SYNDROME DE
PIERRE ROBIN : une

histoire de famille !

A.Camélio
Dr Bosset, Dr Guillermet

SOCIETE DE MEDECINE DE FRANCHE-COMTE
Seance de Périnatalogie, le 17/08/09



Camille, ne le 09/07/09

m ATCD maternels

1 5d de Pierre Robin avec suspicion de sd
de Stickler devant : retinopathie,
osteochondrite hanche Dte, prothese

sternale M

m G5P2 (2 ASP, 1 MFIUa328A:SPR) *
m Grossesse simple spontanée ~ B

1 Echo antenatales : hydramnios a 35 SA+5 _ * ‘R

m Accouchement declenche a 37 SA +1
pour hydramnios et ATCD de MFIU

B Sceur : luette bifide



Arbre genéalogique de Camille

Maman de Camille *

. i

Lou camille
DCD




CAMILLE

m A |la haissance :

m PN = 2590 gr
m[N=49cm
m PC =33cm
m Apgar : 6-8-9

m Aspire puis ventile au masque



"EXAMEN CLINIQUE

m Dysmorphie faciale :
m Retrognathisme

m Glossoptose

= Finte palatine




" S
PRISE EN CHARGE A MARFAN

m [nfecltieux : Pas d’IMF

m Nutritionnel :
Alimente au bib par lait mat epaissi

Traitement RGO
Stagnation ponderale

m Respiratoire :
Signe de DR : entonnoir xiphoidien

CRG : nombreuses desaturations necessitant la
mise en place d'une ventilation nasale




" SN
PRISE EN CHARGE EN REA

m SUrle plan respiratoire .

m VNI par infant flow

m Essal de sevrage de I'lF a
partir du 28/07

m Devant degradation de I'etat

respiratoire et nutritionnel
decision de trachéotomie,
realisee le 21/08

m Nette ameélioration




" S
PRISE EN CHARGE EN REA

m Sur le plan nutritionnel :

m Pose de SNG
m Enrichissement par eoprotine

m [rt du RGO : posture, trt mdc ,
lait epaissi




" S
BILAN PARACLINIQUE

Bilan des malformations associlees :

ETF et echo abdo normales

Echo cceur : FOP

Rx. Sguelette : normales

Examen ophtalmo : myopie, rétine pale
PEA : normaux

Caryotype : 46 XY

Recherche de maladie de Stickler : en cours
RDV Pr Ricbourg vers 2 mois de vie




SPR : HISTORIQUE

m 1891 : Menard et Lannelongue decrivent
pour la 1ere fois la triade micrognathie,
fente palatine et glossoptose

m 1926 : Pierre ROBIN detalille la pathologie
chez un enfant présentant une
hypoplasie mandibulaire et une
glossoptose



DEFINITION

m SEQUENCE DE PIERRE ROBIN

m Dysmorphie fonctionnelle : morphologie
facliale specifigue secondaire a un trouble de la
dynamigue oro-faciale antenatale

m Anomalie du developpement du TC : sd de
dysfonctionnement du TC

m TRIADE :

m Retrognathie
m Glossoptose
m Fente palatine




EIVI BRYOLOGIE

etleurdéveloppement: 2a. 3 semaines. 2b. 7
semaines. 2:1 10 semaines. 2d. Face constituée.

Vers |la 7éMe semaine

Le palais primaire (partie antérieure de la bouche
primitive) se forme par fusion sur le plan median
des bourgeons nasaux et maxillaires superieurs
























































































