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Síndrome de Pierre Robin. Presentación de un caso clínico
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RESUMEN

El síndrome de Pierre Robin es una anomalía congénita del arco branquial en la que se asocia micrognatismo, glosoptosis 
y hendidura del paladar. Los pacientes afectados desarrollan desde el nacimiento problemas respiratorios y digestivos 
severos que se pueden asociar a mortalidad elevada. El caso clínico que se presenta es típico de la enfermedad en 
el que la dificultad respiratoria fue determinante en su pronóstico y calidad de vida. En este paciente se presentaron 
trastornos nutricionales severos (desnutrición) con el consecuente crecimiento inadecuado. La intervención quirúrgica 
oportuna alivió la obstrucción respiratoria, facilitó la alimentación y mejoró considerablemente el estado clínico del 
paciente.
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Hospital General Docente “Iván Portuondo”, San Antonio de los Baños, Artemisa

INTRODUCCIÓN

El síndrome de Pierre Robin es una anomalía congé-
nita del arco branquial en la que se asocia microg-
natismo, glosoptosis y hendidura del paladar, por 

lo que estos niños desarrollan desde el nacimiento pro-
blemas respiratorios y digestivos severos que se pueden 
asociar a mortalidad elevada. Al ser una anomalía del 
primer arco branquial, se asocian múltiples problemas 
oftalmológicos, además del cuadro sistémico que pre-
sentan los pacientes que pueden comprometer el poste-
rior desarrollo del niño (1-3). 
 Fue descrito en 1923 con la triada de micrognatia, glo-
soptosis y obstrucción respiratoria, con índice de mor-
talidad asociada cercana al 40% relacionado directa-
mente al grado de dificultad respiratoria. Además, de la 
hiperplasia de la mandíbula (micrognatia) y glosopto-
sis, con frecuencia, aunque no de manera constante, se 
acompaña de hendidura retroalveolar del paladar duro 
y blando que a veces es reemplazado por paladar ojival. 
Como consecuencia de la micrognatia, la lengua se des-
plaza hacia atrás produciendo la obstrucción respirato-
ria que puede causar hipoxemia, hipercapnea, edema 
pulmonar, dificultad de la alimentación, vómitos, des-
nutrición, neumonías por aspiración y ocasionalmente 
la muerte (2, 4). 
En este trabajo se presenta un caso de síndrome de Pie-
rre Robin nacido en el Hospital “Iván Portuondo” de San 
Antonio de los Baños, provincia Artemisa.
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Presentación de caso

PRESENTACIÓN DEL CASO CLÍNICO

 Niño sin antecedentes familiares de interés, salvo que 
la madre fue fumadora durante todo el embarazo; nace 
producto de un parto eutócico a las 38 semanas de ges-
tación, Apgar 8 al minuto y 9 a los cinco minutos y con 
un peso de 2 730 gramos. En la exploración neonatal 
se aprecia dificultad respiratoria moderada con ciano-
sis distal, por lo que ingresa en la Unidad de Cuidados 
Neonatales donde se confirma glosoptosis con lengua de 
tamaño normal y el paladar hendido (blando y duro) y 
micrognatia que dificultaba la respiración y la alimenta-
ción. Por todo ello se decidió mantener al recién nacido 
en decúbito ventral y colocar sonda orogástrica para la 
alimentación con el propósito de prevenir los cuadros de 
hipoxia y las bronco aspiraciones frecuentes en este tipo 
de paciente.  
 Se alimentó al niño con una sonda orogástrica implan-
tada hasta su traslado para ser valorado por especia-
listas en maxilofacial los que decidieron la intervención 
quirúrgica del paladar para cerrarlo, llevar la lengua a su 
posición original y la corrección del defecto mandibular.
 Al paciente se le realizaron tres intervenciones quirúrgi-
cas para corregir los defectos producidos por la patolo-
gía, por lo que requirió de varios ingresos hospitalarios 
y por ende de separación familiar; ello provocó un des-
balance en la familia. Dada la dificultad que el niño pre-
sentaba para lograr una adecuada alimentación por vía 
oral, se presentó aparejado un trastorno nutricional que 
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mantuvo al paciente en estado de desnutrición (menor 
del tercer percentil) y bajo peso (entre el 3 y 10 percen-
til) por largo periodo de tiempo. La desnutrición conllevó 
a que se le realizara una gastrostomía para poder garan-
tizar una adecuada nutrición.
 En la actualidad, el paciente tiene tres años de edad y está 
totalmente restablecido. 
           
DISCUSIÓN

 Fue Pierre Robin el que describió por primera vez este 
síndrome, aunque posteriormente se consideró que la 
micrognatia, la glosoptosis y la hendidura palatina eran 
todas secuencias de una hipoplasia inicial en el desarro-
llo mandibular, por lo que muchos autores sugieren el 
cambio del término síndrome por el de secuencia de Pie-
rre Robin o complejo de Robin influido por la variabilidad 
fenotípica (1, 5).
 El síndrome de Pierre Robin es una alteración en el de-
sarrollo embrionario del primer arco braquial en las pri-
meras nueve semanas de la gestación, que origina una 
hipoplasia en la mandíbula con inserción posterior de la 
lengua, que es de tamaño normal, impidiendo el cierre 
del paladar distal, por lo que no se produce el desarrollo 
correcto del macizo cráneo-encefálico, con dificultad res-
piratoria y en la deglución (1). Por todo ello, la secuencia 
de Pierre Robin se clasifica dentro de las anomalías es-
queléticas al ser esencialmente una patología de la cavi-
dad oral posterior (6, 7).
 Este síndrome ocurre generalmente como caso aislado 
sin patología asociada, aunque tampoco es raro que se 
asocie a otros problemas sistémicos (neurológicos, car-
díacos) y más frecuentemente oftalmológicos, algo que 
los especialistas en Neonatología y Pediatría deberían 
conocer (8).
 Por muchos años la dificultad respiratoria que no res-
pondía a medidas habituales de tratamiento, se mane-

jaban con traqueotomía por períodos prolongados, pro-
cedimiento este asociado a una gran morbilidad tales 
como traqueomalacia, bronquitis crónica, enfermedad 
pulmonar crónica e incluso muerte súbita, reportándose 
índices de complicaciones de hasta 64% en menores de 
un año, todo ello acompañado de hospitalizaciones muy 
prolongadas.
 Esta dificultad respiratoria característica de los pacientes 
afectados por el síndrome, esta dado por una hipoplasia 
mandibular que provoca la retroposición de la base lin-
gual, actuando como elemento obstructivo de grado va-
riable a nivel del espacio retrofaringeo. El manejo precoz 
y efectivo de este problema es determinante en el pro-
nóstico y calidad de vida de los pacientes. El caso que se 
presenta padeció de síndrome de dificultad respiratoria 
con cuadros de desaturaciones los cuales mejoraban con 
los cambios posturales tal y como se describe en la lite-
ratura (2, 9). 
 La gran mayoría de los casos que padecen esta afecta-
ción se manejan mediante la posición decúbito ventral 
que mantiene por gravedad la lengua en una colocación 
más anterior, facilitando así la respiración y la alimen-
tación del paciente. En la monitorización continua no se 
presentan desaturaciones importantes, y cuando ésta 
baja, la recuperación es rápida al mejorar la posición. 
A medida que el niño crece esta condición mejora por 
crecimiento mandibular, aunque algunos casos no logran 
aliviar la obstrucción, presentando episodios frecuen-
tes de apneas e hipoapneas obstructivas con caída de 
la saturación de oxígeno a niveles críticos. Cuando tal 
situación es reiterada los pacientes deben manejarse en 
unidades de cuidados intensivos con monitorización per-
manente y, eventualmente, intubación endotraqueal o 
cirugía (9, 10).
 Son características las curvas de crecimiento ponderal 
muy insuficientes o asociadas a la desnutrición, lo que 
está dado por la dificultad de la alimentación y por el 

Figura 1. Obsérvese en el paciente la micrognatia característica (vista lateral) y la fisura 
palatina (vista anterior). 
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gasto energético que destinan a mantener una adecuada 
ventilación respiratoria, todo lo cual ha estado en rela-
ción directa con el caso presentado. La dificultad que 
tienen para alimentarse los pacientes con síndrome de 
Pierre Robin, también está relacionada con una incoordi-
nación de los mecanismos de succión y deglución, y con 
anomalías en la dinámica esofágica de grado variable que 
son con frecuencia refractarias al tratamiento antireflujo 
clásico. La manometría esofágica muestra hipertonía y, 
en un alto porcentaje de los casos, falla en la relajación 
del esfínter inferior del esófago asociado a la disquine-
sia esofágica (11). Así ocurrió con el caso presentado lo 
cual llevó a una cirugía gástrica para poder mantener la 
alimentación (gastrostomia). Estas alteraciones suelen 
regresar después del año de edad y se han atribuido a 

defecto en el control de la motilidad esofágica a nivel del 
Sistema Nervioso Central (11).
 La dificultad respiratoria y de la alimentación impidió el 
manejo ambulatorio del paciente motivando hospitaliza-
ciones prolongadas, situación que lo obligó a mantener-
se alejado de su familia por largos períodos de tiempo 
después del nacimiento, provocando las consecuentes 
alteraciones psicológicas, tanto para el niño como sus 
familiares. 
 En la experiencia médica y del servicio de nuestro Hos-
pital se han presentado otros pacientes con caracterís-
ticas clínicas semejantes al que se describe, aunque no 
con un cortejo sintomático tan florido como el que se 
presenta en este caso.

Pierre Robin’s syndrome. A clinical case presentation 

SUMMARY

Pierre Robin’s síndrome is a congenital anomaly of the brachial arch associated with micrognathism, glossoptosis and 
cleft palate. The patients affected by it develop respiratory and severe digestives problems from birth that can asso-
ciate with increased mortality. The clinical case presented is typical of the disease in that the respiratory difficulty  was 
a determinant in their prognosis and quality of life. In this patient severe nutritional disorders (undernutrition) were 
present with the consequent inadequate growth. Opportune surgical intervention alleviated the respiratory obstruc-
tion, facilitated feeding and considerably bettered the clinical state of the patient.

Key words:  Pierre Robin, micrognathism, glossoptosis, cleft palate.
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