Prehfadové ¢ldnky

Aktudlne o razstepoch pery a podnebia

prof. MUDr. Peter Stanko, PhD.!, doc. MUDr. Jozef Mraéna, PhD.', MUDr. et MDDr. Adam Stebel’,

prof. RNDr. Jan Vojtassak, CSc.?

'Klinika stomatoldgie a maxilofacialnej chirurgie LF UK a OUSA, s. r. 0., Bratislava
2Ustav lekarskej bioldgie, genetiky a klinickej genetiky LF UK, Bratislava

Autori upozoriuju na zavaznost razstepov pery a podnebia (cheilognatopalatoschisis) a uvadzaju aktualne poznatky o ich epidemiol6-
gii a etiopatogenéze. Zdoéraznuju potrebu interdisciplinarneho pristupu v diagnostike a lie¢be razstepov. Spominaju aj niektoré nové
terapeutické postupy z pohladu maxilofacialnej chirurgie.
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Cleft lip and palate update

Authors draw attention to severity of cleft lip and palate (cheilognatopalatoschisis) and introduce actual knowledge on their epidemio-
logy and etiopathogenesis. They emphasize need of interdisciplinary approach in diagnosis and treatment of the clefts. They mention
also some new treatment methods from aspect of maxillofacial surgery.
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Uvod

Razstepy pery a podnebia (cheilognatopala-
toschisis, skr. CHGPS) st zavazné orofaciélne ano-
malie, ktoré su vnimané nielen zrakom (defekty
makkych a tvrdych tkanfv strednej etdZe tvare
rézneho stupna, anomalie zhryzu) a sluchom (ri-
noldlia, palatoldlia), ale aj citmi. Diagndza rézstepu
sposobuje vyrazny ok pre rodi¢ov novorodenca,
neskor uvedomenie si razstepu samotnym dieta-
tom moze ovplyvnit jeho psychosocidlny vyvoj.
V nasom prispevku uvadzame aktudlne poznat-
ky o epidemioldgii a etiopatogenéze razstepoy,
interdisciplindrnom pristupe v ich diagnostike
a lie¢be, ako aj niektoré nové terapeutické postu-
py z pohladu maxilofaciélnej chirurgie.

Epidemioldgia razstepov

Najvy3si vyskyt razstepov sa zistuje u ame-
rickych Indidnov (3,7/1 000 zivonarodenych deti,
skr. ZND), potom u Japoncov a Cifianov (3,3/
1000 ZND). U prisludnikov bielej rasy su castejsie
rédzstepy v severskych statoch Eurépy (1,9/1 000
ZND). Nizka incidencia sa zaznamendva u ¢iernej
rasy (0,3 - 0,8/1000 ZND), pricom su viac postih-
nuti cernosi na inych kontinentoch, ako v Afrike.
Podla pohlavia sa razstep pery a razstep pery
spolu s razStepom podnebia vyskytuje dvakrat
CastejSie u chlapcov. U dievcat previada razstep
distdlnej Casti podnebia. Lavostranny razstep je
asi dva razy Castejsi ako pravostranny (3).

Na Slovensku pripadd jedno dieta s razste-
pom na 530 — 700 p6rodoy, t. j. pribuda oko-
lo 80 — 100 rézstepovych pacientov ro¢ne (7).
Zaujimavé su nedavno publikované Udaje
7 rdzstepového centra v Bratislave (5), kde au-
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tori porovnavali stbory pacientov s razstepmi
7 Bratislavy a z ostatnych oblasti zdpadného
Slovenska (Nitra, Trnava, Trencin), ktoré boli
v centre registrované a lie¢ené v rokoch 2001
— 2007 a 1985 - 2000 (2). Bratislava dominovala
totalnou prevalenciou razstepov 1,82/1 000 ZND
v porovnani s ostatnymi oblastami zapadného
Slovenska s 1,37/1 000 ZND. Celkové incidencia
(1,49/1 000 ZND) na zdpadnom Slovensku javila
v obdobf 2001 - 2007 pokles v porovani s 1,64/
1000 ZND v rokoch 1985 - 2000.

Etiopatogenéza razstepov
Prirdzstepoch pery a podnebia sa vseobec-
ne akceptuje multifaktoridlna etioldgia. Nesporna
je dedi¢nost pri tzv. syndromovych razstepoch,
najma tych pripadoch, ktoré s podmienené
jednym génom. Obvykle ide o niektory auto-
zém, napr. pri Downovom syndréme, velokardio-
facidlnom syndréme (mutécia 22), alebo ,na se-
ba naliehajuce” autozomalne chromozdémy napr.
pri ektodermalnej dysplazii a Pierre-Robinovom
syndréme. Hoci asi 1/3 razstepov sprevadzaju
pridruzené anomalie CNS, srdcovocievne ano-
malie a zmeny koncatin, metédami molekuldrnej
genetiky identifikovatelné syndrémové razstepy
tvoria len 1 — 2 % vsetkych pripadov. Preto sa
zda, Ze pri vacsine razstepov sa uplatiuju skor
sporadické exogénne cinitele infekénej (napr.
bandlna viréza), chemickej, fyzikalnej (najma
ionizujuce ziarenie), alebo inej povahy (napr.
psychogénny stres) (10). V 6. tyzdni gravidity
prebieha vyvoj pery a premaxily, v 8. a 9. tyzdni
dochddza u embrya k postupnému zrastaniu
podnebia zipsovite spredu dozadu. Ak akutna
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sporadickd noxa posobi v prvej asti kritického
obdobia, m6Ze mat negativny vplyv na vyvoj pri-
marneho podnebia (rdzStep pery a alveoldrneho
vybezku maxily), v neskorsom obdobi méze byt
pricinou malformécie sekundarneho podnebia
(rdzstep tvrdého a/alebo méakkého podnebia).
Chronicky dlhodobo pdsobiaca noxa moéze
ovplyvnit vietky spominané oblasti (CHGPS),
pricom intenzita jej pdsobenia ma za nasledok
nekompletnost alebo kompletnost, resp. jedno-
strannost alebo obojstrannost poskodenia (9).
Kombinuju sa principy celkovej zniZenej rastovej
tendencie tkaniv a oneskorenej apoptdzy epite-
lidlnych buniek v mieste spéjania sa prislusnych
Usekov. Pri Pierre-Robinovom syndréme, ktory
byva sprevadzany len palatoschizou, nikdy nie
cheiloschizou, sa tento fakt vysvetluje onesko-
renym rastom zékladov mandibuly, ¢o neumoz-
nuje zostup jazyka nadol a podmieriuje vznik
razstepu podkovovitého tvaru v strednej Casti
podnebia (3).

Interdisciplinarny pristup

Interdisciplindrny tim, ktory sa z(¢astruje na
diagnostike a lie¢be pacienta s rdzstepom, tvoria
pediater, genetik, ¢elustny ortopéd, plasticky
chirurg, rddiolég a inf zainteresovan{ odbornici
v centrach na liecenie pacientov s razstepmi (4).
Neskor sa uplatriuju foniater (audiolég), logo-
péd a psycholdg. Primarnu chirurgickd lie¢bu
vykondva plasticky chirurg podla urcitej ¢asovej
schémy (tabulka 1), kde pre Uplnost mozno este
spomenut vo svete experimentalne realizované
prenatalne intrauterinne operacie pod kontrolou
sonografie (8).



Obrdzok 1. Uzaver oronazélnej komunikécie
alveoldrneho vybezku maxily v oblasti chybaju-
ceho horného boc¢ného rezaka vlavo. V defekte
umiestneny hydroxyapatit zmiesany s trombocy-
tarnym koncentratom, mezemchymalne kmenové
bunky aplikované na kolagénovej membréne.

Zo stomatologickych disciplin okrem celust-
ného ortopéda (aplikuje elastické pasiky, obtu-
racné platnicky, ¢elustno-ortopedické aparaty)
vyznamnu uUlohu ma aj véeobecny zubny lekdr,
najlepsie pedostomatoldg, ktory pacientovi pra-
videlne konzervativne osetruje chrup, aby sa
zamedzilo pred¢asnym stratdm zubov, najma
v maxile. Zachovanie maximalneho poctu zubov
v hornom zuboradi zmen3uje tendenciu k hy-
popldzii maxily a zéroven poskytuje moznost
definitivneho stomatoprotetického osetrenia
po doviseni 18. roku zivota (1).

Maxilofacialna chirurgia

Napriek intenzivnej ¢elustno-ortopedickej
lie¢be sa mdze u pacienta s CHGPS vyvinut ne-
prava progénia (pseudoprogénia), ked doché-

Tabulka 1. Plasticka chirurgia — ¢asovd schéma
vykonov (5)

Vek dietata Typ vykonu

3.-6.mesiac  primdrna operacia pery a nosa

9.-12.mesiac priméarna operécia podnebia

korekcia deformacie nosa

21 (mékke asti)

4.r. korekcia makkého podnebia
6.1. faryngedlny lalok

8.r. dentoalveoldrny kostny step
14.r. nazalna osteotémia

dza k vzniku obrateného predhryzu dolnych
frontalnych zubov v désledku zaostavania rastu
strednej etdZe tvére (pozndmka: pravd progéniu
sposobuje nadmerny rast mandibuly, pri pseu-
doprogénii je sdnka normalnej velkosti). Tieto
stavy riesi sekunddrne maxilofacidlny chirurg
v rdmci ortognatnych operacif. Inou indikaciou
sekundarnej stomatochirurgie su pretrvavajuce
oronazalne komunikacie v oblasti alveoldrneho
vybezku maxily alebo v prednej ¢asti tvrdého
podnebia, ktoré spdsobuju vytekanie tekutiny
znosa pri pitf a zvyraziuju rinoldliu. Naj¢astejsie
ide o defekt v oblasti chybajiceho horného
boc¢ného rezaka resp. rezdkov (pri obojstran-
nom razstepe). Koncom minulého storocia
velmi populdrne kostné autotransplantéty sa
v sucasnosti pouzivaju menej ¢asto, nakolko
mozu spdsobovat morbiditu v mieste odberu
Stepu a pri dlhodobom sledovani podliehaju
vyraznej resorpcii. Uvedené nedostatky elimi-
nuju aloplastické materidly aplikované na prin-
cipoch riadenej kostnej regeneracie (guided
bone regeneration, skr. GBR). Na dosiahnutie
¢o najvyssej biologickej kvality kosti v mieste
razstepu Celuste sa zacinaju vo vacsej miere po-
uzivat keramické materidly, najma hydroxyapatit,
v kombindcii s trombocytarnym koncentratom
(platelet rich plasma, skr. PRP) (6) a autoldgnymi
mezenchymalnymi kmerovymi bunkami ziska-
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vanymi z kostnej drene (11), (obrdzok 1). Tym je
umozZnené nahradit chybajuci bo¢ny rezak intra-
osedlnym implantdtom a korunkou bez potreby
obrusovania susednych zubov.
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