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Barn med kraniosynostose ma forberedes godt far
operasjon

Nar vekstsonene i hodeskallen lukker seg for tidlig, far barnet en
avvikende hodefasong. Pannen og midtansiktet ma flyttes frem
kirurgisk, som er sveert krevende for barnet.
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Hvert ar fades det barn med komplekse kraniofaciale synostoser - for tidlig lukking av
sgmmene som forbinder benplatene i hodeskallen, noe som gir en avvikende
hodefasong. Tilstanden krever kirurgisk fremflytting av panne og midtansikt, en
omfattende og risikofylt behandling. Den psykososiale belastningen er stor for barnet
0og omsorgspersonene. Det er viktig & forberede barnet og omsorgspersonene
grundig fer inngrepet for a sikre starst mulig grad av trygghet, forutsigbarhet og
kontroll.

Hvert ar opereres barn med kompleks kraniofacial kirurgi. | denne artikkelen gnsker vi
a belyse denne livsnedvendige, lange og krevende behandlingen. Vi fokuserer spesielt
pa hvordan prosessen med & forberede barna har utviklet seg for & kunne tiloy dem
og deres omsorgspersoner best mulig pleie.

Tidligere hadde barna kort forberedelsestid til operasjon og ble vanligvis operert
dagen etter ankomsten til avdelingen. Sykepleierens preoperative forberedelse av
barnet var begrenset. Vi erfarte at bade barn og omsorgspersoner opplevde et
betydelig stress bade for og etter operasjonen. Barna og omsorgspersonene trengte
tid til & motta og bearbeide informasjonen om behandlingen.

Vart hovedmal med & endre praksis var at barn og omsorgspersoner skulle oppleve &
ha mest mulig oversikt, forutsigbarhet, trygghet og kontroll for a fremme god mestring
og forebygge uheldige konsekvenser av sykdommen. Vi sa behovet for & utarbeide en
systematisk og individtilpasset forberedelse til behandlingen. Denne
kunnskapsbaserte prosedyren ble ferdigstilt i 2019 (1).

| tillegg utarbeidet vi foreldreinformasjon med illustrasjoner og konkret praktisk
informasjon.

Hva er kompleks kraniofacial kirurgi?

Kompleks kraniofacial kirurgi er en omfattende og krevende behandling. Hodeskallen
dannes i fosterstadiet og bestar av flere benplater som er forbundet med semmer
som er sveert elastiske. Hjernens volum tredobles i lgpet av farste og andre levear.
Hodeskallens struktur og de elastiske semmene serger for at hjernen far tilstrekkelig
plass etter hvert som den vokser (2).

For at hjernen skal kunne utvikle seg normalt, er den avhengig av at skallebenet gir
nok plass til veksten og utviklingen som skjer. Dersom en eller flere av ssmmene som
forbinder benplatene i hodeskallen, ikke utvikles slik de skal, kalt kraniosynostose, kan
det resultere i avvikende form pa hodeskallen. Det er ogsa risiko for at hjernen far
begrenset plass, noe som kan fere til okt intrakranielt trykk (2).
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@kt intrakranielt trykk kan hemme hjernens utvikling og kan veere livstruende hvis det
ikke behandles. | tillegg kan redusert vekst i midtansiktet fere til innsnevring av nese,
svelg og luftveier. Det gir gkt risiko for luftveisproblemer, grebetennelser, nedsatt
harsel og ernseringsvansker (2-4).

Hvordan pavirkes det nyfadte barnet?

| nyfedtperioden, de ferste tre manedene, puster barnet i hovedsak gjennom nesen.
Derfor kan tilstanden fere til respirasjonsproblemer. | enkelte tilfeller kan det veere
behov for trakeostomi fra tidlig alder (2-4). Noen barn kan oppleve nesetetthet og
hovedsakelig puste gjennom munnen, som kan fare til snorking og sgvnapné. Det
igjen kan resultere i redusert sgvnkvalitet og lite energi pa dagtid. Noen barn vil ha
behov for non-invasiv pustestgtte under sgvn.

Vekstforstyrrelse i midtansiktet gir grunne gyehuler og kan ofte gi utstdende ayne. Det
kan veere vanskelig a lukke aynene, seerlig under sevn. Hornhinnene er derfor utsatt
for utterking, betennelse og skade.

«Vekstforstyrrelse i midtansiktet gir grunne gyehuler og kan ofte gi

utstaende gyne.»

Tannstillingen er ofte pavirket av misfornold mellom over- og underkjeven. De fleste
utvikler et stort underbitt, som kan medfare problemer med a tygge og svelge mat.
Misdannelsene kan i tillegg gi utydelig tale og vansker med & gjare seg forstatt (2-4).

Kraniosynostose er en sjelden diagnose, og Oslo universitetssykehus (OUS) har en
landsdekkende funksjon for oppfelging av disse barna. Bildekarusellen under viser
barn med ulike syndromer som gir kraniosynostose.

| tilfeller der to eller flere av ssammene som forbinder benplatene, ikke utvikles normalt,
handler det om et genetisk syndrom med tilleggsanomalier, sakalte syndromale
kraniosynostoser, herunder blant annet Apert syndrom, Crouzon syndrom eller Pfeiffer
syndrom (3). Mutasjoner i spesifikke gener er kartlagt i de vanligste syndromale
kraniosynostosene (3).
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Forekomst av kraniosynostose blant levende fadte
I Norge (2003-2017):

e Apert syndrom: 1/100 000
« Crouzon og Pfeiffer syndrom (sammenslatt): < 1/100 000

Kilde: Tonne E, Due-Tonnessen BJ, Wiig U, Stadheim BF, Meling TR, Helseth E, et al.
(5)



Kraniofacialt team (CFT) foretar kirurgiske inngrep

Behandlingen krever tidlige kirurgiske inngrep som deles inn i stadier og utferes pa
tidspunkter som er gunstig for de naturlige vekstmegnstrene i hodeskallen, gyehulen
og ansiktsskjelettet. Kompleks kraniofacial kirurgi krever tverrfaglig, livslang og
individualisert behandling (6).

| Norge felges pasientene opp av Nasjonal behandlingstjeneste for kirurgisk
behandling ved kraniofaciale misdannelser. De behandles av Kraniofacialt team (CFT)
bestdende av blant annet av nevrokirurg, plastikkirurg, eyelege, ere-nese-hals-lege
(@NH), kjeve- og ansiktskirurg, tannlege, logoped, radiolog og sykepleier.

OUS har landsfunksjon for avansert kraniofacial kirurgi sammen med
Tannhelsekompetansesenter for sjeldne medisinske tilstander (TAKO).

Slik foregar den kirurgiske behandlingen

Kirurgisk fremflytting av panne og midtansikt med distraksjonsramme foregar i seks-
til tolvarsalderen (se illustrasjonsbildet). Behovet for operasjon er individuelt og
planlegges ut fra barnets tilstand, hvordan barnet fungerer i hverdagen, og hvorvidt
vitale funksjoner er truet. Innledningsvis blir barnet trakeostomert, da inngrepet gir
hevelse i svelget og luftveiene de farste to til fire postoperative ukene.

Midtansiktet og pannen Igsnes ved hjelp av kirurgi. En distraksjonsramme festes i
ansiktet og pa begge sidene av skallen. Midtansiktet og pannen blir gradvis skrudd
frem, 1 millimeter daglig til ensket resultat er oppnadd i lepet av fire ukers tid, kalt
distraksjonsosteogenese. Metoden er basert pa at det dannes nytt bindevev mellom
to bruddflater, som gradvis separeres.

«Distraksjonsrammen tas av etter cirka seks maneder nar

bruddene har grodd og modnet til solid benstruktur.»

Det blir en gradvis forskyvning, der blgtdelsvevet langsomt tayes.
Distraksjonsrammen tas av etter cirka seks maneder nar bruddene har grodd og
modnet til solid benstruktur. Det er en omfattende operasjon med risiko for en rekke
komplikasjoner som spinalvaeskelekkasje, infeksjoner og komplikasjoner relatert til
trakeostomiprosedyren.

| tillegg kan stag og skruer fra distraksjonsrammen Igsne, gi spinalveeskelekkasjer og
infeksjoner. Spinalhodepine som falge av luft til hjernen er ikke en uvanlig
komplikasjon.



| tiden etter operasjonen kan ikke barnet tygge mat og vil ogséa veere hovent i svelget.
Barnet far da flytende eller moset mat, og de fleste har behov for sonde og sondemat
(4). Etter cirka seks ukers tid, nar skruing av midtansiktet og pannen er avsluttet, kan
barnet vanligvis tygge igjen (1).

FAKTA

Personer som mgter barnet

» Sykepleier og pedagog introduserer avdelingen og lekerommet. Lekerommet er et
fristed der det tilrettelegges for lek pa barnets premisser.

« Klinisk psykolog, klinisk sosionom og aktivitetsleder ved Avdeling for barn og
unges psykiske helse pa sykehus (S-BUP) kartlegger

o barnets utvikling, modenhet og utviklingsniva,

o ressurser og sarbarhet knyttet til mestring av kirurgisk inngrep, postoperativt
forlgp og endring av utseende, og

o tidligere sykehuserfaringer, barnets reaksjoner pa mulig traumatiske
erfaringer.

« Radgiver ved Senter for sjeldne diagnoser (SSD) gir tilbud om oppfaelging pa
hjemstedsskolen, i ansvarsgruppe og av helsesykepleier.

« Spesialpedagog ved Sykehusskolen pa OUS: informerer om tilbud og aktiviteter
under oppholdet, samarbeid med hjemstedsskolen og undervisningstilbud. Gir
informasjon om utlan av roboten AV1. Via denne roboten kan barnet ha kontakt
med klassen sin.

Barna forberedes godt til operasjon

Tidlige studier har vist hvordan manglende preoperativ forberedelse og preoperativt
stress blant annet kan bidra til gkt postoperativ smerte, hgyere risiko for akutt delir og
annen endring av atferd hos barn (7, 8). Preoperative forberedelser ser ut til &
forebygge reaksjoner som stress, angst og traumer hos barn, bade fer, under og etter
sykehusinnleggelse (9).

Det & ha omsorg for barn med en sjelden og medfadt tilstand kan i seg selv oppleves
som krevende, blant annet fordi det er usikkerhet om utfallet av diagnosen og
behandlingen (10). Det er ogsa beskrevet som utfordrende a ha ansvaret for et alvorlig
sykt barn og felge utviklingen av symptomer (10, 11).

«Det a ha omsorg for barn med en sjelden og medfedt tilstand kan i

seg selv oppleves som krevende.»



Den emosjonelle belastningen for omsorgspersonene kan blant annet vise seg i form
av angst, stress, skyldfelelse og frustrasjon (10). Nar omsorgspersoner pavirkes som
felge av barnets kroniske sykdom, pavirker det familien som helhet, og dermed ogsa
barnet (12).

Vi som er sykepleiere for pasientgruppen, har erfart at det er ngdvendig med grundig
forberedelse samt tverrfaglig (CFT) og individualisert tilnaerming for a bidra til best
mulig mestring hos barnet og omsorgsgiverne.

| lepet av arene har CFT blitt et tverrfaglig samarbeid. Fra 2002 ble ogsa sykepleiere
med i teamet. | dag blir barna kalt inn til to—-tre tverrfaglige forberedelser fire-seks
maneder for operasjon. | samarbeid med Avdeling for barn og unges psykiske helse pa
sykehus (S-BUP) tilpasser vi et program for hvert enkelt barn (1).

Barnet kartlegges og blir kjent

Ved forste innleggelse moter barnet og omsorgspersonene ferst CFT-teamet for a
avklare behovet for operasjon. Deretter henvises de til S-BUP. Sykepleieren
koordinerer de ulike profesjonene som skal mate barnet, og fordeler oppgaver.
Sykepleieren moter barnet og omsorgspersonene. Den viktigste oppgaven er & skape
tillit til barnet og mate det ut fra alder, modenhet og behov samt a kartlegge barnets,
s@sknenes og omsorgspersonenes behov (13).

Kartleggingen inkluderer barnets helse, spesielt ernaeringsstatus, vekst, psykososiale
behov, kommunikasjon og eventuelt bruk av hjelpemidler. Sykepleieren hjelper barnet
og omsorgspersonene med a forsta operasjonens nadvendighet og forbereder barnet
gjennom lek og mestring av utstyret som blir brukt etter operasjonen. Det handler om
a gjere det ukjente kjent.

Barnet far leke med utstyret

Det avsettes tilstrekkelig med tid for at barnet skal bli kjent og fortrolig med det
medisinske utstyret som er lik det barnet vil ha etter operasjonen. Dette foregar ved
andre og tredje innleggelse. Forberedelser gjennom lek og spesielt terapeutisk lek
skaper forutsigbarhet og bidrar til at barnet kan oppleve trygghet, kontroll og mestring
(13).

Vi bruker «Rasmus», barnas maskot pa OUS (se bildekarusell), til 3 vise, leke og
forklare om distraksjonsramme, sentralt venekateter (SVK), trakeostomi, urinkateter,
EKG-elektroder, ernzeringssonde og oksygenmaler. Det er viktig a forklare at
«Rasmus» far narkose nar utstyret blir anlagt. Noen barn leker med stor interesse,
mens andre bruker mer tid pa a tilnserme seg situasjonen.

FAKTA



Forberedelse for operasjon og postoperativ fase

Trakeostomi: Suge med kateter. Barnet holder suget selv og suger vann fra en kopp.
Slik venner barnet seg til lyden av suget. Vann er gay a leke med! Sammen med barna
trener vi pa a stelle rundt stomaet, skifte kompress og band. | tillegg hjelper vi barna
med & trene pa a hoste.

Stell av stag og skruer pa distraksjonsrammen: Barnet har pa hansker og munnbind
og spiller rollen som sykepleier. Vi viser barnet skrutrekkeren som brukes til & skru
med morgen og kveld. Barnet forklarer, skrur og trgster Rasmus under prosedyren.

Vask og stell av gynene: Barnet vasker gynene til Rasmus med kompress for vi
drypper gyedraper.

Urinkateter: Barnet steller og fester kateteret med tape. Vi fyller timediuresesettet
med appelsinsaft slik at det likner urin, og barnet teammer timediuresekammeret.

Munnstell: Barnet far i oppgave a trene hjemme pa a bruke myk barnetannberste.
Barnet kan fa smake pa munnskyllevann, som anbefales som skyll og rens etter
operasjonen.

Kiwanisdukke: Barnet far med seg utstyr hjem som kan festes til dukken. Barnet kan
vise frem dukken til sesken og venner. Vi oppfordrer foreldrene til & filme og ta bilder
nar vi viser og leker med utstyret.

Kommunikasjon: Barnet har trakeostomi den farste tiden etter operasjonen. Det er
derfor viktig & trene pa kommunikasjon uten a bruke verbalt sprak. Barnet trener pa a
bruke tommel opp og ned for & svare pa enkle sparsmal samt at vi lager kort med
ferdigutfylte setninger for a lette kommunikasjonen. Vi introduserer dagsplan med
bilder av dagens gjeremal for a skape forutsigbarhet, som for eksempel morgenstell,
fysioterapi, stell og skruing av stag.

Ernaering: Barnet har tyggerestriksjoner seks uker etter ferdig skruing og far derfor
med seg ernaeringsdrikker hjem for & smake. | tillegg anbefaler vi at barnet trener pa &
spise moset mat, slik at det er forberedt pa tiden etter operasjonen.



Skolen og utdanningen involveres

Ved andre innleggelse inviteres dessuten laereren fra hjemstedsskolen samt s@sken.
Det er erfaringsmessig nyttig a bli kjent med lzereren fra hjemstedsskolen og fa
informasjon om hvordan barnet fungerer i skolen og hverdagen. Vi ensker & fa et bilde
av hvordan barnet fungerer kognitivt, og hvordan det best tilegner seg leering.

En sykepleier og en pedagog samarbeider med en spesialpedagog fra
kommunikasjonsteamet og hjemmestedsskolen om a utarbeide pedagogisk materiell
som billedstette, dagsplan og tegn til tale.

«For barnets sikkerhet skal det alltid ha tilsyn av en voksen til

rammen er tatt av.»

Hjemstedsleereren blir ogsa kjent med oss og far en bedre forstaelse for barnets
behandling. Vi viser Rasmus med distraksjonsrammen og informerer om
behandlingsforlgpet etter at barnet kommer hjem og til skolen. For barnets sikkerhet
skal det alltid ha tilsyn av en voksen til rammen er tatt av.

Skolen ma planlegge hvordan dette skal lgses rent praktisk i samrad med
omsorgspersonene og sykepleieren. Vi viser og gjennomgar spesifikke verktay for
distraksjonsrammen til bruk i ngdssituasjoner.

Sesken pavirkes ogsa av behandlingen som barnet skal gjennomga, og vi gir den
informasjonen og oppfelgingen de trenger. Malet er at sesken ogsa skal oppleve
trygghet, forutsigbarhet, medvirkning og mestring, bade pa og utenfor sykehuset. Vi
tilbyr sesken samtale med sykepleier, lege og psykolog pa S-BUP ved behov. Sesken
oppfordres til @ ha kontakt med en helsesykepleier og gi beskjed til sin klassestyrer pa
hjemstedsskolen.

Barnet ma fa god smertebehandling etter inngrepet

Selve inngrepet er forbundet med smerte og hevelse i ansiktet og svelget. Slik hevelse
kan gi midlertidig redusert syn og harsel (14). Vi kartlegger barnets tidligere erfaring
med smerte, spesielt med tanke pa tidligere sykehusopphold, for @ kunne tilby best
mulig behandling, bade medikamentell og ikke-medikamentell (15).

Forberedelsene inkluderer lek med medisinsk utstyr som veneflon og spreyter samt at
vi introduserer smerteskaringsverktey tilpasset barnets alder og modning (15, 16).



Distraksjonsramme er en krevende behandling

Det skal stort mot og talmodighet til for 8 gjennomga alle forberedelsene, operasjonen
og ikke minst behandlingen med distraksjonsramme. Distraksjonsrammen beholdes
vanligvis i cirka seks maneder. | utgangspunktet opplever gjerne barnet a bli beglodd
for sitt annerledes utseende.

Na skal det i tillegg vise seg med en distraksjonsramme i flere maneder. Det er gjerne
spesielt vanskelig i starten a vise seg ute med distraksjonsramme blant andre folk.

En sykepleier hjelper barnet med & handtere & bli beglodd. En tilnserming til dette kan
vaere sykepleieren som bandasjerer hodet sitt med fargesprakende bandasjer, og der
sykepleieren og barnet har konkurranse om hvem som blir mest beglodd. Det er en
prosess, men over tid vil mange av barna overvinne frykten for a vise seg offentlig
med distraksjonsramme.

Vi har endret praksisen

Gjennom naert samarbeid med CFT, S-BUP, SSD (se andre faktaboks), Sykehusskolen
og hjemstedets hjelpeapparat har vi innfgrt et lengre preoperativt tidsforlap. Vi
utarbeidet nasjonale fagprosedyrer for & kvalitetssikre sykepleien til denne
pasientgruppen (1, 17), noe som har gkt kunnskapen og bevisstheten blant
sykepleierne pa avdelingen.

Regelmessig undervisning om pasientforlgp og prosedyrer samt veiledning av bade
erfarne og mindre erfarne sykepleiere er essensielt. Vi har utarbeidet
pasientinformasjon for & styrke omsorgspersoners kunnskap. Implementeringen er
grundig forankret i ledelsen, og vi er ekstra opptatt av & sikre den omfattende og
ressurskrevende behandlingen barna skal gijennom, noe som reduserer traumer hos
barna.

Oppsummering

Sykepleiere spiller en sentral rolle i behandlingen ved a koordinere det tverrfaglige
samarbeidet, forberede barna og omsorgspersonene samt gi pleie, lindring og statte.
Sykepleien til denne pasientgruppen er omfattende og avgjgrende for barnets
opplevelse av mestring.

Avslutningsvis vil vi understreke hvor viktig det er & forberede alle barn og unge
grundig som skal gjennomga behandling, bade kortvarig og langvarig. Dette arbeidet
er meningsfullt, givende og et privilegium a vaere en del av.
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