respecto al
otro lado. El problema se soluciond volviendo a insertar el
pin y distrayendo solamente en ese lado hasta conseguir
simetrfa.

La estabilidad de los pines en nifios tan pequefios es un
problema. debido a la fragilidad y dimensiones minimas de
la mandibula. Para los proximos casos utilizaremos los pines
largos de Molina: un clavo tnico que atraviesa el cuerpo
mandibular en ambos lados, combinado con clavos indepen-
dientes a nivel del dngulo o bien dos clavos largos a nivel
del cuerpo y del dngulo mandibular para lograr la estabili-
dad del sistema de distraccidn y, a su vez, sirve de suje-
cién de la musculatura de la lengua y suelo de boca mien-
tras la distraccion elonga la mandibula y va remitiendo la
apnea obstructiva®.

Un aspecto importante es el vector de distraccién. En
todos estos pacientes queremos obtener una elongacion de
rama y cuerpo mandibular simétrica en ambos lados y diri-
gida en sentido sagital paralelo al plano oclusal. A pesar de
un cuidadoso planeamiento, no se logra el vector ideal en
todos los casos debido al problema técnico que suponen las
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pequefias dimensiones de la mandibula y a los esfuerzos para
evitar lesiones de gérmenes dentarios. Al final del proceso
de distraccion un paciente presentaba una mordida abierta
anterior leve.

Los resultados estéticos también fueron excelentes, mejo-
rando considerablemente los dngulos goniales, con una impor-
tante proyeccion anterior del mentén y una considerable expan-
sién de los tejidos blandos del tercio inferior de la cara y de
la porcién superior del cuello.

En un estudio publicado por Figueroa®? sobre el creci-
miento mandibular en una serie de nifios con sindrome de Pie-
rre Robin no operados se demuestra que la mandibula efecti-
vamente crece pero no alcanza las dimensiones normales. Una
pregunta que nos hacemos es si después de la distraccion dsea
realizada en los neonatos, su mandibula seguird creciendo
normalmente o por el contrario sigue creciendo poco debi-
do a la informacién genética que lleva consigo. Sélo el segui-
miento de los pacientes a lo largo de su crecimiento y desa-
rrollo facial nos dard la respuesta.

Respecto a las complicaciones de la distraccion man-
dibular, son poco frecuentes pero se han publicado princi-
palmente alteraciones de la denticién permanente. Duran-
te el seguimiento de la denticion de los nifios detectaremos
si en el momento de la distraccion se dafi algin germen
dentario.

CONCLUSIONES

La distraccién mandibular temprana es la alternativa ide-
al para evitar la traqueostomia en los nifios con apnea obs-
tructiva secundaria a hipoplasia mandibular severa, a la vez
que mejora ostensiblemente la calidad de vida de los pacien-
tes, que pueden incorporarse a su vida familiar sin riesgo vital
inminente.

Con este método precoz de elongacién mandibular, se ha
agregado una valiosa herramienta de tratamiento, que resul-
ta eficaz en todos los casos.

Por otra parte, existe la posibilidad de repetir el procedi-
miento si se necesitara posteriormente mayor elongacion dsea.
Los seguimientos a largo plazo han demostrado que este tra-
tamiento no interfiere con el desarrollo de las piezas denta-
rias ni con el crecimiento mandibular.

La distraccion mandibular puede realizarse incluso en
recién nacidos, resolviendo graves problemas ventilatorios y
de intubacién y mantenimiento de la via aérea que presen-
tan estos nifos?.

El estudio mediante nasoendoscopia nos permite deter-
minar el tipo de obstruccién de la via aérea: los tipos més fre-
cuentes son el I y I en los cuales la lengua contacta directa-
mente, o a través del paladar, con la pared posterior de la farin-
ge(9).

En cuanto a los dispositivos para realizar la distraccion
pueden ser externos o internos, estos ultimos incluso pue-
den ser reabsorbibles!?.
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