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Pierre-Robin 综合症是以小下颌或颌后缩、

舌后坠、腭裂为主要特点，由法国口腔医生 Pierre 

Robin 于 1923 年首先报道［1］，并以他的名字命名

的一种先天性异常综合症，又名小颌畸形综合征、

小颌腭裂综合征等，属于少见疾病，是一种胚胎发

育障碍引起的常染色体显性遗传疾病，可能与宫

内巨幼细胞病毒感染有关［2］。内科以对症支持治

疗，注重体位治疗为主，外科以手术矫正为辅［3］，病

死率高。新生儿期症状以气促、青紫、喂养困难，

呈吸气性呼吸道阻塞为特征。正确恰当的护理是

提高新生儿存活率，促进其康复的关键。2013 年

1 月本院收治了 1 例 Pierre-Robin 综合征新生儿，

现将护理情况报道如下。

1　病例介绍

患儿，男，2013 年 1 月 16 日在本院出生，体

重 3370 g，身长 50 cm。Apagar 评分 1 min10 分，

5min10 分，10 min10 分；其母孕 1 产 1，孕 39+3 周

自然分娩，产程顺利，无疾病及特殊用药史，无

毒物及放射线接触史。婴儿出生后出现阵发性

青紫、气促，给予多参数心电监护仪进行经皮监

测生命体征、血氧饱和度情况。患儿出现吸气性

阵发性呼吸困难，仰卧位时加重，侧卧拍背后好

转 ，安 静 状 态 下 侧 卧 位 或 俯 卧 位 时 血 氧 饱 和 度

85%～100%，呼吸 40～60 次 /min，心率 130～150

次 /min，体温 36.1℃；查体发现患儿下颌短小似鸟

嘴状，腭弓高，舌体肥大后坠，咽峡窄小，无腭裂，

口腔黏膜光滑。气管居中，胸廓外形正常，双肺呼

吸音减低，啰音不明显，心肺正常，神经系统正常。

纤维支气管镜检查发现，舌根后坠，压迫会厌，

气管支气管无畸形，临床诊断为 Pierre-Robin 综

合征。

2　治疗及结果

出生后给予侧卧位和前倾俯卧位，保持呼吸

道通畅，面罩吸氧，2 L/min，同时给予吸痰，罗氏芬

抗感染治疗。吸痰后患儿气促症状好转，吸吮欠

佳，因喂养困难留置胃管，配方奶或母乳 10 mL，每

3 h 1次，逐渐加量，4 d 后随着呼吸困难症状好转

改行经口喂养，配方奶或母乳 20 mL，每 2 h 1 次，

逐渐减少喂哺次数并同时增加奶量。出生后第 5

天吃奶时无明显血氧饱和度下降，无呛咳，停止吸

氧。出生后第 7 天侧卧位时无气促，好转出院。

3　讨论  

3.1　新生儿 Pierre-Robin 综合征发病机理

Pierre-Robin 综合征又称小颌腭裂综合征，属

于较少见的疾病，发病率约占新生儿的 1/3000～ 

1/50000，病因尚未明确［4］。发病原因可能与胚胎

发育第 6～12 周时，某些障碍因素干扰或抑制下

颌骨发育，使下颌骨不能继续发育，颏后退，使舌

后坠，充塞鼻咽腔，影响软腭生长，形成腭裂［5］。一

般认为与妊娠早期母亲营养不良、使用某些药物、

接触放射线及某些毒素、染色体的平衡易位和断
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裂有关［6］。该例患儿新生儿期无特殊治疗方法，主

要是对症支持治疗。

3.2　护理

3.2.1　保持呼吸道通畅　由于该患儿有小下颌畸

形，导致舌后坠，口咽峡缩小被堵而引起吸气性呼

吸道梗阻，舌后坠是造成呼吸困难的主要原因［1］。

舌后坠入咽下间隙后，影响了会厌的运动，使呼气

容易，吸气困难。仰卧位会加重舌后坠而引起气

道阻塞，采取侧卧位和俯卧位可使舌的位置移向

前下方，减轻舌后坠，使呼吸道通，畅缓解症状，也

可防止胃食管返流后的误吸。俯卧位时，于胸前

部放置 1 个小枕头，将头部固定偏向一侧，两手自

然伸向前方，鼻周围不放置物品，以防堵住口鼻引

起窒息，每小时翻身 1 次。同时俯卧位时使用早

产儿的“鸟巢法”，即四周高中间稍低，婴儿俯卧其

上，使口鼻腔及下颌悬空，迫使舌向前伸展，但一

般只能维持 15～20 min，而且必须有人在旁严密

监视，防止婴儿哭闹活动后位置改变，口鼻部被堵

塞引起窒息。侧卧位时，在患儿背侧、腹侧各放置

1 个小软枕，这样既可以固定维持体位，又使患儿

觉得舒适有依靠，减少哭闹，每 3 h 喂奶前翻身，采

取左右侧卧位交替更换。在床头做醒目的体位交

替牌并记录时间，每班严格交接。该患儿通过俯

卧位及侧卧位的正确体位摆放，血氧饱和度上升

至 90%～95%，呼吸困难症状有明显改善。

3.2.2　正确喂养　Pierre-Robin 综合征患儿主要

临床表现之一是喂养困难，呼吸困难和舌后坠可

能是导致喂养困难的主要原因， 表现为喂养时

间延长、摄入量少、喂养时呛咳和胃食管返流 ［7］ 。

出生后根据患儿病情的轻重，采用不同的喂养方

式。患儿出生后病情较重，吸吮能力差，首选鼻饲

喂养法。鼻饲喂养前要回抽胃液，确保胃管在胃

内，并观察喂养后消化的情况。喂养完毕后注入

2～3 mL 温开水，并观察有无返流、呕吐等情况，

根据喂养耐受情况逐渐增加奶量。该患儿生后第

5 天呼吸困难改善后，改经口喂养，喂养时采取头

高侧卧位，可以有效防止舌后坠导致的气道阻塞。

本院使用自制的长而开口较大的奶嘴，使奶嘴位

于舌体中段，利于患儿获得食物。同时对舌体进

行按摩，使舌体放松并前伸，利于喂养［7］。采用少

量多次的喂哺方法，可避免过长的进食时间使患

儿疲劳，减少患儿喂养时的能量消耗。喂养时密

切观察患儿有无呛咳、发绀、呕吐及血氧饱和度变

化情况，若出现以上症状时，立即停止喂养、拍背

和吸引处理，以保持呼吸道通畅［8］。该例患儿喂养

过程顺利。

3.2.3　预防感染　接触患儿前后清洁双手，限制

探视家属人数，尽量减少人员流动，防止交叉感

染。每 3 h 时翻身 1 次，同时使用小号氧气面罩均

匀叩击患儿背部，叩击部位为肺野区域，从肺底到

肺尖，从肺外侧到肺内侧。避开心脏、肩胛骨、脊

柱等部位，每次 15 min，可促进肺部分泌物排出，

有利于痰液的引流，防止坠积性肺炎的发生。口

腔分泌物增多时要及时给予吸痰，每次清理呼吸

道的时间不超过 10 s，以防引起患儿不适，加重缺

氧。罗氏芬静脉推注 20 mg/kg/ 次，2 次 /d，预防继

发感染。

3.2.4　合理氧疗　氧疗可减轻呼吸困难的表现，

预 防 缺 氧 症 状 ，保 护 气 道 。 该 例 患 儿 出 生 后 即

持续给予患儿面罩吸氧 2 L/min ，出生后第 3 天

未吸氧情况下血氧饱和度达到＞90%，改为间断

吸 氧 ，出 生 后 第 5 天 未 吸 氧 情 况 下 血 氧 饱 和 度

达到＞95%，停止吸氧。用氧时浓度不宜过高，

2 L/min 为宜，密切观察缺氧改善情况，避免引起氧

中毒。同时，采用蝶形法固定导管，确保患儿用氧

的连续性及保证氧疗效果。

3.2.5　口腔护理　患儿抵抗力低，出生后易发生

白色念珠菌感染引起的鹅口疮［9］。因此，每天上下

午两次分别给予患儿生理盐水棉签擦拭口腔，以

保持口腔清洁，减少口腔细菌感染。该例患儿在

住院期间未发现口腔炎和黏膜受损情况。

3.2.6　密切观察患儿病情变化　患儿出生后即持

续行多参数心电监护仪进行经皮监测生命体征、

血氧饱和度变化情况，重点观察患儿呼吸频率、

节律、幅度、呼吸困难进展及面色、神志、哭声、睡

眠、肌张力、大小便、四肢循环、有无烦躁等。该例

患儿出生后第 1 天呕咖啡样液 1 次，量约 10 mL，

考虑为纤维支气管镜检查刺激胃黏膜有关，给予

VitK1 3 mg 肌内注射后好转。该例患儿住院期间

体温稳定，生命体征平稳。
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3.2.7　健康宣教　出院时指导患儿父母掌握患

儿正确的卧位方法，可采用俯卧位或侧卧位交替，

禁止采用仰卧位，保证随时有人在旁看护，若发现

患儿面色改变时，要及时调整体位，若患儿面色仍

不能恢复者可紧急向外牵拉舌头，缓解舌后坠引

起的气道堵塞。结合本病的特点教会家长正确的

喂养方法，给予母乳喂养，注意少量多次喂哺，避

免呛咳和误吸，母乳喂养困难时，可将母乳挤出至

奶瓶中喂养或用滴管喂养。奶瓶喂养时用小枕头

垫高胸部侧卧喂食或抱起患儿先用纱布将舌拉向

前，再喂哺［2］。随着年龄增长，患儿下颌畸形、舌后

坠程度可逐渐改善，随之气促及喂养困难状况逐

渐减轻。告知家属要树立信心，做好家庭护理，等

待合适的手术时间。出院后要预防感冒，防止肺

部感染。

4　小结

新生儿 Pierre-Robin 综合征与宫内巨细胞病

毒感染有关，发病率低。新生儿期无特殊治疗方

法，主要是对症支持治疗，以后择期手术治疗。在

护理工作中保持患儿合适的体位，合理喂养，加强

呼吸道管理，预防感染，正确用氧，做好口腔护理，

其是提高患儿成活率的关键。
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