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OZET

Pierre Robin sendromundan konjenital kalp defektle-
1L, iskeletse] anomaliler, gtz hasarlan gibi sistemik bulgu-
larda bulunmaktadir. Bununla birlikte, bu hastalarn bir ¢o-
Bunda zeka geriligi de gonilebilmektedir. Dogumdan son-
raki 5 yil iginde bigimsiz dokular normale yakin iligkilere
. getirilmeye galigilir fakat dilin veya alveoler progesin int-
rauterin basingla nekroze oldugu durumlarda iyilesme po-
tansiyeli azalmaktadir.

Bu makalede de, dogumda tanymlanmis ve sonraki
yillarda yarik damagm tedavi edilmis oldugu ve ortodontik
tedavisi halen devam etmekte olan bir Pierre Robin olgusu
sunulmustur,

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 pressuyre necrosis of
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.

PIERRE ROBIN ANOMALISI; Solunum yet-
mezligi ile birlikte gdriilen mikrognati ve glossotosis:

Yeni doganda mikrognati ve glossoptosis varligl
{ist solunum yolu tikanikliklarma yol agmaktadir. Sa-
yilan bu gelisim bozukluklar ile birlikte genellikle
yarik damak olusumlan da gdriilmektedir ve bunlarin
varhiginda PIERRE ROBIN SENDROMU'ndan sz
edilmektedir.

Robin, kendi adiyla amilan bu patolojik durumu
ilk tanimlayan aragtiricidir ve agur olgularda 6liimiin
kaginilmaz oldugu bu sorunlarin klinik énemine gere-
ken ilginin verilmesine neden olmustur. Gorlin, Pind-
borg ve Cohen (1976} ise bu patolojik olugumlarin ge-
netik bir "sendrom” olmadiini, sonradan ofugan ya-
pisal degisimlerle birlikte ortaya gikan bir geligim bo-
zuklugu oldugunu belirterek, "PIERRE ROBIN
ANOMALISI" adin1 vermiglerdir.

Ceneye iligkin bu anomaliyi tanimlamak igin en

sik kullanilan terim "mikrognati" olmakla birlikte,
mandibula hipoplazisi mandibula hiprtrofisi, hypo-
mikrognati, retrognati gibi terlmlerde kullanilmakta-
dir (1,2,4,11).

[k kez 1822'de Saint-Hilaire tarafindan tanim-
lanmig olup 1922'de de Gladstone ve Wakely olgula-
rin bildirmislerdir. Lannelongue ve Monard'da 4 ol-
gu bildirmigtir.

1923'de Parisli bir stomatolojist olan Pierre Ro-
bin solunum tikaniklify ve glossoptosis ile birlikte g&-
rillen sorunlara nem vermisg ve bunlara alt ¢ene hi-
poplazisinin neden oldugunu ileri siirerek alt ve {ist
cene arasindaki iliskiyi dfizeltmek icin "monoblok"
adini verdigi prostetik apereyi tanimlamigtir.

Robin, bebeklerde glossoptosisin siyanoza ne-
den oldugunu ve yeni doganda akciger komplikas-
yonlarina ortam hazirladigini belirtmisgtir. Ayrica alt
genenin {istenin 1 cm'den daha fazla arkasma itildigi
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Resim 1- Pierre Robin Sendromlu hastanm tpik yiiz
goriiniimii.

goriilen hipoplazik ¢eneli bebeklerin 16-18 aydan da-
ha fazla yasamadigini ve bu gocuklarin beslenme
problemleri ile kilo alma baganisizliklarini da bildir-
migtir.

1930'da Eley ve Farber bebeklikte siyanozun en
biiyilk nedeni olarak mikrognatiyi gdstermigler ve bu
durumun ayirici-tanuda dnemli rol cynadigi bildir-
miglerdir.

Bu anomalinin erken tedavisi igin bugiine kadar,
glniimiiz cerrahi y6ntemlerinin baglangici olan bir-
¢ok tedavi yontemi ileri siirilmiigtiir.

Genig arastirmalar sonucunda elde edilen bilgi-
lerden, sorunun farkina varildif ve tedavi edildigi za-
man 6liim oraninda 6nemli derecede azalma oldugu
sonucuna varlmigtir (4,7.9,10.11).

Kesin nedeni bilinmemekte ve farkl birgok pato-
lojik durumunda birlikte gériilmesinden 6tiiril tek bir
etyolojik faktoriin olmadigim diisiiniilmektedir. Ka-
litsal olabilecegi goriigii ile birlikte bir diger etken ola-
rak da anormal intrauterin basing diigiiniilmektedir.
Bagm agag1 ve yukan dogru sert bir sekilde biikiilme-
sinin, ¢enenin manibriumun arkasina yerlegmesine
neden oldugu ve genenin ileri dogru geligmesini onle-
digi de etyoloji konusunda bir diger varsayimdir.
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Resim 2- Olgunun profilden gériiniimii.

1931'de Parmelee, bebeklerde anormal intraute-
1in pozisyon olarak agiklanabilen birgok deformiteyi
tamimlamigtir. Mikrognati ile birlikte siklikla yarik
damak seyrek olarak da yank dudak gorillmektedir.
Kiebel ve Mail (1970)deformitenin olugumunda ha-
mileligin 4. ve 5. aylarmu kritik ddnem olarak digiin-
miiglerdir. Sonug olarak, normal yapilar izerindeki
dig basinglar sorumlu gorillmekle birlikte riboflavin
eksikliginin de neden oldugu digiiniilmiigtiir.

Ozetleyecek olursak bu anomaliye asagidaki ce-
sitli faktorlerden birinin neden oldugu diigiiniilmekte-
dir: '

a) Normal alt ¢ene potansiyeline kargilik muhte-
melen dig basinca bagl intrauterin yavaglama.

b) Normal yiiz kemik geligimi ile birlikte goriilen
alt gene-geligiminde yerel yetersizlik veya,

¢) Bolgesel geligim yetersizligine neden olan di-
ger cranicfacial anomalilerle birlikte alt gene geligim
eksikligi.

Robin, su tanimlamayi yapmustir; "Alt ¢enenin
hipotrofisi asla idiopatik degildir. Genellikle konjeni-
tal sifilis veya tiiberkiiloz, alkolizmin neden oldugu
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Resim 3- Disler kapali durumdayken agiz ici

herediter distrofi veya diger bazi enfeksiyonlar nede-
- niile ortaya gikar. Biri genig digeri dar ¢eneye sahip
ebeveynlerin cocugunda da hafif bir olgu olabilir, ¢o-
cuk dar iist ceneye ve genig alt ¢eneye veya tersine sa-
hip olabilir, bdylece iki ¢ene arasinda dengesizlik
olur ve fonksiyonel bozukluklar ortaya ¢rkar." (1934)
(5,6,8,11).

TANI

Bu anomalide ¢ocugun karakieristik bir goriinii-
sl olup, mikrognati ile birlikte kismi solunum tika-
ntkligl, beslenme zorluklari ve olast yartk damak ilk
slipheleri ortaya g¢ikarmaktadur. Mikrognatinin dere-
cesinde, solunum tikanikhiginin siddetinde, beslenme
problemlerinde ve bu problemin ortaya ¢ikma yasin-
da degisiklikler olabilmektedir. (1,2,3,4,6,11).

TEDAVI

Bu anomalinin erken tedavisi solunum giigliikle-
rinin ve beslenme problemlerinin siddetine gire sinif-
landirdmaktadir. Eger bu sorunlar minimalse higbir
tedaviye gerek yoktur, daha giddetli olgularda, eger
bebek yiiziikoyun yaticthyorsa, dil ve gene ileri gele-
bilir ve bunun hafif solunum tikanikliginm &niine
gecmek icin yeterli oldugu bildirilmektedir. Daha &n-
ce s0z edildigi gibi uygun solunum igin en iyi kriter,
dinlenme sirasinda tikaniklik olmaksizin bebegin ne-
fes alip almadifim saptamakur, eger cocuk gabaliyor,
agliyor ve nefes almak igin uyantyorsa tedavi edilme-
dikge ¢ocugun Hliimil séz konusu olabilmekiedir.
Eger bagin yatinilma geklinin degistirilmesi yeterli de-
gilse, ikinci adim cerrahi operasyonlar yapmaktir.
Eger tekrarlayan giddetli solunum enfeksiyonlari ve
sivanoz varsa ve mandibuler ark maxiller arkin 1
cam'den daha fazla gerisindeyse ve hasta beslenemi-
yorsa operasyon kaginilmazdir. Cocugun g¢enesinin
ileri itilmesini saglamak amaci ile biberonlarina basit
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Resim 4- Siit azilarindaki agirt derecede gliriik

uzantilar baglanabilmesi tasarlanmigtir. Bunlar kis-
men etkili olabilmekteyse de tikaniklig1 tedavi etme-
de yetersiz olmaktadir. Robin, daha ¢ok "ortostatik"
beslenme olarak isimlendirdigi gereksinimle ilgilen-
migtir; bu zellikle beslenme sirasinda bebegi hemen
hemen dikey pozisyonda tutmaktadir. Bylece ¢enesi
ileri itilmeye zorlanir. Robin'in yarigin kapatiimasi ve
dil ve mandibulay1 ileride tutmak igin tanimladigy
"monoblok apareyinde"de bazi degisiklikler yapil-
migtir (5,11

OLGU

9 yaginda bir erkek cocuk olan hastamiz B.X.,
1.0. Dig Hekimligi Fakiiltesi Pedodonti Anabilim Da-
li'na agiz, dig sorunlarinin muayene ve tedavisi i¢in
bagvurdu. (Resim 1) Hastanin dig g&riiniisii incelen-
diginde alt genenin kiigiik ve normalden daha geride
konumlandif1 ve karakteristik "kug ylizii" gdrlintimi
ile dikkat gekti. (Resim 2) Hastanin Szgegmisi ve soy-
gecmisi aragtinldiginda; annenin 2,5 aylik hamile
iken trafik kazasi gegirmis oldugu ve dogan gocukta
gorllen mikrognati, yarik damak ve glossoptosise
travmaya bagli intrauterin zararin neden olabilecegi
diigliniildii. Alman anamnezde hastanin 13 yagindaki
ablasinda veya ailede bagka herhangi bir kimsede bu
durumun bulunmayigt bunun kalitsal bir bozukluk ol-
dugu diisiincesini ortadan kaldirmigtir. Cocuk do-
gumdan hemen sonra hastanede yatinlmig ve uzun bir
slire nazogastrik yolla beslenmig, 3 yagma geldiginde
"kurt agz1" olarak da adlandinlan yarik damak ano-
malisi nedeni ile operasyon yapilmus ve birlesme sag-
lanmistir. Cocugun gocukluk hastaliklar olan kiza-
mik, kabakulak ve ¢igek gibi hastaliklarin diginda
Onemli bir hastalik gecirmemis olmast da mikrognati-
nin enfeksiyon nedeni ile olugma olasiligini da uzak-
lagtirmaktadur.
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agir1 de-
recede ¢lirlimilg oldugo ve kuronlarinin agmmig oldu-
gu gbze carpmaktaydi, (Resim 3,4) Bununla birlikte
ilk bakagta makroglossi gbzlense de daha sonra buna
alt ¢enenin kiigiik ve geride olugunun dilin biiyiikmiig
gibi gbriinmesine neden oldugu distinildd.

Hastadan alman radyografiler gozden gegirildi-
ginde; periapikal radyografilerinde alveol kemigi, pe-
riodontal dokular, siit diglerinin kdk rezorpsiyonlari,
daimi diglerin germleri, germlerin var olup olmadigi

ve siirme zamanlan ile siit ve siirekli diglerindeki ¢ii-

riikler saptanmaya caligildi (Resim 5).

Panoramik radyografisinde, ¢eneleri ve eklemi
gbzden gegirildi (Resim 6). Alt ve iist ¢enenin kafa
kaidesine ve birbirlerine gore iligkisinin inclendigi
sefalometrik grafisinin analizinde ise alt ve dist gene-
nin kafa kaidesine gore geride oldugu, ayn: sekilde alt
gene korpusunun kafa kaidesine gdre geride oldugu,
On-arka yonde iskeletsel IL sinif bir geligim bozuklu-
gu ve ¢ene ucunun ve alt genenin tiim progeslerinin
yetersiz geligtigi de gozlenmektedir (Resim 7).

Hastanm gerekli goriilen tim diglerinin tedavisi
yapilirken solunum yetmezligi ve yutma gicliiga de
gbzlenmigtir. Ag1z digi ve a1z igi muayeneler ve rad-
yografik incelemeler, I.U. Tip Fak. Cocuk ve Goz
Kliniklerinde yapilan muayenelerle birlegtiginde
hastamizda Pierre Robin Sendromunun klinik 6zel-
liklerinden mikrognati, glossoptosis, yarik damak,
kismi solunom ve yutma giligliigi goriilmekle birlikte
26z ve kalp muayenesinde patolojik bir bulgu ve zihin
ozurluliigh saptanmamigtir. Normal kilo ve boyda
olan hastanm el ve ayaklarinda da patolojik bir bozuk-
luk gdzlenmemigtir. Gerekli konservatif tedavileri
yapilip periodik kontrollere gagrilan hastann 1.U. Dig
Hek. Fak. Ortodonti Anabilim Dali tarafindan alt ve
list geneyi ilgilendiren bir aktivator ile gerekli olan or-
topedik tedavisine baglanmigtir. :
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Resim 6- P.R. Sendromlu hastanin panoramik
radyografisinin goriiniimii.

Resim 7- P.R. Sendromlu hastann sefolametril
radyografisinin gdriiniimii,

TARTISMA VE SONUC

Pierre Robin anomalisi ya yalin bir defekt gibi ya
da belli bir grup geligim bozuklugunun bir pargasi ola-
rak olugabilen nonspesifik bir anomali gibi diigiiniil-
mektedir. Anomali sonradan ortaya gikan yapisal de-
gigikliklerle birlikte goriilen bir geligim bozuklugu
olup, primer defekt gegitli anomalilerde sonuglanan
sekonder hatta tersiyer olaylardan yola ¢ikmaktadur.
Pierre Robin anomalisinde primer defekt geligimin
durmasi bunun sonucunda alt gene hipoplazisi ve so-
nunda da karakteristik "kog yiizii"niin olugmasi ol-
maktadir.

Bu ¢ene geligiminin en énemli sonucu solunum
glicliigi olmasina kargilik bu olay tam olarak agikla-
namamugtir. Dilin geriye dogru gitmesine ve diigme- -
sine neden olan, kismen epiglottisi tikayan mikrogna-
tiden otiirii dil kaslarinin yetersiz birligi saglanama-
mugtir, Mikrognati goriilen bebekler nefes almada
glicliik ceketler, siyanoz olaylan vardir ve bu bebek-
ler miimkiin oldugu kadar ventral pozisyonda tutul-
malidirlar. Alt cenenin &n kistm normal konumundan
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¢ok daha geridedir, dyle ki, destek olmazsa dil geriye
dogru diigiip tikamkliga neden olabilmektedir.

Konjenital mikrognatinin etyolojisi bilinme-
mekle birlikte annenin eksik beslenmesi ve basing ve-
ya travmaya bagh intrauterin zarar neden olarak ileri
siiriilebilmektedir. Tedavisi alt genenin gerekli olan
tam fonksiyonunu yapmasi ile olasidir. Bu amagla
Davis ve Dunn iist ¢eneye karg1 hareketsiz‘duran ve
biberonu agizdan uzaklagtiran bir uzant1 yapmuiglar.
Boylece ¢ocuk beslenmek igin alt genesini ileri dogru
uzatmaya galigmaktadir. Edinsel mikrognati ise ya-
vag yavag olusabilmekte ve 4-6 yagma kadar gdriil-
meyebilmektedir.

F. Seymen, N, Sandally

Bu anomali ¢enelerin ankilozu, dogum zarar ve-
ya sonraki yagamda bir travma sonucu olugabilecedi
gibi kazamlmigta olabilmektedir. Temporomandibii-
ler eklem bolgesindeki enfeksiyonlarda kondil bagi-
nin bilylimesinde duraklamaya neden olabilmekte ve
bu durumda kazanilmig mikrognati geligebilmekte-
dir,

Bu olguda ise Pierre Robin anomalisi daha 6nce
de stz edildigi gibi travmaya bagh intrauterin zarar
nedeni ile gelismistir ve goriilen tiim semptomlar
kaynaklardan elde ettigimiz verilerle uyum goster-
mektedir.
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