-
i Cleft Palate
- OUNDATION

Informacion acerca de
La Secuencia/Compleja Pierre Robin

¢Qué es Secuencia/Compleja Pierre Robin?

La Secuencia Pierre Robin o Compleja Pierre Robin (se pronuncia “Roban”) es el nombre
gue se le ha dado a una condicién congénita que afecta la mandibula inferior, la cual
puede ser pequefia en tamafio (micrognathia) o establecida en la parte posterior de la
mandibula superior (retrognathia). Como resultado, la lengua tiende a desplazarse hacia
atras, o sea hacia la garganta, y por esta razén, puede obstruir el paso del aire
(glossoptosis). La mayoria de los bebés, pero no todos, pueden también tener el paladar
hendido, pero no el labio hendido.

A través de los afios, se le han dado varios nombres a esta condicion, incluyendo el de
“Sindrome Pierre Robin”, “Triada Pierre Robin” y “Anomalia Pierre Robin”. Basado en
las variantes de la fisonomia y en las causas de esta condicidén, cualquiera de los
nombres Secuencia Robin o Compleja Robin puede ser una descripcion apropiada para
un paciente especifico. Pierre Robin fue un médico francés que en 1923, fue el primero
en reportar esta combinacion de tres factores: una mandibula inferior pequefia, un
paladar hendido y el desplazamiento de la lengua hacia la garganta.

¢, Qué causa esta condicion?

La causa béasica parece ser la falta de desarrollo de la mandibula inferior antes del
nacimiento. Aproximadamente durante las 7 a 10 semanas de embarazo, la mandibula
inferior crece rapidamente, permitiendo que la lengua descienda de entre las dos mitades
del paladar. Si, por alguna razon, la mandibula inferior no crece apropiadamente, la
lengua puede impedir que el paladar se cierre, resultando en un paladar hendido. Una
mandibula inferior pequefia o fuera de lugar, también causa que la lengua tome una
posicion que no debe tener y por lo tanto que esté en la parte posterior de la boca,
posiblemente causando dificultad al respirar durante el nacimiento. Esta “secuencia” de
eventos es la razon por la cual esta condicion ha sido clasificada como una deformidad
en secuencia. Sin embargo, para algunos pacientes, estas caracteristicas pueden ser el
resultado de algun otro sindrome o alguna anormalidad en los cromosomas.

¢, Cuan comun es esta condicion?

La Secuencia/Compleja Robin no es muy comun. La frecuencia con que sucede se
estima a 1 entre 2,000 o 3,000 nacimientos, basado estrictamente en cémo se define
esta condicion. Por otro lado, el labio/paladar hendido puede ocurrir en 1 de cada 700
nacimientos.

¢, Otros hijos pueden nacer afectados por esta condicién?
Es importante comprender que la Secuencia/Compleja Robin puede ocurrir como un
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caso solitario (descrito como “isolated”) o como resultado de otro sindrome. Es probable
gue los padres que hayan tenido un bebé con un caso solitario de la Secuencia Robin,
tengan un porcentaje de 1% a un 5% de tener otro bebé con esta condicién. No se han
hecho suficientes estudios, a grande escala, que puedan usarse para hacer predicciones
precisas.

Cuando la Secuencia/Compleja Robin se detecta en pacientes con el sindrome Stickler,
con el Sindrome Velocardiofacial o el Sindrome Treacher Collins, los factores
genéticos/cromo-sométicos son los que influirdn en el hecho de que hayan o no mas
hijos afectados al nacer. La Secuencia/Compleja Robin también ocurre en nifios con
sindromes inducidos por el medio ambiente (llamados “teratogenic”), tales como el
Sindrome de Alcohol Fetal y el Sindrome Hydantoin Fetal. Es extremadamente
importante que un bebé que nazca con la Secuencia/Compleja Robin sea evaluado por
un especialista en genética, quien investigara minuciosamente la posibilidad de que haya
una asociacion con otro sindrome.

¢, Qué problemas deben esperarse cuando se sufre de esta condicion?

Como ocurre en la mayoria de los casos cuando se trata de defectos congénitos, la
gravedad de este sindrome de la Secuencia/Compleja Robin, varia en los diferentes
pacientes. Algunos nifios pueden tener mas problemas que otros. En los recién nacidos,
los problemas al respirar, y al alimentarse, son los mas comunes. Los padres necesitan
saber en qué posicidon deben de poner al bebé para minimizar los problemas. (por
ejemplo, no acostarlos boca arriba). En el caso de los nifios gravemente afectados, saber
la posiciéon en la cual los deben poner al bebé, no es suficiente y el pediatra debe
recomendar algun aparato o dispositivo disefiado especificamente para proteger la
respiracion y para facilitar la alimentacion. Algunos nifios que tienen problemas
respiratorios severos pueden requerir una intervencién quirdrgica para hacer posible una
respiracion satisfactoria.

El pediatra o el otorrinolaringélogo (especialista en oidos, nariz y garganta) pueden
monitorear cuidadosamente al bebé para ver si hay alguna enfermedad del oido.
Virtualmente todos los nifios con paladar hendido son propensos a acumular fluidos en
el oido. Para reducir la acumulacion de fluido en el oido, la instalacion de tubos de
ventilacion en el oido, puede ser recomendada. Debido a que las infecciones del oido
pueden causar pérdida de la audicién temporaria, que a su vez, puede afectar el
desarrollo del habla y del lenguaje, la audicién de un bebé debe de ser evaluada muy
temprano en la infancia por un especialista de la audicién (audiélogo).

¢, Qué tratamiento debe seguirse cuando se tiene esta condicion?

En muchos pacientes, la mandibula inferior crece rdpidamente durante el primer afio de
vida. En algunos nifios, la mandibula crece tan rapidamente que cuando el nifio tiene
aproximadamente cuatro o seis afios, su perfil luce normal. Los nifios que no
experimentan este crecimiento, pueden requerir una cirugia de las mandibulas. No se
sabe a ciencia cierta por qué el crecimiento de las mandibulas varia entre los nifios.



Si el nifio tiene un paladar hendido, entonces necesita una operacién para cerrarlo. El
momento en que se hace la operacion depende del crecimiento y del desarrollo del nifio.
Generalmente, se hace entre el primer y el segundo afio de vida. Debido a que los nifios
con paladar hendido tienen un alto riesgo de desarrollar el habla tarde o de manera
defectuosa, ellos deben de ser monitoreados por un especialista en el habla durante los
primeros afos de la infancia.

¢Donde pueden recibir tratamiento estos nifios?

Ya que los nifios que padecen la Secuencia/Compleja Robin pueden tener una gran
variedad de problemas de salud, se recomienda que los padres busquen un centro
craneo-facial donde una evaluacién y un plan de tratamiento a seguir puedan ser
coordinados por un equipo multidisciplinario experimentado, compuesto por
profesionales de la salud con diferentes especialidades.

Para més informacion sobre el labio/paladar hendido, o para ser referido/a a un
equipo especializado en paladar hendido/craneo-facial, por favor contacte a:

Cleft Palate Foundation
1504 East Franklin Street, Suite 102
Chapel Hill, NC 27514

800.24.CLEFT
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