SYNDROMY SPOJENE S OROFACIALNIMI ROZSTEPY
Monika Kunhartova

Abstrakt

Clanek popisuje nejéastéji se vyskytujici syndromy spojené s orofacialnimi
rozStépy. Seznamuje Ctenare s vybranymi poznatky ze specialn€ pedagogické
péce o jedince se syndromem spojenym s orofacialnim rozstépem, podrob-
néji se vénuje logopedické intervenci. Dale pribliZuje vybrané psychologické
aspekty rodiny téchto jedinct a v zavéru se kratce zminujeme o chirurgické
1é¢bé vrozenych vyvojovych vad. Tyto poznatky porovnavame se zahrani¢nimi
zdroji (ze Slovenska, ze Spojenych stati americkych a ze Svédska).
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Syndromes Associated with Orofacial Clefts

Abstract

The article describes syndromes associated with orofacial clefts occuring
the most commonly. We would like to introduce to readers to some findings
from special pedagogical care of persons with syndrome associated with
a orofacial clefts, we write in detail about speech - language therapy. The
article also brings forward selected psychological aspects of families of these
people. Finally we mention the surgical treatment of congenital defects. We
compare these findings from the Czech Republic with findings from Slovakia,
the U.S.A. and Sweden.
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Uvod

Soucasny pokrok 1ékarské péCe nam umoznuje co nejdiive diagnostiko-
vat rizné vrozené vyvojové vady, udrzet rizikova t€hotenstvi, zachranovat
nedonoSené déti. Moderni medicina davd moZnost preZit détem, které by
v minulosti nemély Sanci na preziti. V diisledku toho se ale rodi vice rizné
postiZzenych déti. Rodi se i déti, které maji vice vrozenych vyvojovych vad.
Do této skupiny patfi mimo jiné déti se syndromy spojenymi s orofacialnim
rozStépem. NasSim cilem je poskytnout informace o nejCastéji se vyskytujicich
syndromech spojenych s orofacialnim rozst€pem. Nastinit specialné pedago-
gickou intervenci u déti se syndromem spojenym s orofacialnim rozstépem
s dirazem na logopedii a vybrané psychologické aspekty rodiny téchto je-
dinct. V zavéru zminujeme Casovy plan operaci vrozenych vyvojovych vad,
které museji tito jedinci podstoupit. Uvadime i nékteré poznatky ze zahra-
ni¢i, protoZe napfiklad ve Spojenych statech americkych, ve Svédsku nebo
na Slovensku je péée o tyto jedince lépe organizovana nez v Ceské republice.

Jak uvadi Peterson-Falzone, Hardin-Jones, Karnell,' bylo podle Online
Mendelian Inheritance in Man popsano vice nez 400 syndromu spojenych
s orofacialnim rozSt€pem (dale jen SSOR). Jiné zdroje uvadéji mensi pocet,
podle Kummer? existuje 350 takovych syndromu, Gorlin® uvadi pocet 250.

Mezi nejcastéji se vyskytujici syndromy patii velo-kardio-facialni syndrom,
Pierre-Robin sekvence a Treacher-Collins syndrom.* V poslednich letech je
vénovana pozornost i Apert syndromu, fetalnimu alkoholovému syndromu
nebo Stickler syndromu.’

' PETERSON-FALZONE, S.J., HARDIN-JONES, M. A., KARNELL, M. P. Cleft Palate
Speech. 4. vyd., 2009.

2 KUMMER, A. W. Cleft Palate and Craniofacial anomalies, 2001.

3 GORLIN, R. J. Development and Genetic Aspects of Cleft Lip and Palate, 1993.

4 PETERSON-FALZONE, S. J., HARDIN-JONES, M. A., KARNELL, M. P. Cleft Palate
Speech. 4. vyd., 2009.

5 http://www.apert.estranky.cz; DOHERTY, S. Maggie, 2003; GORLIN, R. J., CO-
HEN, M. M., HENNEKAM, C. M. Syndromes of the head and neck. 4. vyd., 2001;
SHPRINTZEN, R. J. Syndrome identificated for speech - language pathology, 2000;
SCHMIDTOVA, J. Fetalni alkoholovy syndrom (FAS) a spektrum vrozenych alkoho-
lovych poruch (FASD), 2007; STRATTON, K., HOWEC, C., BATTAGLIA, F. Fetal
alcohol syndrome, 1996.

32



VELO-KARDIO-FACIALNI SYNDROM

Velo-kardio-facialni syndrom (dale jen VKFS) je téZ znamy jako DiGeorge

syndrom, Sedlackové syndrom nebo Shprintzen syndrom. Podle dostupné lite-
ratury poprvé popsal tento syndrom pediatr Angelo DiGeorge v roce 1968.°
Gorlin et al.” ale uvadi, Ze Sedlackova popsala nékolik pacientil se stejnymi
nebo velmi podobnymi pfiznaky jako VKFS, které nazvala velofacial hypo-
plasia nebo téz Sedlackové syndrom, jiz v roce 1955. Timto syndromem se
podrobné zabyva R. J. Shprintzen.

Shprintzen?® popsal az 180 symptomu spojenych s VKFS.

Mezi hlavni symptomy tohoto syndromu patfi:

Vrozené srdecni vady (Cardiac defects).

Defekty sinového nebo komorového septa, Fallotova tetralogie (stenoza
plicnice, defekt komorového septa, dextropozice aorty, hypertrofie pravé
komory).’

Charakteristicky vyraz obliCeje (Abnormal facial features).
Hypertelorismus - jde o napadné velkou vzdalenost mezi oCnicemi vzhle-
dem k Sirokému kofeni nosu.'® Nizko posazené usi, mikrogenie (viz nize
u Pierre-Robin sekvence), nepatrny Zlabek na hornim rtu.!

Nevyvinuty nebo nedostatecné vyvinuty brzlik (Thymic aplasia).

Brzlik produkuje T lymfocyty, které se podileji na fungovani imunitniho
systému. Clovék, ktery nema brzlik (popf. m4, ale nedostatecné vyvinuty),
ma sniZenou obranyschopnost organismu.'?

Rozstép patra (Cleft palate).

Rozstép patra vznika nespojenim patrovych vybézki mezi 37. az 53. dnem
perinatalniho vyvoje.”

22q11.2 deletion syndrome, 2010 a.

GORLIN, R. J., COHEN, M. M., HENNEKAM, R. C. Syndromes of the Head and
Neck, 2001.

SHPRINTZEN, R. J. Velo-Cardio-Facial Syndrome: 30 years of Study, 2008.
GOLDING-KUSHNER, K. J. Therapy Techniques for Cleft Palate Speech and Related
Disorders, 2001. What is Velo-Cardio-Facial syndrome?, 2009.

FIALA, P, KOCOVA, J. Utvafeni hlavy a riist jeji oblicejové casti, 2001.

22q11.2 deletion syndrome, 2010 b.

Bila krvinka, 2010; Brzlik, 2010.

PETERKA, M. Vyvojové poruchy orofacialni oblasti, 2008.
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e Nedostatek vapniku (Hypocalcemia).

e 'V dusledku hypoplazie pfistitnych t€lisek neni produkovano dostatec¢né
mnozZstvi parathormonu (parathormon ma za kol zvySovat hladinu vap-
niku v krvi)."

e Delece na chromozomu 22.

Jde o defekt na dlouhém raménku chromozomu 22, blizko mista ozna-
¢ovaného jako q11.2.5

V literatufe nalezneme pojem CATCH 22, coz je zkratka pocatecnich
pismen anglickych nazvi symptomt.

K dal§im symptomim patfi:'¢

e Attention Deficit Hyperactivity Disorder (ADHD) - porucha pozornosti
spojena s hyperaktivitou.

e Bipolarni afektivni porucha.
Pri bipolarni afektivni poruse dochazi k ¢astému stfidani depresivnich a ma-
nickych epizod.” Americka asociace pro velo-kardiofacialni syndrom ve svém
vyzkumu zjistila, ze u vysokého poctu pacientti s VKFS (u sedmnacti z dvaceti
péti, tj. 68 %) ve véku 5-34 let byla diagnostikovana bipolarni afektivni porucha.’®

e (Celkova hypotonie (sniZeny svalovy tonus).

e Deformity analniho otvoru.

Vrozena nepriichodnost fitniho otvoru, zuzZeni fitniho otvoru, vyvod tlus-

tého stfeva z dutiny bfisni."

Faryngealni hypotonie.

Lehka az stfedni mentalni retardace.

Opozdény celkovy vyvoj.

Palatolalie (naruSena komunika¢ni schopnost pfi roz§tépu patra).

Neurologické obtizZe a z toho vyplyvajici naruseni kognitivnich funkci.

4 Parathormon, 2010.

15 22q11.2 deletion syndrome, 2007.

16 SHPRINTZEN, R. J. Velo-Cardio-Facial Syndrome: 30 years of Study, 2008.

7 MARKOVA, E., VENGLAROVA, M., BABIAKOVA, M. a kol. Psychiatrickd osetrova-
telskd péce, 2006.

18 PAPOLOS, D. Psychiatric Diagnoses and Course of Illness in VCFS Patient, 1996.

1 WORTHINGTON, S. et al. Anal anomalies: an uncommon feature of velocardiofacial
(Shprintzen) syndrome?, 1997.
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VKF syndrom je geneticky podminén v 5-10 % pfipadd, dédicnost je
autosomalné dominantni. V 90-95 % pripada jde o negeneticky podminény
syndrom, ktery se vyskytl v rodiné jedince s VKFS poprvé.?

Obr. 1: VKFS, chlapec, 4 roky Obr. 2: VKFS?

PIERRE-ROBIN SEKVENCE (dale jen PRS)

V literatuie najdeme také chybny termin Pierre-Robin syndrom. Sekvence
znamena, Ze jde o vyskyt ¢etnych anomalii u jednoho jedince (jako u syn-
dromu), ale jedna abnormalita vede k rozvoji ostatnich. Primarni anomalie
miuiZe mit vice moznych pfi¢in. U PRS je primarni anomalii mikrogenie,
v disledku které vznika rozst€p patra a nasledné obstrukce hornich cest dy-
chacich. Ve vétsiné pfipadll neni potiebna operace dolni Celisti, protoZe se
pomér velikosti horni a dolni Celisti do Skolniho véku vyrovna.??

Pierre-Robin sekvenci (popf. Pierre-Robin syndrom) popsal poprvé
v roce 1923 francouzsky stomatochirurg Pierre Robin.?

20 22q11.2 deletion syndrome, 2010a.

2 PETR, J. Genovy mikroprocesor, 2004.

22 SHPRINTZEN, R. J., GOLDBERG, R. The Genetics of Clefting and Associated Syn-
dromes, 1995.

3 POKRIVCAK, T. Syndromy a symptomy, 2009; What is PRS, 2007.
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Mezi nejcastéji se vyskytujici symptomy této sekvence patii:

Naruseni komunikaéni schopnosti.

Hypernazalita (oteviena huhnavost) pii velofaryngealni insufucienci, pala-
tolalie.?*

Mikrogenie, retrogenie.

Narusenim riistu dolni Celisti v obdobi mezi 53. a 57. dnem perinatalniho
vyvoje vznika mikrogenie (tj. mala dolni Gelist).”> Mikrogenie je primarni
anomalie, ktera je pri¢inou rozs§tépu patra a obstrukce hornich cest dy-
chacich. Retrogenie (posun dolni Celisti vzad) zpisobuje posunuti baze
jazyka vzad, coz muze zvySovat riziko zapadavani jazyka.?

Narus$ené koverbalni chovani a kompenzacni artikulaéni mechanismy.
Obstrukce hornich cest dychacich.

Poruchy sluchu.

Jedna se pfevazné€ o prevodni poruchy sluchu, které jsou Casté u déti
s roz§tépem patra. Pfiinou jsou nejcastéji stfedousni zanéty.?’
Problémy s pfijmem potravy (viz niZe).

Rozstép patra ve tvaru U (nemusi byt pfitomen).?

Pierre-Robin sekvence muiZe byt v nékterych pripadech symptom syndro-

mu. Nejcastéji se PRS vyskytuje u Stickler syndromu, velo-kardio-facialniho
syndromu, fetalniho alkoholového syndromu nebo u Treacher-Collins syn-
dromu. Pri¢inami PRS mohou byt dédi¢nost, chromozomova aberace, vliv
teratogeni nebo mechanické faktory.”
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PETERSON-FALZONE, S. J., HARDIN-JONES, M. A., KARNELL, M. P. Cleft Palate
Speech. 4. vyd., 2009.

PETERKA, M. Vyvojové poruchy orofacialni oblasti, 2008.

VENKATESH, R. Syndromes and anomalies associated with cleft, 2009.

What is PRS, 2007

SHPRINTZEN, R. J., GOLDBERG, R. The Genetics of Clefting and Associated Syn-
dromes, 1995.

SHPRINTZEN, R. J., GOLDBERG, R. The Genetics of Clefting and Associated Syn-
dromes, 1995.



Obr. 3: PRS, divka, 3 dny po porodu

Obr. 4: PRS, stejna divka, 14 let

TREACHER-COLLINS SYNDROM (Mandibulofacialni dysostosa)

Zakladni pfiznaky tohoto syndromu poprvé popsal v roce 1900 Edward

Treacher Collins, anglicky chirurg a oftalmolog. Ve stfedni Evropé se timto
syndromem zabyvali Svycarsky oftalmolog Franceschetti a genetik Klein, pro-
to v literatufe najdeme téz nazev Franceschetti-Klein syndrom.*

Mezi nejcastéji vyskytujici se symptomy tohoto syndromu (jsou prezen-

tovany obvykle symetricky bilateralné)®! patfi:

Antimongoloidni postaveni oci.

Vnéjsi koutky o¢i sméfuji doli.*?

Aplazie ¢i deformace licnich kosti.

Tato deformace dava jedinciim s Treacher-Collins syndromem (TCS)
charakteristicky vyraz.

30

31

32

POKRIVCAK, T. Syndromy a symptomy, 2009; TOLAROVA, M. M., WONG, G. B,,
VARMA, S. Mandibulofacial Dysostosis, 2009.

Treacher-Collins syndrome, 2010.

McWILLIAMS, B. J., MORRIS, H. L., SHELTON, R. L. Cleft Palate Speech, 1984.
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ni.

Deformace celisti.

U jedincti s TCS se vyskytuje nepomér velikosti mezi horni a dolni Celisti.
Dolni Celist byva mensi, cozZ je pfi¢inou ortodontickych problému.3?
Hypernazalita pfi velofaryngealni insuficienci, palatolalie.

Chrapani.

Prevodni poruchy sluchu.

Pfevodni poruchy sluchu jsou zptisobené poruchami funkce stfredousnich
ktistek (kovadlinka, kladivko a tfminek) - byvaji nedostatecné vyvinuté
nebo chybéji uplné. Dale usni boltec mize byt deformovany, pomackany,
nékdy zcela chybi, objevuje se atrézie zevniho zvukovodu.**

Rozstép patra, submukozni rozst€p nebo gotické patro.

Siroka usta.’

Treacher-Collins syndrom je autosomalné€ dominantni dédi¢né onemocng¢-
V rodiné se ale mtize vyskytnout nova chromozomova aberace (pfevazné

na dlouhém raménku chromozomu 5).%

Obr. 5: TCS, divka, kratce po porodu

Obr. 6: TCS, stejna divka, 21 let
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PETERSON-FALZONE, S. J., HARDIN-JONES, M. A., KARNELL, M. P. Cleft Palate
Speech. 4. vyd., 2009.

KATSANIS, S. H., CUTTING, G. R. Treacher Collins syndrome, 2006.
VALLINO-NAPOLLI, L. D. A portfile of the Features and Speech in Patients With
Mandibulofacial Dysostosis, 2002.

Treacher-Collins syndrome, 2010.



APERT SYNDROM

Apert syndrom (AS) je pojmenovan po francouzském pediatrovi Eugéne

Charles Apertovi, ktery popsal pfiznaky syndromu v roce 1906.%

Mezi hlavni symptomy tohoto syndromu patfi:

Akné.

Hypoplazie stfedni ¢asti obliCeje.

V dusledku hypoplazie stfedni ¢asti obliCeje ma obli¢ej konkavni tvar.®
Hyponazalita.*®

Kraniosynostosa.

Kraniosynostosa oznacuje pifedcasny srist lebe¢nich §vi, coZ ovliviiuje
tvar lebky i vyvoj mozku.*

Exoftalmus.

Oc¢i jsou velmi napadné. Tento stav je nasledkem hypoplazie horni Celisti,
oc¢i nemaji potfebnou kostni podporu zezdola a oéni dilek je mélky.*
Mentalni retardace rizného stupné.

OpoZdény vyvoj reci.

Polysyndaktylie hornich i dolnich koncetin.

Syndaktylie nejcastéji ukazovacku, prostiedni¢ku a prsteni¢ku byva symet-
ricka na obou hornich i dolnich koncetinach. Palec byva volné v opozici.*?
Rozstép patra nebo gotické patro.

Rozstép patra se vyskytuje asi u 30 % jedinct s Apert syndromem, gotické
patro potom v dalsich 30 % pfipadi.*

Siroky kofen nosu.
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POKRIVCAK, T. Syndromy a symptomy, 2009; Apert syndrome, 2010.

Apert syndrome in children, 2010.

KEREKRETIOVA, A. Velofaryngealni dysfunkce a palatolalie, 2008.

Apert syndrome, 2008.

Exoftalmus, 2010.

PETERSON-FALZONE, S. J., HARDIN-JONES, M. A., KARNELL, M. P. Cleft Palate
Speech. 4. vyd., 2009.

KEREKRETIOVA, A. Orofacialny raz§tép v klinicko-logopedickej praxi, 2000.
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Apert syndrom je autozomalné dominantni dédicné onemocnéni. Ve vét-
§iné pfipadl ale vznikaji nové chromozomové aberace (na dlouhém raménku
chromozomu 10).4

Obr. 8: AS, divka, po operaci hlavy -
7 mésict

Obr. 7: AS, chlapec, 3 dny po porodu
: g D\

VYBRANE POZNATKY ZE SPECIALNE PEDAGOGICKE PECE

Existuji urcité diagnézy, které predikuji vyskyt vicenasobného postizeni.
Jde pfedevsim o postiZeni zplisobené chromozomovymi aberacemi, které
jsou velmi Gasto pfi¢inou vzniku kombinovanych vad.* Zafadit sem miZeme
i syndromy spojené s orofacialnimi rozstépy.

Jak bylo zjiSténo,* mezi nejcastéji se vyskytujici postiZeni, ktera byvaji
soucasti syndromil spojenych s orofacialnimi syndromy, patfi pfevodni poru-
chy sluchu a mentalni retardace. K dalS$im spole¢nym obtiZim patfi opozdény
vyvoj motoriky (pfevazné jemné motoriky). Opozdény vyvoj motoriky mlize
byt zplisoben mentalni retardaci, Castymi hospitalizacemi, narkdézami, slucho-
vym postiZzenim, sniZenym svalovym tonem v pfipadé velo-kardio-facialniho
syndromu, u Apert syndromu polysyndaktylii hornich i dolnich koncetin.

4 Apert syndrome, 2010.
4 KOZAKOVA, Z. Problematika kombinovanych vad z pohledu psychopedie, 2005.
4 KUNHARTOVA, M. Syndromy spojené s orofacidlnimi rozstépy, diplomova prace, 2010.
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Specialné pedagogicka diagnostika

Pouziti béznych specialné pedagogickych a psychologickych diagnostic-
kych metod a technik je u déti s kombinovanym postiZenim zna¢né€ omezeno.
Normy, testy a Skaly pouzivané v praxi mohou byt pouzivany u téchto déti
spiSe jako voditko ¢i pomocny material. Prace s détmi se syndromy spoje-
nymi s orofacialnimi rozSt€py vyzaduje individualni pfistup, vyuZiti intuice
a zkuSenosti z jinych, podobnych pfipadd.*

Osoby se syndromy spojenymi s orofacialnim rozstépem z pohledu psychopedie

U velo-kardio-facialniho syndromu byva pfitomna mentalni retardace.*®
U Apert syndromu se také mentalni retardace vyskytuje, je zpisobena pred-
Casnym srastem lebe¢nich §vi, v disledku toho lebka nemuzZe spravné rast
a mozek nema dostateCny prostor pro svijj vyvoj.* Stupen mentalni retardace je
individualni u kazdého jednotlivce. Obecné ale plati, Ze ¢im je mentalni retarda-
ce hlubsi, tim vyssi je pravdépodobnost pfidruzeného somatického postizeni.>

Osoby se syndromy spojenymi s orofacialnim rozstépem z pohledu surdopedie

U déti se syndromy spojenymi s orofacialnim rozStépem se vyskytuji pie-
vodni poruchy sluchu ¢asté&ji nez u nesyndromickych rozstépu.* Jejich pfi¢inou
je nejcastéji snizena pohyblivost bubinku nebo nitrousnich kustek, stfedous-
ni zanéty, tekutina ve stfedousi, deformace nebo hypoplazie zevniho ucha
(viz symptomatologie jednotlivych syndromi). Pievodni poruchy sluchu je
mozno v fadé pfipadii kompenzovat sluchadly’? nebo medicinskymi zakroky.*?

4 POTMESIL, M. Problematika kombinovanych vad z pohledu surdopedie, 2005.

4 What is Velo-Cardio-Facial Syndrome?, 2009; GOLDING-KUSHNER, K. J. Therapy
Techniques for Cleft Palate Speech and Related Disorders, 2001.

4 Apert syndrome, 2010.

50 KOZAKOVA, Z. Problematika kombinovanych vad z pohledu psychopedie, 2005.

I VITASKOVA, K. Naruseni zvuku feéi v diisledku orofacialnich rozstépovych vad, 2005.

52 Napf. sluchadla Baha - sluchadla pro pfimé kostni vedeni. Sluchadlo Baha se sklada

z vnéjsi krabicky a vnitfniho titanového Sroubu, ktery se voperovava do kosti za uchem -

na tento Sroub se nasazuje sluchadlo. Zvuk je pfenasen ze sluchadla pies Sroub do kosti.

Vice na http://www.kochlear.cz/index.php?text=25-kapesni-sluchadlo-versus-sluchadlo-

na-kostni-vedeni-baha; http://www.en.wikipedia.org/wiki/bone_anchored_hearing_aid.

V pripadé€ Castych zanétl stredniho ucha je nejcastéji provadénym zakrokem - tympa-

nostomie. Do bubinku se voperuji ventilaéni trubicky (gromety), které provzdusnuji

stifedousni dutinu (osobni informace od MUDr. J. Praislera, 1ékaf na Klinice ORL

a chirurgie hlavy a krku ve FN Pardubice).
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Vzhledem k tomu, Ze se velmi ¢asto mliZe vyskytnout mentalni retardace
a zaroven sluchové postizeni, je tfeba vénovat velkou pozornost diferencial-
ni diagnostice. Pfi kombinaci mentalni retardace a sluchového postiZeni je
samoziejmosti individualni pristup. Sluchovou ztratu je nutné kompenzovat
vykonnym sluchadlem (popf. dal§imi kompenzaénimi pomutckami). Jednim
z cilti péce o dité s touto kombinaci postiZeni je rozvoj funkéniho komuni-
kaéniho systému.>* Pokud je jedinec s kombinovanym sluchovym a mental-
nim postiZzenim schopen ¢aste¢né vyuZzivat zbytky sluchu, pak je nezbytné
provadét reedukaci sluchu.*

Jedinci s kombinovanym sluchovym a mentalnim postiZenim mohou byt
vzdélavani v zakladnich skolach praktickych, v zakladnich Skolach pro slu-
chové postizené a v pripadé t€Zsiho i dal§iho pfidruzeného postiZeni v za-
kladnich Skolach specialnich.>

Osoby se syndromy spojenymi s orofacialnim rozstépem z pohledu somatopedie

U syndromi spojenych s orofacialnim rozs§t€pem se vyskytuji poruchy
hybnosti, jejich nasledky se dale projevuji naruSenim komunikacni schopnos-
ti, poruchami psychomotoriky, pohybovou neobratnosti, neklidem, celkovy
vyvoj hybnosti je vyrazné opozdén. I kdyZ vySe uvedené syndromy spoje-
né s orofacialnim rozst€pem nebyvaji vZdy provazeny mentalni retardaci,
v diisledku naru$ené motoriky miiZe byt omezen piivod podnétl, coz miiZze
zpusobovat opozdény vyvoj poznavacich procest.®’

Motorika rukou

U Apert syndromu je nejvice naruS$ena jemna motorika rukou, coz je zpu-
sobeno polysyndaktylii. K problémm s motorikou ruky prispivaji: nedostatky
motorické dovednosti (neschopnost manipulovat s predméty), omezena ucast
a procvicovani (v n€kterych pripadech se klade velky diiraz na ostatni posti-
zeni jedince a motorice rukou se vénuje jen mala pozornost), individualni

Pokud jedinec nemuze verbalné komunikovat, pfichazi v uvahu vyuziti znakového ja-

zyka. Vzhledem k tomu, Ze je znakovy jazyk vizudlné-motorickym prostiedkem ko-

munikace, je tieba vzit v potaz pfipadné poruchy hybnosti a zraku. Dalsi moznosti je

alternativni nebo augmentativni komunikace (Razickova (ed.), 2007).

55 POTMESIL, M. Problematika kombinovanych vad z pohledu surdopedie, 2005.

56 Skolsky zakon 49/2009 Sb.; Vyhlaska ¢. 73/2005 Sb., o vzd€lavani déti, Zakl a studentii
se specialnimi vzdélavacimi potiebami a déti, zaki a student mimoradné nadanych.

57 KOZAKOVA, Z. Problematika kombinovanych vad z pohledu psychopedie, 2005.
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faktory (zdravotni diivody, medikace, inava, poruchy zrakového a sluchového
vnimani), nedostatek zkusenosti (jedincim s poruchami hybnosti chybi rané
zkuSenosti s ¢maranim, méné zkuSenosti s okolnim svétem).

Pfi rozvoji motoriky specialni pedagog postupuje od znamého k nezna-

Pokud je narusena hybnost rukou, je zapotiebi zahajit rehabilitaci rukou
v ramci komplexni rehabilitace. Je mozno vyuzit specidlnich postupi, napf.
individualné pojaté détské ergoterapie.*® Pfi rozvoji hybnosti rukou se zamé-
fujeme na zvySeni svalové sily a koordinace, zlepSeni rozsahu pohybu kloubti
ruky a zaroven na rozvoj sobéstacnosti (sebeobsluhy). Pouzivame nastroje,
naradi, kompenzaéni pomucky. V predskolnim a mlad§im §kolnim véku se
zaméfujeme na rozvoj grafomotoriky, abychom usnadnili nacvik psani. Pokud
pretrvavaji obtize v motorice az do dospélosti a brani jedinci zaradit se do pra-
covniho procesu, mlZe vyuzit sluzeb pfedpracovni a pracovni rehabilitace
a kondiéni ergoterapie.®® !

Oromotorika

Stimulaci v orofacialni oblasti mize provadét vyskoleny specialni peda-
gog. Orofacialni stimulace je soubor ukont, které maji za cil stimulovat neu-
romotoriku obliCeje, tvari, rtl, jazyka, patra, hltanu, dale podporovat dychani,
sani, zvykani, kousani, polykani, piti a sekundarné i fe¢.®> Pfi orofacialni
stimulaci vyhledame vhodnou polohu pro dit€. Nejprve nau¢ime dité snaset
dotyky na obliceji a kolem ust (hlazenim, tukanim, tfenim), timto zptisobem
provadime tzv. desenzibilizaci. Nasledné stimulujeme Celo, tvare, Celisti a bra-
du.®® Orofacialni stimulaci pouzijeme v pfipadé, kdy dité se SSOR ma mensi
vybavnost novorozeneckych reflext, bylo-li dit€ vyzivovano nasogastrickou
sondou®, nebo v pfipadé, Ze dycha pfevazné usty. Pro stimulaci v orofacialni

8 OPATRILOVA, D. Podpora jemné motoriky, 2008.

59 SVOBODOVA, J. Piedskolni pFiprava ditéte s postizenim hybnosti v SPC se zaméFenim
na rozvoj grafomotoriky, 1997.

% Ukolem kondiéni ergoterapie je odpoutani pozornosti postizeného na sebe sama, za-
branéni nepfiznivého vlivu postiZzeni na psychiku.

6 ZAMECNIKOVA, D. Podpora osob se zdravotnim postiZzenim v ramci ergoterapie,
2008.

8 VANCOVA, A. Edukdcia viacndsobne postihnutych, 2001.

6 OPATRILOVA, D. Podpora jemné motoriky, 2008.

¢V disledku rozstépu patra dochazi k porucham pfijmu potravy, podrobnéji viz nize.
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oblasti vyuzivame fadu technik, napfiklad: metodika Bobathovych,®® orofa-
cialni regulacéni terapie podle Castillo-Morales,*® myofukéni terapie podle
Anity Kittel,*” bazalni stimulace v orofacialni oblasti.®®

Motorika celého téla

ké

Pro zlepSeni hybnosti celého t€la mohou byt v ramci specialnépedagogic-
péce u déti se syndromy spojenymi s orofacialnim rozs§t€pem pouzivany

tyto facilitaCni a stimulac¢ni techniky:

Vojtova metoda

Zakladni myslenkou Vojtovy metody je, Ze urCity podnét vyvola fadu reak-
ci, které jsou zakladem pro vyvoj napfimovani. Cilem metody je dosaZeni
urcitého pohybového vzoru.*’

Bobath koncept

Jde o dosahovani relaxace svalového napéti pomoci reflexné-inhibi¢nich
poloh. Terapie se vzdy tyka celého téla, ale na druhou stranu je specificka,
protoze pracujeme vzdy na konkrétni funkci.”

Kabatova metoda

Tato metoda nevyuziva Cisté pohyby, ale diagonaly pres osu téla, jde o spo-
jeni nékolika pohybt, které vychazeji z normalnich dennich pohybt. Vy-
uziva facilitaéni mechanismy, ale i posilovaci a relaxa¢ni techniky.”
Bazalni stimulace

Bazalni stimulace podporuje vnimani, komunikaci a pohybové schopnosti
¢lovéka. Jde o stimulaci vSech smysla riznymi technikami.”

Specialné pedagogické poradenstvi

Rodice déti se syndromy spojenymi s orofacialnim rozst€pem se mohou

se svymi détmi v ramci specialn€ pedagogické péce obratit na:
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Podrobnéji viz NEUBAUER, K. Terapie dysartrie, 2005.

CASTILLO-MORALES, R. Orofacidlni regulacni terapie. Metoda reflexni terapie pro
oblast ust a obliceje, 2006.

KITTEL, A. Myofunkcni terapie, 1999.

http://www.bazalni-stimulace.cz.

RENOTIEROVA, M., LUDIKOVA, L. a kol. Specidini pedagogika, 2006.
NEUBAUER, K. Terapie dysartrie, 2005.

HOLA, G. Plisobeni na spasticitu a jeji ovliviiovani u déti s DMO, 2010.
FRIEDLOVA, K. Co je bazalni stimulace, 2010.



Strediska rané péce

Rana péce je poskytovana ditéti (v pfipadé kombinovaného postizeni
od 0 do 7 let) pred zarazenim do nékterého typu Skolského zafizeni.
Interdisciplinarni tym, ktery zajistuje adekvatni sluzby pro osoby s kom-
binovanym postizenim: specialni pedagog, socialni pracovnik, psycholog,
fyzioterapeut, 1ékaf.”> Z naSeho Setfeni vyplyva,”™ Ze 4 déti se SSOR ze 7
byly (popf. jsou) zarazeny do rané péce. Jedna se o déti narozené po roce
2001.

Specialné pedagogické centrum (SPC)

Rodiny déti s kombinovanym postiZzenim v predSkolnim a §kolnim véku
mohou vyuzivat nabidky sluzeb specialné pedagogického centra. Inter-
discplinarni tym, ktery zajistuje adekvatni sluzby v SPC: specialni peda-
gogové, psycholog a socialni pracovnice.”

Pedagogicko-psychologicka poradna (PPP)

Poskytuje odborné pedagogicko-psychologické sluzby pro predskolni za-
fizeni, Skoly a Skolska vychovna zafizeni. Do interdisciplinarniho tymu
v PPP patii specialni pedagogové, psychologové a socialni pracovnici.’

Skolska poradenska zafizeni zajistuji pro tyto déti, zaky a jejich rodice
informacni, poradenskou, metodickou, diagnostickou ¢innost, poskytuji
odborné specialnépedagogické a pedagogicko-psychologické sluzby, po-
mahaji zvolit si vhodné vzdélavani, zajistuji preventivné-vychovnou péci.

Role logopeda v komplexni péci o déti se syndromy spojenymi s orofacialnimi
rozstépy

Protoze jde o syndromy, u kterych se vyskytuje orofacialni rozstép, zabyvame

se naruSenim komunika¢ni schopnosti pfi orofacialnim rozstépu - palatolalii.

Mezi symptomy palatolalie patfi:”’

Poruchy nosni rezonance (hypernazalita, hyponazalita).

Hypernazalita je charakteristicka pro déti s rozst€pem patra (nebo s roz-
St€pem patra, Celisti a rtu), kdy vzduch unika z dutiny ustni do dutiny

Podrobnéji viz www.ranapece.cz.

KUNHARTOVA, M. Syndromy spojené s orofacidlnimi rozstépy: diplomovd prdce, 2010.
Vice na napf. www.apspc.cz.

Vice na napf. www.ippp.cz.

KEREKRETIOVA, A. Velofaryngedlni dysfunkce a palatoldlie, 2008.
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nosni, pri¢inou je nedostatecny velofaryngealni mechanismus a/nebo oro-
nazalni komunikace. Hyponazalita byva soucasti Apert, Crouzon, Pfeiffer
syndromu.”

e Poruchy artikulace.

e NaruSena srozumitelnost feci.

e Naruseny vyvoj feci.
Kummerova” poukazuje na to, Ze kognitivni vyvoj a vyvoj feci u déti
se SSOR je ovlivnén mnohonasobnymi hospitalizacemi, nedostatkem
adekvatni stimulace, socialni izolaci, dale také senzorickymi poruchami,
syndromem ADHD, nedostate¢nou motivaci. V dtsledku téchto pficin
je kognitivni vyvoj i vyvoj fe¢i opozdén.
Poruchy hlasu.
Narusené koverbalni chovani.

Podle Kawana a kol. (1997)%° ma az 90 % pacienti s orofacialnim rozsté-
pem v dospélosti normalni nebo skoro normalni fe¢, a to diky komplexni
tymové péci. Bzoch (1997)% uvadi, Ze u 25-30 % déti s rozstépem v pred-
skolnim véku se vyskytuje palatolalie. V soucasné dobé prevliada palatolalie
leh¢iho stupné. U déti se syndromem spojenym s orofacialnim rozstépem se
vsak vyskytuje palatolalie tézsiho stupné.®?

Logopedickou intervenci je tieba zacit jiz v porodnici. Klinicky logoped
by mél matce vysvétlit vyvoj fe€i u ditéte se syndromem spojenym s orofacial-
nim rozstépem a navazat s ni pozitivni vztah, ktery usnadni budouci spolupra-
ci pfi rehabilitaci.®® Nasim cilem bylo zjistit, zda klinicky logoped poskytuje
informace matkam déti se SSOR o vyvoji feci takovych déti. Setfeni ukazalo,*
ze matkam déti se SSOR takové informace nebyly poskytnuty. Neonatolog, az
na vyjimky, nekontaktuje ani klinického logopeda, ani klinického psychologa.

® Ibid.

7 KUMMER, A. W. Cleft Palate and Craniofacial anomalies, 2001.

80 KAWAN et al. (1997) In KEREKRETIOVA, A. Terapie palatolalie a velofaryngealni
dysfunkce, 2005.

88 BZOCH (1997) In KEREKRETIOVA, A. Terapie palatolalie a velofaryngealni dys-
funkce, 2005.

2 KEREKRETIOVA, A. Velofaryngedlni dysfunkce a palatoldlie, 2008.

83 SKODOVA, E., JEDLICKA, 1. Poruchy hlasu a feéi pii vrozenych anomaliich orofa-

cialniho systému, 2003.

KUNHARTOVA, M. Syndromy spojené s orofacidlnimi rozstépy: diplomovd prdce, 2010.
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U déti, které maji pouze rozstép patra, je provadéna rana palatoplastika
nejpozdé€ji do jednoho roku, neni u nich tedy potreba predoperac¢ni logope-
dicka péce, avSak u déti se SSOR je patro operovano pozdéji.

Dit¢€ se syndromem spojenym s orofacialnim rozstépem, u kterého je vyssi
riziko poruch feéi, by podle Golding-Kushner®> mélo byt zafazeno do rané
intervence v prvnim roce Zivota, aby nedochazelo k opozdénému a narusSe-
nému vyvoji feci.

Poradenstvi
Dité€ od 0 do 3 let jesté neni schopno cilené spoluprace, proto tato terapie
spociva v poradenstvi rodictim.

Klinicky logoped by mél rodi¢tim poskytnout dostatek pfimérenych infor-
maci a praktickych doporuceni tykajicich se:
o normdlniho vyvoje feci i jazyka a jeho stimulace;
o moznych odchylek ve vyvoji feci jako ndsledku rozstépu;
e jak temto odchylkam predchdzet;
o jestlize vzniknou, jak je usmérnovat, aby se nevyvijely ddle, ale naopak se
minimalizovaly %

V nasem Setfeni bylo dale zjisténo,*” Ze je pro rodice komunikace s od-
borniky velmi problematicka, protoze jako laikové nerozumi jejich odborné
terminologii. Doporucujeme mluvit s rodicem jako s rovnocennym partne-
rem - lidsky, bez zbyte¢nych termint.

Diagnostika

Pri logopedické diagnostice ditéte s kombinovanym postizenim (kam spa-
daji i syndromy spojené s orofacialnimi rozstépy) hodnotime: kvalitu oralnich
reflext1, schopnost pfijimat potravu, senzitivitu dutiny ustni, kvalitu motoric-
kych funkci v orofacialni oblasti,*® schopnost udrzeni zrakového kontaktu,

8 GOLDING-KUSHNER, K. J. Therapy Techniques for Cleft Palate Speech and Related
Disorders, 2001.

8 KEREKRETIOVA, A. Terapie palatolalie a velofaryngealni dysfunkce, 2005, (s. 95).

8 KUNHARTOVA, M. Syndromy spojené s orofacidlnimi rozstépy: diplomovd prdce, 2010.

88 Pokud je néktera z téchto oblasti (oralni reflexy, pfijem potravy, senzitivita, oromotorika)
narusena, je mozné zahajit terapii podle vyse uvedenych facilitacnich a stimula¢nich technik.
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respiraci, fonaci, rezonanci, sluchovou percepci, fonematickou diferencia-
ci, artikulaci, porozuméni feci, slovni zasobu, suprasegmentalni slozky feci
a koverbalni chovani.*

Terapie

JestliZze bude dité operovano po tfetim roce véku, je dobré zahajit pred-
operacni péci. Z naSeho Setfeni vyplyva,® Ze ani u jednoho ditéte ze sedmi
nebyla zahajena terapie naruSené komunikacni schopnosti pred operaci patra.

Piedoperacni péce spociva v navozovani vyslovnosti jednotlivych hlasek
na spravnych artikulacnich mistech a v nacviku spravného sméru vydechové-
ho proudu. Dité se tak nauéi vyslovovat hlasky spravnym zptisobem.”' V ramci
predoperacni péce tak predchazime nezadoucim kompenzacénim artikulacnim
zvukiim a kompenza¢nimu chovani.

Re¢ se muiZze po operaci patra do¢asné zhorsit. S logopedickou péci je
potieba zacit nejpozdéji 6 tydnd po operaci patra.”

Logopedicka intervence déti se SSOR probiha hlavné v predSkolnim véku,
kdy zaCiname s terapii narusené komunikac¢ni schopnosti (NKS), aby se do-
sahlo optimalni srozumitelnosti a spravné artikulace pred nastupem do prvni
tfidy zakladni Skoly.

Pokud pretrvava palatolalie i ve Skolnim véku, doporucujeme vétSinou
sekundarni chirurgicky zakrok na patie (fixace zadniho okraje vela k zadni
sténé faryngu faryngealnim lalokem). JestliZe se vyskytuji narusené mezi-
Celistni vztahy (jak tomu byva u Treacher-Collins syndromu), operuji se Celisti
az okolo 17. roku, kdy se ukoncuje vyvoj Celisti, terapie NKS proto Casto
pokracuje do adolescence.

Uspéch logopedické intervence u déti se SSOR zavisi na:
vCasném lékafském oSetfeni,

vCasné a uspésné palatoplastice,

systematické a intenzivni terapii eci,

véku, kdy byla tato terapie zahajena,

% RUZICKOVA, V. (ed.) Integrace zrakové a kombinované postizenych zdkii, 2007.

% KUNHARTOVA, M. Syndromy spojené s orofacidlnimi rozstépy: diplomovd prdce, 2010.

9 SKODOVA, E., JEDLICKA, I Poruchy hlasu a feéi pfi vrozenych anomaliich orofa-
cialniho systému, 2003.

92 KEREKRETIOVA, A. Orofacidlny rdzstép v klinicko-logopedickej praxi. 2. vyd., 2000.

48



e inteligenci ditéte a matky,

e stavu sluchu,

e pritomnosti jiného typu NKS (nejcastéji koktavost),
e socialnim prostfedi a spolupraci rodicii s tymem.*3
Prijem potravy

U déti se syndromy spojenymi s orofacialnim rozst€pem je spolecnym
problémem piijem potravy.

Déti s roz§tépem patra maji problém oddé€lit dutinu nosni a dutinu ustni,
dochazi proto velmi ¢asto k porucham pfijmu potravy. Problematické je sani
i polykani a tim je ohroZena vyZiva novorozence.

Pii fyziologickém sani z prsu je hrot prsni bradavky pfiloZen na pfecho-
du mezi tvrdym a mé€kkym patrem, nasledné je jazykem pfitlaen na tvrdé
patro.”* U déti s rozstépem patra je v tomto misté otvor, ktery spojuje dutinu
Ustni s dutinou nosni, potrava se tak dostava do nosu.

Pohyby jazyka spolu s aktivitou tvafového svalstva vyvolavaji intraoralni
podtlak v ustech, ¢imz se vyvola fyziologické sani.”* U déti s rozStépem patra
neni uzaviena dutina ustni, vzduch unika nosem a nevytvofri se potfebny pod-
tlak. Tyto déti velmi Casto neprospivaji, matky jsou nuceny prestat s kojenim.
Museji mléko odsavat a podavat z lahve se specialnim nastavcem nebo je
krmeni zprostfedkovano nasogastrickou sondou.’®

Uspéch krmeni zavisi na poloze ditéte, na poloze dudliku, na otvoru
v dudliku a fihnuti, pomoci kterého je vyloucen prebytecny vzduch ze zZa-
Tudku.

U Pierre-Robin sekvence a Stickler syndromu miiZe byt krmeni naruso-
vano obstrukci dychacich cest. U velo-kardio-facialniho syndromu jsou pro-
blémy s pfijmem potravy zpisobeny celkovou nebo faryngealni hypotonii.®’

9 Podrobnéji viz KEREKRETIOVA, A. Velofaryngedini dysfunkce a palatolalie, 2008.

% CASTILLO MORALES, R. Orofacidlni regulacni terapie: metoda reflexni terapie pro
oblast uist a obliceje, 2006.

% Ibid.

% Pfi krmeni nasogastrickou sondou nedochazi ke stimulaci orofacialni oblasti, je proto
dobré vyuzit nékterou z vySe uvedenych facilitanich a stimulac¢nich technik.

97 GOLDING-KUSHNER, K. J. Therapy Techniques for Cleft Palate Speech and Related
Disorders, 2001.
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VYBRANE PSYCHOLOGICKE ASPEKTY RODINY DITETE SE SSOR

Narozeni ditéte se syndromem spojenym s orofacialnim rozstépem je pro
rodice Sok. Nase Setfeni ukazalo,”® Ze rodi¢e nemohou uvéfit skutecnosti, ze
se jim narodilo postizené dit€, citi se zmateni. Proto by bylo dobré, aby matku
kontaktoval klinicky psycholog. Ze Setieni dale vyplyva, Ze vétSina matek by
psychologickou péci v porodnici uvitala.

Prevenci vzniku negativniho postoje matky k ditéti je mimo jiné dosta-
tek informaci o syndromu, které by mél matce poskytnout tym odborniki.
Setfenim bylo zjisténo, Ze matkam byly informace poskytnuty nevhodné,
nesrozumiteln€, s minimalni empatii.

Dalsim problémem je otazka viny a odpovédnosti rodicl za pfenos ne-
priznivé predispozice na dit€. Pocity viny mohou vést k hyperprotektivnimu,
uzkostnému nebo odmitavému vychovnému stylu.*

Nejvétsi psychickou zatéz nese zpocatku matka.'” V naSem Setfeni'” se
ukazalo, Ze stres vyvolavaji tyto faktory: vyrovnani se s narozenim postiZené-
ho ditéte, starost o néj, pobyty s dit€tem v nemocnici, odmitavy postoj otce,
tlak ze strany SirSi rodiny a okoli.

Jak se dité bude psychicky vyvijet, jak pfijme své postiZeni, je ovlivnéno
postojem, jaky matka zaujme vici svému postiZzenému ditéti. Zajimavym zjis-
ténim bylo,'%? Ze dvé divky s TCS z naseho vzorku (jedna divka TCS zdédila
po svém otci, u druhé se jedna o novou chromozomovou aberaci), neplanuji
zalozit rodinu, protoZe se obavaji narozeni stejn€ postizeného ditéte.

Neni zatim podrobné zdokumentovano, jak nese takovou zaté€z otec. V na-
Sem Setfeni bylo zjiSté€no, Ze se vyskytuji piipady, kdy otec rodinu opustil a na-
Sel si novou partnerku, ale i pfipady, kdy otec v rodiné setrval.!®® Zahrani¢ni
zdroje uvadéji, ze rozvodovost manzelu, ktefi vychovavaji dit€ s postiZenim,
je pfiblizné stejna jako rozvodovost manzeli, ktefi vychovavaji zdravé dité.'**

KUNHARTOVA, M. Syndromy spojené s orofacidlnimi rozstépy: diplomovd prdce, 2010.
9 SKODOVA, E., JEDLICKA, I. Poruchy hlasu a fegi pii vrozenych anomaliich orofa-
cialniho systému, 2003.

190 Tbid.

101 KUNHARTOVA, M. Syndromy spojené s orofacidlnimi rozstépy: diplomovd prdce, 2010.
12 Tbid.

103 Tbid.

14 TURNER, S. R., RUMSEY, N., SANDY, J. R. Psychological aspects of cleft lip and
palate, 1998.
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Dité v prvnich letech Zivota nemiva psychické problémy vyplyvajici z jeho
vrozené vady. Ty nastavaji az v dobé¢, kdy si dit€ zac¢ina uvédomovat svou
odlisnost, nebo neni-li dité pozitivn€ prijato rodi€i ¢i SirSi rodinou. Postoje,
oCekavani, mira podpory rodiny ditéte ovliviiuji vyvoj jeho sebepojeti. Vse-
obecn€ je znamo, zZe pokud dit€ Zije v harmonické rodiné a je milovano
obéma rodici, Iépe se vyrovna se svym handicapem.'® Pokud dité v takové
rodin€ neZije, mize pozd€ji vyhledat pomoc psychologa. Pacienti se syndro-
my spojenymi s orofacialnimi roz§t€py mohou mit zdeformovany oblicej,
hlavu, ruce nebo jiné ¢asti t€la. Mluvena fe¢ miliZe ptisobit interferenéné vici
komunikaénimu zaméru a porucha sluchu mtize narusovat komunikaci. Hiife
navazuji a udrzuji vrstevnické vztahy.'% To vSe ma vliv na pfijeti vlastniho
t€la a na prijeti t€chto lidi do spole¢nosti. Tito pacienti se mohou setkat
s diskriminaci, Sikanou nebo odmitanim. Odtud mohou pramenit psychické
problémy.'”” Lidé se syndromy spojenymi s orofacialnim rozstépem mohou
byt vice nachylni k prozivani stresu, uzkosti a depresi.'®® Turner, Rumsey,
Sandy!'® uvadéji astéjsi vyskyt psychickych (behavioralnich, kognitivnich,
emocionalnich a rodinnych) problémt u muzi nez u Zen. Podle Brodera
a Strausse'"’ je socio-ekonomicky status osob s orofacialnim rozstépem nizsi
ve srovnani s ostatnimi jedinci bez orofacialniho rozstépu. Vétsina téchto
pacientli podstupuje plastické operace s cilem zlepSit celkovy vzhled, ale
i psychicky stav.

Zvysovani socialnich dovednosti ditéte, §kolni, sportovni a jiné uspéchy
mohou rodi¢lim kompenzovat starosti spojené s péci o postizené dit€ (Bern-
stein, 1976).1!

105 Tbid.

106 KEREKRETIOVA, A. Velofaryngedlni dysfunkce a palatoldlie, 2008; RICHMAN, L. C.,
ELIASON, M. J. Psychological Characteristics Associated with Cleft Palate, 1993.
197U mladsich pacientli se muize vyskytnout negativismus, tizkostnost a riizné formy aso-

cialniho chovani.

BRODER, H. L., STRAUSS, R. P. Psychological problems and referrals among oral -

facial team patients, 1991.

19 TURNER, S. R., RUMSEY, N., SANDY, J. R. Psychological aspects of cleft lip and
palate, 1998.

110 BRODER, H. L., STRAUSS, R. P. Psychological problems and referrals among oral -

facial team patients, 1991.

BERNSTEIN (1976) In BRODER, H. L., STRAUSS, R. P. Psychological problems

and referrals among oral - facial team patients, 1991.
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Ukolem psychologa je mimo jiné zabezpeéit psychicky a kognitivni vyvoj
jedince se syndromem spojenym s orofacialnim rozstépem, podporovat sebe-
védomi postizeného jedince. Dale poskytovat poradenstvi rodi¢tim téchto
déti, zlepsit vztahy jedince s SSOR s okolim, predchazet konfliktiim. Psy-
cholog také sleduje mozZny vyskyt psychickych poruch (bipolarni afektivni
porucha, schizofrenie)."?

CHIRURGICKA LECBA VROZENYCH VYVOJOVYCH VAD

Rozstépovou vadu Ize diagnostikovat jiz v t€hotenstvi, a to pomoci ultra-
zvukového vySetreni ve 20.-22. tydnu. Lékari i rodice se tak mohou pfipravit
na 1écbu rozstépu.

Casovani operaci podle Centra pro 1é¢bu rozitépovych vad Fakultni ne-
mocnice Kralovské Vinohrady, Praha:'"

e 3. mésic - operace rtu, operace rtu a tvrdého patra u celkového jedno-
stranného rozs§tépu,

e 9.-12. mésic - operace izolovaného roz§tépu patra, operace patra u cel-
kovych rozstépi,

e 8.-12.rok - rekonstrukce defektu alveolu horni €elisti pomoci spongidzni
kosti odebrané z lopaty kosti ky¢elni u celkovych rozstépi (termin opera-
ce se urcuje ve spolupraci s ortodontistou na zakladé profezavani stalého
fezaku),

e 16.-20. rok - korekéni operace nosu a rtu, operace horni i dolni Celisti.

Rekonstrukce boltce pfi mikrocii a anocii se provadi etapovité z chrupav-
ky Zeberniho oblouku, ktera se modeluje do tvaru boltce. S rekonstrukci se
zacina dle vysp€losti dit€te obvykle mezi 9.-12. rokem.

Syndaktylie se fesi chirurgickym oddélenim srostlych prstii pomoci mist-
nich lalticki a dermoepidermalnich Stépi, které se vétSinou odebiraji z levého
podbiisku. O Case operace rozhoduje typ vady a spravny riist prstii. Pokud

2. RICHMAN, L. C., ELIASON, M. J. Psychological Characteristics Associated with
Cleft Palate, 1993.

13 CAKRTOVA, M. a kol. Soucasné trendy plastické chirurgie v 1é¢bé vrozenych vyvojovych
vad, 2007.
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dochazi k zakfiveni prstd, operuji se jiz v kojeneckém véku. Pro vSechny
syndaktylie plati, Ze jejich 1é¢ba by mé€la byt ukonéena v predskolnim véku.

Casovy plan plastickych operaci podle Kliniky plastické a estetické chirur-
gie FN U sv. Anny v Brné:'*
e konec 3. mésice - operace rtu,
konec 8. mésice - operace patra,
4 roky - prodlouzeni patra v pripad€ velofaryngealni insuficience,
8-10 let - implantace kostniho §té€pu v pfipadé celkovych rozstépt,
16-18 let - korekce nepfiznivych mezicelistnich vztahd.

Cim dfive jsou provedeny plastické operace v oblasti obli¢eje, tim je nizsi
pravdépodobnost vyskytu psychickych problému (které vyplyvaji z nepékného
vzhledu) a jsou dfive upraveny anatomicko-funk¢ni predpoklady pro rozvoj
mluvené feci.'’

VYBRANE POZNATKY ZE ZAHRANICI

V zahraniéi (Slovensko, Spojené staty americké, Svédsko) se za nejmoder-
né&jsi tymovy model povazuje transdisciplinarni pfistup realizovany v centrech
pro rozstépy patra, velofaryngealni dysfunkci, v kraniofacialnich a maxilofa-
cialnich centrech. Cleny tymu by méli byt rodice, dale to mohou byt: neona-
tolog, genetik, teratolog, pediatr, plasticky chirurg, neurochirurg, stomatolog
a ortodont, ORL a foniatr, audiolog, klinicky logoped, klinicky psycholog,
socialni pracovnik, tymovy koordinator, zdravotni sestry. Clenové transdis-
ciplinarniho tymu pracuji spole¢n€ na jednom pracovisti. Klinicky logoped
z centra pak spolupracuje s mistnim klinickym logopedem, ktery ma dité se
SSOR ve své péci.''® Na www.fnkv.cz'"” neuvadéji klinického logopeda jako
soucast tymu, ktery poskytuje komplexni péci détem s orofacialnim rozsté-

4 DVORAK, Z. Funkéni vyvoj stiedni oblicejové etaze u pacientil s roz§tépem patra,

2009.

5 TURNER, S. R., RUMSEY, N., SANDY, J. R. Psychological aspects of cleft lip and
palate, 1998.

'6 KEREKRETIOVA, A. Velofaryngedlni dysfunkce a palatoldlie, 2008.

17 Klinika plastické chirurgie FNKYV, 2010.
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pem (syndromickym i nesyndromickym) v Centru pro 1é¢bu rozs§t€épovych
vad v Praze. Pfi navstéve tohoto centra (leden 2009) jsme se s klinickym
logopedem téz nesetkali. Jak bylo zjiSténo pfi osobni navstéveé Kliniky plas-
tické a estetické chirurgie v Brn€ (inor 2009), dochazi na Kliniku plastické
a estetické chirurgie klinicky logoped jednou tydné.

Ve Svédsku existuje 6 kraniofacialnich center, kde pracuji s rozstépovymi
pacienty. Ve Stockholmském kraniofacialnim centru 1é¢i pacienty se syndro-
my spojenymi s orofacialnim rozst€pem. Operace hlavy a jiné plastické ope-
race provadéji také v Sahlgren Hospital v Gothenburgu, kde je specialni
tym plastickych chirurgli a ortodontd, ktefi pak spolupracuji s mistnimi
odborniky. Operace prstil na rukach a nohach jsou provadény ve vétSich
nemocnicich po celém Svédsku. Vétsina operaci je, stejné jako v Cechach,
provadéna v détstvi.!s

Ve Finsku bylo prvni rozstépové centrum otevieno v Helsinkach v roce
1948. Vétsina operaci rozs§tépli a pridruzenych anomalii se provadi pravé
tam."” Ve Finsku poskytuji logopedickou péci logopedi v nemocnicich, poli-
klinikach nebo v ambulancich.'?

Ve Spojenych statech americkych jsou déti narozené s rozst€pem patra
(syndromickym i nesyndromickym) a s jinym postiZenim obvykle zafazeny
do ,Early Intervention Programs® (od 0 do 3 let), ktery zastituje U. S. Depart-
ment of Health and Human Services'?' (v Ceské republice jsou déti s postize-
nim zafazovany do Rané péce).'?> Nez je dité zafazeno do tohoto programu,
hodnoti se jeho receptivni a expresivni slozka jazyka, feCova produkce, jemna
a hruba motorika, kognitivni vyvoj a socialné-emocni vyvoj. Na zakladé zhod-
noceni téchto oblasti se posuzuje, zda je dit€ vhodné pro zarazeni do tohoto
programu (vétSina déti se syndromickym roz$t€pem je zarazena do Early
Intervention Programs (zkr. EIP), protoze je u n€ho suspektni opozdény
vyvoj). Jestlize je dité pfijato do EIP, tym odbornikii sestavuje individualni
plan sluZeb poskytovanych ditéti a jeho rodin€. Tyto sluzby jsou poskytovany

18 Osobni informace od Jill Nyberg, MSc, klinicky logoped ve Stockholmském kranio-
facialnim centru.

19 SHAW, B. et al. Eurocleft project 1996-2000, 2000.

120 Speech and Language Therapy in Finland, 2003.

12l Early intervention program, 2010; GOLDING-KUSHNER, K. J. Therapy Techniques
for Cleft Palate Speech and Related Disorders, 2001.

122 Vice na www.ranapece.cz.
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zdarma. Plan obsahuje popis sluzeb, rozsah sluzeb, délku trvani a frekvenci
dochazky k pfislusnému odbornikovi (popf. odbornika do rodiny).!?*

Ukolem Speech-language therapist (SLT) ve Spojenych statech americ-
kych je stejné jako u logopeda v Ceské republice poskytnout rodi¢im ditéte se
SSOR potiebné informace o fyziologickém vyvoji feci a jazyka, o odchylkach
tohoto vyvoje, o metodach stimulace ditéte. Dale SLT provadi sluchovy tré-
nink u rodi¢d déti se SSOR, aby byli schopni pfesné rozpoznat chyby v feci
u svého ditéte. U kazdého ditéte s rozSt€pem patra je kontrolovan vyvoj feci,
prvni hodnoceni by mélo probéhnout v osmi mésicich. Pokud je potieba,
je u ditéte zahajena terapie naruSené komunikacni schopnosti vedena SLT
nebo je rodicim doporucen ,Home Programs for Early Intervention®“. Tento
program je vhodny spiSe pro starSi déti nebo déti, které maji NKS lehciho
stupné. Rodi¢ v logopedické intervenci hraje hlavni roli. Protoze travi s dité-
tem nejvice Casu, podili se velkou mérou na terapii NKS. Speech-Language
Therapist provadi pouze supervizi. Rodi¢ se seznami s fyziologickym vyvo-
jem feci a jazyka, uci se pracovat se svym ditétem, rozpoznat kompenzacni
artikulaci u svého ditéte, techniky urené pro stimulaci feci, techniky pro
vyvozeni konsonantli a omezeni hrtanového razu. Dité€ nav§tévuje SLT kazdé
tfi mésice.

Déti se syndromem spojenym s orofacialnim rozs§tépem starsi tfi let mo-
hou v USA navstévovat predsSkolni zafizeni, kde pisobi SLT. Nejzasadné&jSim
rozdilem mezi EIP a predskolni logopedickou péci je, Ze plnou odpovédnost
za terapii NKS prebiraji pedagogicti pracovnici. Forma logopedické péce je
v predskolnim zafizeni hlavné skupinova. I ve skole maji déti se SSOR moz-
nost navitévovat logopeda. Struktura péce je obdobna jako v CR. V USA se
vyskytuje stejny problém jako v Ceské republice, a to §patna spoluprace mezi
Skolnim logopedem a ¢leny tymu poskytujici komplexni péci.'**

Ve Svédsku logopedicka intervence u déti se SSOR zacina, jakmile je to
moZné po operaci patra. Sutura patra je u syndromickych rozstépi provadéna
okolo jednoho roku véku ditéte.

123 GOLDING-KUSHNER, K. J. Therapy Techniques for Cleft Palate Speech and Related
Disorders, 2001.
124 Tbid.
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Rana péce je poskytovana vétsiné postiZzenych déti v tzv. ,Habilitation
centre“.'?

Ve Svédsku, Norsku a Finsku existuji asociace pro podporu déti s kranio-
facialnimi syndromy a jejich rodin.'*

Podle Berkeho'?’ ve Spojenych statech americkych ani ve Svédsku nejsou
zakladni Skoly uréené primo Zakim s kombinovanym sluchovym a mental-
nim postizenim. Tito Zaci se vzdélavaji ve tfidach pro zZaky s kombinovanym
postiZzenim.

Zavér

V ¢lanku jsme stru¢né€ popsali Ctyfi nejcastéji vyskytujici se syndromy
spojené s orofacialnim rozstépem (velo-kardio-facialni syndrom, Pierre-Robin
sekvence, Treacher-Collins syndrom, Apert syndrom). Uvedli jsme né€které
poznatky ze specialné pedagogické péce o jedince s kombinovanym posti-
zenim, zaméfili jsme se podrobnéji na logopedickou intervenci u jedinci se
SSOR. Dale uvadime vybrané psychologicke aspekty rodiny jedince se SSOR
a chirurgickou 1é¢bu vrozenych vyvojovych vad. Tyto poznatky porovnavame
se zahraniénimi zdroji (ze Slovenska, z USA a ze Svédska).

Co se tyce komplexni péce o jedince se SSOR, bylo zjisténo, Ze v Ceské
republice existuji dvé centra, ktera se zabyvaji 1éCbou orofacialnich rozstépt
(Centrum pro 1écbu rozstépovych vad v Praze a Klinika plastické a estetické
chirurgie v Brné)."?® Tym, ktery peCuje o tyto déti, tvofi plasticky chirurg (od-
povédny za jednotlivé operace), pediatr, ortodont a protetik, foniatr, genetik,
antropolog, Celistni chirurg a psycholog. V tymu nema stale misto klinicky
logoped ani jiny specialni pedagog. Model tymové spoluprace je v CR spise
interdisciplinarni. Medicinska péce o déti se syndromy spojenymi s orofacial-
nimi rozs§tépy je v téchto centrech zajisténa. Optimalni by byl (po vzorech ze
zahraniéi - Slovensko, Svédsko, USA) transdisciplinarni tym v roz§tépovém
(¢i kraniofacialnim centru), kde by vSichni odbornici zajistujici komplexni
péci spolupracovali na jednom pracovisti.

125 Osobni informace od Jill Nyberg, MSc, klinicky logoped ve Stockholmském kraniofa-
cialnim centru; Swedish Down Syndrome Association, 2006.

126 Vice na: www.22q11.se; www.apert.se; www.digeorge.no; www.cranio.fi.

127 BERKE, J. Deafness and Intellectual Disability, 2010.

128 Klinika plastické chirurgie FNKYV, 2010; Klinika plastické a estetické chirurgie FNUSA,
2008.

56



Ukazalo se, ze dalsi problematickou oblasti je informovanost odborniki
v nespecializovanych pracovistich. Odbornici nejsou dostate¢né informo-
vani o takto postizenych détech. V naSem Setieni jsme se zamérovali na to,
zda byly rodi¢lim poskytnuty informace o SSOR, a na zptisob, jakym byly
informace rodi¢im poskytnuty. Zjistili jsme, Ze informovanost odbornikt
v gynekologicko-porodnickych oddélenich neni dostate¢na, rodice uvadeéji, Ze
jim informace byly sdéleny nesrozumiteln€, nevhodné€, s minimalni empatii.

Bylo by dobré, aby rodice déti se SSOR ziskali prvni informace jiz v gyne-
kologicko-porodnickych odd€lenich, aby byli seznameni s moznostmi 1éCby
vrozenych vyvojovych vad (coZ zahrnuje chirurgickou 1é¢bu, logopedickou
intervenci, psychologickou péci a v mnoha pfipadech specialné pedagogickou
péci) prostrednictvim informaénich brozur, kde by bylo uvedeno, jak postu-
povat v pripad€ narozeni postiZzeného ditéte a adresar pracovist a organizaci,
na které se rodice mohou obratit.

Seznam pouzitych zkratek

ADHD Attention deficit hyperactivity disorder
AS Apert syndrom

EIP Early Intervention programs

FN Fakultni nemocnice

NKS  Narusena komunikaéni schopnost
PPP Pedagogicko - psychologicka poradna
PRS Pierre-Robin sekvence

SLT Speech-language therapist

SPC Specialné pedagogické centrum

SSOR  Syndromy spojené s orofacialnimi rozs§tépy
VKFS Velokardiofacialni syndrom
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