SKRYTE VADY PATRA JAKO PRICINA VELOFARYNGEALNI INSUFICIENCE
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Submukdzni rozstép patra a vrozené kratké mékké patro s nebo bez rozstépu Cipku patii mezi méné casté priciny velofarynge-
alni insuficience — nedostatec¢nosti patrohltanového uzavéru. Jejich diagnostika je obtiznéjsi nez u klasickych rozstépu, aviak
jejich projevy a nasledky na vyvoj feci jsou podobné zavazné. Pro Uspésnou Iécbu téchto vad je nezbytné vcasné stanoveni
diagndzy a spoluprace plastického chirurga s klinickym logopedem a ORL Iékafem. Jak pacienti se submukdznim rozstépem,
tak i s vrozené kratkym mékkym patrem ve spojeni s klinickymi projevy velofaryngealni insuficience, jsou na Oddéleni détské
plastické chirurgie Fakultni nemocnice Brno indikovani k opera¢nimu feseni s naslednou intenzivni logopedickou terapii. Ote-
viend huhnavost u ditéte spojend s opozdénym vyvojem reci, Castymi zanéty stfedousi a nepostupujici logopedickou Ié¢bou
jsou vzdy dlivodem k vysetfeni v ambulanci specializovaného foniatra a plastického chirurga.

Klicova slova: submukdzni rozstép patra, vrozené kratké mékkeé patro, rozstép ¢ipku, velofaryngedlni insuficience, hypernazalita.

Submucous cleft palate, uvula bifida and congenital short soft palate belong to less common diagnosis causing velopharyngeal
insufficiency. Correct diagnosis of this condition is far more difficult, compared to regular cleft cases; however, it may result in
serious impact on speech development. Early and correct diagnosis and synchronized effort among plastic surgeon, speech
pathologist and specialist in phoniatrics is essential for successful treatment. In our department, patients with submucous cleft
palate and patients with congenital short soft palate with clinical symptoms of velopharyngeal insufficiency are recommended
for surgery procedure. Children with hypernasal speech, delayed speech development, common otitis media and non-progressing
speech therapy should always be referred to a plastic surgeon and specialist in phoniatrics.

Key words: submucous cleft palate, congenital short soft palate, uvula bifida, velopharyngeal insufficiency, hypernasal speech.

Vrozené vyvojové vady orofacidlni oblasti
jsou jedny z nejcasteéjsich vad u déti. Rozstépy
rtu, event. celkové rozstépy spojené s rozstépem
patra jsou v soucasnosti dobfe diagnostikova-
telné jiz prenatalné (1).V pfipadé submukdzniho
rozstépu patra a dalsich skrytych vrozenych vad
patra je diagnostika obtiznéjsi, pfestoze tato
vada dokaze ovlivnit vyvoj ditéte podobné ne-
gativné jako klasicky rozstép.

Pro rozliseni typickych rozstép bylo vytvo-
reno mnoho klasifikacnich systéma (2), které se
snazf co nejlépe popsat danou vadu. U vétsiny
je vsak skrytym vaddm patra vénovan pouze
maly prostor. Nejcastéji je v odborné litera-
tufe zminovan submukdzni rozstép patra (3),
vcetné jeho méné klinicky vyjadrené varianty
oznacované v anglické literatufe jako ,occult
submucous cleft” (4), kterou v roce 1975 po-
psal Kaplan (5). V ceské literatufe se objevuje

spise termin vrozené kratké patro (6). Dalsi dia-
gnostickou jednotkou je pak podle ¢eského
prekladu aktudlni verze MKN-10 klasifikace roz-
stép cipku, ktery je viak v zahrani¢nf literatufe
uvadén prevazné ve spojenfi se submukdznim
rozStépem patra (7). Spole¢nym pojitkem véech
jmenovanych diagnéz zUstéva hlavni symptom
projevujici se u déti — velopharyngealni insufi-
cience, tedy nedostate¢nost patrohltanového
uzavéry, a s tim spojené poruchy feci — zvy-
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$end huhnavost (hypernazalita) a opozdény

vyvoj feci.

Skryté vady patra -
definice, déleni

Submukézni rozstép patra — vznika nespo-
jenim svald mekkého patra, avsak sliznice jak
ordlnég, tak i nasalné je intaktni. U submukdzniho
rozstépu se mohou dle Calnana (8) vyskytnout 3
zakladni symptomy: uvula bifida, absence spiny
nasalis posterior vedouci az k zéfezu do tvrdého
patra a pritomnost zony pellucidy (snizend vrstva
tkdné ve stfedu mékkého patra na podkladé
rozestupu svalll mékkého patra) (obr. 1). Ve sku-
tecnosti tyto symptomy mohou, ale nemusi byt
vyjadreny, resp. mohou byt pfftomny v jakékoliv
kombinaci.

Rozstép cipku - rozstép ¢ipku se v populaci
vyskytuje v prevalenci kolem 2 % (9), samostatny
rozstép ¢ipku bez ndvaznosti na klinické problé-
my nemusi pUsobit obtize. Avsak rozstép ¢ipku
mUzZeme pozorovat ve spojeni se submukdznim
rozstépem patra nebo ve spojeni s vrozené krat-
kym mékkym patrem s patologickou polohou
svall mékkého patra, kdy si jiz tento stav vynu-
cuje operacni redent.

Vrozené kratké mékké patro — problemati-
ka vrozené kratkého mékkého patra byla zpra-
covéana zejména ve spojeni se syndromovym
postizenim (6, 10, 11), vyskytuje se vsak i u détf
nesyndromovych jako samostatnd diagnosticka
jednotka. U téchto pacientl pozorujeme kratké
mékké patro se spatnou pohyblivosti, atonickou
uvuly, kterd se staci ordlné, vyraznéjsi raphe ve
stfednfi ¢asti patra (obr. 2). Svaly mékkého patra
jsou sice spojeny, ale maji patologické Gpony -
zejména mm. levatori veli palatini jsou vazivové
pfipevnény ke kosténé patrové desce, a proto
nemohou zajistit celou potfebnou sifi pohybu
meékkého patra (v nékterych zdrojich je tato for-
ma uvadéna jako minoritni forma submukdzniho
rozstépu patra).

Klinické projevy skrytych
vad patra

At uZ je pficina skryté vady patra zafazena
do kterékoliv z 3 vyse zminovanych diagnos-
tickych jednotek, spole¢nym zakladnim klinic-
kym projevem zlstava pfitomnost velopharyn-
gedlni insuficience — tedy stavu, kdy mekké
patro nedoléhd dostatecné k zadni strané na-
sopharyngu, a proto nedochazf k dostatecné
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separaci ordlni a nasalni dutiny béhem fonace
a polykant.

Klinické projevy tohoto stavu se mohou
rozvijet jiz od kojeneckého veku. V prvnim roce
Zivota mohou byt u ditéte pozorovany obtize
pfi kojenti ¢i vytékani mléka nosem pfi krment,
mUZe byt obtiZznéjsi pfechod na tuzsi stravu.
Vyjimecné se mohou objevovat spankové apnoe
¢i chrapani. U déti se syndromovym postizenim
byvaji klinické projevy zesileny.

V pozdéjsim veéku zacinaji dominovat pro-
blémy s vyvojem feci. U vyrazné ¢asti pacientl
pozorujeme opozdeény vyvoj feci, kdy sice déti
zacinaji tvofit prvni hlasky v podobném veéku
jako jejich vrstevnici, ale dalsi vyvoj feci je jiz
utlumen. Dal$im napadnym znakem je nosovost
feci, hypernazalita. Ta je pfitomna od zacatku
vyvoje feci nebo se objevuje jako novy symptom
po adenotomii. Zvétsend nosni mandle mize
pusobit jako mezi¢ldnek mezi nasopharyngem
a mékkym patrem, tedy pfi fonaci vzduch neu-
nikad nosem. Po odstranéni nosni mandle se pak
nosovost projevi v plném rozsahu.

Dalsim symptomem spojenym se skrytymi
vadami patra jsou casté zanéty stfedousi. Jak
u submukdzniho rozstépu, tak u vrozené kratkeé-
ho patra neumoznuje spatna funkce svald mék-
kého patra dostatecné otviranf Ustf Eustachovy
trubice v nosohltanu. To zpUsobuje nedostatec-
nou ventilaci stfedousni dutiny a s tim spojené
Casté otitidy.

Diagnostika skrytych vad patra
Diagnostika skrytych vad patra patfi do
rukou rozstépovych odbornikd. ORL Iékar, fo-
niatr, resp. klinicky logoped by méli byt jednim
z prvnich odbornikd, ktefi diagnostikujf skrytou

Obr. 1. Submukéznirozstép mékkého patra s uvu-
lou bifidou

Obr. 2. Virozené krdtké patro s ordIné otocenou
uvulou a vyraznym raphe ve sttedu mékkého patra

vadu patra na zékladé klinickych pfiznakd. V na-

sledném dosetreni pfindsi prospéch provedenf
nasoendoskopie (provadéné béhem polykani
i béhem fonace). S potvrzenou diagnézou by
jiz daldi cesta pacienta méla vést k plastickému
chirurgovi, ktery se této problematice vénuje.
Nezastupitelnou roli hraje také vybér sprav-
ného logopeda, ktery ma zkusenosti s [é¢bou
téchto pacientl. V praxi se ¢asto setkdvame
s bagatelizovanim obtizi ditéte, svadénim obtizi
na mentalni stav pacienta nebo na $patnou
spolupréci pacienta nebo rodi¢d pfi logope-
dické terapii.

Lécba skrytych vad patra
Indikace k chirurgické Ié¢bé mnohdy zp-
sobuje u skrytych vad patra rozpaky (obr. 3).

Obr. 3. Algoritmus péce o pacienty se skrytou vadou patra
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Na Oddéleni détské plastické chirurgie Fakultni
nemocnice Brno je povazovan submukdzni roz-
$tép patra za diagnodzu s plnou indikaci k ope-
racnimu fedeni. U vrozené kratkého mékkého
patra je situace slozitéjsi, zalezi na rozsahu vady,
spolupraci ditéte i rodicd, k témto pacientlim
je pfistupovano vysoce individudiné. Operace
mékkého patra je provéddeéna v celkové anes-
tezii, doba pobytu v nemocnici je cca 3-5 dnl.
Po operaci dochazi k pfechodnému zhorseni
nosovosti feci, kterd vsak odezniva soucasné
s postupujicimi hojicimi procesy na patfe. Po
vypadnutf stehd na patfe je po 4-6 tydnech
od operace mozné zahdjit logopedickou lé¢bu.
Pravidelna logopedicka intervence hraje neza-
stupitelnou roli v Ié¢ebném procesu a jeji délka
nesmi byt podceriovdna - je doporucovéna
intenzivni terapie minimalné 1 rok po operadi,
vetsinou je nutné doplnit ji i o druhy poope-
racni rok pro zafixovani ziskanych spravnych
navykad.

Nezbytnou soucdsti pooperacni terapie
jsou masaze mékkého patra, jejichz nacviku
je vénovana velka ¢ast ambulantnich poo-
peracnich kontrol. Masaze patra je mozné
zahdjit az po zahojeni operac¢ni rdny a spon-
tannim vylouceni vétsiny stehl (nejcastéji
4-6 tydnd po operaci). Masaze patra provadi
u ditéte rodice nebo jini rodinni pfislusnici za
pomoci ukazovaku ruky. Nejdfive je 1-2 tydny
masfrovana stfedni ¢ast mekkého patra bez
nadaveni, aby si dité mohlo pfivyknout na
pfitomnost prstu v dutiné Ustni. Masaze se
provadeji 1-2kradt denné cca 5-10 cykld (je-
den masazni cyklus trva pfiblizné 10 sekund).
Béhem masdaze rodice pohybuji bfiskem prstu
ve stfedu mékkého patra bud ze strany na
stranu nebo krouzivym pohybem a soucasné
jemnym tlakem pUsobi faryngealné a kranial-
né. Poté, co dité toleruje masaze bez nadaveni,
je mozné na konci poslednich 2-4 cykld pridat
vyvolani daviciho reflexu, nejdfive bez fonace,
poté i s fonaci. Frekvence masézi je nejvétsi
v prvnim pdl roce az roce po operaci, poté se
postupné zmensuje.

| pfes naméahavou pooperacni péci nepla-
ti pravidlo, Ze operace je vhodnd pouze pro
détské pacienty bez syndromového postizen{
event. bez pfidruZzenych diagnéz typu psy-
chomotoricka retardace, ADHD apod. | kdyz
u téchto pacientd neni predpoklad dokona-
lého poopera¢niho vysledku, diky operacni-

mu zakroku je jim umozZnéno rozvijet do té
doby vétsinou stagnujici vyvoj feci, dochazi
ke zlep3enf polykdnf a snizenf vyskytu zanétu
stfedniho ucha.

Obecné Ize fici, ze ¢im dfive je vada od-
halena a léCena, tim lepsi pooperacni vysle-
dek. Dle nasi zkusenosti by operace i nasledny
az dvoulety pooperacni lécebny proces mél
byt ukoncen pred zahajenim Skolni dochazky.
Operace v pozdeéjsim veku kvlli pozdni diagnoze
jsou také mozné, i kdyz pooperac¢ni vysledek
nedosahuje takového zlepseni jako u pacientd
v predskolnim veku.

Syndromy spojené se skrytou vadou pa-
tra jsou nejcastéji z genetického hlediska fa-
zené do skupiny mikrodele¢nich syndromd.
Nomenklatura v této skupiné neni jednotna.
Nejcastéji je uvadén diGeorglv syndrom, velo-
-cardio-facidIni syndrom, syndrom Sedlackové
(6, 12, 13). V8echny spojuje delece dlouhého
raménka 22. chromozomu. Fenotypové vyja-
dfeni téchto syndrom je extrémné Siroké, od
nendpadnych forem jako je hypoplazie nad-
ocnicovych obloukd, nizko posazené boltce,
ndznaky epikantQ, kratké prsty az po zfetelné
formy s imunologickym a mentalnim postize-
nim. Pro vyloucen{ syndromového postizenf je
v soucasnosti davana pfednost pfed vysetfenim
FISH metodé MLPA (14).

Chlapec, 6,5 roku, béhem kojeneckého
véku matka obcas pozorovala Unik tekutin no-
sem, jinak bez obtizi. Prvni pfiznaky skryté vady
patra byly spojeny az s vyvojem feci, ktery byl
opozdény vici vrstevnikdm. Prvni slova zacal
chlapec fikat az po 1,5 roce véku, vyvoj feci dale
stagnoval. Proto se rodice obratili na logopedic-
kou poradnu, kam dochézeli od chlapcovych 3
let. | pfes vybornou spolupréci rodiny i pacienta
viak terapie bez vétsiho efektu. Vysetreni na
spadové foniatrii ve 4 letech negativni. Re¢
ditéte v 5 letech srozumitelnd pouze pro nej-
blizsi okoli, poslechové vyrazna hypernazalita.
Po zméné logopedické poradny dité vysetfeno
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ve specializované ORL ambulanci. Pfi ndsledné
navstévé ambulance plastického chirurga po-
tvrzena diagnodza submukozni rozstép patra
a indikovéna okamzitd operace. Po operaci
zahdjena dalsi logopedickd dochazka vcetne
masazi patra, doporucen odklad skolnf dochaz-
ky o 1 rok. Rok od operace fe¢ srozumitelna
i pro okoli, nosovost v feci pouze pfi Unave
nebo nachlazen.

Divka, 4 roky, bez obtiZ v kojeneckém véku,
vyvoj feci standardni. Pro opakované zanéty
hornich cest dychacich a zanéty stfedniho ucha
doporucena adenotomie. Po vykonu dochdzi
k vyraznému zhorsenf feci ve smyslu objevent
nosovosti feci. Ve specializované ORL ambu-
lanci provedeno nasoendoskopické vysetfen{
se zavérem: ,Mékké patro se pfi fonaci spatné
pohybuje, jen mald aktivita svall lateraIni stény,
Passavantav val (kompenzacnf zvétseni zadni
stény nasopharyngu — pozn. autora) nepfitomen,
patrna podélna velofaryngedlniinsuficience asi
1/2 cm, pii foukani se zuzuje na malou cirkular-
ni, pfi polknuti patro dotahuje”. Divka byla ode-
slana na konzultaci do ambulance plastického
chirurga. Potvrzena diagndza vrozené kratkého
patra se Spatnou polohou svalt mékkého patra
s indikaci k operaci patra. 1 rok po operaci po
pravidelné logopedické péci fe¢ bez znakl hy-
pernazality. Kontrolni nasoendoskopické vyset-
feni s nasledujicim zavérem: ,Mékké patro i pfi
fonaci norméalné pohyblivé, naléha na zadnf
sténu hltanu, bez velofaryngedlniinsuficience,
pri foukdnf a polykani dobrd aktivita svald late-
ralnf stény a tvoff se i Passavantlv val.”

Skryté vady patra jsou opomijenou dia-
gnozou, kterd vsak zna¢né omezuje rozvoj feci
ditéte, a tim i jeho celkovy vyvoj. Usp&snost lé¢-
by zavisi na v¢asné diagndze, spravné vedené
logopedické terapii a vhodné chirurgické inter-
venci. Za indikaci k operaci mékkého patra je
na Oddéleni détské plastické chirurgie Fakultni
nemocnice Brno povazovén jak submukoézni
roz$tép, tak i vrozené kratké patro s/bez rozsté-
pu ¢ipku ve spojeni s klinickymi projevy velo-
pharyngealIni insuficience. Otevrend huhnavost
spojena s opozdénym vyvojem feci, Castymi
zanéty stfedousi, nepostupujici logopedickou
|é¢bou je vzdy indikaci k vysetfeni v ambu-
lanci specializovaného foniatra a plastického
chirurga.
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