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Indledning

Baggrund

Der fgdes arligt 5-10 bgrn i Danmark med Pierre Robin Sekvens hvilket udggr 1:14.000 pr. levendefgdte,
ligeligt fordelt mellem drenge og piger, dette fremgar af en undersggelse af Printzlau og Andersen hvor der
indgar i alt 50 bgrn fgdet mellem 1990 og 1999 (Printzlau og Andersen 2004).

Det er en lille gruppe bgrn, der fra fgdslen er vanskelige at holde sufficient respiratorisk og
ernaeringsmaessigt i de fgrste levemaneder, men efter denne periode med intensiv observation og
aflastning, er de raske. Der kraeves et kompetent personale pa paediatrisk afdeling og en god oplaering til
forzeldrene, for at bgrnene ikke far varige skader.

Pa grund af det lave antal eksisterer der ikke megen evidensbaseret viden om pleje og behandling af denne
patientgruppe, hvorimod der findes en del erfaringsbaseret viden hos de fa leeger, syge - og
sundhedsplejersker, som bade i Danmark og i Europa har ansvaret for patientgruppen. Denne kliniske
vejledning bygger pa evidensbaseret viden, kombineret med” best practice” indhentet hos fgr omtalte
eksperter. Disse eksperter er i teksten naevnt med navn og sidst i retningslinjen er der en oversigt over
hvem de er og deres faglige relation til bgrn med Pierre Robin sekvens, der fremover er forkortet til PRS.

Retningslinjen omhandler bgrn med isoleret PRS. Bgrn med diagnosen PRS kan have andre misdannelser,
som denne vejledning ikke omhandler. | undersggelsen af Printzlau og Andersen hvori der indgar 50 bgrn
har 62% isoleret PRS og 38 % har andre misdannelser udover retro/micrognathia og ganespalte (Printzlau
og Andersen 2004)..

Prow beskriver at i ca. 80 % af tilfaeldende skal arsagen til PRS findes i forskellige underliggende genestiske
vilkar (Prow 1999). Den lille vaekst af underkaebens udvikling interuterint medfgrer ganespalte og
glossoptosis. Straks efter fgdslen stilles diagnosen PRS, sa barnet szettes i et aflastningsregime, der udfgres
af et kompetent personale, hvoraf en stor del er sygepleje. Da aflastningen ogsa geelder den almindelige
spadbarnspleje er det vigtigt at foraeldrene er med fra starten og opleeres grundigt i handtering af barnet,
inden udskrivelse skal de desuden kunne udfgre relevant sygepleje.

Diagnose
Pierre Robin sekvens blev fgrste gang beskrevet af den franske laege Pierre Robin i 1934 og han definerede
at der skal vaere fglgende tilstande, for at man kan tale om diagnosen Pierre Robin sekvens:

e MICROGNATHIA
Underudviklet mandibula . (Printzlau og Andersen 2004 )skriver retro/micrognathia
o U-FORMET GANESPALTE
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(Prinzlau og Andersen 2004 )skriver at kun 2/3 af de 50 bgrn i deres undersggelse havde en U-
formet ganespalte.

e  CLOSSOPTOSIS
Tungetilbagefald
e OBSTRUKTION AF SVALGET
Arsagen er tungetilbagefald i ganespalten

Breugem (2010) og Shprintzen (1992) beskriver hvordan der er opstaet andre definitioner, sa som Pierre
Robin syndrom, Pierre Robin anomali, men de opfordrer til at alle lzeger benytter den oprindelige diagnose
for at fremme forskning og behandling af denne gruppe bgrn. Printzlau og Andersen (2004) godkender
betingelserne for den oprindelige diagnose hos nyfgdte. Marcellus (2001) skriver at stgrstedelen af de
medicinske referencer identificerer misdannelserne som en sekvens, selv om mange foretraekker at kalde
det et syndrom. Arsagen kan veere bade lejringsbetingede misdannelser intrauterint og genetisk.

Prow (1999) skriver at det er en sekvens fordi der er forskellige underliggende genetiske vilkar. Den
underudviklede keaebe, vokser meget hurtigt de fgrste 5 maneder, og symptomerne clossoptosis og dermed
obstruktion af svaelget aftager i Igbet af disse maneder, sa de ikke laengere er et problem for barnet.
Ganespalten kan variere i stgrrelse fra submucgs ganespalte (huddaekke over spalten), spaltet uvula til en
komplet spalte i den harde og blgde gane. Derfor er det vigtigt at diagnosen PRS hurtig bliver stillet, sa
barnet aflastes fra fgdslen, efter principper, der er angivet i denne vejledning. Eventuel genetisk udredning
for andre misdannelser kan forega senere.

Kendetegn

MICROGNATHIA kan ses ved hjaelp af ultralydscanning praenatalt, men dette er ikke beskrevet. Marcellus
(2010)skriver at arsagen kan vaere at et profilbilled er vanskeligt at fa. Ultralydsapparater er forbedret
indenfor de seneste 10 ar, det er derfor muligt at microghathia i dag ses pa scanning.

Diagnostiseres micrognathia praenatalt bgr fgdslen forega pa et hospital med en padiatrisk afdeling.
Tilstanden micrognathia indebaerer savel en underudviklet kaebe samt for blgde kaebeled.

| de fgrste 6 mdr. har underkaeben en vaekstrate, der er langt stgrre, end hos andre spadbgrn, | Igbet af de
forste 6 levear er underkaeben vokset sa meget at den er normal stgrrelse svarende til alder.

De blgde keebeled stabiliseres gradvist i takt med at keeben vokser. Efter ca. 4 maneder er spise og
vejrtraekningsproblemerne ofte aftaget sa meget, at barnet kommer i bedre trivsel og er langt mindre
besvaeret. | disse fgrste maneder geelder det om at barnet overlever uden skader, da de” helbreder "sig
selv.
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Tegning efter foto af nyfadt barn med svaer PRS - og samme barn som 6 gr gammel.

GANESPALTEN er i de fleste artikler benaevnt som U-formet, men iflg. Prinzlau og Andersen (2004) har 1/3
af bgrnene ikke en u-formet ganespalte, men en smallere og mere V-formet ganespalte. Ganespalte kan
inddrage det meste af den harde og blgde gane, og dermed synes ikke eksisterende, eller den kan vaere en
meget lille spalte i den blgde gane med et hak ind i den harde gane. Der er stgrst risiko for at de meget
store spalter og de meget sma spalter overses. (Undersggelse for ganespalte er drgftet med Thrisha
Bannister, som er consultnurse, Regional Cleft Lip and Palate Network, The North England, Isle of Man,og
North Wales,2010)

Ganespalten opereres pa Rigshospitalet plastikkirurgisk afdeling S 3082 i andet levear, efter individuelt
sk@n kirurg og anaestesilaege i samrad.

CLOSSOPTOSIS — Nar man kikker i munden pa et barn med PRS, ligger tungen midt i mundhulen med en
bred tungespids. Et nyfgdt barn med PRS kan ikke spidse tungen og fa den frem til gummerne. | rygleje har
barnet "snorkelyde”, og respirationsbesvaeret kan medvirke til, at barnet bliver cyanotisk. Ofte er barnet
svaer at kontakte, nar det ligger pa ryggen, da det bruger energi og opmaerksomhed pa at traekke vejret.
Tungen fungerer bedre i sideleje, men kommer ikke frem til gumme eller leeber.

OBSTRUKTION AF SVZALGET - kan observeres lige efter fgdslen, men kan ogsa forveerres i 2-3 uger efter
fedslen, hvor barnet muligvis er udskrevet. Wilson (2000) beskriver barn med PRS, der praesenterer
luftvejssobstruktion for fgrste gang i barnets 7. leveuge. Obstruktion opstar ved at der er negativt
inspiratorisk tryk i sveelget, der treekker den bagudliggende tunge endnu mere tilbage og ind i ganespalten
(Marcellus 2001).

Andre misdannelser i forbindelser med PRS - hyppigst Sticklers

syndrom.

Som naevnt i baggrundsafsnittet, er der mange bgrn med PRS som ogsa har andre misdannelser. Mindst 1/3
ud fra laeste artikler. Det er mange forskellige misdannelser, lige fra to sammenvoksede teeer, til noget sa
alvorligt som trisomi 18. Det hyppigste syndrom der ses i forbindelser med PRS er det arvelige Sticklers
Syndrom.
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STICKLERS SYNDROM:

Som ved alle syndromer findes den i mildere eller sveerere grad. Bgrn med PRS henvises altid til gjenlaege
nar barnet er nogle maneder gammel og ovre de varste respirationsproblemer. @jenlaegen stiller
diagnosen, Sticklers syndrom.

Fglgende symptomer bgr barnet derfor undersgges for:

e Retina lgsning og myopi, (naersynethed) far ca. 70-75% , djenlege

e Hgretab , orelege

e Atropati og nedsat leengdevaekst, tidlig slidgigt , bérneambulatorium

e Ganespalte og microghnathia , leebe-ganespalteteam
o Hjertefejl (mitralprolaps) , cardiolog

| underspgelsen af Prinzlau og Andersen (2004) fandt de at 6 ud af 50 bgrn havde Sticklers syndrom.
Marcellus (2001) bekraefter at Sticklers syndrom er det hyppigst tilknyttede syndrom.

Barn fgdt med "isoleret ganespalte”

Ca. 50 % af bgrn med ganespalte har lidt underudviklet kaebe og kabeled. De kan have snorkelyde fra
tungen i sveelget, nar de ligger pa ryggen og slapper derfor bedst af liggende pa siden, nar de sover. Ofte er
det kun en uge eller 2. Dette er imod sundhedsstyrelsens generelle anbefaling, som anbefaler at bgrn sover
i rygleje. Guidelines udgivet af Bannister, Hudson og Williams (2009) anbefaler sideleje, dette ma veaere
afhaengig af barnets velbefindende. Kraftige snorkelyde er tegn pa respirationsbesvaer, hvilket betyder at
barnet bliver mere traet og ukoncentreret. Personalet pa barselgangen ma vaere opmaerksom pa om barnet
har apnge tilfeelde, og er de i tvivl, bgr barnet overflyttes til paediatrisk afdeling.

Bdrn med isoleret ganespalte kan pusles i rygleje, selvom deres tunge eventuelt ligger laengere tilbage i
munden end andre spadbgrns tunger. De drikker udmalket modermaelk/modermaelkserstatning pa blgd
plastflaske, med en sut der passer til barnets mund, og med et hul der tilpasses barnets formaen, samt tryk
pa flasken i takt med at barnet sutter. Barnet ma ikke blive treet fgr det bliver maet. Bgrn med
lebeganespalte far modermaalk som andre bgrn i DK og deres trivsel i 5. maned fglger normal vaegtkurve
for danske bgrn (Smedegaard, Marxen og Moes, 2008)

Born med isoleret ganespalte kan indleegges med mor pa barselgangen og inden udskrivelsen undersgges
for andre misdannelser af paediater.

Leebe-ganespaltesundhedsplejersken der hgrer til i omradet, kontaktes altid, nar et barn med ansigtsspalte
bliver fgdt. Hendes opgave er at hjelpe paediateren med at stille diagnosen, radgive om observation og
behandling samt oplzere forzeldre, leeger og sygeplejepersonale i observation af barnets specielle behov.
Hun stgtter foraeldre og personale i hvordan barnet kan handteres sa skansomt og sa teet pa det, der er
naturligt for et nyfgdt barn som muligt, sa ogsa barnets almindelige behov bliver tilfredsstillet.

Leebe-ganespaltesundhedsplejersken er en del af det samlede danske laebe-ganespalteteam (bilag 2).
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Handleplan lige efter barnet med Pierre Robin Sekvens er fgdt.
FINDES SOM ACTIONSCARD BILAG 2

e Jordemoder tilkalder paediater og neonatalsygeplejerske til fédestuen.

e Forzldre og barn holdes sa teet sammen som muligt. “Tilknytning” sa foreeldrene kan tolke og
handle rigtigt pa barnets signaler med henblik pa deres accept af misdannelsen og kaerlighed til det
nyfgdte barn.

e Hold barnet i mave og sideleje. Barnet kan ligge pa mors bryst og kikke op, men ma ogsa gerne
sutte pa brystet. Barnet kan ikke danne undertryk nok til at kunne ernzere sig ved amning, men det
stimulerer meaelkedannelse og tilknytning.

e Continuerlig SAO2maler pa. Normalvaerdi :>95%

o Teel respirationsfrekvens . Normalvardi :<58 gange/ minut

e Undersggelse af barnet foregar i mave og sideleje. Brug lygte og spatel til at undersgge mundhulen
med.

e Barnet ligger i kuvgse de fgrste dggn og observeres for cyanose, indtraekninger, beveegemegnster.
Foretraekker barnet at ligge med hovedet bagoverbgjet? Barnet observeres for andre misdannelser
eller dysfunktioner. Barnet kan selvfglgelig ligge i maveleje pa foreeldrenes bryst, mens der
observeres.

e Spotmaling PCO2. Normalveerdi: 3,6-5,3
Transkutant pCO2 ligger cirka0,6kpa over det arterielle niveau ved kalibreringstemperatur pa 43
grader celcius. Transcutant bgr kontrolleres med jeevne mellemrum(gastal)

e Blodundersggelse syre-base. Normalveerdi: 7.37-7.45
For kapileere gastal geelder det at PH og pCO2 begge er palidelige og stemmer godt med
arterieblod , nar der er god perifaer perfusion. (Pedersen 2006)samt paediater Rasa Cipline.

e Ernzring foregar med sonde de fgrste dggn, for at aflaste. Der skal ikke gives sa stor dggnmaengde
som "early feeding”, hvis ikke der er et andet problem der indikerer det.

e Mor vejledes til udmalkning og barnet introduceres stille og roligt til sutteflasken i samarbejde med
lebe-ganespaltesundhedsplejersken. Veer sikker pa at barnet kan sutte-synke, denne refleks er
ikke velfungerende. Start som med et praamaturt barn vaedet vatpind, eller med en finger i barnets
mund og maelk i en sprgjte. Barnet bruger meget energi pa vejrtraekning.

e Huvis barnet obstruerer i maveleje, laegges en Nasal Airway, fra naesebor og lige over epiglottis med
en studs, der kan ventileres pa. Hvis CPAP er skgnnet ngdvendig sa afsluttes med en
bevenisteventil. Ved laengerevarende Nasal Airwaybehandling, udfgres en enklere og mere sikker
fiksering af tuben, se under Nasal Airway laengere fremme.

e Nar barnet er sikret frie luftveje, er det en fordel at overflytte barnet til et neonatalafsnit. Transport
af barnet sker altid med en Nasal Airway og med barnet i maveleje, sa er barnet sandsynligvis sikret
frie luftveje under turen.
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Kontakt til leebe-ganesundhedsplejersken (bilag 2) Laege eller jordemoder sender en indberetning
enten til ganespalteafdelingen i Arhus eller i Kgbenhavn.

Maveleje ved far.
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Problemomrader 1-3

1. MOR-BARNRELATIONEN/FORZALDRERELATIONEN
2. RESPIRATION
3. ERNARING

1. Mor-barnrelation/forzaeldrerelation
Barnet skal leve af foraeldrenes keserlighed.

De fgrste 2 maneder af et barns liv er by-behaviorperioden (spontan behovsrelateret) (Brodens 1991)
Moderen er naturligt optaget af om barnet er tilpas, det vil sige- treekker vejret, vokser og udvikles.

Barnet har brug for hjaelp til sevn — vagenregulering og koncentration. @jen- og kropskontakt er
virkemidlet.

Barnet er fgdt med en relationskompetence, en sensitivitet for ansigter, bergring og foraeldrestemmer.
Dette samspil mellem mor og barn ggr, at barnet langsomt integrerer med omverdenen og det er starten
pa tilknytning, dybest set er det drivkraften til at blive et socialt individ.

Stern Daniel (2008) skriver, at de fgrste tilknytningsband som er tryghed, hengivenhed, regulering af
barnets rytmer, holde barnet og bibringelse af oplaeringen af de grundlaeggende regler for menneskelig
relateren foregar preeverbalt.

For et barn med PRS og dets foreeldre er der szerlige udfordringer, idet barnet skal pusles medens det ligger
pa maven eller siden, barnet et traet og er koncentreret om at traekke vejret. Det kan ikke die ved deres
mor og har sveert ved at sutte — synke maelk. Forzeldrene er angste for at miste deres nyfgdte, samtidig er
det meget tidskraevende at passe et barn med PRS.

Dette samspil
mellem far og
barn ggr, at
barnet
langsomt
integrerer med
omverdenen
gjen- og
kropskontakt
er virkemidlet.
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Alle bgrn udskrives til hjemmet fgr de er 4 maneder, hvor problemerne ofte er aftagende. Erfaring viser at

de fleste mature bgrn med PRS udskrives indenfor 1.-2. levemaned, hvis ikke de har andre misdannelser.

Forzldrene mener, at de har den bedste kontakt med deres barn, og vil tage ansvaret, dog overrasker det,

hvor kreevende det er at passe barnet hjemme. Derfor er det vigtigt med tidlig stimulation af “hud mod

hud”, samt stgtte pa anden vis, sidelgbende med oplaering i observation, behandling og pleje af barnet.

Stubenitsky (2009) ggr opmaerksom pa foraeldre/barn tilknytningen foregar indenfor de 5 fgrste ar. At

personalet oplaerer og stgtter foraeldrene til at kunne passe barnet og arbejde mod kortere indlaeggelser.

1a. Stet foraeldrekompetancen.

Findes der et familierum, i neonatal afsnittet bgr dette benyttes.

Leege-sygeplejersketeam i afdelingen i samarbejde med laebe-ganesundhedsplejersken, er familiens
faste kontakter og ansvarlige for oplaering af foreeldre fgr udskrivelse. Findes der i afsnittet en
"fglge-hjem-sygeplejerske”bgr hun og den kommunale sundhedsplejerske besgge familie under
indlaeggelsen.

Foraeldrene henvises til socialradgiver pa sygehuset, eksempelvis vedrgrende tabt
arbejdsfortjeneste til far, hjeelp i hjemmet, senere godtggrelse af merudgifter.

Tiloud om psykologhjalp. Foreldrene oplever ofte fgrst et behov, nar barnets symptomer er
aftaget eller overstdet. Der findes en psykolog pa sygehuset, i kommunen og i begge
ganespalteafdelinger.

Grundig oplaering | observation og pleje af barnet. Oplaeringsskema bilag 3.

1.b Ved oplaering af foraeldre kan denne sundhedspaedagogiske metode

anvendes.
PRAKTISK OPLERINGSSKEMA FINDES SOM BILAG 3

Ifglge Antonovsky kommer fglelsen af sammenhang fra mange forskellige ”lzereprocesser” gennem livet.

Saledes at oplevelsen af forudsigelighed ligger grundlaget for begribelighed, at en passende

belastningsbalance ligger grundlaget for handterbarhed, og at deltagelse leegger grundlaget for

meningsfuldhed.

LAREPROCCESSER F@OLELSEN AF SAMMENHANG
e Forudsigelighed - begribelighed
e Belastningsevne - handterbarhed
e Deltagelse - meningsfuldhed

(Jensen og Johnsen 2000) Afsnit “sundhedspaedagogik og falelsen af sammenhange”
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2. Respiration.

Obstruktion af sveaelget forarsaget af retro/microghnatia, den tilbageliggende tunge og ganespalten, der
forarsager et negativt tryk i sveelget under inspiration. Hvis ikke barnets gvre luftveje holdes frie er der
risiko for hypoxiskader, CO2 ophobning i blodet, pulmonal vaskuleer stase, og corpulmonale (Marcellus
2001).

Handling hvis tungen obstruerer og seetter sig fast
Dette afsnit bygger pa erfaringer og er ikke beskrevet i litteraturen.

e  Barnet oplever kvaelningsfornemmelse og det er bade angstprovokerende for barn og foraeldre.

e Jeg har oplevet at et frisk pust fra en ambulancedgr der blev abnet, tilsyneladende var
medvirkende til at tungen Igsnede sig.

e Hold barnet roligt op pa venstre arm i maveleje og tag hgjre hands pegefinger ned bag tungeroden
og treek frem. Tungen er hard som en muskel i krampe, SAO2 er meget lav, hvorfor barnet er
cyanotisk. Fingeren er mere skansom end en tungeholder ifglge Rolf Holm Knudsen (anaestesilaege,
Rigshospitalet), - det er ogsa min erfaring. Hav dog en tungeholder hos barnet, men prgv med
fingeren fgrst. En Nasal Airway model 1. er simpel og god, hvis det er muligt at lzegge den i svaelget
som 1. hjzlp.

e “En mor med meget lange negle, matte jeg bede om at klippe neglen pa hg. pegefinger, i tilfeelde af
en obstruktion hos barnet. ”

o Tilkald en lzege (anaestesilaege eller paediater). Barnet bgr have en Nasal Airway.

Tungen kan obstruere og satte sig fast, hvis barnet ikke har Nasal Airway eller ganeplade de fgrste 4-6
uger. De sveaereste tilfeelde far lavet tungefixation.

Prenzlau og Andersen (2004) angiver at det ved 16% af de 50 undersggte bgrn drejer sig om mild
retro/microghnatia, 38% moderat og for 46% svaer microghnatia. At der er en vis sammenhang mellem
veaeksten af underkaben og respirationsbesvaeret.

Cole, Lynch og Slator (2008) omtaler en opdeling grad 1-3 af PRS efter symptomer og behandling, men
ogsa ud fra at der er en sammenhang med graden af retro/micrognatia og respirationsbesvaer. Der er
ingen tal, men forskellen i stgrrelse pa den lille underkaebe er illustreret med 3 foto.

Anderson (2007) beskriver fra Burmingham Children Hospital, at for darlig en saturation for nyfgdte med
ganespalte er vurderet over 24-36 timer, hvor saturationen har vaeret under 90 i 5 % af tiden. Desuden
vurderes PCO2 og syre/base, ud fra normal veerdier. Paediater Rasa Cipline siger at en nyfgdt bgr saturere >
92% det meste af tiden. Anderson (2007) skriver at kontinuerlig overvagning med SAO2 er ngdvendig
mindst de fgrste 4 maneder . Pa grund af risikoen for hypoxiskader er apngealarm ikke tilstraekkelig, hvilket
paediater Rasa Cipline er enig i.
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Selvom barnet saturerer > 90% bgr der, ifplge padiater Rasa Cipline, foretages kontrol af
respirationsfrekvens, spotmaling af PC02, samt syre/base-status. Males fra indlaeggelsen og fortsaettes efter
skgn.

Normalvaerdier for nyfgdte

e Respirationsfrekvens < 58 gange/ minut
e PCO2 3,6-5,3 kPa

e Syrebase 7,37-7,45

e SAO2 >95%

(Pedersen 2006, Jog anbefales af paediater Rasa Cipline, se kommentarer pa actionscard s. 7.

2.a Forste aflastningstiltag: At laegge barnet i mave-sideleje.

Ansigtet skal pege nedad mod underlaget, s meget som muligt, for at tungen kan falde frem.
Respirationen skal veere sa lydlgs som muligt. Ligger barnet pa ryggen er der snorkelyd og barnet bliver
treet, ukoncentreret, ruller med hovedet og bliver eventuelt cyanotisk.

Brug af narresut holder tungen fremme i munden.

Maveleje kan bare vaere med hovedet skiftevis til hgjre og venstre. Som praeemature bgrn, der ligger pa
"hest”, hvor forhgjningen slutter lige over skuldrene.

Maveleje.

Ved total maveleje laegges barnet med en sammenrullet ble under pande og skuldre med ansigtet pegende
lige ned mod madrassen.
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Sideleje kan veere liggende pa et taeppe eller pa en dyne, sa ansigtet kan komme til at pege skrat ned mod
madrassen. Der kan laegges en trekant eller en pglle i ryggen, sa barnet ikke triller om pa ryggen. Trekanten
benyttes pa neonalafsnittet pa Skejby sygehus. Trekanten kgbes hos ”Baby Paradise” tIf. 51913958,
Solsortevej 17, 9600 Aars. | England bruges en model med en lille pglle bade foran og en stgrre bagpa
forbundet med et stykke stof, som barnet ligger pa, men andet kan ogsa bruges som rygstgtte.

Sideleje.

Nar barnet, pusles, bades, mades, snakkes med, og i alle dpgnets ggremal skal det lejres i mave - eller
sideleje med kontinuerlig saturationsovervagning.

Bad i sideleje
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Andersen (2007) fra Burmingham Children Hospital, skriver at hvis saturationen nar barnet ligger i mave/
sideleje har mange fald til omkr. 80 % for nyfgdte med PRS, bgr barnet have en Nasal Airway. (paediater
Rasa Cipline er enig). Kontrol af PCo2 og syre base status.

2.b Andet aflastningstiltag: Nasal Airway med sikker fixation.
Saturerer barnet ikke tilfredsstillende med gentagne fald af saturationen til 80% ved lejring i mave-
sideleje som ovenfor beskrevet er nzeste skridt at leegge en Nasal Airway:

e Nasal Airway kan sikre barnet frie lufteveje, og hindre obstruktion i sveelget.

e Nasal Airway kan betyde at der ikke er brug for kirurgisk indgreb i form af tungefixation.

e Nasal Airway kan medvirke til at barnet kan sutte sin maelk, og komme i trivsel.

e Nasal Airway ggr det muligt for foraeldrene at handtere barnet pa lige fod med andre spaedbgrn,
hvilket ggr plejen mere naturlig og fremmer tilknytning.

e Et kompetent plejepersonale kan leere foreldre at udfgre behandlingen med Nasal Airway.
Forzeldreoplaeringsskema bilag 3 er teenkt til oplaering af forzaeldre, men kan ogsa bruges ved
oplzering af plejepersonale.

En dansk mor Tanja, som jeg har besggt i hjemmet 2010, har klaret behandlingen med Nasal Airway
hjemme, udskrevet fra Hvidovre Hospital. Hun fik support ved hjemmebesgg fra en neonatalsygeplejerske
(folge-hjem-sygeplejerske), specialsundhedsplejersken samt en kommunal sundhedsplejerske. (Tanja
Breirenkamp Kreuger 2007) havde ingen faglige forudsaetninger, syntes at det gik godt. Hun har lavet sin
egen hjemmeside vedrgrende pasning af sgnnen Marcus. www.123hjemmeside.DK/Breitenkampkreuger.

Andersen (2007) beskriver 12 foraeldrepar, der pa Burmingham Childrens Hospital er opleert efter et skema,
bilag 3, skemaet afslutter med en vurdering sammen med foraeldrene ud fra skemaet, om de kan handtere
behandling og pleje af barnet luftvejs- og spiseproblemer ved siden af deres daglige liv i hjemmet.
Personalet skal have vurderet, at foreeldrene var tilstraekkelig oplaert og magtede pasningen af barnet ved
fuldt afkrydset og underskrevet skema fgr udskrivning. Indleeggelsestiden faldt gennemsnitlig fra 54 til 19,5

dage i forhold til sammenlignelige bgrn. Vaegtegningen steg pr. dag og blev som gennemsnittet for andre
spaedbarn.

HVAD ER EN NASAL AIRWAY?

Portex Tracheal Tube

o Tubestgrrelse 3.0 er et godt bud til et maturt barn. Vaelg tubestgrrelse, der passer ngjagtig til
barnets naesebor.

e Laengde til maturt barn ca. 7 %-8cm, mal fra naesetip til tragus, som er den trekantede brusk fortil
ved gret.

e Rolf Holm Knudsen (anaestesileege pa Rigshospitalet afd. S 3082, 2009) klipper et ovalt hul ca. -%
cm langt og ca. ;2 cm over tubespidsen, kaldt Murphy-eye. Der findes en ”Blue line tube fra portex
med fabrikeret Murpty-eye, eg har kun set i tube nr.3.5, findes evt. ogsa i mindre tuber .
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Andersen (2007) navner i sin artikel at han klipper et hul med en hulmaskine, andre steder er jeg
ikke stgdt pa dette murphys-eye. Padiater Rasa Cipline, 2011 anbefaler Murphys-eye.

e Tubespidsen skal ligge frit over og taet pa epiglottis. Til nedfgring af tuben bruges med fordel en
stent i form af et blat sug, smurt med lokalbed@vende gel.

e Der kan stetoskoperes for at hgre luftskifte, en for lang tube giver opkastning og kvalnings-
symptomer.

e Noter pa observationsskemaet hvor langt tubespidsen er fra naesebor, af hensyn til sugedybden .

e Indenfor den 1. leveuge og ellers efter behov sluttes tuben med en portex studs, der kan ventileres
pa. Den er klodset i handtering af barnet, og ikke sikker. Har barnet brug for CPAP bruges
benvenisteventil som studs pa tuben, Vaer opmaerksom pa at den heller ikke er sikker fixation .

Herefter anvendes en mere enkel og sikker fixering, se billedsiden, hvor modellerne er
udarbejdet i samarbejde med paediater Rasa Cipline. Vores erfaring er at saks er bedst til at lave
Murphys eye.

Inspireret af Specialist team South Thames Cleft Service/Guy’s og Sct. Thomas’ Hospital. Guidance for
babies born with Pierre Robin Sequence , og Emma Southby personligt’, specialnurse in the Team, 2010.

Billeder af Nasal Airway, model 1-3 pa naeste side.

Start model. Dansk pige med Model 1. Benyttet af danske
start-studs, pa Nasa Airway. foreeldre derhjemme.

Model 3. Engelsk pige med sikker
fixation, hvor tuben er sutureret
pa holderen
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Start model

Model 1

(oo

Nasal Airway

-

+ Murthy's eye

1. Der klippes 3 strimler fra nase-
boret.1 strimmel fixeres opad pd
mod gjet pd naeseryggen pa den side
tuben sidder , de 2 andre p& hver
sin kind med duoderm og plaster.
(Master 1999)

Model 2

z =)

Model 3
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2.a. Tuben kan ogs3 klippes af 22-3
cm fra naeseboret, stykket klippes i
4 lange strimler der 2.a. Tuben kan
0gsa klippes af 2Y2-3 cm fra naesebo-
ret, stykket klippes i 4 lange strim-
ler der faestnes godt til tubehold-
eren med leukostrip.( 4 strimler for
at bevare tubehullet rundt ). Traek i
tuben. Fixeres med duederm plaster
pé kinder eller hue,

2.b. De 4 strimler kan vaere lzengere
og fixeres uden holder ,2 strimler pd
hver kind med ca. 1 cm mellemrum
for at bevare hullet rundt. (model
Aalborg, Jette moes 2010)

3. En tubeholder 1 nummer min-
dre end tuben klippes til og sutur-
eres sammen med tuben i niveau
med naeseboret. ( der anvendes krum
nal og nileholder) Holderen med
flade bomuldsb3nd saettes fast pa
kinderne med duodrem og plaster el-
ler p8 en hue/ CPAPhue,sd barnets
hud skdnes.(Southby og Bannister 2

Fremstillet af: Jelte Moes Specialsundhedsplejerske for born med lzbe-ganespalte, Padialer Rasa Cipline

Foto p8 AV -afdelingen Aalborg sygehus. Tegninger af bornefysioterapeut Hanne Algreen Agerholm, barneafdelingen Aalborg sygehus 2011
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° Efter seponering af Nasal Airway, kan der igen blive behov for den i forbindelse med sonde-
afveenning, for at barnet skal have kraefter nok til at tage hele sin dggnmaengde pa flaske eller
under sgvn, for at undga sgvnapnger.

Der findes desuden denne Nasal Airway med fast krave. Den er fra Teleflex Medical, Ireland.

Ref 125410, str. 16, [.D.mm. 3,5, O.D.mm. 5,3 og str. 14 |.D.mm.3,0,mm. O.D. 4,7 og en helt lille str.12
Den er meget let at anvende og sikker i brug for personale og foraldre. Den faestnes med et dobbelt
halsstik omkring tubekraven og en ende af snoren pa hver kind med duoderm, som en madesonde. Den
er siden 2012 brugt i Danmark f.eks. pa Skejby og Randers
neonatalafd. Airwayen kan bestilles hos Medic tIf. 0045
36379100 eller hos specialsundhedsplejersken.

PLEJE | FORBINDELSE MED NASAL AIRWAY

° Tuben skiftes mindst 1 gang om ugen, eller efter behov.

. Hold tuben ren og velfungerende ved at suge f.eks. fgr hvert maltid eller efter behov. Det kan vaere
nok hver 6 time. Lav et fast regime, sa tuben ikke stopper til.

. Maske skal tuben op dagligt og renses med sterilt vand, kan evt. i starten veere under stuegang.
Slimdannelsen aftager, nar tuben har ligget nogle dage.

. Skyl med max. 0,5 ml. isotonisk NACL, fgr der suges. Brug eksempelvis sug nr. 6 afhaengig af
tubestgrrelse og fgr det ned til %2 cm fgr enden af tuben. Gennemfgr sugningen med “rullende
"bevaegelser pa vej op af tuben.

° Rens og kom beskyttende creme omkring naesebor efter et maltid. Ved. Irritation af huden saettes
tuben i det andet naesebor.

° Forzeldreoplaeringsskema bilag 3 kan benyttes.

Inspireret af Specialist Team South Thames Cleft Service/Guy’s og Sct. Thomas’ Hospital. Guidance for
babies born with "Pierre Robin Sequence, og Emma Southby personligt, specialnurse in the Team, 2010.

Er det ikke tilstraekkeligt med Nasal Airway, for at barnet kan opna sufficient respiration efter 2-3 uger kan
tungefixation tilbydes i Danmark (Mikael Andersen plastikkirurgisk overlaege afd.S 3082 Rigshospitalet DK).

Marcellus (2001) skriver fra Capital Healt Region in Victoria BC,Canada om god effekt af Nasal Airway til
bern med PRS, og hvis dette ikke er nok efter en periode, kan der foretages tungefixation. Andre
svaelganomalier kan kraeve andre kirurgiske indgreb.
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Flere lande bruger gumme-ganeplade, bl.a. Schweiz og Sverige, for at modvirke obstruktion, se
diskussionsafsnittet.

| Danmark far bgrn med sveer PRS foretaget en tungefixation pa Rigshospitalet afd. S 3082.

2.c. Tredje aflastningstiltag: At overflytte barnet til Rigshospitalet med

henblik pa en tungefixation.
Prenzlau og Andersen (2004) skriver at ca. 1/3 af bgrnene holder frie luftveje ved lejring, 1/3 med Nasal
Airway og 1/3 far tungefixation.

Siden 2011 er denne kliniske vejledning blevet anvendt i Danmark, og der har ikke varet behov for
tungefixationer ifgl. Overlaage Mikael Andersen.

Tungefixation er en god lgsning, hvis ikke mave/sidelejring og Nasal Airway er tilstraekkelig til at holde
barnets respiration sufficient, - eller hvis langvarig brug af Nasal Airway, hindrer barnet i udskrivelse.

Barnet skal veere 3-4 uger gammel og veje over 3 kg. Preemature bgrn skal vaere over termin.

Pa barnets stamafdeling anbefaler plastikkirurgisk overlaege Mikael Andersen Rigshospitalet, at holde
barnets respiration sufficient i 2-3 uger med Nasal Airway, fgr overflytning .

F@rste henvendelse fra barnets stamafdeling er til Rigshospitalet plastikkirurgisk afd. S 3082. Bilag 1:
- Vedrgrende tungefixation: Overlaege Mikael Andersen.
- Vedrgrende Nasal Airway: Overlaegerne anaestesilaege Rolf Holm Knudsen, eller Kirsten Eriksen.

Hvis plastikkirurgerne og aneestesilaegerne, der er naevnt ovenfor finder barnet egnet til tungefixation,
forega det saledes:

FREMGANGSMADE:
| felge Mikael Andersen Plastikkirurgisk overlaege afd. S 3083. Rigshospitalet DK (2011):

Barnets stamafdeling henvender sig til Plastikkirurgisk afd. S 3082 Rigshospitalet, og far kontakt til overlaege
Mikael Andersen vedrgrende overflytning.

Datoen for overflyttelse aftaler anaestesi - og plastikkirurgisk overleege med neonatalafsnittet pa
Rigshospitalet, ud fra hvornar der er kapacitet til arbejdet pa operationsstuen. Barnets stamafdeling far
tilbagemelding om en overflytningsdato.

Barnet har Nasal Airway og saturationsmaler under overflyttelsen til neonatalafsnittet pa Rigshospitalet.

e 1.dag. Barnet ses af plastikkirurgisk overlaege og narkoselaegeoverleege fra afd. S 3082 pa
neonatalafsnittet.
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2. Dag. Barnet far foretaget tungefixationen. Undersiden af tungen faestnes til underlaeben sa

tungen fgres frem og suturerne knyttes pa en midlertidig “holdeplade”, der placeres udenpa

huden.

e 3. Dag. Barnet observeres postoperativt pa neonatalafsnittet.

e 4. Dag. Barnet overflyttes til plastikkirurgisk afd. S 3082 (hvor alle bgrn i Danmark fgdt med leebe-
ganespalte bliver opereret)

e 5. Dag. Barnet far stadigvaek sonde og introduceres til sutteflaske.

e 8. Dag. Efter operation fjernes “Holdepladen”. Tungen er fremme og barnet kan frit bevaege et
stykke af tungespidsen.

e 14 dage efter indlaeggelse er barnet sandsynligvis ved at kunne udskrives, ofte bade med sonde og

flaske enten til hjemmet eller tilbage til den paediatriske afdeling, hvor det kom fra.

Tungefixationen Igsnes omkring 7-8 maneders alderen. Det rette tidspunkt for Igsning af tungefixationen
treeffes af kirurgen pa ganerad/tveerfaglig konference i samrdd med foraldre og lebeganespalte -
sundhedsplejersken. Ganerad foregar pa ganespalteafdelingen bade i Ksbenhavn og i Arhus.

Efter en tungefixation kan barnet spise som andre bgrn med ske og drikke med kop, nar det passer til
barnets udvikling, de bliver sjeeldent gode til sutteflasken. Nogle bgrn der tidligere har kastet op, forsaetter
med dette, arsag er ikke set beskrevet.

Barnet har brugt rigtig meget energi pa at traekke vejret, og oplever efter tungefixationen, at have overskud
til at kommunikere med omverdenen, foraldrene behgver ikke laengere at veere bekymrede for at tungen
obstruerer, samtidig kan de nu nyde at have barnet liggende pa ryggen, kontakten med og plejen af barnet
bliver meget lettere.

En umiddelbar bivirkning ved tungefixationen er, at den nederste gumme bliver flad og evt. teender i
undermunden bliver vandrette, men begge dele retter sig nar tungefixationen Igsnes.

De omtalte laeger pa afd. S, mener ikke der pa noget tidspunkt er behov for tracheostomi, denne er meget
vanskelig at lukke efterfglgende.

En mor beskriver at hendes barn fik en tracheostomi, og senere en tungefixation, fordi diagnosen PRS ikke
blev stillet fra fgdslen (1992,Perlman) .

Operation af ganespalten foretages nar barnet er 1% - 2 3 gammelt.
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3. Ernaering
Bgrn med PRS har et ernaringsproblem pa grund af nedsat sutte - og synkeevne, samt besvaret
respiration.

Bgrn der kun har isoleret ganespalte synker 5 gange, hvor andre bgrn kun skal synke 1 gang
(rentgenoptagelse fra en undersggelse i Dresden, der blev fremlagt pa en international craniofasial kongres
i Ggteborg 2001). For bgrn med PRS kommer respirationsbesvaret oveni. Dette bevirker at barnet bruger
meget energi pa at spise og derfor er et traet barn.

3a. Vaekstkurven
Vaegtkurven forventes at ligge under dansk gennemsnit indtil 4 mdr. alderen. Laengdekurven er normal, sa
bgrnene fremstar som lange og smalle.

Stubenitsky (2010) beskriver at bgrn med Nasal Airway har en normal vaegtstigning i deres 1. levemaned.
Det medfgrte laengere indleeggelsestid.

Prodoehl (1995) beskriver at en madesonde der ligger i sveelget kan holde abent for luftpassage, stgrrelsen
pa sonden er ikke beskrevet.

Hvis ikke barnet har andre diagnoser betragtes barnet med PRS som et rask barn med en kabe og
ganemisdannelse. Misdannelserne som ovenfor beskrevet medfgrer respirationsproblemer, samt sutte-
synkeproblemer, og trathed, der fgrer til ernzringsproblemer, for lille veegtggning og maske
spisevaering.

3b. Udferelse af maltiderne

e Det er vigtigt at spisesituationen bliver sa “normal” som muligt, at det skal veere hyggeligt og rart, og
helst veere far eller mor, der giver barnet mzelk,

e Mor stgttes i udmalkning. Gratis leje af brystpumpe. (se laengere fremme)

e Barnet far udelukkende sonde de fgrste dggn, ikke ngdvendigvis store meaengder som ved ”"early
feeding”.

e Laxbe-ganesundhedsplejersken prgver fgrst at give barnet meelk, samtidig med at mor, far og
plejepersonale opleeres.

e Start med en sprgjte med modermaelk mens barnet sutter pa mors eller fars finger, der sprgjtes
drabevis ind ved siden af fingeren. Der kan fgrst forsgges med en vatpind dyppet i maelk, som til de sma
praeemature.

e Nar barnet er parat, forsgges med en blgd sut pa en blgd plastflaske, engangsflaske og sut er god at
starte med. Ingen tryk pa flasken til at starte med. Observer barn samt saturationsmaler, fgrst nar

barnet med sikkerhed magter at sutte og synke, kan der forsigtigt trykkes pa flasken. Shaw (1999)
skriver at en blgd flaske er bedre for sutte- synkereflexen, end hard flaske.
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Moderen/faderen saetter sig godt tilrette i en laenestol med fodskammel og barnet lsegges pa siden,
venstre side hvis flasken er i hgjre hand, skrat ud og med eleveret hoved, pa en dyne eller ammepude.
Mor/far skal kunne se barnets ansigt, og SAO2maleren. Madningen foregar i et taet samarbejde,
ligesom amning. Hvis ikke moderen er afslappet. er barnet det heller ikke, og barnet har sveerere ved at
koordinere sutte og synke refleksen. .

Mor/far tager fat i pa keebeleddet nedefra med tommel- og langfinger, mens der presses op og frem.
Stgtten til kaebeleddet ggr, at det stabiliseres, sa barnet ikke laengere ”overfladesutter”, men svgber
om sutten med tungen, skubber den op i ganen og kan bevaege underkaeben lidt. De fgrste gange er det
ikke sikkert, at barnet sutter og synker, men gvelse ggr mester.

Nar barnet har udvist en sikker sutte- synkerefleks, kan der trykkes let pa flasken, nar barnet sutter.
Barnet kan ikke danne undertryk pa grund af ganespalten. Ligger SAO2 under 90 Og bliver der, er barnet
ved at veere traet og der stoppes.

Malet er at barnet skal blive mzet fgr det bliver traet. — men maltidet skal kun vare i ca. 30 min max
45 min. Har barnet ikke faet sin maengde indenfor den tid suppleres med sonde.

| de fgrste maneder er 8 maltider pr. dggn ngdvendigt, fordi barnet hurtigt bliver traet og kan veere
forkvalmet.

Uden Nasal Airway: Kaebevinklen stgttes under
madltidet, gjenkontakt og dyb koncentration.

3.c Leengerevarende sondeernzring, henvisning til diaetist og eventuelt
efterfalgende spisetraening.

Kan barnet ikke tage sin dggnmaengde ved udskrivelsen ud fra ovenstaende instruks, kan forzeldre
opleeres i sondeernzering, skema bilag 3 kan benyttes. Sonden skiftes X lugentlig eller hvis den glider
ud, permanentsonde hv.14.dag. Ernaeringspumpe bgr kun bruges ved store mangder maelk eller hvis
meelken skal gives over meget lang tid.

Skift af sonde kan tilbydes i bgrneafdelingen.

Der er risiko for at barnet kaster op og ikke kan rumme sin dggnmaengde. Langvarig sondeernaering kan
ogsa medfgre opkastning. Det kan blive ngdvendigt at berige maelken. eller give et maelkeprodukt med
hgj naeringsveerdi efter aftale med dizetist, sa barnet kan trives pa mindre maengder.
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e Langvarig sondeernaring kan medfgre spiseveering hos barnet, som kan betyde langvarig
spisetraening pa padiatrisk afdeling, nar barnet er klar til det.

Dansk pige der far langvarig sondeernaering og syv mdneder
gammel bliver indlagt til spisetraening.

Den angivne made at forholde sig til enaeringsproblemet, er i
overensstemmelse med afsnittet i bogen Watson (2001) og
med den engelske Guideline for bgrn med ganespalte
(Bannister og Southby 2009).

Reid (2005) viser i sin undersggelse vedrgrende ernzering pa
62 bgrn, heraf 12 med PRS, De fgrste 2 uger havde 10 bgrn
svaere spiseproblemer, og 2 moderat. Efter 3 mdr. havde 10
stadigvek sveere spiseproblemer, ved 14 mdr. havde 5
stadigvaek sveere spiseproblemer, 2 havde gastromisonde.

B@rn med PRS er svaere at ernaere, men uden at have tal p3,
tror jeg at den tidlige indsats med specialister herhjemme,
medfgrer faerre svaere spiseproblemer i 14 maneders
alderen. Dette understgttes af Bart (2009) der som
specialistteam i Toronto i Canadahar undersggt 30 bgrn med
PRS som havde en vaegtstigning pa mindre end 700 gr. de
ferste 4 uger og fik fortsat ventrikelsonde, afhaengig af
graden af respiratorisk distress. De betegner behandling af
disse bgrn som en udfordring bl.a. at de kan risikere lange
hospitalsophold.
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3d. Modermelk pa trods. Gratis lan af brystpumpe samt kgb af flaske og

sut.
Blgde plastflasker til bgrn med leebe-ganespalte, der kan renggres og bruges igen kan kgbes pa Lyngby
svaneapotek tIf. 45 870096. Der bruges almindelige flaskesutter, der har en form og st@rrelse passende til
barnets mund, og en hulstgrrelse der passer til barnets sutte — synke evne. Forzldre kan evt. selv skaffe
begge dele, de bliver da aktive i behandlingen, og leerer at observere barnet. Det kan veaere en fordel at
k@be forskellige sutter at prgve med. Den almindelige Nuksut kan vaere et godt bud, fgrst str. 1, sa 2 og evt.
senere laves flere huller i sutten. Der kommer nye i handlen f.eks. har Pigeon en ventilsut, der er blgdere pa
den ene side end pa den anden. P3 klinisk vejledning for
bgrn med laebe-ganespalte, ses et udvalg af mulige sutter og
flasker.

Leebe-ganespaltesundhedsplejersken har en rekvisition, der
udleveres til foraeldrene, hvis mor gnsker en brystpumpe til
udmalkning af modermaelk. Ganepalteafdelingen i Arhus
betaler for leje af brystpumpen med et landsdaekkende
abonnement hos Falck. Pumpen kan familien beholde sa
lenge mor gnsker at udmalke.

Der er hgj frekvens i Danmark af bgrn med laebe-ganespalte,
der far modermaelk. Gennemsnitlig lige sa lang tid som
andre danske bgrn (Smedegaard 2008.)

Udslusning, udskrivelse og opfalgningstilbud.

e Kontaktlaege og kontaktsygeplejerske udskriver i samarbejde med foraeldrene barnet, nar foraeldrene
har oparbejdet de ngdvendige kompetencer til at passe og pleje barnet i hjemmet. Brug bilag 3.

e Laxbe-ganespaltesygeplejersken og den kommunale sundhedsplejerske informeres om udskrivelsen og
kan med fordel deltage i en udskrivningssamtale. Egen sundhedsplejerske kommer som til andre bgrn,
men kan komme hyppigere for at kontrollerer barnets vaegt og hgrer til familiens generelle trivsel.
Leebe-ganespaltesundhedsplejersken vil holde taet kontakt med familien med besgg, mail, telefon og
som specialist pa bgrn med leebe-ganespalte koordinere med familiens sundhedsplejerske, egen laege,
hospital, kommunal sagsbehandler og andre social og medicinske instanser, hvor det er aktuelt.

e Barnet legeundersgges og indleeggelsesforlgbet bliver gennemgaet, som ved alle indlagte bgrn.

e Faderen bgr have arbejdsfri mindst to uger efter udskrivelse, og mor har barselorlov. Der kan veare
behov for hushjzlp og sygepleje i hjemmet.

e Barnet far aben indlaeggelse, og foraeldrene kan kontakte peediatrisk afdeling.

e Findes der pa afdelingen en "fglgehjemsygeplejerske”, som pa Hvidovre hospital, er det oplagt at bruge
hende til et barn med PRS, med et eller to besgg som bindeled mellem primaer og sekundaer sektor.
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Barnet bgr udskrives med saturationsmaler, som foraldrene skal vaere fortrolige med at bruge, men
de skal ogsa kunne observere vejrtraekningen ved at iagttage barnet brystkasse. Specielt i sove- og
spisesituationer, er saturationsmaleren uundveerlig i de fgrste 4 -6 maneder.

| Region Nordjylland er der SAO2malere til udlan pa hjaelpemiddelcentralen.

Har barnet ventrikelsonde skal foraeldrene vaere fortrolige med sondeernzering. De skal have tilbud
om at komme pa paediatrisk afdeling og fa sonden lagt.

Indtil der er en aftale med kommunen gennem sygehusets socialradgiver om at foreeldrene kan hente
sonder m.m. pa det lokale apotek eller fa det bragt fra sygehus depotet, skal de have remedierne fra
paediatrisk afdeling, og skal kunne hente nye forsyninger samme sted.

Har barnet Nasal Airway skal foraeldrene vaere fortrolige med at laegge den, fixere den, holde den ren
ved sugning, sa den er velfungerende.

Hjemmebesgg af kontaktsygeplejerske /folgehjemsygeplejerske indenfor den 1.uge bgr overvejes.

Nye tuber kan ogsa bestilles pa apoteket og betales gennem kommunen, ligesom ventrikelsonder og
gvrige engangsmaterialer.

Der bestilles transportabelt sug og forzeldrene skal kunne bruge det. Der kan veere behov for
behandling med ilt i sjeldne tilfelde, som der ogsa bestilles inden udskrivelse. Firmaet leverer
iltbomben i hjemmet og instruerer i brugen af den.

Henvisning til hgrecentralen, dels med henblik pa den almindelige nyfgdt screening , hvor et positivt
resultat kan veere forsinket pa grund af ganespalten, der star vaeske i mellemgret, barnet kan ogsa
have hgrenedszettelse ved Sticklers syndrom.

Henvisning til bgrnegjenlage. @jenlaegen stiller diagnosen Sticklers syndrom.

Henvisning til paediatrisk ambulatorium hos kontaktlaegen, mindst tre undersggelser -. Ca. 6 maneder, 2
ar og 5 ar med henblik pa respiratorisk, trivselsmaessigt og for eventuelt andre misdannelser. Ellers
efter behov og | samarbejde med Plastikkirurgisk afdeling S 3085 samt egen lage.

FISH-test evt.array CGH test sendes til genetisk afdeling, hvis barnet har andre misdannelser end
ganespalte og micrognathia. Det bgr overvejes afhaengig af graden af misdannelserne, hvornar disse
test udfgres, da behandlingen af det nyfgdte barn ofte vil vaere den samme, og tilknyningsprocessen er
i forvejen vanskelig.

Gentage tilbuddet om psykolog enten pa sygehuset eller via laebe-ganesundhedsplejersken i
ganespalteafdelingen. Dette tilbud geelder ogsa senere, nar den akutte fase er ovre.

Henvisning til diaetist hvis ikke barnet kan rumme sin fulde dggnmaengde. Dette er ofte senere i
forlgbet

Kontakt til kommunens sagsbehandler eventuelt gennem socialradgiver pa sygehus, at et barn med
szerlige behov udskrives.

Epikrise til egen laege.

Sygeplejeepikrise til egen sundhedsplejerske.
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Diskussionsafsnit

Jeg har veeret leebe-gabespaltesundhedsplejerske i Region Nord gennem 23 ar og har vaeret ansat som
deltidssygeplejerske pa neonatalafsnittet pa Aalborg sygehus i 15 ar. Jeg har fulgt 10 bgrn fra fgdsel til 3 ar
med PRS, og har hver gang haft oplevelsen af at bade jeg og det gvrige personale har manglet retningslinjer
for handtering af denne patientgruppe, der nzasten “helbreder sig selv. De skal dog hjalpes til at overleve
uden skader.

Desuden har jeg fulgt behandlingsudviklingen ved at veere med i et lille team af fagfolk der arbejder
specifikt med bgrn, der har leebe-ganespalte, og har i den forbindelse deltaget i internationale konferencer.

DER ER STOR FORSKEL PA BEHANDLINGEN AF B@RN MED PRS | VERDEN.

Bgrn i andre dele af verden far kirurgiske aflastningsindgreb, som senere kan efterlade skader pa barnets
vaevsstrukturer. Pa store internationale cranio-fasialkongresser er der ofte indlaeag om behandling af bgrn
med PRS, kaebekirurger eksempelvis fra U.S.A. og andre lande viser billeder af spaede bgrn, som har faet
foretaget mandibuleer distraction med efterfglgende keebeforleengede behandling eller trachiotomia .

Plastikkirurgisk overleege Mikael Andersen, mener ikke at der er brug for trachiostomia til bgrn med PRS,
men at tungefixation, kan vaere en stor lettelse for barnet med en svaer grad af PRS og den efterlader ikke
varige bivirkninger.

| England udfgres behandlingen stort set som i Danmark, uden aflastningskirurgi,og i de svaereste tilfaelde
udfgres tungefixation, som tidligere er beskrevet, skgnnet ud fra de leeste videnskabelige artikler og
samtaler med Thrisha Bannister.

GANEGUMMEPLADE

| Sverige og i Schweiz benyttes ganegummeplader til alle bgrn med ganespalte. Ved at se og hgre (videoen
"Mauro-yes,he can. Klinikken i Schweitz ved leege Claus Herzog og sygeplejerske Christa Herzog-Isler 2010),
samt ud fra mine samtaler med laebe-ganespecialisterne Karolin Ghazarian, ortodontist Uppsala
Universitetshospital 2010 og Katrin Stabel Svensson, specialsygeplejerske, Karolinska sygehus, Stokholm
2010 siger de alle, at der foruden ganepladen kan vaere behov for brug af Nasal Airway til bgrn med PBS,
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men at der ikke foretages tungefixationer eller anden form for aflastningskirurgi pa bgrn med PRS i Sverige
eller i Schweiz.

NB. Tandlaegerne pa ganespalteafdelingerne kan fremstille ganegummepladerne, hvis det bliver et gnske i
Danmark. Pa klinikken i Schweiz er de fremstillet af et stof der udvider sig i takt med at barnet vokser og der
skal saledes ikke fremstilles mere en plade i barnets liv, | Sverige fremstilles flere ganeplader til hvert barn.
Ganegummepladen far barnet allerede i 1. leveuge. Det er problematisk at transportere et nyfgdt barn
med PRS pa landevejen, derfor bgr det overvejes specielt, hvor det fgrste aftryk laves.

Stillzig (1998) som er orthodont v,ed Heidelberg hospital university i Tyskland har fremstillet en
gummeganeplade med en lille bue bagtil for barnet med en ekstrem lille underkaebe.

Bannister, Hudson og Williams Guideline (2009) skriver at undertrykket i munden forbedres ikke ved
gumme-ganeplader. Det vil sige at barnet ikke, ifglge dem, forbedrer sugeevnen under et maltid. Derfor er
fordelen for bgrn med PRS ved en gummeganeplade, at tungen ikke saetter sig i ganespalten.

Praenatal diagnostik

Printzlau og Andersen (2004) skriver at 17 ud af de 50 i undersggelsen har haft forskellige obstetriske
bekymringer/diagnoser pranatalt. Fgdselsvaegten pa undersggelsens bgrn er gennemsnit 3100g., som er
under dansk gennemsnit for nyfgdte. 30% var enten small for date eller preemature, eller begge dele og 10
% praemature, det vil sige fgdt fgr uge 37. Da ultralydscanning stadig forbedres, kan obstetrikere maske se
den lille veekst af underkaeben og i fremtiden maske vaere med til at stille en praenatal diagnose pa bgrn,
der skal fgdes med PRS, sa personalet der modtager barnet er forberedt.

Anaestesi

Anastesilaege Rolf Holm Knudsen plastikkirurgisk afdeling, Rigshospitalet i DK. Har indimellem talt om at
bgrn med Pierre Robin sekvens i mange ar var snaevre i svaelget, ikke til daglig gene for dem, men det kan
have betydning ved anaestesi, hvor anastesilaegen ikke har faet oplyst at barnet er fgdt med PRS. Det har
veeret drgftet om barnet burde baere et kort hvorpa det stod at han var fgdt med PRS, og hvor laenge skal
personen i givet fald beerer kortet?

Ved at seette fokus pa denne lille gruppe bgrn, haber jeg pa forstaelse for, at den skansomme made denne
patientgruppe behandles pa i Danmark kan fortsaette. Maske kan behandlingen ggres mindre belastende
for barnet og mere enkel for foraeldre og personale pa paediatriske afdelinger.
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Bilag 1: Actioncard

HANDLEPLAN TIL NAR “BARN MED PIERRE ROBIN SEKVENS ER F@DT”

e Jordemoder tilkalder paediater og neonatalsygeplejerske til fédestuen.

e Foreeldre og barn holdes sa taet sammen som muligt. “Tilknytning” sa foreeldrene kan tolke og
handle rigtigt pa barnets signaler med henblik pa deres accept af misdannelsen og kaerlighed til det
nyfgdte barn.

e Hold barnet i mave og sideleje. Barnet kan ligge pa mors bryst og kikke op, men ma ogsa gerne
sutte pa brystet. Barnet kan ikke danne undertryk nok til at kunne ernzere sig ved amning, men det
stimulerer maelkedannelse og tilknytning.

e Continuerlig SAO2maler pa. Normalvaerdi :>95%

o Teel respirationsfrekvens . Normalvaerdi :<58 gange/ minut

e Undersggelse af barnet foregar i mave og sideleje. Brug lygte og spatel til at undersgge mundhulen
med.

e Barnet ligger i kuvgse de fgrste dggn og observeres for cyanose, indtraekninger, beveegemegnster.
Foretraekker barnet at ligge med hovedet bagoverbgjet? Barnet observeres for andre misdannelser
eller dysfunktioner. Barnet kan selvfglgelig ligge i maveleje pa foreeldrenes bryst, mens der
observeres.

e Spotmaling PCO2. Normalvaerdi: 3,6-5,3
Transkutant pCO2 ligger cirka0,6kpa over det arterielle niveau ved kalibreringstemperatur pa 43
grader celcius. Transcutant bgr kontrolleres med jeevne mellemrum(gastal)

e Blodundersggelse syre-base. Normalvaerdi: 7.37-7.45
For kapileere gastal geelder det at PH og pCO2 begge er palidelige og stemmer godt med
arterieblod, nar der er god perifaer perfusion. (Pedersen 2006)samt paediater Rasa Cipline.

e Erneering foregar med sonde de fgrste dggn, for at aflaste. Der skal ikke gives sa stor degnmeengde
som "early feeding”, hvis ikke der er et andet problem der indikerer det.

e Mor vejledes til udmalkning og barnet introduceres stille og roligt til sutteflasken i samarbejde med
lebe-ganespaltesundhedsplejersken. Veer sikker pa at barnet kan sutte-synke, denne refleks er
ikke velfungerende. Start som med et praematurt barn vaedet vatpind, eller med en finger i barnets
mund og maelk i en sprgjte. Barnet bruger meget energi pa vejrtraekning.

e Huvis barnet obstruerer i maveleje, laegges en Nasal Airway, fra naesebor og lige over epiglottis med
en studs, der kan ventileres pa. Hvis CPAP er skgnnet ngdvendig sa afsluttes med en
bevenisteventil. Ved laengerevarende Nasal Airwaybehandling, udfgres en enklere og mere sikker
fiksering af tuben, se under Nasal Airway laengere fremme.

e Nar barnet er sikret frie luftveje, er det en fordel at overflytte barnet til et neonatalafsnit. Transport
af barnet sker altid med en Nasal Airway og med barnet i maveleje, sa er barnet sandsynligvis sikret
frie luftveje under turen.

e Kontakt til lebe-ganesundhedsplejersken (bilag 2). Leege eller jordemoder sender en indberetning
enten til ganespalteafdelingen i Arhus eller Kgbenhavn (Bilag 4)
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Bilag 2: Adresseliste til laebeganespalte-team i DK

Cleft Lip and Palate Centre
of West Denmark.

Institute for Communication
and Disabilities (Institut for
Kommunikation og
Handicap). Aarhus

Peter Sabroes
Gade 4

8000 Aarhus C
Ikh.ganespalte@ps.rm.dk

www.ikh.rm.dk /ganespalte

?? www.sku.rm.dk /omrader og
afdelinger/ganespalte

Tel. +45 78412345

Specialist Nurse
the North Denmark Region
Jette Moes

Jette. moes@rm.dk

Tel. +45 29221952

Aarhus Municipal Hospital
Department of
Orthognathics

Ngrrebrogade 44

8000 Aarhus C

Cleft Lip and Palate Centre
of East Denmark

Centre of Head and
Orthopedics, The Danish
National Hospital

Rygards Allé 45

2900 Hellerup
Mail address:

LGH@hav.1.regionh.dk
www.lgcenter.dk

?7? www.rh.dk /klinikker/Born
og unge -leebeganespaltecenter

Tel. +45 45114475

The Danish National
Hospital,

Department of Pediatrics,
Centre of Head and
Orthopedics 3082/83

Blegdamsvej 9

2100 Copenhagen @
www.rh.dk /borneklinikken/
DEPARTMENTS/Centre of Head
and Orthopedics/Department of
Pediatrics

Tel. +45 35453083

The Danish National Cleft
Lip and Palate Association

www.llg.dk
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@vrige specialsundhedsplejersker ansat i Aarhus:

Birthe G. Black tlf. 2922 1934 birthe.black@ps.rm.dk Region Midt

Lisa Smedegaard  tlf. 2135 8901 lisa.smedgaard@rm.dk Region Nord, Midt og Syd
Vibeke Thinggaard tlf. 5121 4541 vibeke.thingfaard@rm.dk Region Syd (Fyn)
Susanne Langberg tIf. 3074 2343 susanne.nielsen@rm.dk Region Syd

Specialsygeplejersker ansat i Hellerup:
Dorte Marxen tlf. 2087 2009 Dorte.marxen@rh.regionh.dk Region hovedstaden/sjeell.
Karen Marie Laadal tlf. 4072 0936 karin.marie.laadal@rh.region.dk Region hovedstaden/sjeell.

GANERAD

- Plastikkirurg, med speciale i laebe-ganespalte

- Tandlaege, med speciale i leebe-ganespalte ( samarbejder med kabekirurg)
- @re-nase-halslaege, med speciale i laebe-ganespalte

- Sundhedsplejerske, med speciale i lsebe-ganespalte

- Talepadagog med, med speciale i l=be-ganespalte

Den gennemgaende fotomodel i vejledningen er nu 5 ar, dejlig at se pa med normal kaebe og hage. Hun fungerer
aldersvarende og er klar til skolen..
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Bilag 3: Forzeldreoplaeringsskema

Patient label

Opleeringsskema til foreeldre hvor barnet udskrives Vist Udfert | Godkendt
med Pierre Robin Sekvens
Feerdigheder der er ngdvendige for udskrivelse med:
Flaske/Sondeernaering
Viser forstaelse for anatomien af barnets gvre luftveje.
Kan forklare principper for valg af flaske og sut samt arsagen til evt.
supplering med sondeernaering.
Kan lejre barnet og observere sutteevne og kreefter under maltidet,
samt brug af SAO2-overvagning.
Kan vurdere, hvornar barnet evt. skal suppleres med sonde.
Ved hvad der er ngdvendigt udstyr til sondernaering og hvordan
du/1 far remedierne efter udskrivelse.
Kan nedleegge sonde og kontrollere korrekt placering, fixering og
madning gennem sonden.
Ved store maengder maelk p& sonde, hvor der benyttes
enaeringspumpe, Kan vise sikker fixering, brug af pumpen samt
overvagning af barnet.
Nasal airway
Viser forstaelse for brug af nasal airway, ud fra kendskab til barnet
anatomiske forhold i de gvre luftveje.
Viser forstaelse for hvorfor og hvornar netop jeres barn har brug for
nasal airway. Kan observere barnets vejrtreekning og brug af
SAO2maler.
Ved hvad der er ngdvendigt udstyr og hvordan | far det efter
udskrivelsen.

Moes
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Kan udmale laengde pa en ny tube.

Kan nedfgre tuben ud fra instruktionen, sikkert, roligt og med
mindst mulig ubehag for barnet.

Kan sikre at tuben ligger hvor den skal og lave en enkel og sikker
fixation.

Kan tilretteleegge og udfare sikker og skdnsom sugning.

Ved hvordan der handles, hvis tuben lukkes af slim..

Kan vise forstaelse for hvornar du/1 har brug for leebe-
ganespaltesundhedsplejersken, egen leege, paediatrisk afdeling.

Kan vise forstaelse for akut handling, hvis tungen seetter sig fast i
sveelget, eller barnet bliver respiratorisk udmattet.

Jeg/vi har fglgende apparater hjemme og er fortrolig med brugen af dem:

Sa02 maler Suge apparat Ernaeringspumpe | lIt apparat Stetoskop

Jeg/vi er fortrolig med ovenstdende procedure og er parat til at varetage plejen af mit/vores
barn i hjemmet.

Dato Underskrift

Opbevares i barnets journal med kopi til foreeldre.
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