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Opinnaytetyo kuuluu Laurea-ammattikorkeakoulun ja Helsingin ja Uudenmaan sairaanhoitopii-
rin (HUS) operatiivisen tulosyksikon Toolon sairaalan kliinisen hoitotyon hankkeeseen. Aloite
opinnaytetyolle tuli Toolon sairaalan Huuli-suulakihalkiokeskukselta eli Husukelta. Opinnayte-
tyon tarkoituksena oli parantaa Pierre Robin -sekvenssin omaavien lasten hoitoa ja lisata van-
hempien tietoisuutta Robin-sekvenssista. Tavoitteena opinnaytetyossa oli laatia opas, jonka
avulla lapsen vanhemmat pystyvat hoitamaan Robin-sekvenssin omaavaa lastaan mahdolli-
simman hyvin ja seuraamaan hanen oireitaan. Potilasoppaasta voivat hyotya myos synnytys-
sairaaloiden henkilokunta ja neuvolan terveydenhoitajat.

Pienileukaisuuden, kielen nieluun painumisen (glossoptosis) ja siita johtuvien hengitysvai-
keuksien yhdistelma tunnetaan Pierre Robin -sekvenssina. Robinin sekvenssiin liittyy tyypilli-
sesti U:n mallinen suulakihalkio. Potilasopas on tehty antamaan ensitietoa Pierre Robin -
sekvenssin omaavien lasten vanhemmille, ja se sisaltaa tietoa kyseisesta kehityshairiosta, sen
eri vaikeusasteista seka sen hoito- ja seurantakeinoista. Lisaksi oppaassa on seurantataulukot
vauvan syomiseen ja hengitykseen, tarkeita yhteystietoja seka tietoa vertaistuesta. Poti-
lasopas on tehty yhteistyossa Husuken ja Lastenklinikan pienten lasten kirurgisen osaston Ké:n
moniammatillisten tiimien kanssa. Oppaan tieto perustuu Husuken ja Lastenklinikan henkilo-
kunnalta saatuihin tietoihin ja hoitokaytantoihin seka opinnaytetyon teoriaosuuden tutkittuun
tietoon.
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This thesis is part of the clinical nursing project between Laurea University of Applied Scienc-
es and the Hospital District of Helsinki and Uusimaa (HUS) operative result unit Toolo Hospi-
tal. The thesis was assigned by the Cleft Lip and Palate Centre (Husuke) at Toolo Hospital.
The thesis aimed at improving the treatment of the children with Pierre Robin Sequence and
increasing the knowledge of the parents. The objective of the thesis was to make a guide to
help the parents to treat their Robin Sequence child as well as possible and to control the
symptoms. The personnel of the maternity hospitals and child health clinics also benefit from
the patient guide.

The combination of micrognathia, glossoptosis and the resulting breathing difficulties is
known as Pierre Robin Sequence. Typical to Pierre Robin Sequence is a U-shaped cleft palate.
The patient guide has been made to give first information to the parents of children with
Pierre Robin Sequence. It contains information about the above mentioned developmental
disorder, its degrees of difficulty as well as cure and control methods. Furthermore, in the
guide there are the follow-up tables for feeding a baby and to control his or her breathing,
important contacts and information about peer support. The patient guide has been made in
cooperation with the multi-professional teams at Husuke and on Children’s Hospital K6 Neo-
natal and infant surgery ward. The guide is based on information given by the staff at Husuke
and Children’s Hospital, the treatment given there and the theoretical part of the thesis.

Keywords: cleft palate, Pierre Robin sequence, patient guide, guidance
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1 Johdanto

Opinnaytetyon tavoitteena on tehda potilasopas Pierre Robin -sekvenssin omaavien lasten
vanhemmille. Potilasopas tarvitaan, jotta opittaisiin tunnistamaan pieni alaleuka ja sen vaiku-
tukset lapsen hyvinvointiin. Tarkoituksena on, etta vanhemmat osaisivat oppaan avulla pa-
remmin hoitaa Robin-sekvenssin omaavaa lastaan. Pierre Robin -sekvenssista on tehty hoito-
suositus ammattilaisille. Taman oppaan tarkoituksena on olla apuna vanhemmille antamaan
kaytannon tietoa ja myos tukena ammattilaisille, koska kyseessa on harvinainen kehityshairio.
Opas pohjautuu ammattilaisille tehdyn suosituksen hoitolinjoihin. Opinnaytetyo tehdaan yh-
teistyossa Helsingin yliopistollisessa keskussairaalassa (HYKS) toimivien Huuli-
suulakihalkiokeskuksen eli Husuken ja Lastenklinikan pienten lasten kirurgisen osaston Ké6
kanssa. Opinnaytetyossa naista kaytetaan nimitysta Husuke ja K6. Husuke ja K6 hoitavat yh-
teistyossa potilaita, jotka vaativat osaston Ké valvontapaikkaa ja henkilokunnan erityisosaa-
mista. Robin-sekvenssin omaavien lasten hoito vaatii moniammatillista osaamista ja hoitamis-

ta, seka yhteistyota kotipaikkakunnan lastensairaalan ja neuvolan kanssa.

Opinnaytetyo kuuluu Laurea-ammattikorkeakoulun ja Helsingin ja Uudenmaan sairaanhoitopii-
rin (HUS) operatiivisen tulosyksikon Toolon sairaalan kliinisen hoitotyon hankkeeseen. Aihe
nousi esiin Husuken tarpeista. Osaston henkilokunnan toiveena on ollut saada potilasopas
Pierre Robin -sekvenssin omaavien lasten vanhemmille. Pierre Robin -sekvenssia epailtaessa,
tai kun suulakihalkio havaitaan, synnytyssairaalasta tehdaan lahete Husukeen. Ensikaynti
Husukessa on lapsen ollessa n. 2-4 viikon ikainen. Sita ennen sairaanhoitaja soittaa vanhem-
mille ja kartoittaa lapsen vointia. Osastolla on kuitenkin huomattu, etta ennen Husuken yh-
teydenottoa tai ensikayntia vanhemmilla ei ole aina tietoa Robin-sekvenssista tai Robin-

sekvenssin omaavan lapsen hoitamisesta.

Potilasopas on tarpeeseen tuleva ja kaytannonlaheinen opinnaytetyoyhteistyo. Potilasohjaus
on tarkea osa hoitotyota. Oikeanlaisella ohjauksella edistetaan potilaan ja perheen hyvinvoin-

tia. Perhehoitotyon nakokulma korostuu hoidettaessa lapsia ja etenkin vastasyntyneita.

2 Vastasyntynyt

Lasta kutsutaan vastasyntyneeksi sen neljan ensimmaisen elinviikon ajan. Lapsi painaa synty-
essaan noin 3500 grammaa ja on noin 50 senttimetria pitka. Vastasyntyneen paan ymparys on
noin 35 senttimetria. Vastasyntyneen kallon saumat eivat ole viela luutuneet ja kallonsaumo-
jen yhtymakohdissa on paalaella isoaukile ja takana juuri kateen tuntuva pikkuaukile. Vasta-
syntyneella on jonkin verran turvotusta, joka haviaa itsestaan muutamassa vuorokaudessa.
Syntymansa jalkeen vauva yrittaa sopeutua kohdunulkoiseen elamaan omin avuin. Ensimmai-

set 24 tuntia ovat kriittisimpia. Verenkierto, hengitys, ruoansulatus, eritys, lammonsaately ja



hormonitoiminta alkavat kaikki toimia itsenaisesti. Aluksi toiminta on hyvin nopeaa ja esimer-
kiksi vauvan hengitystaajuus on noin 40 kertaa minuutissa ja sydamen syke 120-140 kertaa
minuutissa. Virtsaa tulee jopa 18 kertaa vuorokaudessa ja joka vaipassa voi olla ulostetta.
Vauvan liikkkumista hallitsevat tahdosta riippumattomat refleksit. Hanen ainoa keinonsa il-
maista itseaan on itku. Itkulla vauva voi ilmoittaa nalasta, janosta, marasta vaipasta tai epa-
mukavasta olosta. Aluksi vanhemmissa saattaa herattaa ahdistusta se, etteivat he valttamatta
kykyne tulkitsemaan vauvan viesteja. Vahitellen vanhemmat oppivat tulkitsemaan vauvan it-
kua ja sen mahdollisia syita. (Koistinen, Ruuskanen & Surakka 2004, 52-54.)

Ensimmaisen vuoden,eli imevaisian aikana lapsi kasvaa pituutta noin puolet syntymapituudes-
ta ja paino lahes kolminkertaistuu. Vastasyntyneella liikkumista maarittavat varhaisheijas-
teet, jotka vahitellen haviavat noin 3-4 kuukauden iassa. Varhaisheijasteisiin kuuluvat esi-
merkiksi Moron refleksi ja askeltaminen. Naiden haviamisen jalkeen alkaa tietoinen kehon
hallinta kehittya. Vaiheittainen kehitysprosessi johtaa pystyasentoon ja lopulta siihen, etta

imevainen oppii kavelemaan. (Koistinen ym. 2004, 59.)

2.1 Hengitys

Vastasyntynyt ja imevainen hengittavat nenan kautta. Hengityksen saately on epakypsaa ja
hengitysrytmi voi vaihdella. Pieni lapsi kayttaa koko kehkojen tilavuuttaan hengittaessaan ja
hanen ventilaatiotarve (yhden minuutin aikana hengityselimissa kayneen ilman tilavuus) on
suuri, kaasujen vaihtoon osallistuvan pinta-alan ollessa hyvin pieni. Imevainen pystyy lisaa-
maan ventilaatiotaan vain nopeuttamalla hengitystaajuuttaan. Hengitystaajuuden nopeutta-
minen voi johtaa hapenpuutteeseen ja hiilidioksidipitoisuuden nousuun veressa. (Koistinen
ym. 2004, 369-370.)

Hengityselimistd koostuu hengitysteista ja -lihaksista seka keuhkoista. Nena- ja suuontelo,
kurkunpaa ja nielu muodostavat ylahengitystiet, alahengitysteihin kuuluvat keuhkoputket ja
henkitorvi. (livanainen& Syvaoja 2012, 214.) Lapsen normaali hengitystaajuus on tiheampi
kuin aikuisen normaali hengitystaajuus. (Kuisma, Holmstrom. Nurmi, Porthan & Taskinen
2013, 329). Vastasyntynyt hengittaa normaalisti 30-40 kertaa minuutissa. Alle 1-vuotiaan
normaali hengitysfrekvenssi on 20-40 kertaa minuutissa ja 1-7-vuotiaan 20-30 kertaa minuutis-

sa. (Storvik-Sydanmaa, Talvensaari, Kaisvuo & Uotila 2013, 311.)
2.2 Lapsen ravitsemus
Vauvan paino laskee ensimmaisten paivien aikana 5-10% syntymapainosta. Jos vauvan paino

laskee yli 7% lahtopainosta synnytyssairaalan seuranta-aikana, kiinnitetaan ravinnonsaantiin

erityista huomiota. Syntymapaino tulisi saavuttaa takaisin 7-10 vuorokauden aikana syntymas-



ta. Ensimmaisen 3-4 elinkuukauden aikana painon tulisi nousta 20-30 grammaa vuorokaudessa.
Seuraavien kuukausien aikana ensimmaisen elinvuoden loppuun asti painon tulisi nousta 15-
20g vuorokaudessa. 4-5 kuukauden aikana painon tulisi kaksinkertaistua syntymapainosta ja

kolminkertaistua 12 kuukaudessa. (Hermansson 2012.)

Lapsen paino laskee syntyman jalkeisina paivina, koska ravintoa ei enaa tule istukasta ja suun
kautta saadut ruokamaarat ovat pienia. Vauvasta haihtuu nesteita virtsan, ulosteen ja hengi-
tyksen kautta. Vauvan ravinnon tarve kasvaa runsaasti ensimmaisina paivina. Terveen taysiai-
kaisen lapsen tulisi syoda 1/5-1/6 painostaan, eli 170-200ml/kg vuorokaudessa noin viikon
ikaisesta alkaen. Lapsen kasvaessa ja aloittaessa kiinteiden ruokien syomista, vahenee suh-
teellinen nesteen tarve. 5-10 kilon painoisen lapsen nestetarve on 100ml/kg/vrk. (Hermans-
son 2012.)

Pienikin annos enteraalista, eli ruoansulatuskanavaan annettua ravintoa pitaa ylla suoliston
villusten toimintaa, joten ensisijaisesti pyritaan aina enteraalisen ravitsemukseen. Ime-
vaisikaisille kaytetaan rintamaitoa, aidinmaidonkorviketta tai imevaisille tehtyja erityisval-
misteita. Ravinnon tulisi olla huoneen- tai kehonlampoista. (Rautava-Nurmi, Sjovall, Vaula,
Vuorisalo & Westergard 2010, 297, 300.)

2.3 Unijalepo

Vastasyntynyt nukkuu noin 16-18 tuntia vuorokaudesta. Uni on katkonaista ja pitka unijakso
voi sijoittua joko paivaan tai yohon. lhmisen sisaisen kellon kehitys alkaa jo kohdussa, mutta
kypsyminen tapahtuu vasta kolmen - kuuden kuukauden iassa. Vauvan katkonaiset unijaksot
yhtenaistyvat vahitellen ja noin kolmekuisella vauvalla paiva ja yo erottuvat jo toisistaan.
Pisin yhtenainen unijakso voi olla jo kahdeksan- tai yhdeksantuntinen ja se sijoittuu yoaikaan.
Kolmikuinen vauva nukkuu noin 14-15 tuntia vuorokaudessa ja puolen vuoden ikainen 13-14
tuntia. Aikuisen nakokulmasta puolivuotiaan unirytmi on jo melko normaali, vaikka monet
vauvat herailevat edelleen yolla. Imetys nopeuttaa vuorokausirytmin loytymista, koska aidin-
maito sisaltaa melatoniinia, joka unettaa. Aamuvalo on hyva ulkoinen tekija saatelemaan

vuorokausirytmia. (Keski-Rahkonen & Nalbantoglu 2011, 15-17.)

Rytmin lisaksi vauvan nukkuminen eroaa aikuisen unesta myos laadultaan (Keski-Rahkonen &
Nalbantoglu 2011, 17). Vastasyntyneen univaiheet on nimetty omilla nimilla: aktiivinen uni,
hiljainen uni ja valimuotoinen uni(Keski-Rahkonen & Nalbantoglu 2011, 17; Saarenpaa-
Heikkila 2007, 16). Vauvan aktiivinen uni vastaa aikuisen vilkeunta (Keski-Rahkonen & Nalban-
toglu 2011, 17; Saarenpaa-Heikkila 2007, 16.), eli unen vaihetta, jossa unet nahdaan (REM-

uni)(Keski-Rahkonen & Nalbangtolu 2011, 17). Hiljainen uni taas vastaa aikuisen ei-vilkeunta



ja valimuotoinen uni on sekoitus kahta edella mainittua ja se haviaa puolen vuoden ikaan

mennessa (Saarenpaa-Heikkila 2007, 16).

Vauva nukahtaa suoraan aktiiviseen uneen, kun taas aikuisilla vilkeuni tapahtuu lahella he-
raamista. Aktiivisen unen aikana vauva voi imea, tuhista, nytkahdella, satkia ja kaantelehtia,
mika voi vanhemmista nayttaa silta, etta vauva nukkuu huonosti tai levottomasti, tai on viela
valveilla, vaikka vauvan uni on semmoista kuin sen kuuluukin. Taysiaikaisena syntyneen vau-
van unesta noin puolet on aktiivista unta, mutta puolessa vuodessa osuus vahenee neljannek-
seen. Valimuotoinen uni katoaa kokonaan samassa ajassa. (Keski-Rahkonen & Nalbantoglu
2011, 17.)

Vauvan unijakso kestaa vain noin 50 minuuttia, aikuisilla taas 1,5-2 tuntia. Unijaksojen rajat
voi helposti huomata vauvan unen katkonaisuudesta. Vauva havahtuu hetkeksi aina unijakson
lopussa, naita havahtumisia voi olla kuusi yota kohden. Vauva ei aina heraa havahtumisesta
huolimatta, koska osa vauvoista pystyy itse tyynnyttaytymaan ja aloittamaan uuden unijakson
paattyneen peraan. Toiset vauvoista itkevat havahtuessaan, toiset eivat. Unen jatkaminen
jaksosta toiseen on osin myotasyntyinen ja osin opittu taito. Vanhempien toiminta voi vaikut-
taa seka vauvan kykyyn tyynnyttaa itsensa etta vauvan itkun ja herailyn lisaantymiseen. (Kes-
ki-Rahkonen & Nalbantoglu 2011, 17-18.)

Vauvan ensimmaiseksi sangyksi kay hyvin aitiysavustuspakkauksen laatikko. Vauvan patjan on
hyva olla tasainen ja napakka, se ei saa olla lilan pehmea. Vauva ei tarvitse tyynya nukkues-
saan. (Koistinen ym. 2004, 65.) Pikkuvauva tulee laittaa nukkumaan selalleen katkytkuolema-

riskin pienentamiseksi (Keski-Rahkonen & Nalbantoglu 2011, 45).

3 Huuli- ja suulakihalkiot

Huuli- ja suulakihalkiolapsia syntyy Suomessa vuosittain noin 120. Halkiot voidaan jaotella
kahteen paaryhmaan: huulihalkioihin, joihin voi liittya myos suulakihalkio, ja pelkkiin suulaki-
halkioihin. Huulihalkiot voivat olla toispuoleisia tai molemminpuoleisia. Halkiosta voi aiheutua
ongelmia ulkonakoon, syomiseen, puheeseen, korviin, hampaistoon ja puremiseen. Halkioista
voi aiheutua lisaksi sosiaalista haittaa, etenkin jos korjaustulos ei ole hyva. (Rautio, Somer,
Pettaya, Klockars, Elfving-Little, Holtta & Heliovaara 2010, 1286.)

Huuli- ja suulakihalkiot muodostuvat ensimmaisen raskauskolmanneksen aikana. Kehitys ta-
pahtuu viikkojen 5-12 valilla, jolloin suulaki pituussuunnassa sulkeutuu. Varmaa tietoa halki-
oiden syntysyista ei ole. Tarkein riskitekija halkion synnylle on lahisukulaisella aiemmin todet-
tu halkio. Mikaan tunnetuista, ihmisesta itsestaan johtuvista ulkoisista tekijoista ei vaikuta

halkion syntyyn yhta paljon kuin perinnollisyys. (Kere 1998, 26.) Ulkoisista tekijoista aidin
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alkoholinkaytto, tupakointi ja joidenkin epilepsialaakkeiden, erityisesti valproaatin, kaytta-

minen raskaudenaikana voivat vaikuttaa halkioin syntyyn (Rautio ym. 2010, 1287).

3.1 Suulakihalkio

Yleisin halkiotyyppi Suomessa on suulakihalkio. Suulaen tehtavana on erottaa suu ja nenaon-
telo toisistaan. Suuta kaytetaan syomiseen ja puhumiseen, nenaonteloa taas kaytetaan hen-
gittamiseen. Suulakihalkio on halkio, joka ulottuu korkeintaan kovan suulaen etuosaan, eika
jatku ikeneen ja hammaskaareen asti. Suulean halkio aiheuttaa lapselle sen, ettei han pysty
imemaan rinnasta, koska han ei pysty muodostamaan alipainetta suuhun. Suulakihalkiolasta

syotetaan tuttipullosta. (Rautio 2014.)

Korjaamaton halkio estaa lapsen normaalin puheenmuodostuksen, koska suusta paasee ilmaa
halkion kautta nenaan. Puhumisen kannalta on tarkeaa myos se, etta pehmean suulaen on
oltava riittavan pitka ja hyvin liikkuva, jolloin se tiettyja aanteita lausuttaessa sulkee nena-
nielun ja nain estaa ilman kulun nenaonteloon. Suulaen sulkuleikkauksen tarkoituksena onkin
halkion sulun lisaksi muovata pehmea suulaki mahdollisimman pitkaksi ja hyvin liikkuvaksi.
(Rautio 2014.)

Suulaen halkio ei vaikuta vauvojen aantelyn kehitykseen ensimmaisten elinkuukausien aikana.
Noin kuusi-kahdeksankuiset vauvat alkavat normaalisti tuottaa konsonantteja sisaltavaa jokel-
telua, tama on halkiovauvoilla yksipuolisempaa kuin muilla vauvoilla. Koska heilla on avoin
suulaki, painetta vaativien painekonsonanttien K, P ja T muodostaminen ei onnistu. Suulaen
sulkuleikkauksen jalkeen useat halkiovauvoista oppivat painekonsonanttien muodostamisen.
Joillekin halkiolapsista kehittyy halkion vuoksi eriasteisia puheongelmia, joista tavallisimpia
ovat puheen nenasointisuus, "nenaporinat” puheen aikana ja haasteet muodostaa painekon-

sonantteja napakasti. (Puheterapeutit/Husuke 2012.)

3.2 Halkio osana oireyhtymaa

Halkiolapset ovat yleensa halkiot poislukien rakenteeltaan normaaleja, mutta joillain lapsilla
on kuitenkin halkion lisaksi muitakin rakenteellisia poikkeavuuksia. Vastasyntyneet halkiolap-
set tutkitaan yleensa muita vastasyntyneita tarkemmin naiden mahdollisten poikkeavuuksien
varalta. Lastenlaakarin tutkimuksen ohella tehdaan usein ultraaanitutkimuksia, joilla tarkas-
tetaan paan, maksan, munuaisten ja sydamen normaalit rakenteet. Viidesosalla suulakihal-
kiolapsista ja kuudesosalla huuli-suulakihalkiolapsista todetaan halkion lisaksi muita rakenne-
poikkeavuuksia, joita voi olla esimerkiksi raajoissa, selkanikamissa, keskushermostossa tai
silmissa. Sikion monet tarkeat elimet muodostuvat 12 ensimmaisen viikon aikana, kuten myos

huuli ja suulaki kehittyvat ja sulkeutuvat. Halkion ja rakennepoikkeavuuksien taustalla voi
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olla sama syy. Suurin osa vaikeistakin rakennepoikkeavuuksista on mahdollista hoitaa. (Somer
1998, 194.)

Epamuodostumasekvenssissa sikion epamuodostuma tai muu syy aiheuttaa epamuodostumaa
lahella olevaan, alun perin normaalin rakenteen kehittymiseen. Sekvenssi on tapahtumasarija,
jossa yksi muutos aiheuttaa seuraavan, ja tama taas seuraavan, perinnollisilla tekijoilla ei ole
sekvenssin syntyyn osuutta. Sekvenssista esimerkkina on Pierre Robin -sekvenssi, jossa leuka
on pieni tai vetaytynyt taakse, josta johtuen kieli painuu taakse ja vaikeuttaa hengitysta. Kie-
len vaara asento saattaa estaa suulaen sulkeutumisen, jonka vuoksi lapsella on halkio. (Somer
1998, 195.) Myos muihin oireyhtymiin voi liittya halkio, esimerkiksi CATCH-oireyhtymaan, Wan
der Wouden oireyhtymaan, Sticklerin oireytymaan, Treacher Collinsin oireyhtymaan ja Nage-
rin oireyhtymaan (Somer, Hukki & Saarinen 1998, 197-205). Tassa tyossa kerrotaan tarkemmin

Pierre Robin -sekvenssista.

4 Pierre Robin -sekvenssin omaavan lapsen hoito

Pienileukaisuuden, kielen nieluun painumisen (glossoptosis), ja siita johtuvien hengitysvai-
keuksien yhdistelma tunnetaan Pierre Robin -sekvenssina (Evans, Sie, Hopper, Glass, Hing &
Cunningham 2011, 936; Somer ym. 1998, 205). Vastasyntyneen hengitysvaikeudet johtuvat
paaasiassa suun ja nielun hengitysteiden tukkeutumisesta kielen virheasennon vuoksi. Pie-
nileukaisuuden vuoksi kieli on taaempana. Lihas ei pysty tehokkaasti tyontamaan kielta ulos
ja pitamaan sita aktiivisesti pois nielun hengitystiesta. (Staudt, Gnoinski & Peltomaki 2013,
203.) Robinin sekvenssiin liittyy tyypillisesti U:n mallinen suulakihalkio (Somer ym. 1998,
206).

Kuva 1: Pierre Robin -sekvenssista johtuva pienileukaisuus ja kielen nieluun painuminen hen-

gitysteita ahtauttaen. Lahde Hukki, Kalland (toim.) Haapanen & Heliovaara, 206.
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Kuva 10. Leved U:n muotoinen suulakihalkio liittyy Ro-

binin sekvenssiin.

Kuva 2: Levea U:n muotoinen suulakihalkio. Lahde Hukki, Kalland (toim.) Haapanen & He-

liovaara, 44.

Vuonna 1822 pienileukaisuuutta kuvattiin ensimmaista kertaa vastasyntyneella. Saman vuosi-
sadan loppupuolella kuvattiin sen esiintymista yhdessa suulakihalkion kanssa. Pierre Robin
-sekvenssi, kaytetaan myos nimitysta Robin-sekvenssi, on nimetty ranskalaisen suusairauksien
laakarin, Pierre Robinin, mukaan. Han kiinnitti ensimmaista kertaa huomioita joidenkin vasta-
syntyneiden pienileukaisuuteen vuonna 1923, ja huomasi siihen liittyvan liian takana olevan

sekvenssille ei viela tiedeta. (Somer ym. 1998, 205-206.)

Robin-sekvenssin omaavan lapsen alaleuka kasvaa yleensa merkittavasti, melkein normaaliin
mittaan, muutamien kuukausien tai ensimmaisten ikavuosien aikana (Somer ym. 1998, 206).
Robin-sekvenssin omaavien lasten nena-nielun syvyys kasvaa merkittavasti viela heidan olles-
saan 15-20 vuotiaita (Staudt ym. 2013, 202). Robin-sekvenssi voi esiintya myos yhdessa mui-
den oireyhtymien kanssa, talloin kasvu ei valttamatta normalisoidu. Robin-sekvenssin oireisto

voi vaihdella paljonkin eri lapsilla. (Somer ym. 1998, 206-207.)

Robin-sekvenssi jaotellaan kolmeen vaikeusasteeseen. Lievassa Robin-sekvenssissa lapsella on
normaali painonkehitys, ja lapsi kykenee syomaan tuttipullosta tai saa nenamahaletkulla ra-
vintoa. Hoidoksi lievaan Robin-sekvenssiin kaytetaan lahinna asentohoitoa eli vatsamakuuta
tai kylkimakuuta. Lievassa Robin-sekvenssissa lasta voidaan hoitaa sairaalassa tai kotona.
Yleensa lapsi on sairaalassa seurannassa yhden yon. Sairaalassa lapselta otetaan kapillaa-
riastrup ja hanelle tehdaan unipolygrafia. Lisaksi lapsen syomista seurataan. Taman jalkeen
lapsi paasee kotiin ja hanelle sovitaan kontrolliajat Husukeen. Vanhemmille annetaan osaston
yhteystiedot mahdollisten kysymysten varalle. (Vuola, Salminen, Kirjavainen, Lindahl, Pettay,
Kiesvaara, Elfving-Little & Ritvanen 2014, 1-2.)
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Keskivaikeassa Robin-sekvenssissa lapsella esiintyy saturaation laskemista eli hapettumisen
huononemista. Lapsi on voimaton ja vasynyt, eika jaksa syoda tarpeeksi. Huono syominen joh-
taa siihen ettei paino nouse. Lievan Robin-sekvenssin hoitomuotojen lisaksi, keskivaikeassa
Robin-sekvenssissa lapsen satuaraatiota seurataan myos kotona. Lapselle sovitaan viikottaiset
kontrolliajat sairaalaan. Tarvittaessa lapselle annetaan sairaalassa CPAP-hoitoa tai hanelle
asetetaan Choana-putket, hanen kielensa kiinnitetaan eteen tai hanelle tehdaan kielikoje.
(Vuola ym. 2014, 3.)

Kriittisessa Robin-sekvenssissa lapsen kieli painuu nieluun esteeksi ja nousee kohti suulakea.
Lapsen hengitys on hyvin tyolasta, kuorsaavaa ja siina voi olla katkoksia. Lapsi hapettuu huo-
nosti, eli saturaatio on matala. Lapsi ei jaksa syoda. Erona keskivaikeaan Robin-sekvenssiin,
kriittisessa sekvenssissa lapsi on sairaalahoidossa. CPAP-hengityksen, kielikojeen, choanaput-
kien tai kielen alaikeneen ompelun lisaksi joskus voidaan joutua tekemaan lapselle trakeos-
tomia eli laittamaan hengitysputki. Lapsen ravitsemus hoidetaan yleensa nenamahaletkun tai

peg-napin kautta. (Vuola ym. 2014, 4-5.)

4.1  Pierre Robin -sekvenssin omaavan lapsen hoitopolku

Synnytyssairaala tekee lahetteen Husukeen tai soittaa kiireellisissa tapauksissa Lastenklinikal-
le tai Husukeen. Husukesta sairaanhoitaja soittaa, jos lapsi on kotona, ja tarkistaa lapsen hy-
vinvoinnin kysymalla mm. hengityksesta, syomisesta ja nukkumisesta.xd Lapsen vointia seura-
taan tarpeen mukaan kotipaikkakunnan lastenpoliklinikalla tai -osastolla, samoin neuvolassa.
Hoitoprosessi etenee lapsen voinnin mukaan. Sairaanhoitaja sopii ensikaynnin Husukeen mah-

dollisimman pian lapsen syntymasta. (Elfving-Little 2014b.)

Lapsi voi olla Husuken osastolla tai Lastenklinikan osastolla Ké illan ja yon yli seurannassa
voinnin mukaan. Ensikaynnilla lapsi ja vanhemmat tapaavat sairaanhoitajan ja plastiikkakirur-
gin, jotka arvioivat lapsen oireet ja niiden vaatiman hoidon ja kertovat tulevista hoidoista ja
halkioleikkauksista. Jos lapsi jaa sairaalaan, vanhemmilla on huoli lapsen voinnista ja erossa-
olosta, siksi vanhempien mukanaoloa sairaalassa tuetaan mahdollisimman paljon. Seuraavaksi
paivaksi jarjestetaan laakarin ohjeen mukaan unipolygrafiatutkimus. Sen jalkeen hoito jatkuu
tarvittaessa Lastenklinikalla K6, kotona tai oman alueen sairaalan lastenosastolla. Seuranta
jarjestetaan yleensa kerran viikossa: paino, hiilidioksidiarvo verinaytteesta ja kokonaistilan-
teen kartoitus. (Elfving-Little 2014b.) Lapsille, joilla on Pierre Robin -sekvenssi, tehdaan suu-
laen sulkuleikkaus noin yhden vuoden iassa. Leikkauksen ajankohtaan vaikuttavat lapsen kun-
to ja koko seka se, miten alaleuka on kasvanut. Suulaen sulkuleikkauksen jalkeen Robin-
sekvenssin omaavaa lasta seurataan kuten muitakin halkiolapsia. (Somer ym. 1998, 207.) Lisa-

kaynteja voi olla kunkin yksilollisen tarpeen mukaan.
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Lapsen ika Toimenpide

Vastasyntynyt Synnytyssairaala tekee lahetteen Husukeen

Husukesta soitto lapsen vanhemmille

2 viikkoa Ensikaynti Husuken vuodeosastolla: plastiikkakirugin,

korvalaakarin ja sairaanhoitajan tapaaminen

9 kuukautta Suulaen sulkuleikkaus, puheterapeutin tapaaminen

sairaalajakson aikana

3 vuotta Seurantakaynti: plastiikkakirurgi, puheterapeutti,

oikomishoidon erikoishammaslaakari, korvalaakari

4-10 vuotta Noin viidennes tarvitsee honotuksen takia suulaen
korjausleikkauksen
5 vuotta ja 8 vuotta Seurantakaynti: plastiikkakirurgi, puheterapeutti,

oikomishoihon erikoishammaslaakari, korvalaakari

10 vuotta ja 12 vuotta Seurantakaynti: plastiikkakirurgi, puheterapeutti,

oikomishoidon erikoishammaslaakari

16 vuotta Seurantakaynti: plastiikkakirurgi, puheterapeutti,

oikomishoidoin erikoishammaslaakari, korvalaakari

Taulukko 1: Suulakihalkiopotilaan hoito ja seuranta Husukessa

4.2 Hoitomuodot

Hypoksian lisaksi hengitysteiden tukkeutumisesta aiheutuu imetysvaikeuksia ja kasvuhairioita,
koska riittavan painon saavuttamiseen tarvittavista kaloreista suurin osa menee hengittami-
seen. Vastasyntyneiden, joilla on Pierre Robin -sekvenssi, hengitys- ja syottovaikeudet on rat-
kaistava mahdollisimman nopeasti. Hengitysteiden tukkeutumisen huolellinen arviointi ja hoi-
taminen on ensisijaisen tarkeaa pitkaaikaisten neurologisten ja sydanperaisten jalkitautien
estamiseksi. (Staudt ym. 2013, 202.)

Halkiovauvan vanhemmille on hyva kertoa, etta halkio vaikuttaa syottamiseen, mutta ongel-
mat ovat usein ratkaistavissa. Jokaiselle vauvalle ja hanen aidille loytyy sopiva yksilollinen

ratkaisu oikealla opastuksella mahdollisten alkuvaikeuksien jalkeen. Aidin on hyva tietaa, etta
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syomisongelmat johtuvat halkiosta, eika hanen tarvitse tuntea epaonnistuneensa. (Elfving-
Little & Paaso 1998, 68.)

Vastasyntynyt yrittaa saada ravintonsa luonnollisten syomisrefleksien (hamuaminen, imemi-
nen, nieleminen) avulla. Halkiolapsen syottamisen tavoitteena on antaa riittavasti ravintoa
mahdollisimman luonnollisella tavalla, jotta syomistilanne olisi lapselle seka aidille rauhalli-
nen ja nautinnollinen. Sydominen ja syottaminen ovat vauvan varhaista vuorovaikutusta, ja
onnistuneen syomisen kautta aidin ja lapsen suhde kehittyy. Varhaisvaiheessa lapsen syomi-
nen on usein hidasta, vauva syo vahan kerrallaan mutta usein. Imemisen, nielemisen ja hengi-
tyksen koordinaatio on vasta kehittymassa ja vauva saattaa tarvita lepohetkia kesken imemi-
sen. Monesti vauva imee pari kertaa, jonka jalkeen han pysahtyy nielemaan ja hengittamaan.
Talloin aiti antaa vauvan levata, jonka jalkeen han voi kokeilla imemisen vahvistamista liikut-
tamalla tuttia tai nannia vauvan suussa. Himmeasti valaistu ja rauhallinen huone voi auttaa
vauvaa keskittymaan imemiseen. Oikean syomistekniikan loytyessa ja vauvan voimien lisaan-

tyessa tasoittuu myos ateriarytmi vahitellen. (Elfving-Little & Paaso 1998, 69.)

Jos vauvan lihakset jannittyvat syomisen aikana tai jos vauva yskii tai kakoo tai hanella on
aspiraatiotaipumusta, voi tama tarkoittaa, etta vauvalla on hankaluuksia koordinoida imemis-
ta, hengittamista ja nielemista. Talloin on hyva tarkistaa, tuleeko pullosta maitoa liikaa, jol-
loin vauva joutuu kakomaan sita pois. Vauva ei saa tyydytettya imemistarvetta, jos han syo
liilan nopeasti. Liian suuret kerta-annokset ja nopea syominen voivat aiheuttaa pulauttelua,
jota voidaan vahentaa syottamalla vauvaa hitaammin saatelemalla maidon tuloa, pienenta-
malla tutin reikaa ja huomioimalla syottamisasento. Liian hidas syominen on lapselle vasytta-
vaa. Yhden syomiskerran tulisi kestaa vain 20-30 minuuttia. Jos syominen tuntuu hitaalta ja
tyolaalta, tulee tarkistaa onko tutin reika tarpeeksi iso. Alkuun syottamiseen on kuitenkin va-
rattava paljon aikaa. Halkiolapsen on hyva syoda puoli-istuvassa asennossa, niin etta vauvan
paa ja niska nojaavat vanhemman kasivarteen ja jalat ovat rentoina sylissa. Jalkapohjilla tuli-
si kuitenkin olla tukea, esim. vauva voi painella jalkapohjia sylia vasten, tama helpottaa nie-
lemista. (Elfving-Little & Paaso 1998, 69-70.) Pierre Robin -sekvenssin omaavan lapsen tulisi

syoda mahdollisimman pystyssa, jotta kieli ei tuki henkitorvea (Somer ym. 1998, 207).

Halkion rakenne vaikuttaa lapsen syomisvaikeuden suuruuteen. Melkein kaikilla halkiolapsilla
esiintyy pulauttelua nenasta tai suupielista ennen halkion korjausta. Pulauttelu johtuu paa-
asiassa avoimesta halkiosta, liian nopeatahtisesta syottamisesta ja liian isoista kerta-
annoksista. Halkiolapsi on tarkeaa royhtayttaa kesken ruokailun ja sen paatteeksi, koska vau-
va nielee enemman ilmaa, kun ei pysty sulkemaan avointa nena-suuonteloyhteytta. (Elfving-
Little & Paaso 1998, 70.) Pierre Robin -sekvenssin omaavilla lapsilla alaleuan ja kielen virhe-

asento seka hengitysvaikeudet vaikeuttavat usein syomista (Somer ym. 1998, 207).
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Kiinteisiin ruokiin siirtyminen tarkoittaa lapselle opettelua uusiin makuihin ja etenkin tottu-
mista ruoan erilaiseen koostumukseen. Avoimen halkion vuoksi opetteluvaihe voi kestaa usei-
ta viikkoja. Lapsi painaa sosemaisen ruoan vaistomaisesti kielellaan suulakea vasten, joka ai-
heuttaa ruoan kulkeutumisen halkion kautta nenaan. Nenaan joutunut ruoka arsyttaa nenan
ja nenanielun limakalvoja ja voi aiheuttaa parskimista ja aivastelua. Lapset kypsyvat yksilolli-
sesti vastaanottamaan kiinteaa ruokaa, ja lapsi oppii hitaammin kasittelemaan eri koostumuk-
sia, jos suussa ei muodostu alipainetta. Vaikeudet vahenevat usein suulakihalkion korjauksen
jalkeen. Jos kiintean ruoan syominen aiheuttaa vaikeuksia, voidaan koostumusta loysentaa
lisaamalla nestetta. Soseesta tehdaan vahitellen paksumpaa. (Elfving-Little & Paaso 1998,
73.)

Nenamahaletkua voidaan kayttaa lapsen ravitsemuksen hoitoon silloin, kun nesteiden nautti-
minen ei onnistu. Nenamahaletkua voidaan kayttaa seka lyhyt- etta pitkaaikaisesti. (Storvik-
Sydanmaa ym. 2013, 352-353.) Halkiolapselle laitetaan nenamahaletku vain silloin, jos lapsel-
la on oireyhtymasta johtuvaa vaikeaa hengitystien ahtautta tai sellaisia nielemisvaikeuksia,
joiden vuoksi ravinnon saanti jaa puutteelliseksi. Lapsen oma aktiivisuus ruoan saamiseksi
passivoituu letkuruokinnassa ja siten suun alueen lihaksiston harjaantuminen vahenee. Lapsen
kannalta passiivisessa syottamistilanteessa ei valttamatta muodostu syottajan ja lapsen valille
luonnollista vuorovaikutusta. Letkuruokinnasta pyritaan eroon mahdollisimman pian. (Elfving-
Little & Paaso 1998,74.) Pierre Robin -sekvenssin omaavalle lapselle laitetaan nenamahaletku

tarvittaessa ja sita kaytetaan tuttipulloruokinnan tukena.

Pitkaaikaista letkuravitsemusta tarvitseville voidaan tehda mahalaukkuavanne eli gastros-
tooma. Avanneaukko eli perkutaaninen endoskooppinen gastrostomia (PEG) tehdaan lapsille
yleisanestesiassa kirurgisesti vatsanpeitteiden lapi mahalaukkuun. Avanneaukon lapi laitetaan
PEG-letku, jonka kautta mahalaukkuun annetaan ravintoliuoksia vapaana tiputuksena, ruiskun
tai syottopumpun avulla. Usein lapsilla kaytetaan syottopumppuja. Gastrostooman juuri pes-
taan ja kuivataan paivittain ja letkua pyoritetaan aukossa kerran paivassa. (Storvik-Sydanmaa
ym. 2013, 353-354.) Jos nenamahaletkun kaytto pitkittyy, voidaan Pierre Robin -sekvenssin

omaavalle lapselle tehda gastrostooma.

Hengitysvajauksen hoidossa voidaan kayttaa happihoitoa (livanainen & Syvaoja 2012, 226).
Suuret happipitoisuudet ovat kuitenkin pitkaan kaytettyina haitallisia. Niista ei ole apua, jos
happeutumisvaikeuden perussyyna on ventilaation ja perfuusion epasuhta. Jos happihoito
osoittautuu riittamattomaksi, ylipainehoito kuitenkin usein tehoaa. Ylipainehoito vahentaa
hengitystyota estamalla pienten hengitysteiden kasaan painumista uloshengitysvaiheessa ja
vahentamalla hengitystyota sisaanhengityksen aikana. CPAP:in (Continous Positive Airway
Pressure) ideana on pitaa keuhkoissa jatkuva tasainen ylipaine potilaan hengittaessa itse. Tal-

6in potilaan hengitysteissa vallitseva paine vaihtelee vain vahan, kasaan painuneita alveolei-
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ta ja pienimpia keuhkoputkia avautuu ja nestetta puristuu pois keuhkorakkuloista. Seuraukse-
na on etta kaasujenvaihto paranee ja hengitystyo vahenee. (Kuisma, Holmstrom. Nurmi, Port-
han & Taskinen 2013, 309-310.) Pierre Robin -sekvenssin omaava lapsi voi huonon happeutu-

misen takia tarvita joskus CPAP-hoitoa.

Lievissa Robinin sekvenssi -tapauksissa asentohoito, eli vatsamakuu voi olla riittava hoito ja
lapsi voi parjata kotihoidossa. Jos asentohoito pelkastaan ei ole riittavaa, voidaan vauvalle
laittaa nenanieluputket sieraimiin. Nenanieluputket (Choana-putket) takaavat vauvalle valt-
tamattoman avoimen nenahengityksen. Nenahengityksen ollessa avoin sujuu usein syottami-
nenkin helpommin. Putkista voidaan hiljalleen luopua, kun lapsi kasvaa ja vahvistuu. Jos hen-
gitysta ei voida muuten varmistaa, voidaan lapselle joutua laittamaan kiintea hengitysputki
eli trakeostooma kaulalle. (Somer ym. 1998, 207.) Trakeostomiassa tehdaan avanne ihon lapi
henkitorveen. (Rautava-Nurmi, Westergard, Henttonen, Ojala & Vuorinen 2014, 340; Kuisma
ym. 2013, 500.) Avanteeseen asennetaan yleensa trakeostomiakanyyli. (Kuisma ym. 2013,
500.) Trakeostomia voi olla tilapainen tai pysyva ratkaisu. (Rautava-Nurmi ym. 2014, 340;
Kuisma ym. 2013, 500.)

Sveitsissa ja Saksassa on kaytetty Robin-sekvenssin omaavien lapsien hoidossa suuhun laitet-
tavaa levya, jossa kielen asentoa tukeva uloke avaa vauvan nielutilan tyontamalla kielta
eteen- ja ylospain. Levy peittaa samalla suulakihalkion. Kielilevy on kajoamaton hoitomuoto,
josta vastasyntynyt Pierre Robin -sekvenssin omaava lapsi voi saada apua hengitys- ja syomis-
vaikeuksiin. Suomessa kielikojeesta on yksi onnistunut kokemus. (Railavo, Hurmerinta & Vuola
2014, 33-34.)

4.3  Seurantakeinot

Hengityksen vaikeutuessa tulee arvioida happeutumisen riittavyys, hengitystie, ja hiilidioksi-
din poisto. Pienen lapsen hengityksen tarkkailu eroaa aikuisen hengityksen tarkkailusta. Koska
pieni lapsi hengittaa nenan kautta, voi nenan tukkeutuminen olla uhkaava tilanne. Lapsen
alentunut tajunnantaso voi altistaa hengitystien tukkeutumiselle. Lapsella on pienet hengitys-
reservit ja nopea aineenvaihdusta, niinpa muutokset happeutumisessa nakyvat nopeammin
kuin aikuisella. Ilma kulkee keuhkoihin hengitystieta pitkin, joten tulee arvioida hengitystien
avoimuutta. Hengitystien tukkeutumisesta voivat kertoa yokkaaminen, voimakkaat hengitys-
yritykset, levottomuus ja kuolan valuminen. Arvioidessa lapsen hengitysta katsotaan ja kuun-
nellaan hanen hengitystaan. Vaikeutuneesta hengityksesta kertovat suurentunut hengitystaa-
juus, kylkiluuvalilihasten supistuminen hengityksen aikana, jugulumkuopan (kaulakuopan) si-
saan vetaytyminen ja nenansiipihengitys (sieraimien selva laajeneminen hengityksen aikana).
(Kuisma ym. 2013, 301-302 ja 328-329.) Pierre Robin -sekvenssissa lapsen happeutumiseen

vaikuttaa kieli, joka saattaa painua nieluun hengitystien esteeksi.
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Happisaturaatiolla tarkoitetaan valtimoveren happikyllasteisyytta ja sita mitataan pulssioksi-
metrin avulla. Pulssioksimetri kuvaa hapettuneen hemoglobiinin osuutta kokonaishemoglobii-
nissa. (livanainen & Syvaoja 2012, 635; Rautava-Nurmi ym. 2014, 328.) Happisaturaation mit-
taus perustuu infrapunavaloon, joka sijaitsee ihoa vasten tulevassa anturissa. Anturi kiinnite-
taan aikuisilla yleensa sormeen. Anturi yhdistetaan johdolla digitaaliseen nayttoon, nain hap-
peutumista ja pulssia voidaan seurata reaaliajassa. Saturaatioarvo on luotettava silloin kun
laite tunnistaa pulssiaallon tarpeeksi voimakkaana. Anturin paikkaa potilaassa tulee vaihtaa
vahintaan kahden tunnin valein, jotta potilaalle ei tule ihovaurioita. (Rautava-Nurmi ym.
2014., 328.) Pulssioksimetri tunnistaa hapettuneen hemoglobiinin prosentuaalisen osuuden
seka sykkeen (livanainen & Syvaoja 2012, 635). Pulssioksimetrilla voidaan seurata Pierre Robin

-sekvenssin omaavan lapsen happeutumista eli happisaturaatiota.

Verikaasumaaritys voidaan tehda valtimo- tai laskimoveresta. Verikaasyanalyysi kertoo hengi-
tystoiminnasta ja veren happeutumisesta. Veresta voidaan siis maarittaa happipitoisuus ja
hiilidioksidipitoisuus. Liiallinen veren hiilidioksidi lisaa veren happamuuttaa ja voi aiheuttaa
asidoosin eli elimiston happamuustilan. Usein verikaasuanalyysissa tutkitaankin myos veren
happamuus eli pH-arvo ja veren luonnollisen emaksen eli bikarbonaatin maara. (Kuisma ym.
2013, 187-188.) Happisaturaatiota tarkemmin happeutumisesta kertoo verikaasuanalyysi, joka
kertoo hiilioksidin poistumisesta. Verikaasuanalyyseja otetaan Pierre Robin -sekvenssin omaa-
valta lapselta, jotta varmistutaan hengitysta tukevien hoitomuotojen olevan oikeita ja riitta-

via.

Vaikkei kliinisesti havaittaisikaan hengitysvaikeuksien merkkeja, kuten kuorsausta, on Robin-
sekvenssin omaavilla lapsilla havaittu uniapneaa (Staudt ym. 2013, 202). Laajan unipolygrafi-
an aikana rekisteroidaan aivosahkotoimintaa, silmanliikkeita ja leuanaluslihasten jantevyytta
eri univaiheiden luokittelemiseksi. Hengityksen arvioimiseen kaytetaan hengitysvoita ja ilma-
virtaa mittaavia antureita suun ja nenan seudulla. Sydamen toimintaa, veren happikyllastei-
syytta, hiilidioksidiosapainetta ja liikkeita tarkkaillaan unipatjalla tai lihasantureilla. Unipatja
on ohut patja, joka asetetaan tavallisen patjan alle. Se rekisteroi liiketta, sydamen toimintaa
ja hengitysta ilman tutkittavaan kiinnitettavia antureita. Usein lisaksi kaytetaan myos kuor-
sausanturia ja videokameraa. Tilanteen mukaan rekisterointiin voidaan lisata monia muitakin
seurantakohteita, mutta tulkinta vaikeutuu mita enemman seurattavaa on. Seurantalaitteet
valitaan kulloinkin tutkittavan ongelman mukaisesti. Suppeassa unipolygrafiassa kiinnostus
kohdistuu hengitykseen, mutta sita kaytetaan enemman aikuisilla ja isoilla lapsilla. (Saaren-
paa-Heikkila 2007, 111-112.) Pierre Robin -sekvenssin omaaville lapsille tehdaan unipolygrafia

unen aikaisen hengityksen arvioimiseksi.
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5  Perheen selviytymisen tukeminen

Lapsen akillinen sairastuminen aiheuttaa usein sokin vanhemmille ja koko perheelle. Lapsen
sairastumisesta aiheutuvat muutokset koskevat koko perhetta ja koettelevat sen voimavaroja.
Sairaus voi aiheuttaa rajoituksia, paivittaisen elaman muutoksia, uusia jarjestelyja ja riippu-
vuutta toistuvista hoidoista, jotka muuttavat koko perheen sosiaalista ja emotionaalista tilan-
netta. Perheen sopeutumiseen, sairaudesta aiheutuvan stressin hallintaan ja selvitymiseen
vaikuttavat perheen toiminta- ja vuorovaikutustapojen ohella perheen ja ympariston suhtau-
tuminen. Lapsen sairastuminen kuormittaa perhetta myos taloudellisesti, vaikka osa kustan-
nuksista korvataan. Kustannuksia saattaa kertya sairaalamatkoista, vanhempien yopymisesta
sairaalassa tai lisaavusta kotiin. Lapsen sairastuminen herattaa vanhemmissa uudenlaisia tun-
teita heita itseaan, puolisoaan ja lastaan kohtaan. Sairauden aiheuttama kriisi vaikuttaa
myos vanhempien vanhemmuuden kokemukseen. Vanhemmat kokevat ahdistavaksi etenkin
lapsen olon sairaalassa. Vanhemmat saattavat kokea riittamattomyytta, surua, pelkoa lapsen
menettamisesta, masennusta, epavarmuutta ja vasymysta. Stressi vaikuttaa siihen miten van-
hemmat pystyvit tukemaan sairasta lasta ja mahdollisia muita perheenjisenia. (Astedt-Kurki,

Jussila, Koponen, Lehto, Maijala, Paavilainen & Potinkara 2008, 43-44.)

Perheen sopeutumista ja selvitymista voidaan tukea edistamalla perheen aktiivista roolia lap-
sen hoitamisessa. Perheelle tulee antaa oikeanlaista, ymmarrettavaa ja realistista tietoa lap-
sen sairaudesta ja tilasta. Perheen tulisi tuntea luottamusta lapsen saamaa hoitoa ja hanta
hoitavia henkiloita kohtaan. Hoidon tulisi olla turvallista ja asiantuntevaa. Perheen on tarke-
aa tietaa, etta he voivat olla yhteydessa lastaan hoitavaan henkilokuntaan. Perheen usko lap-
sen selvitymiseen auttaa heita jaksamaan vaikean tilanteen yli. Tutkimuksista selviaa etta
joidenkin selvitymista tukee uskonnollisuus. Uskonnollisuus voi auttaa hyvaksymaan tilanteen.
Perheen tulisi pyrkia elamaan mahdollisimman normaalia arkea, silla arkiset rutiinit auttavat
eteenpain. (Astedt ym. 2008, 45, 47-50.)

Tiedollisella tuella annetaan potilaalle ja hanen omaisilleen ymmarrettavaa ja ajanmukaista
tietoa hanen sairaudestaan ja eri hoitovaihtoehdoista. Tietoa tulee antaa my0s eri ammatti-
ryhmien tarjoamista hoitomuodoista ja vertaistuesta. Tiedollinen tuki voi olla suullista tai
kirjallista. Tiedollisen tukemisen tarkoituksena on tukea potilasta ja hanen laheisiaan paatok-
senteossa ja auttaa ongelman ratkaisussa. (Lipponen, Kyngas & Kaariainen 2006, 35.) Tiedol-
linen tukeminen on tarkeana osana myos Robin-sekvenssin omaavan lapsen ohjausta ja hoitoa.
Potilaan ollessa vastasyntynyt tai imevainen potilasohjauksessa korostuu vanhempien ohjaus

ja tukeminen.
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5.1  Potilasohjaus

Sairastuminen vaikuttaa ihmiseen ja hanen laheisiinsa. Uusi ja outo tilanne voi aiheuttaa epa-
varmuuden, avuttomuuden ja turvattomuuden tunteita. Potilaalle ja hanen laheisilleen on
tarkeaa antaa riittavasti ymmarrettavaa tietoa sairaudesta seka tulevista tutkimuksista ja
hoidosta. Riittava potilaan ja taman omaisten saama ohjaus ja opetus vahentavat sairauteen
liittyvaa ahdistusta ja pelkoa. Ohjauksen ja neuvonnan tavoitteena on auttaa potilasta selviy-
tymaan sairautensa kanssa. Tavallisesti pelkka suullinen ohjaus ei yksinaan riita, vaan tarvi-
taan muistin tueksi kirjoitettuja ohjeita. (Torkkola, Heikkinen & Tiainen 2002, 23-25.) On tut-
kittu, etta potilaille annettu yksityiskohtainen tieto riski- ja komplikaatiomahdollisuuksista ei
lisaa heidan pelkoaan toimenpiteita kohtaan (Salantera, Virtanen, Johansson, Elomaa, Salme-
la, Ahonen, Lehtikunnas, Moisander, Pulkkinen & Leino-Kilpi 2004, 219). Potilaalla on myos

lakiin perustuva oikeus saada tietoa sairaudestaan ja sen hoidosta.

Potilaan tiedonsaantioikeus sisaltyy lakiin potilaan asemasta ja oikeuksista. Talla tarkoitetaan
sita etta potilaalla on oikeus saada selvitys terveydentilastaan, hoidon merkityksesta, eri hoi-
tovaihtoehdoista ja niiden vaikutuksista. Lisaksi potilaalla on oikeus saada tietoonsa muista
hoitoon vaikuttavista asioista, joilla on merkitysta paatettaessa hanen hoidostaan. Potilaalle
annettavan tiedon tulee olla riittavan ymmarrettavaa ja potilaan itsemaaraamisoikeus hoitoja
suunnitellessa tulee ottaa huomioon. (Kyngas, Kaariainen, Poskiparta, johansson, Hirvonen &
Renfors 2007, 16-17.)

5.2 Kirjallinen potilasohje

Kirjallisten potilasohjeiden tarve on kasvanut. Potilaat haluavat tietda enemman sairauksis-
taan ja niiden hoidosta. Lisaksi potilailta odotetaan entista parempia itsehoitovalmiuksia.
Hoitokaytanteet ovat muuttuneet ja hoitoajat lyhentyneet, niinpa hyva potilasohjaus on nous-
sut entista tarkeammaksi. Koska aikaa suulliseen ohjaukseen saattaa olla vahan, ohjausta
taydennetaan usein kirjallisella ohjeella. Kirjalliset ohjeet toimivat myos suullisen ohjauksen
tukena. (Torkkola ym. 2002, 7.)

Potilasohjeiden tarkoituksena on valittaa informaatiota, tuottaa merkityksia ja kutsua potilas-
ta mukaan. Potilasohjeen tietojen oikeellisuutta ja ymmarrettavyytta tulee harkita tarkoin.
Tietoja pidetaan oikeellisena mikali ne vastaavat yleisia hoitokaytantoja. Potilasohjeen laati-
joille tai osaston henkilokunnalle jokin tieto voi olla itsestaanselvyys, mutta potilasohjeen
tiedot ovat oikeita vasta kun potilas ne luettaessa ymmartaa. Vaikka ohjeiden ymmarettavyys
punnitaan vasta ohjeen kaytossa, on ohjetta hyva luetuttaa ulkopuolisilla maallikoilla ennen

julkaisua. Potilasohjeet eivat tule koskaan taysin valmiiksi. Niita tulisi aina ajoittain arvioida
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ja pohtia vastaavatko ne taman hetkisia hoitokaytanteita ja potilaiden tarpeita. (Torkkola
ym. 2002, 11-14 & 25.)

Ohjeet eivat ole vain tiedon siirtoa potilaille. Oikean tiedon lisaksi tarkeaa on myos se miten
tieto kerrotaan. Tekstit ovat merkityksia taynna. Toisaalta saattaa olla hankalaa saada teks-
tiin kaikkea haluamaansa merkitysta kun taas toisaalta tekstiin saattaa tulla helposti sellaisia
merkityksia mita tekija ei ole sinne halunnut. Potilas saattaa tulkita laatijan mielesta yksin-

kertaisen tekstin taysin erilailla. (Torkkola ym. 2002, 16-17.)

Potilasohjetta laatiessa helposti ajatellaan, etta tarpeeksi hyvin tehtya ohjetta lukiessa tieto
huomataan, ymmarretaan ja se vaikuttaa lukijaan. Terveyskayttaytymisessa on kuitenkin kyse
prosessista, joka ei ole suoraviivainen. Prosessi alkaa sanoman havaitsemisella ja taman jal-
keen sen hyvaksymisella. Taman jalkeen syntyy paatos toimia ja alkaa todellinen toiminta.
Viimeisena etappina terveyskattaytymisessa on muutoksen pysyvyys. Prosessin aikana men-
naan ajoittain eteen- ja ajoittain taaksepain. Potilaan terveyslukutaidolla on myos merkitysta
ohjeen vaikuttavuuden kannalta. Terveyden lukutaidolla tarkoitetaan potilaan kykya vastaan-
ottaa ja lukea terveyteen liittyvia teksteja. Kaikilla ei ole taitoa soveltaa lukemaansa kaytan-

non elamaan tai suhtautua saamaansa tietoon kriittisesti. Torkkola ym. 2002, 21-22.)

5.3 Kirjallisen potilasohjeen laatukriteerit

Terveyden edistamisen keskus on maaritellyt laatukriteerit hyvalle terveysaineistolle. Laatu-
kriteerit koskevat aineiston sisaltoa, kieliasua, ulkoasua ja kokonaisuutta. Terveysaineiston
sisallolla tulee olla konkreettinen terveystavoite, tietoa tulee olla sopiva maara ja sen tulee
olla oikeaa ja virheetonta. (Parkkunen, Vertio & Koskinen-Ollonqgvist 2001, 9-10.) Laadukkaan
kirjallisen ohjausmateriaalin tulisi vastata kysymyksiin "Mita?, Miten?, Miksi? ja Milloin?”. Oh-
jeesta tulisi myos ilmeta mika ohjeen tarkoitus on ja kenelle se on suunnattu. Lisaksi tulisi
oytya tieto siita, mista potilas saa tarvittaessa aiheesta lisatietoa. (Salantera ym. 2004, 219.)
Kieliasultaan terveysaineiston tulee olla helppolukuinen. Ulkoasussa sisallon tulisi olla selke-
asti esilla ja terveysaineiston tulisi olla helposti hahmoteltavissa. Kokonaisuudeltaan terveys-
aineiston kohderyhman tulisi olla selkeasti maaritelty ja kohderyhman kulttuuria tulisi kunni-
oittaa. Terveysaineiston tulisi herattaa huomiota ja luoda hyvaa tunnelmaa. (Parkkunen ym.
2001, 9-10.)

Potilasohjeen kirjasinkoon tulisi olla vahintaan 12, toisaalta liian suuren kirjasinkoon kaytto
saattaa luoda epauskottavan vaikutelman. Rivivalin tulisi olla melko suuri, luettavuuden ja
ilmavuuden takia. Kirjasintyypin valinnassa olennaisinta on kirjainten hyva erottovuus toisis-
taan. Tekstissa on suositeltavaa kayttaa pienaakkosia ja otsikoissa harkitusti suuraakkosia.

Suuraakkosia suositeltavampaa on kayttaa otsikoissa lihavointia tai suurempaa kirjasinta. Al-
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leviivausta ei suositella kaytettavan ollenkaan, koska se tekee tekstin helposti ahtaan na-
koiseksi. (Parkkunen ym. 2001, 15-17; Torkkola ym. 2002, 59.)

Potilasohjeen kuvitus parantaa sen houkuttelevuutta, informatiivisuutta ja ymmarrettavyytta.
Kuvia tulisi kayttaa tekstin ohessa ja niiden tulisi liittya kiinteasti kasiteltyyn aiheeseen. Hyva

kuvitus tukee potilasohjeen tekstia. (Parkkunen ym. 2001, 17; Torkkola ym. 2002, 40.)

Potilasohjeen luettavuus on noussut tukimuksissa kaikkein tarkeimmaksi kriteeriksi ja ohjeen
luettavuustason tulisi noudattaa kohderyhman lukutaitoa. Tekstissa tulisi valttaa monimutkai-
sia ja pitkia lauserakenteita ja vaikeita kasitteita. Lyhyet ja informatiiviset lauseet kiinnitta-
vat lukijan huomion paremmin. Myos pitkan sanan tilalle suositellaan kaytettavan vastaavaa
lyhyempaa sanaa. Lauseiden pituutta ja rakennetta kannattaa kuitenkin vaihdella luettavuu-
den takia. Helppolukuisuuteen voidaan vaikuttaa esitystavalla, positiivinen esitystapa paran-
taa materiaalin ymmarrettavyytta. Ohjeessa suositellaan kaytettavan aktiivia passiivin sijaan,
nain asia tuntuu henkilokohtaisemmalta ja lukijan on helppo samaistua siihen. (Parkkunen
ym. 2002, 13-14.)

6  Opinnaytetyon tarkoitus ja tavoitteet

Opinnaytetyon tarkoituksena on parantaa Pierre Robin -sekvenssin omaavien lasten hoitoa ja
lisata vanhempien tietoisuutta Robin-sekvenssista. Tavoitteena on laatia opas, jonka avulla
lapsen vanhemmat pystyvat hoitamaan Robin-sekvenssin omaavaa lastaan mahdollisimman
hyvin ja seuraamaan hanen oireitaan. Oppaasta vanhemmat loytavat myos tarkeita yhteystie-
toja, muun muassa Husukeen, josta saavat tarvittaessa lisatietoa lapsen hoitamisesta. Op-
paasta loytyy myos tietoa vertaistukiryhmista. Lisaksi oppaassa on hoitotaulukko, jonka avulla
vanhemmat voivat seurata lapsen kehittymista. Oppaassa on myos havainnollistavia kuvia
esimerkiksi erilaisista syottoasennoista ja asentohoidosta. Salanteran ym. (2004, 219) mukaan
kirjallisen ohjausmateriaalin vaikutuksista on tutkittu, etta kuvitetut ohjausmateriaalit miel-

lyttavat potilaita.

Tavoitteena on, etta potilasopas palvelee Husuken potilaita ja heidan vanhempiaan. Salante-
ran ym. (2004, 219-220) mukaan hoidon onnistumisen kannalta omaisille tai vanhemmille osoi-
tettu kirjallinen materiaali on osoittautunut erittain tarkeaksi. Potilasoppaasta voivat hyotya
myos synnytyssairaaloiden henkilokunta ja neuvolan terveydenhoitajat. Robin-sekvenssin ja
sen hoidon tunteminen on tarkeaa myos vastasyntyneita hoitavalle terveydenhuollon henkilo-

kunnalle.
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7  Opinnaytetyon toteutus

Opinnaytetyo on jatkoa HYKS-sairaanhoitoalueen kirurgian toimialan ja Laurea-
ammattikorkeakoulun hoitotyon kehittamishankkeelle vuosille 2007-2012. Hankkeen yhteis-
tyokumppaneina toimivat Helsingin ja Uudenmaan sairaanhoitopiirin (HUS) HYKS-
sairaanhoitoalueen Toolon sairaalan operatiivisen tulosyksikon potilaat ja henkilokunta, Lau-
rea-ammattikorkeakoulun opiskelijat ja henkilokunta seka organisaatioiden kansainvaliset yh-
teistyokumppanit. Hankkeen tavoitteita olivat esimerkiksi parantaa potilaiden hoidon jatku-
vuuttaa ja laatua seka kehittaa henkilokunnan tyoviihtyvyytta ja opiskelijoiden opiskeluviih-
tyvytta. (Moisander 2013, 2, 5-6.)

Vuosille 2013-2017 on tehty hankesuunnitelmaluonnos Laurea Tikkurilan ja HUS/HYKS Toolon
Sairaalan hoitotyon kehittamisesta. Yhteistyokumppanit ovat samat kuin vuosien 2007-2012
kehittamishankkeessa. Kehittamishankkeen tarkoituksena on nayttoon perustuvan ja kehitta-
mishankkeissa tapahtuvan oppimisen kautta kehittaa hoitotyon laatua HUS:n HYKS-alueen Ki-
rurgian toimialalla Toolon sairaalan operatiivisen tulosyksikon vastuualueella. Hankkeen ta-
voitteena on muun muassa edistaa hankeopiskelijoiden kokonaisvaltaista oppimista, palkkaa-
mista hankeymparistoon ja valmistumisen nopeutumista seka edistaa hoitotyon toteuttamista
hankeymparistossa potilaslahtoisesti, turvallisesti, taloudellisesti ja korkeatasoisesti. (Aho-
laakko, Kotila, Laitila, Moisander, Makela, Peittola, Pohjamies-Molander & Takala 2012, 2-3.)

7.1 Hankeympariston esittely

HYKS-sairaanhoitoalueeseen kuuluu Helsingissa, Espoossa ja Vantaalla 17 sairaalaa, jotka
muodostavat yliopistollisen sairaalan. Helsingin, Espoon ja Vantaan lisaksi HYKS-
sairaanhoitoalueen jasenkuntia ovat Kauniainen, Kerava ja Kirkkonummi. HYKS:in vastuuseen
kuuluu myos vaativien ja hyvin harvinaisten sairauksien hoito erityisvastuualueeseen kuulu-

vien muiden sairaanhoitoalueiden ja koko Suomen potilaille. (Hus 2014.)

Huuli-suulakihalkiokeskus eli Husuke toimii Toolon sairaalassa. Siihen kuuluu vuodeosasto seka
poliklinikka ja sinne on keskitetty valtakunnallisesti halkiopotilaiden hoito. Lisaksi Husukessa
tutkitaan ja hoidetaan kallon rakennepoikkeamia, kasvojen, leukojen ja korvien epamuodos-
tumia ja muita plastiikkakirurgisia potilaita. (Hus 2014.) Husukessa on 10 sairaansijaa. Osas-
tonhoitajan lisaksi Husukessa tyoskentelee 9 sairaanhoitajaa, 4 perushoitajaa ja osastonsih-
teeri. (Elfving-Little 2014a.)

Lastenklinikan osasto K6 on pienten lasten kirurginen vuodeosasto, jossa hoidetaan alle 3-

vuotiaita potilaita. Potilasryhmia ovat esimerkiksi vastasyntyneilla ruoansulatuskanavan epa-
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muodostumat ja niiden kirurginen hoito ja seuranta, hengitysteissa olevat synnynnaiset poik-
keamat seka verisuoniepamuodostumien hoito ja seuranta. Osastolla hoitoajat vaihtelevat
muutamasta paivasta useampaan kuukauteen. (Hus 2014.) Ké:lla on 13 sairaansijaa, joista 5
on valvontapaikkoja. Osastonhoitajan ja apulaisosastonhoitajan lisaksi osastolla tyoskentelee
21 sairaanhoitajaa, 11 lastenhoitajaa ja osastonsihteeri. Osastolla tyoskentelee 6 lastenkirur-
gian erikoislaakaria seka lastenkirurgiaan erikoistuvia laakareita ja yksi pediatrian erikoislaa-

kari ja pediatriaan erikoistuva laakari. (Kiesvaara 2014.)

Potilasopas Pierre Robin sekvenssi —lasten
vanhemmille
Helsingin- ja Uudenmaan Laurea-
sairaanhaitopiiri (HUS) / ammattikorkeakoulu

Laurean ja HUS:n yhteinen
laadunkehittimishanke Ohjaava opettaja Hellevi
Pelto- Huikko seki
sairaanhoitajaopiskelija
Anne Aro ja
terveydenhoitajaopiskelija

Helsingin seudun
yliopistollinen
keskussairaala (HYKS)

T6616n sairaala, Husuke
Lastenklinikka, K&

N

Tuulia Suihkonen

Husuken osastonhgitaja Ulla Elfving-Little,

plastiikkakirurgi Pia Vuola,
moniammatillinen tiimi Husukessa ja K6:ssa

Kuva 3: Opinnaytetyon organisaatio

7.2  Aikataulu ja yhteistyo

Opinnaytetyon tyostaminen aloitettiin osallistumalla hankeinfoon tammikuun lopussa 2014.
Husuken potilasopas -hanke kuulosti mielenkiintoiselta ja kaytannonlaheiselta. Helmikuun
alussa tehtiin alustava opinnaytetyosuunnitelma, jolla haettiin hankkeeseen mukaan. Maalis-
kuussa tuli tieto hyvaksymisesta hankkeeseen. Maaliskuun loppupuolella tavattiin ohjaava
opettaja Hellevi Pelto-Huikko ja Husuken osastonhoitajan Ulla Elfving-Little, jolta saatiin lisa-
tietoa hankkeesta. Huhtikuussa osallistuttiin Husuken, Suomen synnytyssairaaloiden halkio-
hoidon yhteyshoitajille jarjestettyyn halkiohoidon koulutuspaivaan, jossa saatiin lisatietoa
Pierre Robin -sekvenssista. Pierre Robin -sekvenssi omaavien lasten hoitamisesta saatiin tie-
toa ja kokemusta olemalla hoitotyon harjoittelussa Husukessa. Pierre Robin -sekvenssin omaa-
vienlasten vanhemmat lahettivat kokemuksia saamastaan hoidosta. Vanhempien kokemukset
eivat varsinaisesti nay opinnaytetyossa, mutta antavat tarkeaa tietoa vanhempien nakokul-

masta. Opinnaytetyossa hyodynnettiin aiheesta olevaa kirjallisuutta ja Husuken henkilokun-
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nan tietoutta. Opinnaytetyon ja oppaan tyostaminen aloitettiin huhtikuussa. Opinnaytetyon

suunnitelma esitettiin Husukessa toukokuun lopussa.

Opinnaytetyon tyostamista jatkettiin elokuussa tekemalla Ulla Elfving-Littlen ja Hellevi Pelto-
Huikon esittamat korjaukset ja lisaykset tyohon. Tutkimuslupaa haettiin HUS:ilta syyskuun
alussa ja myonteinen paatos saatiin syyskuun lopussa. Syyskuussa tyostettiin potilasopasta
yhteistyossa Ulla Elfving-Littlen kanssa, jonka jalkeen potilasopas eteni asiantuntijatiimin
taydennettavaksi. Asiantuntijatiimin taydennyksen jalkeen jatkettiin oppaan muokkaamista,
erityisesti ulkoasuun ja luettavuuteen keskittyen. Marraskuussa opas annettiin luettavaksi tu-
tuille vanhemmille, jotka lukivat opasta vanhemman nakokulmasta ja antoivat korjausehdo-
tuksia. YVanhemmat toivoivat etenkin eri hoitomuotojen yleisyydesta kertomista ja luettelo-
maisuuden vahentamiseksi kaytettavaksi kokonaisia virkkeita. Myos kuvia toivottiin oppaaseen
lisaa, mutta niita on yritetty pitkin prosessia etsia ja kaikkia toivottuja kuvia ei ole loydetty
tai saatu otettua. Korjausehdotusten avulla jatkettiin oppaan tyostamista. Opinnaytetyo tay-
dentyi vahitellen. Marraskuun aikana nahtiin Hellevi Pelto-Huikko seka Ulla Elfving-Little, jot-
ka tekivat parannusehdotuksia myos opinnaytetyohon. Kirjallisen potilasohjeen laatukritee-
reihin tutustumisen jalkeen, on pyritty opasta muokkamaan niiden mukaiseksi. Joulukuun

alussa opas ja opinnaytetyo viimeisteltiin ja lahetettiin arvioitaviksi.

8  Eettiset kysymykset

Terveysaineiston sisallolla tulee olla konkreettinen terveystavoite, tietoa tulee olla sopiva
maara ja sen tulee olla oikeaa ja virheetonta. (Parkkunen ym. 2001, 9-10.) Potilastyytyvai-
syystutkimuksissa eniten tyytymattomyytta aiheuttaa liian vahainen tiedon antaminen. Poti-
laiden mielesta lilan vahaista tiedon saantia esiintyy kaikilla hoidon osa-alueilla. (Torkkola
ym. 2002, 8.) Potilaan tiedonsaantioikeus sisaltyy lakiin potilaan asemasta ja oikeuksista
(Kyngas ym. 2007, 16-17).

Potilasoppaassamme on konkreettinen terveystavoite. Tavoitteenamme on parantaa Pierre
Robin -sekvenssin omaavien lasten hoitoa, antamalla heidan vanhemmilleen tietoa oireyhty-
masta ja sen hoidosta. Tieto on uusinta tutkimustietoa ja nykyisia hoitokayntanteita noudat-
tavaa. Tiedon oikeelllisuuden ovat tarkastaneet Husuken moniammatillinen tiimi johon kuuluu
muun muassa plastiikkakirurgi, anestesiologi ja useita hoitajia. Potilasoppaaseen on saatu
kaikki oleellinen lapsen hoitamiseen vaikuttava tieto. Opas on melko laaja ja siina on paljon
sivuja. Se on kuitenkin myos ainutlaatuinen eika sen antamia tietoja ole mahdollista lukea
mistaan muualta. Mielestamme oppaan pituutta tarkeampaa on se ettei siita puutu mitaan
oleellista lapsen hoidon kannalta. Potilaalla on myos lakiin perustuva oikeus riittavaan tiedon

saantiin. Hanen tulee saada tietoa myos eri hoitovaihtoehdoista.
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Potilasopas saattaa olla vanhemmille Robin-sekvenssin ensitiedon lahde, joten potilasoppaan
kieliasua ja sanavalintoja tulee miettia tarkkaan. Tiedon oppaassa tulee olla ajankohtaista ja
oikeaa. Pierre Robin -sekvenssin omaavien lasten vanhemmilta saadut kokemukset potilasoh-
jauksesta ja toiveet oppaan toteutukseen ovat tarkeita, mutta ne eivat tule nakymaan opin-

naytetyossa konkreettisesti. Tavoittena on tehda potilasopas, ehka jatkotutkimuksen aiheena

voisivat olla vanhempien kokemukset.

Potilasopasta varten saatiin kuvia Pierre Robin sekvenssi -lapsista. Perheet ovat luvanneet,
etta kuvat saa julkaista. Tata varten perheet ovat tehneet kirjallisen suostumuksen (Liite 2).
Oppaaseen kaytetaan myos HUS:in henkilokunnan kokemuspohjaista tietamysta, sita varten
haettiin tutkimuslupa HUS:ilta (Liite 1).

Opinnaytetyota ja potilasopasta tehdessa tavattiin useita perheita, jotka ovat potilaan ja
omaisen asemassa. Perheilta saadut tiedot ovat salassa pidettavia, muilta osin kuin heidan

oppaaseen luovuttamien tietojen osalta. Salassapito sitoo tekijoita.

9  Arviointi

Opinnaytetyon tarkoituksena oli parantaa Pierre Robin -sekvenssin omaavien lasten hoitoa ja
lisata vanhempien tietoa Robin-sekvenssista. Tavoitteena oli laatia opas, jonka avulla lapsen
vanhemmat pystyvat hoitamaan lastaan mahdollisimman hyvin ja seuraamaan hanen oirei-
taan. Potilasoppaan tekemista ohjasivat Husuken henkilokunnan asiantuntijuus ja kokemuk-

sellinen tieto, kirjallisen potilasohjeen laatukriteerit ja vanhemmilta saatu palaute.

Opinnaytetyota tyostettiin tiiviissa yhteistyossa Husuken moniammatillisen tiimin kanssa.
Osastonhoitaja Ulla Elfving-Littlen kanssa tapasimme saannollisesti ja olimme viikoittain sah-
kopostilla yhteydessa. Opinnaytetyon edetessa mukaan tuli enemman muitakin asiantuntijoita
kuten plastiikkakirurgi Pia Vuola, sairaanhoitajat Jenni Sadenharju ja Liisa Salminen seka pe-
rushoitaja Seija Kettunen. Koko prosessin ajan opinnaytetyota tarkastettiin saannollisesti
Husuken moniammatillisessa tiimissa tiedon oikeellisuuden takaamiseksi. Opinnaytetyota oh-
jaavaa opettajaa Hellevi Pelto-Huikkoa tapasimme myos useita kertoja prosessin edetessa.

Hanelta saimme ohjausta opinnaytetyon tyostamiseen.

Tiivis yhteisty0 Husuken kanssa mahdollisti opinnaytetyon hyvan lopputuloksen ja sujuvan
etenemisen. Yhteistyo ja molempien hoitotyon harjoittelut Husukessa (Tuulia 27.5.-15.6.2013
ja Anne 20.10.-16.11.2014) toivat halkiohoitoa ja Pierre Robin -sekvenssin omaavien lasten
hoitoa konkreettisemmaksi. Taman lisaksi hankkimamme tutkimustieto teki meista halkiolas-
ten ja Pierre Robin -sekvenssin omaavien lasten puolestapuhujia ja perehdytti meidat heidan

hoitoonsa.



27

Aiheena Pierre Robin -sekvenssi oli hyvin haastava. Kyse on harvinaisesta sairaudesta ja tietoa
siita on hyvin rajallisesti. Onneksemme tukenamme tiedon ja tutkimusten etsimisessa oli iso
joukko asiantuntijoita. Heidan kanssaan yhteistyossa l0ysimme toivottavasti kaiken tarpeelli-

sen tiedon oppaan kannalta.

Kaytannon vinkkeja, tarinoita ja valokuvia saimme useilta perheilta, joilla on Pierre Robin -
sekvenssin omaava lapsi. Saamamme valokuvat lapsista olivat todella tarkeita oppaan kannal-
ta. Lapsella todettu vakava sairaus on perheille vakava ja pelottava asia. Huomasimme olevan
hyvin haastavaa kertoa vakavasta sairaudesta ja kuitenkin sailyttaa vanhempien toivo selvi-

tymisesta.

Potilasoppaan kohderyhma on selkeasti esilla oppaassa. Oppaassa on paljon uusinta tietoa
Pierre Robin -sekvenssin omaavan lapsen hoidosta. Mielestamme opas vastaa osittain kysy-
myksiin ”Mita?, Miten?, Miksi? ja Milloin?”. Mielestamme mita-kysymyksiin opas vastaa selke-
asti, esimerkiksi kertomalla mika on Pierre Robin -sekvenssi. Miten-kysymyksiin oppaassa vas-
tataan muun muassa kertomalla miten Pierre Robin -sekvenssin omaavaa lasta syotetaan. Mik-
si-kysymyksiin oppaassa vastataan muun muassa perustamalla miksi eri hoitomuotoja Pierre
Robin -sekvenssin hoidossa kaytetaan. Milloin-kysymyksiin opas vastaa esimerkiksi kertomalla
milloin Pierre Robin -sekvenssin omaava lapsi tarvitsee sairaalahoitoa. Mielestamme opas ei
taysin vastaa milloin-kysymyksiin, koska siina ei esimerkiksi kerrota eri hoitomuotojen ylei-
syydesta. Koska Pierre Robin -sekvenssi on harvinainen, ei yhtenaisia lukuja sen yleisyydesta

tai hoitomuotojen kaytosta loydy.

Oppaasta selviaa mista Pierre Robin -sekvenssista saa lisatietoa. Oppassa kerrotaan myos mis-
ta vanhemmat voivat saada vertaistukea. Oppaan ulkoasussa ja luettavuudessa olisi parannet-
tavaa. Koska opas tulee seka internettiin etta tulostettavaksi, on osaston toiveena ollut, etta
pohjavarina on valkoinen. Power point ei valttamatta ollut paras ohjelma oppaan tekemiseen.
Koska rivivalien ja fontin tuli olla tarpeeksi isoja, ei tekstia mahtunut paljoa yhdelle sivulle
ilman, etta sivusta tuli liian tiivis. Lisaksi kuvien lisaaminen tekstin oheen teki sivuista entista
ahtaamman nakoisia. Fonttikoko ja rivivali ovat oppaassa kirjallisen ohjeen laatukriteereiden
mukaiset. Lisaksi kaytimme pienaakkosia ja otsikoissa isompaa kirjasinkokoa. Oppaassa on
kaytetty aktiivia sivuilla, joilla puhutellaan varsinaisesti Pierre Robin -sekvenssin omaavan
lapsen vanhempia. Passiivia on kaytetty sivuilla, joilla kerrotaan yleisesti esimerkiksi Pierre
Robin -sekvenssista ja sen hoitomuodoista. Mielestamme oppaan kuvat ja lainaus Pierre Robin
-sekvenssin omaavan lapsen aidin tekstista tuovat oppaaseen hyvaa tunnelmaa, positiivisuutta

ja toivoa.
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Kirjallisen potilasohjeen kriteerit ovat tehty kirjallista, painettua materiaalia varten. Op-
paamme on tarkoitus tulla internettiin ja olla sielta tulostettavissa. Internettiin tehtaviin po-
tilasohjeisiin ei ole olemassa omia laatukriteereja. Tama aiheutti haasteita potilasoppaamme
laatimiseen. Piti pohtia mitka kriteereista ovat jarkevaa huomioida myos internet-ohjeessa.
Laatukriteeristo ja ohjeistus onkin ajastaan jaljessa taman suhteen. Yha useammat potilasoh-

jeet tehdaan nykyaan vain internettiin.

Projektin alusta alkaen meilla oli opinnaytetyon suhteen hyvin samanlaiset tavoitteet. Opin-
naytetyon aihe miellytti molempia ja tuntui kaytannonlaheisena hyvin tarkealta. Koimme po-
tilasohjauksen kehittamisen olevan hyvin konkreettinen ja meille sopiva aihe. Vaikka opinnay-
tetyon tekeminen oli meille aluksi taysin vierasta, olimme kuitenkin aiemmin tehneet yhdessa
ryhmatoita ja projekteja, joiden ansiosta yhteistyomme sujui ongelmitta.Tyon edetessa
opimme itsestamme ja toisistamme uusia puolia. Huomasimme tyon jakamisen aihealueiden
kiinnostavuuden mukaan sujuvan hyvin vaivattomasti. Hankimme tahoillamme tietoa ja ja-
oimme nama keskenamme, minka jalkeen kirjoitimme yhdessa oleellisimmat asiat. Tyon ede-
tessa jouduimme tosin kirjoittamaan jonkin verran erillamme yhteisen ajan puutteen vuoksi.
Erilaiset suuntautumisemme (Anne lasten sairaanhoitoon ja Tuulia terveydenhoitoon) toivat
tyon tekemiseen erilaisia nakokulmia ja mielestamme tukivat tyon edistymista. Potilasohjaus

ja lastenhoitotyo tulevat koskettamaan molempien tulevaa kaytannon tyota.

Valmiista potilasoppaasta olemme saaneet jo palautetta eri perheilta ja muilta ulkopuolisilta
joille olemme oppaan antaneet luettavaksi. Palaute on ollut melko positiivista ja kannusta-
vaa. Lopullinen palaute tulee kuitenkin kun potilasopasta aletaan jakamaan sen kohderyhmil-

le. Toivomme potilasoppaasta olevan hyotya perheille.
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Liite 1

HELSINGIN JA UUDENMAAN TUTKIMUSLUVAN 1(2)

SAIRAANHOITOPIIRI

MYONTAMINEN

HYKS-sairaanhoitoalue 2014 § 147 Dnro

Operatiivinen tulosyksikké

Hakijat
Esittelija

Asia

Perustelut

Paatos

Ehdot

30.09.2014

sairaanhoitajaopiskelijat Anne Aro ja Tuulia Suihkonen
johtava ylihoitaja Arja Tuokko

TUTKIMUSLUVAN MYONTAMINEN ANNE ARON JA TUULIA
SUIHKOSEN TUTKIMUKSELLE: OPAS PIERRE ROBIN SEKVENSSI
-LASTEN VANHEMMILLE

Laurea ammattikorkeakoulun (Tikkurila) sairaanhoitajaopiskelijat Anne Aro
ja Tuulia Suihkonen anovat tutkimuslupaa opinndytetydlleen. Tydn tavoit-
teena on laatia potilasopas Pierre Robin sekvenssi -lasten vanhemmille.
Opinnytetyé kuuluu Laurea ammattikorkeakoulun ja Helsingin - ja Uuden-
maan sairaanhoitopiirin Operatiivisen tulosyksikon To6lon sairaalan hank-
keeseen.

Anne Aro ja Tuulia Suihkonen anovat tutkimuslupaa opinnaytetyénsa ai-
neiston kerdamiselle. Tyé perustuu kirjalisuuskatsaukseen ja HUSUKEN
henkilékunnalta saatuihin kommentteihin oppaan siséllésta ja ulkoasusta.
Opiskelijat ovat suorittaneet kaytannsn harjoittelua HUSUKE vuodeosastol-
la ja heilla on kokemusta tamén potilasryhman hoidosta ja he ovat keskus-
telleet oppaan tarpeesta my&s potilaiden vanhempien kanssa. Oppaaseen
tulee kuvia Pierre Robin sekvenssid sairastavasta lapsesta. Kuvien kéyt-
t66n tullaan pyytdmaan kirjallinen suostumus potilaan vanhemmilta.

Opinnaytetydon HUS- vastuuhenkiléné toimii Td6lon sairaalan HUSU-
KE-osaston ja poliklinikan osastonhoitaja Ulla Elfving-Little. Laurea Tikkuri-
lan ammattikorkeakoulusta tyétd ohjaa terveysalan lehtori Hellevi Pel-
to-Huikko. Luonnos oppaasta on liitteena.

Osastoryhman pééllikkd Terhi Makeld on tietoinen opinndytetydsta ja puol-
taa sen toteutusta. HUSUKE kustantaa oppaan.

Opinnédytetyé tuo harvinaista Pierre Robin sekvenssié sairastavien lasten
vanhemmille tietoa sairaudesta ja sen hoidosta. Oppaasta I6ytyy myés oh-
jeita lapsen ruokavalioon ja hengityksen helpottamiseen seka tietoa vertais-
tuesta antavista yksikoistd. Opas on tarkoitus julkaista HUS-Internet sivuil-
la. Mydskin hoitohenkilékunta voi hyddynt&a opasta omassa taydennyskou-
lutuksessaan.

Edella olevan perusteella paatan, ettd Anne Aron ja Tuulia Suihkosen
tutkimukselle mydnnetaan tutkimuslupa ajalle 30.9.-31.12.2014.

Tutkimuksen yhteydessa kaytettavia tietoja on pddsédantoisesti kasiteltava
anonyymisti. Henkilttietojen avainrekisterin sailyttamisestd huolehtii aina
HUS:ssa tutkimuksen vastuuhenkild. Tutkimusluvan saaja huolehtii muun
tietoaineiston asianmukaisesta arkistoinnista ja mahdollisten tietojen ko-
pioiden havittdmisestd. Tutkimusluvan saajan HUS:n nimissa syntyvét jul-
kaisut on julkaisukeraysohjeiden mukaisesti toimitettava tiedoksi ja tydsuh-
dekeksinndt on iimoitettava kirjallisesti HUS:lle.

Tutkimuksesta tulee sen valmistuttua toimittaa raportti opinnaytetyén rapor-
tointilomakkeella (johtajaylilaakarin ohje 1/2010 liite 5) HYKS Oper ty tutki-
muksen ja opetuksen ylildakari Pauli Puolakkaiselle, operatiivisen tulosyksi-
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HELSINGIN JA UUDENMAAN TUTKIMUSLUVAN 2(2)

SAIRAANHOITOPIIRI

MYONTAMINEN

HYKS-sairaanhoitoalue 2014 § 147 Dnro

Operatiivinen tulosyksikk®d

Sovelletut oikeusohjeet

Pé&atosvallan peruste

Lisatietojen antaja

Tiedoksi

Lahetetty tiedoksi

30.09.2014

kon toimialajohtaja Reijo Haapiaiselle seké johtava ylihoitaja Arja Tuokolle.
Johtava ylihoitaja Arja Tuokolle lahetetdan myés koko raportti sdhkéisessa
muodossa.

HUS Yleiskirjeet nrot 22/2000 ja 4/2002

Laki ladketieteellisesta tutkimuksesta (488/1899)
Henkilbtietolaki (523/1999)

Laki viranomaistoiminnan julkisuudesta (621/1999)
Laki potilaan asemasta ja oikeuksista (785/1992)
Potilasvahinkolaki (585/1986)

Hallintos&antd 19 §
HYKS Operatiivisen tulosyksikén johtajan paétos § 249 (31.08.2009)

Erikoissuunnittelija Leena Timonen, p. 050 - 427 0568 tai 09 - 471 78407
sahkodposti: leena.timonen@hus. fi

\ll’VL_')

Pauli Pgéa}(ﬁainen
HYKS Oper ty, tutkimuksen ja opetuksen yliladkéri

sairaanhoitajaopiskelija Anne Aro
sairaanhoitajaopiskelija Tuulia Suihkonen
johtava ylihoitaja Arja Tuokko
osastonhoitaja Ulla Elfving-Little
osastoryhman paallikko Terhi Mékel&
terveysalan lehtori Hellevi Pelto-Huikko
erikoissuunnittelija Leena Timonen
kliininen asiantuntija Susan Arminen
kliininen asiantuntija Marita Ritmala-Castrén
kliininen asiantuntija Satu Rauta

kliininen asiantuntija Jaana Kotila
kliininen asiantuntija Hannele Saunders
kliininen asiantuntija Tiina Saloranta
kliininen asiantuntija Anna-Maija Jappinen

30.9.2014/tvu
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Liite 2 Valokuvan kayttolupa

HUS 10-1170

HELSINGIN JA UUDENMAAN VALOKUVAN KAYTTOLUPA
SAIRAANHOITOPIIRI

Potilaan nimi,
henkil6-
tunnus/
muun
kuvattavan
henkildn nimi

KUVAN KAYTTOOIKEUDET

Lupa koskee

_| uutta kuvaa m vanhaa kuvaa
Kuvan otto/
luovutuspvm.
Painotuotteet/videoesitys
Kuvattavan |
nimen kayttd nimen saa mainita [ ]nimea ei saa mainita
Internet/intranet
_| nimen saa mainita nimed& ei saa mainita
sairauden hoidossa
Kuvaa saa tutkimus- ja opetusaineistossa D HUS:n intranetissa
kayttaa esitysaineistossa
HUS:n yhteisélehdessé ja esitteissa l:] HUS:n internet sivuilla
[ Jjokin muu, miké
Muuta
huomioon
otettavaa
Suostumus | Annan suostumukseni Helsingin ja Uudenmaan sairaanhoitopiirille yll& olevan selvityksen

mukaiselle itseani/huollettavaani esittavan valokuvan korvauksettomalle kéytélle ja julkaisemiselle.

Tata suostumusta on tehty kaksi samansisaltdista kappaletta, yksi suostumuksen antajalle
ja yksi Helsingin ja Uudenmaan sairaanhoitopirille.

Pvm. Kuvattavan/huoltajan allekirjoitus ja nimen selvennys

Videointi:
Potilaan/omaisen/huocltajan lupa videoinnista ja videon my6hemmasta kaytosta kirjataan sairaus-
kertomukseen.
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Liite 3 Potilasopas vanhemmille, joiden lapsilla on Pierre Robin -sekvenssi

Potilasopas vanhemmille, joiden
lapsilla on Pierre Robin -sekvenssi

12/2014
Husuke/LKL

Hyvat vanhemmat!
Tunnistatteko vastasyntyneella vauvallanne
joitakin seuraavista?

* Katsoessanne vauvanne kasvoja, kiinnittyyké huomio hdnen pieneen alaleukaansa?
* Muuttuuko hengityksen daninukkuessa tai eri asennoissa, erityisestiselinmakuulla?
* Kuuluuko vauvanne hengityksessa”korinaa”?

* Onko hdnen hengityksessdantaukoja?

* Onko vauvanne sydminen hidastaja vaivalloista, vasyykd hdn helposti?

Taman oppaan tarkoituksenaon:

* Auttaa teitdtunnistamaan vastasyntyneen lapsenne pieneen alaleukaan liittyvat oireet
* Antaa keinoja vauvanne hoitamiseen

* Auttaateitd seuraamaanvauvanne sydomistdja hengittamistd

* AntaatietoaPierre Robin -sekvenssin eri hoitomuodoista
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Kysymyksessa on Pierre Robin -sekvenssi

* Pierre Robin -sekvenssi (kdytetddn myOs nimitystd Robin-sekvenssi) on nimetty ranskalaisen
suusairauksien |d3karin, Pierre Robinin, mukaan. Han kiinnitti huomiotavastasyntyneiden
pienileukaisuuteen ja sen aiheuttamaan kielen nieluun painumiseen (glossoptosis). Hin myos

huomasi tdstd aiheutuvan hengitysvaikeuksiavastasyntyneille.

* Sekvenssilld tarkoitetaan tapahtumasarjaa, jossa yksi muutos aiheuttaatoisen muutoksen ja tdma

taas seuraavan muutoksen (pieni alaleuka-> kielen tyvi tukkii hengitystiet -> hengitysvaikeus).

Tarkkaa syytéd Robin-sekvenssille ei tiedeta.

Suomessa arvellaan esiintyvyyden olevann. 1 / 8000 vastasyntynytta.

Robin-sekvenssiin liittyy usein suulakihalkio.

Pierre Robin -sekvenssist4 johtuva
pienileukaisuus ja kielen painuminen
nieluun »
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Robinin sekvenssi aiheuttaa eriasteisia oireita ja
luokitellaan:

Lievaan

* Hengitys on vapaata kylki- tai vatsa-asennossa.

* Tuttipullostasyominen onnistuu ja aikaa sydmiseen kuluu korkeintaan 30 minuuttia yhdella
syottokerralla.

* Vauvan paino nousee.

Keskivaikeaan

* Vauvan hengityksestd kuuluu kuorsausta ja korinaa ajoittain myos kylki- tai vatsa-asennossa.
* Syominen tuttipullosta kestda yli 30 minuuttiakerrallaan ja vauvan painoeinouse.

* Vauvalla on hengityskatkoja selkdasennossa.

* Vauva on tavallista vdsyneempi ja nukkuu paljon.

Vaikeaan

* Hengitys on hyvin ty6lasta ja kuorsaavaa.

* Hengityskatkoja on my0s kylki- tai vatsa-asennossa.

* Vauva ei jaksa syoda.

* Syominen kestdé kerrallaan yli 30 minuuttiaja vauvan paino einouse.

* Vauva on véasynyt ja nukkuu paljon.

Vauvanne hoito ja seuranta maaraytyy yksilollisesti, vaikeusasteen mukaan.
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Robin-sekvenssin vaikutuksia

Lapsen hapensaantivoi olla vaikeutunut.
Lapsen hengitys on ty6laddmpa3, koska kieli on esteena nielussa.

Lapsi ei jaksa sydda kunnolla, koska hdn kdyttaa energian ja voimavarat hengittdmiseen, minka vuoksi painon

kehitys voi olla hidastunutta.

Lapsen voimavarat voivat hiipua 2- 3 viikon kuluttua syntymast3, jonka seurauksena hdnenyleistilansavoi

huonontua.

* Riittévélepo on tarked kasvun ja kehityksen kannalta, sitd voivat hairita pitkat syottokerrat ja

hengittdmisenvaikeus.

* Lapsenne hengityksen ja sydmisen ongelmia pystytte vanhempina helpottamaan ja niihin on

olemassa tehokkaita hoitomuotoja.

* Oireet helpottavatyleensd ensimmaisen elinvuoden aikana, alaleukaa ei tarvitse korjata

leikkauksella, vaan se kasvaa luonnostaan.
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Lapsen hoitopolku maaraytyy oireiden
vaikeusasteen mukaan

Synnytyssairaala tekee Idhetteen Husukeen tai soittaa kiireellisissd tapauksissa Lastenklinikalle tai
Husukeen.

Husukesta otetaan yhteyskotiin ja kartoitetaan lapsen vointiamm. hengitys, sydminen, painoja
nukkumiseen liittyvét asiat.

Lapsen vointia seurataan tarpeen mukaan kotipaikkakunnan lastenpoliklinikalla/-osastolla,
samoin neuvolassa.

Hoitoprosessietenee lapsen voinnin mukaan.

Sairaanhoitaja sopii ensikdynnin Husukeen mahdollisimman pian lapsen syntymén jalkeen. Lapsi
voi olla Husuken osastollatai Lastenklinikan osastolla K6 illan ja yon yli seurannassa voinnin

mukaan.

Hyksin Huuli-suulakihalkiokeskus (Husuke) ja
Lastenklinikka K6

Halkiohoito on keskitetty Hyksiin hyvien hoitotulosten takaamiseksi.

Lahes kaikki Robin-sekvenssin omaavat lapset hoidetaan Hyksin Huuli-suulakihalkiokeskuksessa
eli Husukessa, johon kuuluu poliklinikka ja vuodeosasto. Husuke sijaitsee Helsingissa, T6616n

sairaalassa.

Pierre Robin —sekvenssin omaavien lasten suulaen sulkuleikkaukset tehd3dan 10-12kk:n idssa
Hyksin Lastenklinikalla. Potilaat ovat noin vuorokauden Lastenklinikan osastolla K6 seurannassa,
jonka jalkeen he siirtyvat Husukeen jatkohoitoon.

Lastenklinikan osasto K6 on pienten lasten kirurginen vuodeosasto, jossa hoidetaan alle 3-

vuotiaita potilaita. Myds vastasyntyneiden hengitysongelmat hoidetaanKé:lla.
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Ensikdynnilla tavataan plastiikkakirurgi ja sairaanhoitaja, jotka kartoittavat lapsen
kokonaistilanteen, selvittavatlapsen oireet, suunnittelevat oireiden mukaisen hoidon ja kertovat

tulevista hoidoistaja halkioleikkauksista vanhemmille.

Jos lapsi jaa sairaalaan, tuetaan vanhempien mukanaoloasairaalassa mahdollisimman paljon.

Seuraavaksi paivaksilapselle jarjestetdan ladkarin ohjeen mukaisesti unipolygrafia-tutkimus. Sen
jalkeen hoito jatkuu tarvittaessa Lastenklinikalla osastolla K6, kotona tai jatkohoidossaoman

alueen sairaalan lastenosastolla.

Lapsen voinnin seurantajarjestetdan yleensa kerran viikossa.

Seurantakdynneilld lapselta otetaan paino, hiilidioksidiarvo verinédytteesté ja kokonaistilanne

kartoitetaan.

Lapsen ravinnonsaannin haasteet

* Vastasyntyneelld on luonnollinen syémisrefleksi, rinnan hamuaminen, imeminen ja nieleminen.
* Suulakihalkion vuoksi lapsiei pysty muodostamaan alipainetta suuhun, siksi lapsi ei pysty

imemé&an rinnastatai pullostamaitoa.

Pieni alaleuka vaikuttaa monella tavalla sydmiseen teknisesti:
* Kieli voiolla esteend, koska se on virheellisessd asennossa. Kielen kanta on syvélld nielussaja
joskus kieli ohjautuu kohti halkiota.

* Lapsensuuonteloon ahtaampi.

* Lapsellavoiesiintyd yskimist3, kakomistaja/tailihasten jannittymist3, siksi syottamisen aikana
teidédn on hyvé seurata lapsenreagointia.

* Lapsellavoi esiintya refluksia eli maidon takaisinvirtausta mahalaukusta.
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Miten voitte vaikuttaa lapsenne syottamiseen?

* Luokaa lapsellenne mahdollisimmanrauhallinen syottamistilanne ja ymparisto.

* Antakaavauvallenne aikaa keskittya sydmiseen.

* Luokaa lapsellenne turvallisuuden tunne.

* Syottdjanon hyva olla tuttu ja turvallinen.

* Tutustukaa ja totutelkaavauvanne rytmiin seka tottumuksiin.

* Totuttakaa lapsenne syomiseen antamalla pienid méaarid kerrallaan ja varovaisesti kokeillen.
* Tukekaavauvanne puoli-istuvaan asentoon sydmaan, tukien kehoanne vasten.

* Antakaavauvallenne lepohetkid sy6ttamisen aikana.

Nailla syottamisasennoilla voitte tukea lapsenne
syomista




1. Anatominen tutti, silikoninen tai vatsaan ei padse

luonnonkuminen. Litte4 ja taipuisa tutti turhaan ilmaa.
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Tuttimalleista ja tuttipulloista

Koska lapsenne ei pysty muodostamaan suuonteloon imuvoimaa, voitte auttaa hdntd maidon

saamisessa seuraavin keinoin:

* Hyvid tuttimalleja, joita voitte kokeilla ovat anatominen, Pigeon, Haberman ja luonnonkuminen
pitkatutti.

* On parempi totuttaa vauvanne yhteen tuttimalliin kuin vaihtaa sitd usein.

* Kayttdmanne tutin reidntulisi olla sopivan kokoinen, sitd voi tarvittaessa itse suurentaa.

* Tutin tyvesta painetaan lapsenne rytmin mukaisesti riittdvan maidon saamisen takaamiseksi.

* Voitte kokeilla my6s pehmeéa tuttipulloa, jota voi puristaa kevyesti painaltaen maidon saamisen
lisdamiseksi.

* Aluksivoitte antaa maitoa pienia maariaruiskulla.

* Lisdtkda annosméaria pikkuhiljaa lapsenne kehityksen ja voimaantumisen mukaan.

3. Haberman-tutissa
2. Pigeon-tutti, . » )
on viivarei'itys, jonka
tavallista suurempi
ansiosta maidon
paa, Y-muotoinen
virtausta voi saadelld
reika. Sydmistd
vaihtamalla tutin
voidaan auttaa tutista
asentoa. Maidon

tai pullosta painamalla. . . .
virtaamista voidaan

Pullossa on venttiili,
auttaa pumppaamalla
jonka ansiosta vauvan
kevyesti tutin vartta.

My0s tdssa tutissa on

venttiili estdméss3

muotoutuu lapsen suussa kuin

ilman kertymista.

rinnanp&3 imetyksessa

4. Luonnon-
kuminen
pitkatutti,
helppo ohjata
pidemmalle
suuhun suulaen

ehjille

puolelle.

16

Tutin reik&3 voi suurentaa esimerkiksi tekem3ll3 siihen ristiviillon.
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Lapsen syottamista voidaan tukea
tarvittaessa nenamahaletkun avulla

Nendmahaletkuavoidaan kéyttaa lapsen ravitsemuksen tukemiseen
silloin, kun lapsi ei saa riittdvasti maitoatuttipullosta, paino ei nouse ja/tai

han vasyy helposti.

Lapsen oma aktiivisuus ruoan haluamiseksi passivoituu letkuruokinnassa
ja sen myo6ta suun alueen lihaksiston toiminnan harjaantuminen

heikkenee.

Ruokailu on hyva ensin aloittaa tuttipullolla, sen jélkeen pitda taukoa ja

sitten vasta antaa maitoa letkun kautta.

Nendmahaletkulla sy6ttdmisen aikanavoi antaa samalla huvituttiaja

pienid pisaroita maitoa suuhun.

Aidin ja lapsen vilinen kiintymysvahvistuu sydttamishetkissa.

Nendmahaletkuavoidaan kédyttdd muutamasta viikosta kuukausiin.

Lapsi tottuu nendamahaletkun kdytt66n helposti, joten olisi hyva pyrkia

siitd eroon mahdollisimman nopeasti, kun sen tarve vihenee.

Pitkaaikaista letkuravitsemusta tarvitseville lapsille
voidaan tehda gastrostooma

Pitkaaikaista letkuravitsemusta tarvitseville vauvoille voidaan tehdd mahalaukkuavanne eli

gastrostooma.

* Gastrostoomatehd3dan asettamallalapselle nukutuksessa mahalaukun t3hystyksen yhteydessa
PEG-letku (perkutaaninen endoskooppinen gastrostomia) vatsanpeitteiden ldpi mahalaukkuun.

* PEG-letku vaihdetaan anestesiassajoidenkin kuukausien kuluttua pienemmaksi
gastrostoomanapiksi.

* Gastrostooman kauttaannetaan ravintoliuoksia vapaana tiputuksena, ruiskun tai sy6ttépumpun

avulla.

* Jos gastrostoomaan paddytdan, opetetaan vanhemmat sen hoitoon ja kdytt66n osastolla.

Mahalaukun sisilld
oleva taustalevy

Piirroskuva PEG-letkusta
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Miten vanhempina voitte seurata ja tukea
lapsenne hengitystyota?

* Seuratkaa lapsenne kehon merkkeja.

* Asentohoitoina vatsamakuu ja kylkimakuu ovat suositeltavia. Vatsamakuulla vauvanne kieli tulee
painovoiman vaikutuksesta pois nielusta.

* Syottdmisen aikanaseuratkaa lapsenne hengittamistd, hengéstymistd, jaksamistajalapsenne
saturaatioarvoja, jos hdn on saturaatioseurannassa.

* Happisaturaatioseurannalla voidaan ndhdéaeri asentojen vaikutus lapsenne hengitykseen.

Sairaalakdynneilld lapsenne verindytteestdtutkitaan ja seurataan hiilidioksidiarvoja, jotka

kertovat kuinka hyvin hengitysty6 hapettaa lapsenne.

Vauvanne hengitysta voitte parhaiten tukea
seuraavilla nukkumisasennoilla

* P&3asiassa lapset nukutetaan seldlla3n, mutta Robin-sekvenssin omaavan lapsen kohdalla on
suositeltavinta vatsa- tai kylkiasento.

* Unipolygrafia-tutkimuksessa selvidd asennon merkitys lapsenne hengitykselle ja parhain asento

varmistuu.
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Pulssioksimetri (saturaatiomittari)

* Pulssioksimetrion laite, jolla mitataan pienissa hiussuonissa kiertdvan hemoglobiinin
happikyllasteisyyttd eli lapsen hapettumista ja syddmen lyontitiheytta.

* Pulssioksimetrin anturi kiinnitetdan vauvalla usein jalkapoytaan.

CPAP

* Robin-sekvenssin omaavat vauvat tarvitsevat joskus CPAP-hoitoa -

* CPAP:in (Continous Positive Airway Pressure) ideana on pitaa
keuhkoissa jatkuva tasainen ylipaine vauvan hengittdessa itse.

* Talléin vauvan hengitysteissd vallitseva paine vaihtelee vain
vahan, kasaan painuneita keuhkorakkuloita ja pienimpia
keuhkoputkia avautuu ja nestettd puristuu pois

keuhkorakkuloista.

Ylipainehoito vdhent&a hengitystyotd estamalla pienten
hengitysteitten kasaan painumista uloshengitysvaiheessa ja

vahentamalld hengitysty6ta sisadnhengityksenaikana.

Seurauksena on, ettd kaasujenvaihto paranee ja hengitystyo

vahenee.

22
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Choana-putket

Robin-sekvenssin omaava lapsivoi joskus tarvita hengityksen tueksi Choana-putkia.

* Sieraimesta (tai molemmista) asetetaan putket kielen tyven ohitse ldhelld kurkunp&atédilman kulun
helpottamiseksi.

* Vauva voi syoda Choana-putkista huolimatta itse ja/tai hdnelld voi olla nendmahaletku sydmisen

tukena.
Muita mahdollisia keinoja hengityksentukemiseen:

* Kielen ompelu alahuuleen

* Kielikoje: kieltd eteenpain tyontéava koje, joka asetetaan vastenvauvansuulakea

A

Kielikoje

* Alaleuanvenytys

* Trakeostomiaeli henkitorviavanne vaikeimmissatapauksissa

Keskeista tietoa lapsellenne tehtavasta
laajasta unipolygrafiasta

* Mikéli Robinin sekvenssiin liittyen lapsella ep&illdan
unenaikaisia hengitystukoksia, tehd&aan lapselle
unipolygrafia-tutkimus unilaboratoriossayleensa 2-6 viikon
idssa. Tarvittaessa tutkimus kontrolloidaanvanhemmassa

idssa tai leikkauksen jalkeen.

Unipolygrafia-tutkimus on unenaikaista hengitysts,

aivosdhko- ja lihastoimintaa sekd veren happipitoisuutta

mittaava tutkimus. Tutkimus on kivuton.

* Tutkimuksen alussa lapseen kiinnitetdan erilaisia antureita
(mm. hengitysvy6t, veren happipitoisuutta mittaavaanturi,
uloshengityksenilmavirtaja hiilidioksidi nenaviiksilld, EEG-
elektrodit pdén pinnalla). Antureiden avulla pystytdan
tekem&an uniluokitus ja ndkem&an tarkasti hengityksen

sujuvuus unen erivaiheissa.

LKL 2014 2
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* Vastasyntyneet nukkuvat yleensa hyvin myds paivisin. Vauvoille 3kk ikd3n asti tutkimus tehdaan
paivaaikana, muutoinyolla.

* Tutkimuksen aikanalastanukutetaan yleensé eri asennoissa esim. vatsallaan ja seldllaan. Nain
saadaan tietoa asennon vaikutuksesta hengitykseen ja yldhengitysteiden auki pysymiseen.

* Laakari tulkitsee unipolygrafia-tutkimuksen, antaa siitd lausunnon ja huolehtii tarvittavista

jatkotoimenpiteista.

LKL 2014

Miten huolehditte itsestanne vanhempina?

* Jatkuva huolilapsenne hyvinvoinnista uuvuttaa.

* Tukiverkostoa kuten ystavia ja perhettd on hyva hyédyntda mahdollisuuksienne mukaan.

* Teidan asiantuntijuutenne kasvaa pikkuhiljaaja te tunnette vanhempina parhaiten lapsenne.

* Omasta jaksamisestaon tarkedd huolehtia.

“Vaikka alku saattaa olla todella hankala ja tuntua uskomattomalta ettd tdstd selvitddn, niin
puhdas Pierre Robin harvoin vaikuttaa lapsen elamdédn myéhemmin milldén tavalla. Mahdolliset
oikomishoidot tai puheterapia eivdt tdnd pdivdnd ole mitenkddn epdtavallisia ja mahdollisesti

kasvojen luuston poikkeavuus (joka yleensd on ilmeisestimaallikon silmiin melko lievid), on

korjattavissa. Tdmd on itselleni ollut suuri lohtu.” Pierre Robinin sekvenssi—lapsen diti
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Tietoa ja tukea on mahdollista saada seuraavista
paikoista:

* Huuli-suulakihalkiokeskus Husuken vuodeosaston puh. 09 - 471 87443

Tietoa halkiosta ja sen hoidoista Husuken internetsivuilta: www.hus.fi/husuke.

Lastenklinikka K6 pienten lasten kirurgisen osaston puh. 09 - 471 72716
* Oman neuvolan puh.:
* Oman alueen sairaalapuh.:

* Hatdnumero: 112

Tukihenkiloita:

Luettavaa:

* Kirja: Hukki, J. & Kalland, M. (toim.) 2008. Avoin hymy - Halkiolapsen hoitovauvastaaikuisikdan.
Helsinki: Edita.

* Norio-keskus: http://www.norio-keskus.fi/files/7513/6679/3060/Robin_sekvenssi.pdf

Vertaistukea voitte saada seuraavista lahteista

* Vanhempina voitte saada vertaistukea ja sopeutumisvalmennusta potilasjérjestd SUHUPOsta.
Internetissa: www.halkio.fi

* Vertaistukea www.harvinaiset.fi

* Facebookissa vertaistuenryhma: avoin hymy

* Norio-keskuksen sopeutumisvalmennus: http://www.norio-keskus.fi/fi/sopeutumisvalmennus/
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Vanhempien omat muistiinpanot ja kysymykset

Ruokailutaulukko

Paivamaara | Paino | Kellonaika | Sy6ttamiseen | Syotetty | Huomiot
kaytetty aika maara
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Hengityksen seuranta

Taman oppaan ovat tehneet opinndytetyona Laurea-ammattikorkeakoulun sairaanhoitajaopiskelija
Anne Aro ja terveydenhoitajaopiskelija Tuulia Suihkonen yhteistyssa Huuli-suulakihalkiokeskuksen
osastonhoitaja Ulla Elfving-Littlen ja plastiikkakirurgi Pia Vuolan sekd Huuli-suulakihalkiokeskuksen

ja Lastenklinikan K6:den moniammatillisten tiimien kanssa.

)~ 2 HUS &P L /e

Unipolygrafia-kuvatsivut 25-26: HYKS Lastenklinikka.

Dian5 piirroskuva ja sivun 15 kuva Haberman-tutista: Hukki, J. & Kalland, M. (toim.) 2008. Avoin

hymy - Halkiolapsen hoito vauvasta aikuisikdan. Helsinki: Edita.
Piirroskuva PEG-letkusta sivu 19: HUS.

Muut valokuvat: Husuke.



