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Porucha vyvoje mesodermu, ktery neni
schopen prorustat do ektodermalniho
Krytu a vyplnovat mezery mezi vyvojovymi
vybezky vytvarejicimi struktury obliCeje



Klasifikace |

Rozstepy obliceje: 1:10 000
stredni (Celo, nos, maxilla, mandibula,

rty)
Sikme
pricné (makrostoma)




* Rozstepy horniho rtu a patra 1:800
klasifikace dle Kernahana a Starka
* Deleni do 3 skupin:

- primarniho patra: ret, vestibulum, alveolarni vybezek
az po foramen incisivum

4.-8. embryonalni tyden

- sekundarniho patra: patro tvrde, mekke, uvula
dorzalne od foramen incisivum

8.-12. embryonalni tyden
- roz8tépy prim. a sekund. patra nejCastéjsi 50%
4.-12. embryonalni tyden



Mezioborova spoluprace

 DIAGNOSTIKA: genetika, UZV, pediatr
* TERAPIE: rozstep rtu — 0.-7. den primarni sutura
fetalni hojeni
ve 3. mesici klasicka operace
0-18 pedostomatolog
1. rok plasticky chirurg l
foniatr-logoped |
3-18 ortodontista
6-18 maxillo-facialni chirurgie
18 a vice protetik a implantolog
+ psycholog




Symetrie obliceje

Rec

Prijem stravy

Casté otitidy-poruchy sluchu
Neprtichodnosti nosu
Poruchy skusu



* TRISOMIE 18
* Syndrom Di George
* Syndrom Pierre Robinuv



* Mikrognatia-glossoptosis congenitalis

* Pierre Robin (1867-1950) francouzsky

stomatochirurg

TRIAS: hypoplazie dolni Celisti
glossoptoza e
rozstep patra

1:8 500-1:30 000

Pridruzené systémoveé vady jsou Casté - VVV

skletu







Syndrom Pierre Robin

 Nedostatecny vyvoj zakladu dolni celist,
jazyk je proto zatlacen vzad a vzhuru a
brani uzavreni patrovych plotének

» Autozomalné recesivni forma dedicnosti




Hypoplazie dolni Celisti, mikrognatie,
medialni rozstép patra, mikroglosie,
pseudoglossoschisis, glosoptoza, stridor.

Sklon ke zvraceni, aspirace potravy,
zachvaty asfyxie po zapadnuti jazyka jsou
divodem pomeémeé vysoké letality.




Klinické projevy Pierre Robin sy

Obstrukce dychacich cest
Problemy s krmenim
Recidivujici otitidy a poruchy
sluchu

Aspiracni pneumonie




Zraly novorozenec, holCicka, PH 3350g/50cm, porod
SZ, AS 8-9-10, normalni karyotyp

Prenatalné v 36.t.g. susp. dilatace strevnich klicek

Postnatalne cheilognathopalatoschisis bilat.,
micromandibula

Od pocatku na postylce, intermed. pece, pretrvavajici
mirna dyspnoe, 4. den zivota agravace stavu, pro
tezkou dyspnoi inkubator, nutnost oxygenoterapie,
aspiracni pneumonie dle RTG, elevace zanétlivych
markeru, zahajena ATB terapie, i pres zlepSeni kliniky
| laboratofe zustava mirna az stredni tachydyspnoe.

Krmeni sondou, problematické krmeni lahviCkou,
vazne navysovani davek stravy, predepsane davky
nedopiji

Nejvhodnegjsi poloha na brisku



Vysetreni:
* Genetika: normalni karyotyp, mikrodelecni
syndromy vylouceny

* Neurologie: Pierre Robinuv sy, chaba trakce,
mene dokonala postura a vzprimovani, chabe
spin. prim. mechanizmy - vyvojova RHB

* UZV CNS v norme
* Kardiologie: hemodynamicky nevyznamné FoA

* ORL: V CA laryngotracheoskopie rigidni i
flexibilni — Pierre Robinuv syndrom +
laryngomalacie + rozstep mekkeho patra

* OAE v normé



Komplikace hospitalizace.
* Kandidova infekce mocovych cest
* Pozdni sepse s respiracnhim infektem

* PEG - zanetlivé nosokomialni komplikace
perkutanniho vstupu se sekreci, omezeni stravy,
prechodne znovu parenteralni vyziva CVK



* Propustena do domaci péce s PEG, matka zacvicena v
PecCi, zvlada bez obtizi.

* Korekce dle stavu holCiCky naplanovana na %2 roku véku,
ale dosud neuskutecCnéna.

Dispenzarizace:

* Rizikova poradna

* RHB

* Neurologie

* Kardiologie

* Plasticka chirurgie

* Chirurgie






Radna diagnostika rozstépovych vad obliceje,
vcetne genetického vysetreni

Psychologicka podpora rodiny

Osobni pohovor s plastickym chirurgem o
moznostech upravy a casovem horizontu
Objasneni moznych komplikaci — prijem stravy,
aspirace, infekce

Mezioborova spoluprace v ramci zarazeni ditéete
do normalniho zivota
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