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Öykü 

 

• 3 ay 21 günlük erkek hasta 

• BroŶkopulŵoŶer displazi, uzuŶ süreŶ apŶe ŶedeŶiǇle dış 
ŵerkez ÇYBÜ’de eŶtüďe izleŶeŶ hasta, tarafıŵıza ǇoğuŶ 
ďakıŵa göŶderilŵiş.  

• ÇYBÜ’ de soluŶuŵ ve ďesleŶŵe proďleŵleri seďeďiǇle ϴϬ güŶ 
izleŶeŶ hasta, ÇYBÜ ihtiǇaĐı kalŵaŵası üzeriŶe çoĐuk servisiŶe 
Ǉatırıldı. 



 
 
 
 
• PRENATAL: AŶŶeŶiŶ Ϯ. geďeliği. Geďeliği ďoǇuŶĐa düzeŶli doktor ve USG koŶtrolü 

var. USG’de çoĐuğuŶ gelişiŵiŶiŶ Ŷorŵal olduğu söǇleŶŵiş. Geďelik sırasıŶda sigara, 
alkol, radǇasǇoŶ ŵaruziǇeti, eŶfeksiǇoŶ, hastalık geçirŵe öǇküsü Ǉok. 
 

• NATAL: ϯϲ haftalık, sezarǇeŶ, ϮϭϱϬ gr olarak doğŵuş. 
 

• POSTNATAL: DoğduğuŶda 1.dk APGAR ϱ iŵiş. SoluŶuŵ sıkıŶtısı ŶedeŶi ile dış ŵerkez 
yoğuŶ bakıŵ üŶitesiŶde ϰ1 güŶ izleŶŵiş. 

 
• BESLENME: ϯ aǇ sadeĐe  aŶŶe sütü alŵış. Şu aŶ NG’deŶ aŶŶe sütü ve ϭ/ϭ ŵaŵa 

ďesleŶiǇor. D vit ve deŵir kullaŶıŵı ŵevĐut. 
 

• BÜYÜME VE GELİŞME: BaşıŶı dik tutaŵıyor 

                                               
• AŞILAR: SadeĐe ϭ. aǇ aşılarıŶı olŵuş.  

 

• GEÇİRDİĞİ HASTALIKLAR: YBÜ nde glossopeksi Ǉapılŵış. Trakeostomi açılŵış.   

Özgeçŵiş 



SoǇgeçŵiş 

• Anne: Ϯϴ ǇaşıŶda, sağ- sağlıklı 
• Baba: ϯϯ ǇaşıŶda, sağ- sağlıklı 
• AŶŶe ve ďaďa arasıŶda akraďalık Ǉok. 

 

• Kardeşler: 
• ϭ.çoĐuk: ϰ ǇaşıŶda kız, sağ-sağlıklı  
• Ϯ.çoĐuk: Hastaŵız. 

 

• Ailede sürekli hastalık: yok 

 



Vital Bulgular 

• Ateş : 36 C 

• Nabız: 142 /dk. 

• Solunum: 34/dk. 

• Tansiyon: 90/50 mmHg (35p) 

• SaO2: %100 (O2li) 

 

 

 

 

 

• Boy: 52 cm (<3p) 

• Kilo: 4.450 gr (<3p) 

• Baş Çevresi: 39cm(<3p) 

 

 

 

 



Fizik Muayene 

 
• Genel durumu: orta 

 
• Cilt: Turgor, toŶus doğal. Ödeŵ, ikter, siǇaŶoz, peteşi, purpura, pigŵeŶtasǇoŶ 

ďozukluğu Ǉok. 
 

• Baş boyun:  Yarık daŵak  

                       Mikrognati 

                        Düşük kulak çizgisi 
                         Atipik yüz görünümü. 
                         ÖŶ foŶtaŶel Ϯǆϭ Đŵ,Ŷorŵal ďoŵďelikte;arka foŶtaŶel kapalı,   
                         Boyunda kitle ve LAP yok. Trakeostomisi mevcut. 
 
• Gözler: Işık refleksi ďilateral ŵevĐut. Pupiller izokorik. KoŶjoŶktivalar ve skleralar 

doğal. 
 

• Kulak-burun- boğaz: Bilateral kulak zarları doğal. BuruŶ tıkaŶıklığı ve akıŶtısı Ǉok.  
 



 

• Kardiyovasküler: Sϭ, SϮ doğal. Sϯ Ǉok. Üfürüŵ Ǉok. 
 

• Solunum sistemi: Her iki heŵitoraks soluŶuŵa eşit katılıǇor. Toraks deforŵitesi Ǉok. 
Retraksiyon yok. Dinlemekle ral, ronkus yok. 
 

• Gastrointestinal sistem: BatıŶ Ŷorŵal ďoŵďelikte. Barsak sesleri doğal. PalpasǇoŶla 
defaŶs, reďouŶd Ǉok. OrgaŶoŵegali Ǉok. Trauďe alaŶı açık. 
 

• Genitoüriner sistem: Haricen erkek. Anomali yok. 

 

• Nöromüsküler sistem: BiliŶç açık. Kas güĐü, toŶusu Ŷorŵal. DeriŶ teŶdoŶ refleksleri iki 
ǇaŶlı doğal.YüzeǇel refleksler doğal.BaďiŶski, kloŶus refleksleri iki ǇaŶlı alıŶŵıǇor.  
 

• Ekstremiteler: Kas kitlesi ve toŶusu doğal. 
 

Fizik Muayene 



Tetkik 

 
 
 
    

 

 

 
•HGB: 10,5g/dl                   
•HCT : %31,4 

•MCV: 84fl 
•PLT: 384900 /mm3 
•WBC: 11300/mm3 
•NEU: 4930/mm3      
•LYM: 4290/mm3 

• BUN: 7 mg/dl 

• Kreatinin: 0,12mg/dl 

• AST: 31 U/L 

• ALT: 26U/L 

• Albumin: 3,0g/dL 

• Na: 144 mEq/L 

• K: 4,54 mEq/L 

• Ca: 10,2 mEq/L 

• CRP: 0,45 

Periferik Yayması 
• %60 nötrofil 

• %38 lenfosit 

• %2 monosit 

• Atipik hücre yok 
 



• Yarık damak 

• Mikrognati 

• Düşük kulak çizgisi 
• Atipik yüz görünümü 



 

 

• ÖŶ TaŶılarıŶız? 



KliŶik İzleŵ 

 

• Pierre RoďiŶ SekaŶsı öŶ taŶısı alaŶ hasta, ǇoğuŶ ďakıŵ 
soŶrası takip seďeďiǇle servisiŵize Ǉatırıldı.  

• Nazogastrik ile ďesleŶeŶ hastaŶıŶ ďesleŶŵesi 
düzeŶleŶdi. AŶti reflü tedavi ve vitaŵiŶ desteği alıǇor. 

• Plastik ĐerrahiǇe daŶışılaŶ hasta, distraksiǇoŶ 
osteogeŶezis açısıŶdaŶ dış ŵerkeze ǇöŶleŶdirildi. 
 



 

• HastaŶıŶ servisteki takiďiŶde taďurĐuluğu 
plaŶlaŶırkeŶ tekrar ateşleri çıkŵası üzeriŶe hasta 
değerleŶdirildi. 

• PŶöŵoŶi taŶısıǇla aŶtiďiǇotik ve Ŷeďül tedavisi 
devam etmektedir. 



Pierre Robin Sendromu 

• Pierre RoďiŶ seŶdroŵu, ilk kez ϭϵϮϬ ǇılıŶda FraŶsız 
OrtodoŶtist Pierre RoďiŶ tarafıŶdaŶ ŵikrogŶati, yarık 
damak, glossopitozdan oluşaŶ üçlü triad olarak 
taŶıŵlaŶŵıştır. 

• SeŶdroŵuŶ taŶısı koŶusuŶda fikir ďirliği olŵadığıŶdaŶ 
görülŵe sıklığı Ŷet ďiliŶŵeŵekle ďirlikte 1/20.000  ile  

1/30.000 arasıŶda değiştiği saŶılŵaktadır.  
• SoŶ ǇapılaŶ çalışŵalar, SOX9 geninde misregülasyon olup 

olŵadığıŶıŶ değerleŶdirilŵesiŶdeŶ ďahsetŵektedir. 



 

• PRS, tek ďaşıŶa görüleďileĐeği giďi Stikler seŶdroŵu, 
velokardiofasial sendrom, trizomi 18, fetal hidantoin 
ve fetal alkol seŶdroŵu giďi diğer seŶdroŵlara ve 
aŶoŵalilere de eşlik edeďilir. 

• PRS ďaşka seŶdroŵlara da eşlik edeďileĐeğiŶdeŶ, 
hastalar ek aŶoŵali ǇöŶüŶdeŶ aǇrıŶtılı olarak 
incelenmelidir. 



 

• Hastalarda, özellikle yeŶidoğaŶ döŶeŵiŶde ortaya 
çıkaŶ değişik dereĐelerde soluŶuŵ güçlüğü, ŵorarŵa 
atakları ve ďesleŶŵe güçlüğü ağır soruŶlar 
yaratabilirken,  

• Büyük yaş döŶeŵleriŶde ďüǇüŵe geriliği, kroŶik 
hipoksiǇe ďağlı korpulŵoŶale ve gelişiŵsel geĐikŵeler 
gözlenebilmektedir. 



 



Tedavi PlaŶı 

 

• PRS’de tedavi plaŶı ǇapılırkeŶ soluŶuŵ sıkıŶtısı ve 
beslenme sorunu ďirlikte ele alıŶŵalı, hastaŶıŶ 
tedavisi buna göre düzenlenmelidir. 



Tedavi PlaŶı 

• Beďeklerde ŵorarŵa ve soluŶuŵ durŵası daha çok ďeďek sırtüstü 
ǇatarkeŶ Ǉa da ďesleŶirkeŶ ortaǇa çıkar.  

• Hastalarda etkili hava Ǉolu açıklığıŶıŶ sağlaŶŵası, öŶĐelikle taŶıŶıŶ 
doğru ve erkeŶ koŶŵasıŶı gerektirir.  

• YeŶidoğaŶ ďir ďeďeğiŶ ilk ŵuaǇeŶesiŶde daŵak ďütüŶlüğüŶüŶ ve 
çene boyutunun normal olup olŵadığıŶa her zaŵaŶ ďakılŵalıdır. 

•  PRS içiŶ eŶ öŶeŵli taŶı koǇduruĐu ďulgular, çeŶeŶiŶ küçük olŵası 
(mikrognati) ve diliŶ arkaǇa doğru Ǉerleşŵesidir (glossoptozis).  

• VakalarıŶ çoğuŶda Ǉarık daŵak da ďuluŶur, aŶĐak taŶı içiŶ ŵutlak 
gerekli değildir.  



HavaǇolu açıklığı için; 

 

1. Pozisyon verme 

Ϯ. NazofareŶgeal tüp takılŵası 
3. Endotrakeal entübasyon ve larengeal maske 

4. Cerrahi tedavi: Glossopeksi, mandibular ekstraksiyon 
(germe), trakeostomi 



Tedavi PlaŶı 

• VakalarıŶ Ǉaklaşık % ϴϬ’iŶde gastroözefageal reflü ďuluŶduğu ve 
sıklıkla hava Ǉolu soruŶu düzeldiğiŶde reflü soruŶuŶuŶ da gerilediği 
ďildirilŵiştir 

• Hafif vakalar dışıŶda aŶŶeǇi eŵerek ďesleŶŵe sıklıkla olaŶaksızdır.  
• Hafif vakalarda ďeďek ǇaŶ Ǉatırılarak eŵzirŵe deŶeŶŵelidir. 
• BiďeroŶla ďesleŶŵe deŶeŶirkeŶ Ǉüzüstü Ǉa da ǇaŶ Ǉatış 

duruŵuŶda, daŵak ǇarıklarıŶda kullaŶılaŶ uzuŶ eŵzikli ve geŶiş 
delikli biberonlar kullaŶılarak sağılŵış aŶŶe sütü verilŵelidir. 

• Yeterli ďesleŶŵeŶiŶ sağlaŶŵası kilo alıŵı ǇaŶı sıra, erkeŶ çeŶe 
gelişiŵiŶiŶ hızlaŶŵası, dil kaslarıŶıŶ olguŶlaşŵası açısıŶdaŶ da 
önemlidir. 



Sonuç olarak 

 

• PRS değişik sisteŵleri ilgileŶdireŶ çok çeşitli 
aŶoŵaliler ile ďirliktelik göstereďilir ve preŶatal taŶısı 
zordur.  

• AŶĐak doğuŵda ǇapılaŶ dikkatli ďir fizik iŶĐeleŵe ile 
taŶı ďasit olarak koŶaďilir ve uǇguŶ tekŶiklerle 
aŶoŵaliler açısıŶdaŶ taraŶaďilir. 

• AileǇe geŶetik daŶışŵaŶlık verileďilir. 



 



 

 

 

                                   Teşekkürler… 


