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Pierre - Robin Sendromu ve Tedavisi (x)
Selda ERTURK (*%)

Pierre-Robin Sendromu isminden; microgenie; dilin geri diismesi
(Gldssoptose) ve damak yarigindan miitesekkil congenital bir anoma-
li anlasilir.

Bu hastalik tablosu itk defa Ullersperger tarafmdan 1822 de an-
latilmakla- beraber, Plerre Robin 1923 de Sendromu tam olarak tarif
etmis ve kendi adiyla isimlendirmigtir, Amerika'da son zamaniarda
yapilan cesitli calismalaria bu Sendromun klinik degerine pediatrik
ve stomatolojik ydnden gerekli dnem verilmeye baslanmistir. '

P. Robin Sendromu'nun en &nemli helirtisi alt cenenin, {ist ¢ene-
ye nazaran bariz bir sekilde geri pozisyonda olmastdir. Ust ve alt
cene arasindaki sagital mesafe 10 mm. hatta daha fazla olabilir. Bu
bariz microganie, dilin farenkse kaymasina, epiglotis {izerine baski
yapmas 1a ve dolayis! ile yukarn solunum yollarmm tikanmasina se-
bep olur. Bithassa agir vak'alarda dyspne'ye varan solunum glglikle-
ri, bunun sonucu olarak da cyanose’a gidis hali gortliir. (Resim 1].
Cocukta dyspne baslar baslamaz nosofarenkse stkismis olan dil kas-
larinda bir aksiyon gbriiliir ki bu, hastada asphyxie hali baslayincaya
kadar slirer. Artik bu sirada gevsemis olan dil kendiliginden naso-
farenksten asagr diiser ve solunum yollan tekrar acihir. P. Robin
Sendromunda solunum giicliigll kadar beslenme de gliglesmistir. Bu
da cocukta dystrophie'ye sebep olur. Yutkunma mekanizmasinin bo-

*) X MlHl Tiirk Dishekimligi Kongresinde -teblig - edilmistir, . :
(**) Ege Universitesi Dlsheklmllgl Fakultem Cerrahl Kursusu Odretim gorevl|s|
(Dr. Med. Dent).’ -
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Resim = 1

zuklugu sebebiyie yemek artiklari, agiz ve farenks sekresyonlar {st so-
lunum yollarinda birikir ve kolayca aspire edilebildiklerinden aspiras-
yon pneumoanising sebep olurlar.

Yukarida belirtifen ve hayal: 1ehlikeye koyan semptomlar bu has-
tabkta zaman kaybetmeden miidahaleyi gerektirir. Ayrica erken mii-
dahalenin hayati kurtarmasi yaninda gocuktaki biyime ve gelisimin
bozukluklarimi da minimuma indirme bakimindan faydasi vardir.

Konservatif tedavilerin basinda sendroma ismini veren Robin'in
ortostatik tedavi metodu gelir. Burada hastanin karin Gstll pozisyo-
nunda yatiridarak beslenmesi sadianir. Biylece cocuk, basini yukar
ve alt genesini dne dogru getirmeye zorlanmis olur. Davis ve Dunn ise
biberona takilan bir destekle, ¢ocugun alt genesini dne getirerek em-
mesini saglamislardir. :

Biitiin bu ve buna benzer konservatif metodiarla ancak P. Robin
Sendromunun hafif halleri tedavi edilebilir. Asphyxie ve cyanosis gds-
teren hallerde bu metodlar hig bir zaman emniyetle tatbik edilemez.
Arttk cocugun hayatini en emin metodla kurtarmak gereklr Bu da-an-
cak cerrahi miidahalelerle miimkin olur. :

Cerrahi mildahalelerin bassnda dilin bir dil pen51 ite. dlsariya ce-




kilmesi gelir. Ancak bu kisa middetler icin mimkiin olur. Dil uzun za-
man keskin aletlerle cekilecek olursa yirtilir ve harap olur.

One cekilmis olan dilin stabilitesini saglamak i¢in Douglas 1946
da bir operasyon metodu gelistirmistir. Buradaki prensip dil kbkiinin
dne alinarak fikse edilmesidir. Dilin alt ylziinden baslayip agiz taba-
nindan dudaga kadar uzayan bir mukoza tabakast kaldirilir ve kretler-
den, ait dudaktan dudak kirmizisina kadar yaptian dikislerde dil 6n
tarafa tesbit edilir. Bu tesbit sayesinde dilin farenkse dismesine
kati bir sekilde mani olunur. (Resim 2). Fakat agiz tabanindaki olu-
sumlar bilhassa tilkrik bezleri ve bunlarin acilma yerleri bliyik zare-
ra ugrar ve ayrica dilde, dudakta nedbeler husule gelecedi gibi dig
germleri de zarar gdrebilir.

Resim : 2

Hadley ve Johnson'un Trans-Mandibular Fixasyon metodunda ise
bir Kirschner teli Gonion noktasi hizasindan yanaga batirilir, bir
pensle énce alinmus olan dil kdkinden gegirilerek diger taraftan yine
Gonion noktasindan gegmek (zere yanaktan disart cikartsiir. (Resim
3). Bundan Decuglas operasyonundaki mahsurlar olmamakla beraber
telin, gectigi kisymlarda n. mandibularis’i ve n. lingualis’i zedeieme-
si mimkaindir.

: -_ Yukarida bahsettigimiz iki cerrahi midahale metodu ile erken ve
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Resim : 3

hayat kurtarict miidahale yapilabilmis fakat geride kalmis olan alt
genenin dne dogru gelismesini saglamak ve dolayisiyla kausal bir
tedavi yapmak g6z 6nline alinmamustir. Bu hususu ¢tz 8niine alarak
cahigmalar yapan Longmire ve Stellmach'in yaptiklar extension te-
davilerinin esasi alt gene kemiginin mentalis kismindan gegirilen ve
deriden disariya cikarilan teflerle tathik edilen fasilali kuvvetlerle,
ceneyi ve dolayisiyla dili 6ne cekmektir. Bu metodun devazantaji tel-
ler deriden disari ¢ikarildikiart icin gene ucunda nedbeler husule ge-
tirmesidir.

Bonn Universitesi Cene Cerrahisi Kliniginde hocam Prof. Dr.
Kriger tarafindan gelistirilen bir metodda ise Stelimach'in extension
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tedavisi esas alinmistir. Tatbikati kolay olan ve mahsurlari minimuma
indiren bu yeni metod ile tedavi ettigimiz bir vak'ayr sunuyorum.

Valk’a

Pierre-Robin sendremlu bir cocuda Ege Universitesi Cocuk Cer-
rahisi Kliniginde Kriiger'in extension tedavisi tatbik edildi.

Cocukta dogumu takip eden saatlerde adir solunum yetmezligi
- ve buna bagli olan cyanosis tesbhit edilmis olup st gene normal ge-
lismis, alt gene (st geneye nazaran 1 cm deri durumda oldugu gb-
riitdii. Dil biyaklaga normal, dil frenilumu gok kisa ve genis bir da-
mak yarigi da meveutiu. Dil gerive dismis, solunuma mani olan bir
pozisyon arzedivordu. (Resim 4).

Resim : 4

Tedavi Metodu: Cocugun alt alveoler kreti Ozerine, yuwmusak kur-
sun bir plak olgil kasigia benzer bir sekilde adapte edildikten son-
ra plagin her tarah soguk akrilie ortildi. Akril yumusak halde iken
kret lizerine tekrar bastirildi. Boylece plak, alt ¢ene kretinin  sekli-
ni alde.

Bu akrilik plak alt gceneye Gg circumferential telle sikica tesbit
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edildi. Teller bir Reverdin ignesi yardwm ile gene etrafina gecirildi.
Reverdin ignesi 6nce alt gene kenarindan batirilarak agiz tabanindan
gikanldr ve igneye agiz icinde ligatlr teli gecirildikten sonra telle
birlikte geri alinan igne, deriden disariya ¢ikarilmadan kemigin  odn
yiiziinii takip ederk vestibiilden cikanldi. iki tel ucu, akrilik piak Gze-
rinde birlestirilip bikilldd. Plagin ortasindaki halkaya takilan uzant
bir extansion makarasindan gecirilip ucuna 200 grambk bir agirhik
tatbik edilerek extansiona baslandi. {Resim 5, 6). Extansiona mi-
teakip solunum gliclGdinin derhal ortadan kalktids goraldi.
Beslenme bir burun-mide sondas: ile sadlandi. Birinci hafta so-
nunda extension agirhign 150 grama, {clincli ve dérdiinct haftalarda
100 grama indirildi. Dordiincii haftadan sonra extensiona giinde. dért
saat araltklarla devam edildi. Besinci haftamin sonunda plak ve tel-

Resim ¢ 7
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fer gtkarildiktan sonra alt genenin bariz bir sekilde tne geld:gdi tesbit
edildi. Yiizde hic bir yara ve nedbe izine de rastlanmadi. (Resim 7).

Cok nadir gbrillen fakat hayat: tehlikeye koyan P. Robin sendro-
munun Kriiger'in extension metodu ile tedavisi; tatbikatindaki kolay-
lik, dilin geriye diismesini kat'i surette dnlemesi, alt cene gelisimi-
ni stimile etmesi ve yiizde herhangi bir nedbe dokusu birakmamas:
sebebi ile ideal bir metod olarak gorilmektedir.

OzET

Yukandaki yazda Microgenie, Glossoptose ve damak yamfindan  miitesekkil
olan Pierre-Bobin Sendromu tarif edilmis; simdiye kadar kullanilan konservatif ve
operatif tedavi metodlar kisaca anlatilarak Kriiger tarafindan geligtirilen extension
metodu ile tedavi edilen bir vak'a sunulmustur.

ZUSAMMENFASSUNG

Im vorliegenden Arbeit wutrde das Pierre-Robin-Syndrom  beschrieben und
verschiedene konservative und chirurgische Behandlungsmethoden  diskutiert,
sowie itber einen Fall berichtet, bei dem Extensionsbehandlung nach  Kriiger
durchgefiihrt Ist.

LITERATIUR
1 — Davis, A., B. Dunn : Micrognathia: Suggested Treatment for Correction in
early Infancy. Amer, J. Dis, Child. 45 (1933).

2 — Douglas, B. : The Treatment of Micrognathia Associated with Obstruction.
Plast. reconstr. Surg. 1 (1946).

3 — Hadiey, H., J. Johnson : Utllization of the Kirschner Wire in Plerre-Robin
Syndrome. Plast. reconstr. Surg. 31 (1963}.

4 — Kriiger, E. : Ein einfaches Geraet zur Extensionsbehandlung bel Pierre-Ro-
bin-Syndrom und doppelseitigen Kollumfrakturen bei Kindern. Dtsch zana-
erztl, Z. 7 (1969).

5 — Longwmire, W., M. Sanford : Stimulation of Mandibular Growth in Congenital
Migrognathy by Traction. Amer. J. Dis. Child. 78 (1949).

6 — Numanoglu, i, M. Ozemre : Pierre-Robin Sendromu. Ege Universitesi Tip
Fak. Mecmuasi, 2 (1964),

7 — Quarcon, E. : Zur Therapie des Pierre-Robin-Syndroms. Med. Diss. 1969
Bonn.

8 — Robin, P. : Backward lowering of the root of the tongue causing respiratory
disturbances. Bull. Acad. Med. (Paris) 89 (1923).

9 — Stellmach, R. : Die funktionelle Behandlung der Mikrogenie beim Syndrom
Pierre-Robin. Dtsch. Zahn-, Mund- u. Kieferheilk. 27 (1857),

10 — Ullersperger : (7) den almmustir.

— 136 —




