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Pierre Robin Sekansi: Yenidogan Doneminde
Hava Yolu Acikliginin ve Beslenmenin Saglanmasi

Ayla GUNLEMEZ *, Tonguc ISKEN

Pierre Robin Sekansi; Yenidogan Doneminde Hava Yolu
Aciklhigimin ve Beslenmenin Saglanmast

Pierre Robin Sekanst (PRS), mandibula hipoplazisi, glos-
sopitozis ve damak yarigi ile karakterize dogumsal bir
anomalidir. Cenenin kiiciik olmast dilin hipofarenkse dogru
geriye kacmasina yol acarak, hava yolu tikanikligina
neden olabilmekte ve yenidogan doneminde acil tedavi
gerektiren onemli sorunlar ortaya c¢ikabilmektedir. Hava
yolu tikanmikligina yonelik erken ve uygun yaklagim yapil-
madiginda, gereksiz invaziv girisimler uygulanabilmekte
ya da hastalar hipokside kalabilmektedir. Bu makalede,
klinigimizde izlenen PRS tanist almis vakalarin ozellikleri,
klinik izlemleri verilmis ve giincel literatiir bilgileri 1s1gin-
da tedavi yaklasimlar: derlenmis ve tartigilmistir.

Anahtar kelimeler: Pierre Robin Sekansi, iist hava yolu
tikamiklig1, yenidogan canlandirmasi, hava yolu agilmasi

Pierre Robin Sequence; Airway Management and
Feeding in Newborn

Pierre Robin Sequence (PRS) is a congenital abnormality
characterized by the presence of the mandibular hypopla-
sia glossoptosis and often a cleft palate. Infants with PRS
varying degrees of upper airway obstruction and life thre-
atening complication especially in newborn period secon-
dary to micrognathy and posterior displacement of the
tongue base. Diagnosis of PRS should be made immedia-
tely and the least invasive intervention should be conside-
red before more invasive approaches, to minimize morbi-
dity such as hypoxia.

In this article, we evaluated our experience of airway
management of PRS cases and discuss optimal airway and
feeding management in PRS infant in light of the foregoing
literature.

Key words: Pierre Robin Sequence, high upper airway
obstruction, neonatal resuscitation, airway management

GIRIS

Pierre Robin Sekansi (PRS), mandibula hipoplazisi,
glossopitozis ve damak yarigi ile karakterize dogum-
sal bir anomalidir. Cenenin kiiciik olmasi dilin hipo-
farenkse dogru geriye kagmasina yol acarak, hava
yolu tikanikligina neden olabilmekte ve yenidogan
doneminde acil tedavi gerektiren 6nemli sorunlar
ortaya ¢ikabilmektedir .

Pierre Robin sekansi ilk kez 1822°de St. Hilaire tara-
findan tanimlanmig olmasina kargin, eslik edebilen
ciddi solunum sikintis1 ve beslenme giicliigii sorunla-
ria 1923’te Pierre Robin tarafindan dikkat cekilmis-
tir. Genetik olarak mandibulanin gelisimindeki
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sorundan kaynaklanan PRS, tek basina goriilebilece-
&1 gibi Stikler sendromu, velokardiofasial sendrom,
Trizomi 18, fetal hidantoin ve fetal alkol sendromu
gibi diger sendromlara ve anomalilere de eslik edebi-
lir. Insidans:t 1/8,500 olarak bildirilmektedir @.
Hastalarda, 6zellikle yenidogan doneminde ortaya
cikan degisik derecelerde solunum giicliigli, morar-
ma ataklar1 ve beslenme gli¢liigii agir sorunlar yara-
tabilirken, daha biiylik yas donemlerinde biiyiime
geriligi, kronik hipoksiye bagli korpulmonale ve

gelisimsel gecikmeler gozlenebilmektedir (Tablo 1)
@

Pierre Robin sekansi olan bebeklerde 6zellikle yeni-
dogan doneminde erken tant konup uygun yaklagim
yapilmamasi sonucu, gereksiz invaziv girisimler
uygulanabilmekte ya da hastalar hipoksiye maruz
kalabilmektedirler. Bu makalede, klinigimizde PRS
tanisi ile izlenen vakalarin klinik 6zellikleri verilmis,
glincel literatiir bilgileri 1s181nda tedavi yaklagimlari
derlenmis ve tartigilmigtir.
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Tablo 1. Pierre Robin Sekansinda klinik bulgular ve sorunlar.

Yiiz ve agiz icinde bulgular
Dilin farenkse dogru kaymasi (glossopitozis)
Cene kiictikligi
Yarik damak
Solunumsal sorunlar
Ust solunum yolu tikaniklig1, solunum sikintis
Obstriiktif uyku apnesi- hipoksi
Aspirasyon pnomonisi
Gastrointestinal sorunlar
Beslenme giicligii
Malniitrisyon, kilo aliminda azlik
Gastrointestinal reflii ve regiirgitasyon
Kardiyak sorunlar
Korpulmonale
Norogelisimsel sorunlar
Kronik veya akut hipoksiye bagh geligsimsel sorunlar
Uyku sorunlar1
Konugma ve igitme sorunlari
Kronik otitis media, iletim tipi isitme sorunlari
Konugma sorunlari
Dis sorunlar
Cene kiiciikliigiine bagh ortodontik sorunlar
Genetik
Otozomal resesif, X’e bagl ve Trizomi 18 gibi diger genetik
sendromlarla birliktelik gostermesi

VAKALAR

Klinigimizde son bes yil i¢inde PRS tanis1 alan 7
bebek izlenmistir. Bebeklerin tiimii dis merkezlerde
dogmus olup, solunum sikintisi nedeniyle hastanemi-
ze gonderilmis ve dort bebek hastanemizde PRS
tanisint almustir. Klinigimize basvuru zamanlari
dogum sonrast 1-5. giinler arasinda olmustur.
Hastalarin tiimiinde oksijen destegi gerektiren solu-
num sikintist, beslenme sorunu, kilo kayb1 ve damak
yarig1 bulgulart saptanmigtir. PRS tanisi ile izlenen
bu yedi bebekten dérdiinde pozisyon verme, birinde
nazofarengeal tiip (NFT) uygulamasi, ikisinde ise
glossopeksi operasyonu ile hava yolu agiklig1 saglan-
mistir (Tablo 2). Entiibasyon uygulanarak gonderil-
mis olan dort bebekten ikisi pozisyon ile, biri NFT
uygulamasi ile diger bebek ise glossopeksi operasyo-
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nu ile izlenmis ve solunum gticliikleri diizelmistir.
NFT takilan hastamizda, evde orogastrik beslenme
ile bir ay izlem sonrasinda pozisyon verme yontemi-
ne gecilmis ve sorun yasanmamigstir. Glossopeksi
yapilan iki vakada ise ailelerin tedavi yontemine
uyum saglamalari ile ilgili sorunlar ve bakim giicliik-
leri olmusgtur. Bu vakalardan birinde birinci ayda dile
serbestlestirme uygulanmis, diger vakada ise dilde
sizint1 seklinde kanama ve infeksiyon sorunlari ile
karsilagilmig ve hasta izlemden ¢ikmustir.

PRS’li hastalarimizin beslenmesi, iki bebekte uzun
uclu biberon kullanimu ile, bir vakada ise obturator
protez destegi ile biberon kullanilarak saglanabilmis-
tir. Dort vakada ise 1-3 ay stire ile orogastrik beslen-
meye gereksinim duyulmus, daha sonra biberona
gecilmigtir.

KLINIK VE TEDAVI YAKLASIMLARI

Piere Robin Sekansi tanisi, genellikle dogum salo-
nunda bebekte solunum sikintisi ve ¢ene kiictikligii-
niin saptanmastyla konulur (Resim 1, 2). Dogumdan
once yapilan ultrasonografik incelemelerde cene
ktictikligi ve eslik eden anomaliler saptanabilir.
Bebeklerde morarma ve solunum durmasi daha ¢ok
bebek sirtiistii yatarken ya da beslenirken ortaya
cikar. Retraksiyon, burun kanadi solunumu, inleme,
stridor, havayolunun tikanikligin1 gosterir ve apne
icin ipucu olabilir. Ancak, bu bulgular olmaksizin da
apne olabilecegi ve solunumun tamamen durmasi ile
bebegin  kaybedilebilecegi
Hastalarda etkili hava yolu agikligmin saglanmasi,
oncelikle tanmin dogru ve erken konmasini gerekti-
rir. Yenidogan bir bebegin ilk muayenesinde damak
biittinliiglinlin ve ¢cene boyutunun normal olup olma-
digma her zaman bakilmalidir. PRS icin en 6nemli
tan1 koydurucu bulgular, ¢cenenin kiictik olmasi (mik-

unutulmamalidir.

Tablo 2. Hastanemizde izlenen Pierre Robin sekansh bebeklerde klinik bulgular ve uygulanan tedavi yaklasimlari.

Vaka Bagvuruda PRS Damak yarig Basvuruda solunum destek Beslenme Tedavi yaklagim
tanisi tedavisi gereksinimi sorunu
1 Yok + Nazal oksijen + Pozisyon, Biberon beslenme*
2 Yok + Nazal oksijen + Pozisyon, Biberon beslenme*
3 Yok + Entiibasyon + Pozisyon, Biberon beslenme*
4 Yok + Entiibasyon + Pozisyon, Orogastrik beslenme
5 Var + Entiibasyon + Nazofarengeal tiip, Orogastrik beslenme
6 Var + Nazal oksijen + Glossopeksi, Orogastrik beslenme
7 Var + Entiibasyon + Glossopeksi, Orogastrik beslenme

* Uzun uglu biberon
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Resim 1 ve 2. Pierre Robin Sekansi tanisi alan bir bebegin yiiz goriiniimii. Cene kiiciikliigii ve mandibiilo maksiler farkhihk dikkat
cekmektedir.

Tablo 3. Pierre Robin sekansh vakalarda uygulanan tedavi yaklagimu ile ilgili sonuglar &319,

Kaynak Cahisma Amac ve yontem Sonug ve oneriler
grubu
Anderson KD, 2007 n:12 PRS’lu vakalarda NFT ve Hastanede yatis stiresi kisalmig, kilo alimi artmis ve
nazogastrik tiip beslenmenin komplikasyon gortilmemis.

etkinliginin belirlenmesi

Evans AK, 2006 n:115 Klinik dokiimantasyon, alt gruplara *Hastalarin % 53’1 izole PRS
gore cerrahi tedavi gereksinim *Sendromik ve izole alt gruplarda cerrahi tedavi gereksinimi
durumlar1 ve tedaviye yanitlar benzer

*Cerrahi tedavi gereksinimi % 44

Smith MC, 2005 n:60 PRS’li vakalarda beslenme, hava *Pozisyon izole vakalarin % 28’inde, sendromiklerin 42’sinde
*{zole:36  yolu tikanikliklar1 ve prognozlarinin ve digerlerinin % 58°inde yetersiz kalmig
Sendromik:12 incelenmesi *Pozisyonun yetersiz kaldig: vakalarmn 1/3’tinde NFT, 2/3’tinde
Digerleri:12 cerrahi tedavi gerekmis (13 trakeostomi, 4 mandibular germe)

* Jzole vakalarm % 53’iinde, sendromiklerin % 67’sinde,
digerlerinin % 78’inde tiip beslenme gerekmis.

Huang F, 2005 n:14 Glossopeksi operasyonunun etkinligi  Hastalarin % 70’inde basarili bulunmus. Dilin geride olmasina
bagl tikanikligin 6n planda oldugu hastalarda, ilk cerrahi
secenek olarak glossopeksi onerilmis.

Schaefer RB, 2004 n:21 Izole PRS’li vakalarda hava yolu  Izole PRS’li vakalarda akig semast kullanimu ile daha az invaziv
izole PRS Tedavi yaklagiminda akis semast yontemlerin orani ve tercih edilen yontemin bagaris: artmakta.
kullanimi1
Wagener S, 2003 n:22 NFT uygulanan ve beslenme destegi ~ Hastalarda cerrahi gereksinim olmamus, kilo alim iyi olmus.
Verilen hastalarda oksijen PRS’li hastalarda NFT etkili ve giivenli bir yontem olarak
satiirasyonu, kilo alimi ve cerrahi onerilmis.

gereksiniminin belirlenmesi
Kirschner RE, 2003 n:107 Glossopeksi operasyonunun PRS’li % 69.2 vaka pozisyon, % 30.8 vakada cerrahi tedavi uygulanmis.

Hastalarda etkinliginin belirlenmesi ~ *Glossopeksi uygulanan 29 hastanin 25’inde bagar1 saglanmus.
(% 83), dort vakada trakeostomi gerekmis.
Rayatt S, 2004 n:22 NFT kullaniminin etkinligi Hastalarin tamamu iki-ti¢ hafta icinde sorunsuz taburcu edilmis.

Ailenin evde bakimi kolay olmus. Cerrahi gereken bebek

olmamus.
Chang AB, 2000 n:10 Ust hava yolu tikanikliklarinda Modifiye NFT kullanimi cerrahi gereksinimi azaltmus.
Modifiye NFT kullaniminin etkinligi *NFT hastalarda 5-14 ay siireyle giivenle kullanilmuis.

*Vakalarin % 55.2’sinde beslenme sorunu nedeniyle tiip
beslenme gerekmis.

* NFT: Nazofarengeal tiip
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rognati) ve dilin arkaya dogru yerlesmesidir (glos-
soptozis). Vakalarin ¢ogunda yarik damak da bulu-
nur, ancak tani icin mutlak gerekli degildir. Damak
yari8i, yalmz yumusak damak ile sinirli kalabilir ya
da hem yumusak hem sert damagi icerebilir.
Mandibulanin kiictikliigiine bagl olarak alt ¢cene iste
gore daha geride kalir. Fizik muayenede maksilla ve
mandibula arasindaki bu uyumsuzluk Snemlidir ©.
Bu ol¢tim, bebegin basi dik durumda iken, pasif ola-
rak parmakla alt cenenin geriye dogru itilmesi ile orta
hat diizeyinden yapilir. Alt ¢cenenin alveoler ¢ikinti-
sindan, maksillanin alveolar ¢ikintisina olan uzaklik
Olciiliir. Bu uzakligin normalde i¢ mm’den daha az
olmasi1 gerekir. Bu uzakligin cok biiyiik oldugu
bebeklerde klinik bulgular genellikle daha agirdir ve
tedavide daha ileri yaklagimlar gerektirir. PRS bagka
sendromlara da eslik edebileceginden, hastalar ek
anomali yoniinden ayrintili olarak incelenmelidir.

Pierre Robin sekansi olan bebeklerde, solunum sikin-
tis1 yaninda beslenme ile ilgili sorunlar da yasanir.
Beslenme sorununa hastalarin yaklagik yarisinda
rastlanir ve solunum sikintis1 beslenme sirasinda
belirginlesebilir ya da artig gosterebilir 9. Beslenme
sorununda tek neden hava yolu tikaniklig1 degildir ve
solunum sikintist olmaksizin, tek basina da gortlebi-
lir. Yartk damak, motilite sorunu ve yutma ile ilgili
faktorler de rol oynar. Ek anomalisi olan vakalarda
beslenme sorunlar1 daha siklikla goézlemlenir.
Vakalarin yaklasik % 80’inde gastrodzefageal refli
bulundugu ve siklikla hava yolu sorunu diizeldiginde
reflii sorununun da geriledigi bildirilmistir ©”. Smith
ve ark. @ yapmis olduklari ¢aligmada, tek bagina PRS
olan vakalarda, beslenme sorunlarinin % 22 vakada
kisa stireli (1-3 ay), % 44 vakada 4-18 ay, % 33 vaka-
da ise 18 ay1 gecebildigi ve genellikle ii¢ yasinda
tamamen diizeldigi saptanmistir. PRS’de tedavi plani
yapilirken solunum sikintisi ve beslenme sorunu bir-
likte ele alinmali, hastanin tedavisi buna gore diizen-
lenmelidir. Hafif vakalar diginda anneyi emerek bes-
lenme siklikla olanaksizdir. Hafif vakalarda bebek
yan yatirilarak emzirme denenmelidir. Biberonla bes-
lenme denenirken ytiziistli ya da yan yatis durumun-
da, damak yariklarinda kullanilan uzun emzikli ve
genis delikli biberonlar kullanilarak sagilmis anne
siitii verilmelidir. Damak yarig1 olan bebeklerde
obturator (damak protezi) denenebilir. Beslenme ve
kilo alimi sorunu olan bebeklerde orogastrik tiip ile
beslenme ya da gereginde gecici olarak gastrostomi
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ile beslenme secilmelidir. Yeterli beslenmenin sag-
lanmast kilo alimi yani sira, erken ¢ene gelisiminin
hizlanmasi, dil kaslarinin olgunlagsmasi agisindan da
onemlidir 4.

Zaman icerisinde mandibulanin biiylimesi, dil ve
parafarengeal kaslarin noromuskiiler olgunlagmasi-
nin tamamlanmasi ile sorunlar ortadan kalkar.
Genellikle 3-6 ay i¢inde dik oturur durumda hava
yolu ac¢iklig1 kendiliginden saglanir. Bu siire birkag
aydan bir-ii¢ yila kadar degisebilir. Hastalarin sorun-
larma yonelik olarak oOnerilen en uygun yaklagim,
bebegin klinik bulgularina, hava yolu agikliginin
saglanabilmesine, beslenme durumuna ve eslik eden
anomalilerin tek tek degerlendirilip, gozden gegiril-
mesi ile gerceklesir. Tedavi yaklagiminda hangi yon-
tem uygulanirsa uygulansin mandibula gelisimi ve
dil kaslarinin néromiiskiiler olgunlagmasinin tamam-
lanmasin1 kapsayacak kadar uzun siire tedaviye
devam edilmelidir *Y. Uygun tedavi se¢imi gercek-
lesmediginde hipoksi ve hiperkapniye bagli olarak,
korpulmonale, hipertansiyon, biiyiime geriligi, gast-
roozefageal reflii, kalp yetmezligi norolojik gelisim
gecikmeleri gozlenebilir ve hatta hastalik 6liimle
sonuglanabilir.

Pulsoksimetre ile noninvaziv olarak oksijen satliras-
yonunun izlenmesi hipoksi ataklarmin sikliginin
belirlenmesi ve Onlem alinmasi icin biiyiik 6nem
tasir, sik desatlirasyon saptanmasi, tekrar pozisyon
vermeyi gerektirir ve hava yolu agikliginin saglan-
masi i¢in daha ileri bir yontemin gerekliligine isaret
eder. Evde pulseoksimetre kullanilmasi da yararl
olur 2.

Tablo 3’te PRS tanis1 alan vakalarda, hava yolu agik-
ligin1 saglamak i¢in literatiirde bildirilmis olan tedavi
yaklasimlart (pozisyon verme, NFT kullanimi, entii-

basyon ve cerrahi tedaviler) ve oneriler 6zetlenmistir
(8-14)

1. Pozisyon verme

PRS tanili bebeklerde dilin arkaya dogru kaymasini
azaltip hava yolunu acik tutmak ic¢in onerilen durug
bicimi yiiziistli yatistir (prone pozisyon). Bu pozis-
yonda dil 6ne dogru gelir ve hava yolu a¢iklig1 artar.
Yiiziistii yatis pozisyonu Pierre Robin tarafindan
tamimlanmistir ve halen vakalarin yaklasik yarisinda
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etkin bir tedavi yontemi olarak kullanilmaktadir.
Tedavinin ilk basamagi olarak, bebegin normalde
yiiziistli durumda beslenme sirasinda ise dik oturur
ya da yan yatirilarak tutulmasidi Onerilmektedir.
Pozisyon ayarlama, hafif ve orta diizeyde hava yolu
acikligr sorunu olan bebeklerde siklikla tek bagina
yeterli olabilen bir tedavi yaklagimidir. Yiizisti
durug bigiminin bir olumsuz yani, 6nemli bir solu-
num sikintis1 gostergesi olan substernal ve supraster-
nal cekilmelerin gozden kacabilmesidir. Bu nedenle,
ozellikle ilk bir ayda oksijenizasyon pulseoksimetre
ile izlenmelidir 4.

2. Nazofarengeal tiip takilmasi

Nazofarengeal tiip takilmasi, hava yolunun agikliginin
saglanmasinda, pozisyon vermenin yetersiz kaldigi
durumlarda 6nerilen kolay ve kullanigh bir yontemdir.
Bunun icin endotrakeal entiibasyonda kullanilan tiipler
kullanilmaktadir. Ttpiin alt ucunun epiglotun hemen
tistiinde olmasi ve mekanik olarak hava yolu acikligin
saglamasi amaglanmaktadir (Resim 3).

Resim 3. Nazofarengeal tiipiin dil kokiinii gececek sekilde yer-
lestirildigini gosteren sematik resim.

Uygun yerlesim yeri i¢in Onerilen tiip uzunlugu,
burun kanadindan ayni taraf tragusa olan mesafedir.
Olgiilen uzunluga tiipiin tespiti icin ek olarak 2-3 cm
ilave edilerek tiip kisaltilir. Tespit i¢in birakilan 2-3
cm’lik kisim boylamasina dort esit parcaya kesilir.
Bu bi¢imde hazirlanan tiip nazofarengeal tiip olarak
kullanilmak tizere, burun deliginden ilerletililir. Tiip
burna yerlestirildikten sonra iki kesik u¢ saga ve sola
dogru yanaga, tiincii u¢ da yukar1 burun kanadina
dogru sabitlenmeli, dordiincii u¢ da kesilip atilmali-

dir. Tiip takildiktan sonra hastanin solunum sikintisi-
nin rahatlamasit iyi bir gostergedir ve tikanikligin
asildigini gosterir, tiiptin yeri radyografik olarak da
belirlenebilir %19, Nazofarengeal tlip ¢ap1 bebegin
burnundan gecebilecek en kalin tiip olarak se¢ilmeli-
dir. NFT tek veya gerekirse her iki burun deliginden
de takilabilir. Nazofarengeal tiip ilk on giin, 2-4
glinde bir, daha sonraki giinlerde 5-7 giinde bir degis-
tirilmelidir. Her degistirmede diger burun deligi kul-
lanilmahdir. Oli boslugu ve hava yolu direncini
azaltan, ayn1 zamanda oksijen verimini saglayan 6zel
hazirlanmis nazofarengeal tlipler de mevcuttur ve
uzun stireli hava yolu acikligin1 saglamada basart ile
kullanildiklart bildirilmektedir.

Beklenen noromiiskiiler vakanlasma ve hava yolu
acikliginin saglanmasi i¢in NFT lerin 6-8 hafta kulla-
nimut gerekebilmektedir @117,

Chang AB ve ark. ® cene kiiciikligii ve tist hava yolu
tikanikligr olan bebeklerde 5-14 ay stireyle modifiye
NFTler kullanmiglar ve NFT kullanimi ile hastalarin
cerrahi gereksinimlerinin azaldigini, kilo artiglarinin
hizlandigin1 ve bu yontemin cene gelisimi gercekle-
sinceye kadar secilebilecek iyi bir yontem oldugunu
vurgulamigtir. Rayatt S. ve ark. "9 ise 22 PRS tanili
bebekte NFT’yi basartyla kullandiklarini, vakalarin
tabuculuk stirelerinin kisaldigini, aile uyumunun iyi
oldugunu ve cerrahi tedaviye gereksinim olmaksizin
hastalarimi izlediklerini bildirmistir.

Kendi hastanemizdeki klinik uygulamalarimizda,
nazofarengeal tiipiin burna yerlestirilmesi oncesinde,
kayganlastirici jel kullaniminin iglemi kolaylagtirdig:
ve hastay1 daha az rahatsiz ettigi gézlenmistir. Yine
acil durumlarda hava yolunu agmak i¢in, kalin bir
endotrakeal tiip agizdan dil kokiinii geginceye kadar
ilerletilebilir. Daha sonra hazirlanan NFT burundan
takilabilir.

3. Endotrakeal entiibasyon ve larengeal maske

Yeterli hava yolu acikliginin saglanamadig1 ve can-
landirma igleminin yapilmast gerektigi durumlarda
endotrakeal entlibasyon yoOntemi uygulanmaktadir.
PRS tanili bebeklerde agzin yeterli acilamamasi, dil
yerlesimi ve yarik damak entiibasyon uygulanmasi
sirasinda giicliikler yaganabilmektedir. Bu vakalarda
hafif trandelenburg pozisyonunda (bas asagi) entii-
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basyon iglemi yapilmasi glottisin goriintiilenmesini
kolaylagtirabilir. Uyanik ve genel anestezi vermeden
enttibasyon daha giivenli olmaktadir. Bu hastalarin
entiibasyonu icin tasarlanmig 6zel larinkoskoplar da
bulunmaktadir. Solunum sikintist genellikle hava
yolu tikanikligr ile iligkili oldugundan ve sorun ¢ene
geligimi ile zaman iginde ¢o6ziileceginden, entiibas-
yon sliresinin uzayabilecegi diistintilmeli ve ekstii-
basyon isleminin basarisiz oldugu durumlarda daha
ileri girisim yontemleri planlanmalidir. Larengeal
maske (LM), gerek entiibasyon giicliigli nedeniyle,
gerekse hava yolu acikliginin uzun siireli saglanma-
sinda daha non-invaziv oldugundan dolay: farkli bir
secenek olarak diistiniilebilir. Ozellikle NFT nin basa-
r1s1z oldugu vakalarda entiibasyon Oncesi denenmesi
Onerilmektedir 319, LM, aglama ve yutmaya izin ver-
mesi nedeniyle, dil kaslarinin egzersizi ve olgunlagma-
st agisindan Ustiinliik saglayabilir. Endotrakeal entii-
basyona gore subglottik stenoz ve vokal kord 6demi
yoniinden de daha iyi bir yontemdir !®.

4. Cerrahi tedavi

PRS’de cerrahi tedavi i¢in oOlgiitler, siklikla, yukarida
onerilen tedavi yaklagimlarina karsin solunum yolu
tikanikliginin devam etmesi, siyanotik atak Oykiisii,
agir solunum yolu infeksiyonlari, ekstiibasyon basa-
risizlig1 ve biiyiime geriligi olarak bildirilmektedir.
Cerrahi girigim gerektiren durumlar, tedavinin zaman-
lamas1 ve uygulanacak olan ydntem hastaya gore
degismektedir. Literatiirde pozisyon uygulamasi ile
yarar gormeyen vakalardan 1/3’inin endotrakeal ya
da NFT ile diizeldigi, 2/3’sinin ise cerrahi gerektirdi-
81 bildirilmigtir. Cerrahi tedavide kulanilan y&ntem-
ler, glossopeksi, kraniofasial iskelet genisletmesi,
trakeostomi ve yumusak doku rediiksiyonudur.
Secilecek cerrahi tedavi yoOntemine karar verme
oncesinde dogrudan endoskopik inceleme ile tikanik-

ligin ana hatlarinin belirlenmesi 6nem tasimaktadir
59)

Glossopeksi

Ik kez 1946’da uygulanmustir. Islem, dil kasmin
dudak kasmna dikilmesidir. Glossopeksi dilin arkada
yerlestigi ve hava yolunu tikadigi durumlarda etkili bir
tedavi yontemidir. Biiylime geriligi olan ve ekstiibas-
yon yapilamayan bebekler siklikla glossopeksi oneri-
len hasta grubudur. Ancak, farengeal anormallik eglik
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ediyorsa diger cerrahi yontemler 6nerilmektedir.

Bu yontemin kullamimi ile komplikasyon olarak
infeksiyon, dilde yirtilma, dudakta, agiz tabaninda ve
yanakta skar geligebilmektedir. Dildeki dikis, ¢ene-
nin biiytyiip, ndromiiskiiler dil kontroliiniin saglandi-
&1 zamana kadar tutulur. Genellikle bir yag civarinda
damak cerrahisi sirasinda dil de serbestlestirilmekte-
dir. Bu stireg, dil gelisimi 6ncesi donem olmasi nede-
niyle 6nem tagimaktadir. Dil serbestlestirilmesindeki
gecikme konugmada gecikmeye ve islev bozuklukla-
rina neden olabilir. Bu nedenle glossopeksi yapilan
hastalar 1-2 ay aralarla izlenmeli ve bu kontrollerde
dilin serbestlestirilmesi icin uygun zaman olup olma-
dig1 degerlendirilmelidir. Glossopeksi uygulanan
hastalarda, dil baslangicta hareketsizdir. Dilin ritmik
kas hareketlerinin artmasi ve dokunuldugunda kasil-
masi, dil kasinin vakanlastigim ve dilin serbestlegtir-
me zamaninin geldiginin gostergesidir. Maksilloman-
dibtiler farkliligin 3 mm’den daha aza inmesi genel-
likle aktif dil hareketlerinin olugmasiyla birliktedir.
Bu durumun gosterildigi hastalarda, dil serbestlegtir-
mesi, 6-7. aylarda uygulanabilmekte ve yarik damak
ameliyat1 i¢cin uygun zaman olan 9-12 aydan daha
once yapilmaktadir #2020,

Mandibular ekstraksiyon (germe)

Pozisyon verme, NFT uygulamasi ve glossopeksi
ameliyatinin yetersiz oldugu durumlarda mandibula-
y1 germe (6ne dogru cekme) islemi Onerilmektedir.
Bebek, 6-7 aylik oldugunda ¢ene gelisiminin hava
yolu acikligini saglamada halen yetersiz kaldig1 sap-
tanirsa endoskopi yapilarak diger hava yolu tikanikli-
81 nedenleri gézden gecirilmeli, bagka bir neden
bulunmuyor ise mandibular germe islemi planlanma-
lidir. Genellikle bagka sendroma eslik eden karmagik
durumlarda bu yonteme gereksinim duyulmaktadir.
Ozellikle yenidogan déneminde, cerrahi tedavinin
skar, inferior alveolar sinirin hasar1 gibi komplikas-
yonlart daha sik oldugundan, bu y6éntemin uyuglan-
mas1 6ncesinde diger tedavilerle zaman kazanilmasi
onerilmektedir 2V,

Trakeostomi
Agir tist hava yolu tikanikliklarinda, geleneksel ola-

rak onerilmekte olan giivenli ve etkin bir yontemdir.
Ozellikle subglottik stenoz ve mikrolarenks gibi eslik



A. Giinlemez ve ark., Pierre Robin Sekansi: Yenidogan Doneminde Hava Yolu A¢ikliginin ve Beslenmenin Saglanmast

| Pierre Robin Sekanst |

| Puls oksimetre izlemi |

Desatiirasyon (+)

| Nazoendoskopi bronkoskopi |

Normal Glottik, subglottik
obstriiksiyon

|
| Dile bagli sorun |

| Satiirasyon normal |

Uyku ¢aligmasi

| Pozisyon |
SSS ve akciger

|Desat1'irasy0n semast | | Beslenme ile desattirasyon |

| Trakeostomi |

sorunu arastir

Desatiirasyon (+)
Nazofarengeal tiip *
Desatiirasyon (+)

Glossopeksi

Desatiirasyon semast | | Beslenme giicltigii

1T

| Nazogastrik tiiple beslenmel | Gozlem ve aile egitimil

o

Sekil 1. izole Pierre Robin sekansl hastalarda onerilen tedavi ve izlem semasi 520,

eden anomali varsa bu yontem secilmektedir. Ancak,
trakeostomi, invaziv ve komplikasyonlar: olan bir
yontemdir. Ozellikle bir yas altindaki bebeklerde
komplikasyon oraninin % 60’1n tizerinde oldugu bildi-
rilmigtir 9, Kronik infeksiyon, grantilasyon, ve deka-
niilasyonun sorun olusturmasi, evde bakim giicligi
gibi sorunlar1 vardir. Bu nedenle glossopeksi ve krani-
ofasial iskelet genisletmeleri, trakeostomi Oncesi segi-
lebilecek daha iyi bir yontem olarak goriilmektedir ®.

Izole PRS tanisi olan vakalarda, hava yolu agikliginin
saglanmasi igin, 2004 yilinda Schaefer ve ark. ©
tarafindan Onerilmig bir akis ¢izelgesi (algoritma)
bulunmaktadir (Sekil 1). Bu cizelgenin kullanilmasi
ile, kolay uygulanabilir klinik testler aracilifiyla en
uygun girisimin secilmesi ve hastalarin istenmeyen
sorunlardan korunmas: amaglanmuigtir.

Bu akis ¢izelgesinde hastalarin en az 12 saat siire ile
oksijen satlirasyonunun, pulseoksimetre ile izlemi
onerilmektedir. Oksijen satiirasyonunun bir kez dahi
% 80 ve altina inmesi ya da monitorizasyon siiresi-
nin % 5°i veya daha uzun bir siirede satiirasyonun
% 90’dan az olmasi desatiirasyon olarak kabul edil-
migtir. Satlirasyon diistikliigli olmayan hastalar uyku
calismasina alinir ve uykuda devamli oksijen monito-
rizasyonu, solunumsal karbondioksit (end tidal CO,)
ve elektroensefalografik izlem yapilir. Yine satiiras-
yon diistikliigli saptanmayan bebekler beslenme
sorunlari agisindan ayri bir degerlendirmeye alinir.
Bir beslenmenin 30 dk.’dan daha uzun siirede tamam-
lanabilmesi ya da kilo aliminin yetersiz olmasi bes-
lenme sorunu olarak kabul edilmistir ©. Bu akisg
semasinin kullanilmasi tedavi bagarisinin artirilmasi
icin 6nem tagimaktadir. Li ve ark.’nin ?V 110 PRS’li
vakanm izlemleri icin uyguladiklar1 degisik bir akig
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cizelgesinde de pozisyonun yeterli olmadigi durumda
NFT kullanimi belirtilmistir.

Aileler, PRS tanili vakalarda solunum ve hava yolu
sorunlarinin gegici oldugu ve bu siire¢ icinde uygula-
nabilecek tedavi secenekleri konusunda bilgilendiril-
melidir. Hipoksiye bagli kalp sorunlar1 ve norolojik
sorunlar uygun tedaviler ile 6nlenebilir. Pierre Robin
sekanslt hastalarin izleminde bagari, interdispliner
yaklagima ve ailenin egitimi ile isbirligine baghdir.
Interdisipliner yaklasim icinde cocuk doktoru, plastik
cerrah, kulak burun bogaz doktoru, diyetisyen, dene-
yimli hemsire, dis doktoru ve konugma terapisti yer
almalidir. Hipoksinin 6nlenmesi i¢in uygulanacak en
etkin ve en kolay tedavi yaklagiminin segilmesi, sag-
likl1 beslenme ile biiylime ve gelismenin saglanmasi
acisindan da biiyiik 6nem tagimaktadir.
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