Az Egészségiigyi Minisztérium szakmai protokollja
Ajak- és szajpadhasadékos betegek kezelése
A betegség/betegségcsoport neve: ajak- és/vagy szajpadhasadék
(6sszefoglald néven: archasadék),
valamint szajpadelégtelenség
(velopharyngealis inszufficiencia = VPI)

Készitette: A Fiil-orr-gégészeti Szakmai Kollégium

1. Alapveto megfontolasok

1. A protokoll alkalmazasi / érvényességi teriilete: Magyarorszag egész teriilete

2. A protokoll bevezetésének alapfeltétele: az archasadékok ellatdsdban ¢és a betegek
gondozasaban érdekelt minden szakma képviseldinek (a most alakulé Munkacsoportnak)
egyetértése, jovahagyasa

3. Definicio: ajakhasadék (cleft lip = CL; helytelen, népies szohasznalattal: nyulajak)

Ajak + szajpadhasadék (cleft lip and palate =CLP), 6nall6 szajpadhasadék (cleft palate = CP),
sz4jpadelégtelenség = insufficientia velopharyngealis = VPI. Az ajak- és szajpadhasadék
Osszefoglald neve: archasadék. A szajpadhasadéknak rejtett formdi is vannak: submucosus
szajpadhasadék, occult submucosus szajpadhasadék.

Az archasadék és a VPI gyakran szindromék, szekvensek, asszocidciok részjelensége. A
betegek mintegy 15-20 %-aban tarsul a hasadék valamilyen egyéb malformatioval. Az OMIM
adatai szerint kb. 200-ra teheté azon szindromdk szdma, melynek része lehet a CLP vagy
VPILLA Velesziiletett ajak ¢és/vagy szajpadhasadék altaldban nem tarsul mentalis
retardatioval. (EBM-2004)

Kockazati tényezok:extrinsic adverz hatdsok az elsé trimesterben pl. az anya nagyfoku
dohényzasa a terhesség folyaman, a terhes anyat ért jelentds hasi trauma, kémiai szerek,
sugarzas, bizonyos virusfertozések, jelentés pszichotrauma fokozzak a hasadék
kialakulasénak esélyét .(EBM-2004)

4. Panaszok / Tiinetek / Altalanos jellemzék

Sziiletés utan kozvetleniil: elsdsorban szopasi, taplalasi nehézségek.

Késobb beszédzavarok: késdi beszédfejlodés (a beszéd atlagosan fél évet késik) nyilt
orrhangzossag (rhinophonia aperta), massalhangzok képzése kdzben levegdszokés az orron at
(,,nasal escape”) masodlagos kiejtési zavarok (poszeség, elsdsorban a zar-hangok (k, g) ¢és a
sziszegok (s,z, ¢, sz, zs, cs) torz ejtése, orr-¢s arcfintorok, amellyel a gyermek a levegd orron
at torténd kidramlasat igyekszik megakadalyozni, valamint hyperfunkcidés hangképzés
(rekedtes, préselt beszéd) a csokkent szajliregi nyomas kompenzalasa érdekében.

Mar az els6 évben jelentkezhetnek hallaszavarok a fiilkiirt hibds miikodése kovetkeztében;
ezek aranya — kiilonboz0 statisztikak szerint — 40-90%.

Fogazati rendellenességek, cariesre vald hajlam.

Koponyafejlodési anomaliadk, pusztan a hasadék miatt is és egyes miitétek (elsdsorban a szdj-
¢s a garatplasztika) kovetkeztében.

5. A betegség leirasa
5.1. Erintett szervrendszerek: széjiireg, garat, orriireg, fiil, gége



5.2. Etiologia: genetikai faktorok szerepet jatszanak a CLP kialakulasaban a hasadékos
gyermeke 25%-a olyan csaladban sziiletik, ahol egy vagy tobb hasadékos mar
eléfordult.

5.3. Incidencia / Prevalencia / Morbiditas / Mortalitas Magyarorszdagon
A CL/CLP a leggyakoribb congenitalis malformatiok egyike. Gyakorisaga 1/500-700.
Hirschberg és Gross széleskorli felmérése szerint a vilagon 0,5 és 2,2 %o k6zott mozog
az archasadékosok incidencidja, gyakorisaga rasszok szerint valtozik. A magyarorszagi
incidencia: 2.02 (az dsszes hasadéktipus egylittes szamaranya, Czeizel).

Az archasadékosok mortalitasa 1ényegében nem nagyobb, mint az atlag populaciéé. A
velo-cardio-facialis (VCF)-szindroma prevalenciaja 1:4000 az élvesziiletettek kozott, a
Robin-szekvens prevalencidja Magyarorszagon: 0.09%o0. A VPI gyakorisaga nem ismert.
5.4. Jellemz6 életkor: minden esetben congenitalis.
5.5. Jellemz6 nem: az ajakhasadék fiuknal, a széjpadhasadék leanyokon gyakoribb.

6. Gyakori tarsbetegségek: gyakori fels6léguti hurut, sinusitisek, serosus €s chronicus otitis.
Szindromak esetén a tarsbetegségek igen valtozatosak.

I1. Diagndzis

1. Diagnosztikai algoritmusok

Az ajak-¢és a szajpadhasadék felismerése nem okoz gondot. A rejtett hasadékokat
(submucosus hasadék) és a szajpad-elégtelenség kiilonboz6 formait gyakran félreismerik vagy
fel sem fedezik a gyermek 4-5 éves koraig, sokszor még késébben.

2. Anamnézis
Sziiletéstd] kezdve fennalloszopasi nehézség, taplalasi zavarok.

3. Fizikalis vizsgalatok
Oralis betekintés, tapintas, orr- €s fiiltiikrozés, perceptiv-auditiv vizsgalat a sirds és késobb a
beszéd megitélése érdekében.

4. Archasadékok esetén nincs kotelezé diagnosztikai vizsgalat

4.1. Laboratoriumi vizsgalatok: szlikségtelenek

4.2. Képalkotd vizsgalatok: mozgd rontgen = fluoroscopy, orr-és garat-endoscopia (a
velopharyngealis zar miikodOképességének megitélésére), a koponyanovekedés
meghatdrozasara cephalometria, az ajakrol és a szajpadrdl rendszeres fotokészités
(mitétek elott €s utan, 6 éves korban ¢és palyavalasztaskor). Intrauterin
ultrahangvizsgalat célszerli a hasadék miel6bbi felfedezése érdekében

4.3. Egyéb: a beszédrdl rendszeres hangfelvétel, az orrhangzdossag megitélésére
nazometria, kiilonb6zd logopédiai tesztek; a fogazat allapotanak rogzitésére
gipszlenyomatok, panorama-rontgen; rendszeres hallasvizsgalat (kortol fiiggd
modszerekkel); félrenyelés esetén nyelési rontgen, neuroldgiai és elektrofizioldgiai
vizsgalatok (a szdjpad-elégtelenség neurogen-myogen okénak tisztazasa vagy
kizéarasa céljabol)

5. Kiegészito diagnosztikai vizsgalatok: 1asd 4.3 pont

6. Differencial diagnosztika



Ajak és szajpadhasadék esetén ilyen vizsgalatokra nincs sziikség. Félrenyelés esetén a VPI
kiilonb6z6 okai felderitenddk (rejtett strukturalis eltérések: submucosus, occult submucosus
szajpadhasadék, szajpadrovidiilés, anatomiai diszproporcidé a velum hossza €s az epipharynx
mélysége kozott, valamint a vezérlés zavarainak elkiilonitése alapvetéen fontos, myogen ¢€s
neurogen bénulés kiilonb6zo eseteinek igazolasara EMG elvégzése sziikséges). A nyilt €s a
zart orrhangzds beszéd — a gyakorlatban sokszor fel nem ismert — formdinak elkiilonitésére a
Czermak, Gutzmann, Schlesinger probak elvégzése sziikséges.

1. Kezelés
I11/1. Nem gyogyszeres kezelés

1. A megfelel6 egészségiigyi ellatas szintje

Az archasadékosok ¢és szdjpad-clégtelenségben szenvedOk megfeleld ellatdsa kizarolag
Hasadéksebészeti Centrumokban képzelhetd el optimalisan. Ez ott valosithatd meg, ahol az
archasadékosok gondozasdhoz elengedhetetlentil sziikséges szakmak (gyermekgyogyaszat,
fiil-orr-gégészet, audioldgia, foniatria, logopédia, ortodoncia, szdjsebészet) képviseldi
folyamatosan jelen vannak, és sziikség szerint mas tarsszakmak (pl. rontgen, genetika,
pszichologia) képviseldi is elérhetd kozelségben rendelkezésre allnak, ahol a miitéteket kelld
gyakorlattal és tapasztalattal rendelkezd sebész-orvosok végzik, és ahol a hasadékos
gyermekek apolasaban gyakorlatot szerzett dpoldszemélyzet is rendelkezésre all.

2. Altalanos intézkedések

Sziikségesnek tartjuk az orvosi kozvélemény (haziorvosok, gyermekgyogyaszok), védondk
rendszeres tajékoztatasat a hasadékosok komplex ellatasanak fontossagarol és magyarorszagi
lehetdségeirdl, ezen kiviil a sziil6 nék azonnali, korrekt felvildgositdsat az archasadék-
képzddés okairol, a gyogyitds varhatd eredményeirdl, a prognézisrol stb., kérve a sziilok —
gondozok aktiv kozremiikddését a hosszan tartd kezelés sordn. Cikkek, felvilagositod flizetek
kozreadasa, a sajto és a media segitd kozremiikodése is tanacsolt.

3. Specialis apolasi teendok

Az apoloszemélyzetet meg kell tanitani a hasadékos csecsemdk specialis etetési modjaira, a
mutott ajkak kezelésére. Az apoldszemélyzet segitséget nyujthat a beszéd megitélésben,
esetleges nagyothallas felfedezésében is.

4. Fizikai aktivitas
A beszédterapia elOkészitése érdekében a motorium korai fejlesztése sziikséges, elsdsorban
sz4j- nyelvgyakorlatok, a finom motorium gyakoroltatasa.

5. Diéta

Diétara — archasadékok esetén - kizarolag a mutétek utan van sziikség: folyékony-pépes koszt
ajanlott két hétig az ajak-, szdjpad- és a garatmiitétek utdn. VPI okozta félrenyelés esetén
specialis foniatriai gyakorlatok végzése és ezek oktatasa indokolt.

6. Betegoktatas

Archasadékok ¢és szdjpad-elégtelenség esetén a betegoktatdas igen fontos és sokréti.
Népszerusitd kiadvanyok és eldadasok segitségével kell a sziiloket a hasadékkal egytittjard
szamos miikddési zavar (nyelés-, szopas-, beszéd-, halldszavarok, fogazati anomalidk miatt
fellépo ragaszavar) idoben torténd felfedezésére, az azoknal sziikséges eljarasok betartasara, a



miitét utani teenddk elsajatitasara. Egy kovetkezé gyermek vallalasa esetén feltétlen genetikai
konzilium ajanlott

I11/2. Gyégyszeres kezelés

Pusztan a hasadékok miatt gyogyszeres kezelésre nincs sziikség. Egyes mutétek utan (pl.
velopharyngoplastica) esetén antibiotikum addsa indokolt. Fiilproblémak esetén a fiilészetben
hasznalt altalanos irdanyelvek a mérvadok. Varhat6 0jabb terhesség esetén, a genetikus
javaslata alapjan, preventiv gyogyszerek szedése ajanlatos (folsav, multivitamin). Specialis,
neuroldgiai eredeti VPI diagnosztizaldsakor az ideggydgyasz javaslata a dontd (pl. akut
folyamatok okozta hypernazalitas fennallasa esetén).

I11/3. Miitét

1. A megfelel6 egészségiigyi ellatas szintje

Megfelelo ellatas kizardlag Hasadék Centrumokban biztosithatd, ahol a team munka minden
személyi és targyi feltételei adottak, valamint kelld esetszam biztositja a megfeleld gyakorlat
kialakulasat és fenntartasat.

2. Altalanos intézkedések

A sziil0ket a mitéti tervrél mar az elsd vizsgalat alkalmaval (Ujsziilott- vagy fiatal
csecsemOkorban, intrauterin lelet birtokédban esetleg mar a terhesség alatt) tajékoztatjuk. A
mutét eldjegyzés alapjan torténik. Ahol erre mdd van, a szililének anyas szobat biztositunk
(erre mindenképpen torekedni kell), hogy a miitét sordn ¢és a csecsemd korhazi
tartozkodasanak egész ideje alatt az anya jelen lehessen. Erre a megfeleld taplalas
megtanulasa, gyakorlasa miatt is sziikség van.

3. Specialis apolasi teendok

Fontos a miitétek sordn €s utan a csecsemd megfeleld elhelyezésének, megfigyelhetdségének,
etetésének kelld biztositdsa. Erre kizardlag gyakorlott gyermek-apolondvér alkalmas. Ez is
egyértelmiivé teszi, hogy a primer archasadék-miitétek gyermekkorhazban végzenddk, ahol az
orvosokon kiviil a mlitdszemélyzet, az asszisztensek €s apolok egyarant tapasztaltak a kis
csecsemok ellatasaban. Az esetleges posztoperativ vérzés vagy 1égzési zavarok fellépésének
kell6 idOben fel nem ismerése a gyermek ¢letébe keriilhet (erre kiilondsen szdjpadplasztika €s
még inkdbb garatsziikitd miitét utan kell figyelemmel lenni). Célszerli, hogy a gyermek a
mitét napjan intenziv terdpeuta megfigyelése alatt alljon, és a kell6 folyadékpotlasrol is
gondoskodas torténjék.

4. Sebészeti kezelés

4.1. Miiteti elokészités

Ennek lényege tapasztalt és csecsemdk altatdsdban jaratos aneszteziologus vizsgalata, aki
eldonti, hogy a mitét az adott idépontban elvégezhetd-e, van-e sziikség — a rutin leleteken
kiviil - tovabbi vizsgélatokra vagy a miitét soran valamilyen specialis gyogyszerelésre, esetleg
a mutét halasztasara. Kiilonosen Robin-szekvenses csecsemonél jon szoba a mitét elotti
polysomnographias vizsgélat, amellyel a prognézis, a miitét utdn varhatd esetleges 1égzési
zavar megjosolhat6. Ilyenkor a szajpadzaras néhany héttel vagy honappal halasztando.

4.2. Miitéti érzéstelenités



Archasadékos miitétek, gyermekeken, kizarolag altalanos érzéstelenitésben végezhetok.

4.3. Miitét
A miitét kérdésében a kovetkezd kérdések megvalaszolasa indokolt:

a) ki operalhat
b) milyen mddszerrel, technikaval
¢) a csecsemo (gyermek) milyen életkoraban?

Mitétre csak kelld gyakorlattal rendelkezd, rendszeresen archasadékosokat is operald

orvos vallalkozhat. Ebbdl a szempontbol az operatdr szakmdja elhanyagolhatd kérdés.

Operalhat sebész, gyermeksebész, fiil-orr-gégész-foniater, szajsebész vagy plasztikai

sebész, a fontos csak az, hogy az operatdr ismerje a miitendd teriilet anatomidjan kiviil

annak funkcioit is, és biztositsa a miitét soran €s utdn mindazon szakmak képviseldinek
kozremiikddését, akik nélkiil a megfeleld gondozas elképzelhetetlen.

A mitéti modszer, eljaras, technika fligg az operatér gyakorlatatol, tapasztalatatol és a

mitéti hagyomanyokt6l. Néhdny alapvetd sebészi elv azonban nem haghatd at és

mindenképpen tekintetbe veendd. Ilyen postuldtumok: a csecsemd egészségét, eépségét
nem szabad kockdztatni; ajakplasztika esetén a m. orbicularis orbis rostjainak
egyesitésére, az ajakhasadék mindig révidebb medialis oldalanak meghosszabbitdsara,

kellé orralapképzére gondot kell forditani; az Gjabb miitéti elvek szerint a lagy és a

kemény szajpadot lehetdleg egytilésben kell operalni.

Nincs bizonyitékon alapuld allaspont arra nézve, hogy melyik szerzé miitéti metodikaja

a valasztandé modszer.

Ajanlott és a vildgon altalaban elfogadott miitéti idopontok:

o Ajkplasztika 3 honapos korban.

o Szajpadplasztika (egyiiléses miitét esetén) 1-2 éves korig végzendd; ha csak
agyszajpadmitétet végez az orvos, akkor a 10-12 honapos kor célszerii, ekkor a
keményszajpad-zaras idépontja: 4 éves kor kortil.

o Beszédjavitd miitét (garatplasztika): 4'%-5 éves korban.

e  Kisebb ajak- és orrkorrekciok: beiskolazas elott.

4.4. Ortodontia

A hasadékos gyermek fogazata abnormalis a fogak alakjat, elhelyezkedését ¢s szamat
tekintve. A fels¢ allcsont fejlédése incomlet. Az fogak pozicidja és az occlusio kezelésére
ortodontiai eszkoz lehet sziikséges 8 és 14 éves kor kozott, egyéni megitélés alapjan. Bone
grafting (csontimplaticio): a szemfog kitdrésekor (8-9 éves kor) Sok gyermek igényel
protetikai kezelést a velesziiletett foghidny miatt.

Nagyobb orrkorrekciok, szajsebészi beavatkozasok: a pubertds utan

4.5. Posztoperdcios teendok

Ajak- szajpad-¢és garatplasztika napjan intenziv (osztalyos) megfigyelés

Altalaban 5-7 napos korhazi apolas (ez az idé mindinkdbb rovidil, fiigg a gyermek
lakohelyétol, a sziiléi apolas gondossagatol)

Diéta (hig-folyékony étrend) 1 hétig

Hazamenetel utan még egy hét gondos sziil6i feliigyelet

5. Fizikai aktivitas
Fokozott fizikai aktivitds (nagyobb gyermekek esetén: biciklizés, torna stb.) harom hétig nem
ajanlott.



6. Diéta

Mitét utani korlatozas: lasd 4.5. pont. Az archasadék Onmagaban diétdit nem igényel,
ujsziilottekben (aspiracio esetén vagy annak kivédése érdekében) specialis etetési technikak és
pozicidk ajanlottak.

Ujsziilotteknél a szoptatas mindenképpen ajanlatos, annak szamos elénye miatt: a szopés
eldsegiti a fiziologids nyelési reflex kifejlodését, a tuba ,trenirozdsa” révén segit megeldzni
fiilszovédmények kialakulasat, a szopas altal tomegében megnodvekedett ajakizomzat konnyiti
a mitét elvégzését, ¢s immunoldgiai €és pszichés hatisa sem elhanyagolhatd. Az anyamell
igen képlékeny, ezért kelld gyakorlassal az ajakhasadék-nyilasba a mellbimbo konnyen
behelyezhetd.

7. Betegoktatas
Lasd eldbb.

111/4. Egyéb terapia
Lasd az V. fejezetben

III/5 Az ellatas megfelelésségének indikatorai

o Szajpadhasadék esetén a beszéd kiillonbozo paraméterei

. Fiilszovodmények és azok gyakorisaganak megeldzése

. Kell6 fogazati és arckoponya-fejlodés (gipszmintak, cephalometria, panorama rontgen
segitségével ellendrizhetd)

J Esztétikai eredmény (elsésorban a sziildk és hozzatartozok elégedettségi indexe alapjan
1-t6l 10-ig terjedo skala segitségével)

IV. Rehabilitaci6

A hasadékos gyermek kezelése tavolrol sem fejezddik be a hasadék mitéti zarasaval, az
Osszes érintett funkcid (nyelés, ragas, beszéd, hallas) zavartalan lefolyasa biztositandd a
habilitacié soran.

V. Gondozas

1. Rendszeres ellendrzés

A rendszeres ellenérzés a helyes gondozas alapfeltétele. A csecsemdkori miitét utan
gyakrabban (legalabb kétszer egy €vben), késobb €vente ajanlott az ellendrzés, akkor is, ha
nincs kiilonleges panasz. Bérmiféle panasz, probléma esetén a Hasadék Kozpont
haladéktalanul megkeresendd. 3 éves korban (a beszéd ellendrzése érdekében), beiskolazas és
palyavalasztas eldtt a gyermeket mindenképpen latni kell. Célszerli, ha a hasadék-team
minden hénap egy meghatarozott napjat kijeldli az éppen esedékes kontrollok elvégzésére,
amikor a munkacsoport minden tagja jelen van, akik kozdsen dontenek a tovabbi teenddkral.
A kiilonbozé szakmak képviseldinek kollaboracidja és a szililok hathatos egyiittmiikdodése
nélkiil nincs szép eredmény az ajak-¢s szdjpadhasadékosok ellatasa €s gondozasa terén.

2. Megel6zés
Egy hasadékos gyermek esetén, ujabb terhesség vallalasakor genetikai vizsgalat nem
melldzhetd. Megfeleld ¢letmod, folsav, multivitamin jelentheti a prevenciot



3 Lehetséges szovodmények

o  Ujsziilottkorban (elsdsorban szajpad-elégtelenség fenndllasa esetén) félrenyelés,
aspiraciok, ismétlddé pneumonia, nem kell6 sulygyarapodas

. Késbbb: elsdsorban fiilszovodmények a tuba rendellenes mikodése kovetkeztében

° Hibas artikulacio, kiillonbozo beszédzavarok

e Az arckoponya rendellenes névekedése

3.1. A szovodmények kezelése: gyakori félrenyelés esetén szondaval torténd taplalas ajanlott
(a nyelés funkcid honapok sordn spontan rendezddik); fiilszovédmények esetén a szakma
alapszabdlyai iranyadok; a beszédzavarok kelld beszéd-(logopédiai) terapiaval rendezhetok,
ritkan garatplasztikara lehet sziikség (lasd el6bb). Az arckoponya fejlédése cephalometriaval
kontrollalandé, probléma esetén fogszabalyozas, esetleg szdjsebészi beavatkozas segithet

4. Kezelés varhato idétartama/Prognozis
Az archasadékos gondozédsa 18 éves korig, a tarsadalomba valo beilleszkedésig tart. A

prognozis — kelld €s gyakorlott team-munka esetén — jonak mondhato.

Evidencia szint: C
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