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Hyvat vanhemmat!
Tunnistatteko vastasyntyneella vauvallanne jotakin
seuraavista?

Katsoessanne vauvanne kasvoja, kiinnittyykd huomio hanen pieneen alaleukaansa?

Muuttuuko hengitysaani eri asennoissa, esim. nukkuessa ja erityisesti selinmakuulla?

Kuuluuko hengityksessa “korinaa”?

* Onko hengityksessa taukoja?

Onko syottaminen hidasta ja vaivalloista, vasyyko vauva helposti syddessaan?

Taman oppaan tarkoituksena on:

* Auttaa teita tunnistamaan vastasyntyneen lapsenne pieneen alaleukaan liittyvat oireet.
* Antaa keinoja vauvanne hoitamiseen.

* Auttaa teitda seuraamaan vauvanne syomista ja hengittamista.

* Antaa tietoa Robinin sekvenssin eri hoitomuodoista.
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Robinin sekvenssi

Robinin sekvenssi (kdytetdadan myos nimitysta Robin-sekvenssi, aikaisemmin Pierre Robin -
oireyhtyma) on nimetty ranskalaisen suusairauksien laakarin, Pierre Robinin, mukaan. Han
kiinnitti huomiota vastasyntyneiden pienileukaisuuteen ja siihen liittyvaan kielen nieluun
painumiseen (glossoptosis). Hin myds huomasi tasta aiheutuvan hengitysvaikeuksia

vastasyntyneille.

Sekvenssilla tarkoitetaan tapahtumasarjaa, jossa yksi muutos aiheuttaa toisen muutoksen ja tama

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

Tarkkaa syyta Robinin sekvenssille ei tiedeta.
Suomessa arvellaan esiintyvyyden olevan n. 1 / 8000 vastasyntynytta.

Robinin sekvenssiin liittyy usein suulakihalkio.

Robinin sekvenssista johtuva pienileukaisuus ja
kielen painuminen nieluun



Robinin sekvenssin oireet ja luokittelu

Lieva
* Hengitys on vapaata kylki- tai vatsa-asennossa.

e Tuttipullosta sydminen onnistuu ja aikaa sydmiseen kuluu korkeintaan 30 minuuttia yhdella
syottokerralla.

* Vauvan paino nousee.

Keskivaikea

* Vauvan hengityksesta kuuluu kuorsausta ja korinaa ajoittain myds kylki- tai vatsa-asennossa.
e Syominen tuttipullosta kestaa yli 30 minuuttia kerrallaan ja vauvan paino ei nouse.

* Vauvalla on hengityskatkoja selkdasennossa.

* Vauva on tavallista vasyneempi ja nukkuu paljon.



Vaikea

* Hengitys on hyvin ty6lasta ja kuorsaavaa.

Hengityskatkoja on my0os kylki- tai vatsa-asennossa.

Vauva ei jaksa syoda.

Syominen kestaa kerrallaan yli 30 minuuttia ja vauvan paino ei nouse.

* Vauva on vasynyt ja nukkuu paljon.

Vauvanne hoito ja seuranta maaraytyy yksilollisesti, vaikeusasteen mukaan.



Robinin sekvenssin vaikutuksia

Lapsen hapensaanti voi olla vaikeutunut.
Lapsen hengitys on ty6laampaa, koska kieli on esteena nielussa.

Lapsi ei jaksa syoda kunnolla, koska han kayttaa energian ja voimavarat hengittamiseen, minka vuoksi painon

kehitys voi olla hidastunutta.

Lapsen voimavarat voivat hiipua 2- 3 viikon kuluttua syntymasta, jonka seurauksena hanen yleistilansa voi

huonontua.



Riittava lepo on tarkea kasvun ja kehityksen kannalta, sita voivat hairita pitkat syottokerrat ja

hengittamisen vaikeus.

Lapsenne hengityksen ja sydomisen ongelmia pystytte vanhempina helpottamaan ja niihin on

olemassa tehokkaita hoitomuotoja.

Oireet helpottavat yleensa ensimmaisen elinvuoden aikana.

Mydhemmin seurataan leukojen kasvua.

Usein tarvitaan hampaiden oikomishoitoa.

Alaleukaa ei yleensa tarvitse korjata leikkauksella, vaan se kasvaa luonnostaan.



Lapsen hoitopolku maaraytyy oireiden
vaikeusasteen mukaan

* Synnytyssairaala tekee lahetteen Husukeen tai soittaa kiireellisissa tapauksissa Lastenklinikalle tai
Husukeen.

* Husukesta otetaan yhteys kotiin ja kartoitetaan lapsen vointia mm. hengitys, sydminen, paino ja
nukkumiseen liittyvat asiat.

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

* Hoitoprosessi etenee lapsen voinnin mukaan.

* Sairaanhoitaja sopii ensikdaynnin Husukeen mahdollisimman pian lapsen syntyman jalkeen. Lapsi
voi olla Husuken osastolla tai 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 Robinin sekvenssin omaavat lapset hoidetaan Hyksin Huuli-suulakihalkiokeskuksessa
eli Husukessa, johon kuuluu poliklinikka ja vuodeosasto. Husuke sijaitsee Helsingissa, Toolon

sairaalassa.

Robinin sekvenssin omaavien lasten suulaen sulkuleikkaukset tehdaan 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 hoidetaan Ké6:lla.



Ensikaynnilla tavataan plastiikkakirurgi ja sairaanhoitaja, he kartoittavat lapsen kokonaistilanteen,
suunnittelevat oireiden mukaiset tutkimukset ja hoidon seka kertovat tulevista hoidoista ja

halkioleikkauksista vanhemmille.

Jos lapsi jaa sairaalaan, tuetaan vanhempien mukanaoloa sairaalassa mahdollisimman paljon.

Seuraavaksi paivaksi lapselle jarjestetdaan ladakarin ohjeen mukaisesti unipolygrafia-tutkimus. Sen

jalkeen hoito jatkuu tarvittaessa Lastenklinikalla osastolla K6, kotona tai jatkohoidossa oman

alueen sairaalan lastenosastolla.

Lapsen voinnin seuranta jarjestetaan yleensa kerran viikossa.

Seurantakaynneilla lapselta tutkitaan paino, hiilidioksidiarvo verinaytteesta ja kokonaistilanne

kartoitetaan.



Lapsen ravinnonsaannin haasteet

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

imemaan rinnasta tai pullosta maitoa.

Pieni alaleuka vaikuttaa monella tavalla sydmiseen teknisesti:

Kieli voi olla esteenad, koska se on virheellisessa asennossa. Kielen kanta on syvalla nielussa ja

joskus kieli ohjautuu kohti halkiota.

Lapsen suuontelo on ahtaampi.

Lapsella voi esiintya yskimistd, kakomista ja/tai lihasten jannittymista, siksi syottamisen aikana

teidan on hyva seurata lapsen reagointia.

Lapsella voi esiintya refluksia eli maidon takaisinvirtausta mahalaukusta.



Miten voitte vaikuttaa lapsenne sydttamiseen?

* Luokaa lapsellenne mahdollisimman rauhallinen syottamistilanne ja ymparisto.

* Antakaa vauvallenne aikaa keskittya sydomiseen.

* Luokaa lapsellenne turvallisuuden tunne.

» Syottdjan on hyva olla tuttu ja turvallinen.

* Tutustukaa ja totutelkaa vauvanne rytmiin seka tottumuksiin.

* Totuttakaa lapsenne sydmiseen antamalla pienia maaria kerrallaan ja varovaisesti kokeillen.
* Tukekaa vauvanne puoli-istuvaan asentoon syomaan, tukien kehoanne vasten.

* Antakaa vauvallenne lepohetkia sy6ttamisen aikana.



Nailla syottamisasennoilla voidaan tukea lapsen sydmista
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Tuttimalleista ja tuttipulloista

Lapsenne ei pysty muodostamaan suuonteloon imuvoimaa. Voitte auttaa hanta maidon saamisessa

seuraavin keinoin:

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

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

e Kayttamanne tutin reian tulisi olla sopivan kokoinen, sita voi tarvittaessa itse suurentaa.

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

* Voitte kokeilla myos pehmeaa tuttipulloa, jota voi puristaa kevyesti painaltaen maidon saamisen
lisaamiseksi.

* Aluksi voitte antaa maitoa pienia maaria ruiskulla.

 Lisatkaa annosmaaria pikkuhiljaa lapsenne kehityksen ja voimaantumisen mukaan.



1. Anatominen tutti, silikoninen tai
luonnonkuminen. Littea ja taipuisa tutti

muotoutuu lapsen suussa kuin

rinnanpda imetyksessa

. . 3. Haberman-tutissa
2. Pigeon-tutti,

. . on viivarei’itys, jonka
tavallista suurempi

pa3, Y-muotoinen ansiosta maidon
Y-

e e s virtausta voi saadella
reikda. Sydmista

. . vaihtamalla tutin
voidaan auttaa tutista

. . asentoa. Maidon
tai pullosta painamalla.

.- virtaamista voidaan
Pullossa on venttiili,

. . auttaa pumppaamalla
jonka ansiosta vauvan pumpp

R kevyesti tutin vartta.
vatsaan ei paase

Myos tassa tutissa on

turhaan ilmaa.
venttiili estamassa

ilman kertymista.
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4. Luonnon-
kuminen
pitkatutti,
helppo ohjata
pidemmalle

suuhun suulaen

ehjalle

puolelle.

Tutin reikaa voi suurentaa esimerkiksi tekemalla siihen ristiviillon.



Lapsen syottamista voidaan tukea
tarvittaessa nenamahaletkun avulla

Nenamahaletkua voidaan kayttaa lapsen ravitsemuksen tukemiseen
silloin, kun lapsi ei saa riittavasti maitoa tuttipullosta, paino ei nouse ja/tai
han vasyy helposti.

Lapsen oma aktiivisuus ruoan saamiseksi vahenee letkuruokinnassa ja sen
myota suun alueen lihaksiston toiminnan harjaantuminen heikkenee.

Sen vuoksi ruokailu on hyva aloittaa tuttipullolla, sen jalkeen pitaa taukoa
ja sitten vasta antaa maitoa letkun kautta.

Nenamahaletkulla syottamisen aikana voi antaa samalla huvituttia ja

pienia pisaroita maitoa suuhun.

Aidin ja lapsen vilinen kiintymys vahvistuu syéttamishetkissa.
Nenamahaletkua voidaan kayttda muutamasta viikosta kuukausiin.
Lapsi tottuu nenamahaletkun kayttoon helposti, joten olisi hyva pyrkia

siitd eroon mahdollisimman nopeasti, kun sen tarve vahenee.




Pitkaaikaista letkuravitsemusta tarvitseville lapsille
voidaan tehda gastrostooma

 Pitkaaikaista letkuravitsemusta tarvitseville vauvoille voidaan tehda mahalaukkuavanne eli
gastrostooma.

* Gastrostooma tehdaan asettamalla lapselle nukutuksessa mahalaukun tahystyksen yhteydessa PEG-
letku (perkutaaninen endoskooppinen gastrostomia) vatsanpeitteiden lapi mahalaukkuun.

* PEG-letku vaihdetaan anestesiassa joidenkin kuukausien kuluttua pienemmaksi
gastrostoomanapiksi.

* Gastrostooman kautta annetaan ravintoliuoksia tiputuksena, ruiskun tai sy6ttépumpun avulla.

* Jos gastrostoomaan paadytaan, opetetaan vanhemmat sen hoitoon ja kayttoon osastolla.

Thon pinnalla oleva Piirroskuva PEG-letkusta

kiinnitysievy\ '
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Mahalaukun sisilld
oleva taustalevy
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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.

* Syottamisen aikana seuratkaa lapsenne hengittamista, hengastymista, jaksamista ja lapsenne
saturaatioarvoja, jos han on saturaatioseurannassa.

* Happisaturaatioseurannalla voidaan nahda eri asentojen vaikutus lapsenne hengitykseen.

» Sairaalakaynneilld lapsenne verindytteesta tutkitaan ja seurataan hiilidioksidiarvoja, jotka

kertovat kuinka hyvin hengitystyo hapettaa lapsenne.



Vauvan hengitysta voi tukea nukkumisasennoilla

* Padasiassa lapset nukutetaan selallaan, mutta Robinin sekvenssin omaavan lapsen kohdalla on
suositeltavinta vatsa- tai kylkiasento.
* Unipolygrafia-tutkimuksessa selviaa asennon merkitys lapsenne hengitykselle ja parhain asento

varmistuu.
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Pulssioksimetri (saturaatiomittari)

* Pulssioksimetri on laite, jolla mitataan pienissa hiussuonissa kiertavan hemoglobiinin
happikyllasteisyytta eli lapsen hapettumista ja sydamen lyontitiheytta.

* Pulssioksimetrin anturi kiinnitetdaan vauvalla usein jalkapoytaan.
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Tietoa lapsellenne tehtavasta laajasta unipolygrafiasta

* Mikali Robinin sekvenssiin liittyen lapsella epailladn unenaikaisia hengitystukoksia, tehdaan lapselle
unipolygrafia-tutkimus unilaboratoriossa yleensa 2-6 viikon idssa. Tarvittaessa tutkimus kontrolloidaan
vanhemmassa iassa tai leikkauksen jalkeen.

* Unipolygrafia-tutkimus on unenaikaista hengitysta, aivosahko- ja lihastoimintaa seka veren happipitoisuutta
mittaava tutkimus. Tutkimus on kivuton.

* Tutkimuksen alussa lapseen kiinnitetdaan erilaisia antureita (mm. hengitysvyo6t, veren happipitoisuutta
mittaava anturi, uloshengityksen ilmavirta ja hiilidioksidi nenaviiksilla, EEG-elektrodit paan pinnalla).
Antureiden avulla pystytaan tekemaan uniluokitus ja nakemaan tarkasti hengityksen sujuvuus unen eri

vaiheissa.

LKL 2014
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* Vastasyntyneet nukkuvat yleensa hyvin myds paivisin. Vauvoille 3kk ikaan asti tutkimus tehdaan
paivaaikana, muutoin yolla.

* Tutkimuksen aikana lasta nukutetaan yleensa eri asennoissa esim. vatsallaan ja selallaan. Nain
saadaan tietoa asennon vaikutuksesta hengitykseen ja ylahengitysteiden auki pysymiseen.

» Laakari tulkitsee unipolygrafia-tutkimuksen, antaa siita lausunnon ja huolehtii tarvittavista
jatkotoimenpiteista.

* Unipolygrafia-loydoksen perusteella harkitaan hengitysta tukevia toimenpiteita: CPAP,

choana-putket, kielikoje, glossopexia, alaleuan venytys.
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CPAP

Robinin sekvenssin omaavat vauvat tarvitsevat joskus CPAP-
hoitoa.

CPAP:in (Continuous Positive Airway Pressure) ideana on pitaa
keuhkoissa jatkuva tasainen ylipaine vauvan hengittdessa itse.
Talloéin vauvan hengitysteissa vallitseva paine vaihtelee vain
vahan, kasaan painuneita keuhkorakkuloita ja pienimpia
keuhkoputkia avautuu ja nestetta puristuu pois
keuhkorakkuloista.

Ylipainehoito vahentaa hengitystyota estamalla pienten
hengitysteitten kasaan painumista uloshengitysvaiheessa ja

vahentamalla hengitystyota sisaanhengityksen aikana.

Seurauksena on, etta kaasujenvaihto paranee ja hengitystyo

vahenee.
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Choana-putket

Robinin sekvenssin omaava lapsi voi joskus tarvita hengityksen tueksi choana-putkia.

* Sieraimesta (tai molemmista) asetetaan putket kielen tyven ohitse lahella kurkunpaata ilman kulun
helpottamiseksi.

* Vauva voi sydda choana-putkista huolimatta itse ja/tai hdanelld voi olla nendmahaletku sydmisen

tukena.

Muita mahdollisia keinoja hengityksen tukemiseen:
* Kielen ompelu alahuuleen eli glossopexia.
* Kielikoje: kielta eteenpain tyontava koje, joka asetetaan vasten vauvan suulakea.

* Alaleuan venytys.
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* Trakeostomia eli henkitorviavanne vaikeimmissa tapauksissa. N3 é {\

Kielikoje



Miten huolehditte itsestanne vanhempina?

Jatkuva huoli [apsenne hyvinvoinnista uuvuttaa.

Tukiverkostoa kuten ystavia ja perhetta on hyva hydédyntaa mahdollisuuksienne mukaan.

Teidan asiantuntijuutenne kasvaa pikkuhiljaa ja te tunnette vanhempina parhaiten lapsenne.

Omasta jaksamisesta on tarkeaa huolehtia.

”Vaikka alku saattaa olla todella hankala ja tuntua uskomattomalta ettd tésté selvitédn, niin
puhdas Pierre Robin harvoin vaikuttaa lapsen eldmdédn myéhemmin millddn tavalla. Mahdolliset
oikomishoidot tai puheterapia eivdt tdnd pdivdnd ole mitenkddn epdtavallisia ja mahdollisesti
kasvojen luuston poikkeavuus (joka yleensé on ilmeisesti maallikon silmiin melko lievdd), on

korjattavissa. Tadma on itselleni ollut suuri lohtu.” Robinin sekvenssi —lapsen diti



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 sairaala puh.:

* Hatanumero: 112

e Tukihenkiloita:

Luettavaa:

* Kirja: Hukki, J. & Kalland, M. (toim.) 2008. Avoin hymy - Halkiolapsen hoito vauvasta aikuisikaan.
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 potilasjarjesto SUHUPOsta.

Internetissa: www.halkio.fi

Vertaistukea www.harvinaiset.fi

Facebookissa vertaistuen ryhma: avoin hymy

Norio-keskuksen sopeutumisvalmennus: http://www.norio-keskus.fi/fi/sopeutumisvalmennus/



Vanhempien omat muistiinpanot ja kysymykset



Ruokailutaulukko

Paivamaadra | Paino | Kellonaika | Syottamiseen Syotetty | Huomiot

kaytetty aika
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Hengityksen seuranta

Hengityksen dani | Happisaturaatio | Nukkumisen kesto
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Taman oppaan ovat tehneet opinnaytetyona Laurea-ammattikorkeakoulun sairaanhoitajaopiskelija
Anne Aro ja terveydenhoitajaopiskelija Tuulia Suihkonen yhteistydssa Huuli-suulakihalkiokeskuksen
osastonhoitaja Ulla Elfving-Littlen ja plastiikkakirurgi Pia Vuolan seka Huuli-suulakihalkiokeskuksen

ja Lastenklinikan K6:n moniammatillisten tiimien kanssa.
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