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3 ay 21 gunluk erkek hasta

Bronkopulmoner displazi, uzun siren apne nedeniyle dis
merkez CYBU’de entlbe izlenen hasta, tarafimiza yogun
bakima génderilmis.

CYBU’ de solunum ve beslenme problemleri sebebiyle 80 gun
izlenen hasta, CYBU ihtiyaci kalmamasi Gizerine ¢ocuk servisine
yatirildi.
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Ozgecmis

* PRENATAL: Annenin 2. gebeligi. Gebeligi boyunca diizenli doktor ve USG kontrolu
var. USG’de ¢ocugun gelisiminin normal oldugu séylenmis. Gebelik sirasinda sigara,
alkol, radyasyon maruziyeti, enfeksiyon, hastalik gecirme oykusu yok.

* NATAL: 36 haftalik, sezaryen, 2150 gr olarak dogmus.

e POSTNATAL: Dogdugunda 1.dk APGAR 5 imis. Solunum sikintisi nedeni ile dis merkez
yogun bakim lnitesinde 41 giin izlenmis.

 BESLENME: 3 ay sadece anne siti almis. Su an NG’den anne siitli ve 1/1 mama
besleniyor. D vit ve demir kullanimi mevcut.

« BUYUME VE GELISME: Basini dik tutamiyor
e ASILAR: Sadece 1. ay asilarini olmus.

« GECIRDIGI HASTALIKLAR: YBU nde glossopeksi yapilmis. Trakeostomi agilmis.
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Soygecmis

* Anne: 28 yasinda, sag- saglikli
* Baba: 33 yasinda, sag- saglikli
* Anne ve baba arasinda akrabalik yok.

* Kardesler:
* 1.cocuk: 4 yasinda kiz, sag-saglikli

e 2.cocuk: Hastamiz.

* Ailede suirekli hastalik: yok
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Vital Bulgular

Ates : 36 C

Nabiz: 142 /dk.

Solunum: 34/dk.

Tansiyon: 90/50 mmHg (35p)
Sa02: %100 (02li)

e Boy:52cm (<3p)
e Kilo: 4.450 gr (<3p)
e Bas Cevresi: 39cm(<3p)
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Fizik Muayene

e Genel durumu: orta

Cilt: Turgor, tonus dogal. Odem, ikter, siyanoz, petesi, purpura, pigmentasyon
bozuklugu yok.

* Bas boyun: Yarik damak
Mikrognati
Diistik kulak ¢izgisi
Atipik yliz gortinimdi.
On fontanel 2x1 cm,normal bombelikte;arka fontanel kapali,
Boyunda kitle ve LAP yok. Trakeostomisi mevcut.

* Gozler: Isik refleksi bilateral mevcut. Pupiller izokorik. Konjonktivalar ve skleralar
dogal.

e Kulak-burun- bogaz: Bilateral kulak zarlari dogal. Burun tikanikhgi ve akintisi yok.
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Fizik Muayene

« Kardiyovaskiiler: S1, S2 dogal. S3 yok. Ufiirim yok.

* Solunum sistemi: Her iki hemitoraks solunuma esit katiliyor. Toraks deformitesi yok.
Retraksiyon yok. Dinlemekle ral, ronkus yok.

e Gastrointestinal sistem: Batin normal bombelikte. Barsak sesleri dogal. Palpasyonla
defans, rebound yok. Organomegali yok. Traube alani acik.

* Genitoliriner sistem: Haricen erkek. Anomali yok.

 Noromiiskiiler sistem: Biling acik. Kas glicu, tonusu normal. Derin tendon refleksleri iki
yanli dogal.Yuzeyel refleksler dogal.Babinski, klonus refleksleri iki yanl alinmiyor.

e Ekstremiteler: Kas kitlesi ve tonusu dogal.
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*HGB: 10,5¢g/dl
oHCT : %31.,4
e MCV: 84fl
ePLT: 384900 /mm3
*WBC: 11300/mm3
*NEU: 4930/mm3
eLYM: 4290/mm3

BUN: 7 mg/dl
Kreatinin: 0,12mg/dI
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 Yaymasi I

|+ %460 nétrofil

* %38 lenfosit I
* %2 monosit I
» Atipik hiicre yok |
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Yarik damak
Mikrognati

Diisiik kulak cizgisi
Atipik yiiz goriiniimii
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e On Tanilariniz?
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Klinik Izlem

* Pierre Robin Sekansi 6n tanisi alan hasta, yogun bakim
sonrasi takip sebebiyle servisimize yatirildi.

 Nazogastrik ile beslenen hastanin beslenmesi
dizenlendi. Anti refli tedavi ve vitamin destegi aliyor.

e Plastik cerrahiye danisilan hasta, distraksiyon
osteogenezis acisindan dis merkeze yonlendirildi.
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* Hastanin servisteki takibinde taburculugu
planlanirken tekrar atesleri cikmasi Gzerine hasta
degerlendirildi.

* Pndmoni tanisiyla antibiyotik ve nebul tedavisi
devam etmektedir.
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Pierre Robin Sendromu

* Pierre Robin sendromu, ilk kez 1920 yilinda Fransiz
Ortodontist Pierre Robin tarafindan mikrognati, yarik
damak, glossopitozdan olusan Uclu triad olarak
tanimlanmistir.

e Sendromun tanisi konusunda fikir birligi olmadigindan
gorilme sikligi net bilinmemekle birlikte 1,/20.000 ile
1/30.000 arasinda degistigi sanilmaktadir.

* Son yapilan calismalar, SOX9 geninde misregtlasyon olup
olmadiginin degerlendirilmesinden bahsetmektedir.
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* PRS, tek basina gorulebilecegi gibi Stikler sendromu,
velokardiofasial sendrom, trizomi 18, fetal hidantoin
ve fetal alkol sendromu gibi diger sendromlara ve
anomalilere de eslik edebilir.

* PRS baska sendromlara da eslik edebileceginden,
hastalar ek anomali yoninden ayrintili olarak
incelenmelidir.
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* Hastalarda, 6zellikle yenidogan déneminde ortaya
cikan degisik derecelerde solunum gucligi, morarma
ataklari ve beslenme glclUgu agir sorunlar
yaratabilirken,

e Blylk yas donemlerinde buytume geriligi, kronik
hipoksiye bagli korpulmonale ve gelisimsel gecikmeler
gozlenebilmektedir.
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Tablo 1. Pierre Robin Sekansinda klinik bulgular ve sorunlar.

Yiiz ve agiz icinde bulgular
Dilin farenkse dogru kaymasi (glossopitozis)
Cene kiciiklugi
Yank damak
Solunumsal sorunlar
Ust solunum yolu tikanikh g1, solunum sikintis
Obstrilktif uyku apnesi- hipoksi
Aspirasyon pnomonisi
CGastrointestinal sorunlar
Beslenme gucliigii
Malniitrisyon, kilo aliminda azhk
Crastrointestinal reflii ve regiirgitasyon
Kardiyak sorunlar
Korpulmonale
Nirogelisimsel sorunlar
Kronik veya akut hipoksiye bagh gelisimsel sorunlar
Uyku sorunlar
Konusma ve isitme sorunlan
Kronik otitis media. iletim tip1 1sitme sorunlarn
Konusma sorunlar
Iis sorunlar
Cene kiiciikliigiine bagh ortodontik sorunlar
(renetik
Otozomal resesif, X'e bagh ve Trizomi 18 gibi diger genetik
sendromlarla birliktelik gostermesi
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Tedavi Plani

* PRS’de tedavi plani yapilirken solunum sikintisi ve
beslenme sorunu birlikte ele alinmali, hastanin
tedavisi buna gore dizenlenmelidir.

fppt.com



Tedavi Plani

 Bebeklerde morarma ve solunum durmasi daha cok bebek sirtustu
yatarken ya da beslenirken ortaya cikar.

e Hastalarda etkili hava yolu acikliginin saglanmasi, dncelikle taninin
dogru ve erken konmasini gerektirir.

* Yenidogan bir bebegin ilk muayenesinde damak butunligtnun ve
cene boyutunun normal olup olmadigina her zaman bakilmalidir.

 PRSicin en 6nemli tani koydurucu bulgular, cenenin kicuk olmasi
(mikrognati) ve dilin arkaya dogru yerlesmesidir (glossoptozis).

e Vakalarin cogunda yarik damak da bulunur, ancak tani icin mutlak
gerekli degildir.
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Havayolu acikligi icin;

1. Pozisyon verme
2. Nazofarengeal tlp takilmasi
3. Endotrakeal entubasyon ve larengeal maske

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

e Vakalarin yaklasik % 80’inde gastroozefageal refli bulundugu ve
siklikla hava yolu sorunu duzeldiginde refli sorununun da geriledigi
bildirilmistir

e Hafif vakalar disinda anneyi emerek beslenme siklikla olanaksizdir.

* Hafif vakalarda bebek yan yatirilarak emzirme denenmelidir.

* Biberonla beslenme denenirken yizustl ya da yan yatis
durumunda, damak yariklarinda kullanilan uzun emzikli ve genis
delikli biberonlar kullanilarak sagilmis anne sita verilmelidir.

* Yeterli beslenmenin saglanmasi kilo alimi yani sira, erken cene
gelisiminin hizlanmasi, dil kaslarinin olgunlasmasi acisindan da
onemlidir.
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Sonuc olarak

* PRS degisik sistemleri ilgilendiren cok cesitli
anomaliler ile birliktelik gdsterebilir ve prenatal tanisi
zordur.

 Ancak dogumda yapilan dikkatli bir fizik inceleme ile
tani basit olarak konabilir ve uygun tekniklerle
anomaliler acisindan taranabilir.

* Aileye genetik danismanlik verilebilir.
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Tesekkdurler...
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