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UvVOD

Bakalaiska prace pojednava o problematice rozstépovych vad plodu, mezi
jinymi o moznostech prenatalni diagnostiky téchto vad a o jejich 1€¢bé.

Rozstépové vady obliceje jsou jedny z nejcastéjSich vrozenych vyvojovych vad
plodu. Postihuji pfiblizn¢ jednoho z 530 Zzivé narozenych déti. Nevznikaji
rozstépenim, jak by se mohlo zdat, ale naopak kvili nespojeni jednotlivych vybézka
formujicich piislusné casti obliceje. Ke vzniku téchto vad dochéazi v prvnich dvou
meésicich t¢hotenstvi, tedy v dob¢, kdy se u embrya vyviji praveé obli¢ejova cast.
Orofacidlni rozstépy se déli na typické a atypické. Mezi typické patii rozstép rtu,
Celisti, soucasny rozstép rtu i Celisti, celkovy rozstép (rtu, Celisti i patra) a izolovany
rozsté€p patra. Mezi atypické rozstépy se tadi laterdlni rozstép, stfedovy rozstép,
pricny rozstép aj. U obou typl rozstépovych vad muze defekt postihovat pravou
nebo levou stranu, mize byt unilateralni i bilateralni, uplny ¢i netplny.

Orofacidlni roz8t€py je mozné prenatdlné diagnostikovat pomoci ultrasonografie
a magnetické rezonance.

Ke zpracovani této bakalaiské prace byla pouzita nasledujici vyhledavaci
strategie. Jako klicova slova byla zvolena: rozstép rtu, rozs§tép patra, prenatalni
diagnostika. Vyhledavani prob&hlo v databazich MEDVIK a BMC. Clanky byly
vyhledavany pouze v ¢eském jazyce od roku 1998 do roku 2011. V prvni etapé bylo
nalezeno celkem 135 ¢lankt. Bylo pouzito 6 ¢lankd. Zbylé ¢lanky nebyly pouzity
z divodu toho, Ze neobsahovaly potiebné informace o rozstépech rtu a patra.
V pribéhu psani bakalarské prace probc¢hla druha etapa vyhledavani s témito
klicovymi slovy: obli¢ejové rozstépy, ultrasonografické zobrazovani a magneticka
rezonance plodu. Pfi ¢emz bylo nalezeno 87 ¢lankd. Z toho bylo pouzito 5 ¢lankt
vV Ceském jazyce. Zbytek c¢lankli nebyl pouzit kvili nevyhovujicim informacim.
Zbytek informaci, potfebnych pro napsani bakalatské prace byl dohledan v knihach,

uvedenych v seznamu bibliografickych zdrojt.



1 PRENATALNI DIAGNOSTIKA

Prenatalni diagnostika je definovana jako vSechny prenatalni aktivity
vedouci k diagnostice vrozenych vyvojovych vad, za které jsou povazovany
vSechny morfologické, strukturalni, funk¢éni nebo molekularni odchylky piitomné
za porodu (i kdyZ se mohou projevit pozdé&ji), vnitini nebo vné&jsi, familiarni nebo
sporadicky se vyskytujici, zdédéné nebo jiné vady, které se vyskytuji jednotlivé
nebo mnohocetné.

Ukolem prenatélni diagnostiky je primarné seznamit rodi¢e plodu s moznosti
vyskytu vrozenych vyvojovych vad plodu a sdélit co nejpiesnéjsi informace
o mozném dopadu téchto vad na intrauterinni vyvoj plodu a postnatalni vyvoj
ditéte. Dalsim ukolem je uklidnéni pacientky a snizeni jejiho pfipadného stresu
souvisejiciho s patologickym téhotenstvim. Mezi dalsi cile prenatalni diagnostiky
patii umoznéni aktivniho planovéni gravidity a v pfipadé€ souhlasu rodiny zamezeni
porodu postizeného plodu rodi¢tim, u kterych hrozi narozeni ditéte s vrozenou
vyvojovou vadou. Neméné dulezitym tikolem je v¢asna diagnostika patologii plodu

a umoznéni ¢asného zahajeni 1é¢by. (Calda P., 2002, s. 16)

1.1 Rozstépové vady

Oblicejové rozstépy jsou nejcastéj$i vrozenou vyvojovou vadou orofacialni
oblasti. Jejich 1é¢ba vyzaduje dlouhodobou péci, proto piedstavuji velky
zdravotnicky a populacni problém.

Orofacidlni rozs$tépy mohou byt soucasti mnohocetnych malformaci ¢i syndromt
nebo se mohou vyskytovat samostatné jako izolované rozstépy. (Hruskova H.,
Calda P., Zizka Z., Krofta L., Baxova A., Zidovska J., Kapras J., Zivn}’l J., 1998, s.
382-383)

hlavy. Maji zfetelny vliv na vzhled nemocného svoji oblicejovou lokalizaci.

Vyzaduji dlouhodobou a komplexni 1é€bu nejen samotnych rozstépi, ale také



pfidruzenych vad. Jsou jedny z nejcastéjSich kongenitadlnich vad s vyraznym
podilem genetickych faktort. (Mé&stak a kol., 2005, s. 35)

Rozstépy mohou postihovat plody obou pohlavi, ale u muzského pohlavi se objevuji
Castéji.

Rozstépy obliceje zpiisobuji tézké funkeni 1 estetické vady. U kojenct se objevuji
problémy s vyzivou — unikani jidla, vytékani tekutin z st nebo pronikéani jidla
do dutiny nosni. Dal§imi vadami, které rozStépy zpiisobuji, jsou zanéty nosohltanu,
hornich cest dychacich, prudusek, zanéty stfedniho ucha vedouci az k poruchdm
asymetrii obliceje, Celist se nevyviji norméalné¢ a opozduje se ve svém ristu.

(Mazanek J., 2001, s. 54-55)

1.2 Prenatalni diagnostika oblic¢ejovych rozstépi

Prenatélni diagnostika rozstépu rtu s nebo bez rozstépu patra vyuziva hlavné
ultrazvukové zobrazovani. Oblicej plodu se vySetfuje v riiznych rovinach. Prvni je
sagitalni rovina, kdy se zobrazi nos, horni a dolni ret a brada plodu. Déle se
vySetiuje v transverzalni rovin€ k posouzeni oblasti rtu, Celisti a patra zaroven.
V ptipadé pozitivniho nédlezu na ultrazvuku se doporucuje déle vysSetfit karyotyp
plodu Kk vylouc¢eni asociace s pfipadnou chromozomalni aberaci. Podrobné
ultrasonografické vySetfeni dalSich organd pak slouzi k vylouceni jinych
strukturalnich vrozenych vad. (Sipek A., Gregor V., Horacek J., Masatova D., 2002,
S. 262)
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2 KLASIFIKACE OBLICEJOVYCH ROZSTEPU

Oblicejové rozstépy délime na typické a atypické.
Rozstépy typické:
- Retni (cheiloschisis);
- Retni a elistni (cheilognathoschisis);
- Patrové izolované (palatoschisis);
- Celkové (cheilognathopalatoschisis).
Rozstépy atypické:
- Pricné;
- Horni stfedni (nosu, horniho rtu, horniho rtu s defektem mezicelisti);
- Dolni stiedni (dolniho rtu, dolniho rtu a Celisti);
- Sikmé (rtu a tvafe, tvaie a dolniho vicka, srozitépem patra typickym

a atypickym). (Mést'ak a kol., 2005, s. 36)

2.1 Rozitépy typickeé

Vyskytuji se vyrazné Castéji nez rozitépy atypické. Radi se mezi né rozitépy
rtu, rtu a cCelisti, celkové rozstépy (ret, Celist a patro) a izolované rozstépy patra.
Nejzavaznéjsi jsou rozstépy celkové, které tvori vice jak polovinu vSech rozstépu.
(Mestak a kol., 2005, s. 36)

Orofacialni rozstépy maji rizné stadia zévaznosti. Typicky rozstép rtu je
linedrni defekt na jedné strané horniho rtu, ktery sahd az k nozdfe. V piipadé
rozStépu rtu a patra je zasazen alveolarni vybézek a tvrdé patro. Mize postihnout
spodinu dutiny nosni a ob¢as i dno orbity. (Koterova K., Krofta L., 2008, s. 230)

Typické rozStépy se déli do dvou genetickych skupin zalozenych

na poznatku, Ze z hlediska dédi¢né dispozice se tyto skupiny vzajemné nekiizi.
Do 1. genetické skupiny se fadi rozstépy rtu, rtu a celisti a rozstépy celkové.
Mohou byt jednostranné nebo naopak oboustranné, netiplné a uplné. Leva strana
obliceje je dvakrat Castéji postizena rozStépem nez strana prava. (M&stéak a kol.,
2005, s. 36)
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Rozstép rtu (cheiloschisis). Z vétsi ¢asti postihuji horni ret a patii mezi
Casté vyvojové vady. Objevuji se asi u jednoho z 1000 porodu, Castéji vSak
u chlapcii nez u dévCat a riziko vyskytu se zvySuje s vékem matky.
(Malinsky J., Malinska J., Michalikova Z., 2005, s. 85) Nejleh¢im typem je
tzv. naznaceny rozstép rtu. Je to maly zéafez na hranici ¢ervené rtu v misté
asi 2. horniho fezaku s naznaCenym jizevnatym pruhem, ktery se tdhne
k okraji nozdry. (Méstak a kol., 2005, s. 36) Nejcastéjs§im rozstépem je
lateralni jednostranny. Vznika tak, Ze se ryha mezi medialnim nosnim
vybézkem a maxilarnim vybézkem nevyplni mezenchymem, v dusledku
poruchy jeho proliferace. Pokud tato ryha perzistuje, vznikne netplny
roz§tép, viz obr. 1, ve formé& hlubokého Zlabku. Ryha se ale muze
prohlubovat, takze se oba vyb&zky nespoji a vznikne aplny rozstép. Ten
muze byt jednostranny vlevo nebo vpravo, nebo oboustranny. Vzacné se
muze vyskytnout i medialni rozsté€p vznikajici kvuli defektu ve spojeni obou
medialnich nosnich vybézk.

Rozstép dolniho rtu, ktery je taktéz raritni, vznikd jako defekt ve spojeni
obou mandibularnich vybézka, takze se mize vyskytnout pouze v roviné

medialni. (Malinsky J., Malinska J., Michalikova Z., 2005, s. 85)

Obr. 1: netplny rozstép rtu

Rozstép rtu a Eelisti (cheilognathoschisis). Podobné jako u rtu, tak i elist
muZe byt postiZzena roz§tépem v rtizném rozsahu od zarezu na Celisti, aZ po
uplny rozsteép celisti k foramen incisivum, ktery je patrny z obr. 2. V ptipadé
oboustranného postizeni rtu a Celisti byva v rizném stupni predsunuta

mezidelist.

-12 -



U rozstépu Celisti je 2. horni fezdk postizen deformaci, malpozici nebo chybi

uplné. (Mé&stak a kol., 2005, s. 36)

Obr. 2: Gplny rozstép rtu a Celisti

¢ Rozstép celkovy (cheilognathopalatoschisis) je nejzavaznéjsi formou prvni
genetické skupiny. Rozstépen je cely ret, Celist i patro. U jednostrannych
celkovych rozstépu (obr. 3) je deformovan také alveolarni oblouk ve smyslu
deprese zevniho segmentu s vytoCenim rozst€pového pdlu vnitiniho
segmentu dopiedu. U oboustrannych celkovych rozstéptu (obr. 4) je silné
pfedsunutd mezicelist pii soucCasné depresi obou postrannich segmentt.
Prolabium je drobné, nosni kozni pfepazka v podstaté chybi. (Mést'ak a kol.,

2005, s. 37)

Obr. 3: celkovy levostranny rozstép Obr. 4: celkovy oboustranny rozstép

U vsech typi rozstépa 1. genetické skupiny je deformovan i nos. Cim je
vada t&€z81, tim vétsi zmény nosu jsou viditelné. U jednostrannych rozstépl se jedna
o pficné protaZzeni nozdry na strané rozStépu s naznacenou jeji konkavitou,
u oboustrannych rozstépti se kromé malé nebo Uplné chybéjici kozni prepazky
objevuje pficné protazeni obou nozder s vyrazné Sirokym a plochym nosem.

(Méstak a kol., 2005, s. 37)
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Pokud se nevytvofi jedna Cichova plakoda, vznikne nos pouze s jednim otvorem,
jestlize vSak chybi obé ¢ichové plakody, chybi nos uplné. (Malinsky J., Malinska J.,
Michalikova Z., 2005, s. 87)

I1. genetickou skupinu tvofi izolované rozstépy patra. (Méstak a kol., 2005, s.
37)

Rozsté€p patra je zplUsoben nelplnym spojenim sekundarniho patra, k némuz
dochazi v 9. tydnu gravidity. (Sipek A., Gregor V., Hora¢ek J., Masatova D., 2002,
S. 261)

Jsou mén¢ Casté nez rozstépy rtu, vyskytuji se asi u 1 z 2500 novorozencii, Castéji
u dévcat a nejsou ovlivnény vékem matky. (Malinsky J., Malinska J., Michalikova
Z., 2005, s. 86)

Patro formuje klenbu dutiny tstni. Jeho rozs§tép mize zasahnout tvrdé patro, mekké
patro nebo ob¢ struktury. Existuje jednostranny nebo oboustranny rozs§tép a muize
byt kompletni nebo nekompletni. (Sipek A., Gregor V., Horagek J., Magatova D.,
2002, s. 262)

Podle lokalizace rozs$tépu se déli do tii skupin. Ty, které jsou pied foramen
incisivum, za nim nebo rozstépy v celém rozsahu — pted i za foramen incisivum.
(Malinsky J., Malinska J., Michalikova Z., 2005, s. 86)

Piedni rozstépy

Jsou to defekty ve vyvoji primarniho patra a vyskytuji se pred foramen
incisivum. Vznikaji tak, ze se nespoji intermaxilarni segment, tvofici primarni patro,
s maxilarnim vybézkem, ze kterého vyrlstaji patrové vybézky pro sekundérni patro.
Pfedni rozStépy mohou byt jednostranné nebo oboustranné, ale vzdy jsou
kombinovany s rozs§tépem rtu a Celisti. (Malinsky J., Malinska J., Michalikova Z.,

2005, s. 87)

Zadni rozstépy

Za foramen incisivum jsou rozstépy sekundarniho patra. Vznikaji v disledku
nespojeni patrovych vybézka a nasdlniho septa na jedné strané¢ — jednostranny,
nebo na obou stranich — oboustranny roz$t€p. ProtoZze uzévér Stérbiny mezi
vybézky sekundarniho patra probihd postupné zepiedu dozadu, miize byt tato vada

pouze caste€nd a vznikne roz$tép mekkého patra nebo uvuly. Rozstépy

-14 -



sekundarniho patra mohou byt izolované, protoze se patrové vybézky spojuji asi
o tyden pozd¢ji, nez splyvaji vybézky tvorici horni ret a maxilu. U dévcat se tyto
rozstépy vyskytuji Castéji z divodu toho, Ze u nich probihd spojovani patrovych
vybézkl asi o tyden pozdé€ji nez u chlapct. (Malinsky J., Malinska J., Michalikova
Z., 2005, s. 87)

Kombinované rozstépy

Vznikaji pted i za foramen incisivum, v oblasti primarniho i sekundarniho
patra, a byvaji kombinované s rozStépem rtu a Celisti.

Casové dochazi nejprve k roz§tépu rtu, elisti a primarniho patra, z diivodu toho,
Ze se tyto Utvary vyvijeji o tyden diive, a tento rozstép pokracuje v oblasti vyb&zkl
sekundarniho patra, které se uzaviraji o tyden pozdéji.

Defekty mohou byt rizného stupné. Miize se jednat pouze o jednostranny rozstép
primdrniho 1 sekundarniho patra, oboustranny roz§tép primarniho patra
kombinovany s jednostrannym rozstépem sekundarniho patra, nebo také kompletni
oboustranny rozstép primarniho i sekundarniho patra. (Malinsky J., Malinska J.,
Michalikova Z., 2005, s. 87)

Dalsim typem rozs§tépu patra je submukozni rozstép, kdy jsou svaly
mékkého patra rozestouplé a zakryté intaktni (neporuSenou) duplikaturou sliznice.
Znakem doprovazejicim tuto vadu je i rozStép uvuly. U submukoézniho rozstépu
patra, stejn¢ tak i u vSech dalSich rozstépt patra I. a II. genetické skupiny, je
pfitomna v rizném stupni hyperrinofonie a palatolalie. (Mé&st'ak a kol., 2005, s. 37)

U obou genetickych skupin se mohou vyskytnout mikroformy rozstépi,
které nejsou brany piimo jako roz§tépy, ale mohou mit vztah K této vadé, jako
vyjadieni dispozice k vlastnim roz§tdpim u potomki. Radi se mezi né& napf.
asymetricky pokles nosniho kfidla, jizva a kolobom horniho rtu, deformace
alveolarniho oblouku, atypie ve tvaru a postaveni postrannich fezaka, u II. skupiny
rozstép uvuly se soucasné vysoko klenutym, tzv. gotickym patrem.

Z pohledu vyskytu rozstépti jsou vyznamné i1 rasové diference. Nejmensi
vyskyt je u americkych ¢ernochti, vyssi u bilé rasy a nejvyssi u Japonct. (Méstak
a kol., 2005, s. 38)
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2.2 Rozstépy atypické

Zhruba 3% orofacialnich rozstépti se vyskytuje v neobvyklém misté
(umisténi) na obliceji plodu, mimo linie propojeni nostril se zadnim patrem.
Atypické rozstépy se vyskytuji v mnoha formach a rGzném stupni zavaznosti.
Existuji jednostranné a oboustranné, na kazdé strané¢ mtize byt jiny typ poskozeni.
Incidence atypickych rozstépl neni znama, protoze jde o vzacné piipady a sbér dat
neni standardizovan. (Mé&st'ak a kol., 2005, s. 39)

NejpocetnéjsSim druhem atypickych rozstépii je stiedni rozstép. Jednad se

0 ctyiuhelnikovy defekt v centrdlni ¢asti horniho rtu a patra, ktery je casto
doprovazen plochym nosem. Vyskyt je mensi nez 1% vSech rozstépovych vad
postihujicich horni ret. Typicka se vyskytuje kombinace tohoto defektu s plochym
nosem a hypotelorizmem. Poskozeni je disledkem S$patného vyvoje frontonazalni
prominence, kterd za normélnich okolnosti sjednocuje oba maxilarni vybézky.
Co se tyCe atypickych rozstépovych vad, nejcastéji se vyskytuje rozstép lateralni.
Incidence se pohybuje mezi 1 : 3000 — 5600 zivé narozenych déti a vétSinou byva
jednostranny, Castéji vSak postihuje levou stranu. Atypické rozstépy se ale mohou
objevit i bilateraln¢ (po obou stranich). Defekt je popisovan jako rozsifeni ustniho
otvoru pii pfitomné hypoplazii lateralni (bocné€) kostry obliceje a zevniho ucha.
Lateralni roz$tép je ve vétSiné piipadl izolovany (osamoceny) a tudiz neni
doprovazen zadnym dal$im defektem. (Koterova K., Krofta L., 2008, s. 232)

Pii¢né rozstépy vznikaji kvili poruSe vyvoje v oblasti prvniho a druhého
zaberniho oblouku. Typickymi znaky jsou rozstép ustniho koutku (macrostomie),
hypoplazie dolni Celisti, deformace aZ aplazie usniho boltce a atrézie zvukovodu.

Horni stfedni rozS$tépy se fadi mezi vady rinencefalické skupiny.
piipady maji Siroky defekt celého stiedni Casti rtu 1 patra, zpravidla kombinovany se
sttednim rozStépem nosu.

Dolni stfedni rozs$tépy se vyskytuji raritn€ a tykaji se rozstépu dolniho rtu,
viz obr. 5, popiipadé celisti a jazyka. Obcas mohou byt doprovazeny rozstépem
krku, prsni kosti a diastdzou (rozdvojenim) piimych bfiSnich svali az k pupku.

(Méstak a kol., 2005, s. 39)
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Obr. 5: G - rozstép dolniho rtu, H - makrostomie

Sikmé roz§tépy postihuji horni ret zevné od filtra, mnohdy i nosni k¥idlo a
dolni vicko, vyjimeéné o¢ni §térbinu, jak je vyobrazeno na obr. 6. Znovu mohou byt
rizného stupné postizeni od naznacenych rozstépti po zavazné deformace obliceje

s mikroftalmii nebo defekty bulbi. (Mést'ak a kol., 2005, s. 39)

Obr. 6: nékteré z variant sikmého rozstépu tvare: D - jednostranny vpravo, E -

jednostranny vlevo, F - oboustranny
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3 EMBRYOLOGIE

Z embryologického hlediska se orofacialni rozstépy déli na:

- Rozstépy primdrniho patra, které se v rizném rozsahu vyskytuji lateralné
od stfedni cary jako levostranné, pravostranné a oboustranné, zacinaji
na Cerveni horniho rtu a kon¢i v misté¢ foramen incisivum (rozstép rtu,
rozstép rtu a alveolu az k foramen incisivum).

- Rozstép sekundarniho patra, ktery se vyskytuje v rizném rozsahu ve stfedni
Cafe a zaCina na uvule a konéi v misté foramen incisivum (izolovany rozstép
patra).

- Rozstépy kombinované, postihujici primérni i sekundarni patro (rozstép rtu,
Celisti a patra). (Calda P., Hruskova H., 2001, s. 27)

Rozstépy se tvori bud tak, Ze nedojde ke sjednoceni obli¢ejovych vybézkl
a vznikd rozstép primarniho patra, nebo se nespoji patrové ploténky a vytvofi se
rozstép sekundarniho patra.

26. - 30. den vyvoje plodu je stanovovan jako zacatek kritického obdobi pro vznik
oblicejovych rozstépa. CRL se v této dobé pohybuje mezi 3 - 5 mm. Koncem
kritického obdobi je oznaovan 52. az 56. den, kdy je CRL 22 - 25 mm. (Calda P.,
Hruskova H., 2001, s. 27)
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4 ETIOLOGIE

Vrozené vyvojové vady vSeobecné vznikaji vlivem faktor zevniho

a vnitintho prostfedi. Asi 10% vrozenych vad je zplsobeno faktory
environmentalnimi, 20% genetickymi ptedpoklady a 70% z nich vznika ptipadnym
splynutim nékolika faktord, tzv. multifaktorialni (polygenni) komplex.
Stejné tak i orofacidlni rozstépy jsou podminény multifaktorialné. Genetické pozadi
tvoii polygenni systém, ktery znazoriuje urcitou ,,predispozici®, ale sdm o sob¢
rozstép nezpusobi. Az spojenim se Skodlivymi faktory zevniho prostifedi vznikne
vada. A to tehdy, pokud souhrn vSech genetickych faktorii a faktorti zivotniho
prostiedi presdhne prahovou hodnotu normality (multifaktoridlni dédicnost
s prahovym efektem). (Mé&st'ak a kol., 2005, s. 35)

Roli genetiky u rozstépt si lze predstavit na jednoduchém ptikladu: pokud

se u jednoho z rodi¢t vyskytne rozstép rtu s nebo bez rozstépu patra, je 3 — 4 %
riziko, ze i dité bude postizeno orofacialnim rozst€épem. Pokud je jeden z rodi¢u a
jedno dité postizeno rozstépem rtu s nebo bez rozstépu patra, pravdépodobnost
vzniku roz§tépu u dalSiho narozeného ditéte je 11%.
Genetické faktory jsou zodpovédné za 15 % rozstépovych vad, které jsou zpravidla
spojen¢ s jinymi vadami. Za dalSich 30 % rozst€épovych vad jsou zodpoveédné
faktory zevniho prostifedi. Ty jsou schopny vyvolat izolované rozstépy (asi 10%
vSech izolovanych roz§té€pil) nebo mnohocetné odchylky, u kterych je rozstép pouze
jednou ze $kaly souboru mnohoéetnych malformaci. (Calda P., Hruskova H., 2001,
s. 27)

Pti studiu pfi¢in vzniku vrozenych vyvojovych vad mé zna¢ny vyznam
skupina infekci souhrnné oznacovand TORCH (toxoplazméza, rubeola, CMV,
herpes viry). Jednd se o infekce béhem téhotenstvi, které mohou svymi
teratogennimi vlastnostmi vyvolat malformace plodu. Proto je pro osud gravidity
a plodu dulezita jejich v¢asna diagnostika a pfipadna 1écba.

V dnesni dobé se jako nejvyznamngjsi pficinu vrozenych vyvojovych vad udava
lidsky CMV (cytomegalovirus), ktery se poc¢itd mezi herpes viry. Tento vir ma

schopnost pretrvavat dlouhou dobu v lidském téle, proto u t€hotnych Zen neni
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dilezita jen prvotni infekce, ale i obnoveni infekce latentni. (Calda P., Hruskova H.,
2001, s. 28)

Virus se prenasi na plod skrz placentu pii virovém onemocnéni matky v prvnim
trimestru nebo z plodové vody ¢i porodniho kanalu v perinatalnim obdobi.
U onemocnéni plodu je diilezita doba napadeni virem a jeho virulence (schopnost
vyvolat infekci). V ptipadé€, Ze je infekce velmi zavazna, dochazi ke smrti plodu
a k potratu. Viry jsou schopné poskodit plod, aniz by se dostaly do jeho tkané
(fetalni tkan€). Pokud se usidli v cévach placenty, miize se stat, ze je poSkodi,
zpusobi anoxii plodu a jeho smrt.

Typ vzniklé malformace je podminén tim, v jakém stddiu vyvoje byl plod napaden.
Nejrizikov€j$im stadiem je prvni trimestr téhotenstvi. (Calda P., Hruskova H., 2001,
S. 27-28)

Z patogenetického hlediska je rozSt€p rtu a celisti poruchou spojeni
maxilarniho a nazomedialniho vybézku, rozStép patra zas vznikd nesloucenim
plotének v dusledku jejich hypoplazie (nedostatecného vyvinuti) nebo poruchou
v horizontalizaci. (Méstak a kol., 2005, s. 35)
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5 PREVENCE VZNIKU ROZSTEPOVYCH VAD A
PROGNOZA

Dtlezitou roli zde ma i prevence vlivu exogennich faktorG zevniho
prostiedi. Krom¢ vylouc¢eni pusobeni vSech znamych teratogend, které mohou
negativné puisobit na t€hotnou, je to hlavné kvalita Zivotniho stylu. (M¢&stak a kol.,
2005, s. 40)

Historické a soucasné studie poukazuji na pozitivni preventivni vliv kyseliny listové
u orofacialnich rozstépu, stejné jako u defektu neuralni trubice. (Calda P., Hruskova
H., 2001, s. 28)

Velmi uspokojivé vysledky chirurgické 1é€by, dokonald péce pediatricka,
foniatrickd a ortodonticka vedou k preziti skoro vSech déti postizenych rozstépem.
Mgéstak uvadi: ,,Pro vysoky podil dédiénych faktord obli¢ejovych rozstépt
doneddvna stile pfibyvalo a vsoucasné dobé se udrzuje jejich incidence
na piiblizn¢ stalé¢ urovni diky restrikci reprodukce u geneticky siln€ postizenych
jedinc. Napomocny tomu jsou i moderni vySetfovaci metody, jako je sonografie,
cytogeneticka amniocentéza, piipadné i fetoskopie.” (Mé&st'ak a kol., 2005, s. 40)

V piipad€ samostatného rozstépu rtu nebo rtu a patra je progndza uspesné
kosmetické a funkéni napravy ptizniva. U pfidruzenych malformaci zalezi na druhu
vady a zéavazZnosti nebo 1 na diagnoéze syndromu. Jestlize se jednd o rozsahlé
medialni roz§tépy nebo jsou tyto rozstépy sdruzené s vadami mozku, je progndza
obvykle velice Spatnd. (HruSkova H., Calda P., Zizka Z., Krofta L., Baxova A.,
Zidovska J., Kapras J., Zivn}'l J., 1998, s. 384)
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6 ULTRAZVUKOVE VYSETRENI V TEHOTENSTVIi

Cilem ultrazvukového screeningu je zobrazeni vSech viditelnych organt
a struktur plodu a posouzeni, zda je plod normalni nebo jestli je u n¢j prokazatelné
pfitomna vrozena vada.
K tomu je potteba dikladné¢ vysettit plod a vSechny jeho okolni struktury (placentu,
plodovou vodu a plodové obaly), dale je nutna perfektni znalost ultrazvukové
anatomie plodu a schopnost rozlisit patologické stavy od normalnich. Kvalita
provedeni vySetfeni zavisi také na kvalit¢ ultrazvukového pfistroje a

na zkusenostech vysetiujiciho. (Calda P., 2002, s. 16)

Prvni screening (11. — 14. tyden)

Pro vc€asny zachyt vrozenych vad plodu je nejsledovanéj§im obdobim konec
prvniho trimestru téhotenstvi mezi 11. az 14. tydnem gravidity. Ultrazvukovy
screening je dulezity pro diagnostiku plodi s rozstépem neurdlni trubice (zejména
kranidlnich rozstépl), zdvaznymi srdecnimi vadami, redukénimi vadami koncetin
plodu a dal$imi strukturalnimi vadami. V diagnostice chromozomalnich aberaci
a dalSich genetickych vad plodu je ultrazvukovy screening V 1. trimestru také velmi
citlivym vySetfenim. Posuzujeme tzv. ultrazvukové markery, kterymi jsou zejména
nuchalni translucence, pfitomnost nosni kosti, trikuspidalni regurgitace, patologicky
Doppler v ductus venosus a patologicky fronto — maxilarni thel.

Spolecné s biochemickymi markery dosahujeme v tomto kombinovaném screeningu
I. trimestru detek¢éni citlivost pro Downlv syndrom az 97 % pii 3 % falesné

pozitivité. (Calda P., 2002, s. 17)

Druhy screening (18. — 20. tyden)

Ultrazvukovy screening ve druhém trimestru diagnostikuje zejména plody
S rozStépem spinalni ¢asti neurdlni trubice (spinalni NTD), rozstépem rtu a Celisti,
detekuje vétSinu srdeCnich vad, kostnich dyspldzii, zavaznych vad urotraktu
a dalSich strukturdlnich vad. V diagnostice chromozomalnich aberaci je

ultrazvukovy screening ve II. trimestru mnohem méné ucinny. U Downova
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syndromu, jsou morfologické nepravidelnosti na ultrazvuku nepatrné nebo nejsou

viditelné viibec, pokud neni pfitomna zavazna vrozena srde¢ni vada.

Treti screening (30 — 32. tyden)

Pti poslednim screeningu se kontroluje rist plodu, mnozstvi plodové vody, poloha
placenty a vyhledavaji se anomalie, které nebyly viditelné ve Il. trimestru.
Mezi jinymi to jsou — dilatace mozkovych komor, respektive hydrocefalus, dilatace
kalicho-panvi¢kového systému ledvin plodu a nékteré druhy osteochondrodysplazii.
Stejné jak je tomu u vsech ultrazvukovych screeningovych vysetfeni, pozornost

by méla byt vénovana celému plodu. (Calda P., 2002, s. 18)

6.1 Normalni ultrazvukovy obraz fetalniho obliceje

Morfologii obli¢eje plodu Ize zhodnotit jiz v prvnim trimestru té¢hotenstvi
transvaginalni ultrazvukovou sondou a pii dobrych akustickych podminkéch
I transabdominalnim vySetfenim.

Nejcastéji se oblicej plodu vysetfuje az ve II. trimestru v mediosagitalni roving,
ktera umoziuje zobrazeni profilu obliceje. Spolu s mediosagitalni rovinou je nutné
provést vySetfeni 1 v axialni a korondlni roviné. Pii posunu sondy rovnobéZné
k roving, ve které se méfi biparietalni primér hlavicky, se distalné zobrazi orbity.
Je mozné sledovat pohyby o¢ni bulbu, které nejsou vzdy synchronni. Posun sondy
jesté dal distalnim smérem umozni vidét patrovy oblouk, dutinu ustni s jazykem

a mandibulu. (Koterova K., Krofta L., 2008, s. 225)

6.2 Abnormalni ultrazvukovy obraz fetalniho obliceje

Rozstépové vady rtu jsou zjistitelné ultrasonograficky casto az po 13. tydnu
téhotenstvi. Roz8té€p patra se ale nemusi zobrazit az do konce 18. tydne, protoze
Vv této dob¢ probihd spojovaci proces maxily. VySetteni obliceje plodu a jeho profilu
se provadi pfedevSim ve druhém trimestru t€hotenstvi a mélo by byt zahrnuto
do ultrazvukového screeningu mezi 18. az 20. tydnem gravidity. Velkou vyhodou

Vv diagnostice je moznost uplatnéni transvaginalni sonografie sondou 6,5 nebo 7
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MHz. Takovym zpiisobem lze rty plodu sledovat jiz zacatkem II. trimestru (mezi 9.
az 15. tydnem tchotenstvi) a zpravidla se orofacidlni defekt odhali. Brzka
diagnostika taktéz umoziiuje vcasné rozhodnuti matky postizeného plodu
0 pfipadném ukonceni tc¢hotenstvi nebo pokracovani. Pokud se ovSem jedna
o izolované jednoduché orofacialni roz$tépy s dobrou opera¢ni a pooperaéni
perspektivou, ukonceni gravidity se nenavrhuje. Protoze je vice nez 8%
orofacidlnich rozstépt spojeno s chromozomalnimi odchylkami, indikuje se u vSech
takto postizenych ploda karyotypizace (analyza chromozom). (Calda P., Hruskova
H., 2001, s. 28)

Diagnostika obli¢ejového rozstépu neni jednoduchd a zévisi na poloze
plodu, jehoz obli¢ej nemusi byt vzdy pfiznivé otocen. Jednostranny rozstép rtu
s nebo bez rozstépu patra se na ultrazvuku zobrazi jako Sikmy otvor ve rtu, tdhnouci
se nahoru az k nosu. Pro rozstép patra je charakteristicka stfedova anechogenni
z6na v maxile a patru. V piipadé oboustranného rozsté€pu rtu s nebo bez rozstépu
patra nelze ziskat pohled na rty. Zobrazi se anechogenni oblast v horni celisti a
pied obli¢ejem je viditelna centralni masa, takze pohled na oblic¢ej plodu z profilu je
neobvykly s hmotou pod nosem pfed maxilou. Tato tzv. premaxildrni protruze
(paranazalni echogenickda masa) je vyznamnym ukazatelem kompletniho
oboustranného rozstépu rtu a patra jiz pred 20. tydnem tchotenstvi a muze byt
vyrazn€j$i a ndpadnéj$i nez samotny rozstép. Stredovy rozstép rtu a patra se casto
spojuje sjinymi oblicejovymi vadami, napt. hypotelorismem, kyklopii,
holoprozencefalii, poruchou vyvoje nebo ristu nosni piepazky a oka. Oblicejové
vady se obcas projevuji polyhydramniem, kvili Spatnému polykani plodu.
(Hruskova H., Calda P., Zizka Z., Krofta L., Baxova A., Zidovska J., Kapras J.,
Zivny J., 1998, s. 385)

Roz3tép rtu je nejlépe diagnostikovatelny v koronalni roviné, kdy je mozné
zobrazit linearni vadu sahajici od jedné nostrily k ustni §térbin€. Mnohdy rozstép rtu
doprovazi deformace nosu a horniho rtu. Axidlnim fezem maxilou se 1épe pozna
roz§iteni defektu do oblasti patra. Pomoci sklonu ultrazvukové sondy se da
zhodnotit rozsah postizeni, zjisti se, jestli je poSkozena ptedni Cast patra, patrovy
oblouk ¢i zda vada postihuje 1 zadni Cast patra. Jednostranny roz§tép rtu a patra
a oboustranny rozs§tép rtu nemusi znamenat vyraznou zménu v profilu obliceje.

Bilateralni roz$tép rtu a patra byva zjistén v Casném stadiu gravidity (v 11. az 14.
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tydnu) pravé diky piitomnosti premaxilarni protruze. Diagnostika izolovaného
rozstépu cCelisti a patra miize byt naro¢na v piipadé, ze je soucasné neporuseny horni
ret.
Roz8tép mekkého patra na ultrazvuku neni mozné zobrazit. (Koterova K., Krofta L.;
2008, s. 230-232)

U vSech druhli rozstépu rtu a patra se mohou objevit anomalie jinych
systémi a Casti plodu. Nejcastéjsi jsou vrozené srdeCni vady a nitrolebecni

malformace. (Calda P., Hruskova H., 2001, s. 29)
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7 3D ULTRASONOGRAFIE

V poslednich letech dosahuje velkého tspéchu trojrozmérné zobrazeni plodu
transvaginalni nebo abdominalni sondou. Transvaginalné je mozné obli¢ej plodu
zobrazit detailn¢ jiz v 9. tydnu tehotenstvi. Trojdimenzionalni obraz je ptresnéjsi
nez dvojrozmérny, ktery umoziuji konvencni ultrasonografické pristroje. Ale i tak
ma 3D zobrazeni sva omezeni a je brano pouze jako dopliujici technika. (Calda P.,
Hruskova H., 2001, s. 29)
pouziva pii vySetfeni orofacidlni oblasti plodu. Hlavni ptednosti oproti 2D
zobrazeni je multiplanarni analyza, kdy se obli¢ej zndzorni ve tiech navzijem
kolmych rovinach, jak je zndzornéno na obr. 7. Dal§i vyhodou je zobrazeni
panoramatického obrazu povrchu obliceje. Tento zpiisob zobrazeni perfektné
ukazuje proporce obli¢eje plodu. (Koterova K., Krofta L., 2008, s. 225)

Calda a Hruskova publikovali: ,,Prenatalni ultrazvukovy screening zamétfeny
na fetdlni anatomii stfedni oblicejové c¢asti se doporucuje provadét ve 3
ortogonalnich rovinach:

- Vvrovin¢€ koronalni, kterd zobrazi horni ret,

- Vvrovin¢ axialni, kterd zobrazuje zubni lizka a misto spojeni primarniho

a sekundarniho patra a

- v sagitalni roving, zobrazujici linii spojeni sekundarniho patra.” (Calda P.,

Hruskova H., 2001, s. 29)

Nejlepsi pro zobrazeni plodu jsou roviny koronalni a axidlni. Soucasné sledovani
vSech tfi ortogonalnich rovin je nejvetsi prednosti rekonstrukce 3D ultrazvukového
obrazu. (Hruskova H., Calda P., Zizka Z., Krofta L., Baxova A., Zidovska I.,
Kapras J., Zivny J., 1998, s. 385)
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Obr. 7: nastaveni roviny pro zobrazeni profilu plodu

7.1 Princip zobrazeni

Po dlouhou dobu si 1ékati museli 3D rekonstrukci plodu vytvaret sami svoji
predstavivosti na zéklad¢ 2D obrazi.
V posledni dobé zvySena kapacita procesord, které zpracovavaji ultrazvukovy
signal, umoznila vyhodnoceni dat v celém na¢teném objemu dat prakticky on-line
a zpracovani jednoho objemu netrva déle nez 1 vtefinu.
Pti zpracovavani jednoho nacteného objemu se jedna o 3D ultrazvukové vySetient,
pii nacitani téchto objemt rychle za sebou ziskame 4D vySetieni (pohyb plodu
V realném case). Diive provadéné nacteni série 2D obrazka k ziskani potfebného
objemu pomoci manualniho pohybu sondou bylo nahrazeno mechanickym kmitem
ultrazvukového krystalu, umisténého v ultrazvukové sondé€. Ziskany objem dat je
mozné potom dale zkoumat v riznych rovinach, hodnotit off-line, podobn¢ jak je
tomu u RTG, CT nebo MR snimkii, nebo dale zpracovavat pomoci postprocessingu.
Jisté stoji za zminku i tzv. multiplanarni zpracovani obrazu. Pfi tomto zobrazeni se
da pohybovat v objemu dat v riznych thlech, takZe je mozné ziskat pomoci 3D
rekonstrukce dopocitavané roviny, které nelze pii standardnich fezech nastavit.
Nactena data se daji dale zpracovavat. (Vlasin P., 2008, s. 20)

Je nutné si uvédomit, Ze u 3D vySetieni je nezbytné splnit par podminek.
Kvalitni maximalné optimalizovany B obraz. Nedéa se ptredpokladat, Zze pokud se
néco nedafi znazornit v 2D zobrazeni, podaii se to v 3D modu. Nepracuje se totiz

s 2D obrazem, ale s celkovym objemem.
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Optimalizace velikosti snimaného objemu, casu snimani, gainu i redukce Sumu
(treshold). Jde o rozhodnuti, zda bude pouzito 3D snimdni (u nehybajicich se
objektti poskytuje lepsi kvalitu zobrazeni) nebo 4D (lepSi pro pohybujici se
objekty). (Vlasin P., Cuprova M., Drabkova M., Jurankova E., 2008, s. 349-350)
Rendering modus 3D ultrasonografie umoziuje témeét fotorealisticky obraz,
jestlize je nad obli¢ejem dostatecné mnozstvi plodové vody. Tato optimalni situace
vznikne asi u 70% vysetienych plodid. Manipulaci ve spravné roviné a zvolenim
vhodného fezu ale mizeme z ¢asti ovlivnit kvalitu obrazu. 3D ultrasonografie
poskytuje lepsi a rychlejsi diagnostiku, ale i eliminaci rozstépu rtu. Spolehlivéji
dokaze zobrazit premaxilarni protruzi, kterd se u rozstépu charakteristicky
vyskytuje. Multiplanarni analyza umoznuje takové otoceni sondy pfi zobrazeni
dutiny ustni plodu, ze které je viditelné, je-1i postizeno i patro. (Polak P., Skiivanek

A., Huspeninova S., 2007, s. 213-214)

7.2 Surface mode

Surface mode patii mezi nejpopularnéj$i moznosti prezentace dat ziskanych
pii 3D ultrasonografii. Ultrazvukovy pfistroj je schopny vyhodnotit rozhrani dvou
riznych echokontrastli a po nasledném zpracovani zobrazit povrchovou strukturu
plodu. Timto zplisobem je mozné ziskat pomérné vérné zobrazeni napi. obliceje
nenarozeného plodu, v ptipadé 4D je patrna dokonce i mimika oblic¢eje. (VIasin P.,
2008, s. 21)

Surface mode je velmi zajimavé obliCejové zobrazeni. Toto zobrazeni se da
vyuzit v prenatdlni diagnostice drobnych anomalii obliceje, rozstépovych vad
nebo riznych syndromil. Pii zobrazeni roz$tépli obliceje lze ziskat piesnou
pfedstavu o rozsahu poskozeni, viz srovnani na obr. 8. Dalsi pfipadna konzultace
poskytne plastickému chirurgovi lepsi a ptesnéjsi predstavu o moznostech korekce.

(Vlagin P., Cuprova M., Drabkova M., Jurankova E., 2008, s. 350)

-28 -



Obr. 8: rozstép rtu v 2D a 3D-USG obraze

7.3 Limity 3D-US

3D- a 4D-ultrasonografie plodu v déloze vyzaduje jisté nezbytné okolnosti.
Pokud nejsou splnény, je vySetfeni nemozné nebo minimalné velmi zavadéjici.
Musi se dosahnout zejména téchto kritérii:
- nad casti plodu, ktera se zobrazuje, musi byt dostate¢né mnozstvi plodové
vody
- pfi rendering modu by nem¢lo byt zobrazované misto piekryto (zakryto)
drobnymi ¢astmi
- Zobrazovana partie by méla byt pfinejmensim ¢astené naklonéna
K ultrasonografické sondé
- pfi 3D utrasonografii musi byt plod alesponi na chvili v klidu
- Obecné akustické podminky musi byt minimélné¢ primérné (Poldk P.,

Skiivanek A., Huspeninova S., 2007, s. 214-215)
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8 LECBA ROZSTEPOVYCH VAD

Objeveni rozstépu pomoci ultrazvuku umoziuje véasné informovani t€hotné
o vadé a odeslani ke konzultaci s plastickym chirurgem. Rodice jsou tak seznameni
s rozsahem vady a s naslednymi kroky nezbytnymi ke korekci rozstépu. Vcasna
diagnostika zavaznych a prognosticky nepfiznivych orofacialnich defektt (do 24.
tydne téhotenstvi) umoznuje té¢hotné se, po zvazeni vsech ziskanych informaci,
rozhodnout, zda chce postizeny plod donosit nebo si pieje téhotenstvi ukoncit.
(Hruskova H., Calda P., Zizka Z., Krofta L., Baxova A., Zidovska J., Kapras J.,
Zivny J., 1998, s. 386)
T¢hotna a jeji partner by méli byt vzdy geneticky konzultovani, pokud se u jejich
plodu diagnostikuje orofacialni roz§tép. Casto je také snaha domluvit jiz prenatélné
konzultaci s plastickym chirurgem, aby se rodi¢e mohli rozhodnout, jak chtéji dale
v gravidité pokracovat.
Lécba orofacidlnich rozstépti je kombinovand, opird se o 1écbu chirurgickou,
ortodontickou a protetickou.
Chirurgickd operace je zakladni 1é€ebnou metodou — rozstép rtu se operativné tesi
jiz hned v prvnich dnech po porodu, kdy se vyuziva velkych reparacnich vlastnosti
jesté fetalni koZni tkdné€. Vysvétlenim je pretrvavajici vysoka hladina kyseliny
hyaluronové ve tkanich, ktera ve druhém tydnu Zivota klesa na trvalou celozivotni
hodnotu. Operace rozstépu rtu, Celisti a patra probiha vicestupfiové. Po korekci
defektu rtu se tesi defekt patra mezi 9. a 12. mésicem veku. Nacvik feci se zahajuje
od 15. mésice. Ortodon¢ni korekce se zahajuje od 6. roku a spongioplastika Celisti
se provadi od 8. roku ditéte. (Mazanek, 2001, s. 55)
Pokud se vyskytnou vzacné rozstépy, které zahrnuji oéni vicka s expozici rohovky,
provadi se alespoil ¢astecna chirurgicka tprava hned, jakmile to dovoli zdravotni
stav ditéte. (Hruskova H., Calda P., Zizka Z., Krofta L., Baxova A., Zidovska J.,
Kapras J., Zivny J., 1998, s. 386)

Na chirurgicky zakrok navazuje rehabilitacni péce (svalova cviceni,
masaze). Korekci celistnich anomalii a vad nosu se ponechdvda az na dobu

po ukonceni rlstu obliceje, ¢ili asi v 16. roku véku jedince. Po této dob¢ se zaina
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opravovat i Skody vzniklé na chrupu a to pomoci protetickych nahrad. (Mazanek,
2001, s. 55)

Chirurgickd operace vétSinou upravi estetiku tvafe a funkcnost feci.
Vysledek ale vzdy zavisi na stupni poSkozeni. Podle rozsahu vady se rozhoduje
0 poctu operaci a procedur nutnych k dosazeni tizeného efektu. (Hruskova H.,
Calda P., Zizka Z., Krofta L., Baxova A., Zidovska J., Kapras J., Zivn}'l J., 1998, s.
386)

8.1 Lécba typickych rozstépi obliceje

Operace rozstépu rtu se zaklada na sesiti ktize, sliznice a svall rozst€peného
rtu. V pribéhu operace se rekonstruuje spodina nosu a uzavira se ptipadny rozstép
Celisti. Zamérem opera¢niho vykonu je rekonstrukce vSech tkani rozstépeného rtu
se zachovanim Kupidova luku.

Doba rekonstrukce rtu, stejné¢ jako postup operace, je ruzna, v zavislosti
od zvyklosti daného pracovisté. V podstaté by mél byt postizeny ret operovan ihned
po porodu a nejpozdéji do 6. mésice veéku ditéte, pouze u netplnych rozstépt rtu je
operace mozna i V pozd¢jSim veéku. U oboustrannych rozstépli se doporucuje
obnoveni kruhového svalu 1ust za uclelem plsobeni rekonstruovaného rtu
na nepiiznivé predsunuti mezicelisti.

Pii rekonstrukci rozStépeného rtu dosdhla chirurgickd lé¢ba vysokého stupné
dokonalosti. Ptetrvavajicim problémem zlstava feSeni méné ¢i vice zavaznych
deformaci nosu u rozstépd, a to jak v dobé primarni operace, tak i v pozdéjSim
véku.

Chirurgicka 1écba u rozstépu patra predpoklada uzavieni mékkého a tvrdého patra
proti nosni duting.

Stejné€ jako u rozstépu rtu, tak 1 u rozstépu patra jsou rizné nazory na rekonstrukéni
postupy a dobu operace. Néktera pracovisté davaji prednost rekonstrukci mékkého
patra v ¢asnéj$i dob¢ (ve 3-7 mésicich v€ku, n€kdy i diive) a uzavéru tvrdého patra
V pozd¢jsi dobé (v 8-9 letech), néktera pracovisté zase operuji mekké i tvrdé patro

ve 2-4 letech, ptipadné dfive.
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Rekonstrukce rozstépu patra spociva v jeho sesiti ve tiech vrstvach (sutura nosniho
mukoperiostu, svali mékkého patra a oralniho mukoperiostu). Soucasné se
operatéii snazi prodlouzit rekonstruované patro jeho retropozici, coz ma ptiznivy
vliv na kvalitu feci.

Mimo primarni operace rtu a patra se provadi dalsi chirurgickd 1écba obli¢ejovych
rozStépti mnohdy az do dospélosti. Je to naptiklad prodlouzeni nosni ptrepazky
u oboustrannych rozstépd, implantace kosti do Celisti, korekce nosu
u jednostrannych i oboustrannych rozstépu, prodlouzeni patra tzv. faryngofixaci,
pokud nebyla provedena pfi primarni operaci, apod. (Méstak a kolektiv, 2005, s.
38-39)

8.2 Lécba atypickych rozstépi

Lécba atypickych rozstépt je individudlni, velice obtizna a zahrnuje mnoho
fazi 1éCby. Na terapii obli¢ejovych rozstépu se podileji kromé plastickych chirurgii
i dalsi odbornici — pediatr, ortodont, foniatr, logoped, otorinolaryngolog,
anesteziolog nebo psycholog. Ortodonticka 1écba je nutnd u 30-50% déti, 1ékarské
kontroly jsou ale potiebné u vSech postizenych rozstépem, od kojeneckého veéku az
do dospélosti. Foniatricko-logopedicka péce se d€li na ptipravnou fazi a na vlastni
pooperacni péci, ktera je do 2 let tspesna asi u 90 % piipadl. Stejné tak je dulezita
1 Gcast psychologa na 1écbé. Kromé funkénich problémt spojenych s obli¢ejovymi
roz8tépy, nelze opomenout ani zmény na psychice postizeného.

Meést'ak a kolektiv ve své knize uvadéji: ,,Poruchy interpersonélnich vztahi v rodiné
1 mimo ni, traumatizujici zazitky ve Skole a problémy seberealizace jsou hlavnimi
faktory, které mohou negativné plsobit na formovani psychiky a Zivotnich postoji

jedince s rozstépovou vadou.“ (Mé&stak a kolektiv, 2005, s. 39-40)
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9 VYSETRENI PLODU MAGNETICKOU REZONANCI

Pouziti magnetické rezonance za ucelem zobrazeni plodu in utero neni
novinkou. Prvni pokusy o zobrazeni plodu pomoci magnetické rezonance spadaji
do doby prvni poloviny osmdesatych let 20. stoleti. NejvyznamnéjSim omezenim
MR byly vté dobé dlouhé vySetiovaci Casy standardnich sekvenci spinového
a gradientniho echa, které trvaly fddové minuty. Diagnostickou hodnotu vysetieni
siln¢ limitovaly artefakty, které vznikaly pohyby plodu béhem vySetteni. Omezeni
artefaktll bylo mozné dosahnout pouze sedaci plodu, a to podanim diazepamu matce
nebo pankuronium bromidu do fetalni cirkulace. Oba tyto pristupy mély sva rizika.
Vyrazny rozvoj magnetické rezonance plodu nastal ve druhé poloviné devadesatych
let, kdy se jiz zacaly vyrabét moderni MR pfistroje, umoznujici provadéet ultrarychlé

MR zobrazovani. (Elias P., Zizka J., Horak D., 2004, s. 302)

9.1 Zpusob vySetireni

Jedna sekvence na MR pfistrojich obvykle trva né€kolik minut, podle druhu
pristroje a zobrazeni se délka sekvenci pohybuje mezi dvéma az dvanéacti minutami.
Pii vySetfovani je dilezité, aby plod byl po celou dobu trvani sekvence v klidu,
coz umoziuje vznik kvalitniho obrazu. Plod se vSak v déloze velmi ¢asto pohybuje.
Na starSich MR pfistrojich bylo kvalitni zobrazeni plodu klasickymi sekvencemi
prakticky nemoZné. Obrazy byly nehodnotitelné kvili pohybovym artefaktim.
Az po zdokonaleni technickych parametri MR pfistrojli bylo mozné zavést nové,
rychlé sekvence, které jsou schopny vytvofit i n€kolik obrazi v pribehu jedné
sekundy, takze vznik celé sekvence obrazi trva jen nékolik desitek vtetin. (BelSan
T., 2003, s. 19)

Zminéné metody ultrarychlého MR zobrazeni dovoluji zkratit akviziéni
dobu pro jednu vrstvu na 1 sekundu. To vyluCuje nutnost sedace matky

nebo samotného plodu a zkracuje celkovou dobu vySetieni.
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Ptipadné artefakty zplisobené pohybem plodu uz neptedstavuji takovy problém jako
v minulosti. Pokud se ale i tak objevi v nékterém z obrazi pohybovy artefakt, je

mozné jednoduse piisluSnou sekvenci zopakovat. (Calda a kol., 2007, s. 251)

9.2 Pribéh vysetieni

MR plodu se pievazné neprovadi diive nez v 17. tydnu téhotenstvi. Neni

potfeba farmakologické piiprava. Vysetteni probiha obvykle pii klidném, mélkém
dychani matky, pfipadné pii kratké apnoi. Pouzivd se zejména T2 vazené,
ultrarychlé sekvence typu single-Shot fast spin echo nebo sekvence gradientniho
echa.
Vyhodou T2 vazenych sekvenci je zpravidla lepsi tkanovy kontrast a velice dobry
kontrastni rozdil mezi tekutinou a tkani (napt. plodovou vodou a povrchem téla
plodu). V MR diagnostice plodu hraje velkou roli i vyuziti T1 vazenych sekvenci,
s vyuzitim jiz zminéné single-shot techniky (napf. Turbo-FLASH). (Elias P., Zizka
J., Horak D., 2004, s. 303)

VysSetteni se provadi ambulantné a je zcela neinvazivni. Pacientka se poloZi
na ltizko, které je soucasti MR pfistroje. Podle volby lezi na zddech nebo na boku.
Polohu na boku preferuji Zeny ve vyS$im stadiu téhotenstvi. PohodIné uloZeni
na lazku je dilezité pro uspéSny pribéh vySetieni, nevznikaji pohybové artefakty
zpusobené pohyby matky. Pacientka je vsunuta do pfistroje, kde v klidu lezi
po celou dobu trvani vySetfeni. Samotné vySetieni se sklada z nékolika sekvenci,
diky kterym ziskdme obrazy plodu v riznych rovindch. Pfed kazdou jednotlivou
sekvenci pacientka zadrzi dech a tim se zamezi vzniku pohybovych artefakt kvili
dychani matky.
zobrazeni. Cilem je zobrazit plod ve tfech rovinach — koronalni, sagitalni
a transverzalni. Ulozeni plodu v dé€loze je vSak zcela ndhodna a v pribchu vysetfeni
se mize zménit. Aktudlni poloha plodu se zjisti az po ziskani prvni série obrazu.
Jednotlivé sekvence musi jit za sebou co nejrychleji, aby se minimalizovalo riziko
zmény polohy plodu béhem vySetieni. Lokalizace rovin by se pak musela znova

opakovat.
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Cel¢ vysetieni trva pfiblizné 10 az 15 minut a sklada se ze Sesti az deseti sekvenci.
K dalsimu vyhodnocovani obrazii se pouziva pracovni stanice, ktera umoziuje
plynulé¢ prohlizeni vSech obrazii a vznika tak lepSi ,trojrozmérnd* piedstava

o vySetifovaném plodu. (Belsan T., 2003, s. 19-20)

9.3 Indikace

Ultrasonografie, hlavné¢ diky bezpe¢nému, rychlému a efektivnimu
zobrazeni plodu v redlném case, zlstavd jednoznaéné metodou prvni volby
Vv prenatalni diagnostice. Magnetickd rezonance umoziuje rozsifit moznosti
prenatalni diagnostiky o cilend vySetfeni u slozitych a nejednoznacnych ptipadd,
kde ultrasonografie nestaci, pifipadné¢ u obtizn€ proveditelnych vysetfeni (napf.
VvV ramci oligohydramnia, nepfiznivé polohy plodu nebo pii obezit¢ matky). (Elids
P., Zizka J., Horak D., 2004, s. 303)

Magneticka rezonance rozhodné neni screeningovym vySetienim, hlavné
z ditvodu vysoké ceny a horsi dostupnosti metody. MR je po ultrasonografii druhou
moznou vySetfovaci metodou vrozenych vyvojovych vad plodu, ktera mlize potvrdit
a zptesnit diagnostiku jiz pomoci ultrazvuku prokdzané anomalie. (BelSan T., 2003,
s. 20)

9.4 Vyhody MR

Nespornou vyhodou magnetické rezonance je to, Ze nepouziva rentgenoveé
ani jiné ionizujici zafeni. Aby vznikl na MR obraz, vyuzZiva se silné magnetické
pole a elektromagnetické vinéni o vysoké frekvenci.

Vysetfeni netrva dlouho a tak neni pro pacientky nijak narocné. Pro zobrazeni plodu
se nemusi aplikovat Zadné kontrastni latka. Dalsi vyhodou je i1 elektronicka podoba
ziskanych obrazii a moznost nasledného zpracovavani a pienosu ¢i pozdé¢jsi
archivace. (BelSan T., 2003, s. 20)

Velkym piinosem je i schopnost libovolného nastaveni orientace roviny zobrazeni.

(Calda a kol., 2007, s. 251)
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9.5 Kontraindikace

Pokud jde o bezpecnost MR vySetfeni v gravidité, zatim nebyl prokézan
jednoznaény Skodlivy vliv elektromagnetickych poli o indukci do 1,5 T na plod
ani zadny negativni dopad na vyvoj v prvnich letech postnatalniho Zivota. I pfesto
by ale MR vySetfeni plodu nebo téhotnych Zen mélo byt vyhrazeno pouze
pro piipady, kdy ultrasonografické zobrazeni neni dostacujici pro stanoveni
diagnozy, nebo tehdy, kdy by jinak bylo nutné pouzit vySetfovaci metody
vyuzivajici ionizujiciho zafeni. Provadéni MR vysSetieni u zZen v prvnim trimestru
téhotenstvi, tedy po dobu embryogeneze, se ale nedoporucuje z divodu
minimalizace pfipadnych teratogennich rizik. Po celou dobu trvani gravidity se
nedoporucuje aplikace paramagnetickych kontrastnich latek (gadolinium), protoze
ptestupuji placentou a po vylouceni ledvinami plodu se hromadi v plodové vodé¢.
Mezi relativni kontraindikace se fadi klaustrofobie, mezi absolutni zase pfitomnost
elektronickych  pfistroji  a  feromagnetického  materialu v téle matky

(kardiostimulator, magnetické cévni svorky atd.). (Calda a kol., 2007, s. 252)

9.6 Prenatalni diagnoza rozStépu rtu a patra pomoci MR plodu

Magnetickd rezonance piedstavuje diagnostickou pifesnost v hodnoceni
orofacialnich rozstépti primarniho a sekundarniho patra a ma nékolik nespornych
vyhod oproti ultrazvuku. Je méné limitovana abdominalni adipozitou matky,
velkym nedostatkem plodové vody a polohou plodu nez pfi ultrazvuku. M4 vysoké
mékkotkanové rozliSeni a umoziiuje multiplandrni snimédni a vizualizaci zadniho
patra stejné jako identifikaci jakychkoli pfidruzenych vad.

Kombinace tfi zobrazovacich rovin téla plodu je tvofena: axidlnim zobrazenim
na urovni maxily, koronalnim zobrazenim na rovni rtl plodu a sagitalni rovinou.

V axialni roving€ lze tvrdé patro zobrazit v celém rozsahu, stejné jako mekké tkané
horniho rtu piekryvajici horni celist a alveolarni vyvySeninu s pfednimi Sesti
zubnimi alveoly.

V korondlni rovin€ miZe byt hodnocena kontinuita celého horniho rtu. Sagitdlni

¢ast ukazuje meékkotkanovy profil obli¢eje plodu a zadniho patra jako kontinualni
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echogenni pfimku. Nejlepsiho zobrazeni se dosdhne, pokud jsou usta plodu

naplnéna plodovou vodou. (Baert et al., 2011, s. 281)

9.7 MR zobrazeni roz§tépt primarniho a sekundarniho patra

Roz5tép rtu a alveolu

25% rozStépl postihuje pouze primarni patro s dobrym funkénim
a estetickym vysledkem. Roz$tép primarniho patra je nejlépe viditelny na MR
Vv axialni a koronalni rovin¢.
Axialni pohled dovoluje zobrazit linii kize rtu, podkladovy musculus orbicularis
oris a hlubsi anatomii horni Celisti a je uziteény pro vylouceni ucasti sekundarniho
patra, které¢ je rGzné u izolovanych rozstépt rtu. Koronalni rovina ukazuje mékkou
tkan nosu plodu a mize byt zobrazen i horni ret. Rozstép rtu je zjistén, pokud je
hypoechogenni defekt identifikovan v oblasti musculus orbicularis oris.
Zakladni alveolarni vyvysSenina nevykazuje zddné znamky naruseni.
Pokud se defekt rozsituje dal do priméarniho patra, axidlni pohled ukazuje narusené
nepravidelné obrysy echogenni alveolarni vyvyseniny s chybé&jicimi nebo
nepravidelné uspofadanymi hornimi zubnimi zarodky.
Navic mize byt zobrazena i charakteristickd odchylka nosniho septa (stiedni Cast je
zahnuta na stranu defektu a anterokaudalni ¢ast je vychylend na zdravou stranu).

(Baert et al., 2011, s. 282-283)

Roz5tép rtu a patra

Ptiblizn€ 30% plodid s kompletnim rozst€épem primarniho patra bude
postizeno 1 kompletnim rozSt€épem sekundarniho patra, zatimco 45% rozstépl
ovlivni pouze sekundarni patro. Rozstépy rozsifujici se do sekundarniho patra jsou
pifimo viditelné na MR v axialni a sagitdlni rovin€¢. Plodova voda je vysoce
kontrastni na T2 vazenych obrazech a umoznuje vizualizaci vnéj$iho obrysu plodu.
V ptipadé, Ze plodovd voda naplni Usta plodu, je umoZnéna jednoznacna
identifikace orofaryngu, jazyka a sekundarniho patra jako linie intenzity kontrastu
mekké tkan€. Zadni rozs$tépové abnormality prerusuji spojitost sutury ve stiedni

¢afe mezi lateralnimi patrovymi vybézky.
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Identifikace protruze intermaxilarnich segmentt mize byt uzite¢na pro identifikaci
bilateralniho rozStépu rtu a patra. Premaxilarni protruze se vyviji kvili
nezastavitelnému ristu vomeru a premaxilarni kosti a je nejlépe zobrazitelna
v axidlnim a sagitalnim zobrazeni stiedni Cary. Dal§imi znaky jsou chybéjici
zarodky zubli, kratkd columella a zplostély nos. Rozstép mekkého patra
bez rozstépu rtu je mnohem méné Casty nez rozstép rtu a patra. Izolovany rozstép
sekundarniho patra je zfidka identifikovdn pomoci prenatdlni ultrasonografie,
ale mtze byt viditelny na MR plodu, viz obr. 9.

Komunikace oro a nasopharyngu v piedpokladané lokalité mékkého patra a pohyb
jazyka plodu, abnormalné zvySeny v ustni duting, mohou byt pouzity jako dikaz

rozstépu sekundarniho patra. (Baert et al., 2011, s. 283)

Obr. 9: izolovany rozstép sekundarniho patra v sagitalni roving€ na T2 vazeném obraze

9.8 Budouci vyvoj

Pouziti MR plodu zlepSilo miru detekce oblicejovych vad v ¢asném druhém
trimestru t€hotenstvi a je stidle vice pouzivano k podrobnéjSimu hodnoceni
komplikovanych sonografickych nélezii. Kde je standardni sonografie limitovana
kvili poloze plodu nebo oligohydramnionu, MR dokdze definovat lateralitu

roz§tépu, rozsifeni do sekundarniho patra a detekci izolovanych rozst€pi. MR
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diagnostika zlepSuje prenatalni rodiCovské poradenstvi a poporodni terapeutické
planovani.

MR plodu zvysuje diagnostickou ptesnost a prediktivitu budouci 1é¢by plodu.
(Baert et al., 2011, s. 285)
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ZAVER

Smyslem této bakalaiské prace je poskytnout uceleny piehled nejen
0 moznostech prenatalni diagnostiky oblicejovych rozstépt, ale také napf.
o klasifikaci, pficinach vzniku a moznostech poporodni 1éCby.

Cilem prenatdlni diagnostiky je predevSim snaha detekovat vrozené
vyvojové vady, hlavné vSak ty neslucitelné se Zivotem. V tomto ptipadé¢ je casna
diagnostika velice dulezita. Pokud se vada prokaze a odhali, je dulezité navrhnout
moznost feSeni problému. Potom je pouze na matce plodu rozhodnout se, zda si
postizeny plod nechd nebo piijde na tfadu umélé ukonceni téhotenstvi, tzv.
interrupce.

Ultrasonografie je v prenatalni diagnostice metodou prvni volby. Dava
moznost 1 3D zobrazeni plodu, coz je vyhodné pro zjiSténi rozsahu postizeni.
U nekterych pacientek je ultrazvukova diagnostika obtiznéjsi hlavné kvali
nepiiznivé poloze plodu nebo obezité matky. V tomto piipadé se vyuziva vaginalni
ultrasonografické sondy.

VySetfeni plodu pomoci magnetické rezonance rozSifuje zobrazovaci
moznosti ve fetalni medicing, hlavné pokud nelze pomoci ultrasonografie stanovit
jednoznac¢nou diagndézu. MR vySetteni je diilezité pro zpfesnéni rozsahu poskozeni
VvV prenatdlni diagnostice. Zobrazeni plodu magnetickou rezonanci je obecné
bezpecné, presto se nedoporucuje provadet vySetieni V prvnim trimestru té¢hotenstvi.

Déti narozené s vrozenymi vyvojovymi vadami jsou v soucasné dobé
velkym zdravotnickym, etickym 1 socidlnim problémem. Progndza zavisi na druhu
a zavaznosti postizeni. U roz§tépu rtu nebo rozstépu rtu a patra je prognoza dobra.

V ptipadé¢ vyskytu dalSich ptidruZzenych vad je prognéza horsi.
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SEZNAM ZKRATEK

2D
3D
4D
aj.
apod.
CMV
CRL
CT
kol.
MR
napf.

NTD

TORCH
tzv.

UsS
USG

dvojdimenzionalni

ttidimenziondlni

¢tyfdimenzionalni

a jiné

a podobn¢

cytomegalovirus

crown-rump length (temeno-kostréni délka)
computer tomography (vypocetni tomografie)
kolektiv

magnetickd rezonance

naptiklad

neural tube defects (defekty neuralni trubice)
tesla

toxoplazmoza, rubeola, cytomegalovirus, herpes viry
takzvany, takzvané

ultrasonografie

ultrasonografie
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