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GiRiS

OZET

Pierre Robin Sendromu (PRS) 1902 yilinda tanimlanmis olup damak yangi, mandibuler retrognati ve/veya mikrognati
ve glossopitozis seklinde U¢ komponentten olusmaktadir. Asfiksiye bagl mortalite oraninin % 30 olarak belirlendigi
sendromda bir diger problem de beslenme bozuklugudur. Bu nedenle hayatin ilk ginlerinde beslenmenin ve solunumun
rahat bir sekilde gerceklestirimesini saglamak amaciyla mtdahale gerekebili. PRS’lu olgularda, hava yolu agikiigini
saglamak icin literattrde bildirilmis olan pozisyon verme, nazofarengeal tlp kullanimi, entiibasyon ve cerrahi tedavi gibi
yaklagimlar mevcuttur. Hayatin ilk glinlerinde uygulanan bu yaklagimlar bebek ve aile igin travmatik olabilmektedir. Bu
yazida 1 gunlik iken beslenememe ve solunum problemleri ile bagvuran ve ortodontik aparey kullanimi ile sorunsuz
olarak taburcu edilen PRS’lu bir olgu sunuimustur.
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ABSTRACT

The Pierre-Robin Syndrome (PRS) has been defined in 1902 and consists of three components: cleft palate, mandibular
retrognathia and/or micrognathia, and glossoptosis. The mortality rate due to asphyxia is 30% in the syndrome. Another
common problem is malnutrition. Intervention may therefore be required to provide a comfortable route for feeding and
breathing in the first days of life. Some previously reported approaches are positioning, nasopharyngeal tube usage,
intubation and surgical treatment to provide airway patency. However these approaches may be traumatic for the baby
and family in the early days of life. In this paper, a 1-day-old PRS case who presented with nutritional and respiratory
problems and was later discharged without any problems by the use of an orthodontic palate plagque is presented.
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yazimizda 1 gunlikken beslenememe ve solunum problemleri

Pierre Robin Sendromu (PRS) 1902 yilinda tanimlanmig olup
damak yargi, mandibuler retrognati ve/veya mikrognati ve glos-
sopitozis seklinde ¢ komponentten olusmaktadir. Sendromun
en onemli &zelligi dilin geriye dismesine bagl olarak solunumun
engellenmesi ve bebegin asfiksi sonucu kaybedilebilmesidir.
Mortalite orani %30 olarak belirlenen sendromda bir diger
problem de beslenme bozuklugudur. Solunum ve beslenme
problemleri icin cerrahi yontem uygulanmakla beraber cerrahi
mudahalenin hemen yapilamamasi nedeniyle ortodontik apa-
reyler kullanilabilir. Ortodontik aparey kullanimi PRS’li veya yarik
damakli yenidoganlarda denenmis olsa da, literatlr taramala-
rina bakildiginda dis hekimligi ile ilgili yayinlar dikkat cekmek-
tedir. Pediatristler tarafindan farkindaligin artinimasi amaci ile

ile bagvuran ve ortodontik aparey kullanimi ile sorunsuz olarak
taburcu edilen PRS’Iu bir olgu sunulmustur.

OLGU

On sekiz yasindaki annenin ilk gebeliginden zamaninda normal
vajinal yol ile 1. ve 5. dakika Apgar skorlart 8 ve 10 olarak
dogan erkek bebek, beslenme sonrasi solunum sikintisi ve
morarma olmasl Uzerine yenidogan yogun bakim Unitesine
yatirildi. Prenatal izlemi olan annenin gebeligi sorunsuz gegmisti
ve ilag kullanm oykUsU yoktu. Anne ve babasi arasinda 3.
derece akraballk vardi. Vicut agirhgr 2900 gram (10-25 p),
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bas cevresi 34 cm (3-10 p), boyu 49 cm (25-50 p)’'di. Kalp
hizi 138/dk, solunum sayisi 78/dk ve oksijen satlirasyonu %85
olan hastada siyanoz, subkostal-interkostal ¢ekilmeler yani sira,
retromikrognati, glossopitozis ve komplet damak yangi mevcuttu
(Sekil 1). Tam kan sayimi biyokimyasal incelemeleri, enfeksiyon
belirtecleri ve kan gazi normal sinirlar igindeydi. Akciger
grafisinde sag Ust lobda atelektazi saptandi. Transfontanel
ve batin USG bulgular normal olan hastanin ekokardiyografik
incelemesi de normal bulundu. Kivoz ici oksijen ile izleme
alinan hastanin beslenmesi, takipne ve desattrasyonlar olmasi
nedeniyle orogastrik sonda ile saglandi. Klinik izlemi stresince
oral beslenme gucligu ve solunum sikintisi devam eden hasta,
Dis Hekimligi Fakultesi Ortodonti bolimince degerlendirildi ve
postnatal 10. giinde hazirlanan ortodontik aparey takildi. Dilin
6nde konumlanmasina da yardimci olmasi nedeni ile Velar
uzantil aparey tercih edildi. Apareyin fonksiyonu esnasinda
baslangicta bebekte apareye karsi bulanti hissi yarattidi, ancak
¢cok kisa bir siirede adaptasyonun oldugu gdzlendi.

Ortodontik aparey kullanimaya baslandiktan sonra kuvdz igi
oksijen ihtiyaci dramatik olarak azaldi ve agizdan beslenmeye
baglandi. izleminde ortodontik apareyle oksijen intiyaci tamamen
kaybolan ve annesi tarafindan emzirimeye baslanan bebek,
solunum ve beslenme sorunlarinin tamamen duzelmesi ile
taburcu edildi. Halen 8 aylik olan hastanin bidytme ve gelismesi
normal sinirlar icindedir.

=
-

Sekil 1: Pierre Robin Sendromlu olgunun yandan gérindsa.
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TARTISMA

Pierre Robin sendromundaki en dnemli mortalite nedeni dilin
geriye dusmesine bagl olarak solunumun engellenmesi ve
bebegin asfiksiden kaybedilmesidir. Mortalite oranlan % 30’lara
kadar cikan bu sendromda, bir diger problem de beslenme
bozuklugudur. Bu nedenle hayatin ilk gtnlerinde beslenmenin
ve solunumun rahat bir sekilde gercgeklestirimesini saglamak
amaclyla midahale gerekebilir (1-5). Pierre Robin Sendromlu
olgularda, hava yolu acikligini saglamak icin literatirde bildirilmis
olan pozisyon verme, nazofarengeal tlp kullanimi, entibasyon
ve cerrahi tedavi gibi yaklasimlar mevcuttur (2,3). Hayatin ilk
gunlerinde uygulanan bu yaklasimlar bebek ve aile igin travmatik
olabilmektedir. Ayrica yapilan ¢alismalarda PRS’li bebeklerde
mandibula blydme potansiyelinin devam ettigi goriimustar.
Bu yUzden, mandibulanin uzatimasi amaciyla erken dénemde
agresif girisimlerden kaginiimasi gerektigi belirtimektedir (4).

Damak defekti nedeni ile bebegin beslenmesi sirasinda negatif
basing olusamaz ve beslenme eylemi sirasinda harcanan
eforla birlikte, beslenme kalitesi de azalr. Siklikla kullanilan
meme basini taklit eden emzikler ise, damak yangi nedeni ile
tam bir uyum saglayamadigindan, yiyeceklerin nazofarenkse
kagisini engelleyemez. Yetersiz beslenen bebegin gelisimi de
geri kalmakta ve cerrahi mtdahale igin gerekli kiloya ulasmasi
problem olmaktadir (3-5). Bebegin ameliyata alinabilir hale
gelmesi, ancak yeterli bir beslenme ile sadlanabileceginden
damak yanginin protetik restorasyonu énemlidir. Pierre Robin
Sendrom’lu  bireylerin - solunumunun dizenlenmesinin  yani
sira beslenmeyi de Kkolaylastiran gesitli ortodontik apareyler
mevcuttur. Velar uzantil plak ve Tubingen palatal plak gibi
aygitlar dilin énde konumlanmasini ve dolayislyla solunum
yolunun agiimasini saglarlar. Ayni zamanda beslenme plagi
olarak da vazife goértrler (6,7).

Bu apareylerin beslenmeyi Kkolaylastirmasi yaninda, cerrahi
oncesi yumusak doku blytmesine zaman kazandirarak cerrahi
operasyona hazirlanma, enfeksiyonlarin  6énlenmesi, ailenin
psikolojisine olumlu etki gibi avantajlan da bulunmaktadir.
Apareyler sayesinde cerrahi midahale igin zaman kazanimakta
ve sendrom iliskili komplikasyonlar engellenmektedir (8-10).

Bu yazida, ortodontik aparey kullanimaya baslanmasindan
sonra oksijen ihtiyaci kaybolan ve emzirme ve oral beslenmesi
basariyla strdurdlen bir olgu sunulmustur. Bu olgu araciligiyla
da, PRS’li bebeklerde ortodontik aparey uygulamasinin
basit, ekonomik, iyi sonug veren ve olgularin yasam kalitesini
iyilestiren bir yontem olduguna dikkat ¢ekmek istenmigtir.
Ayrica, bu uygulamaya daha ¢ok dis hekimligi yayinlarinda yer
verilmesi nedeniyle olgunun pediatristlerin dikkatine sunulmasi
bu hastalara yaklasim agisindan dnemli olacaktir.
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