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RESUME : Les observations de 42 enfants soignés
pour « syndrome de Robin » & I'Hdpital Bretonneau
de 1972 a 1982, ont été étudiées. Le syndrome de
Robin est-il une malformation résultant d’une erreur
localisée de la morphogénese ? Ou est-il le résultat
d’une dysmaturité neurologique ? L'examen de ces
42 cas permet de confirmer la réalité de cette
deuxiéme hypothese. 1l existe deux types de « syn-
drome de Robin » : une apraxie de déglutition, iso-
lée dans la majorité des cas, et une malformation
vraie souvent associée a d'autres anomalies ; les
¢étiologies en sont alors variées (virales ? hérédité
multifactorielle ?...). Le traitement des formes liées
a la dysmaturité fera donc appel a des acquisitions
motrices, permises par ['habituelle maturation du
systeme neurologique. simplement retardée dans ces
cas. Les interventions chirurgicales autres que la ré-
fection du voile sont réservées aux accidents aigus.

SUMMARY : 42 children with Robin anomalad ma-
naged at the Bretonneau Hospital (Paris) from 1972
to 1982 are studied. Is Robin anomalad a malforma-
tion originating in a localized disorder of morphoge-
nesis or does it result from neurologic dysmaturity ?
Study of our 42 cases confirms the second hypothe-
sis. Robin anomalad presents either as isolated swal-
lowing apraxia, the most prevalent form, or as a true
malformation, often with associated anomalies that
can be produced by a number of etiologies (viral ?
multifactorial inheritance ?). Management of forms
due to dysmaturity relies on motor acquisitions,
made possible by neurologic maturation which is
simply delayed in these patients. Surgical procedu-
res, other than repair of the soft palate, are confined
to acute complications.
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De 1972 a 1982, 42 enfants atteints de syndrome
de Robin ont été soignés a I'Hopital Bretonneau,
conjointement dans les Services de Chirurgie et de
Stomatologie ; 19 d’entre eux ont séjourné dans
I'unité de réanimation, le plus souvent en période
post-opératoire.

Cette étude longitudinale, possible dans une
consultation d’orthopédie dento-faciale ol les en-
fants sont convoqués régulierement, nous a permis
d’avoir un éclairage nouveau sur la pathogénie de
cette affection.

Dans notre série, les gargons sont plus nombreux
que les filles (26 garcons pour 16 filles). La mortalité
est de 12 % (5 sur 24). Les déces sont dus a des mal-
formations associées (3 cardiopathies, 2 malforma-
tions laryngées).

Les progrés de la réanimation expliquent ce taux
de mortalité plus faible que ceux signalés dans les
statistiques antérieures.

Service Stomatologie, Hépital Bretonneau, 2, rue Carpeaux,
75887 PARIS cedex 18.
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En 1968, Duhamel et Eliaschar notent 50 % de
déces [8]. Williams, sur une série de 56 cas réperto-
riés de 1966 a 1976, constate 26 % de déces surve-
nus avant la 5° semaine de la vie [20]. Les accidents
asphyxiques et infectieux ne sont pas les seuls res-
ponsables de ce mauvais pronostic. Ces auteurs
constatent la fréquence de malformations associces
(9 % pour Williams), essenticllement cardiaques,
squelettiques, plus rarement oculaires [15].

Notre série : 42 cas recensés en 10 ans, pour une
affection rare (8/10 000 naissances selon Williams),
est importante. Entre septembre 1970 et décembre
1976. 1 seul cas a été signalé dans la maternité du Pr
Hervet a la Piti¢, alors que, pour la méme période,
on dénombrait 21 fentes vélaires associées ou non a
une fente labiale [3].

L’existence d’un service de soins intensifs modifie
probablement la proportion de cas posant des pro-
bléemes graves, et les enfants adressés en stomatolo-
gie le sont pour des probléemes d’orthopédie maxillo-
faciale.

On dénombre 19 malformations associées dans
notre série se décomposant ainsi :

— 9 cardiopathies soit 21 % (7.8 % pour Nancy
Geiss et collaborateurs en janvier 1981)

— 5 problémes osseux notables (12 %) : scoliose
grave, pieds bots, ostéochondrodysplasie, brides
amniotiques ;

— 3 malformations laryngées, ce qui correspond a
1'% ;

— 2 malformations de la langue soit 4 % : une bi-
fidité, une agénésie de la partie antérieure.

Quatre enfants ont un retard mental grave (9 %).
Ce chiffre est peu différent de celui de Williams,
Selon Pati et collaborateurs (1979), les pauses respi-
ratoires, entrainant une hypo-oxygénation cérébrale,
seraient responsables de ce retard mental.

RAPPEL PATHOGENIQUE

1) Pour Maroteaux, c’est une forme d’hypoplasie
mandibulaire. Il écrit : « le syndrome associe une
hypoplasie de la mandibule, une glossoptose, une di-
vision palatine, et s'accompagne souvent de débilité
physique ou mentale, et parfois de diverses malfor-
mations viscérales, oculaires, voire osseuses... Il faut
souligner la gravité de cet ensemble malformatif,
dont la mortalité est élevée. La glossoptose est en
effet responsable de fausses routes et d’incidents res-
piratoires graves qui nécessitent un traitement d'ur-
gence : aspiration pharyngée, alimentation par
sonde ou en position ventrale... Les troubles vont
du reste en s'atténuant. et disparaissent avec
l’ﬁgc... » []]].

2) D’autres rapprochent du syndrome de Robin
I'apraxie de déglutition par retard de maturation
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neurologique. Sur les 40 enfants et nourrissons ex-
plorés par Le Moing, Raimbault et collaborateurs (1
mois pour le plus jeune, 4 ans pour le plus agé), hos-
pitalisés essentiellement pour des broncho-pneumo-
pathies dyspnéisantes a rechute, le radiocinéma n’a
retrouvé que 12 fois une anomalie de déglutition. La
procédure de recherche qui a conduit les auteurs a la
notion d'apraxie de déglutition fait appel & deux
ordres d’examens :

— I'étude de I'activité neuro-musculaire des muscles
de la langue avec étude de la conductibilité du
grand hypoglosse ;

— I"étude de l'activité des piliers du pharynx et du
voile du palais.

Ceci a permis de relever des anomalies de 1'¢lec-
tromyogramme ou des vitesses de conduction du
grand hypoglosse. En raison d'études antérieures,
portant sur la variation des vitesses de conduction
nerveuse en fonction de I'dge, ces auteurs ont
conclu a la possibilité d'un accroissement progressif
de ces vitesses, pathologiquement diminuées dans
les cas explorés [10]. C'est pourquoi le terme
d’ « apraxie » introduit par Gerbeaux et coll. dans les
anomalies de déglutition responsables de pneumopa-
thie néonatale, sera proposé pour définir le « syn-
drome de Robin fonctionnel du nourrisson », statis-
tiquement le plus important.

On peut alors parler de syndrome de Robin
apraxique.

Nous appuyant en cela sur les opinions émises
par Veau [19], il nous a semblé que cette pathogé-
nie pouvait étre retenue.

Ces auteurs partent du principe que |'interposition
de la langue qui ne s’abaisse pas a la neuvieme se-
maine au moment de la mésenchymation des replis
palatins, préalable a4 leur « soudure » sur la ligne
médiane, peut étre responsable de la fente vélaire
habituellement observée dans les syndromes de
Pierre Robin. Celui-ci n’affecte le plus souvent que
trés peu le palais dur (il est a noter qu'il n'y a pas de
syndromes asphyxiques dans les malformations
labio-maxillaires les plus importants, la classique
« gueule-de-loup », par exemple).

L’opinion de Veau est reprise par Kraus et par
Wragg : pour ces auteurs, le défaut d’horizontalisa-
tion des lames palatines représente le mécanisme le
plus probable de la division chez le rongeur.

Couly a un point de vue plus nuancé. Il réunit
syndrome de Robin et syndrome de Di George.
Dans une publication récente il écrit : « le syndrome
de Di George se présente, dans son aspect clinique a
la naissance, comme un syndrome de Pierre Robin
dont il partage la communauté malformative (divi-
sion vélo-palatine, microrétrognathisme et malfor-
mation cardiaque). Il nous semble que I'un comme
I'autre représentent des expressions cliniques peu
différentes liées a une anomalie de la neurulation du
rhombencéphale » [2].
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Quatre mois aprés, dans la méme revue, il écrit :
« le défaut d’activité motrice de la langue qui ne
descend pas dans la bouche embryonnaire lors de la
neuvieme semaine provoque une géne a la fusion
des proces palatins secondaires. Ce mécanisme, déja
évoqué par Wragg, provoque une fente vélo-pala-
tine ; la langue reste alors incluse dans la fosse na-
sale » [1].

Cette proposition recouvre en fait notre concep-
tion du « syndrome de Robin apraxique » qui se re-
sout spontanément dans la grande majorité des cas,
alors qu'une micromandibulie ou une rétromandibu-
lie s’aggraveraient progressivement avec la crois-
sance [7, 12, 13].

L'évolution clinique des syndromes de Robin
vient 4 I'appui de cette hypothése pathogénique, qui
admet un retard de maturation neurologique.

1) La réversibilité spontanée de la classique mi-
cromandibulie. dont ne subsistera au bout de quel-
ques années que la rétrogénie. est habituelle ; dans
certains cas apparait méme une promandibulie [5].

2) Les résultats remarquables obtenus par le sim-
ple nursing postural [16] permettent d'inférer que les
acquisitions sensorielles correspondantes, et notam-
ment la perception du contact bilabial, sont a I'ori-
gine d'une correction de la posture mandibulaire et
du « geste » de la succion-déglutition allant de pair
avec la maturation neurologique [9]. Il est des lors
probable que le syndrome de Pierre Robin rentre
dans le cadre des rétromandibulies fonctionnelles,
méme s'il ne s’agit pas « d'une erreur de fonction »,
mais bien d’'un manque d'acquisition dans la sphére
orale du schéma corporel déja fonctionnel in utero.
La dysmaturité neurologique responsable est heu-
reusement réversible dans la plupart des cas. Ceci
permet d’espérer, une fois le cap des six premiers
mois passés, ou méme des quatre premicres semai-
nes, dans notre statistique, que le risque vital soit
écarté,

Faut-il démembrer le syndrome de Robin du nou-
veau-né ?

1) Dans certains cas, il s’agirait d’'une malforma-
tion, d'un défaut initial de structure résultant d'une
erreur localisée de morphogéneése.

2) Dans d’autres cas, si on admet comme étiolo-
gie la possibilité d'une dysmaturité neurologique, il
s’agirait alors d'une déformation, altération dans la
forme comme dans la structure, d'une région initia-
lement normale : c'est la la conception de D.W.
Smith [18] a la suite de qui nous ferons de ces
formes du syndrome de Robin, une séquence malfor-
mative, défaut résultant de l'interruption d’une
étape spécifique du développement qui conduit a
des anomalies consécutives (fig. 1. 2 et 3).
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Si on reprend les observations étudiées, il parait
évident que des caractéres semblables recouvrent
deux types d’affections :

— une apraxie de la déglutition isolée ;

— une malformation vraie, associée a d’autres ano-
malies dans la moitié des cas.

D'autant que, dans 3 cas (6 %) seulement, on re-
trouve une division palatine ou une malformation
labio-maxillaire, dans les antécédents du patient,
alors qu'elle est retrouvée dans 20 % des fentes fa-
ciales.

L’évolution confirme notre hypothése.

Il nous est possible. aprés avoir suivi plusieurs
années la plupart des enfants, d’affirmer que :

1) la micromandibulie, dans 90 % des cas ne sera
pas durable ; il s’agit seulement d'une rétromandi-
bulie qui en aucun cas ne s'opposera & une observa-
tion de Robin devenue prognathe car il appartenait
a une famille de prognathes [5] : le terme d’hypopla-
sie vraie pour ces formes de Robin nous parait donc
abusif ;

2) la rétrogénie : il faut cependant noter qu'une
rétrogénie subsiste dans la plupart des cas ; le nur-
sing postural, qui comporte essentiellement la sta-
tion en décubitus ventral strict et la tétée orthostati-
que, n’est interrompu que lorsque le contact bilabial
acquis entraine, lors de la succion-déglutition, une
coaptation labiale : préalable nécessaire au vide in-
trabuccal [9].

Ce jeu complexe de l'orbiculaire est indissocia-
ble :

— d’une part de celui des muscles de la houpe du
menton |

— d’autre part, de celui du génioglosse du cote op-
posé de la symphyse mandibulaire.

Nous rappellerons aussi que cette symphyse n’est
plus productrice au-dela de la premiére année de la
vie, qu’elle I'est surtout dans les premiers mois
apres la naissance ; il est permis de penser que la r¢-
trogénie correspond a une incitation trop faible de
cette région pendant la période ou elle joue son rdle
maximal.

3) En ce qui concerne la division vélo-palatine et
la glossoptose, la glossoptose est incontestable ; elle
est sans doute le reflet d'une insuffisance de I'élabo-
ration du schéma corporel dans la sphere orale, in
utero. Nous savons en effet que le feetus commence
a déglutir des le quatrieme mois de sa vie in utero. Il
est vraisemblable que la glossoptose, et son corol-
laire : la station érigée de I'apex lingual, empéchent
la fusion des ébauches vélaires, il s’agit 1a d’une im-
maturité neurologique vraie et non d'une simple er-
reur d’apprentissage. C'est une impossibilité d'ap-
prentissage qui entraine une séquence malformative
retentissant sur la morphologie vélaire, responsable
des anomalies consécutives anatomiques et fonction-
nelles caractéristiques.
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CONCLUSION

1) La pathogénie de la rétromandibulie dans les
syndromes de Robin apraxiques est proche de celle
des rétromandibulies fonctionnelles de I'enfance. Il
s’agit alors d’une immaturité neurologique, traduite
par une lenteur de la conductibilité neurologique, et
non d'un trouble d’apprentissage, comme dans les

rétromandibulies fonctionnelles du jeune enfant.

L'évolution d’ailleurs le confirme : réversibilité
spontanée dans la plupart des syndromes de Robin,
s'opposant a la nécessité d’'une thérapeutique adap-
tée pour les rétromandibulies fonctionnelles.

2) Le traitement fait appel a des acquisitions mo-
trices rapidement permises par une maturation spon-
tanée du systeme neurologique, aboutissant trés vite
a un enrichissement du schéma corporel par les tech-
niques bien codifiées du nursing postural. Les acci-
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dents aigus peuvent toutefois justifier des interven-
tions complémentaires plus complexes telles que :

— réfection vélaire précoce ;

— hyomandibulopexie ou suture de la face infé-
ricure de la langue a la levre inférieure.

L'une et l'autre de ces interventions sont plus
fonctionnelles et moins traumatisantes que la classi-
que transfixion de la base de langue reliée par une
broche de Kirschner aux angles mandibulaires et
certainement plus efficaces que la simple protraction
linguale.
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