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complicações da SPR, diagnosticada ao nascimento, juntamente 
com quadro de epilepsia, insuficiência renal aguda, doença do 
refluxo gastroesofágico, palato em ogiva, paralisia cerebral e 
malformação dos membros inferiores – pés equinos. Sabe-se 
que a mãe é portadora de diabetes melito tipo 1, e que fora 
internada diversas vezes durante a gestação, a qual cursou com 
parto cesariano prematuro (32 semanas).

Paciente foi submetida à gastrostomia, desconexão larin-
gotraqueal e à traqueostomia em decorrência da dispneia e da 
disfagia orofaríngea grave. Nos exames solicitados, observou-se 
hematúria e presença de filamentos de muco na urina. A larin-
goscopia revelou sinais endoscópicos compatíveis com laringite 
posterior (provavelmente decorrente de refluxo gastroesofágico) 
e traqueobronquite aguda com secreção mucopurulenta na luz. 
Radiografia do tórax evidenciou infiltrados pulmonares bila-
terais, mais intensos à direita, bem como atelectasia no ápice 
direito. A broncofibroscopia constatou distúrbio de deglutição 
e aspiração pulmonar durante alimentação com solução líquida.

A conduta terapêutica baseou-se em antitérmicos, carba-
mazepina e fenobarbital para controle das crises convulsivas, 
cefazolina para terapia de infecção bacteriana não especificada, 
fluconazol para profilaxia de infecção fúngica, ranitidina para 
terapia das vias aéreas superiores, morfina para manejo da dor e 
ondansentrona para controle das náuseas e vômitos. Apesar dos 
esforços, a paciente morreu pouco tempo depois do internamento.

DISCUSSÃO

O diagnóstico da SPR é definido pela presença de microg-
natia, glossoptose e obstrução das vias aéreas, sendo a presença 
de fissura uma característica complementar bastante comum. 
Dentre as manifestações clínicas secundárias encontradas estão 
anomalias dentárias, ósseas e musculares, como o pé equino, 
visto na paciente 4. A investigação da causa e a definição do 
diagnóstico são processos complexos, que envolvem a ava-
liação clínica e exames complementares, imaginológicos e 
laboratoriais 5. A hipoplasia mandibular em pacientes com SPR 
pode ser consequência da referida compressão intra-uterina da 
mandíbula, defeitos na origem e crescimento da cartilagem de 
Meckel, bem como defeitos musculares com falha no posicio-
namento da língua9.

O refluxo gastroesofágico pode ser consequência das 
alterações decorrentes dessa síndrome. Uma explicação seria 
o fato de que a obstrução respiratória e o esforço durante a 
inspiração levam ao aumento da pressão negativa intratorácica, 

INTRODUÇÃO

A síndrome de Pierre Robin (SPR) é condição composta 
por retro ou micrognatia, glossoptose e, normalmente, presença 
de fissura palatina9. Existem poucos estudos epidemiológicos 
adequados sobre ela, mas na Dinamarca  estima-se incidência 
de 1:14.000 nascidos vivos8.

Diferentes teorias explicam a causa da hipoplasia mandi-
bular, que dispara às demais alterações da SPR, como a teoria 
da compressão mecânica intra uterina da mandíbula, que afeta o 
crescimento mandibular; a teoria do desenvolvimento psicomotor, 
na qual a perda degenerativa de controle motor dos músculos 
resulta na hipoplasia mandibular; e teorias genéticas variadas9.

A malformação da SPR provoca diferentes graus de 
obstruções respiratórias e problemas alimentares, que exigem 
cuidados de equipe multidisciplinar e de cuidadores habilitados, 
principalmente no período neonatal2. Dentre as manifestações 
clínicas secundárias encontradas em pacientes com ela estão 
anomalias dentárias e alterações cardíacas, ósseas e musculares7. 
A ocorrência de óbitos em pacientes com SPR está relacionada 
com complicações respiratórias graves, em consequência das 
anormalidades presentes10.

Os primeiros anos de vida requerem atenção especial, pois 
o lactente necessita rotineiramente de controle das alterações 
respiratórias e manejo das dificuldades alimentares. O tratamento 
varia de acordo com a severidade do comprometimento das 
vias aéreas e da capacidade alimentar, incluindo desde técnicas 
conservadoras a procedimentos cirúrgicos5.

É consenso que esses problemas requerem diagnóstico 
precoce para a realização imediata do tratamento adequado, 
impedindo complicações que possam levar ao óbito. Portanto, 
o objetivo deste trabalho foi relatar um caso clínico de SPR, 
com relevantes manifestações clínicas associadas, de modo a 
realizar revisão acerca da síndrome e dos aspectos multidisci-
plinares relacionados.

RELATO DO CASO

Menina de 1 ano e 2 meses, encaminhada da UTI neo-
natal do Hospital do Trabalhador de Curitiba para o Hospital 
Universitário Evangélico de Curitba, Curitiba, PR, Brasil. Deu 
entrada no pronto atendimento devido ao quadro de hiperter-
mia, convulsões e dispneia. Apresentava mal estado geral, 
sendo mantida sedada e sob efeito de opióides. Os sinais vitais 
estáveis, embora ela apresentasse dispneia. Foi admitida com 
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predispondo ao refluxo 6. Em relação às questões neurológi-
cas, os artigos relatam que os portadores apresentam atraso 
no desenvolvimento, especialmente na questão da fala, o que 
compromete sua morbidade. Não foram encontradas associações 
entre a sequência de Pierre Robin e epilepsia, paralisia cerebral 
e insuficiência renal, como visto nesta paciente 1.

Em um estudo, avaliou-se  a atenção multidisciplinar 
requerida por pacientes com SPR, em função de comprometi-
mento cognitivo e psicológico, dificuldade de fala e respiração, 
problemas de crescimento e alimentação, severidade da fissura 
palatina, tratamentos cirúrgicos necessários, ocorrência de fís-
tulas oronasais, bem como, de síndromes e mutações genéticas. 
Desta maneira, é evidente a necessidade de uma assistência 
multidisciplinar3. Em um outro estudo,  através de um consenso 
por profissionais de diversos países, reforçou-se a ideia de que 

a colaboração multidisciplinar é essencial para o progresso dos 
cuidados e promoção de bem-estar, em decorrência da comple-
xidade e dos fatores associados a esta doença2.

A relevância desse estudo é evidenciar uma síndrome rara 
na população pediátrica, abordando manifestações complexas, 
com envolvimento de vários sistemas do corpo, necessitando de 
atenção de diversos profissionais da área da saúde. O diagnós-
tico precoce é essencial para manejo eficaz e completo desde 
o nascimento. As diversas alterações comprometem o estado 
geral e podem diminuir a expectativa de vida dos portadores.

 Portanto, quanto maior o conhecimento sobre a SPR e 
suas manifestações nos órgãos, como este relato, melhor será 
o tratamento fornecido pelos especialistas, promovendo melhor 
expectativa e qualidade de vida para os pacientes.
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