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Rozszczep pods$luzéwkowy podniebienia.
Rozpoznawanie i leczenie

Submucous Cleft Palate. Diagnostics and Treatment

STRESZCZENIE

Rozszczep podsluzéwkowy podniebienia jest specyficzng postacia wady rozszczepo-
wej podniebienia, stwarzajaca znaczne trudnosci diagnostyczne i lecznicze. Moze on mie¢
forme jawna, manifestujaca sie charakterystyczng triada objawdw, oraz ukryta, ktora jest
szczegodlnie trudna do zdiagnozowania. Wiele z tych rozszczepdéw przebiega bezobjawo-
wo. Czesto ujawniaja si¢ one u dzieci po usunigciu trzeciego migdatka w postaci niespo-
dziewanie pojawiajacego sie po zabiegu nosowania otwartego o bardzo réznym nasileniu.
W pracy przedstawione s podstawowe cechy réznicujace tego typu rozszczepy i przy-
datnos¢ diagnostyki endoskopowej dla postawienia prawidtowego rozpoznania. Dysku-
towane sa réwniez wskazania do operagji oraz uwarunkowania koniecznosci wykonania
operacji naprawczej podniebienia przed ewentualnym usprawnianiem logopedycznym.

Stowa kluczowe: podsluzéwkowy rozszczep podniebienia, ukryty podsluzéwkowy
rozszczep podniebienia, niewydolno$¢ podniebienno-gardiowa, nosowanie otwarte, naso-
fiberoskopia.

SUMMARY

The submucous cleft palate is a specific form of the cleft palate defect, which is highly
difficult to diagnose and treat. It may have an overt form, manifesting itself in a characteristic
triad of symptoms, and an occult one, which is especially difficult to diagnose. Many of
these palatal clefts produce no symptoms. They often become manifested in children after
adenoidectomy in the form of unexpected hypernasality of varying intensity after surgery.
The study presents basic distinctive features of this type of cleft palate and usefulness of
endoscopic diagnostics for making a correct diagnosis. It also discusses indications for
surgery and determinants of the need to perform a palate repair before possible logopedic
rehabilitation.

Key words: submucous cleft palate, occult submucous cleft palate, velopharyngeal
insufficiency, hypernasality (open rhinolalia), nasofibroscopy.
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W fazie gardtowej potykania, przy ziewaniu, wentylacji ucha srodko-
wego poprzez trabki stuchowe Eustachiusza oraz przy realizacji glosek
ustnych konieczne jest catkowite oddzielenie jamy ustnej i gardta srod-
kowego od jamy nosowo-gardtowej. Oddzielenie to jest uwarunkowane
prawidlowym zwarciem podniebienno-gardlowym. W sktad zwieracza
podniebienno-gardtowego wchodza migénie podniebienia migkkiego
oraz tylnej i bocznych $cian gardta gérnego. Warstwe miesniowa podnie-
bienia migkkiego stanowi pie¢ par migsni. Sa to: dZwigacz podniebienia
miekkiego, napinacz podniebienia migkkiego, migsieri podniebienno-gar-
dlowy, miesiert podniebienno-jezykowy oraz miesien jezyczka. Warstwe
miesniowq tylnej i bocznych scian gardia stanowi parzysty miesien zwie-
racz gardla gérny. Najczestsza przyczyna niewydolnosci podniebienno-
-gardiowej i towarzyszacych jej zaburzen rezonansu glosowego w postaci
nosowania otwartego jest rozszczep podniebienia.

Rozszczep podniebienia wystepuje w formie izolowanej badz tacznie
z rozszczepem wargi i wyrostka zebodotowego. Jest to najczestsza wada
rozwojowa w obrebie twarzowej czesci czaszki. Powstaje miedzy 4. a 12.
tygodniem zycia ptodowego. W Polsce, zaleznie od sytuacji demograficz-
nej, rocznie rodzi si¢ okoto 600-800 dzieci z ta wada, przy jej czestosci
wystepowania od 1,6 do 2,2/1000 zywych urodzen (ryc.1).

la

Szczegbdlna forme wady rozszczepowej podniebienia stano-
wi rozszczep podsluzéwkowy. W przeciwienstwie do rozszczepdw
jawnych nie okazuje si¢ on tatwo widoczna po urodzeniu ,dziurg”
w podniebieniu, ktérg moze zobaczy¢ nawet potozna. Rozszczep pod-
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Ryec. 1. Przyklady otwartych rozszczepéw podniebienia: catkowity izolowany roz-
szczep podniebienia migkkiego i twardego (1a), cze$ciowy rozszczep podniebienia migk-
kiego (1b), izolowany rozszczep jezyczka podniebiennego (1c)

Sluzowkowy nie powoduje takze typowych dla otwartych rozszcze-
pow podniebienia trudnosci w karmieniu. Stwarza wiec ze wzgle-
du na swa bardziej utajona posta¢ znaczne trudnosci diagnostyczne,
a co za tym idzie i lecznicze. Ponadto, wiele z tych rozszczepow w okresie
pOZniejszym przebiega bez zaburzen mowy, i, co za tym idzie, czesto po-
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zostaja one niezdiagnozowane takze w przebiegu dalszego okresu zycia,
i nie wymagaja leczenia.

W przeciwienstwie bowiem do klasycznych form rozszczepow pod-
niebienia, cechujacych sie¢ centralnym rozszczepieniem zaréwno jego
warstwy miesniowej, jak i blony Sluzowej, w rozszczepach podsluzow-
kowych zachowana jest ciagtos¢ btony sluzowej podniebienia, i to zarow-
no od strony jamy ustnej, jak i od strony jam nosa. Natomiast pokryte
przez nia migsnie podniebienia migkkiego, zamiast zespalac si¢ horyzon-
talnie w linii centralnej w postaci szwu podniebiennego, sa w réznym
stopniu rozszczepione. Rozszczep podsluzowkowy podniebienia moze
obejmowaé¢ w réznym stopniu réwniez podniebienie twarde. Widkna
miesniowe biegna wiec skosnie i zaleznie od rozlegtosci rozszczepu przy-
czepiaja si¢ badz do tylnego brzegu podniebienia twardego, badz wzdiuz
szczeliny rozszczepu w podniebieniu twardym, ktéra w catkowitym roz-
szczepie podsluzéwkowym podniebienia moze siggac¢ az do otworu przy-
siecznego.

Rozlegltos$¢ podsluzowkowych rozszczepow podniebienia bywa wiec
bardzo rézna — od czesciowej diastazy miesni podniebienia do podslu-
zowkowego rozszczepienia calego podniebienia twardego (kostnego)
i migkkiego (migsniowego). Moga one miec¢ postac¢ jawna badz ukryta.
Nalezy przy tym wyraznie podkresli¢, ze ta rozlegtos¢ rozszczepu pod-
sluzéwkowego nie idzie w parze ze stopniem nasilenia zaburzen mowy.
Jawny, tatwy diagnostycznie w badaniu od strony jamy ustnej, rozszczep
podsluzéwkowy moze bowiem przebiega¢ catkowicie bezobjawowo,
podczas gdy jego ukrytej formie moze towarzyszy¢ razace i zaburzajace
w znacznym stopniu zrozumiatos¢ mowy nosowanie otwarte. Dla wy-
stapienia objawdéw w rozszczepie podsluzowkowym istotny jest raczej
stopienn niedorozwoju i dysfunkcji miesni podniebienia niz rozlegtosc
wady w sensie czysto anatomicznym. Przed wprowadzeniem diagnostyki
endoskopowej do oceny struktury i funkcji zwieracza podniebienno-gar-
dtowego wigkszos¢ ukrytych rozszczepdw podniebienia byta rozpozna-
wana jako wrodzone krotkie podniebienie lub dysplazje podniebienia.
Dopiero Croft wykazat, Ze charakterystyczne wcigcie w obrysie tylnego
brzegu podniebienia migkkiego w obrazie endoskopowym badz znaczne
sptaszczenie obrysu w miejsce wypuklenia migsni jezyczka jest dowodem
podsluzéwkowego rozszczepienia miesni, nawet gdy nie ma innych cech
rozszczepu podsluzowkowego w badaniu od strony jamy ustnej w posta-
ci triady Calnana (Croft i wsp., 1978).

Jawny rozszczep podsluzowkowy podniebienia cechuje triada obja-
wow, opisana po raz pierwszy przez Calnana w 1954 roku. Jej skladowe
to: 1) rozdwojenie jezyczka, 2) charakterystyczne centralne przeswieca-
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nie podniebienia migkkiego spowodowane jego cienkoscig przy braku
warstwy mieéniowej oraz 3) palpacyjnie wyczuwalne wygladzenie lub
weciecie w podniebieniu kostnym w miejscu kolca nosowego tylnego. Jak
wspomniano wyzej, w przypadkach krancowych pods$luzéwkowo moze
by¢ rozszczepione cate podniebienie twarde i obserwuje sie¢ wtedy Scien-
czenie catego podniebienia w linii srodkowej, zarowno migkkiego, jak
i twardego (ryc. 2).

Szczegdlna forma rozszczepoéw podsluzowkowych jest ukryty pod-
sluzowkowy rozszczep podniebienia migkkiego (Kaplan, 1975), catkowity
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Ryec. 2. Obraz jawnego podsluzéwkowego rozszczepu podniebienia z charaktery-
styczna triadg objawoéw: obraz od strony jamy ustnej, obraz endoskopowy: widoczne
charakterystyczne wciecie w tylnym brzegu podniebienia miekkiego: oddychanie (2b1),
fonacja — brak zwarcia podniebienno-gardtowego (2b2)

lub czesciowy. Z racji swego utajonego charakteru stwarza on wyjatkowe
trudnos$ci diagnostyczne, szczegélnie w badaniu od strony jamy ustne;j.
Istotg ukrytego podsluzowkowego rozszczepu podniebienia jest bowiem
brak prawidlowego zespolenia parzystych migsni podniebienia w linii
posrodkowej przy nieobecnos$ci opisanej powyzej, typowej dla jawnego
rozszczepu podsluzéwkowego, triady objawow. Catkowity ukryty pod-
Sluzéwkowy rozszczep podniebienia obejmuje wszystkie pie¢ par miesni
podniebienia migkkiego, czyli dzwigacze podniebienia, napinacze pod-
niebienia, migénie podniebienno-gardtowe, migsnie podniebienno-jezy-
kowe oraz mieénie jezyczka. W czeSciowym ukrytym podsluzéwkowym
rozszczepie podniebienia rozszczepienie miesni dotyczy tylko czesci
wldkien migéniowych. Dla funkcji mowy istotne jest tylko ewentualne roz-
szczepienie dzwigaczy podniebienia migkkiego, ktore sa wtedy nieprawi-
dtowo przyczepione do tylnego brzegu podniebienia twardego zamiast
do szwu podniebiennego w linii posrodkowej podniebienia. Stwierdza
sie¢ w tych wypadkach takze brak rozciegna podniebiennego. DZzwiga-
cze podniebienia migkkiego sa bowiem gltownie odpowiedzialne za ruch
podniebienia do tytu i do géry podczas potykania, fonacji, ziewania, wa-
runkujacy oddzielenie jamy ustnej od nosowej przy tych czynnosciach.
Natomiast migsien napinacz podniebienia migkkiego, wbrew nazwie, nie
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tyle napina podniebienie migkkie, ile, kurczac si¢ prawidtowo, otwiera
trabke stuchowa Eustachiusza. Jest wiec niezbedny dla jej prawidlowego
funkcjonowania, warunkujacego niezaburzone przewietrzanie ucha $rod-
kowego, a tym samym prawidiowe styszenie.

W badaniach Stewarta, Otta i Lagace (1972) przecietna czestos¢ wyste-
powania podsluzéwkowego rozszczepu podniebienia w populacji dzieci
szkolnych wynosita 1:1200 przebadanych dzieci. Jest ona jednak trudna
do oceny, poniewaz wiele z tych rozszczepow, szczegdlnie niemanifestuja-
cych sie zaburzeniami rezonansu gtosowego, pozostaje, jak wspomniano
wyzej, do konca nierozpoznanych. Nalezy przy tym doda¢, ze samo roz-
szczepienie jezyczka podniebiennego wystepuje u okoto 1 % ,, normal-
nej” populacji bez Zadnych towarzyszacych objawow dysfunkcji podnie-
bienno-gardtowej (Weatherley-White i wsp., 1972) i samo w sobie nie sta-
nowi o rozpoznaniu rozszczepu pods$luzéwkowego podniebienia, chociaz
niewatpliwie wymaga szczegdélowego postepowania diagnostycznego
w celu jego wykluczenia, szczegélnie przed zamierzonym usunieciem
migdatka gardtowego (Shprintzen i wsp., 1985).

Przy czestej niklosci objawow klinicznych istotny dodatkowy problem
w diagnostyce rozszczepdw podsluzéwkowych stanowi brak dostatecznej
umiejetnosci rozrézniania uchem charakteru zaburzen rezonansu gtoso-
wego, tzn. nosowania zamknietego, spowodowanego u dzieci najczesciej
przerostem trzeciego migdatka badz przewlektym alergicznym niezytem
nosa, od nosowania otwartego, towarzyszacego niewydolnosci podnie-
bienno-gardtowej. Cechuje on niestety nie tylko lekarzy rodzinnych czy
pediatréw, ale takze laryngologow, a dodatkowa trudnosc stanowi tu cze-
sty fakt maskowania niewydolnosci podniebienno-gardtowej przez prze-
ros$niety migdatek gardlowy. Stad, jak wynika z praktyki autorki, niejedno-
krotnie pierwszym specjalista, ktory wystepuje z podejrzeniem rozszczepu
podsluzowkowego podniebienia, jest wlasnie logopeda, kojarzacy prawi-
dtowo wystuchane nosowanie otwarte z wada rozszczepowa podniebie-
nia badz niewydolnoscia podniebienno-gardtowa na innym tle. Niestety,
w tych przypadkach jest to czesto rozpoznanie pozne z punktu widzenia
mozliwo$cimechanizmoéw naprawczychaparatumowy, przede wszystkim
ze wzgledu na fakt zbyt péznego, niestety, z zasady, kierowania dziecka do
logopedy.

Dodatkowa trudno$¢ stanowi fakt, ze u dzieci z nieznacznym nawet
przerostem trzeciego migdatkazwarcie podniebienno-gardiowejest w swej
istocie zwarciem podniebienno-adenoidalnym (Gereau i Shprintzen, 1988;
Finkenstein i wsp., 1996; Hortis-Dzierzbicka, 2004), a okres wczesnego
dziecinstwa jest kulminacyjnym okresem dla przerostu migdatka gardito-
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wego, czy mieszczacego si¢ w granicach fizjologicznych, czy tez znacznej
jego hiperplazji. Przero$niety w stopniu znacznym migdatek gardlowy
utrudnia oddychanie przez nos oraz przewietrzanie ucha srodkowego,
poniewaz blokuje uj$cia gardtowe trabek stuchowych. Z tego wzgledu jest
czesto operacyjnie usuwany. Ale w obecnosci rozszczepu podsluzowko-
wego przerosniety adenoid moze stanowic rodzaj ,,protezy” dla zwarcia
podniebienno-gardtowego i wtedy jego usunigcie moze wyzwoli¢ poja-
wienie si¢ nosowania otwartego, czesto w formie bardzo nasilonej i trud-
nej do akceptacji przez dziecko i jego otoczenie. Z tego wiasnie wzgledu
podniebienie dziecka zakwalifikowanego do adenotomii nalezy zawsze
bardzo starannie ocenia¢ pod katem wykluczenia obecnosci podsluzéw-
kowego rozszczepu podniebienia oraz przebytej operacji podniebienia.
Witzel i wsp. (1986) podaja, ze az u 27% dzieci skierowanych do nich
z powodu nosowania otwartego, ktore wystapito po usunieciu trzeciego
migdatka, rozpoznano rozszczep podsluzowkowy podniebienia, co do-
wodzi czestosci zjawiska, a wiec i istotnosci problemu. Starannos¢ ta jest
tym bardziej nieodzowna, ze az okoto 90% rozszczepéw podsluzdéwko-
wych przebiega bez zaburzer mowy pod warunkiem niepodjecia chirur-
gii laryngologicznej w obrebie ukladu adenoidalnego gardia, szczegdlnie
dotyczacej migdatka gardlowego.

Diagnostyka roznicowa ukrytego rozszczepu podsluzéwkowego
podniebienia obejmuje wrodzone krotkie podniebienie, dysplazje pod-
niebienia kostnego, wystepujace np. w zespole Treachera-Collinsa oraz
dysproporcje podniebienno-gardtowa. Dysproporcja podniebienno-gar-
dtowa wystepuje u pacjentow z tzw. glebokim gardltem przy braku ja-
kiejkolwiek patologii w obrebie samego podniebienia. Przydatnos¢ bada-
nia nasofiberoskopowego w postawieniu w tym przypadku ostatecznej
diagnozy pierwszy opisal Croft (Croft i wsp., 1978). W nasofiberoskopii
w miejsce wypuklenia miesni jezyczka przy ukrytym rozszczepie podslu-
zowkowym w obrysie podniebienia migkkiego obserwuje sie¢ charaktery-
styczne wecigcie (ryc. 3).

W odniesieniu do kwalifikacji do leczenia operacyjnego w rozszcze-
pach podsluzéwkowych podniebienia, jak i co do wykonywanej proce-
dury istnieje bardzo duzo kontrowersji, zwazywszy ze, jak wspomnia-
no wyzej, duzo z nich przebiega bez zaburzen mowy, wiec czesto nawet
pozostaja nierozpoznane. W przypadkach zas manifestujacych sie noso-
waniem otwartym, wiec przebiegajacych z niewydolnoscia podniebien-
no-gardtowa wskazanie do operadji jest oczywiste. Czesto jednak, zamiast
operacji naprawczej podniebienia wykonywane sa operacje korekcyjne
zwarcia podniebienno-gardlowego w postaci faryngoplastyki (Abyholm,
1976; Park i wsp., 2000; Abdel-Aziz, 2007). Jest to, w przekonaniu autorki
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Ryec. 3. Ukryty rozszczep podsluzéwkowy podniebienia — obraz endoskopowy: cha-
rakterystyczne wciecie w miejsce wypuktosci miesni jezyczka w obrysie podniebienia
miekkiego.

iinnych (Pensler i Bauer, 1988; Sommerlad i wsp., 2004), praktyka absolut-
nie nieprawidlowa, bo tego rodzaju zabieg nie naprawia defektu w pod-
niebieniu. Nie odnosi si¢ wigc do przyczyny stwierdzonego zaburzenia
czynnosci, tylko do jej skutku. W pierwszym rzedzie nalezy wiec zope-
rowac rozszczep, a dopiero pozniej, gdy to dziatanie mimo usprawniania
mowy nie przynosi oczekiwanego skutku, mozna kwalifikowac¢ dziecko
do faryngoplastyki. Odnosi si¢ to szczegolnie do tych przypadkéw nie-
wydolnosci podniebienno-gardtowej, gdzie diagnoza rozszczepu podslu-
zowkowego zostata postawiona wczesnie.

Nalezy przy tym pamietac, ze dtugotrwata rehabilitacja logopedycz-
na zaburzen mowy w niezoperowanych rozszczepach podsluzowkowych
podniebienia jest bledem w sztuce. Istniejace zaburzenie strukturalne
stanowi bowiem o jej nieskutecznosci. Za blad w sztuce nalezy uwazac
réwniez wspomniane wykonanie w tym typie rozszczepu jedynie operacji
korekcyjnej zwarcia podniebienno-gardtowego, bez uprzedniego zespo-
lenia migsni podniebienia, co niestety nadal miewa miejsce (Abdel-Aziz,
2007). Wykonanie samej faryngoplastyki przy pozostawieniu cechujacej
rozszczep dziury mie$niowej powinno by¢ ograniczone wytacznie do
wybranych przypadkéw niewydolnosci podniebienno-gardtowej bez roz-
szczepu. Natomiast, ze wzgledu na pozny czesto moment operacyjnego
zamkniecia rozszczepu podsluzéwkowego, spowodowany jego pdéznym
wykryciem i towarzyszaca hipoplazje nieuzywanych miesni, w wielu wy-



92 MARIA HORTIS-DZIERZBICKA

padkach jednoczesnie z operacja podniebienia wykonuje si¢ faryngopla-
styke z uzyciem plata podniebienno-gardtowego. Jak udowadniaja bo-
wiem Hussein i wsp. (2004), a potwierdzaja nasze obserwacje kliniczne,
wyniki leczenia operacyjnego rozszczepow podsluzowkowych sa z regu-
ly gorsze niz przy rozszczepach jawnych. W rozszczepach podsluzéw-
kowych bowiem, nawet manifestujacych si¢ od poczatku nosowaniem
otwartym, $redni okres operacji podniebienia to 5-6 lat. Okres krytyczny
dla prawidlowego rozwoju mowy (Hortis-Dzierzbicka i Stecko, 2005) jest
wiec w tych przypadkach znacznie przekroczony.
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