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INTRODUCTION 

 

Le docteur Pierre Robin (1867-1950) est à la fois pharmacien, chirurgien-dentiste et 

médecin. Il s’oriente vers la stomatologie et la chirurgie maxillo-faciale pendant la 

guerre de 1914-1918.  

Ayant remarqué la mauvaise santé de certains enfants qui « sans être des malades, 

sont des mal portants », il décrit le syndrome glossoptosique et souligne le lien entre 

la rétrognathie et la glossoptose qu’il nomme « eumorphie morpho fonctionnelle 

glossoptosique ».  

Le traitement eumorphique qu’il propose consiste à avancer la mandibule en 

maintenant le thorax vertical et en libérant les voies aériennes supérieures, tout en 

pratiquant une expansion du maxillaire pour augmenter la ventilation nasale. La 

thérapeutique consiste au port d’un « monobloc », appareil en vulcanite, qui place la 

mandibule en position corrigée adéquate et qui est porté jour et nuit (Service 

Bibliothèque Interuniversitaire de Santé, Paris 2011). 

C’est en 1933 qu’est définie la triade de Pierre-Robin comme l’association d’une 

micrognathie, d’une glossoptose et d’une fente palatine (Robin, 1923). 

La séquence de Pierre Robin est une affection congénitale rare. Elle se définit par 

l’association de trois anomalies morphologiques oro-faciales néonatales. Cette triade 

malformative est constituée durant la vie fœtale (Abadie, 2006). 

Cette pathologie est définie comme une séquence dans la mesure où ses trois 

manifestations sont reliées entre elles par un lien de cause à effet.  

Le travail élaboré ici consiste à la rédaction d’une synthèse non exhaustive 

d’informations, abordant le diagnostic ainsi que les différentes possibilités de prise en 

charge au niveau maxillo- faciale d’un enfant porteur d’une séquence de Robin 

isolée.   
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1. LA SEQUENCE DE PIERRE ROBIN 

 

1.1. Forme clinique 

Il est important de noter qu’il existe une multitude de forme cliniques, difficiles à 

répertorier. En effet, les études ne prennent en compte que certains cas de 

séquence de Pierre Robin, qui sont généralement les plus sévères.  

 

- La séquence de Pierre Robin isolée : le diagnostic définitif est établi à la fin de 

la première année de vie, dans l’attente de voir se développer d’autres 

anomalies, notamment des troubles mentaux. Elle est dite isolée dans le cas 

où aucune autre malformation n’est associée. La séquence de Pierre Robin 

isolée représente 50% des cas. C’est cette séquence qui sera étudiée ici. 

 

- La séquence de Pierre Robin syndromique : d’autres malformations viennent 

compléter la triade. On parle de séquence de Pierre Robin syndromique 

quand les malformations associées correspondent à un syndrome 

connu (syndrome de Wagner-Stickler, syndrome de Franceschetti, syndrome 

de Nager, etc). 

 

- La séquence de Pierre Robin associée :  les malformations associées ne 

permettent pas d’identifier un syndrome en particulier. Lorsqu’il s’agit d’un 

syndrome dont les atteintes peuvent être cardiaques, pulmonaires et 

cérébrales, en plus d’anomalies morphologiques oro-faciales, il est difficile 

d’établir la présence d’une séquence de Pierre Robin. Les examens 

approfondis peuvent permettre de classifier la séquence de Pierre Robin 

comme étant syndromique (Fichet, 2015). 
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1.2. Classification 

Plusieurs classifications ont été décrites dans la littérature. 

1.2.1. Couly et coll. 

C’est la plus ancienne classification, réalisée en 1988 par le docteur Gérard Couly, 

revisitée par la suite par l’équipe du docteur Caouette-Laberge en 1994. Cette 

classification repose sur la gravité des symptômes. L’évaluation des patients s’est 

intéressée aux problèmes respiratoires et nutritifs (Couly et coll. 1988). 

 

Tableau 1 : Evaluation des patients selon la gravité des symptômes (source : 

Caouette-Laberge et coll. 1994) 

 Respiration Alimentation 

Groupe 1 Satisfaisante en décubitus ventral Au biberon 

Groupe 2 Satisfaisante en décubitus ventral Compléments par gavages 

Groupe 3 Nécessité d’intubation endotrachéale Nutrition entérale systématique 

 

1.2.2. Cole et coll. 

Plus récemment Cole et coll. (2008), ont effectué une analyse rétrospective sur des 

enfants atteints du syndrome de Pierre Robin et ont déterminé une nouvelle 

classification en fonction des signes cliniques et de la thérapeutique. 
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Tableau 2 : Classification de Cole et coll. (source Cole et coll., 2008) 

Classe Evaluation Clinique Thérapeutique 

1 Micrognathie, glossoptose, fente palatine 
 

Pas de stress respiratoire en décubitus dorsal 
Glossoptose peu conséquente 
 

Alimentation satisfaisante 
 

Position sur le côté  
 

Surveillance de la prise de 
poids 

2 Micrognathie, glossoptose, fente palatine 
 

Obstruction respiratoire légère en décubitus dorsal 
mais pas allongé sur le côté 
 

Glossoptose conséquente 
 

Une détresse respiratoire provoquée par 
l’alimentation  
 

Position sur le côté 
 

Alimentation par sonde 
naso-gastrique 
 

Surveillance de la 
saturation en oxygène et du 
gain de poids 

3 Micrognathie, glossoptose, fente palatine 
 

Obstruction respiratoire modérée à sévère en 
décubitus dorsal, également allongé sur le côté 
 

Glossoptose conséquente 
 

Incapacité de s’alimenter par voie orale 

Position sur le côté 
 

Alimentation par sonde 
naso-gastrique 
 

Canule nasopharyngée 
pour soulager les voies 
respiratoires 
 

Surveillance de la 
saturation en oxygène et du 
gain de poids 

 

1.2.3. Li et coll. 

Bien que la classification de Cole soit la plus courante, une classification plus récente 

est apparue.  

En 2017, Li et coll. ont déterminé la classification de Vancouver pour les enfants 

porteurs de la séquence de Robin.  Sur la base de leur expérience clinique, ils ont 

proposé de distinguer les patients selon quatre degrés de gravité (de 0 à 3) dans le 

but de définir un algorithme plus précis dans le choix du traitement.  
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- Grade 0 : il est caractérisé par une micrognathie et une divergence maxillo- 

mandibulaire inférieure à 10 mm, une glossoptose légère, une absence de 

dysfonctionnement respiratoire et une alimentation normale. Ces patients 

répondent de manière optimale aux traitements non chirurgicaux et la position 

couchée améliore leur état de santé. 

 

- Grade 1 : la micrognathie et la divergence maxillo- mandibulaire sont 

inférieures à 10 mm. Il existe un degré modéré ou sévère de glossoptose et 

des difficultés d’alimentation nécessitant l’utilisation de la sonde 

nasogastrique. Il n’y a pas de maladie respiratoire mais on peut trouver de 

légères désaturations en oxygène en position couchée. Dans ce cas, le 

repositionnement chirurgical de la langue (adhésion langue-lèvre) peut être 

une bonne solution. 

 

- Grade 2 : la micrognathie est plus prononcée et l'écart entre le maxillaire 

supérieur et la mandibule est de 10 mm. Le degré élevé de glossoptose est 

associé quasi systématiquement à une désaturation en oxygène même en 

position couchée et aux difficultés d’alimentation qui nécessitent l’utilisation de 

la sonde nasogastrique. Le traitement chirurgical électif est l’ostéogenèse par 

distraction mandibulaire. 

 

- Grade 3 : la micrognathie est grave et les voies respiratoires sont fortement 

compromises. Une trachéotomie est souvent nécessaire.  

 

1.3. Données épidémiologiques 

1.3.1.  Fréquence  

Les données épidémiologiques ont montré que la séquence de Pierre Robin est une 

maladie rare dont l'incidence varie de 1/8 500 à 1/30 000 nouveau-nés (Bush et 

Williams, 1983).  

Ce large éventail provient notamment d’études menées sur des populations et des 

pays différents, à des époques différentes et avec différentes méthodologies de 

diagnostic. 
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En France, selon la plateforme internet Orphanet, l’incidence annuelle de la 

séquence de Pierre Robin est d’une naissance sur 10 000 naissances. 

Des valeurs plus précises sont difficiles à obtenir car la littérature inclut la séquence 

de Pierre Robin dans de grands syndromes (précédemment cités).  

1.3.2. Sex-ratio 

Il n’y a pas de réel consensus dans la littérature, mais il ne semble pas y avoir 

d’atteinte préférentielle selon le sexe (Abadie, 2010). 

1.3.3. Mortalité 

Depuis les dix dernières années, le taux de mortalité chez les enfants atteints de la 

séquence de Pierre Robin ne cesse de diminuer en accord avec les progrès de la 

médecine. Il est estimé entre 1.7% et 11.3% et peut atteindre 26% chez les enfants 

atteints de Pierre Robin avec de multiples malformations (Evans et coll., 2011). 

Les patients ne meurent pas des troubles fonctionnels liés à la pathologie mais des 

malformations associées si elles existent.  

Selon une étude portée par Logjes et coll. (2018), sur 103 enfants en 2016, la 

mortalité a été estimée à 10%. Sur les 10 patients décédés, 9 étaient atteints de la 

séquence de Pierre Robin syndromique. L’insuffisance respiratoire fut la principale 

cause de décès.  

 

1.4. Embryologie 

Le développement de l’individu de sa conception à sa forme définitive correspond à 

l’ontogenèse et se déroule en deux grandes étapes. L’embryogenèse (ou période 

embryonnaire) correspondant aux deux premiers mois de vie puis l’organogenèse 

(ou période fœtale) bien plus longue et correspondant à la période de différentiation 

progressive des cellules. Les étapes suivantes sont la période de croissance puis de 

maturation des organes. 

 

  



27 
 

1.4.1. Embryogenèse 

C’est au cours de la neurulation qu’a lieu le développement embryonnaire de la face. 

Cette étape s’étend du 20e au 50e jour et correspond à la mise en place du tube 

neural et à la migration des cellules des crètes crestales.  

Au cours de cette migration, les cellules se divisent activement et sont responsables 

du développement des cinq bourgeons faciaux et arcs branchiaux : le bourgeon 

frontal, les deux bourgeons maxillaires et les deux bourgeons mandibulaires. 

 

  

 

Figure 1 : Embryologie. Début de la 6e semaine. 1. Processus nasal médial ; 2. 

processus nasal latéral ; 3. bourgeon maxillaire ; 4. bourgeon mandibulaire (source : 

Larsen et coll., 1996) 

 

Des défaillances de développement responsables de malformations comme la fente 

palatine peuvent être remarquées lors de la différentiation des structures faciales. 

Le palais secondaire se forme à la suite d’une fusion entre les processus palatins de 

la face interne des bourgeons maxillaires. Chaque site de fusion est également le 

site d’une fente faciale ou palatine potentielle.  Les parois médianes des bourgeons 

maxillaires se développent ensuite pour former une paire de fines extensions, 

appelées processus palatins ou étagères palatines. 
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Dans un premier temps, les étagères palatines se développent verticalement (vers le 

bas et parallèlement aux surfaces latérales de la langue). Dans un second temps, 

elles se tournent rapidement vers le haut, horizontalement, pour se rencontrer sur la 

ligne médiane, où ils se confondent avec le bord inférieur de la cloison nasale 

(Couly, 1991). 

Les processus palatins fusionnés forment le palais secondaire. Avec le palais 

primaire, ils constituent le palais définitif. 

 

 

 

 

Figure 2 : Schéma des étapes successives accompagnant la palatogenèse. 1. Palais 

primaire ; 2. septum nasal ; 3. processus palatin ; 4. chambre nasale ; 5. langue ; 6. 

lames palatines ; 7. foramen incisif ; 8. choane définitive ; 9. lames palatines ayant 

fusionnée ; 10. relief interne de la chambre nasale (source : Grossi et coll., 2001) 

 

Un défaut de fermeture du palais secondaire avant le 60e jour peut aisément aboutir 

à une altération de cette dynamique de développement et être responsable d'une 

séquelle anatomique. Il s’agit d’une fente palatine postérieure, romane, médiane, 

sorte d'image inversée de la position embryonnaire de la langue.  

Le mécanisme de genèse de cette fente est différent de celui des fentes labio-

palatines antérieures. Dans cette dernière, les anomalies de fusion des bourgeons 

faciaux embryonnaires sont associées à une altération des processus de mort 

cellulaire et ce, à un stade plus précoce du développement facial. Cette distinction 

entre fente labio-gingivo-palatine et fente palatine postérieure de type Robin est 

importante à considérer dans les réflexions relatives aux fentes oro-faciales du fœtus 

et de l'enfant (Abadie et coll., 1996). 
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1.4.2. Organogenèse  

La langue apparaît vers la 4e semaine de développement embryonnaire sous forme 

de deux renflements linguaux latéraux et d’un renflement médial. Les renflements 

linguaux latéraux augmentent de volume et fusionnent entre eux pour former le corps 

de la langue (Collège hospitalo-universitaire français de chirurgie maxillo-faciale et 

stomatologie, 2011). 

Chez le fœtus, la première activité motrice qui se met en place est le jeu de succion-

déglutition. Cinq paires de nerfs crâniens coordonnent les mouvements et l’activité 

des muscles striés nécessaires à la bonne coordination neurophysiologique de la 

succion et de la déglutition. Ces nerfs sont respectivement : trijumeau (V), facial (VII), 

glossopharyngien (IX), vague ou pneumogastrique (X) et grand hypoglosse (XII) 

(Couly, 1991). 

 

 

Figure 3 : l’activité de succion-déglutition assurée par les nerfs du tronc cérébral 

(source : Thibaut, 2007) 
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Le noyau de ces nerfs crâniens est situé dans le tronc cérébral et leur position 

respective est déterminée par une cascade de gènes dont HOX-1.  

Selon Couly et coll. (2009) il semblerait qu’un dysfonctionnement de ce gène soit à 

l’origine de la glossoptose rencontrée dans la séquence de Pierre Robin.  

 

1.5. Etiologie 

L’étiologie principale est génétique. La séquence de Pierre Robin isolée n’est 

généralement pas héritée. Elle survient de façon accidentelle, sporadique, et à priori 

sans antécédents familiaux. Dans seulement 10 à 15% des cas l’anomalie peut avoir 

été transmise par un parent porteur d’une forme atténuée du syndrome jusqu’alors 

passée inaperçue (Abadie, 2006). 

Lorsque la maladie est héritée, il en résulte un schéma autosomique dominant, ce 

qui signifie qu'une copie de l'altération de l'ADN dans chaque cellule est suffisante 

pour provoquer la maladie (Genetic Home Reference, 2016). 

L'hypothèse d'une base génétique de la séquence de Robin a été démontrée dans 

de nombreuses publications telles que les études de Gomez-Ospina et Bernstein, en 

2016. Dans ces études, 13 à 27% des patients atteints de la séquence avaient 

souvent des membres de la famille atteints de fente palatine avec ou sans fente 

labiale (Gomez-Ospina et Bernstein, 2016). 

D’autres études ont mis en évidence le rôle du gène SOX9 dans la survenue de la 

séquence de Pierre Robin isolée (Yang et coll., 2017). 

Le gène SOX9 code pour une protéine qui joue un rôle essentiel dans la formation 

de nombreux tissus et organes au cours du développement embryonnaire. La 

protéine SOX9 (facteur de transcription) régule l'activité d'autres gènes importants 

pour le développement du squelette, y compris de la mandibule. Si des modifications 

surviennent, l’activité de SOX9 est réduite. En conséquence, la protéine SOX9 ne 

peut pas contrôler correctement l’expression des gènes essentiels au 

développement normal de la mâchoire inférieure, provoquant une micrognathie et 

par conséquent une glossoptose, une obstruction des voies respiratoires et souvent, 

une fente palatine. 

Par ailleurs, des médecins supposent que des facteurs non génétiques, comme des 

infections survenues pendant la grossesse limitant la croissance de la mâchoire 
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(rubéole, toxoplasmose), peuvent être à l'origine de certains cas de séquence de 

Pierre Robin isolée (Fukami et coll., 2012). 

En 2017, l’étude de Paes et coll. a démontré que l’action conjointe d’une base 

génétique de facteurs de croissance altérés, d’infections des voies respiratoires chez 

les nourrissons de 0 à 3 mois et d’un dysfonctionnement du tronc cérébral et / ou 

d'incapacités neuromotrices peuvent aussi influer sur la croissance mandibulaire et la 

détresse respiratoire. 

Des facteurs tératogènes et environnementaux peuvent aussi être à l’origine de la 

séquence. L’usage de médicaments, d’alcool ou de tabac durant la grossesse 

augmente le risque de survenues de fentes palatines chez le nourrisson.  

L’action conjointe de tous ces facteurs peut être responsable de l’apparition de la 

séquence, mais il est difficile de déterminer la part respective de chacun des facteurs 

(Fukami et coll., 2012). 

 

1.6. Pathogenèse 

La pathogénésie de la séquence de Pierre Robin n’est pas définie. Trois théories 

majeures sont retrouvées dans la littérature.  

1.6.1. Théorie mécanique  

C’est la théorie la plus acceptée. Elle est nommée aussi théorie de la compression 

mandibulaire. Dans celle-ci, l’événement significatif est l’hypoplasie mandibulaire. 

Elle se produit entre la septième et la onzième semaine de vie gestationnelle. De 

part cette malformation, la langue reste en position haute et bascule en arrière. Une 

division palatine particulière en U inversé large et arrondie se crée, séparant le palais 

en deux.  
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Figure 4 : Palais en U (source : Parhizkar et coll., 2011) 

 

L'hydroamnios, c’est-à-dire un volume trop important de liquide amniotique, pourrait 

jouer un rôle dans cette étiologie car il  provoque une déformation du menton, puis 

une impaction de la langue entre différents processus de formation du palais (Tewfik 

et coll., 2017). 

La rétromandibulie peut être d’origine génétique ou d’origine malformative due un 

défaut de déflexion de la tête in utéro, plaquant ainsi le menton contre le sternum et 

empêchant le développement de la mandibule dans le sens sagittal. 

Des troubles anatomiques de la déglutition et de la ventilation apparaissent donc 

comme conséquence directe de cette glossoptose induite par rétrognathie 

mandibulaire (Giudice et coll., 2018). 

1.6.2. Théories fonctionnelles 

• Théorie de la maturation neurologique 

La deuxième théorie est définie par un retard de maturation des nerfs de la 

musculature de la langue, des piliers du pharynx et du palais. Un retard de 

maturation neurologique peut être observé sur une électromyographie, de même 

qu'un retard de la conduction nerveuse hypoglossale. Dans cette situation, la langue 

ne stimule pas la croissance mandibulaire et la fusion des étagères palatines. En 

conséquence, une micrognathie et des problèmes respiratoires peuvent survenir. 

Cependant, l’émergence des capacités cognitives et fonctionnelles du nourrisson 

assurent une quasi-correction spontanée de la position de la langue et du 

développement de la mandibule (Tolarova et coll., 2018). 
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• Théorie de la dysneurulation rhombocéphalique  

Dans cette théorie, l'organisation motrice et régulatrice du rhombencéphale est liée à 

un problème majeur de l'ontogenèse. L’origine de ce retard est l’expression d’une 

défaillance de prolifération de cellules de la crête neurale au niveau de tronc 

cérébral. La séquence suivante est observée :  

1) Défaut d’activité motrice de la langue dû à l’anomalie de sa commande 

centrale favorisant la glossoptose. 

2) Défaillance de l’activité de succion-déglutition, inhibant la croissance 

mandibulaire et favorisant la rétromandibulie avec maintien de la langue en 

position haute.  

3) Formation de la fente palatine due à la position verticalisée de la langue 

(Carey et coll., 1982). 

 

 

 

Figure 5 : Schéma des huit rhombomères du tronc cérébral (R1, RB) au niveau 

desquels sont représentés les corps cellulaires d'origine des nerfs branchiaux 

(source : Gouly, 1994) 
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Ainsi, la face apparait comme un véritable prédicat du cerveau, les dysmorphoses 

faciales étant des révélateurs d’anomalies encéphaliques.  

 

1.7.  Évolution générale  

Chez les enfants présentant une séquence de Pierre Robin isolée, l’évolution est 

généralement bonne. Si des mesures rapides et efficaces ont été prises pour éviter 

l’hypoxie et l’hypercapnie secondaires aux apnées obstructives ainsi que les 

malaises vagaux et si une bonne croissance pondérale est assurée par un apport 

nutritionnel adapté, le pronostic est bon. Cependant si des troubles respiratoires et 

digestifs persistent, ceux-ci s’améliorent rapidement pour guérir complétement au 

cours des trois premières années de vie. 

Des problèmes ORL, orthophoniques et orthodontiques peuvent persister, justifiant 

un suivi spécialisé lors des 10 premières années de vie (Abadie 2010). 
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2. DIAGNOSTIC 

Le diagnostic est l’art d'identifier une maladie d'après ses signes, ses symptômes, 

généralement établi de façon prospective, faisant suite à divers examens.  

Une séquence de Pierre Robin isolée, ou non, est rarement suspectée avant la 

naissance. 

 

2.1.  Anténatal 

Le diagnostic de Pierre Robin peut être établi en période anténatale. Cependant, il 

n’est réalisé seulement que dans 7% des cas d’après une étude française réalisée 

entre 1990 et 2000 sur 110 cas (Abadie 2010). 

L’établissement de ce diagnostic reste rare dans la mesure où les signes directs de 

la séquence de Pierre Robin sont difficilement décelables à l’échographie. 

Cependant, des signes indirects de la réduction du débit de la déglutition fœtale liés 

au retrait de la mandibule peuvent évoquer une séquence de Pierre Robin 

(hydraminios modéré ou petite taille de l’estomac).  

Le rétrognathisme est l’élément de la triade le plus facilement mis en évidence à 

l’échographie anté- natale par observation d’un profil vrai du fœtus.  

 

 
 

Figure 6 : Résumé des différents diagnostics possibles à l’échographie (source : 

Colin et coll. 2016) 
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La fente palatine n’est pas directement observable mais peut être suspectée quand 

la langue a une position anormalement verticale. La technique des flux en doppler 

couleur peut être utilisée mais elle ne permet de détecter que les fentes labio-

alvéolo-palatines.  

L’amélioration des techniques d’imagerie anténatale et en particulier de 

l’échographie 3D et des biométries faciales devrait augmenter la part de diagnostics 

anténataux de la séquence de Pierre Robin. La suspicion d’une séquence de Pierre 

Robin doit conduire à rechercher des malformations associées (face, oreille, 

encéphale, membres, squelette cardiaque…etc.) afin de dépister une séquence de 

Pierre Robin syndromique. L’amniocentèse et le prélèvement de villosités choriales 

sont deux techniques employées pour prélever des cellules fœtales et rechercher 

des anomalies chromosomiques qui expliqueraient la présence d’une séquence de 

Pierre Robin.  

Par ailleurs, les parents doivent être informés du risque de difficultés fonctionnelles 

au cours des premiers mois de vie mais également rassurés sur le bon pronostic à 

moyen et long terme (sous réserve de malformations associées).  

 

2.2. Néonatal  

À la naissance, le diagnostic d’une séquence de Pierre Robin est essentiellement 

clinique. Il associe un syndrome morphologique et un syndrome fonctionnel.  

En 2014, une équipe multidisciplinaire d'experts a pris part à une conférence 

internationale de consensus à Utrecht, aux Pays-Bas, afin de définir les signes 

distinctifs de la séquence de Pierre Robin et les traitements thérapeutiques les plus 

appropriés.  

2.2.1. Troubles initiaux 

• Troubles anatomiques 

L’expérience clinique et les données de la littérature identifient le rétrognathisme 

comme une caractéristique première. Ce trouble anatomique est associé à deux 

autres éléments : la glossoptose (avec possibilité d’obstruction des voies aériennes 

supérieures) et la fente palatine (Breugem et coll., 2016). 
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o Rétrognathisme 

Les enfants ont un profil « d’oiseau », c’est le signe le plus visible à la naissance. La 

mandibule de petite taille est en position rétrusive. Elle se situe très en arrière du 

maxillaire supérieur. L’angle mandibulaire est obtus, le menton paraît plat, en 

continuité avec le cou, sans distinction apparente. Définir s’il s’agit d’un 

rétrognathisme ou d’un micrognathisme peut être complexe à démontrer (Dubosc, 

2013). 

 

                       

 

Figure 7 : Microrétrognathie, CHR Nancy (source : Pr Simon, 2018) 

 

Différentes études ont tenté de définir une condition micrognathique objective.  

En 1954, Pruzansky et Richmond, dans le cadre d'une étude céphalométrique, 

avaient évalué la taille de la mandibule et la croissance crânio-faciale chez des 

patients présentant une séquence de Pierre Robin (Pruzansky, 1954). 

L'analyse par téléradiographie latéro-latérale présente certaines limites de par la 

nature bidimensionnelle des images obtenues et en raison de la difficulté de 

placement et d'immobilisation de l'enfant qui doit subir une investigation 

instrumentale. Bien que la tomodensitométrie puisse créer des reconstructions 

tridimensionnelles plus précises, elle expose le patient à une dose de rayonnement 

supérieure. Pour cette raison, le diagnostic de micrognathie est encore largement 

clinique.  
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Le « jaw index », quant à lui, permet de quantifier le rétrognathisme. Il est le produit 

de la distance horizontale entre les deux arcades par le rapport « longueur du 

maxillaire / longueur de la mandibule ». La valeur moyenne chez les enfants atteints 

de la séquence de Pierre Robin est 3,6 fois plus élevée que la valeur moyenne 

habituelle (Abadie, 2001). 

o Glossoptose  

Outre la micrognathie, la glossoptose est un autre élément clé pour le diagnostic de 

la séquence de Pierre Robin. La glossoptose est une entité clinique dynamique 

définie par le déplacement de la base de la langue vers l'oropharynx et 

l'hypopharynx.  

En règle générale, la langue se dispose de façon naturelle au-dessus de l’os hyoïde, 

vers le bas et vers l’avant. A l’inverse, dans la séquence de Pierre Robin, la 

micrognathie réduit l’espace disponible et la langue se voit alors occuper une 

position haute et en arrière (Dubosc, 2013). 

 

 

 

Figure 8 : Iconographie de la glossoptose (source : Collège hospitalo-universitaire 

français de chirurgie maxillo-faciale et stomatologie, 2011) 

 

Elle peut être trouvée à différents degrés de gravité et est la cause de l'obstruction 

des voies respiratoires supérieures. Dans les cas les plus graves, les patients 

peuvent présenter des bruits respiratoires anormaux éventuellement accompagnés 
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d'épisodes d'apnée et de cyanose. Les enfants présentant un degré modéré de 

glossoptose ont un risque élevé de développer des troubles respiratoires liés au 

sommeil (MacLean et coll., 2012). Il n’existe pas de corrélation bien définie entre le 

degré de micrognathie et la sévérité de la glossoptose (Hong et Kearns, 2015).  

Lors de l'examen clinique intra-oral, la langue est peu visible, rétrusée et parfois en 

contact avec une fente palatine. Bien qu'il n'existe pas de méthode standard pour le 

diagnostic de glossoptose, une laryngoscopie nasopharyngée peut être utile pour : 

1) Montrer la position de la langue par rapport à la cavité buccale et à l'oropharynx 

2) Identifier le rétrécissement des voies respiratoires  

3) Déterminer la gravité de l'obstruction 

Malheureusement, cette technique est inefficace car l'enfant est généralement agité 

pendant l'endoscopie. La tension musculaire excessive ne permet pas de détecter le 

point exact de l'obstruction (Li et coll., 2017). Une alternative valable à l'examen 

endoscopique concerne l'utilisation de la résonance cinémagnétique ou de la 

tomodensitométrie multidimensionnelle qui décrivent et quantifient mieux l'obstruction 

respiratoire (Slaats et coll., 2015).  

o Fente Vélopalatine  

Le diagnostic de la fente est clinique. La fente vélaire met en communication la 

cavité buccale postérieure avec le naso-pharynx. Les formes cliniques vont de la 

fente vélaire partielle à la fente vélaire complète jusqu'au bord postérieur du palais 

osseux. La division palatine représente le signe clinique le plus inconstant car absent 

dans 30% des cas.  

On distingue deux types de fentes dans la séquence de Pierre Robin :  

- Fente vélaire pure : localisée au niveau du voile du palais, généralement en 

forme de V. 

- Fente vélo-palatine : elle est postérieure, médiane localisée au niveau du 

palais secondaire pouvant ainsi s’étendre jusqu’au canal palatin antérieur. 

Généralement romane ou en forme de U, elle représente une empreinte de la 

position de la langue au niveau du palais. C’est la plus retrouvée dans la 

séquence de Pierre Robin (Hanson et Smith, 1975). 
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Figure 9 : Types de fentes (source : Noirrit-Esclassan et all., 2005) 

 

Dans les deux cas, la fente atteint le palais secondaire, mais le processus de 

formation des fentes palatines « type Robin » est différent du mécanisme rencontré 

lors des fentes labio-palatines antérieures.  L’hypoplasie mandibulaire occasionne un 

obstacle qui empêche la fermeture du palais. Il s’agit là d’une interférence 

mécanique et non d’une absence de fusion des bourgeons faciaux embryonnaires 

(Dubosc, 2013). 

 

 
 

Figure 10 : Représentation schématique de fusion des bourgeons pour la formation 

du palais (source : Bütow et coll., 2016) 
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• Troubles fonctionnels  

A la triade sémiologique s’associent des signes fonctionnels : défaillance de la 

succion déglutition, perturbation de la commande ventilatoire, anomalie de la 

motricité gastro-œsophagienne. Les troubles fonctionnels s’amenuisent 

progressivement durant les deux premières années de vie, puis finissent pas 

disparaitre complétement. Chez les enfants dont le rétrognathisme est très prononcé, 

ces troubles fonctionnels peuvent être plus marqués. Pour la majorité des cas, il n’y 

a pas de lien entre la sévérité du rétrognathisme et les problèmes fonctionnels 

(Abadie 2010). 

o Respiration 

La séquence de Pierre Robin constitue dans la majorité des cas un problème de 

détresse respiratoire néonatale qui va nécessiter une prise en charge en urgence de 

techniques de libérations des voies aériennes supérieures. Ces troubles respiratoires 

sont variables : du dysfonctionnement léger à l’apnée, voire jusqu’à la cyanose ou à 

l’insuffisance respiratoire (van Lieshout et coll., 2016). 

Cette obstruction des voies aériennes est généralement causée par le prolapsus de 

la langue, la fente palatine et le manque de contrôle volontaire de la musculature de 

la langue.  

De plus, la micrognathie mandibulaire provoque une réduction de la taille du 

plancher buccal et oblige un recul de la langue qui obstrue le flux d'air, en particulier 

au niveau de l'hypopharynx. 

L’obstruction des voies respiratoires peut se produire spontanément ou avec 

l'alimentation, pendant l’état de veille et aussi pendant le sommeil (Dubosc, 2013). 

Ces obstructions ont été classées par Sher et coll., en 4 types différents, via 

l’endoscopie. L'obstruction de type 1, postérieure avec un mouvement de la langue 

contre le mur pharyngé, serait la plus retrouvée dans la séquence de Pierre Robin, 

selon une étude de Marques et coll. (2001). 
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Figure 11 : représentation schématique des niveaux d’obstruction pharyngée (source 

:  Sher 1992 ; Dubosc 2013)  

A : Obstruction par glossoptose, la langue est en contact avec la partie postérieure 

du pharynx sous le voile du palais. 

B : La langue est postérieure comme dans le type 1, mais au lieu d’être en contact 

avec la partie postérieure du pharynx, elle comprime le voile du palais contre la paroi 

postérieure du pharynx dans l’oropharynx. 

C : Collapsus des parois pharyngées latérales indépendamment de la glossoptose. 

D : Collapsus pharyngé circonférentiel indépendamment de la glossoptose.  

 

Différentes méthodes ont été proposées pour évaluer le degré de gravité des 

pathologies ventilatoires et c’est sans aucun doute la polysomnographie qui est 

l’étalon d’or pour détecter l’obstruction et identifier les comorbidités systémiques 

(Buchenau et coll., 2007). 

La polysomnographie peut corréler différentes informations en analysant les phases 

de sommeil, les paramètres ventilatoires, les flux d'air nasaux et oraux, les efforts 

respiratoires, les mouvements musculaires et oculaires. Cette méthode permet 

d’éliminer les apnées d’origine centrale. 

o Alimentation - Déglutition  

Chez le nouveau-né la séquence de Pierre Robin entraîne des troubles de 

l’alimentation liés à des difficultés de coordination à la fois succion et déglutition. 

Les difficultés d’alimentation associées à l’obstruction des voies respiratoires et à la 

fente palatine empêchent la formation d’une pression intra-orale négative suffisante 

requise pour l'aspiration du lait au sein ou au biberon. L’initiation à l’alimentation 

orale chez les nourrissons nécessite que le contrôle du mouvement de succion, de 
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déglutition et de respiration soit bien intégré et coordonné au niveau central (Miller et 

Willging, 2007). Lors de la séquence orale, les phases de déglutition pharyngée et 

œsophagienne doivent être coordonnées avec la respiration afin d'éviter l'aspiration.  

Concernant la succion, le nourrisson ne sera quasiment jamais capable de réaliser 

une tétée efficace au sein, tandis qu’avec un biberon, la tétée sera ralentie et donc 

quantitativement trop faible pour que le nouveau-né ait les apports nutritionnels 

adéquats. 

Les problèmes respiratoires du nourrisson peuvent être aggravés lors de fausses 

routes alimentaires. Il faut envisager une alimentation à la cuillère à partir du 4e mois 

de vie, pour tendre à réduire de ce risque. 

 

Les difficultés digestives liées à la séquence de Pierre Robin concernent le reflux 

gastro-œsophagien. Celui-ci correspond à un retour du bol alimentaire après les 

repas et à des remontées acides en périodes éloignées des repas, à l’origine de 

brûlures. Cette gêne est augmentée du fait de la présence d’une fente palatine, qui 

entraîne un reflux par le nez (Abadie, 2010).  

Les nourrissons qui ont un reflux acide peuvent développer une laryngite qui 

contribuera au resserrement de l'obstruction des voies respiratoires.  

La prévalence d’un reflux gastro-œsophagien anormal atteint 80% dans certaines 

études. Un dysfonctionnement œsophagien pourrait également compliquer la 

séquence de Pierre Robin. Celui-ci peut être évalué plus spécifiquement par 

électromyographie et manométrie œsophagienne. C’est avec ces méthodes que 

Baudon et coll. (2002) ont évalué 28 nourrissons présentant une séquence de Pierre 

Robin non syndromique et qu’ils ont détecté un dysfonctionnement dans la 

coordination motrice de la langue, des muscles pharyngés et de l’œsophage. Des 

résultats similaires ont également été trouvés dans l’étude de Baujat et coll. (Baudon 

et coll., 2002). 

o Rythme cardiaque 

L’atteinte cardiaque concerne d’avantage les séquences de Pierre Robin associées à 

d’autres syndromes. L’enfant atteint de séquence de Pierre Robin peut présenter une 

pâleur ou une cyanose due aux problèmes de régulation du rythme cardiaque. Pour 

évaluer cette irrégularité, un enregistrement continu du cœur via un 

électrocardiogramme est très souvent effectué (Abadie, 2010). 
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2.2.2. Troubles ultérieurs  

Si des mesures rapides ont été mises en place pour éviter les troubles initiaux 

(détresse respiratoire, difficulté d’alimentation et anomalie du rythme cardiaque), le 

pronostic est bon pour les enfants porteurs de Pierre Robin. Des problèmes au 

niveau des oreilles et des voies respiratoires hautes (ORL), de la prononciation et du 

langage (orthophoniques) et de la position des arcades dentaires (orthodontiques) 

peuvent néanmoins nécessiter une prise en charge plus spécifique. 

• Oto-rhino-laryngologie 

Une perte d’ouïe modérée peut être observée chez 60% des enfants. Le passage du 

son entre l’oreille moyenne et externe est altéré (surdité de transmission). En cas de 

fente palatine, la trompe d’eustache n’est pas opérationnelle, car il subsiste une 

anomalie d’insertion des muscles du voile du palais (en particulier celui du 

péristaphylin interne) qui entrave son bon fonctionnement (Couly et coll., 1988 ; 

Abadie, 2010). 

Les enfants nés avec une fente auront tendance à développer des rhinopharyngites 

et des otites séro-muqueuses. Il en résulte une hypoacousie de transmission, légère 

à moyenne, puisque le système tympano-ossiculaire n’effectue plus une 

transmission sonore efficace. Les enfants entendent moins bien les sons graves et 

les voix chuchotées, comme lorsque l’oreille est bouchée. 

• Orthophoniques 

Le palais, même une fois opéré, n’a pas la souplesse et la longueur d’un palais dont 

le développement n’a pas été altéré. La fonctionnalité du voile c’est à dire la 

fermeture correcte entre le pharynx et les fosses nasales n’est pas complète. 

L’insuffisance vélaire aura des conséquences sur le timbre, la voix et l’articulation. 

Le timbre est souvent aggravé par une exagération de la perméabilité nasale. 

L’enfant contracte aussi davantage les muscles laryngés. Sa voix parait plus rauque 

(Thibault, 2017). 

En 2009, Bütow et coll. (2009) montrent que les troubles phonétiques sont 

essentiellement concentrés sur les consonnes occlusives (par exemple le [p] et le [t]) 

et les consonnes constrictives (par exemple [f], [ʃ] et [s]) et non pas sur les 

consonnes nasales ([m], [n] et [g]).  
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Une surveillance orthophonique est généralement réalisée dès 18 mois par un 

examen du pré-langage phonémique. Le véritable bilan phonétique articulatoire est 

effectué à 36 mois. 

• Intellectuels 

Les enfants atteints du syndrome de Pierre Robin isolé ont un développement 

intellectuel normal. Chez l’enfant normal, l’intelligibilité croit avec l’âge : après 4 ans, 

elle doit être bonne. Des études menées par Montoya et Baylon (1996) révèlent que 

96% des enfants présentant une séquence de Pierre Robin ont une intelligibilité 

bonne à 6 ans et 100% à 8 ans. 

Ce léger retard de langage peut être lié à une baisse modérée de l’audition et/ou à 

un nasonnement qui provoquant des difficultés de compréhension. 

• Aspect esthétique du visage  

La notion de croissance mandibulaire fait l’objet de nombreux débats concernant les 

patients atteints de la séquence de Pierre Robin. Selon certains auteurs, la 

croissance complète de la mandibule est systématique et le plus souvent complète, 

tandis que d’autres estiment qu’il n’y aura jamais de rattrapage complet ou 

considèrent que la capacité de la mandibule à obtenir une taille normale diffère en 

fonction de l’étiologie initiale.  

 

            

 Figure 12 : Photographie d’un adolescent, CHRU Nancy (source : Pr Simon, 2018) 
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• Troubles dentaires 

Environ un tiers des enfants présente des anomalies dentaires, et plus 

particulièrement des agénésies. Les prémolaires et incisives inférieures sont les 

dents les plus concernées dans les cas d’hypodontie associée au syndrome de 

Pierre Robin (Suri et coll., 2006). 

Cette diminution du nombre de dents serait à la fois due au manque de place 

(hypoplasie mandibulaire) et à la génétique. 

 

 

La séquence de Pierre Robin étant caractérisée par un micrognathie prononcée, les 

enfants porteurs de la séquence sont donc susceptibles de développer une 

dysharmonie dentaire. 

De plus l’encombrement dentaire existant nécessite une surveillance renforcée par 

rapport au risque carieux, un contrôle de plaque optimal des espaces interdentaires 

étant plus difficile à obtenir. 

Pour pallier le risque cariogène plus élevé, les enfants doivent effectuer des 

contrôles réguliers biannuels chez le chirurgien-dentiste. Un brossage méticuleux 

sous surveillance des parents si l’enfant est jeune doit être réalisé tri 

quotidiennement.  

Une solution de fluoration peut être envisagée, afin de protéger les structures 

dentaires calcifiées. Pour rappel, la dose maximale ingérée de fluor ne doit pas 

dépasser 0.05mg/kg/j chez les nourrissons et les enfants.  

Des conseils diététiques peuvent aussi être prodigués aux parents afin de limiter les 

apports en glucides et ainsi contrôler le risque carieux individuel.  

Un bilan orthopédique est généralement nécessaire vers l’âge de 6 ans.  
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Présentation d’un cas clinique  

 

Une patiente (IG) de 13 ans porteuse de la séquence de Pierre Robin associée à des 

troubles auditifs est adressée au service d’Odontologie Pédiatrique du CHRU de 

Nancy pour bilan et extractions dentaires en cours de traitement orthodontique.  

IG est parallèlement suivie par le Professeur Simon au sein du département de 

chirurgie maxillo-faciale du CHRU de Nancy, qui a déjà effectué une distraction 

palatine afin d’augmenter le périmètre d’arcade notamment dans le sens transversal.  

 

L’examen exo buccal de la patiente de face et de profil retrouve la micrognathie.  

 

 

L’examen endo buccal révèle : 

 

1) La présence de plaque associée à une gingivite localisée au niveau des 

secteurs incisifs ; 

 

2)  La formule dentaire décrite ci-dessous ;  

 

     16 13 14 11 21 21 23 24 25 26 

46 85 43 42 41 31 32 33 34 75 36  

 

A noter l’inversé de position entre 13 et 14. 

 

3) Les anomalies orthodontiques suivantes :  

 

• Dans le sens vertical : une infraclusion antérieure associée à des béances 

bilatérales des secteurs postérieurs avec interposition linguale ; 

• Dans le sens transversal : forme d’arcade en V, déviation des milieux 

interincisifs et occlusion de bout à bout des secteurs postérieurs ; 

• Dans le sens sagittal : classe II d’Angle ; 

• Un encombrement incisif inférieur et des positions ectopiques de 32, 33. 
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4) Les anomalies fonctionnelles suivantes : interposition linguale interacade et 

déglutition immature ;  

 

5) Des lésions carieuses occlusales de score ICDAS 3 sur les premières 

molaires permanentes.  

 

  

                              De face                                           En occlusion 

 

 

Profil droit 

 

 

Profil gauche 

Figure 13 : Photographies intrabuccales (source : M. Vendola et Dr Hernandez, 

2019) 
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L’analyse des clichés rétro alvéolaires des secteurs postérieurs confirment l’inversé 

de position de 13 et 14, l’inclusion de 15 et mettent en évidence les agénésies de 12, 

35, 44, 47 et des quatre dents de sagesse.   

 

 

Figure 14 : Radiographies rétro alvéolaires des secteurs postérieurs (source : Dr 

Hernandez, 2019) 

 

La prise en charge orthodontique a été demandée par le Professeur Simon, et 

l’orthodontiste requiert l’avulsion de 22 afin de corriger la déviation des milieux et les 

avulsions des dents temporaires persistantes, 85 et 75 afin de gérer les agénésies 

de 35 et 44. Dans un second temps sera évaluée la nécessité d’avulser 34 et 44 afin 

de corriger l’encombrement incisif mandibulaire.  

Le plan de traitement dentaire inclus également les soins des lésions carieuses sur 

16, 26, 36 et 46 sous champ opératoire par restauration à la résine composite ; de 

mesures de prophylaxie en cours de traitement orthodontique comme l’application de 

vernis fluoré à raison de d’une application tous les 3 mois, un enseignement à 

l’hygiène bucco-dentaire et le rappel de conseils diététiques.  

La patiente est également suivie par un orthophoniste dans le cadre d’une 

rééducation de la déglutition.  
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3. PRISE EN CHARGE THÉRAPEUTIQUE  

La prise en charge des enfants atteints de la séquence de Pierre Robin isolée s’est 

beaucoup améliorée depuis une quinzaine d’années, grâce à de meilleures 

connaissances et à de nouvelles thérapies. Les problèmes de coordination de la 

respiration et de l’alimentation peuvent ainsi être pris en charge de manière adaptée 

(surveillance intensive, chirurgies si nécessaires). 

La prise en charge progresse aussi car on apprend aux parents à réaliser certains 

soins, réduisant ainsi la durée d’hospitalisation.  

 

3.1. Libération des voies aériennes 

La prise en charge la plus urgente concerne la libération des voies aériennes 

supérieures. En période néonatale, plusieurs traitements peuvent être proposés : 

conservateurs ou chirurgicaux. Les patients atteints du syndrome de Pierre Robin 

isolé répondent généralement plus favorablement à l'approche conservatrice. 

La plupart des études montrent qu’avec une croissance normale, la libération des 

voies aériennes est résolue sans intervention chirurgicale immédiate. 

Abel et coll., (2012) ont récemment fait état de résultats à long terme chez 104 

enfants présentant une séquence de Pierre Robin et une obstruction des voies 

respiratoires. Chez la plupart des enfants (86,5%), l'obstruction des voies 

respiratoires est gérée par des mesures conservatrices ou par voie nasopharyngée 

pendant quelques mois (Abel et coll., 2012). 

La thérapie positionnelle sur le ventre s’est révélée très efficace dans la gestion des 

voies respiratoires. 

3.1.1. Méthodes non chirurgicales 

• Désenclavement de la langue 

La technique est simple. Lors de l’examen initial du nourrisson, il suffit de passer son 

doigt dans la bouche de l’enfant à la recherche d’un possible cavum présent en cas 

de fentes palatines étroites et postérieures. Les voies aériennes sont immédiatement 

libérées (Delaire et coll., 1969). 
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• Positionnement  

Il est plus raisonnable de commencer avec des mesures moins invasives pour traiter 

les problèmes de ventilation intermittente. Initialement, le patient peut être placé en 

position couchée ou latérale. Grâce à la force de gravité, un avancement de la 

mâchoire et par conséquent, de la langue sont obtenus avec une augmentation de 

l'espace pharyngé et une réduction de l'obstruction respiratoire. 

Le positionnement seul est efficace chez 40 à 70% des enfants atteints de syndrome 

de Pierre Robin (Anderson et coll., 2011). Cependant, dans une étude détaillée 

réalisée par un groupe australien (Daniel et coll., 2013), il a été observé que tous les 

nourrissons présentaient une apnée obstructive du sommeil et ce, même si la 

surveillance clinique avait suggéré ce positionnement sur le ventre comme méthode 

efficace pour soulager l'obstruction des voies respiratoires. 

Une deuxième alternative est le positionnement latéral plutôt que la position 

couchée. Cette méthode est particulièrement employée au Royaume-Uni, (Cole et 

coll., 2008) car de nombreux auteurs mentionnent que l'évaluation d'un nourrisson en 

position ventrale pour détecter des signes d'obstruction des voies respiratoires serait 

plus difficile que la position latérale. De plus, la position ventrale est souvent 

associée à un risque accru de syndrome de mort subite du nourrisson. Toutefois, les 

études du Royaume-Uni n’ont pas encore fourni de preuves objectives que 

l'obstruction des voies respiratoires par la position latérale est ainsi soulagée. 

En résumé, il existe peu de données sur la durée et le côté de positionnement à 

choisir. 

• Sonde naso-pharyngée 

Lorsque le positionnement seul échoue, l'obstruction des voies respiratoires peut être 

soulagée par mise en place d'une sonde naso-pharyngée, sans anesthésie. 

L’extrémité d’un tube endotrachéal (ou de tout autre tube approprié) est placée et 

positionnée par voie intranasale dans la zone distale de l’oropharynx, c’est-à-dire au-

delà de la zone d’obstruction par glossoptose. L’obstruction peut être levée lorsque 

la sonde naso pharyngée brise le sceau entre la langue et le pharynx postérieur. La 

technique a été particulièrement bien décrite dans la littérature (Mondini et coll., 

2009).  
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Figure 15 : Patient avec une sonde naso-pharyngée (source : Cascone, 2014) 

 

Pour une utilisation à long terme à la maison, il faut apprendre aux parents la bonne 

technique d'insertion. Une équipe de soutien devrait être facilement joignable et 

disponible pour des visites à domicile. La sélection des parents est primordiale car 

tous les parents ne sont pas réceptifs à ce type de formation et à la responsabilité 

qui leur incombe. 

Dans une étude réalisée par Abel et coll. (2012), 63 nourrissons atteints du 

syndrome de Pierre Robin isolé ont été étudiés par polysomnographie. Aucune 

obstruction n’a été observée sur 5 des 63 nourrissons (8%), 39 ont été traités pour 

obstruction légère (62%) et 19 nourrissons (30%) ont eu une obstruction modérée 

persistante. Aucun patient n’a présenté d’obstruction sévère.  

L’étude par polysomnographie a permis aussi de déterminer le moment idéal de 

retrait de la sonde naso-pharyngée. Une durée moyenne de 8 mois est requise avant 

le retrait de la sonde naso-pharyngée (Abel et coll., 2012). 

La sonde naso-pharyngée peut malheureusement provoquer des irritations du 

pharynx lorsque l’enfant tousse ou déglutit. Les intubations à la sonde sont à éviter 

chez les patients atteints de traumatismes oropharyngiens ou atteints d’apnée du 

sommeil (Dubosc, 2013). 

Cependant, elle reste une option efficace et avérée dans le traitement des enfants 

porteurs de la séquence de Pierre Robin isolée (Anderson et coll., 2007). 
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• Ventilation non invasive 

La ventilation non invasive consiste à appliquer une pression positive continue au 

niveau des voies aériennes supérieures au travers d’un masque ou d’une intubation. 

En appliquant une pression positive pendant un cycle respiratoire, on maintient la 

perméabilité des voies respiratoires. 

 

 

Figure 16 : Ventilation non invasive chez un nouveau-né (source : Cascone, 2014) 

 

Selon une étude de Le boulanger et coll. (2010), il semblerait que la ventilation non 

invasive entraine une amélioration clinique dans tous les cas et que seules quelques 

complications mineures ont été signalées dans 14,7 % des cas. Celles-ci 

correspondent à une irritation cutanée locale et une légère déformation du visage 

(hypoplasie maxillaire acquise secondaire). La ventilation continue non invasive 

devrait être limitée aux patients nécessitant un soutien à court terme lors de la mise 

en œuvre d’un traitement médical définitif (Li et coll., 2000). 

• Intubation endo trachéale 

Ce procédé est utilisé lorsque l’emploi de la sonde naso pharyngée se révèle 

insuffisant. 

La mise en place de la sonde doit se faire de façon délicate. La visualisation de 

l’épiglotte est rendue difficile par la présence de la glossoptose et de la rétrognathie. 

La laryngoscopie entraîne un risque de lésions des lèvres, de la langue, des régions 

sus et sous-glottiques. Chez le nourrisson, l’intubation doit être pratiquée sous 

anesthésie, car celle-ci reste désagréable et douloureuse (Cornu, 2016). 
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Cependant, il faut rester vigilant car l'exposition à une anesthésie générale de courte 

durée chez les tout-petits peut entraîner un risque de troubles 

neurodéveloppementaux.  

3.1.2. Méthodes chirurgicales  

Les patients présentant une obstruction des voies respiratoires modérée ou grave et 

ne répondant pas positivement aux méthodes conservatrices sont traités 

chirurgicalement. Dans une étude récente, Bangiyev et coll. (2016) ont rapporté que 

seulement 10% des séquences de Pierre Robin isolées nécessitaient une approche 

chirurgicale.  

Les options thérapeutiques incluent la traction mandibulaire, l’adhésion lèvre-langue, 

l’ostéogenèse par distraction mandibulaire et la trachéotomie.  

• Traction mandibulaire  

Cette technique a été décrite initialement en 1957 par Stellmach. Deux types de 

tractions sont envisageables : percutanée et cutanée.  Dans les deux cas, il s’agit 

d’une opération chirurgicale peu invasive, qui peut être effectuée sous anesthésie 

locale.  

Une incision est réalisée au niveau de la peau sous le menton, puis des fils y sont 

insérés en région para-symphysaire. Les extrémités sont nouées en boucle, puis 

connectées parallèlement via un petit élastique, à un poids à travers un système de 

poulie, disposé de manière à exercer une pression constante sur la mandibule.  

Afin d’effectuer une traction mandibulaire vers l’avant, le patient est placé en position 

couchée. La tension est réglée entre 90 et 100 g : le minimum requis pour surmonter 

la traction arrière de la mandibule. Le geste chirurgical peut être exécuté chez des 

nouveaux-nés. L’incision cicatrise de façon optimale et très peu de cicatrices restent 

visibles ensuite (Dubosc, 2013). 
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Figure 17 : Mise en place des fils autour de la mandibule (source : Bernasconi et 

coll., 2004) 

 

La deuxième technique est décrite principalement par Pradel (2009). Ce dernier 

réalise une étude clinique en 2009 sur 19 patients porteurs de la séquence, dont 8 

traités par traction mandibulaire. Un seul patient n’a pas répondu positivement au 

traitement. Sa méthode réside dans la confection d’une plaque mandibulaire 

acrylique, réalisée après empreinte. Pour une traction continue, cette plaque est 

fixée à la mandibule en utilisant un câblage circonférentiel pour éviter les blessures 

extra-orales et les cicatrices au menton. Des boutons sont attachés sur la partie 

antérieure de la plaque mandibulaire et représentent des points de stimulation de la 

langue. Ils permettent un positionnement en avant de la mandibule et une ouverture 

de l'oropharynx. En utilisant cette plaque sur mesure, la force de traction est répartie 

sur une grande surface de la mandibule, contrairement à la traction utilisant des fils 

percutanés et par laquelle la croissance mandibulaire de l’os spongieux pourrait être 

altérée. Le poids nécessaire pour surmonter la traction en arrière de la mandibule est 

déterminé cliniquement au préalable. La durée de traction mandibulaire est différente 

pour chaque nourrisson et varie de 9 à 42 jours.  
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Figure 18 : Système de traction mandibulaire de Pradel (source : Pradel, 2009) 

 

L'analyse céphalométrique de la mandibule a révélé qu'une traction continue au 

niveau de la symphyse mandibulaire induisait une poussée de croissance sagittale 

ainsi qu'un élargissement de l'angle goniaque en 4 semaines.  

Aucun effet négatif grave sur l'articulation temporo-mandibulaire n'a été décrit 

(Schettler et Koch, 1974).  

Cependant, un traitement orthodontique peut être nécessaire chez l’adolescent car 

une légère rétrognathie peut persister. 

• Glossopexie 

L'adhésion langue-lèvre (ou labioglossopexie) a été proposée à l'origine par 

Shukowsky en 1911 pour le traitement des patients atteints du syndrome de Pierre 

Robin souffrant d'une obstruction respiratoire grave (Cascone et coll., 2014). Il s’agit 

d’une intervention chirurgicale simple qui repose sur la protraction de la langue vers 

l’avant, en suturant la pointe de la langue sur la lèvre inférieure. Pratiquée au cours 
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des premiers mois de vie, elle permet d’améliorer la ventilation et la nutrition mais 

cette technique ne permet pas de corriger la micrognathie. C’est une solution 

temporaire simple et rapide (de 9 à 14 mois) présentant peu d’inconvénients. Dans la 

littérature, l’efficacité de la labioglossopexie est estimée entre 70 et 100 % selon les 

auteurs  (Evans et coll., 2001 ; LeBlanc et Golding-Kushner, 1992).  

 

 

 

Figure 19 : Adhésion langue-lèvre (source : Ramanathan et coll., 2015) 

 

Succinctement, l’intervention débute par la confection des zones cruentées sur la 

face ventrale de langue et sur la face postérieure de la lèvre inférieure (d’1 

centimètre de long et 1 à 1,5 centimètre de large). La pexie est réalisée par deux 

points transversaux du muscle lingual au muscle labial afin d’obtenir une résistance 

suffisante à la traction. Un point de contention peut être réalisé entre le menton et la 

face dorsale de la langue pour une durée de 10 jours. La pexie est libérée à l’âge de 

10 mois en même temps que la fermeture chirurgicale de la fente palatine (Fayoux et 

coll., 2013). 

Le groupe du Boston Children's Hospital aux États-Unis a développé un système de 

notation, le score GILLS, qui pourrait aider à prédire la probabilité de succès de 

l'adhésion langue-lèvre. Le système de notation contient des éléments relatifs au 

reflux gastro-œsophagien, à l'intubation préopératoire, à une intervention chirurgicale 

tardive, à l'insuffisance pondérale à la naissance et au diagnostic syndromique 

(Rogers et coll., 2011). 

Les données polysomnographiques sont aussi utilisées dans certaines études pour 

évaluer l’efficacité de l’intervention chirurgicale, comme dans celles de Sedaghat et 

coll. (2012) où l’on constate une amélioration de la ventilation chez 88 % de patients. 



58 
 

Les complications sont rares et généralement peu graves. Le lâchage spontané de la 

pexie est la complication la plus fréquente puisque rapportée dans 17 % à 28 % cas. 

Les autres complications retrouvées dans la littérature sont les blessures linguales 

ou cutanées, les lésions du canal de Wharton ou les malpositions dentaires 

(Kirschner et coll., 2003  ; S. M. LeBlanc et Golding-Kushner, 1992). 

En résumé, il a été démontré que la procédure d’adhésion langue-lèvre soulageait 

l’obstruction des voies respiratoires chez des nourrissons soigneusement 

sélectionnés atteints de la séquence de Pierre Robin. Pourtant, à ce jour, les 

données de polysomnographie objectives restent rares. En outre, son utilisation en 

tant que mesure de temporisation constitue un outil précieux dans l'arsenal 

thérapeutique des chirurgiens des voies respiratoires. 

• Distraction mandibulaire 

L'ostéogenèse néonatale de distraction mandibulaire est une technique chirurgicale 

de prise en charge de l'obstruction des voies respiratoires supérieures qui s'est 

révélée efficace dans la prise en charge de certains cas de la séquence de Pierre 

Robin (Denny et coll., 2001). 

Cette procédure a été introduite en 1992 par McCarthy et coll. En 2009, Shen en a 

déterminé des indications chirurgicales en fonction des signes cliniques et de la 

distance entre la base de la langue et la paroi postérieure du pharynx.  

Cette procédure implique la mise en place chirurgicale de dispositifs de distraction 

internes ou externes avec des broches percutanées au niveau de la mandibule. Un 

avantage est le re proportionnement des dimensions de la mandibule à l’idéal, 

impliquant le déplacement de la base de la langue en avant donc hors des voies 

respiratoires. 
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Figure 20 : Représentation schématique des différentes phases de la technique 

chirurgicale de la distraction mandibulaire (source : Figueroa et Polley, 2002) 

 

Une distance inférieure à 3 mm en céphalométrie latérale préopératoire vue à la 

radiographie prédispose le patient à une ostéogenèse par distraction mandibulaire. 

Si la distance entre la base de la langue et la paroi postérieure du pharynx est 

inférieure à 2mm, alors la trachéotomie est indiquée. 

La technique chirurgicale ostéodistractive classique est articulée en trois phases 

successives : latence, activation et consolidation.  

La phase de latence correspond à la période qui suit immédiatement l'ostéotomie. A 

la mandibule, elle est comprise entre 0 à 2 jours.  

Pendant la phase d'activation, la distraction mandibulaire se produit à une vitesse 

spécifique, généralement 1mm par jour (0,5mm le matin et 0,5mm le soir). La 

longueur souhaitée de la distraction mandibulaire est évaluée par rapport au défaut 

initial, afin d'obtenir une fonctionnalité optimale et/ou de corriger certains types de 

malocclusions comme la béance ou l'asymétrie.  
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Enfin, la phase de consolidation permet la minéralisation du tissu osseux 

nouvellement formé sur une période de 6 à 12 semaines (Lee et Bradley, 2014). 

 

 

Figure 21 : A.B., Scanner tri dimensionnel, avant/après l’intervention chirurgicale, C. 

Enfant durant la phase d’activation (source : Boccaccio et coll., 2008) 

 

Le traitement basé sur la distraction externe mandibulaire montre de bons résultats 

(jusqu’à 20,0mm de croissance mandibulaire) et il est facile à placer et à retirer 

(ambulatoire et sans anesthésie). Il a aussi l’avantage de présenter des vecteurs de 

distraction multidirectionnels. Il laisse néanmoins des cicatrices visibles. Les 

périphériques internes sont cachés mais ils n'autorisent que la distraction dans un 

mouvement linéaire unidirectionnel et nécessitent une seconde intervention 

chirurgicale lors de la procédure de retrait (Sesenna et coll., 2012). 

Selon l’étude de Cascone et coll. (2014), il est essentiel d’effectuer la distraction 

mandibulaire le plus tôt possible. La direction du vecteur de distraction (verticale ou 

horizontale) n’est pas primordiale.  

Diverses études ont démontré l'efficacité des procédures d'ostéodistraction 

mandibulaire dans le traitement des obstructions respiratoires sévères chez les 

enfants atteints de la séquence de Pierre Robin et ont identifié une amélioration 

effective des conditions cliniques selon des critères objectifs de 

polysomnographie (Zhang et coll., 2018 ; Hammoudeh et coll., 2012). 

En tant que technique chirurgicale hautement invasive, le risque de complications 

postopératoires est inévitable : paresthésie temporaire ou lésion mineure du nerf 

alvéolaire, lésion nerveuse du nerf facial ou du nerf mandibulaire, consolidation ou 

échec de la consolidation des segments mandibulaires, infections des plaies, lésions 

dentaires et ankylose du membre joint (Collins et coll., 2014).  
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• Trachéotomie 

La trachéotomie est considérée comme le traitement de dernière intention lors d’une 

obstruction grave des voies respiratoires.  

Il ne faut pas confondre trachéotomie et trachéostomie. La trachéotomie implique la 

réalisation d'une communication chirurgicale temporaire entre la trachée et la surface 

cutanée dans laquelle la perméabilité est maintenue par un tube de trachéotomie. La 

création d'une trachéostomie quant à elle, implique la suture directe de la trachée sur 

la surface cutanée et nécessite des mesures chirurgicales d'inversion (Evans et coll., 

2006). 

La trachéotomie ayant un taux de morbidité et de mortalité très élevé (0,5% à 7%),. 

Elle est exclusivement réservée aux patients présentant une obstruction sévère des 

voies respiratoires supérieures pour laquelle d’autres mesures thérapeutiques ont 

échoué (Lee et Bradley, 2014). Cependant, d'après une vaste revue de littérature, 

Kremer et coll. (2002) ont conclu que la plupart des décès chez les patients 

trachéotomisés résultaient de leur état pathologique sous-jacent et non de la 

trachéotomie elle-même. 

De nombreuses études scientifiques ont détaillé les complications résultant de cette 

procédure : déclinaisons accidentelles ou obstructions des tubes, infections ou 

fistules, saignements, sténose trachéale et pneumothorax (Collins et coll., 2014). 

Il faut souligner que la trachéotomie vise à soulager immédiatement les symptômes 

cliniques mais n’a aucune influence sur la physiopathologie du syndrome de Pierre 

Robin. L’hypoplasie mandibulaire persiste et d’autres méthodes de traitement 

définitives sont donc nécessaires. 

 

3.2. Prise en charge alimentaire  

Les difficultés d’alimentation sont fréquentes chez les patients porteurs de la 

séquence de Pierre Robin et les échecs de croissance peuvent concerner l’intégralité 

des patients (Eipe et coll., 2006). 

Les données publiées suggèrent qu'environ la moitié des nourrissons atteints de la 

séquence de Pierre Robin nécessite une alimentation par sonde (Marques et coll., 

2001). Malgré les prises en charge alimentaires, la malnutrition reste fréquente, chez 

les nourrissons sévèrement atteints. On sait que l’atteinte des voies respiratoires et 
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une prise de poids insuffisante sont étroitement liées (Marques et coll., 2008  ; 

Stubenitsky et coll., 2010) et que les problèmes de voies respiratoires eux-mêmes 

ont une incidence sur l'alimentation (Lidsky et coll., 2008). 

Le reflux gastro-œsophagien est une autre source de difficulté à l’alimentation. Il peut 

se manifester par une toux, des reflux alimentaires ou des vomissements. C’est un 

phénomène fréquent chez le nourrisson. En cas de reflux gastroœsophagien 

pathologique, un traitement médicamenteux par inhibiteur de la pompe à protons 

peut être mis en place.  

Le réflexe de succion-déglutition lié au dysfonctionnement du tronc cérébral associé 

à la glossoptose, altèrent l’antériorisation de la langue nécessaire à une succion 

adéquate.  

Lors du mouvement de succion, une pression négative intra-orale est requise pour 

l’absorption du bol alimentaire. La fente a tendance à altérer cette activité. 

L’allaitement est rendu difficile, son temps est allongé, et la quantité de lait absorbée 

par le nourrisson est faible. Les repas sont généralement source d’anxiété pour les 

parents qui se trouvent démunis face à la situation (Cornu, 2016). 

3.2.1. Méthodes non invasives  

Il existe des techniques facilitant l'alimentation chez le nourrisson qui permettent de 

ne pas avoir recours à la sonde gastrique ou la gastrotomie, limitant ainsi les facteurs 

étiologiques du développement de reflux gastro-œsophagien. 

La succion d’une tétine « Haberman » permet d'atténuer les complications de 

l’allaitement. La tétine est sensible à l'effort de succion le plus faible et la valve anti-

retour empêche le lait de déborder ou d'inonder le bébé. Des massages relaxant la 

langue et les joues peuvent être aussi un bon moyen de détendre le nourrisson avant 

et après un repas (Dubosc, 2013 ; Nassar et coll., 2006). 
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Figure 22 : Tétine Haberman (source : Medela, page web) 

 

L’étude de Nassar et coll, (2006) effectuée sur 26 enfants porteurs de la séquence, a 

montré que 92,3% des nourrissons étaient exclusivement nourris par voie orale et 

que seulement 7,6% des enfants avaient eu recours à une alimentation complétée 

par une sonde gastrique.  

Le biberon Haberman fonctionne de telle sorte que le bébé qui ne peut créer un vide 

pour extraire le lait, opte à la place pour la compression. La valve anti-reflux 

empêche l'entrée d'air dans la tétine. Avec le mécanisme de fente, le parent peut 

contrôler facilement le débit de lait. Le mécanisme de fente de la tétine réagit aux 

efforts d'aspiration et se ferme complètement lorsque le bébé fait une pause. La 

valve anti-reflux empêche l'entrée d'air dans la tétine. L’alimentation du bébé est 

ainsi améliorée (Medela, page web).  

3.2.2. Méthodes invasives  

Les difficultés alimentaires exposent au risque d’hypotrophie saturo-pondérale. Elles 

nécessitent souvent des techniques d’assistance entérale. La nutrition entérale est 

l’apport de nutriments dans le tube digestif par l’intermédiaire d’une sonde permet de 

corriger ou de prévenir la dénutrition de l’enfant.  

• La sonde naso-gastrique  

La sonde est mise en place par voie nasale en profitant du réflexe de déglutition ; 

elle est alors poussée dans l’œsophage puis l’estomac. Sa simplicité en fait la 

technique de choix chez les enfants prématurés ou très dénutris ; un geste 

chirurgical plus lourd est alors temporairement contre-indiqué.  
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L’alimentation par sonde naso-gastrique est souvent utilisée, en continu puis en 

discontinu. Elle est indispensable lorsque l’enfant n’a pas une évolution pondérale 

satisfaisante. Cette méthode doit cependant être réservée à des programmes de 

nutrition n’excédant pas quelques semaines ou quelques mois afin d’éviter les 

complications comme l’irritation nasale et pharyngée notamment (Michaud et coll., 

2008). 

• La gastrostomie 

La gastrostomie est la réalisation au niveau de l’abdomen d’un orifice faisant 

communiquer l’estomac avec l’extérieur. Cette intervention permet la mise en place 

d’une sonde directement à travers la peau et la paroi de l’estomac pour que l’enfant 

ne pouvant pas s’alimenter normalement puisse recevoir l’apport énergétique 

nécessaire. Ceci permet d’éviter au long cours la sonde naso-gastrique. Cependant, 

il faut prendre en compte les principales complications relatives à la gastrostomie 

telles que les infections locales et péritonites, les obstructions du tube et les fuites du 

contenu gastrique autour de la sonde. 

 

 

 

Figure 23 : Sonde gastrique chez le nourrisson (source : Bütow et all., 2016) 

 

L’alimentation entérale est un progrès qui améliore le pronostic vital pour beaucoup 

de nourrissons. Par la suite, l’établissement de l’alimentation orale sera plus difficile. 

Il existe souvent une phase transitoire mixte : tétée et alimentation par sonde naso-

gastrique de complément. Le sevrage est lent et progressif, propre à chaque enfant 

(Abadie, 2001). 
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3.3. Prise en charge de la fente palatine 

La fente palatine représente un obstacle à la fois au niveau respiratoire et au niveau 

digestif. La langue prend facilement position dans la fente, perturbant la ventilation. 

La prise de tétée est aussi troublée car il ne se créé pas de pression négative intra-

orale nécessaire à l’envoi du bol alimentaire dans l’œsophage. Des reflux nasaux 

sont très fréquents, rendant l’alimentation lente et fastidieuse pour l’enfant et les 

parents. 

Deux solutions sont envisageables et complémentaires : la plaque palatine (solution 

temporaire pour séparer les cavités nasales et buccale) et la chirurgie, qui est une 

solution quasi définitive pour créer la fermeture du palais.  

3.3.1. Plaque palatine 

Chez le nourrisson, les plaques palatines sont indiquées pour les divisions palatines 

(palais dur) et vélopalatines. Les divisions purement labiales et vélaires ne 

nécessitent aucune plaque (Noirrit-Esclassan et coll., 2018). 

Il existe des plaques actives, qui ont un rôle orthopédique et des plaques passives 

qui corrigent les difformités du maxillaire, facilitent le geste chirurgical et évitent 

l'interposition linguale dans la division palatine. Ces plaques peuvent être amovibles 

ou fixes (Destruhaut et coll., 2016). 

 

Les plaques palatines sont des prothèses réalisées sur mesure pour couvrir et 

fermer le palais dur en cas de fente palatine. Elles englobent la fente palatine et les 

crêtes alvéolaires. Elles peuvent comporter un prolongement postérieur : une pelote 

visant à parer la fente du voile mou, un ergot s’appuyant sur la base de langue ou 

encore un système de tube assurant la perméabilité des voies aériennes 

supérieures. 
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Figure 24 : Différents types de plaques possibles avec extension (source : Silvia 

Müller-Hagedorn et coll., 2017)  

a) Tübingen plaque palatine 

b) Plaque palatine modifiée par un anneau en extension 

c) Plaque palatine modifiée par un tube en extension 

d) Plaque palatine modifiée par un tube en extension 

e) Plaque palatine modifiée avec un tube extra-oral en extension  

 

Grâce au port des plaques, la langue retrouve une position physiologique et la 

succion-déglutition est améliorée. Les prises au biberon sont facilitées et la relation 

parents-enfant devient plus aisée. De plus, elles contribuent à guider la croissance 

du maxillaire afin d’obtenir une arcade alvéolaire harmonieuse (Noirrit-Esclassan et 

coll., 2018). 

Le suivi de la croissance et l'adaptation de la plaque par des rendez-vous réguliers 

favorisent l'implication des parents dans le traitement proposé à leur enfant (Hotz et 

coll., 1978). 

 

Pour la réalisation de la plaque palatine, l’empreinte est réalisée de la façon suivante 

: prise dès les premiers jours de vie du nourrisson, elle se déroule généralement à 

l’état vigile. L’enfant est en décubitus latéral ou ventral pour ne pas aggraver la 

glossoptose et l’obstruction respiratoire et il peut être placé sous surveillance 

oxygénothérapie, avec l’aide d’un anesthésiste.  
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Deux techniques d’empreinte sont possibles :  

1. Directement sur le palais de l’enfant avec une solution élastomèrique 

(polyvinylsiloxane). Le matériau est alors introduit dans la cavité buccale sans 

porte-empreinte, maintenu par les doigts du praticien. 

2. Une seconde empreinte peut être réalisée si lors de la technique directe 

l’enfant a été agité et que les limites de la future plaque palatine ne sont pas 

bien lisibles. Un porte-empreinte individuel est confectionné et une solution 

élastomèrique est utilisée. Le porte-empreinte rempli de pâte est alors 

appliqué sur le palais de l’enfant. Quelquefois, l’enfant pleure et inspire par le 

nez, faisant remonter le matériau à empreinte dans les fosses nasales. 

 

L’empreinte est examinée puis coulée en plâtre dur. Les zones de contre-dépouilles 

et la fente sont ensuite comblées avec de la cire sur le modèle. Le prothésiste 

dépose une solution séparatrice sur le modèle et la plaque palatine est réalisée. La 

plaque est polie, les bords arrondis afin de prévenir d'éventuelles blessures. Elle est 

aussi volontairement colorée pour permettre aux parents de la retrouver plus 

facilement si l’enfant l’expulse (Noirrit-Esclassan et coll., 2005 ; Destruhaut et coll., 

2016). 

A  B   

C  

Figure 25 : Prise d’empreinte et confection d’une plaque palatine (source : Pr Simon, 

2018) 

A : Matériau à empreinte 

B : Prise d’empreinte avec porte empreinte  

C : Plaque palatine 
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Chez les nourrissons et pendant les 2 à 3 premiers mois de traitement, il est 

recommandé de porter les appareils sans interuption. Ils doivent être retirés 1 à 2 

fois par jour pour un nettoyage, à l’eau clair ou au bicarbonate de sodium (Dubosc, 

2013). 

Les appareils sont maintenus in situ par adhérence ou aspiration. Une crème 

adhésive peut être appliquée pour améliorer la rétention (Eipe et coll., 2006). 

La plaque est contrôlée à chaque consultation. Si celle-ci devient trop petite ou que 

des dents font leur apparition, elle doit être renouvelée.  

 

Le recours aux plaques palatines implique activement les parents dans le traitement. 

La fréquence des rendez-vous est primordiale même si le lieu de résidence est 

éloigné du centre de soins.  

Ces plaques palatines restent de loin, un des meilleurs traitements temporaires dans 

l’attente de la fermeture chirurgicale de la fente palatine (Noirrit-Esclassan et coll., 

2005). 

3.3.2. Fermeture chirurgicale de la fente palatine 

Pour de nombreuses équipes médicales, l'attitude chirurgicale et le calendrier sont 

les mêmes que pour une fente vélopalatine sans Pierre Robin. L’accord des 

anesthésistes doit être obtenu et l’examen polysomnographique doit être rassurant. 

L'intubation peut être délicate du fait de la position antérieure du larynx et peut 

nécessiter le recours à un fibroscope (Bénateau et coll., 2016). 

La chirurgie palatine se déroule généralement entre 6 et 18 mois. Une chirurgie 

précoce semble avoir de meilleurs résultats. Cependant, des travaux américains 

d’anesthésiologie néonatale ont déconseillé d’opérer avant l’âge de 4 mois sauf en 

cas d’urgence vitale. Suivre ce conseil ne peut qu’être bénéfique pour l’enfant 

(Creeley et coll., 2014). 

S’il s’agit d’une fente vélaire pure ne débordant que très peu sur le palais, la totalité 

de la fente sera fermée en un temps, toujours sans laisser de zone latérale dénudée, 

selon le même principe que pour les fentes vélopalatines non syndromiques. Cette 

fermeture précoce corrige aussi partiellement la malposition linguale qui s'abaisse et 

qui stimule la croissance mandibulaire dans les deux premières années. 
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Figure 26 : A gauche : fermeture chirurgicale d’une fente vélaire pure. A droite : 

photographie préopératoire et post-opératoire à J+7 (source : Pr. Simon, 2018)  

 

S’il s’agit d’une fente vélo-palatine, plusieurs étapes chirurgicales sont nécessaires 

pour une restauration anatomique, fonctionnelle et esthétique complète.  

La première chirurgie concerne la reconstruction musculaire du voile du palais ou 

véloplastie, suivie de la deuxième chirurgie palatoplastie, qui intéresse le palais dur. 

L’intervention se fait généralement en deux temps, comme le décrit l’équipe de 

Bütow en 2009.  

La véloplastie permet une fermeture précoce du voile du palais, à six mois de vie, 

repositionnant la langue en avant et améliorant ainsi la ventilation, la succion, la 

déglutition et la phonation. 

La fermeture du voile à 6 mois entraîne une horizontalisation et un rapprochement 

des lames palatines par une orthopédie naturelle, sans plaque palatine et sans 

déformation vraie de l'arcade, c'est-à-dire sans endognathie maxillaire. Un an après 

l’opération chirurgicale, toute tension créée par la fermeture du voile a disparu. Le 

meilleur positionnement de la langue induit par la fermeture précoce du voile 

participe aussi à la diminution de la largeur de la fente palatine. La fermeture de la 

fente palatine résiduelle, en deux plans (muqueuse nasale et fibromuqueuse 

palatine) est alors simplifiée (Bénateau et coll., 2016). 
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Figure 27 : Schématisation de la chirurgie d’une fente palatine (source : Vincent, 

2000) 

 

C’est ainsi qu’à 18 mois, on effectue la palatoplastie de la petite fente résiduelle de la 

première chirurgie à l’aide d’une incision latérale pour exploiter la souplesse de la 

fibromuqueuse orale. Puis des incisons périostées parallèles permettent une 

fermeture étanche entre la cavité buccale et les fosses nasales (Talmant et coll., 

2018). 

 

L’évaluation des résultats doit prendre en considération divers facteurs : la 

croissance, l’esthétique, l’occlusion, l’audition et la phonation. Ils sont à comparer à 

la situation initiale, anatomique et fonctionnelle.   

Les objectifs du traitement seront totalement atteints si l’enfant ne ressent aucune 

gêne sociale  et que sa singularité n’est pas perçue comme un handicap (Noirrit-

Esclassan et coll., 2005). 
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CONCLUSION 

 

La séquence de Pierre Robin est caractérisée par une micrognathie, une 

glossoptose et une obstruction des voies respiratoires supérieures fréquemment 

associée à une fente palatine en U. 

Ces anomalies anatomiques prédisposent le patient à des problèmes respiratoires et 

à des difficultés alimentaires de gravité variable. Une surveillance attentive est 

essentielle pour reconnaître rapidement les signes cliniques de la maladie et éviter la 

survenue de complications.  

Une visite néonatale spécialisée peut être déterminante pour le diagnostic du 

syndrome de Pierre Robin. Le diagnostic prénatal devient une réalité possible grâce 

aux nombreux progrès de la radiologie.  

Chaque cas de Pierre Robin peut présenter une liste spécifique de symptômes et la 

normalisation des protocoles opératoires reste difficile. 

Malgré l’importance des signes fonctionnels marqués à la naissance et l’urgence 

vitale qu’ils peuvent constituer, l’évolution de la séquence de Pierre Robin isolée se 

révèle très positive. 

Lorsque la séquence de Pierre Robin est isolée, une fois les premiers mois passés et 

la fente palatine opérée, les risques vitaux sont écartés et les difficultés 

d’alimentation s’estompent et disparaissent. Les enfants mènent ensuite une vie 

normale. 
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