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Ozet

22 yasindaki Gravida 2, Parite 2 olan ve 2 yildir evli olan hasta her iki dogumunu da klinigimizde sezaryenle
yapmistir. flk gebeligi 32. gebelik haftasinda ablasyo plasenta ve preterm eylem tamisiyla sezaryen
operasyonu ile bas gelisli 2000 gram agirh@inda, 5-9 apgarli, Pierre Robin Sendromlu, kiz bebek
dogurtulmustu. Yenidogan iinitesinde izlenirken dogumdan 24 saat sonra eksitus oldu. Preterm eylem,
makat prezentasyon ve fetal distres tanisi ile ikinci kez de sezaryen ile kiz ve 1700 gram agirhiginda Pierre
Robin Sendromlu bebek olarak diinyaya gelen olgu, yenidogan yogun bakim kosullarinda ancak 9 saat
yasamistir. Literatiir taramasinda, rekiirrens gosteren PRS’li bebek nadir rastlandigi icin bu olgu

sunulmaktadir.

Anahtar kelimeler: Rekiirrens pierre robin sendromu, mikrognati, glossoptosis, damak yarigi

Pierre Robin Sendromu (PRS), ilk defa 1920
yilinda Fransiz Ortodontist olan Pierre Robin
tarafindan; mikroganati, glossoptosis ve damak
yarikligindan olusan triyad olarak tanimlanmistir
(1). PRS insidansinin 8500-30000 dogumda bir
gorildigi bildirilmektedir (2, 3).

Mandibula hipoplazisine bagh
farenkse yerlesmesi engellenmekte, bu da
glossoptozise  yol  agarak  hava  yolunu
kapatmaktadir. Buna bagli olarak uzun dénemde
solunum, beslenme ve gelisme yetersizligine
sebep olabilen kombine bir sendromdur. Prenatal
donemde ultrasonografik olarak tanisi
konulabilmektedir.

Stickler sendromu; otozomal dominant gegisli
artro-oftalmopati olup degisik derecede okuler

olarak dilin

belirtiler, artritik  degisiklikler, orofasiyal
ozellikler ve sagirlikla karakterize herediter bir
klinik tablodur (4). Stickler ve

Velokardiyofasiyel Sendrom’un kraniyofasiyal
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morfolojisi benzemesine karsin faringeal ve hava
yolu morfolojisi ve sefalometrisinde birgok
degisikligin ~ olmas1  prognozu  belirleyici
olmamaktadir (5). Fransiz genetikgiler, sporadik
ve toplu karsilasilan PRS olgularinda, SOX9
geninde  misregiilasyon  olup  olmadiginin
degerlendirilmesinden bahsetmektedirler (6).
Mikrognati; 1ii¢ teori ile agiklanmaktadir.
Birincisi, mekanik teori olup intrauterin
mandibulanin gelisimindeki eksiklik ve
glossoptosisinin  katkist  sonucunda  fiizyon
yetersizligine bagli olarak ayni zamanda yarik

damak ve dudak meydana geldigi, ikinci
norolojik teori ile disar1 sarkan dilin mandibula
egzersizlerini engellemesi, lclinci  teori
disregiilasyon teorisi olup rhombonsefalon

ontogenezisindeki kusurdan s6z edilmektedir (7).
Bu olgu sunumunda, ardisik gebeliklerinde

tekrarlayan Pierre Robin Sendrom’ lu bebek

doguran olgunun tartisilmasi amag¢lanmistir.

Olgu Sunumu

Evlilik siiresi 2 yi1l ve 22 yasindaki Gravida 2,
Parite 2, Abortus 0, Yasayan 0 ve 2. derece
akraba evliligi olan olgu, her iki dogumunu da
klinigimizde sezaryen ile yapmustir. Ik
gebeliginde; 32. gebelik haftasinda ablasyo
plasenta ve preterm eylem tanisiyla sezaryen ile
2000 gram agirliginda, 5-9 apgarli Pierre Robin
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Kamaci ve ark.

Resim 1. Pierre Robin Sendromlu yenidogan (mikrognati, damak yarikligi, yetersiz gelisimli aurikula, respiratuvar

distres).

Sendromlu kiz bebek dogurtulmustur. Fetal
distres tanisi ile yenidogan iinitesinde izlenirken
postpartum 24 saat sonra eksitus olmustur. Bir yil
sonra preterm eylem, eski sezaryen ve fetal
distres tanisi ile ikinci kez de sezaryen ile kiz ve
1700 gram agirliginda, ileri derecede siyanotik
bebek dogurtulmustur. Bebekte mikrognati,
damak yarikligi, her iki kulak kepgesinin
gelismedigi ve dig kulak deliginin kapali oldugu,
1. ve 5. dakika Apgar skorunun 4-7 oldugu tespit
edilmistir. Bunun {izerine bebege agiz ve farenks
aspirasyonu sonrast endotrakeal tiip uygulanmis
ve oksijenize edilerek yenidogan yogun bakim
initesine  transport  edilmistir.  Yenidogan
iinitesinde; respiratuvar distres, hipotoni ve Pierre
Robin Sendromu o6n tanilart ile yatirilmistir.
Genel durumu iyi, ates;33.5C°, TA.42/27mmHg,
fizik muayenede: yarik damak, makroglossi, dis
kulak yolunun goriilmedigi, bilateral aurikulanin
gelisimini tamamlamadig1 saptanmistir (Resiml).
Gogsilin simetrik ve oskiiltasyonda akcigerlerde
bilateral krepitan raller, kalpte ise 2/6 sistolik
ifiirim alindig1, femoral ve radial arterde nabizin
alindigr  karacigerin  palpabl oldugu tespit
edilmistir.

Takipnesi olan ve plorezi diisiiniilen olgunun;
posteror-anterior akciger grafisinde; buzlu cam
goriintlisii olmas1 lizerine siirfaktan uygulanmis
ve asidoz nedeniyle NaHCO3 giinliikk 80cc/kg
planlandigi ve 2 cc/dakika NAHCO3 verildigi.
hipotansiyona  yonelik 10mcg/dk  dopamin
uygulanmig. Daha sonra agir RDS+hipotermi
tanis1 ile 23.04.2010 saat 05.30’da dogumdan

yaklagik 9 saat sonra eks oldugu goriildd.
Olgunun Ankara’daki Genetik Merkezindeki
kromozom analizinde; periferik kan Orneginden
yapilan hiicre kiiltiirleri ve HRB hiicre kiiltiirii ile
elde edilen, GTG ve HRB bantlama ydntemi ile

boyanan metafaz plaklarinda yapilan
degerlendirmelerde sayisal ve yapisal
degisiklikler rastlamilmamis olup, 46, XX
(Normal  Konstiitisyonel = Karyotip)  olarak
raporlanmigtir.

Tartisma

[lk trimesterde transvaginal ultrasonografi ile
13. gebelik haftasinda kiigiik mandibula ve geride
ceneden olusan anormal yiliz profili tanisinin

konuldugu 15. gebelik haftasinda yapilan
amniosentez ~ sonucunun  normal  karyotip
saptandigi  bildirilmektedir  (8-9).  Ayrica

intrauterin inferior fasiyal a¢1 ve mandibula
genisliginin maksilla genisiligine orani dl¢iilerek
retrognati ve mikrognatiyi degerlendirmek igin
3D ve 4D sonografik deger yapilmakta oldugu
bildirilmektedir (10).

Kraniofasial anomaliler arasinda en sik yarik
damak - dudak goriiliir. Yarik damak ile birlikte
en sik gorilen sendromun ise PRS oldugu
bilinmektedir (8). Bu klinigi agirlastiran siklikla
solunum sorunlaridir. Bunun nedeni ise, yarik
damakla birlikte, glossopitozun olmasi, dilin
yarik damak arasimna kagmasi ve oral kavitenin
mikrognati nedeniyle daha kii¢iik olmasidir (10-
13). Tanimlanan olguda yarik damak, mikrognati
olmasina, glossopitoz ~ olmamasina  karsin
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Ardigik pierre pobin sendromlu olgu sunumu

yenidogan yogun bakim {initesi izlemi siiresince
solunum sorunu gelisen olgu tiim yogun bakim
imkanlar1 ve surfaktan uygulanmasina karsin
RDS nedeniyle dogumdan 9 saat sonra eksitus
olmustur.

Sonuc

Yasayan Pierre Robin sendromlu olgular;
gelisme yetersizligi, gastrodsefajiyal reflii gibi
digestif sistem sorunlari i¢in 6zel bakim gerekli
olup, solunum komplikasyonlari olarak
glossoptozise sekonder gelisen uyku apnesi,
kronik otitis media, isitme kaybi, konusma
bozuklugu, kiigiikk ¢enenin neden oldugu anormal
dis dizilimi gibi yiiz anomalisinden kaynaklanan
kisisel psikolojik problemlerin ¢déziimiine yonelik
multidisipliner  yaklasimin  gerekli  oldugu
diisiiniilmektedir.

Recurrent pierre robin syndrome in
consecutive pregnancies: A case report

Abstract

A 22-year-old, gravida 2, parity 2 woman being
married for 2 years delivered her both babies in our
clinic by cesarean section. In her first pregnancy, a
2000 gr., vertex presentation female baby with Pierre
Robin Syndrome was delivered by cesarean section at
the 32nd week of gestation with the indications of
ablatio placenta and preterm labor. Her Apgar scores
were 5 and 9 at first and fifth minutes. She died 24
hours after delivery while being followed at the
neonatal intensive care unit. The patient delivered a
1700 gr. female baby in her second cesarean section
performed with the indications of preterm labor,
breech presentation and fetal distress. The baby was
diagnosed as Pierre Robin Syndrome and lived only 9
hours at the neonatal intensive care unit conditions.
This case is reported since recurrent Pierre Robin
Syndrome is very rare in the literature.

Key words: Recurrent pierre robin syndrome,

micrognathi, glossoptosis, cleft palate
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