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RESUMO

MEDEIROS AC. Sequéncia de Robin: uma reviséo literaria e retrospectiva a respeito das
modalidades de tratamento (dissertacdo). Bauru: Hospital de Reabilitacdo de Anomalias

Craniofaciais, Universidade de Sao Paulo; 2021.

Introdugdo: A Sequéncia de Robin (SR) € uma condicdo congénita caracterizada por
micrognatia, glossoptose e obstrucdo das vias aéreas superiores. Essa condi¢cdo exige
cuidados precoces que se iniciam ja nos primeiros dias de vida da crianca. Esse trabalho
propde-se a identificar na literatura as modalidades de tratamento para pacientes com SR
isolada, e comparar as utilizadas no Hospital de Reabilitacdo de Anomalias Craniofaciais da
Universidade de Sao Paulo (HRAC-USP). Material e Método: foram analisados os
prontuarios e os exames diagnoésticos de pacientes com SR atendidos no HRAC- USP entre
0s anos de 2015 a 2019. Escalas de gravidade do comprometimento respiratorio e alimentar
foram aplicadas além da avaliacdo dos achados clinicos e a endoscopia das vias aéreas
superiores. Em concomitante, uma revisao integrativa nas bases de dados da Literatura
Latino-Americana e do Caribe em Ciéncias da Saude e da PubMed Central® (PMC), com o
critério PICOS (populacao, intervencdo, comparacgéo, resultados e desenho do estudo) foi
utiizada para pesquisa, comparando os achados. Resultados: foram avaliados 96
prontuarios de pacientes com SR isolada, sendo (48,96%) do género feminino e (51,04%)
masculino, na classificacéo do tipo de obstrucéo das vias aéreas superiores encontrou-se o
tipo I- (69,3%) e o tipo IlI- (30,2%), na avaliacdo da dificuldade respiratoria (52,08%)
apresentaram intensidade leve, (45,83%) moderada, e (2,08%) grave; e na avaliagdo
respiratoria com as dificuldades alimentares em relagdo ao decubito, muitos apresentaram
Grau | (51,04%), Grau Il (43,75%) e a minoria Grau lll (5,21%). Os principais motivos da
admissao hospitalar foram a disfagia e insuficiéncia respiratoria observados em 93% dos
casos. A maioria apresentava fissura palatina, 96%; nos procedimentos associados, (53,13%)
receberam aporte nutricional por sonda nasoenteral, (4,17%) por gastrostomia e (42,70%) néo
realizaram procedimentos associados. Na modalidade de tratamento (92,71%) foram
submetidos ao tratamento conservador por intubagdo nasofaringea e posi¢éo prona, (5,21%)
realizaram traqueostomia e (2,08%) haviam realizado glossopexia em outro servico. Na
revisdo integrativa da literatura, as buscas promoveram o alcance de 972 artigos, onde 16
pertenciam a Scopus, 453 a PubMed Central® e 503 & LILACS, entre os anos de 2015 a 2019,
e destes, 35 se enquadraram nos critérios de inclusdo estabelecidos. Eles descreviam as
modalidades de tratamento para a SR, onde tivemos uma representagéo significativa sobre o

tratamento cirdrgico da DOM, varios autores descrevem a sua experiéncia com esta



modalidade de tratamento como uma boa escolha pois corrige a micrognatia e reduz a
obstrucao das vias aéreas. Apenas 2 estudos relatam suas experiéncias com a CNF, ou seja,
tratamento conservador. Conclusdo: muito ainda precisa ser compreendido a respeito do
tratamento de criancas com SR, embora um grande nimero de publicac6es aborde o tema.
Na andlise dos prontuarios do HRAC, 90% das criancas assistidas com SR isolada receberam
tratamento conservador. Deve-se considerar, no entanto, que essa modalidade de tratamento
foi escolhida possivelmente devido a maioria dos casos apresentar comprometimento leve a
moderado segundo as escalas de gravidade. No entanto, quando séo avaliados os achados
da literatura mundial, encontra-se um cenario em que esses pacientes foram

significativamente beneficiados com o tratamento cirdrgico.

Palavras-chave: Sequéncia de Robin; Tratamento; Micrognatia; Distracdo Osteogénica,;

Apneia do sono



ABSTRACT

MEDEIROS AC. Robin sequence: literature and retrospective review of treatment
modalities (dissertacdo). Bauru: Hospital de Reabilitagdo de Anomalias Craniofaciais,
Universidade de S&o Paulo; 2021.

Introduction: The Robin Sequence is a congenital condition characterized by
micrognathia, glossoptosis, and upper airway obstruction. Due to this condition,
children need early care that begins already in the first days of life. Assessing the
severity of clinical impairment and determining the best treatment, whether
conservative or surgical, is a major challenge. Objective: To identify the treatment
modalities for patients with isolated MR in literature and compare those used at the
Hospital for Rehabilitation of Craniofacial Anomalies of the University of Sdo Paulo
(HRAC-USP). Method: medical records and diagnostic tests of patients with SR
treated at HRAC- USP between 2015 and 2019 were analyzed. Respiratory and
feeding impairment severity scales were applied in addition to the evaluation of clinical
findings and upper airway endoscopy. An integrative review in the databases of the
Latin American and Caribbean Literature on Health Sciences and PubMed Central®
(PMC) was done through the PICOS criteria (population, intervention, comparison,
results and study design) used to design the research question, comparing the
findings. Results: 96 medical records of patients with isolated SR were evaluated,
(48.96%) females and (51.04%) males, in the classification of the type of upper airway
obstruction, type I- (69.3%) and type Il- (30.2%), in the assessment of respiratory
distress (52.08%) showed mild intensity, (45.83%) moderate, and (2.08%) severe; and
in the respiratory evaluation with the feeding difficulties in relation to the decubitus,
many presented Grade | (51.04%), much grade 1l (43.75%) and the Grade Il minority
(5.21%). Dysphagia and respiratory failure were observed in 93% of the cases. 96%
had cleft palate. As for the associated procedures, (53.13%) received nasoenteral
feeding tube, (4.17%) gastrostomy and (42.70%) have not been through any
associated procedures. In the treatment modality, it was found that (92.71%) were
submitted to conservative treatment by nasoarcheal intubation and prona position,
(5.21%) tracheostomy (2.08%) had performed glossopexy in another service.
Conclusion: There is still much to be discussed regarding the treatment of children

with SR, despite the large number of publications about it. The analysis of medical



records showed that 90% of the assisted children with isolated SR received
conservative treatment. It is important to consider that this treatment modality was
chosen possibly due to most cases presenting mild to moderate impairment according
to the severity scales. However, according to literature, there is a scenario in which

these patients were significantly benefited from the surgical Treatment.

Keywords: Robin sequence; Treatment; Micrognathia; Osteogenic distraction;

Sleep apnea
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1 INTRODUCAO

Os estudos a respeito da Sequéncia de Robin (SR) tiveram inicio em 1923,
guando o estomatologista francés Pierre Robin, identificou uma triade de sinais
clinicos em um grupo de criancas. O autor verificou que todos os bebés apresentavam
micrognatia e obstrucdo das vias aéreas superiores devido a glossoptose (ROBIN,
1923). Em 1934, Pierre Robin, incluiu a fissura de palato como sendo uma das
caracteristicas desta sequéncia, completando, assim, a triade classica apresentada
pelos pacientes, que € composta por: micrognatia, glossoptose e obstrucéo das vias
aéreas superiores com desconforto respiratorio (ROBIN,1934).

A SR é uma condicdo congénita cuja prevaléncia varia entre 1:2000 a
1:30000 (PASQUO et al., 2017). Essa ampla variabilidade deve-se a estudos feitos
em diferentes populacdes. A maior taxa de incidéncia € encontrada nos Estados
Unidos da América: 1 caso a cada 3120 nascidos vivos (COTE et al., 2015); essa taxa
diminui em paises como Alemanha, 1 em cada 8060 nascidos vivos (VATLACH,;
MAAS; POETS, 2014); Australia, 1 em cada 8850 (SHEFFIELD et al., 1987);
Dinamarca e Itdlia, com 1 em cada 14000 nascidos vivos (MILAN et al., 1994;
PRINTZLAU; ANDERSEN, 2004).

A SR é classificada, segundo Cohen (1976) em trés grupos. No Grupo | —
SR sindrébmica (SRS) os sintomas sdo mais nitidos, podendo acarretar no
envolvimento sistémico. Nesse grupo, a SR ocorre em associa¢cdo com uma sindrome
conhecida, como, por exemplo, a sindrome de Stickler, sindrome de Treacher Collins
e Sindrome Velocardiofacial; Grupo Il — SR associada a outras anomalias: quando a
SR se apresenta concomitantemente a uma ou mais anomalias que nao
correspondem a uma sindrome especifica; Grupo Ill — SR nédo sindrémica: isolada
(SRNS: SRI) ocorre sem associacao e outras malformacdes ou sindromes, ela ocorre
em 20%-40% dos casos (BASART et al., 2017; GIUDICE et al., 2018). Breugem e
colaboradores (2016) entraram em um consenso e descreveram a SR como uma
condicao isolada ou como parte de uma sindrome ou transtorno, em que o diagnostico
deve ser feito individualmente para cada Recém-Nascido (RN).

O evento patogénico inicial que leva ao desenvolvimento da SR é
desconhecido (EVANS et al., 2011). No entanto, uma das hipoteses mais aceitas para

essa triade de sinais indica que a micrognatia pode ser considerada o defeito primario
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da cascata, causando como eventos posteriores o mal posicionamento da lingua e a
obstrucdo das vias aéreas (GANGOPADHYAY et al., 2012). Primeiramente, ocorre
falha no crescimento mandibular inferior, a mandibula € o suporte esquelético primario
para a posicdo da lingua e, essa falha de crescimento, provoca o deslocamento
posterior da lingua (retracdo da lingua), acarretando obstrucdo das vias aéreas. A
fissura de palato ocorre quando as placas palatinas sédo impedidas pela lingua de
descer e de se fundir para formar o palato secundario (FLORES et al., 2014).

Uma segunda hipotese para a sequéncia de eventos que levam a SR refere
gue o evento primario é a fissura de palato e ndo a micrognatia, uma vez que esse
tipo de fissura pode induzir um atraso na morfogénese da musculatura envolvida na
degluticdo e mastigagao e, talvez, isto poderia alterar o crescimento do corpo
mandibular, resultado na SR (COHEN et al., 1994; MARQUES et al., 2005). Essa
hipétese é questionavel, uma vez que a fissura de palato ndo é considerada, por
alguns pesquisadores, uma caracteristica clinica obrigatéria para o diagndstico da SR
(SATO et al., 2007).

De acordo com a literatura, a micrognatia estd presente em
aproximadamente 90% dos casos e € a principal caracteristica dos pacientes com SR
(SATO et al., 2007; BREUGEM et al., 2016). A glossoptose se apresenta em
aproximadamente 70 a 85% dos casos e é considerada uma alteracdo resultante da
presenca da micrognatia associada a fissura, que juntas poderiam ocasionar um
defeito no processo de succdo/degluticdo fetal. Essa condi¢éo, no periodo pés-natal,
pode levar a uma terceira caracteristica dos pacientes com SR: a obstrucdo
respiratoria (SATO et al., 2007). A fissura de palato pode estar presente, mas nao é
uma caracteristica obrigatéria nos pacientes com SR; quando presente, pode
apresentar o formato de “U” ou “V”, sendo o primeiro o mais frequente (CAYRES,
2012; BREUGEM et al., 2016).

Além das anomalias classicas comumente presentes nos pacientes com
SR, eles podem apresentar alteracdes sistémicas, como alteragdes de audigcédo e
alteracdes na morfologia nasal e da orofaringe (SATO et al., 2007; GUPTA et al.,
2011). A obstrucéo respiratoria presente nesses individuos pode ser traduzida pela
alta prevaléncia de Sindrome da Apneia Obstrutiva do Sono. Cerca de 85% dos
individuos com idade inferior a um ano apresentam a sindrome, sendo mais grave
guanto mais jovem for a criangca (ANDERSON et al., 2011). O desconforto respiratorio,

externado por pacientes com SR, € um importante fator a ser avaliado, pois resulta
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em implicacBes clinicas. Os sinais de obstrugdes intermitentes das vias aéreas
ocorrem, com maior frequéncia, quando a crianca esta dormindo, por essa razao,
estudos da qualidade do sono sé&o recomendados (BREUGEM et al., 2016).

Devido ao fato de as criancas com SR apresentarem problemas
alimentares e respiratorios de gravidade variavel, que se iniciam imediatamente apés
0 nascimento, ha uma ampla taxa de mortalidade desses casos, que na literatura
internacional varia de 2,5% a 30%, sendo no Hospital de Reabilitagdo de Anomalias
Craniofaciais (HRAC-USP) de 5% (MARQUES; SALMEN, 2012).

Os pacientes com SR necessitam, na maioria das vezes, de um tratamento
multidisciplinar (FLORES et al., 2014). A prioridade no tratamento da SR deve ser a
manutencdo da permeabilidade das vias aéreas, 0 mais precocemente possivel; sem
o tratamento adequado, podem ocorrer crises recorrentes de hipoxia que podem
causar dano cerebral (COSTA et al.,, 2016). As dificuldades alimentares sao
geralmente consequentes da dificuldade respiratéria, assim, o alivio da obstrucao
respiratoria pode levar a rdpida melhora das condi¢cGes nutricionais, do crescimento e
do desenvolvimento (MARQUES et al., 2005).

Souza e colaboradores (2003) classificou as manifestacdes clinicas em:
Leve — pequena dificuldade respiratoria sem retracdo intercostal ou de furcula,
saturacao de oxigénio aferida com oximetro de pulso continuo, superior a 90% e
pouca dificuldade alimentar; Moderada — retracdo intercostal ou de fdrcula sem
cianose, apneia ou palidez, saturacdo maior que 90% e dificuldade alimentar
importante, com necessidade de sonda; e Severa — crises de cianose, apneia ou
palidez, saturacdo menor que 90%, com relevante dificuldade alimentar.

A gravidade clinica desses sintomas pode ser quantificada por meio de
algumas classificacfes existentes na literatura. Isso € particularmente importante, pois
permite classificar, a partir de dados clinicos, 0 comprometimento da crianca e levar a
orientacdo da melhor conduta terapéutica. A classificacdo de Cole, Lynch e Slator
(2008) inclui dificuldades alimentares. Esta escala possui trés niveis de gravidade:
Grau 1: sem problemas respiratorios em posicdo supina; Grau 2: evidéncia de
obstrucdo suave intermitente quando em posi¢cao supina e alimentacao precipitando
o desconforto respiratorio; Grau 3: desconforto respiratério moderado para severo
guando em posi¢éo supina, impossibilitando a alimentacao via oral.

A micrognatia € o primeiro evento que serve como critério diagnostico da

sequéncia, tendo inUmeras formas de mensura-la. No entanto, a maioria delas de
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forma imprecisa, surgindo a necessidade de uma avaliacdo de mais facil reproducéo,
simples e objetiva (SHER, 1992). Nesse sentido, a avaliacdo da glossoptose
(consequéncia da micrognatia), por meio da endoscopia de vias aéreas superiores, é
uma ferramenta muito util na determinacdo do comprometimento da via aérea
decorrente do retro posicionamento da lingua. Além disso, a avaliacdo endoscopica
das vias aéreas superiores consiste em uma ferramenta muito importante na triagem
de lesdes concomitantes associadas a glossoptose, o que pode influenciar o resultado
terapéutico do individuo com micrognatia.

Sher (1992) utilizou endoscopia de vias aéreas superiores em uma
populacéo de individuos com anormalidades craniofaciais e com apneia obstrutiva do
sono a fim de identificar o sitio e mecanismo de obstrugcdo. Quatro diferentes
mecanismos foram descritos em individuos com anomalias craniofaciais, incluindo
SR:

Tipo 1: a obstrugéo consiste no movimento posterior do dorso da lingua em
direcdo a parede posterior da faringe, de modo que a maioria das obstru¢cdes séo
anteroposteriores.

Tipo 2: a lingua move-se posteriormente, mas em vez de entrar em contato
com a parede posterior da faringe, a lingua comprime o palato mole ou a fissura de
palato posteriormente contra a parede posterior da faringe, de modo que ocorre a
juncéo da lingua, do véu palatino e da parede posterior da faringe na porcao superior
da orofaringe.

Tipo 3: as paredes laterais da faringe movem medialmente, opondo-se uma
em relacado a outra.

Tipo 4: a faringe contrai em circulo ou de forma de um esfincter com
movimentos ocorrendo em todas as dire¢des, de forma concéntrica.

A heterogeneidade das manifestacdes clinicas acerca do tipo 1 da
classificacdo de Sher (1992) fez com que De Souza et al. (2003) subdivide-se essa
classificacdo em 3 tipos, de acordo com a intensidade da glossoptose. Sendo dita
leve, quando a parte posterior da lingua ndo toca a parede posterior da faringe;
moderada, a regido posterior da lingua toca a parede posterior da faringe, mas néao
pressiona; e, severa, a parede posterior da lingua pressiona a faringe.

Varios protocolos de tratamento sdo usados em criancas com SR, a
depender da gravidade dos sintomas. A conduta conservadora, isto €&, 0

posicionamento de prona ou lateral, pode ser suficiente para resolver dificuldades nas
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vias aéreas e na alimentacdo, na grande maioria dos casos. Existem outras op¢des
de tratamento, tais como: pressdo aérea positiva continua (CPAP), colocacdo de
canula nasofaringea (CNF) e intervencfes cirtrgicas. Dentre as opg¢des cirurgicas,
tem-se a glossopexia (GP), distracdo osteogénica mandibular (DOM) e traqueostomia
(TQ). A escolha dentre os varios esquemas terapéuticos depende muito da gravidade
e durabilidade dos sintomas, assim como do risco que o método pode desencadear.
Dessa forma, cada modalidade de tratamento tem beneficios e riscos e uma sele¢éo
cuidadosa é essencial (ABEL et al., 2012).

Dentre as modalidades de tratamento n&o invasivo, encontra-se o
tratamento postural. Nesse método, a criangca normalmente € colocada em posicéo
prona (decubito ventral), em que o corpo fica deitado com a face voltada para baixo.
Essa posicdo permite melhora da crianga quanto a habilidade de coordenar os
movimentos da lingua e mandibula, porém, o método apresenta beneficios para
pacientes com obstrucao respiratoria e dificuldade alimentar leve. Além disso, esses
beneficios sdo a curto prazo, ndo garantindo uma melhora definitiva para a obstrucao
respiratéria nos casos moderados e severos (MARQUES et al., 2005).

A CNF é considerada um tratamento conservador nos pacientes com SR e
€ uma modalidade de tratamento defendida por diversos autores devido a sua
simplicidade (FREEMAN; MANNERS, 1980). Nesse método € inserida uma canula de
intubacado orotraqueal de silicone (leitosa), que € introduzida pela narina até atingir a
faringe (MARQUES et al., 2005).

Muitos servicos de referéncia adotam essa modalidade de tratamento, pois
observaram em seus protocolos de atendimento aos individuos com SR uma melhora
significativa das dificuldades respiratérias e alimentares, necessitando de menor
tempo de internacéo e apresentando baixa morbimortalidade no primeiro ano de vida,
evitando assim procedimentos cirirgicos na primeira infancia (SALMEN, 2015).

A GP consiste em uma modalidade cirdrgica, em que a lingua é fixada ou
aderida ao labio inferior e na mandibula. E indicada quando o paciente ndo apresenta
melhora apos a utilizacdo da CNF (ARGAMASO, 1992). Retirada dos protocolos de
tratamento de diferentes centros nos ultimos anos, a glossopexia ou adeséao labio-
lingua (ALL) tem ganhado espaco novamente quando se discute as opc¢bes de
tratamento para SR, pois tem sido revisitada por importantes cirurgides e
pesquisadores (ROGERS et al., 2011).
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A TQ é outra técnica cirargica utilizada em pacientes com SR e essa s6 é
indicada em pacientes que ndo obtiveram melhora com outras modalidades de
tratamento. O tratamento apresenta diferentes limitagcdes ao paciente, especialmente
as criancas, além disso, apresenta alto custo devido aos cuidados recorrentes e
necessidade de trocas e de visitas regulares ao médico (RUNYAN et al., 2018).
(DAMKE et al., 2008).

A DOM é um procedimento que tem ganhado espaco no que diz respeito
ao tratamento de pacientes com SR. Nesse procedimento cirargico é colocado um
distrator na mandibula, comumente no corpo mandibular, que auxilia na anteriorizacado
da mandibula e, consequentemente, da lingua, permitindo melhora na passagem do
ar (TONELLO etal. 2017, ALONSO et al. 2018, MARQUES et al., 2005; COSTA et al.,
2016). O procedimento é relativamente novo quando comparado com TQ e GP,
(COTE et al., 2015), mas, segundo Paes e colaboradores (2014), a técnica apresenta
como beneficios ser mais eficaz do que a GT na retomada da alimentag&do. Nao ha
necessidade de uma segunda intervencao e, também, ha menos formacéao de cicatriz.
Além disso, causa melhora significativa no padrao respiratério dos pacientes com SR
(TOMAZ et al., 2017). Uma desvantagem € que, por ser um procedimento altamente
especializado, exige-se uma equipe preparada e ha o alto custo do aparelho (SCOTT;
MADER, 2014).

Em virtude da grande quantidade de tratamentos sugeridos na literatura
para pacientes com SR, este estudo se propbe a compreender o perfil de
comprometimento clinico e as opg¢fes de tratamento mais frequentemente utilizadas
em um hospital referéncia na assisténcia de pacientes com SR comparando-os com
os achados da literatura.

Em razdo de o HRAC-USP ser um centro de referéncia mundial, no que diz
respeito a anomalias craniofaciais e sindromes relacionadas, o entendimento sobre a
modalidade mais praticada no hospital nos faz verificar se ele acompanha as
mudancas de tratamento que vem ocorrendo ao longo do tempo e se h& necessidade

de alteracdes em relacdo a sua conduta diante desses casos.
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2 OBJETIVO

Objetivo Geral
e |dentificar na literatura as modalidades de tratamento para pacientes com SR

isolada, e comparar as utilizadas no HRAC-USP.

Objetivos Especificos

e Avaliar a apresentacao clinica e as indicacfes de tratamento para pacientes com
SR isolada apresentadas pela literatura comparativamente as opcoes terapéuticas
empregadas em um hospital referéncia na assisténcia de pacientes com essa
condicao.

e Avaliar o comprometimento clinico desses pacientes, utilizando classificacbes de

gravidade ja consagradas na literatura.
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3 MATERIAL E METODO

Trata-se de um estudo retrospectivo, observacional, descritivo e
transversal, que se baseia na comparacédo dos resultados da avaliacéo retrospectiva
das indicacfes de tratamento e apresentacdo clinica de individuos com SR isolada,
apos o tratamento escolhido, assistidos em um hospital publico, com os dados obtidos
na reviséo de literatura.

A pesquisa se iniciou apés a aprovagdo do Comité de Etica em Pesquisa
envolvendo seres humanos da Instituicdo, por meio do Parecer: 3.781.838, de 18 de
dezembro de 2019. (Anexo- A).

O estudo foi desenvolvido no HRAC-USP. Trata-se de um hospital publico
e terciario, referéncia no atendimento de pacientes com anomalias craniofaciais e

sindromes relacionadas.

Desenho do Estudo

O estudo foi realizado em duas etapas, sendo a primeira delas, uma revisao
integrativa a respeito das modalidades de tratamento empregadas na SR encontradas
na literatura. Na segunda parte foi realizado um estudo retrospectivo, em que se
analisou prontuarios médicos arquivados no HRAC-USP, observando o tratamento
utilizado para a SR isolada, no periodo entre 2015 e 2019, coincidente com o intervalo

de tempo de artigos avaliados na primeira etapa do trabalho.

Revisao Integrativa

Foram incluidos, na revisdo de literatura, pesquisas a respeito das
diferentes opcdes terapéuticas aplicadas em pacientes com SR isolada a partir de
buscas em banco de dados da PubMed Central® (PMC), da Scopus e LILACS.

Para a realizacdo da reviséo, elegeu-se a proposta do Instituto Joanna
Briggs (JBI). O JBI é um 6rgéo internacional de investigacao sem fins lucrativos, que
faz parte da School of Translational Science of Faculty of Health Sciences, University
of Adelaide, no sul da Australia. Atualmente, é reconhecido internacionalmente como
lider em pesquisa e em desenvolvimento em Salde Baseada em Evidéncias e
colabora com 77 entidades em todo o mundo (Europa, Asia, América, Australia e

Pacifico).
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O instituto e as suas entidades colaboradoras difundem e apoiam a sintese,
a transferéncia e a utilizacdo de evidéncias cientificas através da identificacdo de
praticas de salde exequiveis, caracterizadas por viabilidade, adequacéo, significAncia
e eficacia, visando a auxiliar a melhoria dos resultados de saude em nivel mundial
(THE JOANNA BRIGGS INSTITUTE, 2014).

Neste estudo, utilizou-se uma Scoping Review da JBI (THE JOANNA
BRIGGS INSTITUTE, 2014). Esse método € destinado a mapear as principais
evidéncias cientificas e conceitos que sustentam uma area de pesquisa, bem como
esclarecer as definicbes de trabalho e/ou limites conceituais de um tépico (THE
JOANNA BRIGGS INSTITUTE, 2014).

A reviséo inicia-se com a formulagéo da pergunta de pesquisa, a partir da
qual séo definidos os objetivos e toda a estrutura da revisdo. Essa etapa € considerada
por muitos autores como a mais importante, uma vez que proporciona direcao para a
execucao das outras etapas relativas ao processo da revisdo. Essa fase inclui a
definicdo dos participantes, intervencoes e resultados a serem avaliados, podendo ser
especifica ou abrangente. Alguns itens sdo fundamentais para elaboracdo da
pergunta de investigacdo: o0s participantes, a intervencdo, a intervencdo de
comparacao (se aplicavel) e os resultados.

Para construcdo da pergunta de pesquisa, foi utilizada a estratégia PICO.
Trata-se de uma estratégia que direciona a questdo do estudo e a construcdo da
pergunta para a busca bibliografica de evidéncias, sendo derivada do acrébnimo
Populacédo, Intervengdo, Comparagédo e “Outcomes” (desfecho) (SACKETT et al.,
1997).

Nas pesquisas qualitativas, um acrénimo especifico (PICo) identifica os
principais aspectos populacionais, os fendmenos de interesse e do contexto, em que
P corresponde aos Participantes, | ao fendmeno de Interesse e Co ao Contexto do
estudo (THE JOANNA BRIGGS INSTITUTE, 2014). Esses itens auxiliaram, portanto,
nos critérios para a selecédo de estudos da revisdo e os tipos de estudos relevantes
para responder a pergunta.

Dessa forma, foram definidos para os estudos quantitativos:

P (Populagéo)

| (Intervencgdes)

C (Comparacéao)

O (Resultados)
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Para construir a questao de pesquisa, foi adotado os seguintes critérios de
incluséo: (i) Populacéo: pacientes com SR isolada de todas as etnias; (ii) Intervencéao:
pacientes submetidos a qualquer modalidade terapéutica; (iii) Comparagéao: verificar
0s beneficios das técnicas, comparando com os achados na literatura a respeito do
tema; (iv) Resultados/Desfechos: frequéncia da utilizacdo de cada técnica cirirgica
estudada e melhora nas condi¢des de vida e respiratérias dos pacientes; (v) Design
do estudo: estudos de caso-controle, coorte, longitudinais e transversais.

Dessa forma, essa estratégia permitiu formular a seguinte questao

norteadora:

Qual é a melhor modalidade de tratamento para pacientes com Sequéncia de

Robin- isolada?

Os descritores utilizados nas bases de dados foram: Pierre Robin
sequence, Robin sequence, Treatment, nasopharyngeal intubation, prone position,
Osteogenesis, Distraction, Bone Lengthening, na lingua portuguesa do Brasil, inglesa
e espanhola. A busca, nas bases, foi realizada no dia 18/02/2020.

Pubmed: Search ((((treatment) OR ((((((((((((tongue lip adhesion) OR
nasopharyngeal intubation) OR "Prone Position"[Mesh]) OR Prone Position) OR
Intubation Intratracheal) OR "Intubation, Intratracheal"[Mesh]) OR Tracheostomy) OR
"Tracheostomy"[Mesh]) OR Bone Lengthening) OR "Bone Lengthening"[Mesh]) OR
Osteogenesis Distraction) OR  "Osteogenesis, Distraction"[Mesh]))) AND
((((((Glossoptosis) OR  "Glossoptosis"[Mesh]) OR  Micrognathism)  OR
"Micrognathism"[Mesh]) OR Airway Obstruction) OR "Airway Obstruction"[Mesh]))
AND ((((Pierre Robin sequence OR Robin sequence)) OR Pierre Robin Syndrome) OR
"Pierre Robin Syndrome"[Mesh]) Sort by: Best Match.

Scopus: ( ( TITLE-ABS-KEY ( treatment) OR TITLE-ABS-KEY ( tongue
AND lip AND adhesion) OR TITLE-ABS-KEY ( nasopharyngeal AND intubation )
OR TITLE-ABS-KEY ( prone AND position) OR TITLE-ABS-KEY ( intubation AND
intratracheal ) OR TITLE-ABS-KEY ( tracheostomy ) OR TITLE-ABS-KEY ( bone
AND lengthening) OR TITLE-ABS-KEY ( osteogenesis AND distraction))) AND (
(TITLE-ABS-KEY ( glossoptosis) OR TITLE-ABS-KEY (micrognathism) OR TITLE-
ABS-KEY (airway AND obstruction))) AND (( TITLE-ABS-KEY ( pierre AND robin
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AND sequence ) OR TITLE-ABS-KEY (robin AND sequence) OR TITLE-ABS-KEY
( pierre AND robin AND syndrome ) ) ).

Lilacs: Treatment OR Tratamento OR Osteogénese por Distracdo OR
Alongamento Osseo OR Traqueostomia OR Intubac&o Intratraqueal [Palavras] and
Sindrome de Pierre Robin OR sequencia de pierre robin [Palavras] and Obstrucao
das Vias Respiratérias OR Micrognatismo OR Micrognatia OR Glossoptose

[Palavras]

Critérios de Elegibilidade da Primeira parte:

Critérios de Inclusao
Artigos que atendiam o critério PICOS pré-estabelecido, primeiramente
sem data de publicagcéo e em seguida, entre janeiro de 2015 a dezembro de 2019, em

lingua inglesa, portuguesa e espanhola e versao completa.

Critérios de Excluséo

N&o foram aceitos os trabalhos que apresentaram alguma das seguintes
caracteristicas: (i) pacientes com SR sindrémica; (ii) estudos que nao classificavam a
SR em sindrébmica e nado sindrébmica; (iii) artigos com enfoque genético; (iv) estudos
em linguagem diferente das citadas no critério de incluséo; (v) estudos de caso,

revisdes de literatura e opinides pessoais.

Selecao do Estudo

Para selecéo dos artigos da revisao integrativa, a analise foi realizada em
duas etapas. Na primeira fase, foram analisados os titulos e 0s resumos e
selecionados aqueles que, aparentemente, apresentavam os critérios de incluséo. Na
segunda fase, foi realizada a leitura dos textos completos, excluindo-se aqueles que

nao estavam de acordo com os critérios de inclusao.

Revisdo Retrospectiva
A pesquisa retrospectiva foi desenvolvida no HRAC. Realizou-se uma
revisdo dos registros clinicos de individuos diagnosticados com SR isolada no

momento da admissdo hospitalar. Foram utilizadas as classificacoes das
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manifestacbes clinicas consagradas na literatura relativas a dificuldade respiratéria,
intensidade da glossoptose e as dificuldades alimentares (SOUZA et al.,2003, COLE;
LYNCH; SLATOR, 2008;).

Souza e colaboradores (2003) classificou as manifestacdes clinicas em:

Leve: pequena dificuldade respiratéria sem retracéo intercostal ou de furcula,
saturacéo de oxigénio aferida com oximetro de pulso continuo, superior
a 90% e pouca dificuldade alimentar;

Moderada: retragdo intercostal ou de furcula sem cianose, apneia ou palidez,
saturacdo maior que 90% e dificuldade alimentar importante, com
necessidade de sonda; e

Severa: crises de cianose, apneia ou palidez, saturagdo menor que 90%, com

relevante dificuldade alimentar.

Na classificacdo de Cole, Lynch e Slator (2008) inclui dificuldades

alimentares. Esta escala possui trés niveis de gravidade:

Grau 1: sem problemas respiratorios em posicao supina;

Grau 2: evidéncia de obstrucédo suave intermitente quando em posi¢ao supina e
alimentacao precipitando o desconforto respiratorio;

Grau 3: desconforto respiratorio moderado para severo quando em posi¢ao
supina, impossibilitando a alimentacgéao via oral.

Os registros fotogréficos, videos e imagens com seus respectivos laudos
médicos, além dos registros clinicos dos respectivos individuos participantes da
pesquisa foram selecionados, no acervo do hospital.

Para selecao dos pacientes, foi feito um levantamento junto ao Centro de
Processamento de Dados (CPD-HRAC) de todos os pacientes submetidos a todas as
modalidades de tratamento da SR isolada (DOM; TQ; GP; e CNF).

O instrumento para a coleta de dados (Apéndice 1), foi elaborado utilizando
o software EPI INFO 7 versédo 7.2.4.0 para o sistema operacional Windows. Este
formulario foi elaborado incluindo critérios para a classificacao clinica dos pacientes e
utilizou-se das classificagbes de Sher (1992), Cole et. al (2008) e de Sousa et. al

(2003), por abordarem aspectos fundamentais do quadro clinico dos pacientes com
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SR e por serem amplamente utilizadas em outros trabalhos, resultando em uma
uniformizacéo da classificacao.

Os dados coletados incluem a data de nascimento, idade no periodo do
tratamento, sexo, a modalidade de tratamento da SR isolada, motivo da internacao,
presenca de fissura palatina, principais motivos para a internagdo hospitalar,
procedimentos associados, exames complementares- Nasofaringoscopia, e as
classificacOes de Sher (1992), Cole et. al (2008) e de Sousa et. al (2003).

Todos os dados foram coletados e analisados utilizando os programas EPI
INFO 7 verséo 7.2.4.0 e Microsoft Excel verséo 16.0.

Critérios de Elegibilidade da segunda Parte:

Critérios de Inclusao

Todos os individuos com tratamento clinico de SR isolada que foram

assistidos no HRAC-USP; no periodo de janeiro de 2015 a dezembro de 2019.

Critérios de Excluséao

Pacientes com SR sindrémica.
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4 RESULTADOS

Os dados dos estudos foram analisados com auxilio de um instrumento
construido pelos pesquisadores, conforme orientacées do Joana Briggs Institute (THE
JOANNA BRIGGS INSTITUTE, 2014), o qual contemplava titulo do estudo, autoria,
periddico, ano de publicacdo, local do estudo (pais), objetivos da pesquisa,
detalhamento metodolégico, detalhamento amostral, principais resultados e
conclusbes encontradas.

Na andlise critica dos artigos selecionados, foi ainda realizada a analise do
delineamento da pesquisa (POLIT; BECK, 2011).

Na primeira parte da pesquisa, as buscas promoveram o alcance de 972
artigos, onde 16 pertenciam a Scopus, 453 a PubMed Central® e 503 a LILACS.
Observou-se 43 duplicatas e 861 exclusdes por ndo atenderem os critérios de
inclusao, restando, assim, 68 artigos que foram lidos na integra.

Os 68 artigos estavam localizados entre os anos de 1976 a 2019, a partir
desse momento, foram selecionados os publicados entre os anos de 2015 a 2019,
restando, assim, 35 artigos. Sendo assim, na figura 1 descreve-se os resultados da

busca de dados da Reviséo Integrativa.
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Figura 1 - Descricdo do processo de busca e de selecdo do material da Revisdo Integrativa.

Na Tabela 1, observa-se o detalhamento da busca nas bases de dados com
a descricdo das bases utilizadas no estudo, os achados, os excluidos e quais

permaneceram.
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Tabela 1 - Descricdo do processo de busca e de selecdo do material da Revisdo Integrativa.

Base de Artigos Estudos Estudos inclusos ap6s  Estudos

dados encontrados excluidos por leitura dos titulos e selecionados
apresentarem-se resumos apés analise
em mais de uma de texto
base de dados completo

PUBMED 453 399 54 28

Lilacs 16 12 4 0

Scopus 503 493 10 7

Ndmero de

estudos 972 904 111 35

incluidos no

trabalho

Na Tabela 2, encontramos a descricdo dos 35 artigos evidenciando qual foi a
base de dados, em qual periédico foi publicado, o autor, ano de publicacdo e pais de

origem.

Tabela 2- Descri¢cao dos artigos segundo Base de dados, periddicos, autoria, ano e pais de origem

(continua)
Artigo Base de Periodico Autoria/ Ano Pais de
dados origem
An Algorithm for Airway Management PubMed The Journal of HICKS, K. E., Estados
in Patients With Pierre Robin Craniofacial BILLINGS, K. R., Unidos
Sequence Surgery PURNELL, C. A., Chicago
et al. 2018
Airway and Feeding Outcomes of PubMed Plast Reconstr KHANSA, l., Estados
Mandibular Distraction, Tongue-Lip Surg HALL, C., Unidos
Adhesion, and Conservative MADHOUN, L. e
Management in  Pierre  Robin al. 2017.
Sequence: A prospective study
Management of Airway Obstructionin PubMed Plast Reconstr RUNYAN, C.M., Estados
Infants With Pierre Robin Sequence Surg Glob URIBE-RIVERA, Unidos
Open. A., TORK, S. et Chicago.
al. 2018
The effect of mandibular distraction PubMed Journal of COSTA, A., Porto
osteogenesis on airway obstruction Cranio- MANICA., Alegre,
and polysomnographic parameters in Maxillo-Facial  D., SCHWEIGER Brasil
children with Robin Sequence Surgery ,C.,etal.
Evaluation of the efficacy of tongue-lip PubMed Journal of Broucgsault, H., Franca
adhesion in Pierre Robin sequence Craniofacial Lamblin, M-D.,
Surgery Hosana, D.
Fayoux, P. 2018.
Current Trends in Surgical Airway PubMed Plast Reconstr FAN, K. L., Estados
Management of Neonates with Robin Surg Glob MANDELBAUM, Unidos
Sequence Open M., BURO, J., et Washingt
al. 2018 on DC
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Tabela 2- Descri¢ao dos artigos segundo Base de dados, periddicos, autoria, ano e pais de origem

(continua)
Artigo Base de Periddico Autoria/ Ano Pais de
dados origem

7. Assessment of Health-Related PubMed Plast LOGJES, R., Holanda
Quality of Life in Robin Reconstr MERMANS, J.,

Sequence: A Comparison of Surg PAES, E. et al.
Mandibular Distraction

Osteogenesis and Tongue-Lip

Adhesion

8. A Quantitative Analysis of Weight PubMed  Journal of GARY, C., USA,
Gain  Following  Mandibular Cranio- MARCZEWSKI, Connecticut
Distraction  Osteogenesis in Maxillo-Facial  S.,

Robin Sequence Surgery. VITAGLIANO,
P., etal. 2018.

9. Predictors of Failure in Infant PubMed  Journal of HAMMOUDEB, California,
Mandibular Distraction Oral and J., EUA
Osteogenesis. Maxillofacial FAHRADYAN.,

Surgery A., BRADY, C,,
et al. 2018.

10. Continuous  Positive  Airway PubMed  Plast AMADDEO, A., Franca - Paris
Pressure  for  Upper Airway Reconstr ABADIE, V.,

Obstruction in Infants with Pierre Surg. CHALOUHI, C.
Robin Sequence. etal. 2016

11. A Simple Mandibular Distraction PubMed The Cleft CHING, J., Estados
Protocol to Avoid Tracheostomy Palate- DAGGETT,, Unidos
in Patients With Pierre Robin Craniofacial J., ALVAREZ,

Sequence Journal S.,etal. 2017.

12. Reformatted 3D airway imaging PubMed J HENRY, C.R., Estados
in patients with airway Craniomaxillo DENNY, A.D. Unidos
obstruction and micrognathia. fac Surg. 2015

13. Upper Airway Computed PubMed JAMA LEE, V.S. Estados
Tomography Measures and Otolaryngol EVANS, K. N., Unidos
Receipt of Tracheotomy in Head Neck PEREZ, F.A., Washington
Infants With Robin Sequence. Surg. et. all 2016

14. Does Mandibular Distraction PubMed  Journal of ZELLNER, E., EUA
Vector Influence Airway Volumes Cranio- MHLABA.,
and Outcome? Maxillo-Facial J., REID, R., et

Surgery al. 2017,.

15. Airway management for PubMed JClin Anesth MORIMOTO, Japéo
glossopexy in infants with Y.,
micrognathia and obstructive OHYAMAGUC
breathing. HI, A., INOUE,

M. et al. 2017.

16. Mandibular Distraction PubMed Plastic and TAHIRI, Y., Estados
Osteogenesis in  Low-Weight Reconstrutive GREATHOUSE  Unidos
Neonates with Robin Sequence: Surgery. o
Is It Safe? T., THOLPADY,

S., etal. 2015

17. Effectiveness of Tongue-lip PubMed Cleft Palate RESNICK, C. Massachusett
Adhesion for Obstructive Sleep Craniofac J. M., DENTINO, s - Boston
Apnea in Infants With Robin K., KATZ, E. et.

Sequence Measured by al. 2016
Polysomnography.

18. Surgical versus nonsurgical PubMed  Canadian KAM, K., Canada
interventions to relieve upper Respiratory MCCAY,
airway obstruction in children Journal M., MACLEAN,
with Pierre Robin sequence. J., etal. 2015.
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Tabela 2- Descricao dos artigos segundo Base de dados, periddicos, autoria, ano e pais de origem

(continua)
Artigo Base de Periddico Autoria/ Ano Pais de
dados origem

19. A comparison of airway PubMed Int J Oral EL GHOUL, K., Massachusett
interventions and gastrostomy Maxillofac CALABRESE, s — Boston.
tube placement in infants Surg. C.E,,
with Robin sequence. KOUDSTAAL,

M. J. et. al. 2020

20. Mandibular distraction PubMed Plastic and BURTEIN, F., EUA
osteogenesis in Pierre Robin Reconstructiv. WILLIAMS,  J.
sequence: application of a new e Surgery 2005
internal single-stage resorbable
device.

21. Surgical Management and PubMed Plast ZHANG, R. S., Filadélfia,
Outcomes of Pierre Robin Reconstr HOPPE, I. C., Pensilvania
Sequence: A Comparison of Surg TAYLOR, J. A
Mandibular Distraction et. al.

Osteogenesis and Tongue-Lip 2018.
Adhesion.

22. Non-surgical and surgical PubMed J VAN Roterd3,
interventions for airway Craniomaxillo LIESHOUT, M. Holanda
obstruction in children with Robin fac Surg. J., JOOSTEN,

Sequence. K. F.,
MATHIJSSEN,
I. M. et. al. 2016.

23. Does Mandibular  Distraction Scopus J Oral HEFFERNAN, Boston,
Change the Laryngoscopy Grade Maxillofac C..B.,, CALABR Massachusett
in Infants With Robin Sequence? Surg ESE, s

C.E., RESNICK,
C.M.
2019.

24. A generalized multistage approach PubMed Paediatr TEMPLETON, Winston
to oral and nasal intubation in Anaesth. T. W., Salem,
infants  with Pierre  Robin GOENAGA- Carolina do
sequence: A retrospective review. DiIAZ, E. J., Norte—EUA.

RUNYAN, C. M.
et. Al 2018.

25. The Effect of  Mandibular PubMed Ear, Nose & HONG, P., EUA
Distraction ~ Osteogenesis  on Throat KEARNS, D.

Weight Velocity in Infants With Journal 2015
Severe Pierre Robin Syndrome.

26. The Effect of Mandibular PubMed The Journal DONGYUAN, CHINA
Distraction ~ Osteogenesis  on of L.,  YIYANG,,

Weight Velocity in Infants With Craniofacial C., HONGTAO,
Severe Pierre Robin Syndrome. Surgery W., et al. 2018

27.1s Tongue-Lip Adhesion or PubMed J Oral RESNICK, C. Boston,
Mandibular  Distraction  More Maxillofac M., Massachusett
Effective in Relieving Obstructive Surg. CALABRESE, S
Apnea in Infants With Robin C. E., SAHDEV,

Sequence?. R. et. al.

2019.


https://www.scopus.com/authid/detail.uri?origin=resultslist&authorId=36518843200&zone=
https://www.scopus.com/authid/detail.uri?origin=resultslist&authorId=36518843200&zone=
https://www.scopus.com/authid/detail.uri?origin=resultslist&authorId=57195577514&zone=
https://www.scopus.com/authid/detail.uri?origin=resultslist&authorId=57195577514&zone=
https://www.scopus.com/authid/detail.uri?origin=resultslist&authorId=57195577514&zone=
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Tabela 2- Descricdo dos artigos segundo Base de dados, periddicos, autoria, ano e pais de origem

(concluséo)

Artigo Base de Periddico Autoria/ Ano Pais de
dados origem

28. Tongue-lip adhesion in Pierre PubMed J Korean KRISHNA India
Robin sequence. Assoc Oral KUMAR, K. S,

Maxillofac VYLOPILLI, S.,
Surg. SIVADASAN, A.
et. al.

29. Mandibular Distraction PubMed Eplasty NEWBURY, P. Michigan,
Osteogenesis:  Upper  Airway A., ADAMS, N. EUA
Management in Pierre Robin S., GIROTTO,

Sequence J. A. 2015

30. A Standardized Care Pathway Scopus Otolaryngolo  LEU, G. R, Boston,
following Mandibular Distraction in gy— Head SCOTT, A.R. Massachuset
Infants Less Than 3 Months of and Neck 20109. ts, USA
Age. Surgery.

31. Distraccién mandibular ésea: Scopus Rev esp cir MASOT, R. M.,  Granada,
resultados del postoperatorio oral -CAMARA, J. Espanha.
inmediato. maxiofac. M. O., PLAZA,

A. M. et. al.
2018

32. Tracheostomy in children: a ten- Scopus BJ SCHWEIGER, Porto Alegre
year experience from a tertiary Otorhinolaryn  C., MANICA, — RS, Brasil
center in southern Brazil gol D., BECKER, C.

F. et. al.

33. Clinical Factors Associated with Scopus Archives of ALBINO, F. P.,,  Washington
the NonOperative Airway Plastic WOOD, B. C., —DC, EUA
Management of Patients with Surgery. HAN, K. D. et.

Robin Sequence. al.
2016

34. The Surgical Treatment of Robin Scopus Annals of GREATHOUSE Nova lorque,
Sequence. Plastic , S.T.,,COSTA, EUA.

Surgery. M., FERRERA,
A. et. al. 2016

35. Functional outcomes of Scopus The Turkish KONAS, E., Ancara,
mandibular distraction for the Journal of CALIS, M., Turquia.
relief of severe airway obstruction Pediatrics BITIK, O. et. al.
and feeding difficulties in 2016.

neonates with Pierre Robin
sequence.

E na Tabela 3, encontramos a descri¢do dos 35 artigos evidenciando o

desenho do estudo/ nivel de evidéncia, principais resultados e as conclusdes e suas

recomendacdes.
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Resultados

Tabela 3: Descricdo dos artigos segundo desenho do estudo/ nivel de evidéncia e os principais
resultados, conclusdes e recomendacdes.

Artigo

1. An Algorithm for Airway

Management in
Patients With Pierre
Robin Sequence

Desenho do
estudo/ nivel de
evidéncia
Estudo
retrospectivo,

descritivo,
qualitativo

Nivel VIII de
evidéncia.

Principais resultados

Foram analisados 31
recém-nascidos com PRS
(12 homens, 19 mulheres)
com idade gestacional
média de 38,2

semanas. Treze (41,9%)
pacientes apresentavam
sindrome nomeada,
anormalidade
cromossdmica ou atraso
global. Vinte (64,5%)
pacientes apresentavam
PSG pré-intervencao e
apneia obstrutiva grave do
sono com indice de
apneia-hipopneia (IAH) =
10 eventos / hora foi
identificada em 19
(95,0%). A osteogénese
da distracdo mandibular foi
realizada em 18 (58,1%)
pacientes e melhorou o
IAH nos PSGs pos-
operatdrios. A avaliacdo
direta das vias aéreas
superiores e inferiores foi
realizada em 19 pacientes
e 13 (68,4%)
apresentaram patologia
secundaria das vias
aéreas. A presenca de
uma sindrome
concomitante foi
significativamente
associada a necessidade
de traqueostomia.

(Continua)

Conclusdes/
recomendacbes

O algoritmo difere
dos anteriores, na
medida em que se
baseia em PSG
rigorosa pré e pés-
intervencao
(inclusive com via
aérea
nasofaringea),
além de permitir
flexibilidade entre
as opcdes de
tratamento, dado o
cenério clinico de
todo o paciente e
os achados
endoscopicos. Os
resultados desses
estudos podem ser
integrados para
estratificar os
pacientes naqueles
com maior
probabilidade de se
beneficiar de
intervencdes
conservadoras ou
procedimentos
cirdrgicos.
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Tabela 3: Descrigdo dos artigos segundo desenho do estudo/ nivel de evidéncia e os principais
resultados, conclusdes e recomendacgoes.

Artigo

2. Airway and
Feeding
Outcomes of
Mandibular
Distraction,
Tongue-Lip
Adhesion, and
Conservative
Management
in Pierre Robin
Sequence: A
prospective
study

Desenho do
estudo/
nivel de
evidéncia
Estudo de
coorte

longitudinal
prospectivo

Nivel de
evidéncia IV.

Principais resultados

N&o foram encontradas diferengas entre o
diagndstico sindrémico, idade gestacional
ou score do APGAR entre os tratamentos.

Pacientes tratados com Distracdo
Mandibular Osteogénica foram os que
apresentaram o maior indice de apneia-
hipopneia, seguida pela adeséo labio-
lingual e pelos tratados
conservativamente.

Pacientes tratados com Distracéo
Mandibular Osteogénica tiveram maior
necessidade de alimentac&o n&o-oral,
mas ndo houve diferenca no percentil dos
pesos.

N&o houve diferenca em dias para a
extubacao, frequéncia de reintubacao,
dias para alta e taxa de readmisséo entre
0s grupos tratamentos de forma cirargica.

A polissonografia revelou melhora mais
significativa no indice de apneia-
hipopneia nos pacientes tratados com
Distracdo osteogénica mandibular,
seguido por adeséo labio-lingual e, por
fim, tratamento conservador.

Alguns pacientes tiveram apneia
obstrutiva do sono residual apos o
tratamento, mas n&o houve diferenca
entre os sindrdmicos e ndo-sindrémicos.

Pacientes sindrémicos tiveram maior
chance de passar por gastrotomia.

Para os pacientes que n&o necessitaram
de gastrostomia, ndo houve diferenga no
tempo para alcancar a alimentacgéo oral
plena.

N&o houve diferenca no ganho de peso
entre os trés tratamentos.

(Continua)

Conclusdes/
recomendacgbes

Pacientes com
vias aéreas
estaveis com
posicionamento e
que estao
ganhando peso
adequadamente
tém evolucéo
satisfatéria com o
tratamento
conservador.

A distracéo
mandibular
osteogénica
alcancou
menores indices
de apneia-
hipopneia do que
a adeséo labio-
lingual, mas nao
houve diferenca
na proporgéo de
pacientes com
apneia obstrutiva
do sono
moderada
residual.



58

Resultados

Tabela 3: Descricdo dos artigos segundo desenho do estudo/ nivel de
resultados, conclusdes e recomendacgoes.

Artigo

3. Management of
Airway
Obstruction in
Infants With
Pierre Robin
Sequence

Desenho do
estudo/ nivel de
evidéncia
Estudo
retrospectivo,

descritivo,
qualitativo

Nivel de VIII de
evidencia

Principais resultados

O fator de risco objetivo
mais significativo entre os
pacientes submetidos a
cirurgia foi um estudo
pobre do sono pré-
intervencao [indice
obstrutivo (Ol): 42,4 versus
12,9 para o grupo de
tratamento

conservador]. Apenas 11%
dos tratados de forma
conservadora
apresentaram 10> 20,
enquanto 67,5% dos
tratados cirurgicamente
cumpriram essa medida de
gravidade. Naqueles
submetidos a cirurgia, a
traqueostomia foi
associada a
comprometimento
neurolégico e baixo peso
ao nascer em comparacao
com 0 grupo

MDO. Juntamente com 0
status sindrémico, esses
fatores de risco foram Uteis
na previsado de falha do
MDO para evitar
traqueostomia subsequente
(a sensibilidade e a
especificidade do teste
foram 64,2% e 100,0%,
respectivamente). Nao
foram detectadas
diferencas a longo prazo na
fala ou micrognatia entre os
trés grupos; no entanto,
aqueles tratados de forma
conservadora ou com MDO
melhoraram os resultados
de alimentacéo a longo
prazo e obstrugéo das vias
aéreas em comparacao
com 0 grupo traqueostomia

evidéncia e os principais
(Continua)

Conclusdes/
recomendacgdes

O estudo suporta 0 uso
de MDO como uma
intervencgao cirurgica
eficaz e de primeira
linha no tratamento de
recém-nascidos com
TBAO relacionado a
PRS. Considerando sua
eficacia, a longo prazo
reducdo de custos em
comparacgdo com a
traqueostomia, € 0
melhorado potencial
para se alimentar
independentemente
apoés a cirurgia, a
intervencdo cirdrgica
com MDO deve ser
fortemente considerada
guando as medidas
conservadoras
falharam.

A intervencgdo cirargica
para obstrucdo de vias
aéreas baseada na
lingua relacionada ao
PRS deve ser
fortemente considerada
com OI> 20. A
traqueostomia deve ser
reservada para
pacientes complexos
com diagndstico
sindrémico
concomitante,
comprometimento
neurolégico e baixo
peso ao nascer.
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Artigo

The effect of
mandibular
distraction
osteogenesis
on airway
obstruction
and
polysomnogr
aphic
parameters
in children
with Robin
Sequence

Desenho do
estudo/
nivel de
evidéncia
Estudo de
coorte

longitudinal
prospectivo

Nivel de
evidéncia IV.

Principais resultados

Dos 80 pacientes, 38 foram cumpriram
0s critérios de inclusao.

A avaliac@o endoscépica mostrou uma
melhora estatisticamente significativa e
0 score da gravidade dos sintomas
reduziu no pos-operatorio.

Os parametros polissonograficos
apresentaram melhora no indica apneia-
hipopneia, no tempo total de sono, na
dessaturacao minima de oxigénio e no
indice de dessaturacéo do oxigénio. O
indice de saturacdo da oxihemoglobina
ndo apresentou melhora significativa.

Houve correlacao significativa entre as
escalas endoscépicas e a escala de
gravidade dos sintomas no pds-
operatério.

Os parametros da polissonografia ndo
se correlacionaram com nenhuma outra
escala

Tabela 3: Descrigdo dos artigos segundo desenho do estudo/ nivel de evidéncia e os principais
resultados, conclusdes e recomendacgoes.

(Continua)

Conclusdes/
recomendacgdes

A Distragéo
Osteogénica
Mandibular parece
ser uma opgao
cirdrgica efetiva para
criancgas.

Estudos
comparativos de
diferentes
tratamentos devem
ser feitos para definir
a melhor opcéo para
pacientes com
Sequéncia de Robin
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Resultados

Tabela 3: Descricdo dos artigos segundo desenho do estudo/ nivel de evidéncia e os principais

resultados, conclusdes e recomendacgoes.

Artigo

Evaluation of
the efficacy of
tongue-lip
adhesion in
Pierre Robin
sequence

Desenho do

estudo/ nivel de

evidéncia
Estudo
retrospectivo,

descritivo,
qualitativo

Nivel de
evidencia: VI

Principais resultados

N&o foram observadas
complicacfes
intraoperatérias e o pés-
operatério imediato, pos-
operatéria revelou
resolucao de sinais de
dificuldade respiratéria
em 30 casos, melhora da
alimentacdo em 22 casos
e ganho de peso em 20
casos. Monitoramento
cardiorrespiratério pos-
operatorio e gases
sanguineos arteriais
demonstrados resolucéo
dos episddios de
bradicardia presente
antes da operacédo. O
indice de apneia-
hipopneia (AHI) diminuiu
em todos os pacientes.
Oito pacientes (21,6%)
apresentaram
insuficiéncia respiratoria
crdnica que requer
traqueostomia (n =5) ou
ventilagdo ndo invasiva (n
= 3). Quatro pacientes
(10,8%) nesta série
apresentou abertura da
sutura, exigindo
reoperacdo. Um paciente
desenvolveu um
abscesso do queixo que
necessitava de drenagem
e hemostasia local teve
que ser realizada em um
caso.

(Continua)

Conclusdes/
recomendacfes

Adeséo do labio-lingua
melhora a apneia obstrutiva
do sono (OSAS) em
criangas com grau 3 Pierre
Robin sequéncia com
melhores resultados quando
a cirurgia é realizada cedo.
No entanto, este
procedimento garante a
correcdo do OSAS em
apenas 1/3 dos pacientes.
Na maioria dos outros
casos, em vista de corre¢céo
de gases sanguineos
arteriais e critérios clinicos
de residuos OSAS, a gestao
complementar pode néo ser
necessaria, pois sua
beneficio, neste ambiente
temporario, deve ser pesado
contra o morbidade dessas
alternativas. No entanto,
esses tratamentos
alternativos devem ser
rapidamente propostos apés
a falha da adeséo labio-
lingua. Embora a
polissonografia ndo seja
essencial para definir o
indicacao cirargica, pode ser
Gtil para avaliacdo objetiva
do resultados. No entanto,
este foi um estudo
retrospectivo sem controle
grupo e um estudo
prospectivo sobre uma
grande coorte é necessario
determinar o beneficio real
desta técnica cirlirgica e
para mais definir claramente
suas indicagoes.
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Tabela 3: Descrigdo dos artigos segundo desenho do estudo/ nivel de evidéncia e os principais
resultados, conclusdes e recomendacgoes.

Artigo

6. Current Trends in
Surgical Airway
Management of
Neonates with
Robin Sequence

Desenho do
estudo/ nivel de
evidéncia
Estudo descritivo
qualitativo;

Nivel VIII de
evidéncias

Principais resultados

Foram coletadas cento e
cinquenta e uma respostas. A
maioria dos entrevistados
eram cirurgides que atuavam
na Ameérica do Norte (82,8%),
em um hospital universitario
(81,5%) e haviam concluido
uma bolsa de estudos em
cirurgia plastica pediatrica ou
cirurgia craniofacial

(76,2%). Os protocolos pré-
operatérios variaram
amplamente por anos em
treinamento e localizacdo da
pratica. Embora 78,8% dos
entrevistados sempre
realizassem laringoscopia
direta, apenas 49,7% dos
entrevistados obtiveram
rotineiramente polissonografia
pré-operatéria. A osteogénese
da distracao mandibular foi a
intervencgao cirdrgica primaria

das vias aéreas primarias mais

comum relatada por 74,2%,
com apenas 12,6% utilizando
principalmente a adeséo

lingua-labio. Um pouco menos

da metade dos entrevistados
ja realizou adesao dos labios
da lingua. A selecéo

operatdria foi influenciada pela

experiéncia do cirurgido.

(Continua)

Conclusdes/
recomendacfes

Este estudo
documenta grandes
variagdes nos
protocolos pré-
operatorio,
operatorio e pés-
operatdrio para o
manejo cirdrgico das
vias aéreas de
neonatos com
sequéncia de Robin
grave. Esses
resultados enfatizam
a necessidade de
adquirir dados mais
objetivos, comparar
diferentes protocolos
e medidas de
resultado.
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Resultados

Tabela 3: Descricdo dos artigos segundo desenho do estudo/ nivel de

resultados, conclusdes e recomendacgoes.

Artigo

Assessment
of Health-
Related
Quality of
Life in Robin
Sequence: A
Comparison
of
Mandibular
Distraction
Osteogenesi
s and
Tongue-Lip
Adhesion

A
Quantitative
Analysis of
Weight Gain
Following
Mandibular
Distraction
Osteogenesi
s in Robin
Sequence.

Desenho do
estudo/ nivel
de evidéncia

Estudo
retrospectivo

Séries de casos

Nivel de
evidéncia VI

Estudo
retrospectivo

Série de casos

Nivel de
Evidéncia VI. .

Principais resultados

Os dois tratamentos apresentam
melhora em todos os subgrupos
(emogéo, saude fisica, aprendizado
e vitalidade) segundo a pontuacéo
no questionario.

A adeséo labio-lingual teve a
mediana do score maior do que a
DOM.

A comparacao dos pacientes com
SR sindrdmica e SR isolada néo
demonstrou diferencas de score
total, contudo, os sindrdmicos
demonstraram uma variagao positiva
menor do que os com SR isolada
apos os tratamentos.

Antes da DOM, 19 dos 22 pacientes
mostraram ganho de peso abaixo do
esperado e 3 mostraram ganho de
peso acima do esperado.

Durante a presenca do distrator, 7
apresentaram ganho de peso abaixo
do esperado e 15 acima do
esperado.

No periodo da DOM até 6 meses do
PO, 4 apresentaram ganho de peso
abaixo do esperado e 18 acima do
esperado.

Do periodo da DOM até 12 meses
de PO, 1 apresentou ganho de peso
abaixo do esperado e 16 acima do
esperado.

Paciente com SR sindromica
tiveram um ganho de peso menor
gue os SR isolados.

evidéncia e os principais

(Continua)

Conclusdes/
recomendacdes

A distracéo
osteogénica
mandibular e a
adesao labio-lingual
apresentaram
beneficios na
qualidade de vida
relacionada com a
salde em pacientes
com SR.

Nenhuma diferenca
significativa foi
encontrada entre os
tratamentos.

Estudos que avaliem
a qualidade de vida
em coortes maiores
de SR séo
necessarios para
definir o melhor
tratamento.

Distracéo
osteogénica
mandibular € uma
intervencdo cirdrgica
eficaz para tratar
pacientes que
possuem SR e
obstrucao de vias
aéreas superiores.
Possui efeitos
positivos tanto no
ganho de peso, como
habilitagéo da
alimentacgéo
autbnoma e
respiracao.

Outros estudos séo
necessarios para
reforcar o que foi
encontrado nesse.
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Tabela 3: Descrigdo dos artigos segundo desenho do estudo/ nivel de evidéncia e os principais
resultados, conclusdes e recomendacgoes.

10.

Artigo

Predictors of
Failure in Infant
Mandibular
Distraction
Osteogenesis.

Continuous
Positive Airway
Pressure for
Upper Airway
Obstruction in
Infants

with Pierre
Robin
Sequence.

Desenho do
estudo/ nivel
de evidéncia

Estudo de
coorte
retrospectivo.

Nivel de
evidéncia IV.

Retrospectivo
, descrito,
qualitativo

Nivel de
evidéncia: o
estudo e os
autores do
estudo
trazem como
v

Principais resultados

Dos 82 pacientes operados, 5
precisaram de traqueostomia e 2
morreram no PO, resultando em
uma taxa de sucesso de 91.5%,
sendo maior em pacientes com SR
isolado e menor em pacientes com
SR sindrdmico.

Durante um periodo de 1 ano, 44
recém-nascidos com sequéncia de
Pierre Robin foram avaliado no
centro de referéncia antes da idade
de 1 més; sete pacientes (16%)
foram atendidos como ambulatoriais
e 37 (84%) foram vistos como
pacientes internados. Quatro
pacientes (9%) necessitaram uma
traqueotomia e nove (20 por cento)
foram gerenciados com sucesso por
pressao positiva continua nao
invasiva das vias aéreas, com os 31
restantes (70 por cento) ndo tiveram
grau significativo obstrugéo das vias
aéreas e sendo gerenciado por
posicionamento (posi¢do prona).

(Continua)

Conclusdes/
recomendacfes

A DOM é um método
efetivo para tratar
obstrucdes de vias
aéreas superiores
causadas por
micrognatia com altas
taxas de sucesso. A
maioria dos pacientes
apresentaram melhora
no indica apneia-
hipopneia e evitaram
traqueostomias de
longa duracéo.
Anomalias do sistema
nervoso central afetam
negativamente e
significativamente o
resultado da DOM. O
trabalho sugere que se
houver uma anomalia
do SNC significativa,
traqueostomia pode
ser uma alternativa
melhor, especialmente
se 0 paciente possuir
laringomalécia e
estiver intubado.

A presséo positiva
continua nas vias
aéreas representa um
tratamento eficaz da
obstrucéo das vias
aéreas superiores na
sequéncia de Pierre
Robin e pode ser
recomendada em
pacientes
selecionados.
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Resultados

Tabela 3: Descricdo dos artigos segundo desenho do estudo/ nivel de evidéncia e os principais
resultados, conclusdes e recomendacgoes.

11.

12.

Artigo

A Simple
Mandibular
Distraction
Protocol to
Avoid
Tracheostomy
in Patients
With Pierre
Robin
Sequence

Reformatted
3D airway ima
ging in
patients

with airway
obstruction an
d
micrognathia.

Desenho do
estudo/ nivel
de evidéncia

Estudo de
coorte

retrospectivo. .

Nivel 4

Estudo
retrospectivo,
qualitativo,
descritivo.
Nivel VIII de
evidéncia.

Principais resultados

Anteriormente a DOM, 5
pacientes precisaram de
traqueostomia.

2 pacientes precisaram de
traqueostomia apés DOM e
31 pacientes evitaram a
traqueostomia e tiveram
resolucdo da obstrugéo de
via aérea.

Aqueles que necessitaram
de traqueostomia tiveram um
peso mais alto do que os que
nao precisaram.

indice apneia-hipopneia néo
apresentou diferenca
estatisticamente significante.

Diagnosticos de
laringomal&cia ou estenose
traqueal se relacionaram
com maior indice de
traqueostomia.

Vinte e um pacientes
preencheram nossos
critérios de inclusdo, com
guatorze tratados
adequadamente com

MDO. Os demais pacientes
apresentavam achados na
TC 3D das vias aéreas com
outras causas anatdmicas de
obstrucéo, tornando-os
candidatos inadequados
para distracdo osteogénica
mandibular.

(Continua)

Conclusdes/
recomendacgbes

O protocolo demonstra que
a DOM é um método de
tratamento altamente
efetivo e evita a realizacao
de traqueostomias na
maioria dos pacientes.
Pacientes com
laringomalacia e estenose
néo séo bons candidatos
para a realizacdo de DOM,
mas podem apresentar
melhora no tempo de
decanulac&o caso a DOM
seja realizada apés a
traqueostomia.

O uso da formatagéo
tridimensional das vias
aéreas a partir de
tomografias
computadorizadas obtidas
por meio de protocolos de
baixa dosagem melhorou a
acuricia da avaliacdo e do
tratamento dos pacientes
Pierre Robin. Mais valioso
€ a identificacdo nao
invasiva de anormalidades
das vias aéreas que
tornariam a osteogénese
por distracdo mandibular
ineficaz na correcdo da
obstrucao das vias aéreas.


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/26520236
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Tabela 3: Descrigdo dos artigos segundo desenho do estudo/ nivel de evidéncia e os principais
resultados, conclusdes e recomendacgoes.

Artigo

13. Upper Airway C
omputed
Tomography
Measures and
Receipt of
Tracheotomy in
Infants
With Robin
Sequence.

Desenho do
estudo/
nivel de
evidéncia

Autores
trazem como
um estudo
de coorte.

Estudo
observaciona
|1

longitudinal,
descritivo,
qualitativo.

Nivel IV de
evidéncia.

Principais resultados

Em 74 bebés, 17 das 28
medidas foram diferentes entre
bebés com Robin sequéncia e
agueles no grupo de controle. A
traqueotomia foi realizada em
14 de 37 (38%) bebés com
sequéncia Robin. Bebés com
traqueotomia mais comumente
associados sindromes (12 de 14
[86%] vs 11 de 23 [48%]) e
historico de hipoventilacéo e
hipoxemia (13 de 14 [93%] vs
15 de 23 [65%]). Cinco das 11
medidas associadas a
traqueotomia foram confiavel e
mais simples de medir com as
seguintes diferengas médias
(95% de ClIs) entre grupos:
comprimento da lingua, 0,87
(0,26 a 1,48); posicao da lingua
em relacéo ao paladar, 0,83
(0,22 a 1.45); comprimento total
mandibular, -0,8 (-1,42 a
-0,19); angulo gonial, 0,71 (0,08
a 1,34); E angulo pogonial
inferior, 0,66 (0,02 a 1,29).
Usando uma analise
caracteristica de operacéo do
receptor, uma pontuacao
composta dessas 5 medidas
para prever o risco de
traqueotomia rendeu uma area
sob a curva de 0,83 e alcancou
86% de sensibilidade e
especificidade de 74%.

(Continua)

Conclusdes/
recomendacgbes

Tomografia computada
mede a quantificacdo da
lingua posicéo e
configuracao mandibular
pode identificar bebés
com sequéncia Robin, e
importante, diferenciar
aqueles que tém grave
comprometimento das
vias aéreas superiores
exigindo Tragueotomia.
Ap6s a validagdo, essas
medidas podem ser
utilizadas para vias
aéreas superiores
objetivas avaliacdo e para
acelerar a tomada de
decisdo clinica nestes
casos desafiadores para
0S quais ndo existem tais
ferramentas atualmente.


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27254152
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https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27254152
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27254152
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27254152
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27254152
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27254152
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27254152
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27254152
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Tabela 3: Descricdo dos artigos segundo desenho do estudo/ nivel de evidéncia e os principais

resultados, conclusdes e recomendacgoes.

Artigo

14. Does
Mandibular
Distraction
Vector Influence
Airway Volumes
and Outcome?

Desenho do
estudo/
nivel de
evidéncia
Estudo
retrospectivo

Série de
Casos.

Nivel VI.

Principais resultados

Em todos os pacientes, houve
aumento na via aérea e no
volume mandibular.

O aumento médio no volume
Osseo foi de 225% (6,493mm3) e
0 aumento médio da via aérea
foi 408% (2,261mmg).

Houve melhora do indice
apneia-hipopneia na
polissonografia.

Apesar da maior distracéo no
grupo sagital (20.3 vs 16.6mm)
e um volume menor da via
aérea no grupo horizontal (971
vs 1498mm3), o volume final da
via aérea foi similar entre os
grupos (3992 vs 3010mms)

N&o houve diferenca
significativa no volume da via
aérea ou volume ésseo em
relagdo ao angulo do vetor, mas
houve uma diferenca no angulo
anterior da mandibula e no
comprimento do corpo da
mandibula como resultado de
maiores distracdes.

As mudancas morfoldgicas nao
se relacionaram com o indice
apneia-hipopneia, sucesso da
extubacao ou velocidade da
extubacao.

(Continua)

Conclusdes/
recomendacdes

Houve aumento no
volume da via aérea
apos realizacdo da
DOM.

N&o houve diferenca
significativa no volume
da via aérea para
pacientes distraidos
com vetores diferentes.

O grupo com o vetor
obliquo apresentou
maior melhora no indice
apneia-hipopneia do
que o vetor sagital.
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Tabela 3: Descricdo dos artigos segundo desenho do estudo/ nivel de evidéncia e os principais

resultados, conclusdes e recomendacgoes.

15. Airway manage

16.

Artigo

ment for
glossopexy in
infants with
micrognathia
and obstructive
breathing. -

Mandibular
Distraction

Osteogenesis in

Low-Weight
Neonates with
Robin
Sequence: Is It
Safe?.

Desenho do
estudo/ nivel
de evidéncia

Estudo
retrospectivo,

observacional.

Nivel VIII de
evidéncia.

Estudo
retrospectivo

Caso-controle

Nivel V de
evidéncia

Principais resultados

O posicionamento em decubito
ventral e / ou algum tipo de via
aérea antes da cirurgia foi
necessério em 38,5% dos
lactentes que necessitavam de
glossopexia. A ventilagdo por
mascara dificil foi comum,
ocorrendo em 50% dos
pacientes, e a incidéncia de
colocacdo de vias aéreas
durante a ventilacdo por
mascara foi significativamente
maior em bebés com obstrucéo
completa ou incompleta pré-
operatdria (100%) do que em
bebés com ronco (25%). Desses
bebés de alto risco, 25% né&o
puderam ser intubados com um
laringoscdpio direto ou
Glidescope Cobalt e precisaram
de intubacao por fibra éptica.

N&o houve diferenca no
sucesso da DOM entre o grupo
controle e o grupo <4kg, sendo
0 sucesso definido como
decanulagédo da traqueostomia,
evitar a tragueostomia ou
melhora significativa da apneia
permitindo a alta para casa.

(Continua)

Conclusdes/
recomendacgbes

Existem casos graves
de lactentes com dificil
ventilagdo por mascara
e dificil intubacéo
traqueal nos quais um
fibroscépio é
necessario porque a
videolaringoscopia néo
melhora a visdo da
laringe.

Distracé@o osteogénica
mandibular & um
método seguro e
efetivo para tratamento
de criangas com SR
grave pesando menos
que 4 kg. Se houver
equipe com
experiéncia para sua
realizacdo, o
tratamento ndo deve
ser adiado pelo peso
da crianga.


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/28183550
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/28183550
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/28183550
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/28183550
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/28183550
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/28183550
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/28183550
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Tabela 3: Descricdo dos artigos segundo desenho do estudo/ nivel de evidéncia e os principais
resultados, conclusdes e recomendacgoes.

17.

18.

Artigo

Effectiveness of
Tongue-lip
Adhesion for
Obstructive
Sleep Apneain
Infants With
Robin Sequence
Measured by
Polysomnograp

hy.

Surgical versus
nonsurgical
interventions to
relieve upper
airway
obstruction in
children with
Pierre Robin
sequence.

Desenho
do estudo/
nivel de
evidéncia
Estudo

retrospectiv
o}

Estudo
retrospectiv
o}

Série de
casos VI

Principais resultados

Foram incluidos 18 individuos que
tiveram TLA com idade média de 28
+ 4,7 dias. Treze (72,2%) tiveram
uma sindrome confirmada ou
suspeita, e o escore GILLS médio
foi de 3 £ 0,3. Todos os parametros
apresentaram tendéncia de melhora
do pré-operatério aos
polissonogramas pos-operatorios, e
a melhora na gravidade da AOS,
nadir da saturacdo de oxigénio e
despertares por hora foi
estatisticamente significativo (P
<0,02). Este efeito foi significativo
em todas as categorias de cirurgido,
sindrome e pontuacao GILLS. Nove
individuos (50%) preencheram os
critérios para um resultado bem-
sucedido. As analises bivariadas e
de regressdo ndo demonstraram
uma relagdo significativa entre o
sucesso e qualquer variavel
preditora.

61 (44%) pacientes realizaram
somente posicao prona (46 SR
isolada e 15 SR sindrémica)

18 (13%) pacientes precisaram de
intervencdes nédo cirdrgicas (16 SR
isolada, 2 SR sindrémica)

60 (43%) precisaram de
intervencgdes cirlrgicas. (38 SR
isolada e 22 SR sindrémica)

(Continua)

Conclusdes/
recomendacgbes

TLA melhorou a
obstrucéo das vias
aéreas em todos os
bebés com RS, mas
resolveu a AOS em
apenas nove pacientes,
e 0 sucesso foi
imprevisivel.

Pacientes com SR
sindrémica ou baixo
peso no nascimento
passaram pela
intevencdo mais
precocemente, incluindo
traqueostomia,. Medidas
objetivas de obstrugéo
de vias aéreas foram
subutilizadas. As
decisBes tomaram para
controle da obstrucéo
sdo médico e recurso
dependente. Amostras
maiores sao necessarias
investigar mais
profundamente o
proposto.
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Tabela 3: Descrigdo dos artigos segundo desenho do estudo/ nivel de evidéncia e os principais

resultados, conclusdes e recomendacgoes.

19.

20.

Artigo

A comparison

of airway interve
ntions and
gastrostomy
tube placement
in infants

with Robin
sequence.

Mandibular
distraction
osteogenesis in
Pierre Robin
sequence:
application of a
new internal
single-stage
resorbable
device.

Desenho do
estudo/ nivel
de evidéncia

Estudo
retrospectivo,
observacional.
Nivel VIl de
evidéncia.

Série de casos.
VI

Principais resultados

Bebés com RS que precisam de
cirurgia das vias aéreas e
aqueles com diagndstico
sindrédmico ou anomalias
gastrointestinais tém maior
probabilidade de exigir a
colocacgédo de um tubo G. Dos
grupos operados, MDO foi
associado com a menor taxa de
tubo G, em comparagéo com
TLA e traqueostomia. Bebés
com RS que precisam de
cirurgia das vias aéreas e
aqueles com diagnadstico
sindrédmico ou anomalias
gastrointestinais tém maior
probabilidade de exigir a
colocacgédo de um tubo G. Dos
grupos operados, MDO foi
associado com a menor taxa de
tubo G, em comparag&o com
TLA e traqueostomia.

N&o houveram grandes
complicacdes. 4 pacientes
tiveram infeccéo localizada no
distrator.

N&o houve falhas estruturais
nos dispostivos.

N&o houve relapso clinicamente
observavel.

A distragdo maxima foi
alcancada em todos os casos.

14 pacientes evitaram
traqueostomia e 5 dos seis que
ja possuiam foram decanulados
depois da distracéo.

2 pacientes nao tiveram melhora
apos a distracao e houve
necessidade de DOM.

(Continua)

Conclusdes/
recomendacgbes

Bebés com RS que
precisam de cirurgia das
vias aéreas e aqueles com
diagnoéstico sindrémico ou
anomalias gastrointestinais
tém maior probabilidade de
exigir a colocacéo de um
tubo G. Dos grupos
operados, MDO foi
associado com a menor
taxa de tubo G, em
comparacdo com TLA e
traqueostomia.

DOM é um método seguro e
efetivo para alivio da
obstrucéo de VA em
criancas com SR. Esses
dispostivos representam a
evolucao da distracéo
mandibular para a
hipoplasia mandibular na
SR. Os autores esperam
que, no futuro, a DOM seja
0 método principal para o
tratamento dessas criangas,
com detrimento da
traqueostomia.
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Tabela 3: Descricdo dos artigos segundo desenho do estudo/ nivel de evidéncia e os principais

resultados, conclusdes e recomendacgoes.

Antigo Desenho do
estudo/ nivel
de evidéncia

21. Surgical Reviséo

Management sistematica da

literatura: nivel
| de evidencia.

and Outcomes
of Pierre Robin
Sequence: A
Comparison of
Mandibular
Distraction
Osteogenesis
and Tongue-Lip
Adhesion.

Principais resultados

Uma busca foi realizada usando
as bases de dados MEDLINE e
Embase para publicacdes entre
1960 e junho de 2017. Lingua
inglesa, sujeitos de estudos
originais foram incluidos. Os
dados extraidos incluiram
prevencao de traqueostomia
(resultado primario das vias
aéreas) e capacidade de
alimentagdo exclusivamente pela
boca (resultado priméario da
alimentacdo). Um total de 67
estudos foram

incluidos. Noventa e cinco por
cento dos individuos (657 de
693) tratados com osteogénese
por distracdo mandibular
evitaram a traqueostomia, em
comparacédo com 89% dos
individuos (289 de 323) tratados
com adesao lingua-labio. Oitenta
e sete por cento dos individuos
(323 de 370) tratados com
osteogénese por distracdo
mandibular alcancaram
alimentacédo oral completa no
altimo

acompanhamento. Setenta por
cento dos individuos (110 de
157) tratados com adeséo
lingua-labio alcangaram
alimentacédo oral completa no
ultimo acompanhamento. A
incidéncia da segunda
intervencéo para obstrugéo
recorrente variou de 4 a 6 por
cento em estudos de
osteogénese por distracdo
mandibular, em comparacao
com uma faixa de 22 a 45 por
cento em estudos de adeséo
lingua-labio.

(Continua)
Conclusodes/

recomendacdes

Tanto a distragéo
osteogénica
mandibular quanto a
adesao lingua-labio
sdo alternativas
eficazes a
traqueostomia para
pacientes que falham
no manejo
conservador e
melhoram a
alimentagéo. A
distragcdo osteogénica
mandibular pode ser
superior a adesédo
lingua-labio na
resolucao em longo
prazo da obstrucédo
das vias aéreas e na
prevencdo de
gastrostomia, mas
esta associada a
complicacfes
notaveis.
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Tabela 3: Descrigdo dos artigos segundo desenho do estudo/ nivel de evidéncia e os principais

resultados, conclusdes e recomendacoes.

Artigo

22. Non-surgical
and surgical
interventions for
airway
obstruction in
children with
Robin
Sequence.

Desenho do
estudo/ nivel
de evidéncia

Revisao
sistematica
nivel | de
evidéncias

Principais resultados

Quarenta e oito estudos foram
incluidos, dos quais 45 estudos
tiveram uma configuracao
retrospectiva ndo comparativa,
dois estudos tiveram um
desenho prospectivo e um
estudo foi um ensaio clinico. As
taxas de alivio bem-sucedido da
obstrucao das vias aéreas
(SR0AO) foram: nao disponivel
para aparelho ortodéntico (2
estudos, n = 24), 67-100% para
a via aérea nasofaringea (6
estudos, n = 126); 100% para
suporte respiratorio ndo invasivo
(2 estudos, n = 12); 70-96% para
adesao lingua-labio (11 estudos,
n = 277); 50-84% para liberacdo
subperiosteal do assoalho da
boca (2 estudos, n = 47); 100%
para tracdo mandibular (3
estudos, n =133); 100% para
traqueostomia (1 estudo, n =
25). A taxa de complicacbes
variou de zero a 55%. Embora
as taxas de SRoAO parecam
comparveis, as evidéncias de
alto nivel permanecem
escassas. Pesquisas futuras
devem incluir a descricdo da
definicdo, indicacdo do
tratamento e resultados
objetivos. 100% para tracdo
mandibular (3 estudos, n =
133); 100% para traqueostomia
(1 estudo, n = 25). A taxa de
complicag@es variou de zero a
55%.

(Continua)

Conclusdes/
recomendacgbes

Esta revisédo
sistematica revelou o
estado atual da
literatura sobre

tratamento no RS.
Apesar da crescente
atengéo, evidéncias de
alto nivel em

os resultados do
tratamento
permanecem
€scassos.
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Tabela 3: Descricdo dos artigos segundo desenho do estudo/ nivel de evidéncia e os principais
resultados, conclusdes e recomendacgoes.
(Continua)

Artigo

Desenho do
estudo/ nivel
de evidéncia

Principais resultados

Conclusdes/
recomendacgdes

23. Does Mandibular  Estudo Vinte e dois bebés com RS foram  Além de resolver
Distraction retrospectivo submetidos ao MDO durante o apneia obstrutiva, o
Change the observacional  periodo de estudo e 13 deles MDO esta
Laryngoscopy foram atendidos critérios de associado a uma

24.

Grade in Infants

With Robin
Sequence?

A generalized
multistage

approach to oral

Estudo
retrospectivo
observacional

inclusé@o. A média de idade no
MDO (T0) foi de 19,6 +- 38,8
semanas. ldades médias na
remocao do dispositivo (T1) e a
Ultima laringoscopia de
seguimento (T2) foram 28,2 +-
41,5 e 62,7 +- 49,6 semanas,
respectivamente. Trés pacientes
tinham sindrome de Stickler.
indice médio de apnéia-hipopnéia
foi 23,6 +- 16,6 pré-operatério e
0,3+- 0,7 ap6s MDO.

Todos os 13 pacientes com
sequéncia de Pierre Robin foram
entubados com sucesso.

melhora no grau de
vista
laringoscépica. Isso
poderia aumentar a
seguranca das vias
aéreas em casa e
melhorar a
facilidade de
intubacéo para

operacdes futuras.

Foram capazes de
usar uma
abordagem em

and nasal ) . i multiplos estagios
intubation in N|yel VI.II de N&o obse\iou nenhum periodo 9e guiada por

infants with evidencia. dgsatur?c;ao durante a coloc_agao ventilado usando
Pierre Robin e inducdo com 0, LMA-Classic™ as propriedades
sequence: A ou ProSeal™ mascara de ar, dnicas de
retrospective exceto em um paciente que diferentes vias
review. estava em extremidades na aéreas

unidade de terapia intensiva
neonatal e exigiu transporte
emergente para o sala de cirurgia
com as vias aéreas mascara
laringea no lugar. Observou-se
varios breves periodos de
desaturacdo durante as apneias
associadas a intubacéo fibra
Optica.

supragloéticas para
facilitar a intubacao
oral e nasal em 13
criangas com
sequéncia de
Pierre Robin.


https://www.scopus.com/record/display.uri?eid=2-s2.0-85049582747&origin=resultslist&sort=plf-f&src=s&nlo=&nlr=&nls=&mltAll=t&sid=9fde2c0659da591db595c2ebf45b7479&sot=comb&sdt=comb&sl=527&s=%28%28TITLE-ABS-KEY%28treatment++++++%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28tongue+lip+adhesion%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28nasopharyngeal+intubation%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Prone+Position%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Intubation+Intratracheal%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Tracheostomy+%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Bone+Lengthening%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Osteogenesis+Distraction%29%29%29+AND+%28%28TITLE-ABS-KEY%28Glossoptosis+%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Micrognathism+%29OR+TITLE-ABS-KEY%28Airway+Obstruction+%29%29%29+AND+%28%28TITLE-ABS-KEY%28Pierre+Robin+sequence+%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Robin+sequence%29OR+TITLE-ABS-KEY%28Pierre+Robin+Syndrome%29%29%29&relpos=22&citeCnt=0&searchTerm=
https://www.scopus.com/record/display.uri?eid=2-s2.0-85049582747&origin=resultslist&sort=plf-f&src=s&nlo=&nlr=&nls=&mltAll=t&sid=9fde2c0659da591db595c2ebf45b7479&sot=comb&sdt=comb&sl=527&s=%28%28TITLE-ABS-KEY%28treatment++++++%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28tongue+lip+adhesion%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28nasopharyngeal+intubation%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Prone+Position%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Intubation+Intratracheal%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Tracheostomy+%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Bone+Lengthening%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Osteogenesis+Distraction%29%29%29+AND+%28%28TITLE-ABS-KEY%28Glossoptosis+%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Micrognathism+%29OR+TITLE-ABS-KEY%28Airway+Obstruction+%29%29%29+AND+%28%28TITLE-ABS-KEY%28Pierre+Robin+sequence+%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Robin+sequence%29OR+TITLE-ABS-KEY%28Pierre+Robin+Syndrome%29%29%29&relpos=22&citeCnt=0&searchTerm=
https://www.scopus.com/record/display.uri?eid=2-s2.0-85049582747&origin=resultslist&sort=plf-f&src=s&nlo=&nlr=&nls=&mltAll=t&sid=9fde2c0659da591db595c2ebf45b7479&sot=comb&sdt=comb&sl=527&s=%28%28TITLE-ABS-KEY%28treatment++++++%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28tongue+lip+adhesion%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28nasopharyngeal+intubation%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Prone+Position%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Intubation+Intratracheal%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Tracheostomy+%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Bone+Lengthening%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Osteogenesis+Distraction%29%29%29+AND+%28%28TITLE-ABS-KEY%28Glossoptosis+%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Micrognathism+%29OR+TITLE-ABS-KEY%28Airway+Obstruction+%29%29%29+AND+%28%28TITLE-ABS-KEY%28Pierre+Robin+sequence+%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Robin+sequence%29OR+TITLE-ABS-KEY%28Pierre+Robin+Syndrome%29%29%29&relpos=22&citeCnt=0&searchTerm=
https://www.scopus.com/record/display.uri?eid=2-s2.0-85049582747&origin=resultslist&sort=plf-f&src=s&nlo=&nlr=&nls=&mltAll=t&sid=9fde2c0659da591db595c2ebf45b7479&sot=comb&sdt=comb&sl=527&s=%28%28TITLE-ABS-KEY%28treatment++++++%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28tongue+lip+adhesion%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28nasopharyngeal+intubation%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Prone+Position%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Intubation+Intratracheal%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Tracheostomy+%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Bone+Lengthening%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Osteogenesis+Distraction%29%29%29+AND+%28%28TITLE-ABS-KEY%28Glossoptosis+%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Micrognathism+%29OR+TITLE-ABS-KEY%28Airway+Obstruction+%29%29%29+AND+%28%28TITLE-ABS-KEY%28Pierre+Robin+sequence+%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Robin+sequence%29OR+TITLE-ABS-KEY%28Pierre+Robin+Syndrome%29%29%29&relpos=22&citeCnt=0&searchTerm=
https://www.scopus.com/record/display.uri?eid=2-s2.0-85049582747&origin=resultslist&sort=plf-f&src=s&nlo=&nlr=&nls=&mltAll=t&sid=9fde2c0659da591db595c2ebf45b7479&sot=comb&sdt=comb&sl=527&s=%28%28TITLE-ABS-KEY%28treatment++++++%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28tongue+lip+adhesion%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28nasopharyngeal+intubation%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Prone+Position%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Intubation+Intratracheal%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Tracheostomy+%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Bone+Lengthening%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Osteogenesis+Distraction%29%29%29+AND+%28%28TITLE-ABS-KEY%28Glossoptosis+%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Micrognathism+%29OR+TITLE-ABS-KEY%28Airway+Obstruction+%29%29%29+AND+%28%28TITLE-ABS-KEY%28Pierre+Robin+sequence+%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Robin+sequence%29OR+TITLE-ABS-KEY%28Pierre+Robin+Syndrome%29%29%29&relpos=22&citeCnt=0&searchTerm=
https://www.scopus.com/record/display.uri?eid=2-s2.0-85049582747&origin=resultslist&sort=plf-f&src=s&nlo=&nlr=&nls=&mltAll=t&sid=9fde2c0659da591db595c2ebf45b7479&sot=comb&sdt=comb&sl=527&s=%28%28TITLE-ABS-KEY%28treatment++++++%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28tongue+lip+adhesion%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28nasopharyngeal+intubation%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Prone+Position%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Intubation+Intratracheal%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Tracheostomy+%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Bone+Lengthening%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Osteogenesis+Distraction%29%29%29+AND+%28%28TITLE-ABS-KEY%28Glossoptosis+%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Micrognathism+%29OR+TITLE-ABS-KEY%28Airway+Obstruction+%29%29%29+AND+%28%28TITLE-ABS-KEY%28Pierre+Robin+sequence+%29+OR+TITLE-ABS-KEY%28Robin+sequence%29OR+TITLE-ABS-KEY%28Pierre+Robin+Syndrome%29%29%29&relpos=22&citeCnt=0&searchTerm=
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Tabela 3: Descrigdo dos artigos segundo desenho do estudo/ nivel de evidéncia e os principais
resultados, conclusdes e recomendacgoes.

25.

26.

Artigo

The Effect of
Mandibular
Distraction
Osteogenesis on
Weight Velocity in
Infants With Severe
Pierre Robin
Syndrome.

The Effect of
Mandibular
Distraction
Osteogenesis on
Weight Velocity in
Infants With Severe
Pierre Robin
Syndrome.

Desenho do
estudo/ nivel
de evidéncia

Série de casos
VI

Série de casos
VI

Principais resultados

A maioria dos pacientes
apresentaram melhora na
pontuacdo de Cormack-Lehane
no PO, mas a gravidade de
micrognatia e da obstrucdo nem
sempre se relacionaram com as
maiores pontuacoes.

O grau de melhora avaliado pelo
laringoscopio ndo foi sempre
evidente, apesar dos pacientes
terem apresentado melhora
clinica.

Todos os pacientes que eram
traqueostomizados foram
decanulados com sucesso.

O percentil do peso caiu do
nascimento até o periodo da
DOM, e aumentou depois da
retirada do distrator.

Ap0s a palatoplastia, o percentil
de peso aumentou.

As criangas que realizaram DOM
no grupo <1 més mantiveram um
percentil significativemente maior
do que os grupos 1-3 meses e 4-
7 meses.

(Continua)

Conclusdes/
recomendacgdes

A DOM é um
método seguro e
eficaz para
intervencao em
recém-nascidos
com micrognatia e
obstrucao de VA.

Realizar a DOM
precocemente em
casos graves de
SR parece ser
benéfica, facilitando
0 ganho de peso e
permitindo uma
palatoplastia mais
precoce.
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Tabela 3: Descricdo dos artigos segundo desenho do estudo/ nivel de evidéncia e os principais
resultados, conclusdes e recomendacgoes.

Artigo

27. Is Tongue-Lip
Adhesion or
Mandibular
Distraction
More Effective
in Relieving
Obstructive
Apnea in
Infants With
Robin
Sequence?.

Desenho do
estudo/ nivel
de evidéncia

Estudo de
coorte
retrospectivo

Estudo
comparativo

Nivel IV de
evidencia

Principais resultados

Quarenta e trés pacientes
foram incluidos (ALL, n =19
[44%]; DOM, n =24

[56%]). Dezoito pacientes
(41%) eram sindrémicos. Os
pacientes do grupo ALL
eram significativamente mais
jovens na operacéo (28,2 +
23,1 dias) em comparacao
com os do grupo DOM (87,1
+ 81,7 dias; P = 0,002). O
grupo DOM teve AO pré-
operatoria mais grave
(pontuacéo de AHI, 20,5 +
14,9; pontuacédo de
gravidade de OA, 4,7 £0,8)
do que o grupo ALL
(pontuacéo de AHI, 17,6 +
31,0; pontuacao de
gravidade de AO, 3,6 £ 1,4;
P <0,041). A pontuagéo pos-
operatéria de IAH e
pontuacéo de gravidade de
AO para o grupo ALL foram
11,7 £ 19,5 (reducao de
33,5%; P=0,496)e 2,3+1,8
(melhora de 1,3 £ 2,4 niveis;
P =0,051),
respectivamente. A
pontuacéo pds-operatdria de
IAH e pontuagé&o de
gravidade de AO para o
grupo DOM foram 1,1+ 1,8
(94,6% de reducéo; P
<0,001) e 0,2 + 0,4 (melhora
de 4,6 + 0,8 niveis; P
<0,0001),

respectivamente. A
resolucdo bem-sucedida da
AO ocorreu em 9 pacientes
(47%) no grupo ALL e 22
pacientes (92%) no grupo
DOM. As complicacdes pds-
operatdrias foram
semelhantes.

(Continua)

Conclusdes/
recomendacgbes

DOM é mais eficaz do que
ALL no alivio de AO em
criangcas com SPR
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Tabela 3: Descrigdo dos artigos segundo desenho do estudo/ nivel de evidéncia e os principais
resultados, conclusdes e recomendacgoes.

Artigo

28. Tongue-lip
adhesion in
Pierre Robin
sequence.

29. Mandibular
Distraction
Osteogenesis:
Upper Airway
Management
in Pierre Robin
Sequence

Desenho do
estudo/ nivel
de evidéncia

Relato de caso

Nivel VII de
evidencia

Relato de caso

Nivel VII de
evidencia

Principais resultados

Apo6s o procedimento, 0
paciente apresentou
melhoras clinicas como
ganho de peso, reducéo de
episédios de infeccdo
respiratdria e melhora na
saturacao de oxigénio.

SR pode impedir o
funcionamento adequado
das vias aéreas, podendo
ser tratada com
posicionamento sendo um
tratamento conservador e
com cirurgia (Adesao lingua-
labio, traqueostomia e DOM).

(Continua)

Conclusdes/
recomendacgdes

O gerenciamento cirdrgico
da obstrucéo das vias
aéreas em recém-nascidos
com SPR depende de
avaliacao adequada do
local, o mecanismo das
vias aéreas colapso e
anomalias congénitas
associadas. ALL pode ser
empregado com menos
morbidade em comparacéo
com traqueostomia e
osteogénese de distracao
mandibular e portanto,
desempenha um papel
importante no alivio da
obstrucéo das vias aéreas
refratario ao
posicionamento e a
canulacéo em recém-
nascidos.

O caso apresentado pelos
autores ressalta o papel da
DOM na descanculacéo
para pacientes com SPR
com colocacao anterior da
traqueostomia. O MDO
pode ser considerado uma
opcao eficaz para a
decanulacdo precoce em
pacientes com SPR.
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Tabela 3: Descricdo dos artigos segundo desenho do estudo/ nivel de evidéncia e os principais
resultados, conclusdes e recomendacgoes.

Artigo

30. A
Standardized
Care Pathway
following
Mandibular
Distraction in
Infants Less
Than 3 Months
of Age.

Desenho do
estudo/ nivel
de evidéncia

Estudo
retrospectivo
observacional

Nivel VIII de
evidencia

Principais resultados

Em 6 anos, 16 pacientes
atenderam aos critérios de
inclusdo. Os primeiros 4
pacientes consecutivos
foram gerenciados a critério
da equipe de atencdo critica.
Os 12 bebés restantes foram
gerenciados com um periodo
planejado de 4 a 6 dias de
intubacdo pds-operatoria,
durante o qual um protocolo
padrdo determinou a
escolha, dosagem e duragéo
da sedacdo medicamentosa.
Idade média: 26,5 dias antes
do protocolo e 20,3 dias no
protocolo. A média de LOS
foi 13,3 dias a menos entre
os bebés gerenciado com o
protocolo. LOS pés-
operatério mais consistente,
duracgéo de ventilagdo
mecanica, e exposicdo a
medicamentos de sedacdo
foi observado entre os
sujeitos do protocolo. O LOS
para 2 pacientes do grupo
pré-protocolo foram
prorrogados devido a
sindrome de abstinéncia
iatrogénica. Ndo houve
casos de extubacgéo
acidental ou anoxia em
ambos os grupos.

(Continua)

Conclusdes/
recomendacgbes

Entre os bebés submetidos
ao DOM, a padronizacéo
das vias aéreas pos-
operatdrias e as praticas de
sedacédo podem oferecer
um curso pés-operatério
mais previsivel em
comparagao com uma
filosofia de gestdo caso a
caso.
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Tabela 3: Descrigdo dos artigos segundo desenho do estudo/ nivel de evidéncia e os principais
resultados, conclusdes e recomendacgoes.

31.

32.

Artigo

Distraccién
mandibular
Osea:
resultados del
postoperatorio
inmediato.

Tracheostomy
in children: a
ten-year
experience
from a tertiary
center in
southern Brazil

Desenho do
estudo/ nivel
de evidéncia

Estudo
retrospectivo
observacional

Nivel VIII de
evidencia

Estudo
retrospectivo
observacional

Nivel VIII de
evidencia

Principais resultados

Estudo observacional
descritivo das criangas em
gue foi realizado uma
distracdo mandibular no
periodo de 2006 a 2016. Um
total de 20 pacientes foram
incluidos no estudo. OS
pacientes precisaram em
média de 5,5 dias (2-9dias)
na UTI pediétrica o total de
dias de internagéo foi de 8
dias de mediana (4,25-14).
Um total de 10 pacientes
(50%) tiveram febre. A
nutricdo enteral foi
estabelecida em média,
dentro de 2 dias da
intervencao.

123 criangas necessitaram
de traqueostomia apos
avaliacdo. Uma proporcéo de
63% era do sexo masculino
e 56% menor de um ano de
idade. A glossoptose foi a
indicacdo mais comum
(30%), seguida pela
estenose subglotatica (16%)
e faringomia (11%). A taxa
de mortalidade foi de 31%.
Ao final desta revisdo, 35
criangas (28,4%) foram
descanulados, e quanto
menor o0 nimero de
comorbidades, maior a taxa
de descanulacéo (0,77 £
0,84vs. 1,7+1,00
comorbidades).

(Continua)

Conclusdes/
recomendacgdes

Pacientes com SPR podem
ter retro/micrognatia da
dificuldade com a entrada
de ar a apneia obstrutiva,
cujo caso a distracdo da
mandibula é o tratamento
de escolha. O pds-
operatério requer
permanéncia na UTI
pediatrica para gestao das
vias aéreas. Concluiram
gue o pbs-operatoério &
curto e com uma taxa baixa
complicagdes.

Verificou-se alta taxa de
mortalidade,
potencialmente
comprovada pelo alto
ndamero de pacientes com
condi¢cbes neurolbgicas
crbnicas nesta coorte. A
taxa de descanulacédo esta
ligeiramente abaixo de
outras séries,
provavelmente devido a
maior quantidade de
pacientes com
comorbidades.
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Tabela 3: Descricdo dos artigos segundo desenho do estudo/ nivel de evidéncia e os principais
resultados, conclusdes e recomendacgoes.

33.

Artigo

Clinical
Factors
Associated
with the
NonOperative
Airway
Management
of Patients
with Robin
Sequence.

Desenho do
estudo/ nivel
de evidéncia

Estudo
retrospectivo
observacional

Nivel VIII de
evidencia

Principais resultados

Trinta e dois bebés
atenderam aos critérios de
inclusdo. A média de
internacéo hospitalar foi de
16,8 dias (intervalo, de 5 a
70 dias). A desaturacéo de
oxigénio (<70% por oximetria
de pulso) ocorreu na maioria
dos pacientes e foi
gerenciada com aumento
temporario de oxigénio por
canula nasal (59%) ou
intubacdo endotraqueal
(31%). 65% dos pacientes
necessitavam de uma sonda
nasogéstrica temporaria para
suporte nutricional e sonda
gastrostomia colocada em
9%. Todos os pacientes
continuaram a ganhar peso
apoés a implementacéo
dessas medidas
conservadoras. Os dados
polissonograficos (exame do
sono) (PSG) (n=26)
demonstraram obstrucéo
leve a moderada, indice
médio de hipo/apneia (AHI)
de 19,245,3 eventos/hora e
nivel de saturacéo de
oxigénio <90% durante
apenas 4% do tempo total de
sono.

Conclusodes/

recomendacfes

(Continua)

Gestédo das vias aéreas
nao-cirdrgicas foi bem-
sucedida em pacientes que
demonstraram ganho de

peso consistente e

obstrucéo leve a moderada
no PSG, com um AHI

médio de <20

eventos/hora.
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Tabela 3: Descrigdo dos artigos segundo desenho do estudo/ nivel de evidéncia e os principais
resultados, conclusdes e recomendacgoes.

Artigo

34. The Surgical
Treatment of
Robin
Sequence

Desenho do
estudo/ nivel
de evidéncia

Estudo
retrospectivo
observacional

Nivel VIII de
evidencia

Principais resultados

Os desfechos incluem incidéncia
de traqueostomia, melhora na
respiracdo obstrutiva e
complicacdes cirdrgicas.
Necessidade de repeticdo de
DOM e ALL foram incluidas como
pontos finais secundarios. Os
dados de polissonografia foram
registrados no pré-operatério em
1 més e 1 ano como medida de
melhoria das vias aéreas. 64 com
DOM e 14 com ALL, ndo houve
diferenca significativa na: idade
média na intervengéo (32,1 + 29,0
vs 35,5 + 32,1 dias), de peso
médio de nascimento,
prematuridade e restricdo de
crescimento intrauterino.
Anomalias do sistema nervoso
central (24,3% vs 0,0%), e tubos
de gastrostomia (66,2% vs
33,3%) Taxas de outras
anomalias do sistema de 6rgaos
eram semelhantes entre os
grupos. A taxa de sucesso foi
significativamente maior no Grupo
DOM (90,5% vs 60,0%).
Tragueostomias pds-operatorias
ocorreram em 8,1% do grupo
DOM e 33,3% do grupo TLA. Pré-
operatdrio indice de apnéia-
hiponea foi semelhante entre os
dois grupos (38,3 vs 38,1). O
indice de apnéia-hiponea foi
significativamente melhorado no
grupo DOM em 1 més (4.0 vs
21.7)e 1 ano (5,7 vs 20,5). As
complicacgdes cirurgicas foram
estatisticamente menores no
grupo DOM (20,3 vs 53,3%).

(Continua)

Conclusdes/
recomendacgbes

A DOM demostra
resultados superiores
em um més e um ano
em comparagao a
ALL. Menos
complicagtes
ocorreram com 0s
pacientes tratados
com DOM do que os
com ALL.
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Tabela 3: Descricdo dos artigos segundo desenho do estudo/ nivel de evidéncia e os principais
resultados, conclusdes e recomendacgoes.

Desenho do
estudo/ nivel
de evidéncia

Artigo

Estudo
retrospectivo
observacional

35. Functional
outcomes of
mandibular
distraction for
the relief of
severe airway
obstruction
and feeding
difficulties in
neonates with
Pierre Robin
sequence.

Nivel VIII de
evidencia

Principais resultados

Treze recém-nascidos com
SPR que passaram por
DOM entre 2010 e 2013
para alivio de seus
problemas graves de
obstrucao ou alimentacéo
das vias aéreas foram
revistos
retrospectivamente. Os
diametros médios das vias
aéreas pré-operatorias e
pos-operatérias foram de
3,89+1,64 e 9,03+1,98 mm.
respectivamente e
diferenca significativa foi
observada com distracao.
A taxa de infeccdo severa
das vias aéreas também
diminuiu significativamente
de 69,2% para 23,1%.

84,6% dos pacientes foram
capazes de ser
alimentados oralmente na
alta, enquanto 6 pacientes
(46,2%) necessitaram de
suporte de via sonda
orogastrica antes da
distracdo. Sem perturbacao
do crescimento,
complicag6es dentarias ou
ma oclusao foram
observadas no seguimento
a longo prazo.

(Conclusao)

Conclusdes/
recomendacgdes

Distracdo mandibular parece
ser uma cirurgia promissora
e eficaz opg¢éo para aliviar
obstrucéo das vias aéreas e
problemas de alimentacéo
em pacientes com SPR
grave.

Na segunda parte, em que foi realizada uma pesquisa retrospectiva nos

prontuarios dos pacientes com diagndstico de SR isolada no periodo de janeiro de

2015 a dezembro de 2019 no HRAC-USP, obtiveram-se 108 prontuarios, em que dois

foram excluidos decorrente de 6bito, seis por ndo adesao ao tratamento e quatro por

serem sindrébmicos, restando, assim, 96 prontuarios.

Na figura 2 apresenta-se um fluxograma com a descricdo dos 108

prontuérios selecionados entre janeiro de 2015 a dezembro de 2019, os excluidos e
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porque, e quantos permaneceram no estudo.

Figura 2. Fluxograma da andlise dos prontuarios do HRAC-USP

Os dados coletados incluiram a data de nascimento, idade no periodo do
tratamento, sexo, a modalidade de tratamento da SR isolada, motivo da internacao,
presenca de fissura palatina, principais motivos para a internacdo hospitalar,
procedimentos associados, exames complementares- nasofaringoscopia, e as
classificacdes de Sher (1992), Cole et. al (2008) e de Sousa et. al (2003).

Todos os dados foram coletados e analisados utilizando os programas EPI
INFO 7 versao 7.2.4.0 e Microsoft Excel verséo 16.0.

Baseado na ficha de apoio de coleta de dados dos prontuarios (Apéndice-
A), encontrou-se 0s seguintes resultados:

Na relacdo de sexo, observou-se que 51,04% eram do género masculino e
48,96% do género feminino.

Em relacdo a idade da crianca na procura do primeiro atendimento no
HRAC-SP, observou-se gque a procura maior foi nos menores de 1 més de vida com
47,92%, seguido de lactentes até 2 meses 25% e em sequéncia temos: até 3 meses:
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7,30%, até 4 meses 9,36%, até 5 meses 3,13%, até 6 meses 4,17%, até 7 meses

1,04% e até 8 meses 2,08%, ndo sendo encontrado maiores dessa idade, grafico 1.

Idade de admissao do atendimento no HRAC- SP:

60.00%
50.00%
40.00%
30.00%
20.00%

10.00%
0.00% [ [ - = - -

até1M até2M até3M atédM até5M até6M até7M até8M

M |dade

Grafico 1 - Resultados da idade de admissdo no HRAC-SP

Na avaliacdo do nivel de obstrucdo de Vias Aéreas Superiores seguindo a
classificacdo de Sher (1992) encontramos os Tipos I- 69,8% e Tipo Il- 30,2% para os

pacientes com SR isolada, grafico 2.

Nivel de obstrucao de Vias Aéreas, Sher 1992:

80.00%
70.00%
60.00%
50.00%
40.00%
30.00%
20.00%
10.00%

0.00%

Tipo | Tipo Il Tipo llI Tipo IV

M casos

Grafico 2 - Resultados da avaliagcdo do nivel de obstrucéo de Vias Aéreas Superiores
seguindo a classificacdo de Sher (1992).
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Com a aplicacao da classificacdo de Souza et al. (2003) para a gravidade
dos sintomas, observou-se os graus leve, moderado e grave, na seguinte distribuicao:

52,1%, 45,8% e 2,1% respectivamente, grafico 3.

Classificacdo de Souza et al. (2003)

m Grave ® Leve Moderado

Grafico 3- Resultados da aplicagdo da Classificacdo de Souza et al. (2003) para os pacientes do
HRAC-USP.

Ja no gréafico 4 observa-se que a maioria dos pacientes tinham grau 1 e 2,
representados por “Sem problemas respiratério em posi¢cao supina” e “Evidéncia de
obstrucdo intermitente quando em posi¢cdo supina e alimentacdo precipitando o
desconforto respiratério”, respectivamente, e minoria dos pacientes eram grau 3, que
representa os pacientes com “Desconforto respiratério moderado para severo quando

em posigao supina impossibilitando a alimentagao via oral.”

Classificagao de Cole. Lynch e Slator (2008)

Grau 3
5.2%

Grau 1
Grau 2 51%

43.8%

Grafico 4 - Resultados da aplicagdo da Classificagao de Cole, Lynch e Slator (2008) para os
pacientes do HRAC-USP.
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Dentre os principais motivos da admisséo dos pacientes do HRAC-USP
estdo a disfagia 56 (58,33%) e a insuficiéncia respiratoria 44 (45,83%), mas ainda

foram relatados apneia 1 (1,04%), e cianose 2 (2,08%), entre outros, gréfico 5.

Motivos da Admissao
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Gréfico 5 - Motivos da admisséo dos pacientes do HRAC-USP

Nos exames complementares observou-se que 81,37% realizaram a
Nasofaringoscopia e 15,63% né&o realizaram o exame.

Na avaliagdo dos procedimentos associados, 53,13% receberam aporte
nutricional por SNE, 4,17% por gastrostomia e 42,70% nao realizaram procedimentos

associados, grafico 6.

Procedimentos Associados:

= SNE = Gastrostomia N3ao realisou

Gréfico 6: Relacdo de procedimentos associados 53,13% receberam aporte nutricional por SNE,
4,17% por gastrostomia e 42,70% n&o realizaram procedimentos.
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Dentre os tratamentos, o tratamento conservador apresentou a maior
prevaléncia 89 (92,7%), sendo 5 (5,21%) TQ e GP 2 (2,08%), gréfico 7.

Tipos de Tratamento realisados:

= conservador  m Glossopexia Traqueostomia

Grafico 7 - Tipos de tratamento indicados no HRAC-USP.
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5 DISCUSSAO

A obstrucdo das vias aéreas e o desconforto respiratério sdo os achados
classicos da SR, que se caracteriza pela micrognatia, glossoptose e dificuldade
respiratoria, comumente associada a fissura palatina em forma de U (ROBIN, 1923).
Essas alteracdes sao tdo importantes que podem resultar em desconforto respiratério
severo, obstrucdo das vias aéreas, dificuldade de alimentacéo, refluxo e falha de
crescimento (CLADIS et al., 2014).

O tratamento dos pacientes com SR segue protocolos especificos, os quais
sdo baseados na gravidade da obstrucdo das vias aéreas (KONAS et al., 2016). As
principais técnicas utilizadas sdo: uso de CNF, posicéo prona, ALL, DOM, GP e TQ
(LIESTHOUT et al., 2016).

A abordagem terapéutica aos acometidos ainda ndo possui um algoritmo
baseado em evidéncias robustas que permita o tratamento global de forma
consistente. Assim sendo, a proposta terapéutica deve ser planejada em conjunto,
com as diversas especialidades das areas de envolvimento dessa condicéo clinica
(FLORES et al., 2014).

Em virtude da grande quantidade de tratamentos sugeridos na literatura
para pacientes com SR, este estudo se propds a compreender o perfil de
comprometimento clinico e as op¢des de tratamento mais frequentemente utilizadas
em um hospital referéncia na assisténcia de pacientes com SR comparando-0s com

os achados da literatura.

Em razdo de o HRAC-USP ser um centro de referéncia mundial em
anomalias craniofaciais e sindromes relacionadas, o entendimento sobre a
modalidade mais praticada na instituicdo nos faz verificar se ele acompanha as
mudancas de tratamento que vem ocorrendo ao longo do tempo e se ha necessidade

de eventuais alteracOes em relacdo a sua conduta diante desses casos.

Com o auxilio de um instrumento construido pelos pesquisadores,
conforme orientagdes do Joana Briggs Institute (THE JOANNA BRIGGS INSTITUTE,

2014), o qual contemplou o titulo do estudo, autoria, periédico, ano de publicacéo,
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local do estudo (pais), objetivos da pesquisa, detalhamento metodolégico,
detalhamento amostral, principais resultados e conclusées encontradas, realizou-se
uma analise critica dos artigos selecionados, proporcionando observar-se algumas
tendéncias quanto ao tratamento na SR (POLIT; BECK 2011).

Apés ampla busca da literatura, chegou-se ao numero de 35 publicacdes.
Dessas 35 publicacdes sobre o tema, todas pretendiam estabelecer algoritmos ou
propostas de tratamento, entretanto, alguns ndo consideraram os inumeros fatores
relacionados ao paciente, como, por exemplo, o grau de gravidade clinica e a
presenca de anormalidades associadas. A literatura aponta que o grau de gravidade
e a presenca de anormalidades associadas impacta na escolha do tipo de tratamento

e no prognaostico.

Dentre os tipos de tratamentos encontrados na revisdo integrativa,
observou-se uma representacdo significativa sobre o tratamento cirargico da DOM,
em que varios autores destacaram a sua experiéncia com esta modalidade de

tratamento.

A DOM foi primeiramente descrita em 1992, sendo utilizada no tratamento
da microssomia hemifacial (MCCARTHY et al., 1992). Em seguida, as suas indicacdes
rapidamente se expandiram, abrangendo situacées em que o paciente apresentava
obstrucdo da base da lingua, micrognatia, retrognatia, dentre outros (HONG,;
KEARNS, 2015). A partir dai comecgou-se a verificar a eficacia deste tratamento em
pacientes que apresentavam obstrucdo das vias aéreas superiores. Essa técnica
comecou a ser utilizada com sucesso também em pacientes com SR isoladas que nao
respondiam a intervencdes conservadoras (PAES et al.,, 2013; THOLPADY et al.,
2015). Segundo Runyan e colaboradores (2018) esta técnica é considerada de
primeira linha em muitos centros de referéncia no tratamento da SR ao redor do

mundo.

A DOM possibilitou, aos pacientes com SR, a ndo submissdo a TQ, ou
ainda, aqueles que ja haviam sido submetidos, puderem ser decanulados; essa
técnica se mostrou eficaz para aliviar a obstrucdo das vias aéreas superiores
associada a micrognatia nos pacientes com SR (RACHMIEL et al., 2014; RUNYAN et
al., 2014; HONG e KERANS, 2015). Ching e colaboradores (2017) constataram que a
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DOM ¢ altamente efetiva para o tratamento de obstrucdo grave das vias aéreas
superiores de pacientes com SR, além disso, ela pode evitar a realizacdo de

traqueostomias futuras na maioria dos pacientes.

Uma investigacdo conduzida pela Universidade da Indiana constatou uma
alta taxa de sucesso, quando utilizada a DOM, em pacientes com SR (COSTA et al.,
2014).

Paes e colaboradores (2015) adotaram a utilizagdo da técnica DOM em
mais da metade dos pacientes tratados cirurgicamente. Os beneficios dessa técnica
citados pelos autores, é gue ela é mais eficaz do que a técnica de adesao lingua-labio
na retomada da alimentacdo; ndo ha necessidade de uma segunda intervencéo; e,

também, ha menos formacao de cicatriz.

Em relacdo ao peso do paciente, Gary e colaboradores (2018) realizaram
um estudo com andlise de dados secundarios e prontuarios médicos, o qual teve como
objetivo analisar, quantitativamente, o ganho de peso de criancas com SR apos a
DOM. Os autores coletaram informacdes de 22 pacientes e constataram que houve
ganho de peso maior do que o esperado, concluindo que a DOM ajuda a melhorar o

ganho de peso apds a cirurgia, principalmente para os pacientes com SR isolada.

Um numero relevante de publicacdes analisou os desfechos alimentares,
relacionando-os com o tipo de tratamento e o estado clinico do paciente. Outros
estudos compararam 0s tratamentos conservadores e 0s cirirgicos ou somente 0s
cirargicos entre si. Nesses estudos, foi possivel a observacao de que pacientes com
grau elevado de gravidade e/ou outras anormalidades associadas obtiveram evidente
melhora clinica com tratamento cirdrgico. Ja o0s pacientes com menor grau de
gravidade e SR isolada beneficiaram-se com o tratamento conservador com sucesso
e 0s que nao tiveram foram encaminhados a modalidade cirargica (RUNYAN et al.,
2018; LIESHOUT et al., 2016).

Comparando a DOM com a TQ, verifica-se que um dos beneficios da sua
utilizacéo € o custo, pois esse é mais barato quando comparado ao custo da TQ, essa
diferenca de valores ocorre porque 0s pacientes traqueostomizados, devido aos
cuidados do pos-operatério, necessitam de, pelo menos, 90 dias de internacao
(RUNYAN et al., 2014).
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Em relagdo aos maleficios apresentados por pacientes submetidos a DOM,
Flores e colaboradores (2015) verificaram que houve falha em alguns casos de
pacientes submetidos a essa técnica. Essas falhas fizeram com que os pacientes
precisassem de outra técnica cirdrgica, como a TQ; ou ainda, em alguns casos,
causaram Obito. Os autores constataram que essas falhas ocorreram em pacientes
que apresentavam mais de 30 meses de idade, anomalia neurolégica e outras
anomalias das vias aéreas. Tahiri e colaboradores (2015) constataram que
complicacbes apds o procedimento de DOM incluem infeccédo, hematoma, falha de
unido Ossea, fratura, dentre outras. Mesmo com o risco de complica¢gdes, os autores

concluiram que a DOM € um tratamento seguro e eficaz para pacientes com SR.

Uma das alternativas para reduzir as chances de complicacdes, é por meio
do planejamento cirdrgico virtual, o qual deve ser realizado no pré-operatorio. Esse
planejamento auxilia de forma positiva, melhorando a preciséo e, consequentemente,
diminui as complicagbes (REISNICK, 2018). Humphries e colaboradores (2018)
verificaram que esse planejamento virtual pode ser completamente eficaz para definir
0 ponto anatdmico a ser utilizado na DOM, porém, por ser uma técnica nova, ha a

necessidade de mais pesquisas a respeito.

Em mais de 74% dos artigos analisados, observou-se altas taxas de
sucesso com o tratamento cirdrgico de DOM e ALL. Essas taxas estdo associadas as
poucas complicacbes dos tratamentos, como o0 abscesso com necessidade de
drenagem, além da baixa taxa de mortalidade dos pacientes no pos-operatorio. Além
disso, pacientes submetidos a DOM e ALL tiveram a obstrucdo de vias areas
resolvidas e manutencdo ou aumento no ganho de peso (RUNYAN et al., 2018;
LIESHOUT et al., 2016).

Somente dois estudos reportaram complicacbes graves, tais como:
insuficiéncia respiratéria croénica, abscesso de mento e infec¢do do sitio cirdrgico, e
intervencdes adicionais: como a tragueostomia e antibioticoterapia, em conjunto ou
nao, foram necessarias. No entanto, nenhum 6bito ocorreu, porém, todos os pacientes
gque nao obtiveram complicacbes graves apresentaram boa evolucdo no pos-
operatorio e no pds-tratamento conservador e tiveram melhora do comprometimento
respiratorio, manutencdo ou aumento do ganho de peso e baixa taxa de mortalidade
pos-tratamento (AMADDEDO et. al., 2016; CARDIM et. al., 2019).
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Nota-se por meio da revisdo retrospectiva dos prontudrios dos pacientes
atendidos no HRAC-USP, que a maioria recebeu tratamento conservador, sendo que

cinco necessitaram de TQ e dois foram submetidos & GP em outro servigo.

O tratamento conversador prevaleceu, pois foram classificados de acordo
com o grau de gravidade leve/ moderado, sendo as intervencdes cirdrgicas mais
empregadas aos casos de pacientes com SR sindrémica e o tratamento conservador
aos com SR isolada, de acordo com o protocolo empregado até entdo (MARQUES et
al., 2005).

Além disso, dos pacientes que necessitam de sonda nasogastrica 51
(53,13%), um numero muito pequeno necessitou de gastrostomia 4 (4,17%), e 0s

demais néo apresentaram a necessidade de procedimentos associados 41 (42,70%).

Porém, enquanto no HRAC-USP, 90% dos casos foram submetidos a
tratamento conservador, observamos apenas 2 estudos em um intervalo de 5 anos
considerando essa modalidade. Um deles descreve as caracteristicas clinicas e os
achados no tratamento de 32 pacientes com SR, cujas vias aéreas foram gerenciadas
com sucesso sem intervencgdo cirdrgica. Avaliou-se a desaturagéo de oxigénio (<70%
por oximetria de pulso) que ocorreu na maioria dos pacientes e foi gerenciada com
aumento temporario de oxigénio por canula nasal (59%) ou intubacdo endotraqueal
(31%). Para o aporte nutricional, 65% dos pacientes necessitavam de uma sonda
nasogastrica temporaria e a sonda de gastrostomia colocada em 9%. Todos os
pacientes continuaram a ganhar peso apds a implementacdo dessas medidas
conservadoras. Os dados polissonograficos (exame do sono) (PSG) (n=26)
demonstraram obstrucdo leve a moderada, indice médio de hipo/apneia (ALBINO,
2016).

Para a adequacdo do tratamento da obstrucdo das vias aéreas as
condicdes clinicas, devem ser levadas em conta a gravidade e condi¢des sociais da

crianca com SR.

A nasofaringoscopia, exame indicado para estabelecer um correto
diagnostico e tratamento de uma infinidade de doencas das vias aéreas superiores,
foi realizada em 88,04% dos pacientes do HRAC e a tomografia foi realizada somente

em um paciente. Observa-se na literatura que o exame é considerado padréo ouro
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para a avaliacdo do grau de obstrucéo das vias aéreas, sendo assim, no HRAC todos

0S pacientes tém acesso a essa avaliacdo pelo exame (Denny et. al., 2004).

Encontrou-se em Templeton (2018) uma experiéncia com a abordagem em
multiplos estagios para intubacéo oral e nasal em bebés com sequéncia de SR, por
meio de um estudo retrospectivo observacional com 13 pacientes com SR que foram
entubados com sucesso. Nao se observou nenhum periodo de dessaturacéao durante
a colocacédo e indu¢cdo com mascaras de ar do tipo (LMA-Classic™ ou ProSeal™),
exceto em um paciente que estava dessaturacdo na unidade de terapia intensiva
neonatal e exigiu transporte emergente para a sala de cirurgia com mascara laringea
nas vias aéreas no lugar. Observou-se varios breves periodos de dessaturacao
durante as apneias associadas a intubacdo com fibra 6ptica. Foram capazes de usar
uma abordagem em multiplos estagios guiados por ventilacdo usando as propriedades
Unicas de diferentes vias aéreas supra gléticas para facilitar a intubacéo oral e nasal

em 13 criangcas com sequéncia de SR.

Em um estudo de Collares de 2017, avaliou a associacdo de parametros
polissonogréaficos com a gravidade dos sintomas clinicos em pacientes com SR Foram
analisados dados de 80 pacientes com diagndéstico de SR em um hospital publico no
periodo de outubro de 2012 a junho de 2016, que foram classificados como RS
isolada, RS-plus e RS sindrémica. Foi realizada PSG, exceto para 0s pacientes com
necessidade de suporte respiratério. A gravidade dos sintomas foi avaliada conforme
definido por Cole et al. Destes, 55 foram capazes de se submeter a polissonografia
basal (PSG). A piora dos parametros de PSG estudados esteve associada ao
aumento da graduacéo de gravidade clinica, conforme segue: indice de dessaturacao
(OR 1,27; IC 95%; 1,07-1,51; R 2 = 19,8%; p = 0,006); indice de apneia / hipopneia
(OR 1,13; IC 95%; 1,01-1,26; R 2 = 12,5%; p = 0,02); saturacdo média de oxigénio do
sono (OR 0,16; IC 95%; 0,05-0,52; R 2 = 22,6%; p = 0,002); nadir da saturagdo de
oxigénio (OR 0,73; IC 95%; 0,56-0,96; R 2 = 10,0%; p = 0,02); porcentagem de tempo
com saturacdo de oxigénio <90% (OR 9,49; IC 95%; 1,63-55,31, R 2= 37,6%; p
0,012); e porcentagem de tempo de obstru¢cdo (OR 2,5; IC 95%; 1,31-4,76; R 2
25,1%; p = 0,006).

Os parametros da PSG estavam associados a gravidade das

manifestagdes clinicas em pacientes com SR. Os parametros baseados na saturacao
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da oxiemoglobina tiveram valores surpreendentemente significativos. Portanto, esses
parametros, tradicionalmente desvalorizados em outros contextos clinicos, também
devem ser avaliados na avaliagdo polissonografica de pacientes com SR
(COLLARES, 2017).

Em uma amostra do proprio HRAC-USP, em um estudo prospectivo de
criancas com SR, Salmen (2015) observou um numero elevado de apneia obstrutiva
do sono a PSG. Neste estudo foram avaliados 17 individuos com SRI, 9 (53%) do
género feminino e 8 (47%) e 8 do género masculino, com idade média de 36 dias na
primeira avaliacdo. Todos apresentavam sintomas respiratorios moderados e graves
e foram tratados com CNF. O tempo médio de uso da CNF foi de 51 dias (variando de
23 a 172 dias). Todos apresentaram melhora clinica dos sintomas respiratorios com a
CNF, que passaram de graves e moderados para leves ou ausentes. Embora todos
os individuos apresentassem dificuldades alimentares, 16 (94%) puderam se
alimentar oralmente e apenas 1 (6%) foi submetido a gastrostomia. Os exames
polissonogréficos diagnosticaram apneia obstrutiva do sono (AOS) grave (IAH médio
>10) em todas as avaliagdes. O IAH meédio foi de 41,5 (variando de 0 a 104) no
primeiro exame sem CNF, 29,5 (variando de 5 a 80) no primeiro exame com CNF e
de 29 (variando de 5 a 78) no segundo exame (SALMEN, 2015).

Nos achados dos pacientes atendidos no HRAC-USP, observa-se que séao
amostras retrospectivas e por isso nos valemos apenas de dados clinicos e achados
de nasofaringoscopia. Nao se dispunha de achados de PSG e mesmo oximetria, e
dessa mesma forma, nao foi avaliado o desfecho e o acompanhamento do resultado
desse tratamento. O grau de gravidade clinica encontrada nesse estudo € muito
diferente dos achados por Salmen (2015), observados por meio do exame padrao-
ouro para comprometimento respiratorio, a PSG. Deve-se ressaltar também que na
revisao retrospectiva dos prontuarios atendidos no HRAC-USP, os achados clinicos
foram mensurados retrospectivamente apenas por meio de duas escalas de
gravidade. Exames como PSG e eventualmente a oximetria, que permitem a
mensuracao objetiva do comprometimento respiratério, ndo foram realizados. Quando
esses pacientes sdo submetidos a essa avaliacdo, os resultados entre os métodos

objetivos e subjetivos de avaliacdo podem ser discrepantes.
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Observa-se, a partir dos resultados deste estudo, que ndo existe um
reconhecimento dessa correlacéo e dos impactos dela na selecdo do tratamento da

obstrucdo das vias aéreas.



6 Conclusao
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6 CONCLUSAO

A partir da revisdo integrativa da literatura, conclui-se que, muito ainda
precisa ser compreendido a respeito do tratamento de criangas com SR, embora um
grande namero de publicacdes aborde o tema. Na amostra de pacientes estudados,
a imensa maioria das criangas assistidas com SR isolada receberam tratamento
conservador. Deve-se considerar, no entanto, que essa modalidade de tratamento foi
escolhida possivelmente devido a maioria dos casos apresentar comprometimento
leve a moderado segundo as escalas de gravidade embora 0 exame padrdo ouro nao
tenha sido realizado. No entanto, quando sdo avaliados os achados da literatura
mundial, encontra-se um cenario em que esses pacientes foram significativamente

beneficiados com o tratamento cirargico.
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Formulério de Pesquisa

MHome do paciente
Idade BE Data de Mascamerbo
Sexp Quadrg Clinico
) Masculing spRl ) PR, Sindrome Conhecida
") Femining I smR=
Presenca de Fissura Palatina Se conhecida. qual?

Qsm (O Nio

[ internacio

[ Crizes de ciamase

Realizou Nasofaringoscopia
D 5m O Nio

Classificagdo de Sher

Motva de Internacio Hospitalar

L[] Apneia
[ Irmsuficiéncia respiratdrs obsbrutiva

Exames Adsconais

) Polissonografia O Tomografia

] Gisfagia
] Cutras

) Ambos

Classificacho de Cole, Lynch & Slator (2008)

| |-|5|'au 1: Sem problemas respiratério em posigio wupina

Procedimento Realizado
(3 Traquétstamia

e Distragio Csteogénca
nandibular

) Glossopexia

) Tratamento conservador

Procedimentos Assodados

Classificagho de Sours et al. (2003)

() sonds Nasogistrica () GRstrostormis




114
Apéndice




Anexo







117
Anexo

ANEXO- A PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP

USP - HOSPITAL DE
REABILITACAO DE Q"""’“"“m mo
ANOMALIAS CRANIOFACIAIS
DA UNIVERSIDADE DE SAO
PAULO -HRAC/USP

PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP
DADOS DO PROJETO DE PESQUISA
Titulo da Pesquisa: Sequéncia de Robin: uma revisao literaria e retrospectiva a respeito das modalidades
de tratamento
Pesquisador: Ana Carolina Medeiros
Area Tematica:
Versao: 1
CAAE: 26680619.3.0000.5441
Instituicao Proponente: Hospital de Reabilitagao de Anomalias Craniofaciais da USP
Patrocinador Principal: Financiamento Préprio

DADOS DO PARECER

Numero do Parecer: 3.781.838

Apresentagao do Projeto:

Trata-se de um projeto de mestrado de autoria da aluna Ana Carolina Medeiros sob a orientagao do Prof. Dr.
Cristiano Tonello com a colaboragao de José Carlos dos Santos Janior.

O trabalho consistira de 2 partes, sendo a primeira, uma revisao de literatura e a segunda sera um estudo
retrospectivo, em que prontudrios médicos arquivados no HRAC-USP serao analisados quanto ao
tratamento utilizado para a sequéncia de Robin (SR) nédo sindrémica, no periodo entre 2012 e 2017.
Serao incluidos, na revisao de literatura, pesquisas a respeito das diferentes opgdes terapéuticas aplicadas
em pacientes com SR nao sindromica a partir de buscas em banco de dados como PUBMED e Scielo. Os
critérios PICOS (populagao, intervengao, comparagao, resultados e design do estudo) foram utilizados para
construir a questao de pesquisa, adotando os seguintes critérios de incluséo: (i) Populagéo: pacientes com
SR néo sindrémica de todas as etnias; (ii) Intervencgéo: pacientes submetidos a qualquer modalidade
terapéutica; (iii) Comparagéao: verificar os beneficios das técnicas, comparando com os achados na literatura
a respeito do tema; (iv) Resultados: frequéncia da utilizacéo de cada técnica cirdrgica estudada e melhoras
nas condi¢oes de vida e respiratéria dos pacientes; (v) Design do estudo: estudos de caso-controle, cohort,
longitudinais e transversais. Serao incluidos todos os artigos que estiverem de acordo com os critérios

PICOS pré-
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estabelecidos.

Para selegao dos artigos que farao parte da revisao de literatura, a andlise sera feita em duas etapas. Na
primeira fase, o autor ird revisar os titulos e os resumos e selecionara aqueles que aparentemente
apresentem os critérios de inclusdo. Na segunda fase, o mesmo autor ird ler os textos completos e
selecionara os artigos aceitos e excluira aqueles que nao estiverem de acordo com os critérios de inclusao.
A pesquisa retrospectiva sera desenvolvida no Hospital de Reabilitagdo de Anomalias Craniofaciais (Bauru,
Sao Paulo). Serao incluidos 272 individuos com diagnoéstico clinico de SR nao sindrémica que vieram para
avaliagdo nesta instituicao e que tiveram, no minimo, duas avaliagdes na instituigdo, com periodo nao
superior a 6 meses entre elas, no periodo de 2012 a 2017. Seré realizada revisao de registros clinicos de
individuos diagnosticados com SR, em dois momentos da avaliagdo. Serdo utilizadas classificagoes ja
consagradas na literatura. Serdo coletados registros fotograficos, video imagens com seus respectivos
laudos médicos, além dos registros clinicos dos respectivos individuos participantes da pesquisa a fim de
andlise dos resultados obtidos. Para selegdo dos pacientes, sera feito um levantamento junto ao Centro de
Processamento de Dados (CPD-HRAC), de todos os pacientes submetidos a todas as modalidades de
tratamento da SR (Distracdo Osteogénica Mandibular; Traqueostomia; Glossopexia; e, Canula
Nasofaringea).

Por meio dos prontuarios médicos, informagdes gerais do paciente, tais como: nimero de matricula no
HRAC-USP, data de nascimento, género, local de origem, tratamento utilizado para SR, data da realizagéo
do tratamento e informagdes referentes ao tratamento serao coletados em uma ficha elaborada para esta
finalidade.

Para anélise dos resultados e comparacédo das frequéncias das modalidades cirtrgicas utilizadas em
pacientes com SR nao sindrémica, sera verificada quais séo todas as modalidades descritas nos prontuarios
e os individuos serdo separados em grupos de acordo com as técnicas cirirgicas utilizadas. Os dados seréao
apresentados em estatistica descritiva, ou seja, serdo apresentados em nimeros absolutos (n) e respectivas
frequéncias (%).
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Objetivo da Pesquisa:

OBJETIVO GERAL:

- Realizar uma reviséo de literatura quanto as indicagdes de tratamento cirdrgico: Distragdo Osteogénica
Mandibular (DOM); Traqueostomia e Glossopexia; bem como as opgoes de tratamento conservador como:
posicdo prona, uso de Canula Nasofaringea ou Intubacédo nasofaringea em pacientes com SR néao
sindrémica.

- Avaliar retrospectivamente as indicagoes de tratamento para individuos com SR nao sindromicos
assistidos no HRAC-USP, a apresentagéo clinica desses pacientes e sua evolugéo clinica apds o tratamento
escolhido.

OBJETIVOS ESPECIFICOS:

- Avaliar a apresentagéo clinica e as indicag6es de tratamento para

pacientes com SR nao sindromica apresentadas pela literatura comparativamente as opgoes terapéuticas
empregadas em um hospital referéncia na assisténcia de pacientes com essa condigao.

- Avaliar o comprometimento clinico desses pacientes, utilizando classificagoes de gravidade ja consagradas
na literatura.

- Correlacionar a apresentagao clinica com os achados de exame de endoscopia de vias aéreas.

- Avaliar por meio de critérios clinicos a evolugéo clinica dos comprometimentos: respiratério; alimentar/
degluticdo e taxa de mortalidade de individuos com SR apds o tratamento empregado.

- Analisar os resultados de Polissonografia e Videoendoscopia como critério de avaliagdo da deglutigao.

Segundo os autores, a hipétese do trabalho é que "a distragdo osteogénica apresenta uma melhora na
qualidade de vida dos sujeitos com SR.".

Avaliacao dos Riscos e Beneficios:
Riscos: Os pesquisadores destacam que "O presente projeto de pesquisa apresenta riscos minimos uma
vez que ira utilizar informagdes provenientes de fonte secundaria de dados."

Beneficios: De acordo com os autores, "Os beneficios indiretos desta pesquisa estao relacionados a um
maior conhecimento a respeito das modalidades cirlrgicas utilizadas no
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tratamento de pacientes com Sequéncia de Robin nao sindrémica. Além disso, essa pesquisa trard grande
beneficio para a comunidade cientifica, uma vez que descrevera as caracteristicas da populagao atendida
pelo HRAC-USP. Ademais, entender os tratamentos utilizados nestes pacientes possibilitara talvez a criagao
de novos protocolos de tratamento para estes individuos."

O trabalho tem maior possibilidade de trazer beneficios, do que de causar danos, sendo, portanto,
eticamente adequado.

Comentarios e Consideracdes sobre a Pesquisa:

Trata-se de um estudo retrospectivo observacional descritivo, que se baseia na comparagao dos resultados
da avaliagao retrospectiva das indicagdes de tratamento, apresentacao e evolugao clinica de individuos com
SR néo sindrémica, apds o tratamento escolhido, assistidos no HRAC-USP, com os dados obtidos na
revisao de literatura.

Consideragdes sobre os Termos de apresentagao obrigatéria:

Foram apresentados, adequadamente, os seguintes documentos:

- Carta de encaminhamento

- Formulario HRAC

- Folha de Rosto da Plataforma Brasil

- Justificativa de Dispensa de TCLE

- Termo de Compromisso, Confidencialidade e Autorizagao de Utilizagao de Dados em Projetos de Pesquisa
- Termo de Compromisso de Tornar Publicos os Resultados da Pesquisa e Destinagao de Materiais ou
Dados Coletados

- Termo de Compromisso do Pesquisador Responsavel

Recomendagdes:

Nao ha.

Conclusdes ou Pendéncias e Lista de Inadequagodes:

O projeto encontra-se bem estruturado e é de grande relevancia cientifica.

Considerando que nao ha infragoes éticas, sugiro a este CEP, aprovagao do referido projeto de pesquisa.

Consideracgdes Finais a critério do CEP:
O pesquisador deve atentar que o projeto de pesquisa aprovado por este CEP refere-se ao
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