
14

1. Doutora em Pediatria. Pediatra, Hospital de Reabilitação de Anomalias
Craniofaciais, Universidade de São Paulo (HRAC/USP), São Paulo, SP.

2. Cirurgiã plástica, HRAC/USP, São Paulo, SP.

3. Otorrinolaringologista, HRAC/USP, São Paulo, SP.

4. Doutora em Pediatria. Nutricionista, HRAC/USP, São Paulo, SP.
5. Professor titular, Departamento de Puericultura e Pediatria, Faculdade

de Medicina de Ribeirão Preto, Universidade de São Paulo (USP),

Ribeirão Preto, SP.

6. Doutora. Professora assistente, Departamento de Puericultura e Pedia-
tria, Faculdade de Medicina de Ribeirão Preto, USP, Ribeirão Preto, SP.

Artigo submetido em 26.02.04, aceito em 31.03.04.

Como citar este artigo: Marques IL, de Sousa TV, Carneiro AF, Peres

SP, Barbieri MA, Bettiol H. Seqüência de Robin – protocolo único de
tratamento. J Pediatr (Rio J). 2005;81:14-22.

Abstract

Objective: To present a single protocol that might cover both the
respiratory and feeding difficulties of neonates and infants with Robin
sequence.

Sources of data: The article was prepared on the basis of the most
recent publications available in bibliographic databases and in books
that discuss the treatment of Robin sequence, especially the studies
conducted at the Hospital for Rehabilitation of Craniofacial Anomalies of
Universidade de São Paulo (HRAC/USP).

Summary of the findings: We present the morphological and
genetic aspects of Robin sequence and concepts about
nasopharyngoscopy and its clinical implications; we discuss the treatment
of respiratory and feeding difficulties, and we present a single protocol
for the treatment of all Robin sequence cases regardless of their severity
and complexity.

Conclusions: Robin sequence is not only an anatomic obstructive
disorder to be treated with surgical procedures, but knowledge about
children�s growth and development must be applied by a multidisciplinary
team, since this permits the maintenance of airway permeability and of
the ability to feed orally, often without the need of surgical procedures
and their risks, especially when applied to neonates and small infants.

J Pediatr (Rio J). 2005;81(1):14-22: Pierre Robin syndrome, cleft
palate, airway obstruction, micrognathia.

Resumo

Objetivo: Apresentar protocolo único que possa atender tanto às
dificuldades respiratórias como às dificuldades alimentares dos neona-
tos e lactentes com seqüência de Robin.

Fonte de dados: O artigo foi desenvolvido tomando como base as
publicações mais recentes disponíveis em bancos de dados bibliográ-
ficos e livros que discutem o tratamento da seqüência de Robin, em
especial os estudos realizados no Hospital de Reabilitação de Anomalias
Craniofaciais da Universidade de São Paulo (HRAC/USP).

Síntese de dados: O artigo apresenta os aspectos morfológicos e
genéticos da seqüência de Robin e conceitos sobre nasofaringoscopia
e suas implicações clínicas, discute o tratamento das dificuldades
respiratórias e alimentares e apresenta um protocolo único para
atender a todos os casos de seqüência de Robin, independentemente
de sua gravidade e complexidade.

Conclusões: A seqüência de Robin não é somente uma patologia
obstrutiva anatômica para ser resolvida com procedimentos cirúrgicos,
mas os conhecimentos sobre crescimento e desenvolvimento devem
ser aplicados por uma equipe multidisciplinar, porque possibilitam a
rápida recuperação da permeabilidade das vias aéreas e da capacidade
de alimentação oral, evitando-se, muitas vezes, os procedimentos
cirúrgicos e seus riscos, principalmente quando realizados em neonatos
e lactentes pequenos.

J Pediatr (Rio J). 2005;81(1):14-22: Síndrome de Pierre Robin,
crescimento, fissura palatina, obstrução das vias respiratórias.
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Seqüência de Robin � protocolo único de tratamento
Robin sequence: a single treatment protocol

Ilza L. Marques1, Telma V. de Sousa2, Arakem F. Carneiro3,
Suely P. de B. A. Peres4, Marco A. Barbieri5, Heloisa Bettiol6

Introdução

A seqüência de Robin (SR) é descrita na literatura
como uma tríade de anomalias caracterizada por microg-
natia, glossoptose e fissura de palato. Apesar da fissura
palatina estar presente na maioria dos casos, pode estar
ausente em alguns1. Clinicamente, a tríade se expressa
por obstrução das vias aéreas e dificuldades alimentares
que são mais freqüentes e mais graves no período neona-
tal. A heterogeneidade das manifestações clínicas tam-
bém é uma de suas características, podendo a criança
expressar desde leve dificuldade respiratória e alimentar
até graves crises de asfixia, que podem levar ao óbito se
não houver rápida intervenção médica.
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A obstrução respiratória na SR nem sempre é causada
por glossoptose; outros mecanismos podem estar envol-
vidos. Estudos realizados com nasofaringoscópio de fibra
óptica em populações de pacientes com anomalias crani-
ofaciais e apnéia obstrutiva, incluindo SR, demonstraram
quatro tipos de obstrução: tipo 1, a obstrução resulta do
retroposicionamento do dorso da língua, que entra em
contato com a parede posterior da faringe, abaixo do
palato mole; tipo 2, a obstrução resulta do retroposicio-
namento do dorso da língua, com compressão do palato
mole ou partes dele (quando a fissura está presente)
contra a parede posterior da faringe; tipo 3, as paredes
laterais da faringe se movem medialmente, obstruindo as
vias aéreas, e a língua não entra em contacto com a
parede posterior da faringe; tipo 4, a contração da faringe
é esfinctérica, e a língua não entra em contacto com a
parede posterior da faringe (Figuras 1, 2, 3 e 4)2,3.

Várias modalidades de tratamento são descritas na
literatura: tratamento postural (a criança é colocada em
posição prona), intubação nasofaríngea, glossopexia, tra-
queostomia e, mais recentemente, distração mandibular.
Não existe, na literatura, um consenso sobre o tratamen-
to da SR. Observa-se que a maioria dos estudos está sob
o domínio das áreas de otorrinolaringologia e cirurgia
craniofacial; várias técnicas cirúrgicas estão sendo de-
senvolvidas para aliviar a obstrução respiratória, como se
a anomalia fosse somente um problema respiratório
obstrutivo anatômico. Poucos estudos foram desenvolvi-
dos para resolver as dificuldades alimentares, que se
caracterizam por pouco volume de leite ingerido, alimen-
tação por via oral (VO) demorada (geralmente maior que
30 minutos), fadiga, tosse, engasgos, vômitos e regurgi-
tações durante e após as mamadas. Essas dificuldades

Figura 4 - Tipo 4 de obstrução respiratória
A = Faringe

Figura 1 - Tipo 1 de obstrução respiratória obtida durante a
nasofaringoscopia
A = Faringe, B = Úvula bipartida, C = Língua

Figura 2 - Tipo 2 de obstrução respiratória
A  = Faringe, D = Palato

Figura 3 - Tipo 3 de obstrução respiratória
A = Faringe
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podem levar à desnutrição protéico-calórica ou ao uso
prolongado de sondas alimentadoras e suas graves con-
seqüências.

No Hospital de Reabilitação de Anomalias Craniofaci-
ais da Universidade de São Paulo (HRAC/USP), vários
estudos foram desenvolvidos com o objetivo de melhorar
tanto as dificuldades respiratórias quanto as alimentares
dos neonatos4-6, o que resultou numa visão dos proble-
mas da SR diferente da maioria dos estudos publicados na
literatura internacional: a SR não é somente um problema
obstrutivo anatômico, mas também um problema de
desenvolvimento, e deve estar sob o domínio de uma
equipe multiprofissional. Assim, o objetivo deste artigo é
apresentar protocolo único que possa atender tanto às
dificuldades respiratórias como às dificuldades alimenta-
res dos neonatos e lactentes com SR.

Metodologia

Este estudo se baseia nos artigos mais atuais sobre SR
disponíveis em bancos de dados bibliográficos como
MEDLINE, Lilacs e SciELO, em livros dedicados ao assunto
e, principalmente, nos artigos publicados pelos profissi-
onais do HRAC-USP que se referem à sua etiopatogênese
e tratamento4-9. Ao final, é apresentado um protocolo
único de tratamento utilizado no HRAC-USP, aplicado a
todos os casos de SR.

Aspectos morfológicos e genéticos

Foi Pierre Robin, em 193410, quem descreveu a tendên-
cia da queda da língua sobre a hipofaringe, causando
obstrução das vias aéreas, assim como a presença da
fissura agravando os problemas dessas crianças. Em 1976,
avançou-se no conceito de que não se tratava de uma
síndrome específica, como fora denominada durante vários
anos � síndrome de Pierre Robin �, mas sim de um complexo
sintomático, não-específico, que pode ocorrer em várias
situações: isoladamente, associado a uma síndrome conhe-
cida ou em associação a outros defeitos do desenvolvimen-
to, que, juntos, não correspondem a uma síndrome especí-
fica11. Outros autores sugeriram o nome de seqüência de
Robin, por acreditarem em uma patogênese seqüencial12.
É atualmente denominada seqüência de Robin isolada (SRI)
quando ocorre isoladamente.

Em 1999, questionou-se o termo seqüência de Robin
para os tipos 3 e 4 de obstrução respiratória, nos quais a
glossoptose não é responsável pela obstrução, e conside-
rou-se o termo complexo de Robin mais adequado para
esses casos13.

A etiologia da SRI tem sido discutida ao longo do tempo
por diversos autores. Alguns expuseram teorias sobre
posições intra-uterinas anômalas11,14-16, resultando em
micrognatia e retroposição da língua, com conseqüente
obstrução da clivagem palatina; outros, apesar de não
aceitarem as teorias acima, não colocam a hereditariedade
como fator relevante na determinação da doença17. Alguns
casos isolados de SR com história familiar são descritos na

literatura18,19. Estudo realizado no HRAC-USP envolvendo
36 crianças com SRI sugeriu a hereditariedade como fator
relevante na etiopatogênese da tríade de anomalias8. Al-
guns autores sugerem a fissura de palato como evento
primário na etiopatogênese da SRI, e não a micrognatia8,20.

A síndrome genética que mais se apresenta com a SR é
a síndrome de Stickler, também chamada artro-oftalmopa-
tia hereditária4,5,21. Nessa síndrome, a SR resulta de uma
hipoplasia mandibular intrínseca por déficit de penetração
do tecido conjuntivo através do palato22,23.

Estudo realizado no HRAC-USP com 159 lactentes com
SR relacionou as síndromes mais freqüentes associadas a
esta anomalia4 (Tabela 1).

Tabela 1 - Síndromes clínicas associadas à SR em estudo4 reali-
zado no HRAC/USP com 159 crianças

Síndrome clínica Nº de casos

Seqüência de Robin isolada 84
Síndrome de Stickler 36
Síndrome de Treacher Collins 2
Síndrome de Richieri Costa Pereira 2
Síndrome de Moebius 4
Síndrome velocardiofacial 2
Espectro óculo-aurículo-vertebral 4
Síndrome de Nager 1
Seqüência de Robin + outras malformações 14
Seqüência de Robin + problemas neurológicos 10

Total 159

Noventa por cento dos casos de SR apresentaram
fissura de palato; em 70% dos casos com fissuras, estas
são amplas e completas, em forma de U (Figura 5), e em
30% são estreitas, completas ou incompletas, em forma
de V7 (Figura 6).

A incidência da SR varia na literatura entre 1:200016 e
1:30.00024. Estudo mais controlado realizado na Inglaterra
sugere 1:8.500 nascidos vivos25.

Nasofaringoscopia: implicações clínicas

A importância da nasofaringoscopia para o tratamento
da SR é enfatizada na literatura. Os diferentes tipos de
obstrução respiratória encontrados nessa anomalia foram
classificados em 1, 2, 3 e 4 (Figuras 1, 2, 3 e 4), descritos
anteriormente, e os achados nasofaringoscópicos correlaci-
onaram-se com o prognóstico e o tipo de tratamento2,9.

O tipo 1 de obstrução respiratória, que representa a
verdadeira ptose lingual como causa da obstrução, é o
tipo mais freqüentemente encontrado na SR2,4,5. Estudos
realizados no HRAC-USP demonstram que esse tipo de
obstrução ocorre em 80% dos casos4,5. É referido na
literatura o seu melhor prognóstico, com 61% dos casos
apresentando SRI2,4,5. Apesar da heterogeneidade das
manifestações clínicas nesse grupo de pacientes, a posi-
ção prona ou a intubação nasofaríngea prolongada podem

Tratamento da seqüência de Robin � Marques IL et alii



Jornal de Pediatria - Vol. 81, Nº1, 2005  17

aliviar o desconforto respiratório em 83% dos casos, sem
a necessidade de procedimentos cirúrgicos4,5. Todos os
casos com tipo 3 ou 4 e a maioria dos casos com tipo 2
apresentam síndromes genéticas, problemas neurológi-
cos ou outras malformações associadas à SR. Entre os
casos com o tipo 2 de obstrução, 50% necessitaram de
traqueostomia para resolver o desconforto respiratório, e
entre os casos com os tipos 3 e 4, este foi o único
tratamento que possibilitou aliviar o grave desconforto
respiratório; a tentativa de outras modalidades de trata-
mento para estes últimos casos apenas prolongariam o
período de hospitalização, com prejuízos para a criança e
seus familiares4,5. A glossopexia, para aliviar o descon-
forto respiratório, somente está indicada para casos com
tipo 1 de obstrução respiratória que não melhoram após
intubação nasofaríngea por período máximo de 15 dias4,5.

Em estudo realizado no HRAC-USP, foi estabelecida uma
nova classificação nasofaringoscópica, com o objetivo de
analisar, com maiores detalhes, os casos com tipo 1 de
obstrução respiratória. Essa classificação consiste em de-
terminar, através da nasofaringoscopia, a gravidade da
glossoptose, classificando-a em: leve � quando a retropo-
sição lingual está presente, mas, na maior parte do tempo,

o dorso da língua não toca a parede posterior da faringe;
moderada � quando, na maior parte do tempo, o dorso da
língua toca a parede posterior da faringe, porém sem
pressioná-la; e grave � quando o dorso da língua pressiona
a parede posterior da faringe9 (Figura 7).

Para estudar a correlação entre a gravidade da glossop-
tose avaliada através da nasofaringoscopia, seguindo-se os
critérios descritos, e a gravidade das manifestações clíni-
cas, os seguintes critérios clínicos foram estabelecidos para
a determinação da gravidade das manifestações: leve �
pouca dificuldade respiratória, ausência de retração inter-

Figura 5 - Fissura de palato em U

Figura 6 - Fissura de palato em V

Figura 7 - Gravidade da glossoptose classifi-
cada através da nasofaringoscopia
A = Faringe, B - Úvula bipartida, C
= Língua

Tratamento da seqüência de Robin � Marques IL et alii
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costal ou de fúrcula, sem crises de cianose ou apnéia,
saturação de O2 (SatO2) medida através da oximetria
contínua de pulso maior que 90% e pouca dificuldade
alimentar (alimentando-se exclusivamente pela VO); mo-
derada � presença de esforço respiratório com retração
intercostal ou de fúrcula, sem crises de cianose ou apnéia,
SatO2 maior que 90% e importante dificuldade alimentar
(alimentando-se através de sondas alimentadoras); grave
� presença de crises de cianose ou apnéia, SatO2 menor ou
igual a 90% e importante dificuldade alimentar. Contudo,
não houve correlação estatisticamente significativa entre a
gravidade da glossoptose e a gravidade das manifestações
clínicas no período neonatal9. Os mesmos pacientes acom-
panhados prospectivamente até o final do primeiro ano de
vida, por meio de nasofaringoscopias e exames clínicos,
apresentaram diminuição da gravidade da glossoptose e
das manifestações clínicas com o aumento da idade; a
correlação entre o aumento da idade e a diminuição do
retroposicionamento lingual foi estatisticamente significati-
va. Essas crianças, aos 6 meses de idade, já se apresenta-
vam praticamente assintomáticas. Com 1 ano de idade,
apesar da melhora do retroposicionamento lingual, algumas
crianças ainda apresentavam glossoptose moderada ou
grave, porém estavam assintomáticas9.

Com relação aos outros tipos de obstrução, demons-
trou-se que as crianças que apresentavam o tipo 2 no
período neonatal passaram a apresentar o tipo 1 no final
do primeiro ano, com manifestações clínicas leves, ao
passo que as crianças com os tipos 3 ou 4 mantiveram o
mesmo tipo de obstrução durante todo o primeiro ano de
vida, mantendo-se traqueostomizadas, sem possibilida-
de de descanulização9.

Durante o período neonatal, a nasofaringoscopia na
SR tornou-se um importante procedimento para o diag-
nóstico do tipo de obstrução respiratória e para direcionar
o seu tratamento. No entanto, para se definir o prognós-
tico da gravidade da obstrução e de sua evolução clínica,
este método é importante somente quando os diferentes
tipos de obstrução são comparados, com pior prognóstico
para os tipos 3 e 4. Quando se quer estabelecer o
prognóstico da gravidade dos casos com o tipo 1, a
nasofaringoscopia não é um bom método, provavelmente
devido à atividade intrínseca do músculo genioglosso, que
determina a capacidade de movimentação da língua; por
ser um exame estático, a nasofaringoscopia não pode
medir este parâmetro.

No HRAC-USP, as crianças com fissuras de palato são
rotineiramente submetidas a palatoplastia aos 12 meses
de idade. Edema de palato e de língua secundário à
manipulação cirúrgica é comumente observado após este
procedimento; conseqüentemente, o desconforto respi-
ratório imediatamente após o ato cirúrgico é uma mani-
festação clínica freqüente, principalmente em lactentes.
As conseqüências pós-operatórias podem ser graves em
crianças que ainda apresentam glossoptose, levando a
um importante desconforto respiratório.

O acompanhamento da criança através de nasofarin-
goscopias seqüenciais, avaliando-se a posição da língua
em relação à hipofaringe e à região velofaríngea, pode

prover informações sobre os riscos de complicações res-
piratórias no pós-operatório. A indicação de palatoplastia
na SR deve ser obrigatoriamente precedida por uma
nasofaringoscopia, para se determinar a presença de
importante retroposicionamento lingual, pois algumas
crianças ainda apresentam glossoptose moderada ou
grave no final do primeiro ano de vida. Nesses casos, seria
prudente esperar o crescimento e o desenvolvimento da
criança, que é rápido nos primeiros 2 anos de vida, para
que o fechamento cirúrgico do palato seja realizado com
maior segurança. Em casos de crianças traqueostomiza-
das, o fechamento do palato deve ser realizado sempre
antes da descanulização.

Tratamento da dificuldade respiratória

A expressão clínica da SR é muito heterogênea, variando
desde leve dificuldade respiratória até graves crises de
asfixia; os casos podem ser isolados ou associados a
síndromes genéticas diferentes e com expressividade vari-
ável, porém a obstrução respiratória é fator comum a todos.
Esta deve ser aliviada não só para melhorar as condições
respiratórias, mas também as condições alimentares e
nutricionais, de crescimento e desenvolvimento, visto que
a gravidade do desconforto respiratório é tanto maior
quanto menor a criança, e esta, quanto menor, mais
susceptível a agravos respiratórios e nutricionais.

A prioridade no tratamento da SR deve ser a manuten-
ção da permeabilidade das vias aéreas. Sem tratamento
adequado, a hipoxia crônica com retenção de CO2 e o
aumento da resistência vascular pulmonar podem levar ao
cor pulmonale. Além disso, as crises recorrentes de cianose
podem levar à hipoxia cerebral.

As dificuldades alimentares são uma das conseqüências
da dificuldade respiratória; a necessidade de alimentação
por sondas alimentadoras é freqüente nesses pacientes.
Porém, melhorando-se a dificuldade respiratória, pode-se
melhorar as dificuldades alimentares, possibilitando a ali-
mentação pela VO.

Várias modalidades de tratamento são descritas na
literatura, ainda sem um consenso sobre sua utilização e
eficácia. O HRAC-USP vem desenvolvendo estudos com o
objetivo de padronizar a indicação e a utilização dessas
diferentes modalidades4,5. As mais freqüentemente utiliza-
das são: tratamento postural, também denominado posição
prona (PP) � a criança é colocada em decúbito ventral;
intubação nasofaríngea (INF) � colocação de uma cânula de
intubação orotraqueal de silicone (leitosa), com diâmetro
de 3 a 3,5 mm, introduzida de 7 a 8 cm pela narina até a
faringe e cortada 1 cm para fora da narina (Figura 8);
procedimentos cirúrgicos � glossopexia, traqueostomia e
distração mandibular, descritos a seguir.

No HRAC-USP, a PP é utilizada somente quando a
criança apresenta leve dificuldade respiratória e alimen-
tar4,5. Através de estudos com videofluoroscopia, demons-
trou-se melhora da criança quanto à habilidade de coorde-
nar movimentos da língua e mandíbula nessa posição; a
melhora respiratória não era somente atribuída à posição,
mas principalmente à extensão cervical26.

Tratamento da seqüência de Robin � Marques IL et alii
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A INF prolongada é utilizada no HRAC-USP para casos de
maior gravidade, ou seja, que apresentam crises de ciano-
se, apnéia ou palidez e/ou importante esforço respiratório
e/ou queda da SatO2 para valor menor ou igual a 90%, com
importante dificuldade alimentar4,5. Essa modalidade de
tratamento é defendida por diversos autores devido à sua
simplicidade2,5,27,28. As crianças tratadas com INF tiveram
maior ganho ponderal do que as tratadas com PP28, e a INF
é mais eficaz em crianças com menos de 30 dias de vida2,5.
Em estudo prospectivo realizado no HRAC-USP com 159
casos de SR, demonstrou-se que a INF resolveu a obstrução
respiratória de 25% do total de casos e de 50% dos casos
considerados graves. Setenta e três por cento dos pacientes
com SR e 83% dos pacientes com SRI melhoraram com PP
ou INF, sem a necessidade de procedimentos cirúrgicos4.

Após a introdução da cânula para INF, a avaliação clínica
é necessária para observar a adequação do procedimento.
A cânula, ao ser posicionada, deve permitir o fluxo de ar
através da mesma, o que é percebido durante a expiração,
sem a saída de leite ou saliva, principalmente durante a
alimentação; se houver saída de líquidos pela cânula, esta
deve ser reposicionada 0,5 a 1 cm para fora, pois pode estar
muito próxima ao esôfago. Com esta técnica, é possível
manter a criança confortável, sem a necessidade de radio-
grafá-la para adequar o posicionamento da cânula. Os
objetivos da INF são manter um bom padrão respiratório,
promovendo a redução do esforço respiratório, manter a
SatO2 acima de 90%, melhorar a aceitação oral dos alimen-
tos, conseqüentemente diminuindo o tempo de uso de
sondas alimentadoras, e promover o ganho ponderal. Se
esses objetivos não forem alcançados dentro de 15 dias, a
glossopexia estará indicada somente para os casos com tipo
1 de obstrução respiratória; para os casos com tipo 2, deve-
se recorrer à traqueostomia. Para os tipos 3 ou 4, a INF não
está indicada, devendo-se proceder imediatamente à tra-
queostomia. O período de espera de 15 dias é importante

para evitar a realização de procedimentos cirúrgicos desne-
cessários, porém períodos de espera maiores do que este
podem prolongar o tempo de hospitalização e o uso de
sondas alimentadoras e suas graves conseqüências5.

Os pacientes tratados com INF poderão receber alta
quando o procedimento melhorar sua capacidade de ali-
mentação e quando a remoção temporária da cânula de INF
para higienização (limpeza com água corrente, cotonete e
sabão) não resultar mais em crises de cianose ou apnéia,
devido à melhora da obstrução respiratória com o desenvol-
vimento neuromotor5.

A obstrução das vias aéreas na SR não depende somente
da anormalidade anatômica da mandíbula e/ou da posição
da língua, mas também da efetividade intrínseca dos mús-
culos parafaríngeos. Essa efetividade depende da matura-
ção individual durante o período neonatal3. O grau de
disfunção neuromuscular e a velocidade de maturação
dessa função varia entre os pacientes e assume importante
papel na recuperação da permeabilidade das vias aéreas2.
A progressão da função dos músculos parafaríngeos é mais
rápida do que o desenvolvimento mandibular26. Todos os
fatores descritos anteriormente possibilitaram a utilização
temporária da INF como modalidade de tratamento único
em grande número de casos de SR4,5.

A simplicidade da INF permite que seu manejo seja
realizado em casa, pelos próprios pais da criança, que, no
HRAC-USP, são treinados pela enfermagem durante o
período de hospitalização. Após a alta, retornos mensais
para hospitalização de apenas 1 dia são necessários para
a observação do padrão respiratório e alimentar da
criança ao se remover a INF, até a possibilidade de sua
descontinuidade, lembrando que, durante o sono, devido
ao relaxamento da língua e dos músculos parafaríngeos,
pode ocorrer piora do padrão respiratório5. A INF deve ser
retirada definitivamente quando a descontinuidade de
seu uso por período prolongado (24 horas) não resultar

Figura 8 - Lactente com intubação nasofaríngea: frente e perfil
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em crises de cianose ou apnéia, queda da SatO2 para
valores menores ou iguais a 90% ou piora da aceitação
oral dos alimentos. O ganho ponderal deve ser monitori-
zado mensalmente5. No HRAC-USP, o tempo médio de
uso da INF foi de 60 dias, resultando em alimentação
exclusivamente oral e crescimento satisfatório5.

A eficácia da INF é maior nos casos de SRI com o tipo 1
de obstrução respiratória; para os casos com o tipo 2, a INF
foi eficaz em apenas 50%, pois eles têm maior gravidade,
freqüentemente associada a síndromes genéticas4,5.

A cirurgia de glossopexia atualmente utilizada no HRAC
implica a fixação da língua no lábio inferior e na mandíbu-
la29. A cirurgia está indicada apenas para os casos com o
tipo 1 que não melhoram com a INF, e foi o tratamento
definitivo em 10,7% dos casos4.

No HRAC-USP, a traqueostomia é indicada somente nos
casos com o tipo 1 de obstrução respiratória que não
melhoram com glossopexia, nos casos com o tipo 2 que não
melhoram com a INF, e é indicação absoluta para casos com
os tipos 3 ou 4, que, geralmente, são de extrema gravidade,
sempre associados a síndromes genéticas, problemas neu-
rológicos ou outras malformações4. A traqueostomia foi o
tratamento definitivo em 15,7% dos casos4.

A distração mandibular não é realizada no HRAC-USP,
não fazendo parte, por enquanto, do protocolo de tratamen-
to desta instituição. Nesse procedimento cirúrgico, através
da colocação de um distrator apropriado no ângulo mandi-
bular, pode-se anteriorizar a mandíbula e, conseqüente-
mente, a língua, na tentativa de desobstruir as vias aéreas.
Vários estudos foram realizados para aperfeiçoar essa
técnica em neonatos13,30-36, porém ainda não se chegou a
um consenso sobre os riscos e benefícios do procedimento
nesse grupo de pacientes. De acordo com a larga experiên-
cia do HRAC-USP com a INF e a estatística dos estudos
realizados nessa instituição4, apenas 26,4% dos casos de
SR requerem procedimentos cirúrgicos. Pensando-se nos
riscos cirúrgicos e anestésicos para os neonatos e lactentes
pequenos, acredita-se que a distração mandibular tenha
indicações restritas e dependentes de estudos nasofarin-
goscópicos prévios. Sua indicação seria somente para casos
com tipo 1 de obstrução respiratória que não melhoram com
a INF, como alternativa à glossopexia e/ou antes da indica-
ção da traqueostomia, pois este último procedimento não é
isento de complicações e seqüelas37-41.

Apesar da heterogeneidade da SR, seu prognóstico,
em geral, é bom. A mortalidade está em torno de 7% dos
casos; porém, ao se analisar esses casos, observa-se que
eram de extrema gravidade, todos tendo sido submetidos
a traqueostomia devido à gravidade da obstrução respi-
ratória, e 50% tendo outras malformações associadas à
SR � malformações estas incompatíveis com a vida e
responsáveis pela morte4,5.

Tratamento da dificuldade alimentar

A criança com SR não apresenta somente dificuldade
respiratória, mas também dificuldade alimentar. A dificul-
dade respiratória leva à dificuldade na coordenação entre
sucção, deglutição e respiração. Além dessa incoordenação,

a glossoptose dificulta a anteriorização da língua, necessá-
ria para a adequada sucção, e a fissura de palato proporci-
ona déficit na pressão intra-oral negativa, resultando em
sucção ineficiente e em refluxo nasal de alimentos, favore-
cendo a bronco-aspiração42.

As dificuldades alimentares do lactente com SR freqüen-
temente impedem a alimentação oral, sendo necessária a
utilização de sondas alimentadoras, o que, por sua vez,
aumenta o risco de desenvolvimento de refluxo gastroeso-
fágico patológico43-45. Essas crianças já apresentam pre-
disposição a esta patologia, devido ao aumento da pressão
negativa intratorácica resultante do esforço respiratório45,46.

Alguns autores reportaram que 37% dos pacientes com
SR utilizaram sondas alimentadoras por período de pelo
menos 12 semanas47. No HRAC-USP, foram desenvolvidas
algumas técnicas que favorecem a alimentação oral dos
lactentes com SRI, denominadas técnicas fonoaudiológicas
facilitadoras de alimentação (TFFA). Essas técnicas são
denominadas fonoaudiológicas porque são aplicadas por
fonoaudiólogo. Estudo realizado em nossa instituição de-
monstrou que, com a aplicação diária dessas técnicas, é
possível, gradativamente e em um curto período de tempo,
promover a alimentação oral (7 dias), bem como a descon-
tinuidade do uso da sonda nasogástrica48. Essas técnicas
consistem em estimulação da sucção não-nutritiva através
do uso de chupeta, massagem para relaxar e anteriorizar a
língua, suporte manual para sustentar a mandíbula, bico de
mamadeira longo, macio, com furo aumentado para 1 mm,
colocação do bico exatamente sobre a língua, postura global
simétrica e movimentos rítmicos do bico na cavidade oral
durante a sucção nutritiva. Retira-se a sonda nasogástrica
quando o lactente aceita, por VO, a cada mamada, volumes
médios de leite, correspondentes a aproximadamente 70%
do volume preconizado para a idade, ingeridos em tempo
médio menor do que 30 minutos, sem intercorrências, como
engasgos, cianose ou tosse48.

Está demonstrado que o volume médio de leite inge-
rido por VO pelos lactentes com SR é menor do que o
volume de leite ingerido por lactentes normais da mesma
faixa etária49. O baixo volume ingerido e o gasto energé-
tico aumentado durante a alimentação oral indicam a
necessidade de suplementação calórica para se atingir
ganho ponderal adequado5,49.

Estudando-se o crescimento (peso e comprimento),
desde o nascimento até 6 meses de idade, de 15 crianças
portadoras de SR tratadas exclusivamente com INF, TFFA
e dieta normal para a idade, demonstrou-se que essas
crianças apresentaram catch-up do comprimento, atin-
gindo o percentil 50 (P50) da curva de referência do
NCHS50 no quinto mês de vida. Porém, com relação ao
peso, essas crianças permaneceram abaixo do percentil
10 (P10) durante todo o período do estudo. Isso demons-
tra adequação do teor protéico e insuficiência do teor
calórico da dieta, sugerindo o acréscimo de calorias para
a adequação do estado nutricional5.

Além das TFFA, outra estratégia utilizada no HRAC-USP
para facilitar a alimentação oral de crianças com SR é o uso
de uma dieta especial para recém-nascidos e lactentes, por
meio da qual menores volumes de leite ingeridos são
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necessários para o ganho ponderal, podendo-se retirar a
sonda nasogástrica mais precocemente6,49. Essa dieta,
denominada dieta hipercalórica, consiste em fórmula láctea
ou, quando possível, leite materno acrescido de 5 a 8% de
polímeros de glicose e 3 a 5% de triglicerídeos de cadeia
média, com ácidos graxos essenciais.

Em estudo realizado no HRAC-USP com dois grupos de
lactentes tratados com INF e TFFA, alimentando-se por VO,
um grupo recebendo dieta normal para idade e outro
recebendo dieta hipercalórica, verificou-se maior velocida-
de de crescimento no último grupo, o qual, por sua vez, teve
um tempo médio de uso de INF significativamente menor
(25 dias) quando comparado ao primeiro grupo (60 dias),
demonstrando que a recuperação nutricional foi importante
para a recuperação da capacidade respiratória6. A matura-
ção e a melhora da disfunção neuromuscular dependem da
recuperação nutricional durante os primeiros meses de
vida, e esse fato sugere que a melhora na atividade
intrínseca do músculo genioglosso e dos músculos parafa-
ríngeos com a intervenção dietética através da dieta hiper-
calórica é responsável pela melhora do padrão respiratório
das crianças com SR6.

A dieta hipercalórica e as TFFA não trazem benefícios
somente para pacientes tratados com INF ou PP, mas
também para crianças submetidas a tratamentos cirúrgi-
cos, pois promover a alimentação oral deve ser um dos
principais objetivos do tratamento da SR.

Quando o retroposicionamento lingual é muito intenso,
sem melhora rápida com as TFFA, e nem sempre essa
situação é acompanhada de grave desconforto respiratório
indicativo da necessidade de procedimentos cirúrgicos para
desobstruir as vias aéreas, a glossopexia pode estar indica-
da, não para melhorar a respiração, mas para facilitar a
sucção, possibilitando o posicionamento do bico da mama-
deira exatamente sobre a língua e, com isso, capacitando o
lactente para a alimentação oral.

Protocolo único de tratamento

Estabeleceu-se, no HRAC-USP, a partir dos estudos
realizados, o seguinte protocolo de tratamento, que é
aplicado a todos os casos de SR, independentemente de
sua complexidade.

Nasofaringoscopia � realizada nos primeiros dias de
hospitalização em todos os casos para diagnóstico do tipo de
obstrução respiratória e direcionamento do tratamento.

Tratamento postural (PP) para os casos com os tipos 1
ou 2 de obstrução com leve dificuldade respiratória.

INF para os casos com os tipos 1 ou 2 de obstrução
respiratória que apresentam crise de cianose, apnéia,
palidez, importante esforço respiratório e/ou queda da
SatO2 medida por oximetria contínua de pulso para valores
menores ou iguais a 90%.

Glossopexia (técnica de Argamaso29) � para todos os
casos com tipo 1 que não melhoram do desconforto respi-
ratório com a INF durante um período máximo de 15 dias e
para os casos com leve desconforto respiratório mas com
grave retroposicionamento lingual que não conseguem se

alimentar por VO após a aplicação da TFFA por período
máximo de 30 dias.

Traqueostomia � para todos os casos com os tipos 3 ou
4 de obstrução respiratória, para os casos com o tipo 2
que não melhoram com INF por período máximo de 15
dias e para os casos com o tipo 1 que não melhoram com
glossopexia.

TFFA � para todos os casos com os tipos 1 ou 2 de
obstrução respiratória tratados com PP ou NPI e para os
casos mais complexos após a desobstrução das vias aéreas
por tratamento cirúrgico (glossopexia ou traqueostomia).

Dieta hipercalórica � para todos os casos alimentados
por VO, com ou sem complementação do volume prescrito
por sonda alimentadora, independentemente do tipo de
obstrução respiratória.

Monitorização do crescimento � todos os casos.

Medicação anti-refluxo gastroesofágico � para todos os
casos com uso prolongado de sonda nasogástrica (maior
que 30 dias).

Gastrostomia alimentadora � indicada para os casos
com grave disfagia e uso de sonda nasogástrica por mais de
3 meses sem melhora com as TFFA, associada ou não a
fundoplicatura, dependendo da presença e gravidade do
refluxo gastroesofágico.

Nasofaringoscopias seriadas semestrais a partir dos
12 meses de idade até a possibilidade de realização da
palatoplastia.

Palatoplastia � a partir dos 12 meses de idade, depen-
dente de avaliação nasofaringoscópica prévia, sendo reali-
zada somente em casos com bom estado nutricional, sem ou
com leve retroposicionamento lingual. Nos casos traqueos-
tomizados, a palatoplastia deve ser realizada a partir dos 12
meses de idade, antes da descanulização.

Conclusões

A nasofaringoscopia deve ser realizada nos primeiros
meses de vida em todos os casos de SR para diagnosticar o
tipo de obstrução respiratória e direcionar o tratamento;
deve ser realizada periodicamente a partir dos 12 meses de
idade para avaliar o momento adequado para a realização
da palatoplastia, com o objetivo de prevenir complicações
respiratórias pós-cirúrgicas.

A grande inovação no tratamento da SR foi a larga
experiência adquirida pelo HRAC-USP com a INF de uso
prolongado. Este procedimento, quando bem indicado,
pode aliviar o desconforto respiratório do neonato e do
lactente pequeno, reduzindo a indicação de procedimen-
tos cirúrgicos para manter a permeabilidade das vias
aéreas. As TFFA e a dieta hipercalórica também são
técnicas inovadoras para o tratamento da SR e não só
contribuem para a capacitação da alimentação oral e
recuperação nutricional mas também podem reduzir a
indicação de procedimentos cirúrgicos.

Apesar da heterogeneidade das manifestações clínicas
e da complexidade dos casos, os estudos realizados de-
monstraram que uma equipe multiprofissional composta
por pediatra, cirurgião, otorrinolaringologista, nutricionis-
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ta, fonoaudiólogo, enfermeiro, entre outros, deve estar
envolvida na assistência à criança com SR, de forma
interdisciplinar. Seguindo-se um protocolo único, conse-
gue-se atender às necessidades de todos os casos, dentro
da filosofia de que a SR não é somente uma patologia
obstrutiva anatômica para ser resolvida com procedimentos
cirúrgicos, e de que os conhecimentos sobre crescimento e
desenvolvimento devem ser aplicados, pois possibilitam a
rápida recuperação da permeabilidade das vias aéreas e da
capacidade de alimentação oral, evitando-se, muitas vezes,
os procedimentos cirúrgicos e seus riscos, principalmente
quando realizados em neonatos e lactentes pequenos.
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