A TARSSZAKMAK HALADASA

Az ajak- és szajpadhasadékos gyermekek
gondozdasa a haziorvosi gyakorlatban

Hirschberg Jené

THE SIGNIFICANCE OF THE CARE OF
CHILDREN WITH CLEFT LIP AND PALATE
IN THE GENERAL PRACTICE

Az ajak- és a szdjpadhasadék (Gsszefoglalé nevén:  The cleft lip and palate (i.e. facial cleft) is a
archasadék) a gyakori és torzit6 rendellenességek  frequent and distorting abnormality. The basics of
kozé tartozik. Sikeres megoldasdanak alapfeltétele  the successful management are the early
a kezelés korai elkezdése és egy olyan tapasztalt  introduction of therapy and a well-trained team
munkacsoport, amelyben a terdpia sordn érdekelt  with all relevant specialists included (surgeon,
minden szakma — sebészet, fil-orr-gégészet,  otolaryngologist, orthodontist, speech therapist)
orthodontia, logopédia — képviselGi kozremdkod-  as well as good collaboration with the parents
nek; a sziilék és a hdziorvos egyuttmikodése is  and general practitioners being also an important
nélkilozhetetlen. A szerzG 45 év alatt munkatar-  factor. The author with his co-workers has
saival mintegy 3500 archasadékos betegen tobb  performed more than 6000 surgeries in about
mint 6000 mditétet végzett, és évi 60-70, hasadék 3500 children with facial cleft in the last 45 years
nélkili szdjpad-elégtelenségben szenvedd gyer-  and has treated 60-70 patients annuallly with
meket gondozott. Tapasztalatai és nemzetkozi iro-  velopharyngeal insufficiency — without  cleft.
dalmi ismeretei alapjan dolgozatdban 6sszefog-  According to his experience and international
lalja az archasadékok etiolégiajat, kialakuldsdnak  data he summarizes the etiology, pathomecha-
mechanizmusat, ismerteti a fellépé tiineteket és a  nism of facial clefts and discusses its symptoms,
funkcionélis kovetkezményeket, valamint mind-  functional consequences and the surgical and
ezek sebészi és konzervativ megoldasanak altala  conservative solutions are suggested. The recent
ajanlott mddozatait. Magyarorszdgon jelenleg  Hungarian prevalence is 1:500. Specific preven-
500 élvesziilésre jut egy archasadékos csecsem@.  tion does not exist, the 5-6% recurrent cleft risk
Biztos megel6zés nincs, a hasadékképzédés ismé-  may be decreased to half by administration of
telten fellépd, 5-6%-o0s kockézata folsav adagold-  folic acid. The generally accepted timing of the lip
saval felére csokkenthetd. plasty is the 3-month age. The palatoplasty may
Az ajakplasztika altaldnosan elfogadott id6pontja  be performed in one or two stages, but closure of
a csecsemd harom honapos kora. A szdjpadmditét  the velum should be made before the deve-
egy vagy két szakaszban végezhets, de a lagy  lopment of speech by all means. The logopedic
szajpadot a beszéd kialakuldsa elétt mindenkép-  treatment (speech therapy) should be started, if
pen zérni kell. A logopédiai kezelést akkor célsze-  the speech disorder is already obvious and the
ri elkezdeni, ha a beszédzavar mar nyilvanvalé,  child is able to cooperate with the speech the-
és a gyermek a logopédussal egyiittm(ikodik. Ha  rapist. If conservative therapy is unsuccessful,
a beszédterdpia nem eredményes, 6téves korban  (velo)pharyngoplasty is proposed at the age of 5.
garatsz(kité m(tét ajanlott. A fogszabdlyozas a  The orthodontic treatment should begin in mixed
vegyes fogazat kordban indul, nagyobb orrkorrek-  dentition, major nose correction and oral surgery

ciéra csak a pubertds utan kerilhet sor. are allowed only after puberty. Just because of a
Pusztan a hasadék miatt a gyermek nem aspiral; a  cleft the infant does not aspirate, the brestfeeding
szoptatds nagyon elényos és legtobbszor keresz-  is beneficial and could be performed in most

tilvihetd. Az archasadékosokndl gyakori fiilpa-  cases. Regular hearing control is recommended
nasz és halldszavar miatt rendszeres halldskont-  because of frequent ear and hearing problems. It

roll indokolt. A varhaté kimenetelrél, a prognézis-  is suggested to provide the parents with written
rél, az ellatds menetérdl a sziiléket irasos Gtmuta-  instruction about outcome, prognosis and time-
toval célszerd ellatni, amelybdl a haziorvos is  table of management, which could be helpful
kellGen tdjékozédhat. also for the general practitioners.
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A TARSSZAKMAK HALADASA

z ajak- és a szdjpadhasadék (6sszefoglaléan arc-
A hasadék) a gyakori és torzité fejlddési rendel-
lenességek kozé tartozik. Az érintett gyermek

sokszor csifol6das targya, és lehetségei késbbi életé-
ben is korlitozottabbak hasonlé kort tarsainal. Eletmi-
n8ségét tovabb ronthatja a népi széhasznilat: még ma
is sok helyiitt nydlszajanak, farkastorkanak nevezik az
archasadékkal sziiletetteket. Hatdrozottan tiltakoz-
nunk kell e megbélyegz8 kifejezések ellen, és minden
érdekeltet biztositanunk kell arrél, hogy a mai korsze-
rii médszerekkel mér igen szép kozmetikai és funkcio-
nalis eredmények érhetsk el. Az opti-

A zart és a nyilt
orrhangzos
beszédet
a haziorvos is
differencialhatja,
a konnyen
és gyorsan
elvégezhet6
Czermak-féle
tikorpréba
segitségével.

mélis eredmény elérésének alapfeltétele
a kezelés korai elkezdése, valamint egy
tapasztalt munkacsoport altal végzett
ellatas és gondozds. A gondozis a sziile-
tés pillanatdtdl kezdddik, és a hasadék-
kal sziiletett személy tirsadalmi beil-
leszkedéséig tart: folyamatos, rendsze-
res ellendrzéseket jelent. A csoport-
munkdban kiilénb6z8 szakmdjt orvo-
sok — operélé sebész, fogszabalyozo or-
vos, fiil-orr-gégész-foniater, genetikus,
gyermekorvos —, logopédus és pszicho-
l6gus vesz részt, de a sikeres elldtdsban
nélkiilozhetetlen a szociilis munkas, il-
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letve a védénd, a sziilék és a hiziorvos
kozremikodése is. A sziil8k, nevel6k
legtobbszor a gyermek-, illetve a hdziorvost keresik fel
aggodalmaikkal és problémadikkal; fontos tehit, hogy a
hiziorvos is tisztiban legyen a kezelés alapelveivel, va-
lamint a sziil6k részérdl leggyakrabban felmeriild kér-
désekkel:

— Miért sziiletett ,,igy” a gyermek?

—Hové fordulhatnak tanicsért, hol végzik a keze-
lést?

— Vallalhatnak-e Gjabb terhességet?

— Tud-e majd a gyermek szopni, nyelni — nem fog-e
megfulladni —, s késébb tud-e beszélni?

— Hény mitétre van sziikség, s mi ezek kockdzata?

— Milyen eredmények virhat6k a kezelés soran?

— Milyen gyakran kell ellen8rzésre jarniuk, mikor és
hové?

— Kaphatnak-e anyagi timogatist, jir-e felemelt csa-
ladi p6tlék és meddig?

Az archasadékok gyakorisiga

Az archasadékok el6forduldsinak gyakorisiga ember-
fajtanként valtozik. Az afrikai szdrmazasa egyedek ese-
tében ritkabb, az 4zsiai népcsoportban és Izland zart la-
kossdgaban gyakoribb a prevalencia, mint a kaukdzusi
népcsoportban. Nemzetkozi adatok szerint a gyakori-
sag 0,45-3,62%0 kozotti (1). Magyarorszagon az inci-
dencia 2,02%o0: minden 500 élve sziiletett csecsemd ko-
zill egy esetben fordul el8 valamiféle archasadék (2).
Az ajakhasadék szdjpadhasadékkal vagy a nélkiil (cleft
lip/palate, CL/P) ardnya 1,05%po, az izolalt szijpad-
hasadék (cleft palate, CP) 0,42%o0-ben fordul el8. A rit-

kabb formak (rejtett hasadékok) arinya elenyész8,
ugyanakkor nem kevés a szindrémék, szekvensek és a
tobbszords rendellenességek eléforduldsa (0,46%o).
Az Online Mendelian Inheritance on Man (OMIM)
adatbank nyilvintartdsa szerint ma mér 236 jol kériil-
hatérolhaté szindréma esetében fordul el§ ajak- vagy
szdjpadhasadék (3). Az ajak- és szdjpadhasadék fink-
nal, a kiil6nallé szdjpadhasadék leinyok esetében gya-
koribb. Bal oldali elvaltozds — még nem tisztizott okok
miatt — gyakrabban alakul ki. A jelenlegi hazai sziiletés-
gyakorisig ismeretében Magyarorszdgon — az enyhébb
elvaltozésokat is beleértve — évente mintegy 200-250
hasadékos gyermek sziiletésével kell szamolnunk.

Sajit tapasztalataink alapjit az ajak-, illetve szdj-
padhasadékosok, valamint a szdjpad-elégtelenségben
(velopharyngealis insufficientia, VPI) szenvedsk ke-
zelésével és gondozasival 45 év sordn szerzett gyakor-
lat, a — t6bb hazai és kiilféldi orvostudomanyi tarsa-
sigban viselt kiilonféle tisztségeink révén szerzett
— nemzetkdzi ismeret adja. A fenti 1d6 alatt munka-
tarsaimmal mintegy 3500 archasadékos gyermeken
tobb mint 6000 miitétet végeztiink, ezenkiviil évente
60-70 hasadék nélkiili szdjpad-elégtelenségben szen-
vedd beteget vizsgaltunk. Eredményeinket, megfigye-
léseinket tobb 8szszefoglalé kézleményben publikal-
tuk (4-7); jelen dolgozatban els@sorban a hiziorvos
szdmdra is jelent8s kérdéseket, tennivalokat kivinom
dsszefoglalni.

Etiologia

Az ajak- és a szdjpadhasadék gy alakul ki, hogy a mag-
zati élet sordn az arc-, illetve szijpadnytlvinyok nem
egyesiilnek, nem csontosodnak 6ssze. Ha a zdrédasi
zavar a terhesség 6todik-hetedik hetében kovetkezik
be, ajakhasadék alakul ki. Ha az élettani zarédast a he-
tedik-kilencedik héten zavarja meg barmilyen tényezd,
akkor szdjpadhasadék képzddik.

Az archasadékok kialakuldsinak pontos okdt ma sem
tudjuk minden esetben teljes biztonsiggal meghatiroz-
ni. Az 4ltaldban elfogadott multifaktoridlis modell két
tényez8nek tulajdonit dontd jelent8séget az archasadé-
kok létrejottében: az egyik az drokletesség, a misik a
magzatot a terhesség korai szakaban ért kiils8 drtalom,
valamiféle arté hatds. Az orokletesség szdmardnyét a
kiilonb6z8 statisztikdk 30-50%-ban jelélik meg (1); a
hazai felmérések ennél is nagyobb szdmban, 72%-ban
mutattak ki csalddi halmozédist (8). A kedvezdtlen
kiils8 hatdsok koziil eddig az anya altal szedett fenitoin
szerepe igazolédott egyértelmtien, de a teratogén artal-
mak kozott egyéb tényezsk is széba johetnek, igy vi-
rusfert8zések, az anya hasi rontgenvizsgilata, erés do-
hanyzisa vagy alkoholfogyasztisa a terhesség alatt, na-
gyobb mechanikus trauma (iités), fokozott pszichés
stressz. Mindezek hatdsa azonban még tisztdzdsra szo-
rul.

Az Furépa htsz orszigira kiterjedd - az
EUROCLEFT éltal kezdeményezett (9) — felmérés a

csecsem6td] és mindkét sziil6tsl vett vérminta geneti-
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kai vizsgélata, valamint kérd6&ives feltérképezés segitsé-
gével kivdnja tisztdzni vagy igazolni bizonyos gének,
kérnyezeti és taplilkozdsi szokdsok, illetve drtalmak
etiol6giai szerepét. Magyarorszagon a felmérésben hat
hasadékcentrum vesz részt: Heim Pal Gyermekkoérhiz,
Budapest; Madarisz Utcai Gyermekkérhaz, Budapest;
Pécsi Orvostudominyi Egyetem, Gyermekklinika;
Szegedi Tudomanyegyetem, Gyermekklinika; Debre-
ceni Orvos- és Egészségtudomanyi Centrum, Gyer-
mekklinika; Petz Aladir Megyei Kérhaz, Gydr. A vizs-
gilatok — kétéves projekt keretében — még folyamatban
vannak. Az optimilis cél az archasadék kialakuldsdért
felelss gén meghatdrozésa.

Az archasadékok formai

Nincs két teljesen egyforma hasadék: az egyik ajak ki-
csiny csipkéjétdl a nagy kiterjedést elvaltozasokig vari-
dlédhatnak a tiinetek. Calnan ezeket a varidnsokat egy
azonos koéroki egység kiilonbdz8 mérvli megnyilvinu-
lasainak tekinti (70). Genetikailag és klinikai szem-
pontbdl t6bb nagy csoportot kiilonbéztetiink meg.

— Ajakhasadék szdjpadhasadékkal vagy a nélkil. Ez
az anomilia lehet egy- vagy kétoldali, inkomplett vagy
komplett; utébbi az orralapra, a fogmedernytlvinyra
és a szdjpadra is riterjed(het). Olyan formakkal (sub-
cutan hasadékokkal) is talilkozhatunk, amelyek az
intrauterin gyogyulds gondolatit vetik fel: ilyenkor
csupan enyhe hegvonal lithat6 a fels& ajkon. Igen rit-
kan a felss ajak kézepén vagy a szdjzugtol ferdén felfe-
1é kiindul6 hasadék is elsfordulhat.

— Az izolalt sz4jpadhasadék legenyhébb formija csak
az uvulat érinti, maskor a ligy szdjpad killonb6z8 mér-
vii — esetenként a kemény szdjpad egy részére is kiter-
jedd —, V forméjt hasadéka alakul ki. Rejtett formdk is
ismeretesek. A submucosus hasadék tipusos tridsza:
uvula bifida, a ligy szdjpad kozepén az izomréteg hia-
nya és a kemény szdjpad caudalis részén tapinthatéd
csontdefektus (71). Ilyenkor hangképzés kdzben a vé-
kony — olykor csak nyalkahdrtyabol all6 — lagy szdjpad
forditott V alakban behazédik, kékesen atttinik (1. db-
ra). Feliletes vizsgalattal kénnyen elnézhetd, és sok-
szor csak a késsbb jelentkez8 beszédzavar, a nyilt orr-
hangzés beszéd (rhinophonia aperta) hivja fel ra a fi-
gyelmet. Az orrhangzés beszéd tipusinak téves meg-
itélése miatt hibdsan indikalt adenotomia nagymérték-
ben sulyosbithatja a beszédzavart. Ezért nagyon fontos
a zart és a nyilt orrhangzés beszéd megkiilonboztetése.
Ez mir a legelsd vizsgalatndl differencidlhaté — a hizi-
orvos éltal is konnyen és gyorsan elvégezhetd — Czer-
mak-féle tiikdrproba segitségével (12): az orr ald hideg
tilkrot (vagy fémspatuldt) helyeziink. Ha maginhang-
26 fondlasakor (nem kilégzéskor!) a titkér pardsodik,
nyilt orrhangzés beszédrdl van szé. Fiziolégias esetben
vagy — nagy adenoid 4ltal okozott — zart orrhangzés
beszédben nem liatunk parafoltot a hideg eszkozon.
Szabélyként kell tehdt elfogadnunk: adenotomia eltt a
szajpad és annak funkci6ja is megitélends.

A szekvensek koziil leggyakoribb a Robin-szekvens,
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1. ABRA

A submucosus szdjpadbasadék tipusos tridsza: wvula
bifida, a lagy szdjpad kizepén hidnyzé izomréteg és a
kemény szdjpad candalis vészének kozepén tapinthaté
csontdefektus. A ldgy szdjpad vékony, fondldskor fordi-
tott 'V alakban bebiizodik, és kékesen dttiinik

ﬁ

eléforduldsi ardnya: 0,9%o (13). Kialakuldsiban els&d-
leges az all fejlddési rendellenessége, a microgenia, ezt
térvényszerlien koveti a nyelv hatrahelyez&dése, amely
az intrauterin életben meggatolja a szdjpadnydlvinyok
egyesiilését. Tipusos U alaka hasadék
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alakul ki. Ujsziiléttkorban — néha nagy-
fokt — garati jellegli, horkoldsszer(

. Nincs az
stridor 1ép fel a nyelv hitraesése kovet- .
) . N emberi
keztében: ennek megoldasa a legsiirge-
szervezetnek

t&bb feladat, a szdjpadhasadék zardsira
a szokdsos gyakorlatnak megfelelgen
keriilhet sor.

A szindrémik kozil a Sedlickova-,

illetve  Shprintzen-szindréma  (velo- :

e onprintzents annyi
cardiofacialis szindréma, VCF) a leg- Kill6nbé28
gyakoribb; legjellemz8bb tiinetei a uton O/ZO
szdjpadrovidiilés, a cardialis és az arcon funkcio
jelentkezd elviltozdsok (14). Ezek a zavartalan

gyermekek nagyon hasonlitanak egy-
maésra a ,felhdzott” filtrum, az ellapult
orrgyok és a fillkagyl6-anomalia kovet-
keztében (2. dbra). Az orrhangzés be-
széd, a tubadiszfunkcié okozta rossz
hall4s és a bambédnak t{ing tekintet mi-
att gyakran szellemi fogyatékosként

még egy olyan
szerve vagy
részlete, amely

lebonyolitasa-
ban szerepelne,
mint a szajpad,
a kornyezé
garatizmokkal.

kezelik az e szindrémédban szenvedd-

ket, akik a nem differencidlt orrhangzés beszéd miatt
tévesen indikdlt és elvégzett adenotomia kovetkezté-
ben még stlyosabb allapotba keriilhetnek.
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2. ABRA

Velocardiofacialis (VCF-) szindrémdban szenvedé
gyermek jellegzetes arckifejezése. A Sedlickovd, késébb
Shprintzen dltal leirt szindrémdra a felbizott” filt-
rum, az ellapult orrgyok, a fiilkagylé-anomadlia, a révid
szdjpad, nagyfoki nyilt orrhangzés beszéd jellemzé. A
gyermek fiziogndmidja — tévesen — ,adenoid kiilsére”
emlékeztet

Tiinetek, panaszok, diagnosztika

A nyfilt hasadékokkal jaré6 rendellenességek felismerése
nem jelent gondot, de a ritkdbb latens formak, a szij-
pad-elégtelenség hasadékkal nem jir6 esetei diagnosz-
tikus problémat okozhatnak. A tiinetekre el8szor a hi-
zi-, illetve gyermekorvosnak kell felfigyelnie. Az & fel-
adatuk (is) az archasadékok és szdjpad-elégtelenségek
killénb6z6 forméival jar6 funkciézavarok ismerete, fel-

ismerése és nyomon kovetése.
Nincs az emberi szervezetnek még egy olyan szerve
vagy részlete, amely annyi kiil6nb6z8 funkcié zavarta-
lan lebonyolitisiban szerepelne, mint

éppen a szdjpad, a kornyezd garatiz-

A legfeltinébb
beszédzavar
a rezonancia
valtozasa,
a hipernazalitas;
ez csak
a beszéd
tudatos
formalasakor
jelentkezik.

mokkal. A sphincterszeri velopha-
ryngealis zir egyardnt biztositja a szo-
pas, a nyelés, a favis, a légzés, a hang-
képzés, a beszéd és a dobfiri szellgzte-
tés — igy a hallds — zavartalan mtikodé-
sét. Az archasadékok, illetve a sz4jpad-
elégtelenség (hasadékkal jir6 vagy ha-
sadék nélkiili) esetei birmelyik mtiko-
dést vagy akdr mindegyik funkcié élet-
tani lefolydsit gitolhatjak. A tovébbi-
akban e mikodészavarok tiineteit rész-
letezem.

Légzészavar  elssorban  Robin-
szekvens esetében fordul el8. Ilyenkor

a csecsemdt hasra vagy oldalra kell fektetni, ezzel leg-
tobbszoér megakadélyozhatjuk a légzészavart. Csak
igen ritkdn sziikséges intenziv megfigyelés, apnoealarm

késziilék hasznalata, kérhazi felvétel vagy méas beavat-
kozds. A szijpadplasztika elvégzése elstt célszerd al-
vasvizsgalatot végezni a miitét prognézisinak, esetle-
ges rizikéjanak és helyes id6pontjinak megillapitisa
érdekében, mert a hasadék zdrasa stlyosbithatja a tiine-
teket. Légzészavar — esetleg obstruktiv alvasi apnoe — a
beszéd javitdsa céljabol végzett garatplasztika utdn is
felléphet, ilyenkor az operatdr részérgl fokozott meg-
figyelés és gondossig ajanlatos (15).

Szopdsi probléma, illetve a nyelési nehezitettség fo-
ka és jellege az archasadék tipusatdl fiigg (76). Ajakha-
sadék esetén a szivoershoz sziikséges negativ szdjiiregi
nyomds kialakitisa jelenthet gondot, de az anyamell
tobbnyire j6l alkalmazkodik a szokatlan viszonyokhoz,
elzarja a hasadékot, és ez rendszerint lehetdvé teszi a
szoptatast. A mellrsl torténd anyatejtiplalas el6nyei vi-
tathatatlanok: jelent8sen el@segiti a fiziolégids nyelési
reflex fejlddését, a fokozottan igénybe vett ajakizom-
zat novekedése kedvezs a késébbi mfiitét szamdra, a
szdjiiregi nyomasvaltozasok javitjik a fiilkiirt mikodé-
sét, az anyatej immunanyagai védenek a fert8zésektdl,
és a csecsemd és az anya kozott kialakul6 testi kozelség
pszichés-emocionalis hatdsa is felbecsiilhetetlen. Mind-
ezek érdekében a szoptatdst ismételten meg kell kisé-
relni. A szdjpadhasadék miatt sem kell aggédnia az
anyanak: a hasadékon 4t folyadék, étel keriilhet ugyan
az orrba — kellemetlen tiisszentéseket el8idézve —, de
fullad4st soha nem okoz, mert az archasadékos mindig
ép sensorineuralis reflexszel sziiletik. Magunk 45 év so-
ran soha nem tapasztaltunk komoly félrenyelést pusz-
tin a hasadék miatt. Ezért indokolatlan és helytelen a
hosszt kérhazi tart6zkodas vagy tartés szondatdplilis.
Mas a helyzet az egyéb — idegi — eredet(i szdjpad-elég-
telenség esetén: ilyenkor az aspirici6 veszélye miatt né-
ha heteken 4t szondan 4t kell tdplalni a csecsemét. Az
(8sibb) nyelési funkci6 ezekben az esetekben is tébb-
nyire spontdn rendez8dik, és késsbb csak a beszédza-
var — a hipernazalitdis mint a szdjpad-elégtelenség
egyetlen tiinete — marad meg.

A szdjpadhasadékos és a szdjpad-elégtelenségben
szenvedd gyermek beszédzavarai a kovetkezdk lehet-
nek: késdi — atlagosan fél évet késd — beszédfejlédés,
nyilt orrhangzdssig, massalhangzok képzése kozben
leveg8szdkés az orron at, orr- és arcfintorok — a gyer-
mek ezzel a levegd orron 4t torténd kidramldsit igyek-
szik meggitolni —, masodlagos artikuldcids (kiejtési)
zavarok és hiperfunkciondlis hangképzés, rekedtség,
esetleg hangszalagcsomokkal (17). A legfelttingbb be-
szédzavar a rezonancia valtozasa, a hipernazalitis; ez a
csecsemd sirdsiban még nem percipidlhat6 (18), csak a
beszéd tudatos formaldsakor jelentkezik. A beszédhi-
bak megoldisa — 4ltaldban egy évig tart6 — logopédiai
feladat. Ha a beszédterdpia nem eredményes, beszéd-
javité mitét (garatplasztika) elvégzése jon széba (19,
20).

Szajpadhasadékosoknil a fiilkiirt diszfunkciéja ké-
vetkeztében gyakori a halldszavar. Nyelés, dsitds sorin
ugyanis — a tuba fokozott gérbiilete, a nyalkahirtya
megvastagoddsa és a m. tensor veli palatini hibds m{i-
kodése kovetkeztében — nem jut elegendd levegd a
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__ 1. TABLAZAT

Az ajak- és a szdjpadbasadékos gyermekek kezelésének, gondozdsinak sematikus menete

Eletkor Teends
Ujsziilttkor elsd vizsgilat, a sziil6k megnyugtatisa, tdjékoztatdsa a hasadékképz8dés okairdl, a varhato

Harom hénapos kor

8-12 hénapos kor
Egy-két éves kor

Két-hdrom éves kor
Harom-négy éves kor

Otéves kor

A beiskoldzis elstt

Hat-hét éves kor

Nyolcéves kor

16-17 éves kor
18-20 éves kor

kildtasokrol, a prognézisrol, a kezelések és a miitéti beavatkozdsok lehetdségeirdl és
esetleges kovetkezményeirdl; tandcsadds a kovetkezd sziiletendd gyermek(ek) esélyeirdl,
az archasadék ismételt fellépésének kockizatardl; pszicholégiai timaszadas

ajakplasztika (megfelels feltételek esetén esetleg kordbban), hallisvizsgilat (szitkség esetén
dobfiri tubus)

lagyszajpad-plasztika, az ajak-, nyelvgyakorlatok megkezdése, ismételt halldsvizsgilat
teljes szdjpadplasztika (egy tilésben végzett mitét esetén)

a beszédfejlédés megitélése (ha késik: ismételt hallasvizsgilat, intelligenciatesztek),
a logopédiai kezelés megkezdése egyéni elbirlas alapjin, ha a gyermek egyiittmikodik

keményszajpad-zaras (két tilésben végzett miitét esetén), illetve a maradék nyil4sok,
sipolyok zdrisa, halldsellendrzés, beszédterdpia

garatplasztika (ha sziikséges), esetleges ajakkorrekcié

a gondoz6 munkacsoport minden tagjanak egytittes vizsgilata, a tovabbi teendk
megszabdsa érdekében; ha sziikséges: szdjpadtagits beavatkozisok elkezdése

a rendszeres fogszabdlyozé kezelés meginditdsa

csontimplanticié (ha indikalt), kiméletes orrsévényplasztika (nagyfokt orrlégzési zavar
esetén)

orrkorrekcid, szdjsebészi (dysgnathia-) mitétek

a kezelések eredményének értékelése, humdngenetikai tandcsadds az utédok varhaté

kilatasairol

Minden beteger egyedileg kell elbirdlni, tehdr az id6pontokban egyéni eltérések lebetségesek.

fillkiirton 4t a dobiiregbe. Leggyakoribb kévetkez-
mény a vezetéses halliscsokkenéssel jir6 kronikus
serosus otitis. Megolddsiban — megfeleld audiolégiai
kivizsgalds alapjan — dobdri tubus (grommet) behe-
lyezése a leginkabb vilasztandé megoldis, de bizo-
nyos esetekben kell§ gondossiggal végzett adenoto-
mia is sz6ba johet (21). A dontés gyakorlott szakem-
ber feladata. Grommet alkalmazdsakor a fémtubuso-
kat elényben részesitjiik (22).

Az archasadékok esetén kialakulé tiinetek, miiko-
dészavarok leginkidbb a velopharyngealis zir kompe-
tencidjitdl figgenek. Ennek megitélésében hazai és
nemzetkdzi vélemény alapjin (23-25) — a beszédtesz-
tek és az életkorhoz alkalmazkodé audiolégiai vizsga-
latok mellett — a kovetkez8 miszeres eljardsok tiinnek
a legoptimalisabbnak: képalkot6 eljirdsok (mozgis
kozben készitett tobbirdnyt rontgenfelvétel, MRI), az
orrgarati endoszképia és a nazometria. Utdbbi a teljes
hangenergidnak az orron 4t kidramlé hanyadit a
foniciéval egy id8ben numerikusan jelzi ki a képer-
ny&n, a nazalitds megitélésében ezért objektiv eljaras-
nak tekinthet8 (26). Bizonytalan eredet(i szdjpad-elég-
telenség esetén neurofiziolégiai eljarasok ajanlottak
(27).

Nyilvénvalé, hogy a differencidldiagnosztikiban és a
legmegfelelébb médszer kivalasztisiban tobb szakma
képviselSjének egyiittmtikddése sziikséges. Hasonléan
elengedhetetlen a szoros és folyamatos kollaboricié a
terdpia terén is.

Hirschberg Jend: Az archasadékos gyermekek gondozésa

A gondozds menete,
a kezelés alapelvei

Az archasadékos beteg kezelése soran alkalmazott elja-
rasok és id8pontok kivélasztisa sok tényez5t8l fiigg, és
ebben a kérdésben — a gyermek egyedi szempontjainak
tekintetbevételén tal — egyéni tapasztalatok, valamint
az egyes intézetekben kialakult hagyomanyos elvek is
érvényesiilnek. Nincs egyetlen, minden szempontbdl
optimalis terdpia. Az alabbiakban 45 éves gyakorlatom
és a széles kort nemzetkozi ismeretek alapjén kialakult
allispontomat foglalom &ssze (1. tdblizat). Ugy gon-
dolom, a kezelés éltaldban elfogadott menetének isme-
rete a hdziorvos szdmdra is elengedhetetlen.

Amint az 1. tdblizatbél is kitlinik, a gondozds koz-
vetleniil a sziiletés utdni napokban

kezdddik, az anya megnyugtatdsaval,

tandcsokkal valé ellitdsaval . Mielbb
ismertetni kell a sziilékkel a virhaté
kilatdsokat, a kezelés lehet8ségeit, a
remélt szép eredményeket, de az eset-
leges kudarcokat is, nehogy elveszit-
siitk bizalmukat, ha késébb az ellatas

A legfontosabb
primer mtéteket
a beiskolazasig
be lehet és be is
kell fejezni.

sordn felmeriil§ lehetséges nehézsé-

gekkel szembesiilnek. Nagyon ajinla-

tos irdsbeli Gtmutatét is adni a szilSk kezébe. Ennek
segitségével otthon, nyugodt koriilmények kozott a
kezelés részleteit is megismerhetik; ilyen tdjékoztatd
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— tobbek kozt — a Hasadék Centrum Alapitvany kiad-
vénya (28). Megnyugtatjuk és informaljuk a csalddot,
hogy az — altatdsban végzett — mitétek dltaliban egyhe-

tes korhdzi tartézkodist igényelnek.

A beszédterapia
altalaban

haroméves kor
kortl kezdadik.

Az ajakplasztikit viligszerte a legtobb
helyen a csecsemd hirom hénapos ko-
raban végzik, néhiny intézetben — meg-
felels feltételek esetén — mar Gjszii-
lottkorban (29). A szijpadhasadék za-
rasira két lehet8ség van: kétszakaszos

miitét esetén tiz hénapos kor koriil ke-
rill sor a ligyszdjpad- és hirom-négy
éves kor kozott a keményszajpad-plasztikira. Ujabban
tobb centrumban a gyermek kétéves koriig egy iilés-
ben végzik a teljes szdjpadzarast. A legfontosabb pri-
mer miitéteket tehdt a beiskoldzasig be lehet és be is
kell fejezni; hasonléan a kisebb ajakkorrekcidk és a be-
széd javitdsit célz6 sebészi beavatkozasok is elvégezhe-
t8k. Nagyobb, az orr csontos és porcos vizit jelentd-
sen érintd orrplasztikdra, illetve szdjsebészeti (dys-
gnathia-) mitétre — az arckoponya zavartalan néveke-
désének biztositdsa érdekében — csak a pubertds utin
keriilhet sor (30); nagyfoka orrlégzési zavar esetén vi-
szont kimél§ septumplasztika méar hat-hét éves kortol
végezhet8. A beszédterdpia altaldban hiroméves kor
koriil kezdddik, de a rendszeres logopédiai kezelésnek
nincs szigortan meghatirozott alsé korhatdra: akkor
célszerti elkezdeni, ha a beszédzavar mar nyilvanvalo,
és a gyermek egyiittmikodik a beszédjavitdst vallalé
szakemberrel. Ha a beszédteripia eredménytelen, ak-
kor 6téves kor koriil beszédjavité miitétet, garatplasz-
tikat ajinlunk (31). A fogszabalyozas hat-hét éves kor-
ban — két-hirom maradandé6 fog meglétekor — kezds-
dik. A fogmedernytlvinyba térténd implanticié (bone
grafting) ritkdn sziikséges, ezt a szemfog kitorése eldtt,
nyolc-kilenc éves korban végezziik. A hasadékos gyer-
mek halldsit ismételten ellen6rizniink kell, mert hallas-
csokkenés barmikor felléphet. A — be-

Ha a beszéd-
terapia
eredménytelen,
otéves kor kortil

szédjavité vagy az orthodontiai — keze-
lés nem akadalya a beiskolazasnak, bar
célszer(, ha a logopédiai foglalkoziso-
kat az iskoldba 1épés elstt befejezziik.
Felemelt csaladi potlék — egyedi elbira-
lis alapjin — dltaliban az iskoldskorig

beSZSd,JaVItO jar, ha a gyermekre még mitétek vér-
mutetet, nak. Egy esetleges kovetkezd gyermek
garatplasztikat  vallaldsa esetén az archasadék ismétls-
ajanlunk. désének kockdzata nem nagy, hozzive-

670

t6leg 5-6%. Primer prevenci6 alkalma-
zisa esetén ez a rizik6 a felére csok-
kenthet& (8). Ennek lényege a humdingenetikus altal
meghatirozott adagban és id8pontokban tgynevezett
magzatvédd vitamin, folsav adagolasa.

A haziorvos teenddi, felelGssége

A gondozis zavartalan lebonyolitasiban jelentds és fo-
lyamatos a hédziorvos szerepe. Kozvetlenil a sziilés
utdn, illetve intrauterin diagnosztizalt hasadékképzsdés

esetén midr a terhesség alatt meg kell nyugtatnia és ta-
naccsal kell elldtnia a sziilsket a sziitkséges teend8krdl és
a varhat6 kildtdsokrol. Ha a sziilsk vagy a sziilészeti
osztily még nem vette fel a kapcsolatot a kezelést vélla-
16 hasadékcentrummal, ennek elintézésében is segitsé-
get nyGjthat. Fontos feladata, hogy az anyit az Gjszilott
mellrdl torténd taplaldsira biztassa, mert ez keresztiilvi-
het8, eldnyos és veszélytelen. A szoptatds az ajakmitét
utdn két héttel folytathat6; célszerd, ha az anya addig
lefeji tejét.

A haziorvosnak mar Gjsziilottkorban fel kell figyelnie
a hasadék nélkiili szdjpad-elégtelenség tiineteire is; gya-
kori félrenyelés, ismétl6d6 pneumonia, orron 4t torté-
n§ folyadékretlux esetén a csecsemdt haladéktalanul a
megfelels intézetbe kell utalni.

A hasadékos gyermek halldsit a sziiletésts] kezdve
folyamatosan ellen8rizni kell, mert nagyothallds az élet
folyaman barmikor kialakulhat. A halldsvizsgalat a cent-
rum feladata, de a hdziorvos nagy segitséget nytjthat ta-
jékoz6d6 vizsgalatok elvégzésével. Ep halldsa jsziilott
larma hatdsara — kanal csorgetése poharban a csecsemd
hita mogott 30 cm-rel, vagy fadarabok &sszeiitdgetése
esetén — reflexekkel reagal: 6sszerezzen, karjaval dtka-
rolé mozdulatot végez, pillant, pupilldja osszeszikiil,
majd kitdgul, vagy sirni kezd. A reflexvilaszok értékel-
het8sége azonban bizonytalan: a pozitiv vélasz altaldban
megnyugtatd, de a reakci6 hidnya a halldst nem zarja ki
egyértelmiien. Ezért szabaly: a halliscsokkenés legki-
sebb gyantja esetén a csecsemdt megfeleld intézetbe
kell iranyitani. A jol hallé féléves gyermek a hangforras
irAnyaba forditja fejét, egyéves kor utdn eleget tesz a
4-5 méterr6l, stigott hangon mondott felszélitasoknak.
A nagyothall6 csecsemd nem reagil a zajra, a két-hirom
hénapos korban megindulé giigyogés elsivirosodik, a
beszéd kialakulasa késik (ép halldst kisded altalaban éle-
te 6tddik negyedévében mondja ki az elsg értelmes
sz6t); késébb jellemz8 lehet a makacs poszeség — féleg
a sziszegd hangzok hibdja, a szigmatizmus —, majd az
olvasids- és irasgyengeség: dyslexia, dysgraphia (32).

Célszer( volna, ha a hiziorvosok is tisztiban lenné-
nek a timpanométer hasznilatival: ezzel az egyszer(
eszkdzzel gyorsan és hatékonyan kovetkeztethetnek a
dobiireg és a dobhirtya éllapotara, és masodlagosan a
hallasra is.

Nagy segitség, ha a gyermek orvosa szdmon tartja
minden el8irt kontrollvizsgilat id8pontjit, és a gyerme-
ket id6ben beutalja az 1. tdbldzatban felsorolt ellen&rzé-
sekre, m{itétekre vagy vizsgilatokra. Ugyancsak az 6 fe-
lelgssége (is) a gyermek beszédfejlédésének figyelem-
mel kisérése: ha a beszédfejldés késik — két-harom éves
korra sem alakul ki —, vagy feltlin6 a beszédzavar, a
megfeleld beszédjavit6 kezelésrsl kellg idében kell gon-
doskodni. A fogazat fejlédésének és a fogszabilyozo
kezelés meginditisanak elbirdldsa orthodontus kompe-
tencidja, de a haziorvosnak is szerepe van a hasadéko-
sokndl gyakori caries prevencidjiban.

Végiil: a sziilsk a hiziorvos dllisfoglalasit is kérhetik
a kovetkez8 gyermek villaldsa, a hasadékképzsdés is-
mételt fellépésének kockdzata kérdésében. Ennek meg-
vélaszoldsa huméngenetikus feladata, és egyértelm vé-
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lasz nem is adhaté, de tgy gondoljuk, a kockézat kicsi,
és folsavprevenci6val ennek ardnya is csokkenthets. Ha
pedig mégis, ismételten hasadékos gyermek sziiletik,
ma mir — felel8sséggel — igen szép esztétikai és funkci-
ondlis eredmények igérhetsk.

Megbeszélés

Amiéta 1938-ban az egyesiilt dllamokbeli Lancasterben
megalakult az els Cleft Palate Clinic, vildgszerte elfo-
gadott, hogy a hasadékosok elldtdsa terén csak minden
érdekelt szakma szoros egyiittmitkodésével érhetsk el
igazdn szép eredmények (33). Mi is ismételten hangst-
lyozzuk a munkacsoportok, a folyamatos kollaboricié
jelent8ségét a gondozds sorin (34-36). Ebbél a szem-
pontbdl a gyermekkorhazak, -klinikdk keretében mii-
k6ds hasadékcentrum litszik a legoptimalisabb megol-
désnak, ahol a munkacsoport minden tagja mindenkor
rendelkezésre 4ll, és a miitétek, dpolisok sorin kozre-
m{ikods szakemberek (mit&személyzet, assziszten-
sek, ndvérek) is megfeleléen képzettek a hasadékos
gyermekek ellitisiban. A terhesség sordn az ajak- és — bi-
zonyos hibaszdzalékkal — a szdjpadhasadék is kimu-
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tathat6 ultrahangvizsgalattal, ezért ebben az esetben a
sziil6 felkésziilhet a gyermek fogaddsira, és tdjékozod-
hat a szdmdra optimilisnak tling intézet kivilasztisa
kérdésében is. A gondozis azonban tivolr6l sem feje-
z8dik be a hasadék mitéti zirdsival: orvosolni kell a
gyermek minden panaszit és funkciézavarit is (37).
Célszer(i abban a centrumban ellendrizni a gyermeket,
ahol a mitéteket is végezték, ha ott a panaszok megol-
désira minden lehet8ség rendelkezésre all. Ajakhasadék
esetén az els§ évben harom-négy hénaponként, késsbb
fél évenként vagy legaldbbis évente szitkséges a kont-
rollvizsgilat. Ilyenkor a munkacsoport mas-més tagja
veszi at az elldtdst az éppen felmeriil§ problémak meg-
olddsa érdekében. Beiskoldzas és pilyavalasztis kérdé-
sében célszerli a munkacsoport minden tagjanak alldst
foglalnia. Természetesen egyes vizsgalatokat, terdpidkat
— példdul a logopédiai kezelést, a fogszabilyozast — ille-
t8en a helyi lehetSségeket is figyelembe kell venni.

Az eredményes kezelés alapfeltétele tehit kétségte-
leniil egy j6l egytittmiikdd, kell§ tapasztalatd munka-
csoport kdzremiikddése, valamint a folyamatos gondo-
zas, a rendszeres ellendrzés. Hangsulyozzuk azonban,
hogy a sziil§ szeretete és a hiziorvos gondoskodisa
semmi massal nem pétolhato.
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