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Interdyscyplinarne leczenie rozszczepow
wargi i/lub podniebienia — aktualny stan wiedzy

Interdisciplinary Treatment of Cleft Lip and/or Palate — State of the Art

STRESZCZENIE

Rozszczep wargi i/lub podniebienia jest jedna z najczestszych wystepujacych w populacji
ludzkiej wad wrodzonych. Odpowiada bowiem za 65% anomalii rozwojowych twarzoczaszki, a po-
stgpowanie terapeutyczne w tej wadzie, ze wzgledu na réznorodnos¢ i ztozonos¢ problemow, kto-
re z niej potencjalnie wynikaja, bywa niezwykle trudne. Rozliczne kontrowersje dotycza zaréwno
samego postepowania chirurgicznego — pierwotnego i wtornego — jak i rehabilitacji, ktora w naj-
prostszym ujeciu dotyczy warunkow szczgkowo-zgryzowych i mowy. Na przestrzeni ostatniego
¢wier¢wiecza mnastgpito szczegdlnie duzo zmian w koncepcji leczenia tej wady. Przedstawia je
niniejszy artykut, podkreslajac najistotniejsze nowe tendencje. W odniesieniu do samego lecze-
nia chirurgicznego $wiatowa tendencja stato si¢ skracanie terminu pierwotnego chirurgicznego za-
mknigcia szczeliny rozszczepu podniebienia. Wg obecnych standardow postepowania powinno ono
mie¢ miejsce w pierwszym roku zycia dziecka, co ma zwigzek zardowno z rozwojem anestezjolo-
gii dziecigcej, jak i z nowoczesnym spojrzeniem na rehabilitacj¢ mowy i zgryzu w tej najczestszej
wadzie rozwojowej twarzoczaszki.

Slowa kluczowe: rozszczep podniebienia, rozszczep wargi i podniebienia, chirurgiczne
zamknigcie rozszczepu podniebienia, leczenie zespotowe, aktualny stan wiedzy

SUMMARY

Cleft lip and/or palate is one of the most common birth defects in the human population. It
is responsible for 65% of craniofacial developmental anomalies, and the therapeutic procedure in
this defect, due to the variety and complexity of problems that potentially result from it, can be
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extremely difficult. Numerous controversies concern both the surgical procedure itself, both primary
and secondary, as well as rehabilitation, which in the simplest terms concerns maxillofacial condi-
tions and speech. Over the last quarter of a century, there have been particularly many changes in the
concept of treatment of orofacial clefts. This article presents them highlighting the most important
new trends. With regard to the surgical treatment itself, the global tendency has been to shorten the
date of primary surgical closure of the clefted palate. According to current standards, it should take
place in the first year of a child’s life, which is related to both the development of pediatric anesthe-
siology and a modern view on speech and occlusion rehabilitation in this defect.

Key words: cleft palate, cleft lip and palate, cleft palate surgery, interdisciplinary manage-
ment, state of the art

Chirurgia w wadzie rozszczepowej wargi i/lub podniebienia jest chirurgig re-
konstrukcyjna i dzieli si¢ na pierwotng oraz wtorng. Chirurgia pierwotna polega na
zamknigciu szczeliny rozszczepu. Ma ona dwa zasadnicze cele. Jednym jest przy-
wrocenie najbardziej zblizonego do normalnego wygladu twarzy, istotne z punktu
widzenia jej estetyki. Drugim za$ celem jest zamknigcie patologicznego polacze-
nia mi¢gdzy jamg ustna a nosowa, a tym samym odtworzenie bazy strukturalnej dla
umozliwienia ssania, potykania, oddychania, Zucia, nabywania mowy i prawidlo-
wego funkcjonowania narzadu stuchu. Czynnikiem podstawowym, powodujacym
zaburzenia ww. funkcji u pacjentéw urodzonych z rozszczepem podniebienia jest
bowiem, przy istnieniu patologicznego potaczenia jamy ustnej z jama nosowa,
niemoznos$¢ wytworzenia ujemnego ci$nienia w jamie ustnej i niemozno$¢ osig-
gnigcia prawidlowego zwarcia podniebienno-gardlowego, ktore sa konieczne do
ich realizacji.

Rycina 1. Izolowany catkowity Rycina 2. Jednostronny catkowity
rozszczep podniebienia rozszczep wargi i podniebienia

Obecnie w literaturze swiatowej i w praktyce chirurgicznej przewaza poglad,
ze podstawowe operacje nalezy ukonczy¢ przed pierwszym rokiem zycia, nieza-
leznie od przyjetej strategii postgpowania. Jedno- badz kilkuetapowe zamknig-
cie rozszczepu traktuje si¢c bowiem jako rownorzedne. Wczesne podstawowe
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leczenie chirurgiczne ma na celu stworzenie jak najlepszych warunkéw anato-
micznych dla rozwoju mowy, a dazenie do minimalnie urazowego postepowania
chirurgicznego ma na celu zapobieganie powstawaniu cig¢zkich jatrogennych za-
burzen szczgkowo-zgryzowych, wywolanych nadmiernym bliznowaceniem tka-
nek we wczesnym okresie zycia dziecka. W Polsce pionierami wczesnego podsta-
wowego leczenia chirurgicznego byli Kobus (1987, 1992) i Dudkiewicz (1987).

W odniesieniu do operacji wtornych — uzupetniajacych, nalezy do nich m.in.
odtworzenie ciaglosci tuku zebodolowego, operacje zamknigcia przetok ust-
no-nosowych, bedacych nadal najczestszym powiktaniem operacji zamknigcia
rozszczepu podniebienia, operacje poprawiajagce mowe przy niewydolnosci zwie-
racza podniebienno-gardlowego (reoperacje podniebienia, réoznego typu faryngo-
plastyki), wtorne korekty wargi i nosa oraz operacje ortognatyczne.

Poniewaz obecno$¢ rozszczepu stygmatyzuje potencjalnie wyglad pacjen-
ta i mowe, a stygmat rozszczepu wargi pozostaje nawet po najlepszym leczeniu
chirurgicznym, wptyw jej na zycie osobiste 1 funkcjonowanie spoteczne pacjen-
ta nig obarczonego bywa ogromny. Stad istotne znaczenie ma dobor wiasciwego
postepowania chirurgicznego, ortodontycznego, foniatryczno-logopedycznego,
otolaryngologicznego w poszczegoélnych okresach zycia pacjenta urodzonego
z rozszczepem wargi i/lub podniebienia.

Leczenie wady rozszczepowej twarzy, szczegolnie w jej postaciach najciez-
szych i ztozonych, jak jednostronny calkowity rozszczep wargi, wyrostka zebo-
dotowego i podniebienia oraz obustronny catkowity rozszczep wargi i podniebie-
nia, jest leczeniem wielospecjalistycznym, czesto wieloetapowym i wieloletnim.
Postepowanie terapeutyczne w tej wadzie jest wcigz przedmiotem nieustajacych
kontrowersji, co wynika z czesto niezadowalajacych jego wynikow przy znacz-
nym stopniu skomplikowania. Kontrowersje te przektadajg si¢ na ogromng ilos$¢
koncepcji leczenia, zwlaszcza chirurgicznego. Dotycza one przede wszystkim
metod i termindw operacji. Odnosza si¢ zarowno do operacji pierwotnego za-
mknigcia szczeliny rozszczepu, jak 1 zabiegow wtornych, rekonstrukcyjnych. Jako
cieckawostke mozna tu przytoczy¢ dane Eurocleftu za lata 1996-2000 (Shaw
i wsp., 2000), ukazujace, ze tylko w jednym podtypie wady, jakim jest catkowity
jednostronny rozszczep wargi, wyrostka zebodotowego i podniebienia, 201 prze-
analizowanych os$rodkow europejskich stosowato w wymienionym okresie 194
rozne protokoly postepowania operacyjnego.

Pamigta¢ jednak nalezy, ze przy catej potencjonalnej ztozonosci postepowa-
nia terapeutycznego, czesto wieloletniego, nie tylko termin, ale i jako$¢ wyko-
nania pierwszej (czy pierwszych) operacji zamknigcia szczeliny rozszczepu ma
znaczenie podstawowe, bo ona wlasnie decyduje w znacznej mierze o potrzebie
i zakresie dalszego leczenia chirurgicznego, a takze o potrzebie oraz czasie trwa-
nia wielokierunkowej rehabilitacji. Bardach (1995) wymienia tu cztery gldéwne
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czynniki: czas wykonania pierwotnej (pierwotnych) operacji zamknigcia rozsz-
czepu, metode oraz zreczno$¢ i doswiadczenie chirurga. Ich liczba i wzajemne re-
lacje powoduja niejednokrotnie duza trudnos¢ w ocenie wynikdéw leczenia, nawet
w obrebie jednej jednostki lecznicze;.

Ponadto, jak stusznie podkresla Kruk-Jeromin i in. (2002), pierwotne znie-
ksztatcenia nasilajg si¢ w miarg rozwoju dziecka, u ktdrego rozwdj nosa i rozszcze-
pionej szczeki nie jest regulowany ciaglos$cia wargi gornej, a blizny pooperacyjne
wargi 1 podniebienia wptywaja dodatkowo hamujaco na rozwdj. Najwigksze
zmiany rozwojowe twarzy, w tym i narastanie morfologicznych znieksztatcen
wtornych, obserwuje si¢ po 14. roku zycia (Polaczek 1991). Ostateczny wynik
leczenia 1 rehabilitacji zgryzu mozna w odniesieniu do zmian morfologicznych
ocenia¢ wiarygodnie dopiero w 18.—19. roku zycia, czyli po zakonczeniu wzro-
stu. Ostateczne korekty nosa czy operacje ortognatyczne podejmuje si¢ z tego
wzgledu po okresie dojrzewania.

W odniesieniu do szczeliny rozszczepu w wyrostku zgbodolowym przewaza
obecnie poglad, ze przeszczepy kostne do wyrostka z¢gbodotowego nalezy wkta-
da¢ migdzy 8. a 11. roku zycia, kiedy korzen statego kta ma 1/2-2/3 dtugosci. Jest
to obecnie tzw. ztoty standard w odniesieniu do terminu wykonania tejze operacji
(Berglund 2000). Z tego powodu, a takze z powodu zmian w metodologii lecze-
nia ortodontycznego, wynikajacych z wejécia w uzycie aparatow statych, gtowny
ciezar leczenia ortodontycznego nie przypada obecnie na okres niemowlgcy oraz
wczesnego dziecinstwa, ale na okres wymiany uzebienia z mlecznego na state
1 koncentruje si¢ wokot operacji przeszczepu tkanki kostnej z talerza biodrowego
do wyrostka zgbodotowego. Polega ona w nowoczesnym ujeciu na ortodontycz-
nym przygotowaniu szczeki do tej operacji i poézniejszej nastgpowej okoto dwu-
letniej stabilizacji aparatem statym (Semb, Shaw 2001).

Calkowicie odmiennie natomiast w aspekcie czasowym traktuje si¢ obecnie
potrzebe monitorowania rozwoju mowy. Jej wnikliwa ocena i ewentualne uspraw-
nianie powinno mie¢ miejsce juz na wezesnym etapie rozwoju dziecka, co wyni-
ka zard6wno z powszechnego juz przesunigcia terminu chirurgicznego zamknigcia
rozszczepu podniebienia na pierwszy rok zycia dziecka, jak i z obecnych pogla-
déw na rozwoj mowy jako procesu uwarunkowanego biologicznie, w mysl kto-
rych niezwykle istotny dla rozwoju kompetencji jezykowej jest prog 3 lat, ponie-
waz najbardziej dynamiczne nabywanie systemu fonologicznego obserwuje si¢
w trzech pierwszych latach zycia dziecka (Lobacz 1996).

Kalectwo mowy, jakie niesie ze soba ta wada, ma istotny aspekt psychospo-
teczny. Jej charakterystyczna ,,rozszczepowa” stygmatyzacja i czesto zta zrozu-
miatos¢ sag powodem utrudnionego porozumiewania si¢ z otoczeniem czy wr¢cz
niemoznosci komunikowania si¢ werbalnego juz nawet u dzieci w okresie przed-
szkolnym. Ta niezrozumiato§¢ mowy wynika z obecno$ci charakterystycznie
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brzmigcego nosowania otwartego i zaburzen artykulacji, spowodowanych niemoz-
noscig wytworzenia w jamie ustnej odpowiedniego cisnienia, ktore jest koniecz-
ne dla realizacji wigkszos$ci glosek ustnych. Niesie ona ze soba juz tak wczesnie
poczucie odmiennosci i bywa przyczyng drwin oraz izolacji w srodowisku ro-
wiesnikow, a w dalszym etapie zycia utrudnia pacjentom realizacj¢ ich ambi-
cji szkolnych czy zawodowych, nie mowigc o zyciowych (Hortis-Dzierzbicka,
Izdebski 2008).

Wspomniane zaburzenia w postaci stygmatyzujacego nosowania otwarte-
go, wadliwej artykulacji, poszuméw przetok wynikajg w ogromnej mierze ze
zle przeprowadzonego leczenia chirurgicznego, powiktanego obecnoscia prze-
tok ustno-nosowych, czyli otworéw resztkowych w podniebieniu, czy tez niewy-
dolnoscig podniebienno-gardlowa przy pooperacyjnie zbyt krétkim, bliznowatym
i stabo ruchomym podniebieniu.

Wtorne operacje korekcyjne, majace na celu poprawe wynikow czynnoscio-
wych (faryngoplastyka, zamykanie przetok), w tym eliminacj¢ nosowania otwar-
tego, podejmowane sg z zasady nie wczesniej niz okoto 5. roku zycia, za$ ich wy-
niki sa niejednokrotnie rownie watpliwe jak w przypadku operacji pierwotnego
zamknigcia rozszczepu podniebienia. Liczne doniesienia w piSmiennictwie na te-
mat metod chirurgicznej korekty zwarcia podniebienno-gardtowego oraz ich wy-
nikow i powiklan sg czesto sprzeczne i przedstawiane w sposob budzacy liczne
watpliwosci (Hortis-Dzierzbicka 2004).

Dane wspomnianej nizej powotanej przez rzad brytyjski grupy roboczej, ma-
jacej na celu szczegdlowe zbadanie efektywnosci leczenia tej wady na terenie
Wielkiej Brytanii (Sandy i wsp. 1998), ukazaly, ze az 19% przebadanych w owym
okresie (lata 1996-1998) brytyjskich dzieci z rozszczepem wargi i/lub podnie-
bienia w wieku 5 lat i 4% w wieku 12 lat postugiwato si¢ mowg catkowicie nie-
zrozumialg dla otoczenia. Tylko 20% 5-latkéw 1 mniej niz potowa 12-latkoéw mia-
fo w pelni zrozumiata mowe, a u 17% wystgpowato znaczne nosowanie (CSAG
Raport, Summary 1998).

Koncepcja leczenia zespotowego rozszczepoéw wargi i podniebienia nie jest
nowa, ale w ostatnich dekadach nabrata szczegdlnego znaczenia i wymiaru. Sta-
o si¢ tak m.in. dzigki powstaniu silnego ,,lobby rozszczepowego” w USA i Ka-
nadzie oraz Wielkiej Brytanii (cyt. za: Hortis-Dzierzbicka, Dudkiewicz 1999).
Mianowicie w roku 1991 Maternal and Child Health Care Bureau w Stanach
Zjednoczonych zagwarantowato dla American Cleft Palate Craniofacial Associa-
tion fundusz na rzecz ,,Ustanowienia standardéw opieki zdrowotnej nad niemow-
letami, dzie¢mi i mtodzieza z wadami twarzoczaszki”. W tym samym roku miata
miejsce konferencja z udziatem 71 uczestnikow z roznych srodowisk zwigzanych
z tg tematyka. Uzgodnienia, ktore tam zapadty, brzmig nastepujaco:
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1. Leczenie ww. zaburzen powinno by¢ prowadzone przez wielodyscyplinar-
ne zespoty specjalistow.

2. Minimum 50 nowych przypadkow z rozszczepem wargi i/lub podniebie-
nia rocznie gwarantuje zachowanie statusu zespotu rozszczepowego i za-
chowanie dostatecznego doswiadczenia klinicznego.

3. Optymalny okres dla pierwszej zespotowej oceny pacjenta to pierwsze
tygodnie zycia, a nawet w miar¢ mozliwosci pierwsze dni.

4. Pacjenci badz ich opieckunowie maja mie¢ zapewniong informacj¢ na te-
mat rekomendowanych metod leczenia, czynnikéw ryzyka, korzysci
1 kosztow.

5. Nalezy wzmoc wysitek w pomocy dla rodziny w dostosowaniu si¢ do uro-
dzenia i posiadania dziecka z wadg twarzoczaszki.

6. Obowigzkiem kazdego zespotu jest monitorowanie zardéwno kréotko-, jak
i dlugoterminowych wynikow leczenia.

Z kolei w Wielkiej Brytanii Ministerstwo Zdrowia, zaniepokojone doniesie-
niami o zlych wynikach leczenia tej wady na jej obszarze, w 1996 roku stworzy-
o fundusz na rzecz wypracowania standardow opieki nad dzie¢mi z rozszczepem
wargi i/lub podniebienia. W wyniku tych dziatan liczba jednostek szpitalnych zaj-
mujacych si¢ chirurgia rozszczepéw wargi i podniebienia zredukowana zosta-
fa do 8 (obecnie 11) z uprzednich 56. Miato to miejsce dzigki 2-letniej wnikli-
wej pracy specjalnie powotanej 9-osobowej grupy doradczej (Clinical Standards
Advisory GRoup), ktora szczegdtowo przebadata funkcjonowanie dotychczaso-
wych osrodkow zajmujacych si¢ leczeniem wady rozszczepowej twarzy. Stwier-
dzono m.in., ze wigkszo$¢ z 75 chirurgdw operujacych dzieci urodzone z rozsz-
czepem wargi i/lub podniebienia operowala srednio mniej niz jeden jednostronny
rozszczep wargi i podniebienia rocznie. Byl to w jej badaniach jeden z podstawo-
wych czynnikow odpowiedzialnych za ogolng zta jako$¢ opieki nad pacjentami
z wadg rozszczepowa w Wielkiej Brytanii w owym okresie.

W roku 1996 Komisja Europejska zainicjowata 3-letni program zatytutowa-
ny ,,Eurocleft Project”, majacy na celu poprawe wynikow leczenia i opieki nad
dzie¢mi z rozszczepem wargi i/lub podniebienia w Europie, wlaczywszy kraje
Europy Srodkowej i Wschodniej. Raport koncowy, zawierajacy okreslenie stan-
dardow opieki i minimum dokumentacji, zostal przestany przez Komisj¢ Europe;j-
ska do wszystkich rzadow w Europie oraz wtasciwych agend rzadowych zajmujg-
cych sig¢ organizowaniem opieki zdrowotnej we wszystkich krajach europejskich.
Zalecenia Eurocleftu (Shaw i in. 2000) dotyczace opieki nad pacjentami z wada
rozszczepowa wargi i podniebienia byly nastgpujace:

1. Leczeniem pacjentdw z rozszczepem wargi i/lub podniebienia powinien

zajmowac si¢ wielodyscyplinarny zesp6t specjalistow, majacy duze do-
$wiadczenie w opiece nad pacjentami z tg wada.
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2. Na poszczegdlnych etapach leczenia powinno mieé miejsce wspodlne
uzgadnianie procesu leczenia.
Za koordynacje leczenia powinien odpowiada¢ jeden cztonek zespotu.

4. Koordynacja jest istotna z powodu udzialu w procesie leczenia réznych

specjalistow.

5. Przyjmuje si¢, ze chirurdzy, ortodonci i logopedzi powinni leczy¢ mini-

mum 40-50 nowych przypadkéw rocznie, aby zachowac nalezyta wiedze
i doswiadczenie.

6. Zabezpieczenie finansowe powinno obejmowaé profesjonalng opieke
w okresie noworodkowym, leczenie chirurgiczne, opieke stomatologicz-
ng, leczenie ortodontyczne, usprawnianie mowy, leczenie laryngologiczne
z okresowg oceng stanu stuchu, genetyke kliniczng, opieke psychosocjo-
logiczng oraz koszty podrozy.

W obecnej dobie, wedhug istniejacych w UE standardéw, leczenie dzieci uro-
dzonych z rozszczepem wargi i/lub podniebienia winno mie¢ forme wieloletniej
skoordynowanej opieki w wysokospecjalistycznych interdyscyplinarnych o$rod-
kach (Cleft Craniofacial Centers), dysponujacych doswiadczong kadra, obznajo-
miong i ukierunkowang na wysoce specyficzne problemy tej grupy pacjentow.

W Polsce w roku 1996 powotana zostata przez Ministerstwo Zdrowia i Opie-
ki Spotecznej Komisja do spraw Leczenia Zespotowego Pacjentow z Rozszcze-
pem Wargi i Podniebienia, ktorej zadaniem miato by¢ pilne wypracowanie stan-
dardéw opieki nad tymi pacjentami, dostosowanych do standardow swiatowych.
Poczatkowe zalozenia byly w miar¢ dobre, ale niestety ostatecznie nastgpita
znaczna dominacja srodowiska ortodontycznego, wbrew opisanym nowoczesnym
trendom zaczety dominowac przestarzate koncepcje prowadzenia ortodontyczne-
go (tzw. orthodontic overtreatment), powodujace znaczne i niepotrzebne obcigze-
nie czasowe i kosztowe pacjentow, przy catkowitym zaniedbaniu prawidlowego
rozpoznawania, leczenia i rehabilitacji zaburzen czynnos$ciowych, przede wszyst-
kim zaburzen mowy. Ta ze wszech miar nieprawidlowa sytuacja, majaca miejsce
w naszym kraju, niestety utrwala si¢, zamiast ulegac¢ poprawie.

98]
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