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Déleni rozstepu

* RozStépy horniho rtu - cheiloschisis \

# Laterdlni — uni-, bilateralis - porucha srdstu processus maxillaris a procmm medialis
*  Stfedni — nesplynuti processus nasales mediales

* R. dolniho rtu a brady — nesplynuti processus mandibulares

* RozStép patra
* RozStépy prim. patra — pred for. incisivum, patrové ploténky nesrostou s prim. patrem

* R.prim. a sek. patra — pred i za for. incisivum, patrové ploténky nesrostou mezi sebou ani s prim.
patrem

# R. sekundarniho patra (palatoschizis) - za for. incisivum, postizeno jak mékké tak tvrdé patro
(nejmirné&;jsi forma — uvula bifida)
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Etiologie

Multifaktorialni dédic¢nost - specifické‘'genet
vytvareji urcitou ,,senzitivitu* ke specifickym faktordm
zevniho prostredi, které se pak uplatnuji jako spousteci
mechanismus (trigger) a dohromady vyvolaji rozstép.
Vnitini dédicna predispozice — okolo 20% pacient(

Zevni pri¢iny — okolo 60 — 70% pacientu - pesticidy,
alkohol, drogy, TORCH - virozy — toxoplasmadza, rubeola,
herpes viry, CMV, léky (nékterd ATB - tetracykliny,
erytromycin, antiepileptika, antidiabetika, kortikoidy),
hypervitamindza A a D, RTG zareni

Kombinace pFicin — asi 10 — 20% pacientd (dédi¢na
dispozice se projevi az plisobenim zevnich pricin)
Nekritictéjsi obdobi — 1. trimestr
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Geneticka pri

Incidence 1: 950 narozenYcN

Studie na dvojcatech ukazuiji, ze genetické faktory se me uplatnuji u
rozstépu rtu s rozstépem patra i bez néj nez v pripadé izolovaného
rozstépu patra.

Sourozenec ditéte s rozstépem patra ma zvysené riziko vyskytu
rozstépu patra, nikoli vSak rozstépu rtu.

Pokud je jeden z rodic¢li postiZen rozStépem rtu s nebo bez rozstépu
patra pravdépodobnost ditéte s rozstépem 4,8%

Pokud jsou jeden z rodic(i a jedno dité postizeni rozstépem rtu s nebo
bez rozstépu patra, pravdépodobnost rizika, ze i dalsi dité se narodi

s orofacialnim defektem - 20%

Rozstép rtu doprovazeny rozstépem Celisti a patra je obvykle prenasen
genem vazanym na muzské pohlavi.

Skutecnost, Ze u plodl Zenského pohlavi sristaji patrové ploténky az o
tyden pozdéji, muze vysvétlit, proc se izolovany rozstép patra vyskytuje
Castéji u zen.
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Klinickd manifestace rozstépu

* Esteticky vyrazna \

vada

* RozSteép patra
* Poruchy dychani
* Problémy s kojenim
* Nespecifické projevy
* Casté infekce
stredousni dutiny.
* Postizeni Feci
* Problémy se zuby
(chybéjici zub,
prebyvajici zub,
Spatné rozestaveni
dentice atd.).




NejcCastejsi syndromy

# U postizenych plod( - karyotypizace (trizomi€
+ Velokardiofacialni syndrom —

*

Cetné rysy: roz3tép patra, srde¢ni anomalie, typicka fyziognomie obli¢eje (dlouhy,
Uzky oblicej s mikrogndcii, hustymi vlasy a malformovanymi boltci), Stihlé ruce a
prsty, o¢ni anomalie, psychiatrické onemocnéni

* Robinova sekvence

*

Infekce hornich cest dychacich, energicky kfik a krmeni mohou zpUsobit tplnou
nebo ¢astecnou obstrukci dychacich cest u téchto déti.

Pri narozeni ditéte s tézce rozvinutym obrazem této sekvence okamzité preklad na
novorozeneckou JIP s intubaci dychacich cest, oxygenoterapii, ventilacni podporou,
se zavedenim nazogastrické sondy a 24 hod. monitoringem.

Chirurgicky Ize obstrukci dychacich cest korigovat tracheostomii, adhezi jazyka ke
rtu ¢i Casnou mandibuldrni distrakci. (VétSina déti vsak tuto naro¢nou péci
nevyZaduje, je tfeba vSak opatrnosti pri krmeni.)

* Van der Woudeové syndrom

*

*

castd autozomalné dominantni dédicna porucha

oboustranné dolicky (pistéle) dolniho rtu, rozstép celkovy nebo izolovany rozstép
patra

eventuelné vrozena nepfitomnost druhych stolicek.
Riziko pro déti postizenych rodict je 50 %.



Diagnostika rozstepovych vad

* Rozstep rtu - lze dlagnostlkovat sonografick’ 0 13,
tt, vada patra vsak nemusi byt zjistitelna az do 18.
tydne jelikoz je maxila v procesu spojovani

* Prezentace fetalniho obliceje a jeho profilu je tedy
ddlezita zejména ve Il. trimestru gravidity a méla by
byt soucasti ultrazvukoveého screeningu mezi 18.-20.
tydnem gravidity.

* Zjisténi orofacialniho rozstépu neni snadné a zavisi na
,,Spolupraci plodu®, jehoz obliCej neni vzdy priznivé
obracen

* Transvaginalni sonografie, 3D vySetreni transvaginalni
nebo abdominalni sondou (doplrikova techmka§

* Embryoskopie




Genetické vysetreni rozstéepoveého klienta

* Doporuceno vysSetreni obou partnert
|ékarske genetiky

# Sestaveni rodokmenu obou partneru s informacemi o
zdravotnich potizich u pribuznych - 3 generace

* U pacientd s rozStépem se muze navic vySetrit
karyotyp, pripadné nekteré mikrodelecni syndromy
(laboratorni vySetreni, odbér krve)

* V tehotenstvi doporuceno specializovanée
ultrazvukové vysetreni

* VySetreni plodové vody
* Neodhali izolovany rozstép rtu a/nebo patra

* muUze potvrdit nebo vyloucit kombinované onemocnéni, kdy
rozstép rtu a /[nebo patra je soucasti napriklad vrozené
chromosomové aberace



Prenatalni a postnatalni pece

Zakladnim vySetrenim plodu s dg roz

Dale echokardiografie + geneticka konzultace
Vysokeé riziko jinych abnormalit - prenatalni péce perinatologa.
1x/mésic— UZ vzhledem k nebezpedi polyhydramnia a pro zachyt dalSich
event. dosud nediagnostikovanych anomalii

Probéhne-li téhotenstvi a porod bez komplikaci, provede uplné
a konecné vyhodnoceni novorozence neonatolog ve spolupraci
s genetikem

Prvotni cil péde o novorozence s rozstépem - zavedeni techniky krmeni
usty - specialni zarizeni, protetické patrové desticky na rozsahlejsi
rozstépy patra- zabranuji vdechnuti mléka u kojeni

Dlouhodob3d [é¢ba zahrnuijici chirurgickou napravu a rehabilitaci
vyzaduje tymovou spolupraci specialistu zamérenych na orofacialni
oblast



LécCba rozstepovych vad

* Rozstép rtu:

* QOperace provedena velmi brzy (novorozenclim se nevytvarejijizvy,
zcela zhoji) — zakrok provadi plasticky chirurg

«  SeSiti klze, sliznice a svaloviny rozstépeného rtu + rekonstrukce nosni
spodiny + uzavreni pfipadného rozstépu Celisti
* RozSteép patra:

1. Zakrok ve 10. az 12. roku véku ditéte - neporusit rast Celisti a vyménu
docasného a trvalého chrupu, zabranit dalsSim rekonstruktivnim zakrok{m,
nevyhoda - mozna porucha feci

% 2. Zakrok dfive — zabranit porucham reci, nevyhoda - deformity zubniho
oblouku a s tim souvisejici rekonstruktivni zakroky

# Sutura patra ve 3 vrstvach (sesiti nosniho mukoperiostu, svalt mékkého patra
a oralniho mukoperiostu) + prodlouZeni rekonstruovaného patra

* sekundarni operace: prodlouZeni nosni pfepazky u oboustrannych rozstépd,
implantace kosti do Celisti, korekce nosu, prodlouzeni patra

* Budoucnost - fetdInfi chirurgie?




Prevence rozstépovych vad

—

Béhem téhotenstvi nekourit, nepozivat alkoholicke
napoje a jiné navykové latky

Dbat na spravnou vyzivu s vysokym obsahem
vitamin(

Vyvarovat se styku s pesticidy, olovem a jinymi
chemickymi [atkami

Doporucena prevence: dostatecna davka kyseliny
listové 3-6 mésicll pfed pocetim a prvni tfi mésice v
téhotenstvi




Etické a pravni aspekty prenatalni

diagnostiky

* vysetfeni dobrovolné
* vzdy dle prani rodiny
* dle platnych zakonu
* genetické poradenstvi
* nedirektivni pristup

* snaha o maximalni informovanost rodiny




*

*

*

Zdroje informaci
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http://www.wikiskripta.eu/index.php/Roz%C5%A1t%C4

%9Bpy_oblizC4%8Deje

http://nemoci.vitalion.cz/rozstep-rtu-a-patra/

http://stastny-usmev.cz/genetika/

https://is.muni.cz/el/1411/jar02008/BSLG021p/LF -
osetrovatelstvi 2008 2 - IS.txt

Archiv obrazkid www.google.com
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Dékujeme za pozornost.




