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Airway obstruction and feeding difficulties are the major issues in patients
with Pierre-Robin sequence. Managing airway problems is challenging
for both pediatricians and plastic and reconstructive surgeons. The main
causes of airway obstruction are micrognathia and glossoptosis. Numerous
therapeutic maneuvers have been used to stabilize the upper airway in these
patients, such as prone positioning, tracheotomy and tongue-lip adhesions.
However, high complication rates, long duration of hospitalization, ineffective
airway management, and feeding difficulties are the disadvantages of these
techniques. Mandibular distraction osteogenesis is an effective treatment
to avoid tracheotomy and provide effective feeding in carefully selected
Pierre-Robin sequence neonates. Here, we present a neonate with micrognathia
and glossoptosis, who was treated with mandibular distraction, and we aimed
to discuss the treatment modalities for airway management in patients with
Pierre-Robin sequence.
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OZET: Hava yolu obstriiksiyonu ve beslenme problemleri Pierre-Robin sekanslt
hastalarin en 6nemli sorunlaridir. Bu sorunlarin temel nedenleri mikrognati
ve glossopitozdur. Hava yolu obstriiksiyonunun diizeltilmesinde yiiz {istii
pozisyonlama, trakeotomi a¢ilmasi ve dil dudak adezyonu gibi bazi tedavi
yontemleri uygulanmaktadir. Bununla beraber so6zii edilen yontemlerin yiiksek
komplikasyon riski, etkin hava yolu aciklig1 saglayamamasi ya da beslenme
sorunlarinin ¢6ziimiinde yetersiz kalmasi gibi dezavantajlar1 vardir. Mandibulaya
uygulanan distraksiyon osteogenezi, sec¢ilmis hastalarda trakeotomiden
kaginilabilmesi ve etkin beslenme saglanabilmesi gibi avantajlar1 ile etkili
bir tedavi yontemidir. Bu makalede sunulan mikrognati ve glossopitoza bagl
solunum sikintisi olan bir yenidogan internal yerlesimli distraktor ile uygulanan
mandibuler distraksiyon osteogenezi ile tedavi edilmis ve Pierre-Robin sekansl
hastalara uygulanan tedavi yontemleri tartisilmistir.

Anahtar kelimeler: Pierre-Robin sekansi, distraksiyon osteogenezi.

Konjenital mikrognati ve glossopitoz en sik
olarak Pierre-Robin sekansinda goriilmekle
beraber Treacher Collins sendromu, Nager
sendromu, velokardiyofasyal sendrom, bilateral
hemifasyal mikrozomi, Stickler sendromu
gibi tablolara da eslik edebilmektedir!.
Deformitenin klinik yansimalar1 temel olarak
hava yolu obstriiksiyonu ve beslenme giigliigii
ile kendisini gostermekte olup problemin

biylikliigi deformitenin siddetiyle ilintili
olarak hastadan hastaya degisebilmektedir2. Bu
makalede siddetli konjenital mikrognatisi ve
ciddi glossopitozu olan bir vaka sunulmus ve
erken tedavi alternatifleri tartisilmistir.
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hastanin, dogdugu hastanede morarma, diisiik
dogum agirlig1 ve beslenme giicliigii oldugu
i¢in alt1 glin yatirildigi, beslenme sorunlarinin
devam etmesi ve solunum sikintilarinin artmast
nedeniyle baska merkeze gonderildigi; burada
da 15 giin yatirildigi, kranial ultrasonografik
incelemede yan ventrikiillerin ve {g¢ilinci
ventrikiilin komsulugunda genis iskemik
lezyonlar saptandigi, yakinmalarinin devami ve
genel durum bozuklugu nedeniyle hastanemize
gonderildigi 6grenildi.

Fizik muayenesinde viicut agirligr 2450
gr, yenidogan refleksleri zayifti. Akciger
enfeksiyonu nedeniyle ampisilin-gentamisin
tedavisi baslandi. Yatisindan 24 saat sonra
solunum bozulmasi ve bradikardisi olmasi
tizerine entiibe edildi (Sekil 1). Ertesi giin
acil mandibuler osteotomi ve distraksiyon
osteogenezi planlanarak ameliyata alindi.
Modifiye Risdon insizyonu ile deri ve deri alt1
gecilip masseter kasi ayrildiktan sonra Synthes
internal distraktdr (ABD) implante edildi ve
angulus diizeyinden oblik osteotomi yapilarak
mandibuler segmentler birbirinden ayrildi
(Sekil 2). Bir giinliik latent periodun ardindan
ilk giin 0.5 mm/giin, sonraki bes giin 2 X 0. 75
mm/gilin, izleyen sekiz giin ise 1X1 mm/giin
hizlarinda distraksiyon uygulandi. Mandibula
segmentleri 14 giin boyunca toplam 16 mm
distrakte edilerek iki aylik konsolidasyon
evresine birakildi (Sekil 3).

Tartisma

Mikrognati, glossopitoz ve solunum sikintisi
olan bir yenidogan ilk defa Robin tarafindan
1923’te tanimlanmis, 1960’larda mikrognati,
glossopitoz ve yarik damak triadi Pierre-
Robin sekansi olarak adlandirilmistir3. Pierre-
Robin sekansina en sik mikrognati eslik
etmekle beraber damak yarig1 olmayan, sadece
mikrognatisi olan ve bu nedenle yenidogan
déneminde destek tedavisine ihtiya¢ duyacak
diizeyde deformiteye sahip olan hastalar da
sik goriilmektedir. Hastalarin temel sorunlari
solunum sikintisi ve beslenme gii¢liigiidiir?.

Distraksiyon osteogenezi, mekanik gerim kuvveti
uygulayarak canlinin belli bir lokalizasyonundaki
kemik dokusunun daha biiyik boyutlara
ulastirilmasi esasina dayanmaktadir. Osteotomi
sonrasi serbest kemik uclar1 arasindaki bosluk
siirekli genisletilip osteotomi hattindaki kallus
uzatilarak kemik rejenerasyonu ve ossifikasyonu
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Sekil 1. Solunum sikintis1 nedeniyle entiibe edilmis
hasta goriilmektedir. Mandibula projeksiyonunun
oldukga yetersiz oldugu izlenmektedir.

saglanir. Distraksiyon osteogenezinin insanda
kranio-maksillofasiyal cerrahi alaninda ilk
uygulanmasi1 McCarthy ve arkadaslari* tarafindan
gerceklestirilip 1992’de elde edilen sonuglar
yayinlanmuistur.

Mikrognati hastalarinda solunum sikintisinin
patofizyolojisi kiiglik ve tam gelisememis
mandibula nedeniyle dil kokiiniin posteriorda
yerlesmis olmasi ile hava yolunu tikamasina
dayanir. Ayrica bu hastalardaki yutma
giicliigli de yine dilin anormal pozisyonundan
kaynaklanmaktadir. Bir ¢alismada hastalarin

i@ \ 1 .
Sekil 2. Angulus mandibula lojuna internal distraktoriin
yerlestirilmesi goériilmektedir.
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Sekil 3. Hastanin postoperatif dénemde ekstiibe
oldugu, distraksiyon siirecinin tamamlanmasi ile yeterli
mandibula projeksiyonunun saglandig1 goritilmektedir.

%383’iinde gastrotsefageal reflii, %100’iinde de
yutmanin oral ve faringeal fazlarinda aksama
saptanmistir®. S6zii edilen sorunlarin sik
aspirasyon pnomonisi olusturmasi ve tekrarlayan
enfeksiyonlara bagli olarak da gelisim geriligine
neden olmasi kac¢inilmazdir.

Solunum sikintis1 klinik takip ile (yliz iistd
pozisyonda izlem, nazofaringeal hava yolu-
airway uygulamas1 gibi) kontrol altinda
tutulabilecek diizeyde olabilecegi gibi acil
endotrakeal entiibasyon hatta trakeotomiyi
gerektirecek kadar ciddi boyutlarda da
olabilmektedir. Bu ¢ocuklarin %23’iinde
dogumda veya izleyen haftalarda invazif
girisimleri gerektiren solunum sikintisi
olusabildigi bildirilmektedir!. Solunum
sikintisinin cerrahi olarak ortadan kaldirilmasi
amaciyla trakeotomi, dil-dudak adezyonu ve
distraksiyon osteogenezi uygulanabilmektedir.
Dil dudak adezyonu fizyolojik bir ¢6ziim
olmayip ayni zamanda beslenme gii¢liigiinii
¢ozmemekte, hatta dilin yutma iizerindeki
etkisini de kotli yonde etkileyebilmektedir.

Hastaya mandibuler osteotomi ve distraksiyon
osteogezi planlanmasinin nedeni, beslenme
sorunlarinin yani sira ekstiibasyonu tolere
edememesi ve tekrar entiibe edilmek zorunda
kalinmasidir. Ekstiibasyonu tolere edemeyen
hastalarda uzamis entiibasyon nedeniyle
trakeotomi agilmasi gerekliligi bilinmektedir.
Agir olgularda trakeotomi gerekliligi %23
olarak bildirilmektedir®. Ancak sozii edilen
hasta gurubunda trakeotomi acildiktan
sonra dekantiilasyon zamani ortalama 3.1
yil olup yiiksek maliyet ve morbidite siklig1
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uygulamanin diger dezavantajlari arasinda
sayilmaktadir’. Uygulanmis olan distraksiyon
osteogenezi ile hasta ameliyattan sonra altinci
giinde ekstiibe edilmis, distraksiyon siireci
14. giin tamamlanmistir. Distraksiyon erken
postoperatif donemde 2X0.75 mm/giin ile
erken ekstiibasyona olanak saglayabilmesi
amaciyla standart protokolden daha hizli
gerceklestirilmistir. Burada hedef olabildigince
erken donemde hava yolunun miimkiin
oldugunca agilmasidir. Ekstiibasyonun basari
ile gerceklestirildigi altinci giiniin ardinda
standart hiza (1 mm/giin) indirilmistir.
Distraksiyonun sona ermesi ile hastanin oral
beslenmesi kolaylasmis, yutma giigliigli azalmus,
beslenirken ortaya ¢ikan morarma ataklari
ortadan kalkmistir. Sundugumuz vakadaki
gibi mikrognatiye bagli solunum sikintist ve
yutma gii¢liigiine bagli beslenme sorunlari olan
hastalarda mandibuler osteotomi ve distraksiyon
osteogenezi, orogastrik tiip ile beslenme ve
trakeotomiden kaginmayi saglayacak bir tedavi
alternatifi olarak goriilmektedir.
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