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Sequência de Pierre Robin – Etiopatogenia,
Características Clínicas e Formas de Tratamento
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C A S O  C L Í N I C O

Resumo: Recém-nascidos com Sequência de Robin frequentemente apresentam sérias obstruções respiratórias que
podem representar riscos à vida resultante de malformações anatómicas (micrognatia, glossoptose e potenciais
fendas palatinas). Esses pacientes precisam de medidas terapêuticas imediatas e efectivas. Dessa forma, o objecti-
vo desse trabalho foi fazer uma revisão de literatura sobre a etiopatogenia, principais características e as actuais
formas de tratamento empregadas para os portadores dessas alterações estruturais.
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Abstract: Newborns with Pierre-Robin sequence often suffer from serious or even life-threatening obstructions in the
respiratory tract resulting from anatomic malformations (micrognathia, glossoptosis and potentially a median cleft
palate). Such babies require immediate effective therapeutic measures. Based on these facts, the aim of this article
was to make a review of the literature about the etiopathogenesis, clinical characteristics and the current trea-
tments for theses structural alterations.
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A primeira descrição histórica sobre a síndrome de

Pierre Robin foi feita por Lannelongue e Menard em 1891,

onde eles relataram 2 casos de pacientes com micrognatia,

fenda palatina e retroglossoptose(1). Em 1923, Pierre Robin,

um cirurgião-dentista francês, foi quem descreveu a ten-

dência da queda da língua sobre a hipofaringe, causando

obstrução das vias aéreas, assim como a fissura agravando

os problemas dessas crianças(2).

Até 1976, a tríade acima descrita era conhecida como

Síndrome de Pierre Robin, entretanto, o termo síndrome

passou a ser apenas utilizado para alterações na morfogê-

nese com presença simultânea de múltiplas anormalidades

causadas por uma única etiologia. Sendo assim, o termo

sequência foi introduzido para incluir qualquer condição que

envolva uma série de anormalidades causadas por uma

cascata de eventos iniciados por uma única malformação.

Dessa forma, a então conhecida Síndrome de Pierre

Rubin passou a ser denominada como um complexo sinto-

mático, não-específico, que pode ocorrer em várias situa-

ções isoladamente, em associação a alguma síndrome

conhecida ou em associação com outros defeitos de desen-

volvimento, que juntos não correspondem a uma síndrome

específica.

A literatura descreve a Sequência de Pierre Rubin (SPR)

como uma tríade a anomalias caracterizadas por microgna-
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tia, glossoptose e fissura de palato. Apesar da fissura estar

presente na maioria dos casos, ela pode estar ausente em

alguns(3).

A etiopatogenia da Sequência de Pierre Robin ainda é

muito discutida na literatura. A tríade que caracteriza a

sequência já foi conseguida experimentalmente em ani-

mais pela constrição intra-uterina da mandíbula resultando

na retroposição da língua com obstrução da clivagem

palatina(4-6).

Em 1966, Latham(7) propôs que a explicação para a

origem da sequência de Robin era baseada em “alterações

estruturais” devido a defeito mandibular. Já Becker & Palm(8)

consideravam um defeito embriológico da língua como o

evento patogénico primário. Rintala et al.(9) e Edwars &

Newall(10) acreditavam que desordens de origem genética

do crescimento tanto da mandíbula como da maxila

acabavam resultando em fissura palatina e micrognatia.

Cohen(11) considerava que a existência de um único factor

etiológico ou um único agente patogénico improvável e

propuseram várias condições em que a síndrome era dete-

ctada, sugerindo dessa forma a sua heterogeneidade de

agentes etiológicos e patogénicos.

O mesmo autor(12) propôs ainda o conceito de que não

se tratava de uma síndrome propriamente dita, como

denominada por muitos anos (Síndrome de Pierre Robin),

mas sim um complexo de sintomas não específicos que

ocorriam em várias situações: 1) isoladamente (não associ-

ada a nenhuma outra malformação), 2) como um compo-

nente de uma síndrome, e 3) associada a outros distúrbios

de desenvolvimento que, levados em conjunto, não repre-

sentavam nenhuma síndrome específica. Pashayan &

Lewis(13) sugeriram o nome Sequência de Robin devido ao

fato que eles acreditavam ser uma patogénese sequencial.

Essa denominação também está de acordo com a

proposta dos defeitos morfológicos de Smith(14) e segundo

classificação de Gorlin et al.(15), apesar da Organização

Mundial da Saúde, em sua 10ª revisão da Classificação

Internacional de Doenças (CID-10), ainda manter a denom-

inação de Síndrome de Robin(16).

A etiopatogenia da sequência de Robin isolada (não

associada a nenhuma síndrome ou má formação) vem

sendo discutida por inúmeros pesquisadores. Alguns

propõem teorias sobre a posição anómala intrauteri-

na(5,6,17,18,19), enquanto outros, apesar de não aceitarem tal

teoria, também descartam que a hereditariedade seja um

factor relevante para a determinação da doença(4,10,20).

Diversos autores avaliaram a determinação genética da

sequência de Robin. Carroll et al.(21) pesquisaram em 47

crianças que apresentavam os sinais da sequência e encon-

traram 9 casos de história familiar positiva e com

distribuição dos casos familiares compatível com uma

distribuição autossómica dominante com penetração

reduzida e expressividade variável. Uma das famílias, entre-

tanto, apresentou alterações oculares, o que corresponde

provavelmente à Síndrome de Stickler ou artho-oftalmopla-

tia hereditária, que além das características da Sequência

de Robin, também apresenta alterações visuais, como

miopia intensa e glaucoma. 

Alguns casos isolados de Sequência de Robin com

história familiar de fenda palatina foram relatados na litera-

tura(8,22,23,24,25), mas nenhum estudo controlado foi conduzido

para determinar o carácter hereditário da doença.

Num estudo de Marques et al.(26), 27,7% dos pacientes

com sequência de Robin com fenda palatina também apre-

sentavam histórico familiar de tal distúrbio de desenvolvi-

mento, mostrando uma possível origem genética para

esses casos. Ainda de acordo com os autores, a etiopatoge-

nia da sequência estaria mais ligada à presença da fenda

palatina do que propriamente a micrognatia, como propos-

to por alguns autores.

A sequência de Robin é classicamente caracterizada por

uma tríade de anomalias que envolvem a micrognatia,

glossoptose e fissura palatina. A literatura descreve que a

fissura palatina está presente na maioria dos casos, entre-

tanto, existem diversos relatos que a mesma apresentava-

se ausente. Dessa forma, a sequência de Robin é caracteri-

zada pela presença de pelo menos duas características da

tríade de distúrbios de desenvolvimento.

Como consequência da presença dessas características,

os pacientes com sequência de Robin apresentam clinica-

mente obstrução das vias aéreas e dificuldades alimenta-

res, sendo as mesmas mais frequentes e graves no período

neonatal.

Outro fato interessante é a heterogeneidade das mani-

festações clínicas, sendo que a criança pode expressar

desde leve dificuldade respiratória e alimentar até graves

crises de asfixia, que se não houver rápida intervenção

pode levar ao óbito.

ETIOPATOGENIA

PRINCIPAIS CARACTERÍSTICAS
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Em relação a micrognatia, ela está presente na maioria

dos casos (>90%), sendo caracterizada pela retracção do

arco dental inferior 10 a 12 mm em relação ao arco superi-

or. A mandíbula apresenta um corpo pequeno, ângulo geni-

ano obtuso e um posicionamento do côndilo para posterior.

O crescimento da mandíbula continua a ocorrer durante o

primeiro ano, e a tendência é um perfil próximo ao normal

entre 5 a 6 anos (Figuras 1 e 2). Glossoptose é constatada

entre 70 a 85% dos casos, enquanto a macroglossia e a

anquiloglossia são mais raros, estando presente em 10 a

15% dos casos(27).

Além da conhecida tríade, os pacientes com sequência

de Robin podem apresentar outras alterações sistémicas,

como as alterações do sistema auditivo (anormalidades

auriculares, atresia do conduto auditivos, aplasia dos canais

laterais semicirculares, entre outras), alterações na anato-

mia nasal e da orofaringe(28).

Marques et al.(29) avaliaram a prevalência da sequência

de Robin em pacientes portadores de outras síndromes. De

acordo com os dados obtidos, a sequência de Robin isolada

é a de maior prevalência (53%), seguido pela associação

com a Síndrome de Stickler (23%), outras malformações

não-sindrômicas (9%), problemas neurológicos (6%), Sín-

drome de Moebius (3%), Síndrome de Treachers Collins

(1%), entre outras.

Ainda não existe um consenso em relação ao tratamen-

to para a seqüência de Robin. Várias técnicas vêm sendo

empregadas, como o tratamento postural (colocação da

criança em posição prona), a intubação nasofaríngea, a

glossopexia, a traqueostomia e mais recentemente a

distracção mandibular. Todos esses tratamentos têm como

objectivo principal à redução da dificuldade respiratória e

alimentar.

Uma importante etapa do tratamento tem início com a

nasofaringoscopia. Através desse exame, é possível identi-

ficar o mecanismo que está levando à obstrução respiratória.

De acordo com Shear(30), a obstrução respiratória pode

ocorrer através de quatro processos: 1) retroposicionamen-

to do dorso da língua, que entra em contacto com a parede

posterior da faringe, abaixo do palato mole; 2) obstrução

resultante do retroposicionamento do dorso da língua, com

compressão do palato mole ou partes dele (quando existe

a presença da fissura) contra a parede posterior da faringe;

3) as paredes laterais da faringe se movem medialmente,

obstruindo as vias aéreas, e a língua não entra em contacto

com a parede posterior da faringe; 4) a contracção da

faringe é esfinctérica, e a língua não entra em contacto com

a parede posterior da faringe.

O 1º tipo de obstrução respiratória é aquela mais

frequentemente encontrada na sequência de Robin, carac-

terizando a verdadeira ptose lingual e sendo responsável

por aproximadamente 80% dos casos. É felizmente tam-

bém aquele de melhor prognóstico(31).

Apesar da grande heterogeneidade das manifestações

clínicas, a posição prona e a intubação nasofaríngea prolon-

gada parecem aliviar o desconforto respiratório para a

maioria dos pacientes, sem a necessidade de realização de

procedimentos cirúrgicos.

Já os demais tipos de casos (tipos 2, 3 e 4), normal-

mente estão associados a síndromes genéticas, problemas

neurológicos ou outras malformações. Para esses casos, a

principal forma de tratamento é a traqueostomia(31).

Nos casos tipo 1, em que a intubação nasofaríngea não

apresenta melhora após um período máximo de 15 dias,

passa a ser indicado a glossopexia para alívio do desconfor-

to respiratório(31).

A prioridade no tratamento da sequência de Robin deve

ser a manutenção da permeabilidade das vias aéreas. Sem

o tratamento adequado, a hipóxia crónica com retenção de

CO2 e o aumento da resistência vascular pulmonar pode

levar à insuficiência cardíaca por doença pulmonar (cor

pulmonale). Além disso, as crises recorrentes de cianose

podem levar a hipóxia cerebral. Nessas situações, a polis-

sonografia também passa a ser importante no diagnóstico

dos quadros de apneia(32).

O segundo ponto de cuidado deve ser a dificuldade

alimentar, que é de certa forma uma consequência da difi-

Figura 1 e 2 - Vista Frontal e Perfil Seqüência de Robin com 17 anos demons-

trando perfil um pouco mais próximo da normalidade.

TRATAMENTO
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culdade respiratória, sendo a frequente a necessidade de

alimentação por sonda para alimentação. Cuidado deve ser

tomado em relação à alimentação, devido às dificuldades

como pouco leite ingerido, alimentação por via oral demor-

ada, fadiga, tosse, engasgos, vómitos e regurgitações. Essas

dificuldades podem levar à desnutrição protéico-calórico.

Dessa forma, em muitos casos de sequência de Robin, é

necessária a instalação de sondas alimentadoras. De acordo

com Cruz et al.(33), aproximadamente 37% dos pacientes

precisam da utilização desse tipo de sonda por até 12

semanas. Nesses casos de dificuldade de deglutição, passa

a ser fundamental a intervenção fonoaudiológica precoce,

através da estimulação da sucção não-nutritiva, por exem-

plo, com o uso de chupetas, massagem para relaxar e ante-

riorizar a língua, entre outras técnicas.

Em relação à dieta dos lactentes, já é conhecido que

eles ingerem um volume de leite inferior a média dos

demais recém-nascidos. Dessa forma, é importante os

neonatos com a sequência de Robin recebam uma dieta

hipercalórica de modo a compensarem esse menor volume

de alimentação.

Quando da necessidade da realização da intubação

nasofaríngea, esta deve permanecer até o momento em

que a sua retirada definitiva não desencadeia os seguintes

sinais: cianose ou apneia, queda da saturação de O2 para

valores menores ou iguais a 90% ou piora da aceitação oral

dos alimentos.

A cirurgia para glossopexia foi inicialmente descrita por

Douglas(34) para o tratamento de alguns casos de microgna-

tia. Esse procedimento é normalmente realizado com a

fixação da língua no lábio inferior e na mandíbula, estando

indicada nos casos do tipo 1 quando a intubação naso-

faríngea não produziu os resultados desejados.

A técnica para a glossopexia é simples em seu conceito,

porém, nem sempre é possível de ser mantida em posição

a língua durante longo período. Além disso, existem outras

complicações, como a aspiração devido ao posicionamento

para anterior da epiglote, lesões aos ductos de Wharton e

formação de cicatriz em língua, lábio e assoalho da boca.

Dessa forma, a indicação da glossopexia deve ser bastante

precisa e restrita a alguns casos mais graves(35).

Outra técnica cirúrgica descrita na literatura é a realiza-

ção de hiomandibulopexia. O maior problema relacionado a

essa técnica é o posicionamento anterior da laringe e o

aumento da dificuldade de intubação se necessário. Além

disso, pode ocorrer também interferência com o crescimen-

to mandibular. Como consequência, essa técnica é pouco

utilizada(36).

Uma alternativa não tão agressiva a ambas as técnicas

cirúrgicas anteriormente descritas seria a desinserção

subperiosteal da musculatura do assoalho bucal. Apesar dos

resultados ainda serem pouco conclusivos, a remoção da

inserção da musculatura genioglossal da mandíbula parece

resultar em alívio da tensão do assoalho bucal e melhora no

posicionamento da laringe(36).

A utilização da distracção mandibular vem sendo

bastante estudada, porém a sua utilização ainda não é

totalmente um consenso devido à incerteza quanto aos

riscos e benefícios da mesma. Nesse tipo de procedimento

cirúrgico, é instalado um distractor apropriado no ângulo

mandíbula, de forma que seu vector faça a anteriorização

da mandíbula e consequentemente da língua, possibilitan-

do a desobstrução das vias aéreas. Provavelmente, a indi-

cação da distracção deveria ser feita somente após tentati-

va de utilização de intubação nasofaríngea e glossopexia

sem sucesso, previamente à traqueostomia, que não é um

procedimento isento de complicações e sequelas(37).

Outra possibilidade de tratamento seria a utilização de

aparelhos ortodônticos que promovem o aumento da

permeabilidade das vias aéreas através da mudança do

posicionamento da língua e da posição sagital da mandíbu-

la, além do uso de próteses obturadoras principalmente em

pacientes com fenda palatina(38).

A prevalência da sequência de Robin varia na literatura

entre 1:20.000(5,6) e 1:30.000(39), entretanto, estudos mais

controlados realizados no Reino Unido sugerem até 1:8.500

nascidos vivos(40).

Apesar da grande heterogeneidade em relação à

expressão da seqüência de Robin, o prognóstico para os

neonatos, em geral, é bom. A mortalidade descrita na liter-

atura gira ao redor de 7% dos casos, porém, na maioria dos

casos, essa fatalidade estava aos casos de extrema gravi-

dade, como casos de paciente submetidos a traqueostomia

devido à significativa obstrução respiratória ou malfor-

mações incompatíveis com a vida(26).

Devido às múltiplas manifestações clínicas e complexi-

dade dos casos, a assistência aos pacientes com a sequên-

cia de Robin deve ser dado de modo multidisciplinar, envol-

vendo diversos profissionais, como pediatras, cirurgiões,

neonatologistas, nutricionistas, fonoaudiólogos, ente outros.

É de fundamental importância se ter consciência de que

a sequência de Robin não se trata apenas de uma patolo-

DISCUSSÃO E CONCLUSÕES
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gia anatómica obstrutiva a ser de modo simplificado

resolvido através de procedimentos cirúrgicos, e que

conhecimentos sobre crescimento e desenvolvimento

devem ser considerados de modo a possibilitar a rápida

recuperação da permeabilidade das vias aéreas e da capaci-

dade de alimentação por via oral, evitando-se, em muitos

casos, os procedimentos cirúrgicos e seus riscos inerentes,

principalmente quando realizados em neonatos e lactentes

pequenos.
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