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PiERRE ROBIN SEKANSI

Pierre Robin  Sekansi (“Roben”
olarak telaffuz edilir) alt c¢enenin
daha kUg¢Uk olmasi (micrognathia)
ya da Ust c¢enenin gerisinde
(retrognathia) olmasi  durumuna
verilen isimdir. Sorunun ciddiyetine
bagl olarak dilin konumu bogaza
dogru degisir ve hava yolunu
tikayabilir. Cogu bebek -ancak
hepsi degil- ayni zamanda yarik
damaga da sahip olabilirler fakat
yarin dudak goérilmez.

Yillar  boyunca, Pierre  Robin
Sekansina farkli isimler verilmistir.
Bunlar: Pierre Robin Sendromu,
Pierre Robin UQIUSU, Pierre Robin
Anomalad. Ancak bu tanimlar
ozellikle sendrom tanimi  dogru
degildir. Pierre Robin sendromlara
eslik edebilir ancak izole olarak da
ortaya cikabilir [1].

Degisken o&zellikleri ve sebepleri
olan bu durumu Robin sekansi ya
da Robin kompleksi olarak
tanimlamak belirli bir hasta grubu
icin daha uygun olabilir. Pierre
Robin adindaki bir doktor; kicUk alt
cene, yarik damak ve dilin yanlis
konumlanmasini  bir kombinasyon
olarak 1923 yilinda ilk rapor eden
kisidir.

[1] Editoriun Notu: Pierre Robin
Ulkemizde c¢ogu zaman sendrom
olarak anilmakta oldugu igin bu
vurgunun  Ozellikle yinelenmesine
ihtiyagc duyulmustur.

BU DURUMA NELER SEBEP
OLUR?

En temel sebebi alt genenin dogum
oncesi normal gelisimini
tamamlayamamasidir.  Hamileligin
7-10. haftalarinda alt ¢ene hizlica
bUOyUr ve dilin iki damak arasindan
alcalmasini  saglar. Herhangi bir
sebeple alt c¢ene gerektigi gibi
blyUmezse, dil, damagin
kapanmasini  engelleyerek  yarik
damaga sebep olur. KicUk ya da
yanls konumlanmis alt ¢ene, dilin
agzin  arka tarafinda  pozisyon
almasina sebep olur. Bu durum
dogum sirasinda nefes almada
gUclUk cekilmesine sebep olabilir.
Bu olaylar ‘"sekans!” durumun
deformasyon sekansi olarak
adlandinimasinin  sebebidir. Fakat
tiUm hastalar igcin  durum bdyle
olmak  zorunda degildir. Baaz
hastalar i¢cin bu ozellikler baska bir
sendrom vya da kromozal bir
durumdan kaynaklanabilmektedir.
BU DURUM NE KADAR
YAYGIN?
Robin sekansi/kompleksi oldukca
nadir gorilen bir durumdur. Sikhgi
2.000'de 1'den, 30.000'de T'e kadar
degismektedir. Fakat yarik dudak
ya da damak her 1000 canl
dogumda 1 gérilmektedir.
OLASI BiR SONRAKI
COCUGUM DA BU
DURUMDAN ETKILENIR MI?
Pierre robin sekansinin izole olmasi
ya da baska bir sendroma eslik
etmesi durumlarinin bilinmesi
dnemlidir. izole Pierre Robin sekansi
olan bir gcocuga sahip bir ailenin di-



diger ¢cocuklarinda da bu durumun
olma olasihgr %1 ile %5 arasinda
degismektedir. HenUz daha dogru
tahminler yapabilmemizi
saglayacak yeterli arastirma
yapilmamistir.

Robin Sekansi; Stickler sendromu,
velokardiofasiyal sendrom ya da
Treacher Collins Sendromuna egslik
ediyorsa genetik/kromozomal
faktorler nedeniyle olasi bir sonraki
¢ocugunuzda bu durumun goérilme
olasiligi yUksektir. Robin
Sekansi/kompleksi ayrica cevresel
etkenlerden etkilenen (teratogenik)
cocuklarda da gorUlebilir (Fetal
alkol sendromu ve Fetal Hidantoin
Sendromu gibi). Pierre  Robin
sekansi ile dodan bebeklerin olasi
sendrom ihtimalleri nedeniyle
genetik acidan degerlendirilmesi
cok dnemlidir.

BU DURUMLA iLiSKiLi OLARAK
NE TUR PROBLEMLER
BEKLEMELIYIM?

Diger dogum defektleri gibi Robin
sekansinin siddeti de ¢ocuktan
gocuga degismektedir. Bazi
cocuklar diger ¢cocuklardan daha
fazla problem
yasayabilmektedirler. Erken
ddénemde en sik karsilasilan sorun
nefes alip verme ve beslenmedir.
Sorunlari azaltabilmek icin
ebeveynler bebeklerini nasil
pozisyonlamalari gerektigini
bilmelidirler (6rn. bebegdi sirt Ust0
pozisyonda  birakmamak). Bu
durumdan ¢ok siddetli etkilenmis
bebekler icin yalnizca pozisyonla-

may! bilmek de yeterli olmayabilir.
Boyle bir durumda bir pediatristin
hava yolunu korumak ve
beslenmeye yardimci olmak icin
o6zel dizayn edilmis bir aparat
onermesi gerekebilir. Bazi ¢ocuklar
cerrahi operasyon gerektiren
siddetli solunum problemleri
yasayabilirler. Pediatristler ya da
KBB uzmanlari bebegdi detayl
olarak  kulak  hastaliklar  igin
muayene etmelidirler. Genellikle
yarik damakh tom cocuklar kulak
zarinin arkasinda sivi  birikmesine
maruz kalmaktadirlar. Bu sebeple
KBB uzmani tarafindan ventilasyon
tUpU takilmasi énerilebilir.

Kulak enfeksiyonlar kalici isitme
kaybina sebep olabilecegi ve dil-
konusma gelisimini koto
etkilenecegi icin odyolog
tarafindan da erken dénemden
itibaren kontrol altinda tutulmalidir.

NASIL TEDAVI EDILiR?

Cogu hastada alt gene yasamin ilk
yilinda hizla bUyUr. Bazi ¢ocuklarda
alt gene o kadar hizli bOyUr ki 4-6
yasa kadar profili normal gérinir.

Bu goérunUme ulasamayan
cocuklarin  cerrahi  muUdahaleye
ihtiyaci olabilir. Cocuklarin

c¢enelerinin neden cesitli oranlarda
bUy0dUgu bilinmemektedir.

Yarik damak varsa bunun da
cerrahi muUdahale ile kapatilmasi
gereklidir. . Operasyon zamani
¢ocugun bUyUmesine ve gelismesi-



ne gore gesitlilik gdstermektedir.
Ancak genellikle bir yaslarinda
yapiimaktadir. Yarik damakli
cocuklar bir dil ve konusma
terapistinin  gdzetiminde olmaldir
¢Unkay, gecikmis konusma
bozuklugu riski tasimaktadirlar.

NEREDE TEDAVI EDILiR?

Robin sekansi olan ¢ocuklarin
farkli  bircok saglik sorunlari

olabilecegi icin ailelerin
kraniyofasiyal sendrom
merkezlerine basvurarak,

degerlendirme ve girisim planinin
belirlenmesi icin multidisipliner bir
ekip tarafindan kontrol edilmesi
cok dnemlidir.
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