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ÖZET 

Pierre Robin sendromundan konjenital kalp defektle-
ri, iskeletsel anomaliler, göz hasarları gibi sistemik bulgu
larda bulunmaktadır. Bununla birlikte, bu hastaların bir ço
ğunda zeka geriliği de görülebilmektedir. Doğumdan son
raki 5 yıl içinde biçimsiz dokular normale yakın ilişkilere 
getirilmeye çalışılır fakat dilin veya alveoler proçesin int
rauterin basınçla nekroze olduğu durumlarda iyileşme po
tansiyeli azalmaktadır. 

Bu makalede de, doğumda tanımlanmış ve sonraki 
yıllarda yarık damağın tedavi edilmiş olduğu ve ortodontik 
tedavisi halen devam etmekte olan bîr Pierre Robin olgusu 
sunulmuştur. 

Anahtar kelimeler: Pierre Robin anomalisi, mikrog-
nati, glossoptosis. 

A CASE REPORT OF PIERRE ROBIN ANOMALY 

ABSTRACT 

Other systemic findings may also be present in the Pi
erre Robin syndrome, including congenital heart defects, 
other skeletal anomalies and oculer lesions. In addition 
mental retardation is present in a significant number of 
these patients. Catch-up growth in the 5 years after birth 
frequently restores the distorted tissues to near, normal re
lationships, but where intrauterine pressure necrosis oj 
the tongue or alveolar process has occured, the potential 
recovery reduced. 

In this article, a case report of Pierre Robin syndrome 
is presented who was diagnosed at birth and associated 
cleft palate has been treated through the intervening years 
and at present his orthodontic treatment is contiuing. 

Key words: Pierre Robin anomaly, mikrognathi, 
glossoptosis. 

PİERRE ROBİN ANOMALİSİ; Solunum yet
mezliği ile birlikte görülen mikrognati ve glossotosis: 

Yeni doğanda mikrognati ve glossoptosis varlığı 
üst solunum yolu tıkanıklıklarına yol açmaktadır. Sa
yılan bu gelişim bozuklukları ile birlikte genellikle 
yarık damak oluşumları da görülmektedir ve bunların 
varlığında PİERRE ROBİN SENDR OMU'ndan söz 
edilmektedir. 

Robin, kendi adıyla anılan bu patolojik durumu 
ilk tanımlayan araştırıcıdır ve ağır olgularda ölümün 
kaçınılmaz olduğu bu sorunların klinik önemine gere
ken ilginin verilmesine neden olmuştur. Gorlin, Pind-
borg ve Cohen (1976) ise bu patolojik oluşumların ge
netik bir "sendrom" olmadığını, sonradan oluşan ya
pısal değişimlerle birlikte ortaya çıkan bir gelişim bo
zukluğu olduğunu belirterek, "PİERRE ROBİN 
ANOMALİSİ" adını vermişlerdir. 

Çeneye ilişkin bu anomaliyi tanımlamak için en 

sık kullanılan terim "mikrognati" olmakla birlikte, 
mandíbula hipoplazisi, mandíbula hiprtrofisi, hypo-
mİkrognati, retrognati gibi terimlerde kullanılmakta
dır (1,2,4,11). 

İlk kez 1822'de Saint-Hilaire tarafından tanım
lanmış olup 1922'de de Gladstone ve Wakely olgula
rını bildirmişlerdir. Lannelongue ve Monard'da 4 ol
gu bildirmiştir. 

1923'de Parisli bir stomatolojist olan Pierre Ro
bin solunum tıkanıklığı ve glossoptosis ile birlikte gö
rülen sorunlara önem vermiş ve bunlara alt çene hİ-
poplazisinin neden olduğunu ileri sürerek alt ve üst 
çene arasındaki ilişkiyi düzeltmek için "monoblok" 
adını verdiği prostetik apereyi tanımlamıştır. 

Robín, bebeklerde glossoptosisin siyanoza ne
den olduğunu ve yeni doğanda akciğer komplikas-
yonlarına ortam hazırladığını belirtmiştir. Ayrıca alt 
çenenin üstçenin 1 cm'den daha fazla arkasına itildiği 
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Resim 1-Pierre Robin Sendromlu hastanın tipik yüz 
görünümü. 

görülen hipoplazik çeneli bebeklerin 16-18 aydan da
ha fazla yaşamadığını ve bu çocukların beslenme 
problemleri ile kilo alma başarısızlıklarını da bildir
miştir. 

1930'da Eley ve Farber bebeklikte siyanozun en 
büyük nedeni olarak mikrognatiyi göstermişler ve bu 
durumun ayırıcrtanıda önemli rol oynadığını bildir
mişlerdir. 

Bu anomalinin erken tedavisi için bugüne kadar, 
günümüz cerrahi yöntemlerinin başlangıcı olan bir
çok tedavi yöntemi ileri sürülmüştür. 

Geniş araştırmalar sonucunda elde edilen bilgi
lerden, sorunun farkına varıldığı ve tedavi edildiği za
man ölüm oranında Önemli derecede azalma olduğu 
sonucuna varılmıştır (4,7,9,10.11). 

Kesin nedeni bilinmemekte ve farklı birçok pato
lojik durumunda birlikte görülmesinden ötürü tek bir 
etyolojik faktörün olmadığını düşünülmektedir. Ka
lıtsal olabileceği görüşü ile birlikte bir diğer etken ola
rak da anormal intrauterin basınç düşünülmektedir. 
Başm aşağı ve yukarı doğru sert bir şekilde bükülme-
sinin, çenenin manibriumun arkasına yerleşmesine 
neden olduğu ve çenenin ileri doğru gelişmesini önle
diği de etyoloji konusunda bir diğer varsayımdır. 
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Resim 2- Olgunun profilden görünümü. 

1931'de Parmelee, bebeklerde anormal intraute
rin pozisyon olarak açıklanabilen birçok deformiteyi 
tanımlamıştır. Mikrognati İle birlikte sıklıkla yarık 
damak seyrek olarak da yarık dudak görülmektedir. 
Kiebel ve Mail (1970)deformİtenin oluşumunda ha
mileliğin 4. ve 5. aylarını kritik dönem olarak düşün
müşlerdir. Sonuç olarak, normal yapılar üzerindeki 
dış basınçlar sorumlu görülmekle birlikte riboflavin 
eksikliğinin de neden olduğu düşünülmüştür. 

Özetleyecek olursak bu anomaliye aşağıdaki çe
şitli faktörlerden birinin neden olduğu düşünülmekte
dir: 

a) Normal alt çene potansiyeline karşılık muhte
melen dış basınca bağlı intrauterin yavaşlama. 

b) Normal yüz kemik gelişimi İle birlikte görülen 
alt çene gelişiminde yerel yetersizlik veya, 

c) Bölgesel gelişim yetersizliğine neden olan di
ğer craniofacial anomalilerle birlikte alt çene gelişim 
eksikliği. 

Robin, şu tanımlamayı yapmıştır; "Alt çenenin 
hipotrofisi asla idiopatik değildir. Genellikle konjeni-
tal sifilis veya tüberküloz, alkolizmin neden olduğu 
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Resim 3- Dişler kapalı durumdayken ağız içi 
görünümü. 

herediter distrofi veya diğer bazı enfeksiyonlar nede
ni ile ortaya çıkar. Biri geniş diğeri dar çeneye sahip 
ebeveynlerin çocuğunda da hafif bir olgu olabilir, ço
cuk dar üst çeneye ve geniş alt çeneye veya tersine sa
hip olabilir, böylece iki çene arasında dengesizlik 
olur ve fonksiyonel bozukluklar ortaya çıkar." (1934) 
(5,6,8,11). 

TANI 
Bu anomalide çocuğun karakteristik bir görünü

şü olup, mikrognati ile birlikte kısmi solunum tıka
nıklığı, beslenme zorlukları ve olası yarık damak ilk 
Şüpheleri ortaya çıkarmaktadır. Mikrognatinin dere
cesinde, solunum tıkanıklığının şiddetinde, beslenme 
problemlerinde ve bu problemin ortaya çıkma yaşın
da değişiklikler olabilmektedir. (1,2,3,4,6,11). 

TEDAVİ 
Bu anomalinin erken tedavisi solunum güçlükle

rinin ve beslenme problemlerinin şiddetine göre sınıf
landırılmaktadır. Eğer bu sorunlar minimalse hiçbir 
tedaviye gerek yoktur, daha şiddetli olgularda, eğer 
bebek yüzükoyun yatınhyorsa, dil ve çene ileri gele
bilir ve bunun hafif solunum tıkanıklığının önüne 
geçmek için yeterli olduğu bildirilmektedir. Daha ön
ce söz edildiği gibi uygun solunum için en iyi kriter, 
dinlenme sırasında tıkanıklık olmaksızın bebeğin ne
fes alıp almadığını saptamaktır, eğer çocuk çabalıyor, 
ağlıyor ve nefes almak için uyanıyorsa tedavi edilme
dikçe çocuğun ölümü söz konusu olabilmektedir. 
Eğer başın yatırılma şeklinin değiştirilmesi yeterli de
ğilse, ikinci adım cerrahi operasyonlar yapmaktır. 
Eğer tekrarlayan şiddetli solunum enfeksiyonları ve 
siyanoz varsa ve mandibuler ark maxiller arkın 1 
cam'den daha fazla gerisindeyse ve hasta beslenemi-
yorsa operasyon kaçınılmazdır. Çocuğun çenesinin 
ileri itilmesini sağlamak amacı ile biberonlarına basit 
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Resim 4- Süt azüarındaki aşırt derecede çürük 

uzantılar bağlanabilmesi tasarlanmıştır. Bunlar kıs
men etkili olabilmekteyse de tıkanıklığı tedavi etme
de yetersiz olmaktadır. Robin, daha çok "ortostatik" 
beslenme olarak isimlendirdiği gereksinimle ilgilen
miştir; bu özellikle beslenme sırasında bebeği hemen 
hemen dikey pozisyonda tutmaktadır. Böylece çenesi 
ileri itilmeye zorlanır. Robin'in yarığın kapatılması ve 
dil ve mandibulayı ileride tutmak için tanımladığı 
"monoblok apareyinde"de bazı değişiklikler yapıl
mıştır (5,11). 

OLGU 

9 yaşında bir erkek çocuk olan hastamız B.K., 
İ.Ü. Diş Hekimliği Fakültesi Pedodonti Anabilim Da-
lı'na ağız, diş sorunlarının muayene ve tedavisi için 
başvurdu. (Resim 1) Hastanın dış görünüşü incelen
diğinde alt çenenin küçük ve normalden daha geride 
konumlandığı ve karakteristik "kuş yüzü" görünümü 
ile dikkat çekti. (Resim 2) Hastanın özgeçmişi ve soy-
geçmişi araştırıldığında; annenin 2,5 aylık hamile 
iken trafik kazası geçirmiş olduğu ve doğan çocukta 
görülen mikrognati, yarık damak ve glossoptosİse 
travmaya bağlı intrauterin zararın neden olabileceği 
düşünüldü. Alman anamnezde hastanın 13 yaşındaki 
ablasında veya ailede başka herhangi bir kimsede bu 
durumun bulunmayışı bunun kalıtsal bir bozukluk ol
duğu düşüncesini ortadan kaldırmıştır. Çocuk do
ğumdan hemen sonra hastanede yatırılmış ve uzun bir 
süre nazogastrik yolla beslenmiş, 3 yaşma geldiğinde 
"kurt ağzı" olarak da adlandırılan yarık damak ano
malisi nedeni ile operasyon yapılmış ve birleşme sağ
lanmıştır. Çocuğun çocukluk hastalıkları olan kıza
mık, kabakulak ve çiçek gibi hastalıkların dışında 
önemli bir hastalık geçirmemiş olması da mikrognati
nin enfeksiyon nedeni ile oluşma olasılığını da uzak
laştırmaktadır. 
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Resim 5- P.R. Sendromlu hastanın Serigrafisi 

Ağıziçi muayenede; bütün süt azılarının aşırı de
recede çürümüş olduğu ve kuronlarının aşınmış oldu
ğu göze çarpmaktaydı. (Resim 3,4) Bununla birlikte 
ilk bakışta makroglossİ gözlense de daha sonra buna 
alt çenenin küçük ve geride oluşunun dilin büyükmüş 
gibi görünmesine neden olduğu düşünüldü. 

Hastadan alman radyografiler gözden geçirildi
ğinde; periapikal radyografilerinde alveol kemiği, pe-
riodontal dokular, süt dişlerinin kök rezorpsiyonları, 
daimi dişlerin germleri, germlerin var olup olmadığı 
ve sürme zamanları ile süt ve sürekli dişlerindeki çü
rükler saptanmaya çalışıldı (Resim 5). 

Panoramik radyografisinde, çeneleri ve eklemi 
gözden geçirildi (Resim 6). Alt ve üst çenenin kafa 
kaidesine ve birbirlerine göre ilişkisinin inclendiği 
sefalometrik grafİsinin analizinde ise alt ve üst çene
nin kafa kaidesine göre geride olduğu, aynı şekilde alt 
çene korpusunun kafa kaidesine göre geride olduğu, 
ön-arka yönde iskeletsel I I . sınıf bir gelişim bozuklu
ğu ve çene ucunun ve alt çenenin tüm proçeslerinin 
yetersiz geliştiği de gözlenmektedir (Resim 7). 

Hastanm gerekli görülen tüm dişlerinin tedavisi 
yapılırken solunum yetmezliği ve yutma güçlüğü de 
gözlenmiştir. Ağız dışı ve ağız içi muayeneler ve rad-
yografik incelemeler, İ.Ü. Tıp Fak. Çocuk ve Göz 
Kliniklerinde yapılan muayenelerle birleştiğinde 
hastamızda Pierre Robin Sendromunun klinik Özel
liklerinden mikrognati, glossoptosis, yarık damak, 
kısmi solunum ve yutma güçlüğü görülmekle birlikte 
göz ve kalp muayenesinde patolojik bir bulgu ve zihin 
özürlülüğü saptanmamıştır. Normal kilo ve boyda 
olan hastanm el ve ayaklarında da patolojik bir bozuk
luk gözlenmemiştir. Gerekli konservatif tedavileri 
yapılıp periodik kontrollere çağrılan hastanın İ.Ü. Diş 
Hek. Fak. Ortodonti Anabilim Dalı tarafından alt ve 
üst çeneyi İlgilendiren bir aktivatör ile gerekli olan or
topedik tedavisine başlanmıştır. 
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Resim 6- P.R. Sendromlu hastanın panoramik 
radyografisinin görünümü. 

Resim 7- PJi. Sendromlu hastanın sefolametrik 
radyografisinin görünümü. 

TARTIŞMA VE SONUÇ 

Pierre Robin anomalisi ya yalın bir defekt gibi ya 
da belli bir grup gelişim bozukluğunun bir parçası ola
rak oluşabilen nonspesifik bir anomali gibi düşünül
mektedir. Anomali sonradan ortaya çıkan yapısal de
ğişikliklerle birlikte görülen bir gelişim bozukluğu 
olup, primer defekt çeşitli anomalilerde sonuçlanan 
sekonder hatta tersiyer olaylardan yola çıkmaktadır. 
Pierre Robin anomalisinde primer defekt gelişimin 
durması bunun sonucunda alt çene hipoplazisi ve so
nunda da karakteristik "kuş yüzü"nün oluşması ol
maktadır. 

Bu çene gelişiminin en önemli sonucu solunum 
güçlüğü olmasına karşılık bu olay tam olarak açıkla
namamıştır. Dilin geriye doğru gitmesine ve düşme
sine neden olan, kısmen epiglottisi tıkayan mikrogna-
tiden ötürü dil kaslarının yetersiz birliği sağlanama
mıştır. Mikrognati görülen bebekler nefes almada 
güçlük çekerler, siyanoz olayları vardır ve bu bebek
ler mümkün olduğu kadar ventral pozisyonda tutul
malıdırlar. Alt çenenin ön kısmı normal konumundan 
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çok daha geridedir, öyle ki, destek olmazsa dil geriye 
doğru düşüp tıkanıklığa neden olabilmektedir. 

Konjenital mikrognatinin etyolojisi bilinme
mekle birlikte annenin eksik beslenmesi ve basınç ve
ya travmaya bağlı intrauterin zarar neden olarak ileri 
sürülebilmektedir. Tedavisi alt çenenin gerekli olan 
tam fonksiyonunu yapması ile olasıdır. Bu amaçla 
Davis ve Dunn üst çeneye karşı hareketsiz'duran ve 
biberonu ağızdan uzaklaştıran bir uzantı yapmışlar. 
Böylece çocuk beslenmek için alt çenesini ileri doğru 
uzatmaya çalışmaktadır. Edinsel mikrognati ise ya
vaş yavaş oluşabilmekte ve 4-6 yaşma kadar görül-
meyebilmektedir. 

Bu anomali çenelerin ankilozu, doğum zararı ve
ya sonraki yaşamda bir travma sonucu oluşabileceği 
gibi kazanılmışta olabilmektedir. Temporomandibü-
ler eklem bölgesindeki enfeksiyonlarda kondil başı
nın büyümesinde duraklamaya neden olabilmekte ve 
bu durumda kazanılmış mikrognati gelişebilmekte
dir. 

Bu olguda ise Pierre Robin anomalisi daha önce 
de söz edildiği gibi travmaya bağlı intrauterin zarar 
nedeni ile gelişmiştir ve görülen tüm semptomlar 
kaynaklardan elde ettiğimiz verilerle uyum göster
mektedir. 
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