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Un petit menton, une fente postérieure,
un trouble de succion...

Et si c'était un syndrome de Pierre Robin ?

Document a I'attention des maternités




Faire le diagnostic

Evoquer une séquence de Pierre Robin devant toute association
(ou l'un des signes) de la triade malformative micro/rétrognathisme,
glossoptose et fente vélaire ou vélo-palatine et I'existence de troubles
de succion-déglutition et d'une obstruction ventilatoire, quelle que soit
lintensité de I'anomalie anatomique et des troubles fonctionnels.

Attention !

* Une fente postérieure isolée peut étre un Pierre Robin a minima et
engendrer des difficultés a téter.

* Un menton en retrait et/ou une langue en position verticalisée est
également une situation a risque d'obstruction ventilatoire et de difficultés
a téter, méme sans fente palatine.

Connaitre les potentiels troubles fonctionnels et anticiper leurs
conséquences deéléteres, et pour cela :

 Faire dormir I'enfant sur le ventre dans des conditions de couchage sé-
cures® ou éventuellement sur le coté

* Faire un enregistrement de Sa02

* Faciliter la succion par I'utilisation de tétines molles, longues, bien ou-
vertes

* Faire tirer le lait de la mére si elle le souhaite et I'épaissir avec du Gumilk
 Faire boire un lait épaissi plutét avec de la caroube

* Pendant le biberon, positionner I'enfant bien verticalement avec la téte
dans I'axe du corps, non défléchie en arriére et accompagner le mouve-
ment de succion de I'enfant

*Nous vous invitons a consulter les consignes de précaution pour le couchage ventral mises a jour selon
les nouvelles recommandations européennes de 2024 (ERN-CRANIO) a la fin de ce document.



Quand transférer ?

* En cas de détresse respiratoire immeédiate ou secondaire
* En cas de malaise hypoxémique ou de désaturations < 85%
* En cas d'intolérance au décubitus dorsal

* En cas d’absence d’autonomie alimentaire au biberon ou de non-reprise
du poids de naissance

Dans tous les cas, prendre contact pour un avis auprés de votre
centre de compétence le plus proche.

Que faut-il éviter ?

e Coucher le bébé sur le dos sans surveillance
» Sous-estimer des signes d’obstruction parfois discrets au début
* Insister sur les biberons au détriment de la fonction ventilatoire

Envisager un allaitement maternel exclusif alors que le trouble de succion
de ces bébés ne le leur permet pas

Important !

Ne pas s’engager sur un pronostic : 1 enfant sur 2 atteint d’'une séquence
de Pierre Robin a une autre anomalie associée.

Quand le bébé peut-il rentrer a la maison ?

» Assez rarement au sortir de la maternité, le plus souvent au décours d’'un
transfert vers le Centre de Référence/ Compétence de votre région

* Quand il n’a aucune difficulté ventilatoire et que les recommandations
inhérentes au couchage ventral ont été comprises par les parents

* Quand il boit bien avec une croissance pondérale satisfaisante
* Et que le suivi est organisé



Que dire aux parents a la sortie ?

* Renouveler les recommandations sur les précautions de couchage et
administration des biberons (documents téléchargeables sur le site
SPRATON : https://www.tete-cou.fr/spraton/pathologies/sequence-de-
pierre-robin)

* Ne pas minimiser la pathologie (une surveillance attentive est indispen-
sable les premiéres semaines de vie et une chirurgie sera nécessaire a
moyen terme) sans pour autant dramatiser : la notion de syndrome fait
peur quant a la possibilité de troubles développementaux associés

Planification du suivi :

» Consultation avec le chirurgien maxillo-facial référent dans les 15 premiers
jours de vie au plus tard a la fin du premier mois

 Suivi et prise en charge en consultation rapide ou en hospitalisation en
fonction des troubles fonctionnels par le pédiatre référent

* Retour a domicile envisageable aprés autonomisation ventilatoire et nutri-
tionnelle ou mise en place de techniques de soutien (VNI, SNG...)

Pour plus d’information, consultez le Protocole National de Diagnostic et de
Soin dédié au syndrome de Pierre Robin :

Comment joindre le centre de référence/compétence le plus proche ?

Retrouver les coordonnées du centre le plus proche ou tous les documents
utiles en utilisant le QR code ci-dessous :
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‘f;.i ;” COUCHAGE VENTRAL D'UN BEBE

Le couchage dorsal systématique a permis de réduire de moitié l'incidence de la mort subite inexpliquée du
nourrisson (MSIN). Bien que déconseillé pour I'ensemble des bébés, le couchage en position ventrale peut Etre
préférable pour certains enfants, en particulier ceux qui ont une glossoptose (chute de la langue en arriére),

une hypotonie des voies aériennes supérieures, une pharyngomalacie, une laryngomalacie et/ou une séquence de

Pierre Robin. Il permet a ces bébés de mieux respirer et peut donc €tre prescrit a domicile.

Afin de ne pas risquer de MSIN, les conditions de couchage suivantes doivent étre strictement suivies,

visant @ améliorer I'aération et le rafraichissement du visage par la circulation d'air autour de la téte du

bébé :

e Matelas ferme, large, type lit de 60 x 120

e Pas de couffin

e Drap housse bien tendu

e Pas de tour de de lit, pas de proclive.
e La téte ne doit reposer sur rien.

¢ Ni doudou, ni oreiller, ni serviette, ni t-shirt de maman.

e L'enfant ne doit pas &tre recouvert d'une couverture ou d'une couette.

e Il doit étre vétu d'un pyjama adapté a la température

ou mis dans une gigoteuse de taille adaptée.

e L'été, il doit Etre laissé en pyjama sans autre couverture.

e La température dans la piece ne doit pas dépasser 20°C.

e Ne pas fumer dans la chambre de I'enfant, ni consommer d'alcool ou de drogues.

Ne pas dormir avec son bébé sur le ventre dans le lit des parents.

De plus, compte tenu des nouvelles recommandations européennes de 2024, il peut vous €tre proposé
d'utiliser un oxymeétre au sommeil pour surveillance de la saturation en oxygeéne.

Dans ces conditions, apres explications aux parents et avec leur accord, I'enfant peut rentrer a
domicile en étant couché sur le ventre.
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