Edisi Cetak Dentika Dental Journal, Juli 2013 (ISSN: 1693-671X)

300 ' dentika Dental Journal, Vol 17, No. 3, 2013: 300-220

GAMBARAN RADIOGRAFI DENTOMAXILLOFASIAL PADA
PENDERITA PIERRE ROBIN SYNDROME

(DESCRIPTION OF DENTOMAXILLOFACIAL RADIOGRAPHY ON
PIERRE ROBIN SYNDROME PATIENTS)

Amrin Thahir, Cek Dara Manja

Departemen Radiologi
Fakultas Kedokteran Gigi, Universitas Sumatera Utara
JI. Alumni No. 2 Kampus USU Medan 20155

Abstract

Pierre Robin syndrome is craniofacial abnormalitics observed in infants from birth. The clinical features of this syndrome
are micrognasia, glosoptosis, cleft palate and abnormalities in multiple organ systems such as ears, eyes and heart
Radiographically, its showed visible hypoplastic mandible, tongue position is more to the posterior, bilateral cleft lip.
congenital partial bone external auditory canal zigoma and imperfect bilaterally. Generally, the prognosis of patients wits
Pierre Robin syndrome is good, which will continue normally until it reaches the perfect development. The purpose of
this paper is that the dentists can determine description of dentomaxillofacial radiography in patients with Pierre Robes
Syndrome so that they will be able to establish the diagnosis and the appropriate plan treatment for patient. In conclusion.
extra oral radiography there are sefalometri lateral and frontal and three dimensions can be used to support the diagnos:s
and determine the appropriate plan treatment in patients with Pierre Robin Syndrome.
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Abstrak

Pierre Robin Syndrome adalah kelainan kraniofasial yang ditemui pada bayi sejak lahir. Gambaran klinis sindrom in1
yaitu mikrognasia, glosoptosis, celah langit-langit dan kelainan pada beberapa sistem organ seperti telinga, mata dan
jantung. Secara radiografi terlihat hipoplasia mandibula, posisi lidah lebih ke posterior, celah bibir bilateral, kelainan
sebagian tulang zigoma dan auditory canal external yang tidak sempurna secara bilateral. Umumnya prognosis penderita
Pierre Robin Syndrome baik, yang akan berlanjut secara normal sampai mencapai perkembangan yang sempurna. Tujuan
makalah ini adalah agar dokter gigi dapat mengetahui gambaran radiografi dentomaxillofacial pada penderita Pierre
Robin Syndrome sehingga dapat menegakkan diagnosa dan membuat rencana perawatan yang tepat terhadap pasien.
Sebagai kesimpulan, radiografi dentomaxillofacial yaitu radiografi ekstra oral sefalometri lateral dan frontal serta tiga
dimensi dapat dilakukan untuk mendukung diagnosa dan menentukan rencana perawatan yang tepat pada penderita Pierre
Robin Syndrom.

Kata kunci: radiografi, dentomaxillofacial, sindrom Pierre Robin

PENDAHULUAN

Pierre Robin syndrome merupakan kelainan ko-
ngenital terdiri atas sekelompok Kkelainan kranio-
fasial. Gejala utama sindrom i dapat berupa
mikrognasia, glosoptosis, dan celah langit-langit,
yang mengakibatkan terjadinya gangguan jalan
nafas dan kesulitan menelan.'” Kelainan pada be-
berapa sistem organ tubuh yang lain dapat di-
temukan pada sindrom ini adalah kelainan pada
telinga, mata disertai terjadinya serangan apnea dan
sianotik yang disebabkan adanya kelainan kongeni-

tal pada jantung. '

Beberapa penelitian menemukan penyebab sin-
drom ini karena adanya tekanan yang terjadi pada
masa intrauterin yang menyebabkan suatu defor-
masi, ditkuti dengan peran oligohidramnion. Me-
nurut Redett, penyebab terjadinya Pierre Robin
syndrome belum diketahui pasti. Adanya faktor-
faktor eksternal yang mengganggu pertumbuhan ra-
hang bawah janin juga dapat menyebabkan ter-
jadinya Pierre Robin syndrome. Kondisi neurologis
tertentu yang menyebabkan pergerakan rahang
bawah didalam rahim, dapat membatasi per-
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tumbuhan rahang. Beberapa studi juga menunjuk-
kan bahwa ada kemungkinan faktor-faktor genetik
sebzlt%ai penyebab terjadinya Pierre Robin syndro-
me. "

Pierre Robin syndrome memiliki variasi sesual
dengan tingkat keparahannya. Masalah yang paling
umum pada bayi penderita sindrom in1 adalah yang
berkaitan dengan pernafasan dan nutrisi makanan
yang masuk kedalam tubuh bayi."

Tujuan penulisan makalah in1 adalah agar dokter
gigi dapat mengetahui gambaran radiografi dento-
maxillofacial pada penderita Pierre Robin syndrome
sehingga dapat menegakkan diagnosa dan membuat
rencana perawatan yang tepat terhadap pasien.

PATOGENESIS

Mekanisme utama yang berkaitan terhadap segala
bentuk kelainan yang terdapat pada Pierre Robin
syndrome adalah kegagalan pertumbuhan mandi-
bula pada masa intrauterin. Oligohidramnion adalah
suatu rangkalan kelainan anatomi uterin yang me-
nyebabkan terjadinya keterlambatan pertumbuhan
dan kelainan pembentukan janin pada masa intrau-
terin. Pengaruh oligohidramnion dapat mengurangi
cairan amniotik yang menyebabkan terhambatnya
pertumbuhan janin, khususnya pertumbuhan mandi-
bula. Kekurangan cairan amniotik pada masa pem-
bentukan tulang janin menyebabkan dagu tertekan
pada pertemuan klavikula dan sternum.

Pada usia 12-14 minggu, janin mengalami per-
gerakan dan dagu yang tertekan menyebabkan per-
tumbuhan mandibula terhambat. Pertumbuhan ra-
hang vang terganggu akibat adanya tekanan meka-
nis mengakibatkan ukuran rahang menjadi lebih
kecil dari ukuran normal (mikrognasia). Lidah yang
tidak mendapat tempat yang cukup, berada di antara
palatum yang belum sempurna sehingga menyebab-
kan celah palatum tidak dapat menutup secara
sempurna.’

Gambar 1. Penderita Pierre Robin syndrome disertai
gangguan pernafasan’

GAMBARAN KLINIS

Ada beberapa gambaran klinis yang dapat di-
jumpai pada penderita Pierre Robin syndrome, yaitu
mikrognasia, glosoptosis, celah langit-langit, obs-
truksi saluran pernafasan atas, serangan sianotik,
serangan apnea, kelainan mata dan telinga.

1. Mikrognasia

Mikrognasia merupakan malformasi wajah yang

ditandai dengan gejala hipoplasia mandibula.’

Glosoptosis

Glosoptosis merupakan kondist lidah jatuh ke

belakang yang dapat menyebabkan obstrusksi

faringeal.”

3. Celah langit-langit
Terdapat celah pada langit-langit (palatum) yang
terjadi karena palatum tidak menutup secara
sempurna. Pada kasus Pierre Robin syndrome,
biasanya terdapat celah palatum berbentuk U dan
jarang dengan celah berbentuk V, biasanya tidak
disertai celah bibir.”

4. Obstruksi saluran pernafasan atas
Gangguan saluran pernatasan pada penderita
Pierre Robin syndrome merupakan suatu keada-
an berhentinya nafas secara berulang selama in-
terval waktu yang singkat.’

5. Serangan sianotik
Kebanyakan penyebab terjadinya serangan sia-
notik adalah kelainan jantung bawaan yang tidak
diketahui sebelumnya.’

6. Serangan apnea
Serangan apnea disebabkan ketidakmampuan
fungsional pusat pernafasan yang ada hubungan-
nya dengan hipoglikemia atau perdarahan intra-
kranial. Irama pernafasan bayi tidak teratur dan
diselingi serangan apnea.’

7. Kelainan mata
Kelainan mata pada penderita Pierre Robin syn-
drome paling banyak ditemukan adalah katarak
dan glaukoma kongenital.”

8. Kelaman telinga
Gangguan telinga pada sindrom 1n1 adalah otitis
media yang diikuti dengan kelainan bentuk daun
telinga. Penderita Pierre Robin syndrome yang
mengalami kelainan celah langit-langit, ada ke-
mungkinan timbul masalah pendengaran.”

-

GAMBARAN RADIOGRAFI

Radiografi dentomaxillofacial pada penderita
Pierre Robin syndrome dapat mendukung dalam
menegakkan diagnosa. Pemeriksaan melalui evalua-
si radiografi dapat mengukur dan mengestimasi
apakah mandibula memiliki ukuran normal atau ab-
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normal. Radiografi sefalometri secara lateral dan
frontal dapat dilakukan pada bulan pertama atau
kedua setelah kelahiran. Retrusi mandibula dan lidah
yang cenderung ke posterior menjadi gambaran

utama Pierre Robin syndrome dengan sudut wajah
08
82".

Gambar 2. Radiografi sefalometri lateral menunjukkan
retrusi mandibula dengan sudut wajah 82".°

Pada usia 33 minggu kehamilan, mikrognasia dan
glosoptosis dapat terlihat jelas dengan pemeriksaan
scan tiga dimensi.” Pada radiografi CT Scan, terlihat
celah bibir yang bilateral, hipoplasia mandibula dan
kelainan sebagian tulang zigoma. Terlihat juga
auditory canal external yang tidak sempurna secara
bilateral.’

Gambar 3. Radiografi CT Scan wajah janin menunjukkan
- . 9
mikrognasia.

Gambar 4. Radiografi CT7T Scan yang menunjukkan
mandibula lebih kecil dari yang normal, tulang
rahang atas terlihat kecil serta septum hidung
menyimpang ke kiri.”
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Gambar 5. Radiografi CT Scan pada anak usia tiga tahum
dengan manifestasi Pierre Robin syndromse
dimana celah bibir terjadi bilateral, mikrogna-
sia dan glosoptosis.”

PEMBAHASAN

Radiografi sefalometri lateral dan frontal, baik
konvensional maupun digital dilakukan untuk
mengevaluasi kondisi dentomaxillofacial serta me-
ngukur dan mengestimasi mandibula pada penderita
Pierre Robin syndrome. Walaupun demikian masth
memberikan gambaran secara dua dimensi. Se-
karang telah berkembang alat radiografi yang mem-
punyai kelebihan berupa pandangan secara tiga di-
mensi yang mampu memberikan gambaran lebih
detail dalam arah koronal, sagital dan axial.

Tujuan perawatan pada penderita Pierre Robin
syndrome diutamakan pada pernafasan, optimalisasi
pertumbuhan, dan nutrisi makanan, walaupun ada-
nya kesulitan dalam pernafasan. Pada radiografi
dentomaxillofacial secara tiga dimensi memberikan
gambaran lebih akurat schingga dapat membantu
menegakkan diagnosa dan merencanakan perawatan
yang lebih tepat. Rencana perawatan dilakukan hati-
hati dengan memperhitungkan daerah dan jumlah
pemanjangan mandibula serta oklusi akhir yang di-
harapkan. Rencana perawatan harus disertai pe-
meriksaan klinis, radiografi, dan ortodonti.

Diagnosa banding Pierre Robin syndrome adalah
Charge syndrome, cacat di bagian wajah, bibir
sumbing dan langit-langit, bibir sumbing saja, sum-
bing median, sumbing lateral (transversal) dan sum-
bing miring, Digeorge syndrome, efek janin, neo-
natal dan pediatrik adverse yang terjadi sehubung-
an dengan konsumsi alkohol ibu selama kehamilan,
Mandibulofacial dysostosis atau Treacher Collins
syndrome, Multiple births, Childhood obstructive
sleep apnea (OSA) syndrom, Stridor dan Velo-
cardiofacial syndrom (VCFs).

Charge syndrome ditandai dengan dysmorphology
wajah yang khas, terbelah wajah, fistula trachea-
esophageal, cacat jantung bawaan, anomali geni-
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tourinary, keterlambatan perkembangan dan pe-
rawakan pendek. Temuan lain abnormal meliputi
dysmorphology tangan karakteristik, hipotonia, tuli
dan disfagia. Sering didiagnosa dalam periode neo-
natal atau prenatal karena adanya anomali ko-
ngenital ganda dan fitur dismorfik.'""'

Cacat di bagian wajah, bibir sumbing dan langit-
langit, bibir sumbing saja, sumbing median, sum-
bing lateral (transversal) dan sumbing miring pada
anomali kongenital multiple (MCA), dapat menjadi
bagian dari sindrom monogenik yang diketahui
merupakan bagian dari kelainan kromosom.'”"
Digeorge syndrome biasanya didiagnosis segera
setelah lahir karena wajah abnormal atau mani-
festasi penyakit jantung.' Efek janin, neonatal dan
pediatrik adverse yang terjadi sehubungan dengan
konsumsi alkohol ibu selama kehamilan didasarkan
pada anomali wajah yang khas, hambatan per-
tumbuhan (pertumbuhan intrauterin pembatasan dan
kegagalan untuk memiliki catch-up  growth)
dan keterlibatan SSP (gangguan kognitif, ketidak-
mampuan belajar atau kelainan perilaku).'

Mandibulofacial dysostosis atau Treacher collins
syndrome ditandai dengan dysmorphology wajah
khas pada kasus berat, juga dapat didiagnosis se-
belum lahir dengan menggunakan ultrasonografi.'
Pada kasus ringan, dengan ekspresi minimal fitur
wajah, sindrom mungkin terdiagnosis saat lahir."*

Penanganan awal Pierre Robin syndrome dengan
terapi konservatif atau terapi bedah.” Secara mayo-
ritas penanganan konservatif dilakukan dengan me-
letakkan bayi pada posisi telungkup untuk mem-
bebaskan jalan nafas. Penanganan bedah dapat di-
lakukan dengan teknik distraksi osteogenesis pada
mandibula. Perawatan bedah ortognatik pada pasien
sindrom 1ni minimal pada usia 18 tahun. Prognosa
pada anak yang menderita Pierre Robin syndrome
pada umumnya baik, seiring dengan perkembangan
dan pertumbuhannya secara keseluruhan.

Sebagai kesimpulan, radiografi denromaxillofacial
vaitu radiografi ekstra oral sefalometri lateral dan
frontal serta tiga dimensi dapat dilakukan untuk
mendukung diagnosa dan menentukan rencana
perawatan yang tepat pada penderita Pierre Robin
- syndrom.
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