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Streszczenie

Wstep. Sekwencja Pierre Robin (Pierre Robin Sequence, PRS) jest zaburzeniem rozwojowym powstatym na skutek
malformaciji | tuku skrzelowego. Etiologia PRS nie jest do kohca poznana, brane sg pod uwage zaréwno czynniki gene-
tyczne, jak i Srodowiskowe. Objawy PRS (matozuchwie, dotylne przemieszczenie jezyka oraz rozszczep podniebienia)
sg czynnikami majgcymi znaczacy wptyw na prawidtowy rozwoj dziecka, a stopien ich nasilenia determinuje zaréwno
sposob leczenia, jak i jego efekty.

Cel. Celem pracy jest opis przypadku 5-letniego pacjenta ze stwierdzonym PRS.

Materiat i metody. Przeprowadzono badanie kliniczne jamy ustnej pacjenta, wykonano zdjecie rentgenowskie panto-
mograficzne.

Wyniki. Widoczne zmiany w rysach twarzy, nieznacznie zaznaczony ptasi profil, blizna po operacji podniebienia
miekkiego, choroba préchnicowa.

Whioski. W przebiegu leczenia oraz opieki nad pacjentem z PRS konieczne sg dtugoterminowe monitorowanie oraz
podejscie interdyscyplinarne.

Stowa kluczowe: Sekwencja Pierre Robin, rozszczep podniebienia, matozuchwie.

Abstract

Introduction. Pierre Robin Sequence (PRS) is a congenital abnormality associated with the first brachial arch malfor-
mation. The etiology of PRS is not fully known, though both genetic and environmental factors are taken into account.
PRS symptoms (micrognathia, glossoptosis and cleft palate) have a significant influence on the proper development of
a child. The severity of the disease determines the treatment plan and its results.

Aim. The aim of this report is to present the case of a five-year old boy diagnosed with PRS.

Material and methods. A clinical examination of the oral cavity was performed, an orthopantomogram was taken.
Results. Visible changes in facial features, bird face appearance, scar after surgical reconstruction of soft palate, dental
caries.

Conclusions. The course of treatment and PRS patient care demand long-term monitoring as well as a multidiscipli-

nary team approach.

Keywords: Pierre-Robin Sequence, cleft palate, micrognathia.

Wstep

Rozszczepy warg i podniebienia sg jednymi z naj-
czesciej wystepujacych wad wrodzonych w obre-
bie twarzoczaszki. Moga mie¢ podtoze zaréwno
Srodowiskowe, jak i genetyczne. Ze wzgledu na
planowanie leczenia i opieki nad pacjentem istot-
ny jest fakt, iz moga one wystepowac jako wady
izolowane lub jako jeden z elementow wystepujg-
cego u pacjenta zespotu wad, czego przyktadem
jest sekwencja Pierre Robin, zesp6t Teacher Col-
linsa [1]. Wedtug r6znych autoréw czestos¢ wyste-
powania anomalii towarzyszacych moze wynosic¢
od 4,3% [2] do 63.4% [3].

Sekwencja Pierre Robin (Pierre Robin Sequen-
ce, PRS), jest zaburzeniem rozwojowym powsta-
tym na skutek malformacji | tuku skrzelowego [4].
ZespoOt zostat opisany po raz pierwszy w 1923

roku przez francuskiego lekarza Pierra Robin na
podstawie badania noworodka z niedorozwojem
zuchwy, duzym jezykiem, zaburzeniami oddechu
oraz rozszczepem podniebienia [5]. Czestosc
wystepowania szacuje si¢ od 1:8500 do 1:20000
nowych urodzen [6]. Nazwa zesp6t Pierre Robin
funkcjonowata do 1976 roku, kiedy to ze wzgledu
na charakter anomalii — kaskada nieprawidtowosci
anatomicznych wynikajgca z pojedynczego defek-
tu rozwojowego — Cohen wprowadzit termin Se-
kwenciji Pierre Robin [7].

Etiologia PRS nie jest dotychczas w petni po-
znana. W pi$miennictwie wymienia sie zarbwno
wptyw czynnikéw $rodowiskowych, jak i gene-
tycznych. Zgodnie z najnowszymi wynikami ba-
dan, powstawanie PRS moze mie¢ zwigzek z dys-
lokacjg gendéw SOX9 i KCNJ2 [8].
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Sekwencja Pierre Robin charakteryzuje sie
matozuchwiem, dotylnym przemieszczeniem je-
zyka oraz rozszczepem podniebienia [9]. Stopien
zaawansowania zmian w PRS nie zawsze jest jed-
nakowy. Obok lekkich, wystepujg niekiedy posta-
cie cigzkie, przy czym w znacznym stopniu ma to
zwigzek z rozlegtoscig rozszczepu podniebienia.
W lekkiej postaci wystepuje rozszczep tylko pod-
niebienia migkkiego, a w cigzkich przypadkach
takze podniebienia twardego i wargi.

Powiktania PRS sg bezposrednio zwigzane
z rozlegtoscig rozszczepu oraz dotylnym prze-
mieszczeniem jezyka. W pierwszych miesigcach
zycia zdrowiu dziecka zagrazajg trudnosci z oddy-
chaniem, wigcznie z catkowitg niedroznoscig drog
oddechowych, wynikajgce z zapadania si¢ jezyka,
jak rowniez mozliwo$¢ aspiracji tresci pokarmowej,
co moze by¢ przyczyng zachtystowego zapalenia
ptuc [10]. Te przeszkody w karmieniu sg jednymi
z gtéwnych probleméw towarzyszgcych PRS [11].
Ze wzgledu na wysokie prawdopodobienstwo wy-
stgpienia opisanych wyzej powiktan, niezmiernie
wazna jest edukacja rodziny oraz scista wspoétpraca
personelu medycznego z opiekunami dziecka [12].

Opis przypadku
Z pacjentem w wieku 6 lat zgtosili sie do gabi-
netu stomatologicznego rodzice w celu objecia

Rycina 1. W badaniu wewnatrzustnym pacjenta stwier-
dzono wydtuzenie odcinka czotowego, siodetkowaty nos
i szeroko rozstawione oczodoty

Figure 1. Extra-oral examination showed the prolonga-
tion of frontal segment, saddle nose and widely located
eye-sockets
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go opiekg stomatologiczng. Z przeprowadzone-
go wywiadu wynikato, iz okres cigzy oraz poréd
przebiegaty prawidtowo. W pierwszej dobie zycia
zdiagnozowano PRS, w kolejnych miesigcach wy-
kluczono wystepowanie innych wad. Od pierwszej
doby dziecko byto karmione przez smoczek, gdyz
ze wzgledu na mate nasilenie objawow nie byto ko-
niecznosci karmienia pozajelitowego. Rozszczep
podniebienia miekkiego zoperowano w 2. roku
zycia dziecka. Rodzice podali, ze od tego czasu
dziecko rozwija sie prawidtowo.

Obecnie w badaniu zewnatrzustnym stwier-
dzono: dysproporcje odcinka czotowego, nosowe-
go i szczekowego twarzy, z wydtuzeniem odcinka
czotowego, siodetkowaty nos, szeroko rozstawio-
ne oczodoty (Rycina 1) oraz nieznacznie zazna-
czony ptasi profil (Rycina 2).

W badaniu wewnatrzustnym widoczny jest cha-
rakterystyczny dla PRS przemieszczony ku tytowi
jezyk, wysoko wysklepione podniebienie z blizng
po operacji podniebienia miekkiego (Rycina 3),
ptytki przedsionek jamy ustnej.

Badanie jamy ustnej ujawnito liczne ubytki
prochnicowe we wszystkich zebach trzonowych
(puw = 8). Nie stwierdzono anomalii budowy i mi-
neralizacji tkanek twardych zeba.

Odnotowano obecno$¢ migkkich ztogéw na
zebach trzonowych. Osadu nie byto na pozosta-

Rycina 2. W badaniu zewnatrzustnym widoczny jest
ptasi profil

Figure 2. Extra-oral examination showed bird face ap-

pearance
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Rycina 3. W badaniu wewnatrzustnym stwierdzono
przemieszczony ku tytowi jezyk oraz wysoko wysklepio-
ne podniebienie z blizng po operacji podniebienia migk-
kiego

Figure 3. Intra-oral examination showed the backwards
displacement of the tongue and high-arched palate with
the scar after surgical reconstruction of soft palate

tych zebach; nie stwierdzono wyktadnikow stanu
zapalnego dzigset (Gl = 0).

Badanie radiologiczne wykazato obecnosé
wszystkich zawigzkéw zebow statych, na odpo-
wiednim do wieku etapie rozwoju.

Na podstawie przeprowadzonych badan usta-
lono plan leczenia obejmujgcy zaréwno leczenie
zachowawcze, jak réwniez profilaktyke choroby
préchnicowej zebow. Pacjenta skierowano takze
na konsultacje ortodontyczna.

Podsumowanie

Pacjenci ze zdiagnozowang sekwencjg Pierre Ro-
bin juz od momentu urodzenia wymagajg interdy-
scyplinarnego leczenia, jak réwniez szczegolnej
opieki ze strony rodzicébw ze wzgledu na liczne
anomalie i ewentualne powiktania mogace bez-
posrednio zagraza¢ zyciu. Konieczna jest stata
kontrola prawidtowosci rozwoju oraz zachowan
prozdrowotnych, w tym diety i zwyczajéw higie-
nicznych. W wielu przypadkach istnieje koniecz-
nos¢ pobrania wycisku anatomicznego w celu wy-
konania obturatora. Jest on stosowany do czasu
wykonania operacji zamknigcia rozszczepu pod-
niebienia [13]. Zabieg chirurgiczny obejmujacy pla-
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styke podniebienia zamyka potgczenie jamy ust-
nej i nosowej, jednakze w przypadkach znacznego
matozuchwia z zapadaniem jezyka konieczne jest
przeprowadzenie zabiegu dystrakcji zuchwy [6].
Zaburzenia w okolicy twarzoczaszki powoduja, iz
pacjenci przez dtugie lata muszag znajdowaé sie
pod statg opiekg lekarza ortodonty. Ze wzgledu
na ten fakt tym wiekszy nacisk powinien by¢ kta-
dziony na zachowanie zeb6éw mlecznych do czasu
ich fizjologicznej wymiany. Szczegolnie istotne jest
zapobieganie préchnicy, ktérej rozwoj moze byc
przyczyng przedwczesnej utraty zebdw, co moze
by¢ dodatkowym czynnikiem hamujagcym prawi-
dtowy rozwoj uktadu kostnego twarzoczaszki.
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