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EXPLORAR COMORBIDADES E PROCEDIMENTOS
EMPREGADOS NO CUI DADO DE PESSOAS COM SEQUÊNCIA
DE PIERRE ROBIN EM UMA AMOSTRA BRASILEIRA.

ESTE ESTUDO LANÇA LUZES SOBRE A COMPLEXA JORNADA
ASSISTENCIAL DE PESSOAS COM SPR NO BRASIL E INDICA A
NECESSIDADE DE AVALIAR A EXISTÊNCIA E EFETIVIDADE DOS
FL UXOS DE CUI DADO EM TODOS OS NÍVEIS DE ATENÇÃO DO
SUS.

BRASIL. MINISTÉRIO DA SAÚDE. SECRETARIA DE ATENÇÃO À
SAÚDE. Diretrizes para a Atenção Integral às Pessoas com
Doenças Raras no Sistema Único de Saúde – SUS. Brasília:
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FIGURA 1. JORNA DA ASSISTÊNCIA DAS PESSOAS COM
DOENÇAS RAR AS. FONTE: MINISTÉRIO DA SAÚDE, BRA SIL.

O DIAGNÓSTICO PRECOCE E A DISTINÇÃO ENTRE SEQUÊNCIA
DE PIERRE ROBIN (SPR) SINDRÔMICA (SPRS) E NÃO
SINDRÔMICA (SPRNS) SÃO ESSENCIAIS PARA O PROJETO
TERAPÊUTICO ADEQUADO À COMPLEXI DADE DE CADA CASO.
NO ENTANDO NO BRASIL NÃO HÁ DIRETRIZES PARA O
CUI DADO INTEGRAL ÀS PESSOAS COM SPR, SENDO A
ASSISTÊNCIA ORIENTADA POR NORMAS DIRECIONADAS AO
USO DO DISTRATOR OSTEOGÊNICO MANDIBULAR OU
RELACI ONADAS À ATENÇÃO ÀS DOENÇAS RARAS.
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RESULTADOS E DISCUSSÃO
Variável n %

Classificação
SPR não sindrômica 13 11,2
SPR sindrômica

Síndrome conhecida 34 33,0
Síndrome desconhecida 69 67,0

Síndromes conhecidas
Deleção 22q11.2 8 23,5
Transtorno do Espectro do Álcool Fetal 7 20,5
Stickler 5 14,7
Outras 14 41,1

Status do diagnóstico
Confirmado 54 50,0
Investigação 29 26,9
Suspeito 25 23,1

Intercorrências neonatais
Sim 58 50,0

1 intercorrência
2 a 5 intercorrências 52 52,0
Mais de 5 intercorrências 33 33,0

Não 26 22,4
Local de residência

Na cidade do centro 28 24,1
Fora da cidade do centro 88 75,9

Princ ipais características clínicas
Fissura palatal 93,1
Anomalias em outras regiões 52,6
Atraso neuropsicomotor 57,6

Proc edimentos cirúrgic os
Palatoplastia 42 44,6
Gastrostomia 13 13,8
Queiloplastia 6 6,4
Distração mandibular 6 6,4
Traqueostomia 6 6,4

Outras cirurgias
Sim 25 27,2
Não 67 72,8

Terapias
Fonoaudiologia 47 51,0
Fisioterapia 19 20,6
Outras 20 18,2

Odisséia diagnóstica
Mínimo – máximo 0-12,4 anos -
Média 3,3 anos
Mediana 1,6 anos
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