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SOUHRN

Cil: Cilem prace je podat ramcovy prehled o 1é¢bé pacientt s roz§t€pem rtu a patra (CLP) se za-
meéfenim na operace v novorozeneckém véku, na fetalni hojeni a na stomatologickou a ortodon-
tickou péci v ramci interdisciplinarni spoluprace.

Pfedmét sdéleni, metody: Nesyndromové orofacidlni rozstépy patii k nej¢asté&jsim vrozenym
vyvojovym vadam [19]. Ro¢ni incidence novorozencti s oblicejovymi rozstépy kolisa okolo dlouho-
dobého priimeéru 1,8 na 1000 porodu. Etiologie onemocnéni je multifaktorialni. Lécba rozstépti za-
¢ina tésné po narozeni a kon¢i v dospélosti. Podili se na ni tym specializovanych odbornikt — plas-
ticky chirurg, neonatolog, ORL specialista, foniatr, logoped, stomatolog, ortodontista i protetik
a klinicky psycholog (péce o déti i rodice). Vzhledem k rozsahu postiZeni interdisciplinarni terapie
probiha dlouhodobé a zaméruje se predevSim na postupny optimalni rast kostniho skeletu, zubt
i mékkych tkani pacienta. OSetfeni zacina chirurgickou korekci rtu (obvykle ve trech mésicich Zi-
vota; v soucasnosti 1ze vyuZit fetdlniho hojeni tkan€, kdy operace probiha ihned po narozeni dité-
te). K uzavéru patra dochazi mezi prvym az ¢tvrtym rokem véku, néasleduje ortodonticka 1é¢ba, ¢as-
to provazena protetickou terapii. Idealni tvar a velikost zubnich obloukti bez anomalii je dileZitym
faktorem pro budouci estetickou rekonstrukci chrupu. U rozstépu ¢asto nachazime anomalie zu-
bl, predevS§im anodoncii postrannich hornich rezdkua ¢i druhych premolart. Frekventovanym na-
lezem je zkfiZeny ¢i obraceny skus a rtzné anomalie polohy zubt, napt. inklinace, rotace apod.
Casna proteticka terapie (obvykle v 18 letech) véetné aplikace implantata finalizuje 1écbu.

Klicova slova: rozstép rtu — Celisti a patra — primarni sutura rtu — operace patra — nasledna péce

SUMMARY

Aim of Review: The purpose of this paper is to present a comprehensive overview of views on
the treatment in patients with cleft lip and palate (CLP), primary lip repair, lip reconstruction in
the neonatal period, including knowledge of fetal tissue healing.

Background: Authors try to summarize the principles of stomato-orthodontic follow-up care.
Orofacial clefts are the most common congenital developmental defects. Based on the statistical
data, the mean incidence of all types of cleft defects in the orofacial area is 1.86 per 1000 live-born
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children Etiology is multifactorial. With respect to the range of the defect, the cooperation of a num-
ber of experts is required, and complicated and long-lasting therapies are necessary, especially for
successful jaw growth. It is necessary to postpone a definitive solution to that time when the ar-
ches are in the growth phase. The multidisciplinary therapy involves the following disciplines:
plastic surgery, orthodontics, speech pathology, psychology, otorhinolaryngology, genetics, pedia-
trics, and social work. Due to the extent of affliction, interdisciplinary co-operation is necessary
and usually complicated and long-term therapy, which is needed especially for gradual growth of
the jaw bones. Therefore, the final solution has to be postponed to a time when the arches are not
in a growth period. The treatment should be initiated with a surgical lip correction (usually in the
3rd month of age of a child or fetal healing can be used) and later with a correction of the palate
(between the 1st — 4th years of age). It should be followed by orthodontic therapy that optimally
achieves correction (e.g. in an isolated palate cleft) but a final prosthetic solution is needed more
often (especially in complex clefts). A favorable shape and size of the dental arches without ano-
malies is an important factor for the prosthetic phase. A cleft defect often means that some teeth
are missing (lateral incisors, more often premolars) and there may be other orthodontic anomali-
es which include either crossed occlusion, inverse occlusion in the frontal part or various ano-
malies of a tooth position (inclination, rotation, etc.). Early prosthetic therapy (usually around
18 years of age) including implant insertion finalized treatment.
Key words: cleft lip and palate — primary lip repair — operation of the palate — follow up care
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Nesyndromové orofacialni rozstépy (CLP) patii k nejéastéj$im vrozenym vyvojovym va-
dam. Vyskyt vykazuje etnické rozdily, nejvyssi prevalence se uvadi u Asiata a indiana
nejméné v populacich africkych ¢ernochti. U nas od roku 1976 aZ do souc¢asnosti jejich
pocty kolisaji — podle Narodniho registru vrozenych vyvojovych vad byla napf. incidence
v roce 1994 1,65; v roce 2002 2,13; v roce 2007 1,59; v roce 2008 1,95. Zmény poctu na-
rozenych déti s oblicejovym rozstépem jsou ovlivnény kolisanim porodnosti, spontanni-
mi aborty (kdy rozStépova vada je sdruZena s jinymi malformacemi) a planovanymi abor-
ty rodi¢i z divodu diagnostikované vady [4, 7]. Ro¢ni incidence novorozenct
s oblicejovymi rozstépy kolisa okolo dlouhodobého prameéru 1,8 na 1000 porodu [18].
Etiologie onemocnéni je multifaktorialni. Vada téZce deformuje oblicej esteticky, vyraz-
né komplikuje prijem potravy (Zvykani, polykani) a u rozstépti patra by neoperovana zne-
mozZnila vyvoj feci [24].

Lécba rozstépli zacina tésné po narozeni a konéi v dospélosti. Podili se na ni tym spe-
cializovanych odbornikti — plasticky chirurg, neonatolog, ORL specialista, foniatr, logo-
ped, stomatolog, ortodontista i protetik a klinicky psycholog (péce o déti i rodice). Roz-
Stépové vady zptisobuji velmi obtiZnou socializaci pacienti. Pacienti jsou stigmatizovani
poopera¢nimi jizvami s typickou deformitou obli¢eje a malo srozumitelnou feci a ¢asto
urcitym stupném nedoslychavosti (po opakovanych zanétech stredousi) [14, 20].

Lécba vzhledem k rozsahu postiZeni probiha dlouhodobé a zaméruje se predevsim na
postupny optimalni rist kostniho skeletu, zubti i mékkych tkani pacienta. OSetreni za-
¢ina chirurgickou korekci rtu (obvykle ve tfech mésicich Zivota, v sou¢asnosti Ize vyuzit
fetalniho hojeni tkané&, kdy operace probiha ihned po narozeni ditéte). K uzavéru patra
dochazi mezi prvym aZ ¢tvrtym rokem véku, nasleduje ortodonticka lécba, ¢asto prova-
zena terapii protetickou. Idealni tvar a velikost zubnich oblouktl bez anomalii je dulezi-
tym faktorem pro budouci estetickou rekonstrukci chrupu. U roz§tépu ¢asto nachazime
anomalie zub1i, predevSim anodoncii postranich hornich fezaku ¢i druhych premolart.
Frekventovanym nalezem je zkfiZeny ¢i obraceny skus a rizné anomalie polohy zub1i,
napf. inklinace, rotace apod. Casna proteticka terapie (obvykle v 18 letech) véetné apli-
kace implantatti finalizuje 1é¢bu [3]. Pomoci 3-D rekonstrukce mtiZzeme monitorovat vy-
voj i tvar patra [23].
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ROZDELENI ROZSTEPOVYCH VAD

V Ceské republice se posledni dobou pouziva déleni rozstépovych vad z hlediska em-
bryologického do dvou zakladnich skupin na rozstépy typické, které predstavuji vétsinu,
a na rozstépy atypické (cca 5 %).

Rozstépy typické se dale déli na:

— rozstépy 1. genetické skupiny — rozstépy primarniho patra (sem patfi vSechny formy
rozStépu rtu a celisti aZ po foramen incisivum),

— rozstépy 2. genetické skupiny - rozstépy sekundarniho patra (sem patii vSechny for-
my rozstépu uvuly, mékkého i tvrdého patra aZ po foramen incisivum).

Kombinaci téchto vad vznikaji roz§tépy celkové nebo s mékkymi ¢i tvrdymi mosty [24].

PRIMARNI SUTURA RTU

Ulohou plastického chirurga je:

1. operace rtu v nékterém pripadé spojena s korekei nosu (bud u novorozence nebo v ob-
dobi do tfi mésicta véku),

2. operace patra (kolem devatého mésice véku),

3. pozdéji (kolem osmi let) rekonstrukce defektu v Celisti pomoci spongiézy odebrané z lo-
paty kosti kycelni.

Obnoveni funkce svalt v okoli rozstépové stérbiny, rekonstrukce rozsté€pového defek-
tu spolu se stomatologickou a ortodontickou péc¢i jsou nutné proto, aby vSechny tyto
struktury mohly plnit svoji funkeci [5].

Peterka a kol. [18] se ve své vyzkumné ¢innosti vénovali vlivu operativniho feSeni roz-
Stépu rtu a patra na rozvoj horni ¢elisti. V praci byly porovnavany rozméry modelt tvrdé-
ho patra v uréenych bodech mezi skupinou pacientt zdravych a pacientt1 po operaci roz-
Stépu rtu a tvrdého i mékkého patra klasickou metodou diive u nas provadénou (tj.operace
rtu kolem Sesti mésict véku a patra mezi druhym az ¢tvrtym rokem véku ditéte). Byl pro-
kazan vliv operace na rust maxilly, a to ve smyslu jeho ztiZeni a retardace rtistu [17, 18].

Mezi rozstépovymi centry u nas i ve svété se jiZz radu let vedou diskuse o co nejvhod-
né&jsim nacasovani operativni 1é¢by [5]. Otazkou ztistava, zda je lepsi provést primarni su-
turu rtu tésné po narozeni, kdy pretrvava tzv. fetalni zptisob hojeni, v anglické literatu-
fe oznacované ,scarless healing” — tedy hojeni bez jizvy, nebo zda je vyhodné&jsi operovat
aZ mezi tfetim aZ Sestym meésicem, kdy je operace technicky snazsi a dit€¢ nemusi byt ho-
spitalizovano na novorozenecké jednotce intenzivni péce. Jizvy operovanych novorozen-
ct vypadaji 1épe neZ u déti operovanych v pozdéjsim véku a negativni vliv primarni su-
tury rtu na rust celisti zatim nebyl prokazan (tj. po ¢tyfech letech sledovani) [4].
V Cechéach se nyni priméarni sutura rtu provadi operaci podle Tennisona-Randala ¢i Mil-
larda s moZnymi modifikacemi [13].

FETALNI HOJENI

Formace jizvy vzniklé po operaci rtu i patra vyznamneé ovliviiuje pruznost tkani a je da-
véna do souvislosti se zpozdénym rtistem maxilly. Rada vyzkumu se proto zabyvala moz-
nostmi zabranéni vzniku jizvy a tim minimalizaci retardace rtstu maxilly.

Je znamo, Ze existuji zdsadni rozdily mezi hojenim ran pred a po narozeni, pfi¢emZ spi-
Se nez o hojeni mtZeme pied narozenim mluvit o regeneraci tkani. Fetalni hojeni bez
jizvy je na rozdil od hojeni v pozdé€jSim véku charakteristické vytvarenim dermis s nor-
malni strukturou a bez znamek zanétlivé reakce [8]. Mnoho klinickych i experimen-
talnich vyzkumui se zabyva podstatou fetalniho hojeni, jeho fizenim a moZnostmi vyuZzi-
ti pro humanni medicinu. Bylo prokazano, Ze fetalni hojeni je fizeno cytokiny, rastovymi
faktory a jejich receptory — ty ovliviiuji migraci buneék, jejich rtist a proliferaci, také an-
giogenezi, reepitelizaci a ukladani do matrix. Faktor, ktery je nejcastéji v souvislosti s fe-
talnim hojenim bez jizvy uvadén a je nejvice zkouman, je TGF-f (transforming growth fac-
tor B). U lidi nachazime jeho tfi izoformy — SS1, TGF-1 a TGF-2.
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Chirurgické zakroky provadéné in utero jsou jiz nyni realitou pri terapii vad nesludi-
telnych s dal$im vyvojem plodu, jako napft. nékterych srdec¢nich vad, diafragmatické her-
nie a podobné [11]. Nékolik vyzkumnych tymu se zabyva také jejich vyuZitim pri feSeni
rozstépu rtu. Vyhodou opera¢niho reSeni rozstépti in utero by nebylo pouze vytvoreni mi-
nimalni jizvy, jak je zminéno vySe, ale také minimalizace po¢tu néaslednych zakrokt po
narozeni [16]. Proces hojeni bez jizvy je zkouman a praktikovan zejména na zvifecich
modelech za ti€elem rozvinuti bezpe¢né techniky a presného postupu operovani in ute-
ro, ale také pro nalezeni ¢asového bodu, kdy fetalni hojeni prechazi do hojeni jizvou.
Z experimentu na modelech fetalni kiiZe plyne, Ze timto bodem mutiZe byt 24. tyden ges-
tace [12].

OPERACE PATRA

Operaci patra provadime nyni kolem devatého mésice véku ditéte. Na¢asovani opera-
ce je ovlivnéno zdravotnim stavem ditéte. Jednou ze znamych mozZnosti je dvou ¢i tff la-
lokova plastika mékkého i tvrdého patra (Wardil, Killner, Veau) dale se pouziva metoda
dvojité reverzni Z plastiky podle Furlowa. Pecliva rekonstrukce svaloviny mékkého pat-
ra je nezbytné nutna nejen pro polykani, ale i pro pozdé&jsi spravny rozvoj feci [20].

FONIATRIE

Foniatr sleduje pacienty s rozstépovymi vadami patra v rameci interdisciplinarni kom-
plexni péce; prvni vySetreni je zpravidla jesté pred realizaci palatoplastik pfi podezieni
na submukoézni rozstép. Po operaci patra posuzuje funkci mékkého patra vzhledem
k ocekavanému rozvoji re¢i. Zasadni v posuzovani recového vyvoje je zhodnoceni pfi-
znaku jeho opoZzdéni véetné diagnostiky vyvojovych poruch feci (vyvojova dysfazie, vy-
vojova dysartrie), participaci pfipadnych sluchovych poruch ¢i vad. Individualita feco-
vych schopnosti déti je rovnéZ urcujici pro stanoveni optimalni doby pro zahajeni péce
klinického logopeda.

Pri sou¢asné uplatiiovaném nacasovani palatoplastik je jednoznac¢né zfejmé, Ze vcéas-
na operace patra pred prvym rokem véku ditéte minimalizuje vznik a naslednou fixaci
patologickych stereotypt artikulace a nedochazi tedy k rozvoji typické poruchy feci —
palatolalii, ktera byla u pacienti operovanych mezi druhym - ¢tvrtym rokem véku, tj.
v obdobi jiZ probihajiciho vyvoje artikulace, podstatné ¢astéji manifestovana. Véasné
uzavieni defektu patra s vytvorenim dostate¢ného velofaryngealniho uzavéru zaroven
zlepSuje zvukovou stranku fec¢i s minimalni poruchou rezonance reci a hlasu. Po do-
mluvé s plastickym chirurgem mtiZe byt indikovana dalsi korek¢éni operace: napriklad
prodlouZeni patra Z plastikou. Nezastupitelna je v radmci foniatrické péce v dané proble-
matice i cilena edukace rodic¢t smeétujici k osvojovani vhodnych motivaéné stimula¢nich
pristupti k recové rehabilitaci [22].

STQMATOLOGICKA PECE Vv RAMCI INTERDISCIPLINARNI
PECE O PACIENTY S ROZSTEPEM RTU A/NEBO PATRA

Primarni sutury rtu a operace patra ma vliv na rozvoj a rust €elisti i na vyskyt ano-
malii v postaveni, tvaru a doby prorezavani zubt1 doc¢asného i stalého chrupu. Velmi vy-
znamna je proto disledna stomatologicko-ortodonticka péce, ktera zmirnuje negativni
nasledky chirurgické 1écby [21].

Pandey a kol. prokazali souvislost mezi stavem parodontu a hojenim rozstépového
defektu, detekoval dale zvySeny vyskyt plaku u pacientti s CLP v porovnani s pacienty
ortodonticky lééenymi pro béZzné ortodontické anomalie [15]. Uloha pedostomatologa
v tymu odborniku je tedy pevné dana a nezastupitelna. Spravné sanovany chrup bez
mezer vzniklych predCasnou ztratou docasnych zubt je dutlezity pro korektni a syme-
tricky rtist zubnich oblouku, fe¢ a pfijem potravy [1, 9].

Na trend zvySujici se kazivosti zubtl u déti s rozSt€pem rtu a patra se nazory v litera-
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ture 1isi [6]. K porovnani prevalence zubniho kazu u pacienttr s CLP bylo ve svété pro-
vedeno nékolik epidemiologickych studii [1]. V této studii Mutarai (2008) uvadi, Ze
pritomnost rozs§tépu nema na prevalenci kazu Zadny vliv. Stejné tak Hasslof a Twetman
nenasli zadny dtkaz vyssi kazivosti zubi u pacientt s rozstépy. Naopak Stec-Slonicz
(2007), Besseling a Dubois (2004) zaznamenali vy$8i pfitomnost zubniho kazu u pacientti
s rozStépy nez u pacientt1 bez defektu rtu a patra [1]. K predisponujicim faktoram aku-
mulace plaku patfi nejenom rozstépovy defekt samotny, ale také aplikace raznych 1é-
¢ebnych pomucek do dutiny tstni (obturatory, ortodontické aparatky) nebo hypoplazie
skloviny rezakt v okoli rozsté€pového defektu [8].

Mezi dentalni anomalie spojené s rozStépy alveolarniho vybézku a patra patfi anoma-
lie tvaru, postaveni a velikosti zejména fezakt, a to jak do¢asnych, tak stalych. Proka-
zané je i nekorektni vzajemné postaveni zubu v Celistech a ageneze zubu [2].

Jak jsme jiZz uvedli, rehabilitace pacientt s rozS§t€povou vadou je velmi obtiZzna a vy-
Zaduje dlouhodobou spolupraci pacienta a jeho rodiny [10]. Za¢ina operativou v brzkém
novorozeneckém véku, pokracuje ortodontickou terapii, ktera v nékterych pripadech
v zavislosti na povaze postizeni mtiZe dosahnout uspokojivého kone¢ného vysledku, na-
sleduje faze proteticka, ktera za¢ina po ukonceni riistu skeletu kolem 18. roku.

Pro protetickou fazi je podstatny priznivy tvar a velikost zubnich obloukt1 bez anomalii.
Duvodu, které vedou k obtiZim pri konstrukcei a funkci zubnich nahrad je nékolik: prede-
vSim diskrepance ve vzajemnych vztazich mezi Celistmi, podminéna omezovanim rustu
maxilarnich segmentt: jako nasledek chirurgického uzavéru defektu, deformace a plochy
reliéf protézniho loZe, to vSe nasobené vysokou rezilienci zesilené sliznice a atypickymi
upony mohutnych slizni¢nich lalokt uzZitych k uzavéru defektti. Redlnou metodou volby
je, at uz pri nahrazovani jednotlivych zubt nebo zhotovovani celkové nahrady, aplikace
implantata. Uziti podminéné snimatelné konstrukce nesené implantaty je idealni metodou
volby u atypické morfologie ¢elisti nejen proto, Ze postaveni implantat’ je tfeba protetic-
ky modifikovat, ale také, Ze dovoluje s odstupem kontrolovat implantat, protézni loZe i stav
sliznice, a i simulovat nedostatecné mnozstvi tvrdych i mékkych tkani v dutiné ustni.
Mnozstvi, délka i rozloZeni implantatt je dano pritomnosti jizevnaté tkané [25].

PECE MAX[LQFACIALNiHO CHIRURGA
O ROZSTEPOVEHO PACIENTA

Maxilofacidlni péce [26] o rozsté€pové pacienty spociva v nékolika naslednych operacich

od Skolniho véku:

1.v 6-9 letech - repozice ventro-kaudalné dislokované mezicelisti u oboustrannych roz-
Stépu,

2.v 9-13 letech - augmentace rozstépového defektu alveolarniho vybéZzku maxily auto-
lognim spongiéznim Sté€pem (priprava k zarazeni Spicaku),

3.v 9-15 letech uzavér zbytkovych oronazalnich komunikaci.

Spravné vedena ortodonticka 1é¢ba u vétSiny pacientti zajisti dobré postaveni jednot-
livych zubtl a spravné mezicelistni vztahy. V nékterych pripadech vSak pro $patnou spo-
lupraci pacienta anebo vlivem velmi nepriznivych podminek dochazi k omezeni rastu ce-
listi, a to jak transverzalnég, tak i sagitaln€. ProtoZe se dolni celist vétSinou vyviji
normalné, je vysledkem porucha mezi€elistnich vztahti. Vznika hypoplazie horni celisti,
pseudoprogenie a prominence dolniho rtu. Tyto nékdy velmi té€Zké deformity je nutné re-
§it chirurgicky a to bud jednorazoveé po dokonceni rtstu skeletu, anebo pomoci di-
strakéni osteogeneze, pricemz nejvhodnéjsi vék pro tento vykon je 10-13 let). Pri jedno-
razovém postupu se provadi osteotomie horni ¢elisti v liniich Le Forte I-III, vétSinou
v liniich Le Forte I. Horni hypoplasticka ¢elist je vysunuta ventralné do anatomického
postaveni s predkusem a pifekusem hornich frontalnich zubti. Pfi velké disproporci mezi
velikosti horni a dolni celisti je vhodna bimaxilarni osteotomie, kdy je spolu s pfedsunem
horni celisti provedena osteotomie nebo ostektomie dolni ¢elisti a dolni ¢elist je zasunuta
dorzalné.

Pfi distrakéni metodé je horni celist rovné€Z osteotomovana v liniich Le Forte I a pak in-
tra- nebo extraoralnim distraktorem posunovana ventralné do planovaného postaveni.
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ZAVER

Ve svéte v soucasné dobé existuje mnoho center pro 1éc¢bu rozstépt rtu a patra s raz-
nymi protokoly 1é¢by, co se tyka nacasovani, zptisobu chirurgické korekce i nasledné
stomato-ortodontické péce v ramci interdisciplinarni péce. Zavedeni standardniho pro-
tokolu 1é¢by vSak znesnadriuje jak variabilita samotného postiZeni (rozsah, forma), tak
i reakce jednotlivych pacientt na léc¢bu. Poznatky o fetdlnim hojeni ran mohou byt
s uspé€chem vyuZivany i u terapie roz§tépti, hlavné v planovani primarni sutury rtu a ko-
rekci nosu.
Hodnoceni vysledkt jednotlivych terapeutickych postupti je znesnadnéno skute¢nos-
ti, Ze je tfeba, aby od prvotni chirurgické intervence ubé&hlo nékolik let (idedln¢ by méla
byt hodnocena u pacientti po puberté), a také tim, Ze jednotlivé faze 1é¢by (chirurgicka
stomatologicka, ortodontickd) se vzajemné ovliviiuji a nejsou u jednotlivych pacientt za-
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stoupeny v celé Siri.
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