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Streszczenie
Wstęp. Sekwencja Pierre Robin (Pierre Robin Sequence, PRS) jest zaburzeniem rozwojowym powstałym na skutek 
malformacji I łuku skrzelowego. Etiologia PRS nie jest do końca poznana, brane są pod uwagę zarówno czynniki gene-
tyczne, jak i środowiskowe. Objawy PRS (małożuchwie, dotylne przemieszczenie języka oraz rozszczep podniebienia) 
są czynnikami mającymi znaczący wpływ na prawidłowy rozwój dziecka, a stopień ich nasilenia determinuje zarówno 
sposób leczenia, jak i jego efekty.
Cel. Celem pracy jest opis przypadku 5-letniego pacjenta ze stwierdzonym PRS.
Materiał i metody. Przeprowadzono badanie kliniczne jamy ustnej pacjenta, wykonano zdjęcie rentgenowskie panto-
mograficzne.
Wyniki. Widoczne zmiany w rysach twarzy, nieznacznie zaznaczony ptasi profil, blizna po operacji podniebienia 
miękkiego, choroba próchnicowa.
Wnioski. W przebiegu leczenia oraz opieki nad pacjentem z PRS konieczne są długoterminowe monitorowanie oraz 
podejście interdyscyplinarne.
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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.
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Wstęp
Rozszczepy warg i podniebienia są jednymi z naj-
częściej występujących wad wrodzonych w obrę-
bie twarzoczaszki. Mogą mieć podłoże zarówno 
środowiskowe, jak i genetyczne. Ze względu na 
planowanie leczenia i opieki nad pacjentem istot-
ny jest fakt, iż mogą one występować jako wady 
izolowane lub jako jeden z elementów występują-
cego u pacjenta zespołu wad, czego przykładem 
jest sekwencja Pierre Robin, zespół Teacher Col-
linsa [1]. Według różnych autorów częstość wystę-
powania anomalii towarzyszących może wynosić 
od 4,3% [2] do 63.4% [3].

Sekwencja Pierre Robin (Pierre Robin Sequen-
ce, PRS), jest zaburzeniem rozwojowym powsta-
łym na skutek malformacji I łuku skrzelowego [4]. 
Zespół został opisany po raz pierwszy w 1923 

roku przez francuskiego lekarza Pierra Robin na 
podstawie badania noworodka z niedorozwojem 
żuchwy, dużym językiem, zaburzeniami oddechu 
oraz rozszczepem podniebienia [5]. Częstość 
występowania szacuje się od 1:8500 do 1:20000 
nowych urodzeń [6]. Nazwa zespół Pierre Robin 
funkcjonowała do 1976 roku, kiedy to ze względu 
na charakter anomalii – kaskada nieprawidłowości 
anatomicznych wynikająca z pojedynczego defek-
tu rozwojowego – Cohen wprowadził termin Se-
kwencji Pierre Robin [7].

Etiologia PRS nie jest dotychczas w pełni po-
znana. W piśmiennictwie wymienia się zarówno 
wpływ czynników środowiskowych, jak i gene-
tycznych. Zgodnie z najnowszymi wynikami ba-
dań, powstawanie PRS może mieć związek z dys-
lokacją genów SOX9 i KCNJ2 [8].
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Sekwencja Pierre Robin charakteryzuje się 
małożuchwiem, dotylnym przemieszczeniem ję-
zyka oraz rozszczepem podniebienia [9]. Stopień 
zaawansowania zmian w PRS nie zawsze jest jed-
nakowy. Obok lekkich, występują niekiedy posta-
cie ciężkie, przy czym w znacznym stopniu ma to 
związek z rozległością rozszczepu podniebienia. 
W lekkiej postaci występuje rozszczep tylko pod-
niebienia miękkiego, a w ciężkich przypadkach 
także podniebienia twardego i wargi.

Powikłania PRS są bezpośrednio związane 
z rozległością rozszczepu oraz dotylnym prze-
mieszczeniem języka. W pierwszych miesiącach 
życia zdrowiu dziecka zagrażają trudności z oddy-
chaniem, włącznie z całkowitą niedrożnością dróg 
oddechowych, wynikające z zapadania się języka, 
jak również możliwość aspiracji treści pokarmowej, 
co może być przyczyną zachłystowego zapalenia 
płuc [10]. Te przeszkody w karmieniu są jednymi 
z głównych problemów towarzyszących PRS [11]. 
Ze względu na wysokie prawdopodobieństwo wy-
stąpienia opisanych wyżej powikłań, niezmiernie 
ważna jest edukacja rodziny oraz ścisła współpraca 
personelu medycznego z opiekunami dziecka [12].

Opis przypadku
Z pacjentem w wieku 6 lat zgłosili się do gabi-
netu stomatologicznego rodzice w celu objęcia 

go opieką stomatologiczną. Z przeprowadzone-
go wywiadu wynikało, iż okres ciąży oraz poród 
przebiegały prawidłowo. W pierwszej dobie życia 
zdiagnozowano PRS, w kolejnych miesiącach wy-
kluczono występowanie innych wad. Od pierwszej 
doby dziecko było karmione przez smoczek, gdyż 
ze względu na małe nasilenie objawów nie było ko-
nieczności karmienia pozajelitowego. Rozszczep 
podniebienia miękkiego zoperowano w 2. roku 
życia dziecka. Rodzice podali, że od tego czasu 
dziecko rozwija się prawidłowo.

Obecnie w badaniu zewnątrzustnym stwier-
dzono: dysproporcję odcinka czołowego, nosowe-
go i szczękowego twarzy, z wydłużeniem odcinka 
czołowego, siodełkowaty nos, szeroko rozstawio-
ne oczodoły (Rycina 1) oraz nieznacznie zazna-
czony ptasi profil (Rycina 2).

W badaniu wewnątrzustnym widoczny jest cha-
rakterystyczny dla PRS przemieszczony ku tyłowi 
język, wysoko wysklepione podniebienie z blizną 
po operacji podniebienia miękkiego (Rycina 3), 
płytki przedsionek jamy ustnej.

Badanie jamy ustnej ujawniło liczne ubytki 
próchnicowe we wszystkich zębach trzonowych 
(puw = 8). Nie stwierdzono anomalii budowy i mi-
neralizacji tkanek twardych zęba.

Odnotowano obecność miękkich złogów na 
zębach trzonowych. Osadu nie było na pozosta-

Rycina 1. W badaniu wewnątrzustnym pacjenta stwier-
dzono wydłużenie odcinka czołowego, siodełkowaty nos 
i szeroko rozstawione oczodoły

Figure 1. Extra-oral examination showed the prolonga-
tion of frontal segment, saddle nose and widely located 
eye-sockets

Rycina 2. W badaniu zewnątrzustnym widoczny jest 
ptasi profi l
Figure 2. Extra-oral examination showed bird face ap-
pearance
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łych zębach; nie stwierdzono wykładników stanu 
zapalnego dziąseł (GI = 0).

Badanie radiologiczne wykazało obecność 
wszystkich zawiązków zębów stałych, na odpo-
wiednim do wieku etapie rozwoju.

Na podstawie przeprowadzonych badań usta-
lono plan leczenia obejmujący zarówno leczenie 
zachowawcze, jak również profilaktykę choroby 
próchnicowej zębów. Pacjenta skierowano także 
na konsultację ortodontyczną.

Podsumowanie
Pacjenci ze zdiagnozowaną sekwencją Pierre Ro-
bin już od momentu urodzenia wymagają interdy-
scyplinarnego leczenia, jak również szczególnej 
opieki ze strony rodziców ze względu na liczne 
anomalie i ewentualne powikłania mogące bez-
pośrednio zagrażać życiu. Konieczna jest stała 
kontrola prawidłowości rozwoju oraz zachowań 
prozdrowotnych, w tym diety i zwyczajów higie-
nicznych. W wielu przypadkach istnieje koniecz-
ność pobrania wycisku anatomicznego w celu wy-
konania obturatora. Jest on stosowany do czasu 
wykonania operacji zamknięcia rozszczepu pod-
niebienia [13]. Zabieg chirurgiczny obejmujący pla-

stykę podniebienia zamyka połączenie jamy ust-
nej i nosowej, jednakże w przypadkach znacznego 
małożuchwia z zapadaniem języka konieczne jest 
przeprowadzenie zabiegu dystrakcji żuchwy [6]. 
Zaburzenia w okolicy twarzoczaszki powodują, iż 
pacjenci przez długie lata muszą znajdować się 
pod stałą opieką lekarza ortodonty. Ze względu 
na ten fakt tym większy nacisk powinien być kła-
dziony na zachowanie zębów mlecznych do czasu 
ich fizjologicznej wymiany. Szczególnie istotne jest 
zapobieganie próchnicy, której rozwój może być 
przyczyną przedwczesnej utraty zębów, co może 
być dodatkowym czynnikiem hamującym prawi-
dłowy rozwój układu kostnego twarzoczaszki.
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Rycina 3. W badaniu wewnątrzustnym stwierdzono 
przemieszczony ku tyłowi język oraz wysoko wysklepio-
ne podniebienie z blizną po operacji podniebienia mięk-
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
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