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RESUMEN
Introducción: la secuencia de Pierre Robin consiste en la tríada clásica de 
micrognatia congénita, glosoptosis y obstrucción de las vías respiratorias. 
Se presenta por diferentes etiologías, entre ellas las malformaciones del de-
sarrollo cortical como el síndrome perisilviano congénito. 

Presentación del caso clínico: reportamos un caso de una recién nacida 
pretérmino de 31 semanas, quien presentó en el examen físico la triada 
clásica de la secuencia de Pierre Robin, posteriormente con complicaciones 
tales como: crisis epilépticas, obstrucción de vías respiratorias y trastorno en 
la deglución. Durante la búsqueda de su etiología, se evidencia, mediante 
resonancia magnética cerebral, polimicrogiria bilateral, por lo que es com-
patible con un síndrome perisilviano bilateral. 

Conclusiones: las malformaciones del desarrollo cortical, como el síndro-
me perisilviano bilateral congénito, hacen parte del espectro etiológico en 
la secuencia de Pierre Robin, especialmente aquellas que presentan paráli-
sis pseudobulbar, crisis epilépticas e hipotonía de origen central.
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ABSTRACT
Introduction: Pierre Robin sequence is characterized by the classic triad 
of congenital micrognathia, glossoptosis, and airway obstruction. It is cau-
sed by various etiologies, including cortical development malformations as 
seen in congenital perisylvian syndrome.

Clinical Case Presentation: We report a case of a 31-week preterm new-
born girl who exhibited the classic triad of Pierre Robin sequence during 
physical examination, later developing complications such as epileptic sei-
zures, airway obstruction, and swallowing disorder. During the etiological 
investigation, cerebral magnetic resonance imaging revealed bilateral poly-
microgyria, confirming a diagnosis of bilateral perisylvian syndrome.

Conclusions: Cortical development malformations, such as congenital bi-
lateral perisylvian syndrome, are part of the etiological spectrum in Pierre 
Robin sequence, especially those presenting with pseudobulbar paralysis, 
epileptic seizures, and central origin hypotonia.
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INTRODUCCIÓN
En 1835, von Siebold describió el caso de un niño que falleció por asfixia que presentaba microgna-
tia, microglosia y glosoptosis (1). Hallazgos similares fueron descritos en 1923 por el estomatólogo 
Pierre Robin a quien se debe su epónimo (2, 3). En 1982 el término síndrome fue cambiando a 
secuencia por Carey et al. (4). La secuencia está compuesta por la tríada clínica de micrognatia con-
génita, glosoptosis y obstrucción de las vías respiratorias con inclusión variable de paladar hendido 
(5). Puede presentarse entonces de forma aislada o asociarse a otros síndromes (5).

La secuencia de Pierre Robin presenta una incidencia entre 1 en 8000 a 1 en 14.000 (6, 7). La 
incidencia sindromática es del 38% - 44% (7, 8). Las complicaciones principales se encuentran en 
la ventilación, particularmente las relacionadas con el sueño, destacándose el síndrome de apnea 
obstructiva del sueño (9, 11).

El síndrome perisilviano fue descrito por Christen et al., quienes describieron las características 
clínicas de un síndrome de paresia suprabulbar causado por lesiones operculares anteriores bilate-
rales, llamado inicialmente síndrome de Foix-Chavany-Marie (12). En el presente trabajo, reporta-
mos un caso de un recién nacido pretérmino con secuencia de Pierre Robin de etiología en sistema 
nervioso central asociada a la presencia de un síndrome perisilviano bilateral. 

CASO CLÍNICO 
Recién nacida femenina de madre primípara con hallazgos ecográficos previos de oligohidramnios 
en el último trimestre. Nacida por vía de parto vaginal con ruptura prematura de membranas ovu-
lares, con una edad gestacional de 31 semanas. Requirió soporte ventilatorio invasivo y surfactante 
por síndrome de dificultad respiratoria a raíz de nacimiento prematuro, con posterior resolución 
radiológica. Sin embargo, tuvo evolución desfavorable por extubaciones fallidas en 4 ocasiones. 

El examen físico evidenció: microrretrognatia (Figura 1); paladar ojival sin hendiduras; cejas es-
casas; puente nasal deprimido y ancho; orejas rotadas y de baja implantación; pectus excavatum; hi-
pertelorismo mamario, y camptodactilia. Por los hallazgos anteriores, se estableció el diagnóstico de 
secuencia de Pierre Robin. El examen neurológico registró hipotonía generalizada, pobre succión 
debido a ausencia del sello labial, baja periodicidad y reflejo nauseoso disminuido. 

Figura 1. Se aprecia microrretrognatia, puente nasal deprimido y ancho, orejas rotadas y de baja implantación
Fuente: elaboración propia 
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A los 15 días de vida presentó crisis tónicas bilaterales y episodios de apneas. Se administró tra-
tamiento con cafeína sin mejoría, por lo que se interpretó como un equivalente convulsivo. Se 
inició manejo con levetiracetam, medicamento antiepiléptico al cual la paciente respondió favo-
rablemente. Posteriormente se realizó electroencefalograma de amplitud integrado sin evidencia 
de crisis epilépticas. En resonancia nuclear magnética se identificó polimicrogiria opercular bilateral 
(Figura 2), por lo que se estableció el diagnóstico de síndrome perisilviano congénito.

Figura 2: A. Corte coronal y B. Corte transversal. Las flechas muestran la falta de desarrollo cortical  
Fuente: elaboración propia

Se confirmó alteración en la deglución con examen videofluoroscópico de la deglución, en el 
que se reportó disfagia orofaríngea grave con alto riesgo broncoaspirativo y mecánica deglutoria 
insegura. Se hizo ecocardiograma y ecografía de abdomen, cuyos resultados fueron normales. Por 
su compromiso en la deglución y para asegurar permeabilidad de la vía aérea, se realizó gastros-
tomía y traqueostomía el día 55 y 67 de vida respectivamente, sin presentar complicaciones, con 
una posterior mejoría del patrón respiratorio y su estado nutricional. El día 102 se dio egreso para 
seguimiento por múltiples especialidades.

DISCUSIÓN 
El síndrome perisilviano bilateral es una afección corticobulbar con parálisis facial-labio-faringo-
gloso-masticatoria en el movimiento voluntario, pero movimientos automáticos y reflejos parcial-
mente conservados (13). El área afectada es la ocular anterior que rodea la ínsula, desarrolladas en 
las semanas 20 a 22 y formada por las circunvoluciones de los lóbulos frontal, temporal y parietal. 
Este síndrome puede ser de tipo congénito o adquirido, y clasificarse en transitorio, intermitente o 
persistente con enfermedades heterogéneas (14).

El caso presentado se trata de un síndrome congénito bilateral, descrito por primera vez por 
Kuzniecki (15), generalmente causado por anomalías en el desarrollo fetal como insultos vasculares, 
infecciones intrauterinas y mutaciones en los genes Xq27, 2-q27,3, Xq2822q11,2. En nuestro caso 
no se realizaron pruebas genéticas. También se ha asociado con anomalías y malformaciones cro-
mosómicas como artrogriposis, pie equino varo, micrognatia, polidactilia, síndrome de bandas de 
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constricción e hipoplasia pituitaria (15, 6). En el caso reportado se identificó la secuencia de Pierre 
Robin sin otras malformaciones extraneurológicas asociadas.

La secuencia, en la etapa neonatal, se caracteriza por la dificultad para la succión y la deglución, 
además de aspiraciones recurrente. Dichos hallazgos se encontraron en el presente caso, incluso la 
necesidad de gastrostomía. En los estudios de Clark et al. se ha descrito la necesidad de alimenta-
ción con soporte de tubo nasofaríngeos o de gastrostomía en un 22% a 26% (17, 18). La epilepsia 
ha sido reportada en un 87% - 90%, caracterizada por crisis epilépticas de semiología focal, con evo-
lución tónica o clónica bilateral, que tienden a ser farmacorresistentes en dos tercios de los casos 
(14). En el caso expuesto, se identificó crisis epilépticas tónicas bilaterales que se controlaron con la 
instauración de la terapia antiepiléptica. 

El control voluntario del movimiento de la cara, la lengua y la faringe requiere cortezas motoras 
primarias intactas y vías piramidales entre las áreas y el tronco encefálico donde se encuentran los 
núcleos de los pares craneales relevantes. Las lesiones que involucran las corteza motora opercular, 
áreas subcorticales o vías piramidales bilateralmente producen una parálisis selectiva de los mús-
culos faciales, faríngeos y masticatorios (19). Si estas vías se ven afectadas, como en el síndrome 
perisilviano bilateral, pueden llevar al desarrollo de micrognatia, la cual hace parte de la secuencia 
de Pierre Robin. Esta reducción del tamaño mandibular es el resultado de anomalías extrínsecas, 
intrínsecas y neurológicas (20). Se han documentado otras alteraciones neuromusculares asocia-
das a la secuencia de Pierre Robin, como la distrofia miotónica congénita, síndrome de Moebius 
y síndrome de Carey-Fineman-Ziter. Estos ejemplos sugieren que, en algunos casos, la secuencia 
de Pierre Robin puede resultar de un déficit neuromuscular primario ocasionando una mandíbula 
hipoplásica como resultado de una falla del crecimiento esquelético reactivo (20).

La ontogenia de la secuencia de Pierre Robin resulta entonces de eventos en el desarrollo pa-
latofaríngeo que causan un tamaño reducido de la mandíbula que alberga la lengua, por lo cual es 
forzada hacia arriba y atrás. Entre las consecuencias, están la glosoptosis y la obstrucción secundaria 
de la vía aérea. De esta manera, se forma la tríada clásica de la secuencia (20). Nuestro reporte de 
caso presenta una secuencia de Pierre Robin con alteración en la deglución y crisis epilépticas mo-
toras, unida a los hallazgos imagenológicos compatibles con un síndrome perisilviano bilateral de 
etiología congénita, lo que explica la alteración en el desarrollo mandibular. 

CONCLUSIONES
En el enfoque del recién nacido con secuencia de Pierre Robin, se recomienda considerar las mal-
formaciones del desarrollo de la corteza cerebral como el síndrome perisilviano bilateral dentro las 
posibles etiologías. Especialmente en los casos asociados a parálisis pseudobulbar, crisis epilépticas 
e hipotonía de origen central. 

PERSPECTIVA DEL PACIENTE 
La madre de la paciente manifestó estar de acuerdo con la publicación del caso de su hija, pues se 
sintió acompañada por el personal médico, recibió la información clara sobre el proceso y aceptó 
los procedimientos quirúrgicos y farmacológicos realizados con el fin de garantizar el bienestar de 
la paciente. 
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