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Vliv faryngofixace pri operaci patra a timingu operace na rozvoj adhezivné

retrakénich zmén a cholesteatomu u rozstépovych pacientu.

1. Uvod - literarni piehled

1.1 obecna Cast

Rozstép rtu a patra je jednou z nejcastéjSich vrozenych vyvojovych vad. Ve

20% je vada sdruzena s dalSim postizenim, pfipadné soucasti syndromalni vady.

1.1.1 Etiopatogeneze rozstépu
Etiopatogeneticky miizeme pticiny vzniku roz§té€pu rozdélit na faktory
endogenni — genetické (cca 15%), exogenni (cca 10%) a jejich kombinace tzv.

faktoridlni komplex (75%).

Také se ukazuje, ze pisobeni n€¢kolika podprahovych podnéti mize vyvolat
rozstép orofacialni oblasti podobné nebo dokonce s vyssi pravdépodobnosti nez

jeden impuls napdrahovy.

Kombinace faktori mtize vyvolat i teratogenni efekt a takové poskozené embryo

tedy mize byt eliminovano mechanismem spontanniho abortu.

Genetika se uplatiiuje jak bylo vyse uvedeno v cca 15 % piipadu.



Vétsinou se jedna o polygenni typ dédi¢nosti, tedy uplatituje se mnozstvi genii
s mensi penetranci. Teprve jejich soucasné puisobeni, ¢asto v kombinaci

s exogennimi faktory zplisobi manifestaci rozstépu. Incidence je v takovych
piipadech odhadovana na zaklad¢ rodinnych studii a je u déti postizenych rodici

mezi 4-15 % (1).

S rozvojem molekularni biologie a pokroky v rozvoji mapovani lidského
genomu byly identifikovany nékteré geny zodpoveédné za vznik rozstépovych

vad. Zminovany jsou geny TGFa, RARA, BCL3, DLX2, MSX1 a dalsi.

Nejcastéjsi exogenni faktory jsou poruchy vyzivy plodu, toxické vlivy- alkohol,
chemické vlivy zvlasté profesionalni (pramysl, zdravotnictvi), hormonalni

antikoncepce, nemoci matky a vyssi vek.

Analyzou dat rozstépovych pacientt bylo zjiSténo, Ze anamnesticky se

napadné Casto opakuji tyto noxy

1. respiracni infekty zv1asté virové a anginy s febriliemi a medikaci

antipyretickou, antibiotickou

2. poruchy §titné Zlazy hlavné s dlohodobou hormonélni 1é€bou

3. gynekologické faktory - zanétlivd onemocnéni, abnormity cyklu zv1asté

s hormonalni terapii, hormonalni antikoncepce, aborty v anamnéze, krvaceni

4. z4téz profesiondlni — chemicky priimysl, zdravotnictvi....



Ptedpoklada se existence urcitého prahu pro rozvoj vyvojového defektu. Ten je
dan faktory genetickymi a exogennimi, resp. jejich kombinaci. Jinymi slovy ¢im

mensi je genetickd zatéz, tim veétsi musi byt vliv vnéjsiho prostiedi a vice versa.

Kromé vyse uvedeného byly identifikovany dalsi faktory, podilejici se na vzniku

rozStépt. Jsou to predevsSim

- obezita matky v prvnim trimestru téhotenstvi

- nerozpoznany diabetes mellitus II. typu na zacatku té¢hotenstvi

- uzivani nékterych 1€ka ptipadné jejich kombinace. Jedné se piedevsim o
antikonvulziva, benzodiazepiny, antagonisty kyseliny listové, kortikoidy a jiné

latky s hormonalni aktivitou

- nutricn€ nevyvazena a biologicky malo hodnotna strava matky v zvlasté
pocatku gravidity. Nejcastéji se jedna kromé Spatného poméru zékladnich
nutritientd (bilkovin, tukil a sacharidil) také o insuficienci pfijmu vitamini
skupiny B,C beta karoteni, tokoferolu, mineralti — magnezia, zinku, Zeleza, dale

kyseliny listové a vlakniny.

- abusus matky — koufeni, alkohol

- expozice matky Skodlivym vliviim profesionalnim a z prosttedi — organicka
rozpoustédla, etylenglykol, polyvinyly, pesticidy, herbicidy, fungicidy,
insekticidy, 1onizujici zafeni, stres matky
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- infekéni onemocnéni matky — morbilli, epidemicka parotitis, rubeola, syfilis(1)

Incidence rozstépt rth a patra je 1,8-2 na 1000 zive narozenych déti. Z tohoto

poctu je cca 14 % bilateralnich rozstépt.
Pomeér chlapcti a divek je v ¢eské populaci cca 1,3:1.

Chlapci jsou nachylngjsi ke komlexnéj$im typiim rozstépi, zatimco u divek tato

prevalence nebyla pozorovana.

Distribuce rozstépovych vad je 1 na malém tzemi Ceské republiky pomérné
nerovnomeérnad (0,6 — 2,9 rozstépu na 1000 narozenych déti v riznych okresech

CR).

Takeé rasové rozdily existuji, indoevropské rasy jsou ptiblizné€ uprostred skaly,

vice jsou zastoupeni asiaté, mén¢ negroidni rasy.

Lze sledovat 1 zavislost vyskytu roz§tépl na kalendainim obdobi s maximem u
déti narozenych v kvétnu. Pfedpoklada se ovlinéni embryotoxickymi faktry

v prvnim trimestru, zvIasté infekcemi.

V CR i v Evropé je absolutni i relativni po&et nové narozenych déti s roz§tépem
prakticky beze zmén 1 pies trvale se zlepSujici péci o t€hotné 1 novorozence a
stale dokonalejsi diagnostiku. Urcity vliv na tento fakt mize mit korme jiného 1

sniZzeni postnatalni mortality a zlepSovani vysledkl korektivni chirurgie. (1)
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Existuji také urcité rozdily s ohledem na kalendaini obdobi narozeni

vysvétlované CastéjSimi infekty v I. trimestru téhotenstvi.

W o]

1.1.2 Prevence rozStépi
Vychazi z vyse uvedenych etiologickych a jinych faktora a je vzhledem k jejich

diverzité¢ velmi komplikovana.

Protoze etiologie je multifaktoridlni, i prevence je zamétena vice sméry,

neexistuje jedind prokazatelné ti€¢inna metoda.

MozZnosti primarni prevence jsou velmi limitované, proto se kromé ni
zaméiujeme na ¢asnou prevenci sekundarni u populace s rozs$tépy a anomaliemi

kraniofacialni oblasti.

Analogicky jako u ostatnich kongenitalnich malformaci je u rozstépt jako
pficina v 15-20% geneticka mutace ziskana po predcich pfipadné Cerstva
spontanni mutace, v 10% zevni faktory a v 5% cytogenetické onemocnéni.

Z toho vyplyva moZnost cilené prevence u cca 1/3 rozst€povych pacientt.
Vzhledem k vySe uvedené multifaktorialité a polygennosti preventivni opatieni
aplikujeme na vSechny rizikové rodiny. Tato opatieni jsou obecné a individudlni
povahy. Individudlni preventivni opatieni jsou koncipovana na zakladé
anamnestickych dat u predchoziho ditéte s rozStépovou vadou a téz podle typu
rozstépu. Cca 30% rizikovych rodin l1ze rozd€lit mezi hlavni etiologické pticiny

— genetika a vlivy zevniho prostfedi. Ucast genetickych faktorti je indikovana
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v ptipad¢ pfitomnosti rozStépu u jednoho ptipadné obou rodict, véetné
drobnych morfologickych alteraci jako uvula bifida, jizva se zten¢enim horniho
rtu... Plati jiz vySe uvedené pravidlo, Ze u rodi¢u s genetickou zatézi staci mensi
v extrému témet zadna expozice exogennim Skodlivym faktortim k piekroceni
tzv. prahu odolnosti a tedy manifestaci rozstépu, zatimco u rodi¢t s minimalni,
pfipadné zadnou genetickou zatézi je tfeba vyssi expozice exogennim faktorim
k ptekroceni prahu odolnosti a dosazeni manifestace rozstépu. U prvné
jmenovanych ja akcentovana potieba preventivnich opatieni obecného 1

individuélniho charakteru jsou-li mozna. (1)

Obecna preventivni opatieni zahrnuji v rdmci planovani rodiny napf.

Planovani doby koncepce — kritické obdobi rozvoje vrozenych vad je zvIasté
v prvnim trimestru. Pro sekundérni patro, které nas s ohledem na otologickou
problematiku nejvice zajima konkrétné mezi 7.-12. tydnem, u primarniho patra
jesteé o néco diive. Proto je nejvhodné;si doba koncepce mezi kvétnem a
cervencem, takze prvni trimestr probéhne v 1ét€ a v ¢asném podzimu. Naoopak
nejméné vhodna doba pro koncepci s ohledem na rozstépové vady je od srpna
do tijna. Jako pti¢ina byva nejcastéji uvadén fakt, Ze se budouci matky v dob&

prvniho trimestru snadno nakazi virozou v ramci podzimni epidemie.(1)

Optimalizace zdravotniho stavu matky je dalSim preventivnim patfenim

obecné ovahy. Zahrnuje piredevsim peclivé vySetteni a 1é€bu gynekologickych
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onemocnéni a dysfunkci. Jedna se o gynekologické zanéty, vylouceni koncepce
brzy po pfedchozim abortu, pfi zavedeném IUD, feSeni riiznych stavii
hormonalni nerovnovéhy etc. Dalsi dileZitou oblasti je interni medicina. Je
nutné dobfe kompenzovat diabetes, asthma bronchiale, dysfunkce $titné zlazy a
dalsi nemoci. Zvlasté v medikaci antidiabetiky, antiastmatiky, antiepileptiky a
obecné 1€éky hormondlni povahy je nutné minimalizovat G¢inné davky, vybrat
Iéky s minimalni embryotoxicitou tak, aby nebyl dosazen neb dokonce
piekro€en prah odolnosti(viz vyse). Také byva doporucovana spiSe monoterapie

pied terapii vice preparaty.

Uprava Zivotniho stylu matky je zaméfena na vyloudeni embryotoxickych a
teratogenné plisobicich vlivil. Je tfeba vyloucit konzumaci alkoholu, koufeni
vcetné pasivniho, obecné uzivani drog. Je dllezité zajistit biologicky kvalitni
vyzivu (vitaminy, vldknina, minerdly, bilkoviny, cukry, tuky v spradvném

pomeéru) s adekvatnim kalorickym ptijmem.

Prevence a lécba akutnich infekei. Preventivni opatieni spocivaji ve spravné
zivotosprave a aktivnim vylouceni pobytu v mistech s koncentraci mnoha osob
v dobé epidemii. Lécba je stale predmétem diskuze, nebot’ je téZké hodnotit zda
vice negativné piisobni embryotoxicky a teratogenni vliv medikace nebo stavii
s infekci spojenych jako horecka, toxiny, ptipadné€ zvraceni s dysbalanci

elektrolytli a zmény pH. Jednozna¢né volime 1éky bezpecné s ohledem na
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toxicitu, tedy mozné dosazeni prahu odolnosti zarodku na exogenni vlivy zvIasté

v kombinaci s piipadnou genetickou zatézi.

Prenatalni diagnostika je dileZitou soucasti prevence u rodin s vysokym
rizikem geneticky vazaného postizeni. Jedna se v tomto ptipadé o ¢asnou

sekundarni prevenci.

Pro rozstépove vady je velmi dilezitd 3D ultrasonografie, udava se 1 izolovany
orofacialni roz$tép na 1000 vysetieni. Cca ve 20% byvaji rozstépoveé vady
sdruzeny s dal§imi malformacemi, napt. boltct, stfedousi, vnitiniho ucha,

obliceje, koncetin, CNS, srdce, dychaciho traktu.(1)

Velmi dobie ultrasonograficky diagnostikovatelné jsou kromé rozstépu celisti
napft spina bifida, mikrocefalie, anancefalie, srde¢ni vady, omfalokéla,
gastroschisis etc. Naopak htife diagnostikovatelny je rozstép patra, ktery nés

s ohledem na otologické aspekty zajima nejvice.

Pti pouziti spedidlnich transverzalnich a tangencialnich projekect je
transabdominalné zachyceno cca 75% rozstépovych vad orofacaialni oblasti,

zatimco bez téchto technik je to cca 30%.

Diilezita informace o rozstépove vadé ve 2. trimestru gravidity umoziuje
rodi¢lim pfipravit se na narozeni ditéte s touto vadou. Mohou konzultovat

s 1€ékafi roz§tépovych center a planovat chirurgickou a dalsi 1€¢bu.
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Z dalSich metod prenatalni diagnostiky byva uzivéana fetskopie v piipadé
nemoznosti 3D sonografie, amniocentéza a cytogenetické vySetieni, které mize

odhalit napft. trizomii 21, 13 atd.

Ve specidlnich ptipadech (anamnéza rodinného vyskytu rozstépové vady vazané
na pohlavi potomka) miize byt sniZeno riziko napt.vybérem pohlavi ditéte pred
narozenim (selekce spermii, pre a postovulaéni koncepce, urceni pohlavi pozdéji
v t€hotenstvi — zobrazovaci metody — 3D ultrazvuk, jiné metody —

amniocentéza, biopsie choria etc.)

Vylouéeni expozice toxickym vliviim v pritbéhu gravidity. Toto opatieni je
dilezité zvIasteé pro matky zaméstnané v chemickém pramyslu zv1asté pii praci
s organickymi rozpoustédly a zdravotnictvi zvlasté v laboratofi a pii uzivani
anesteziologickych plynt. Dilezité je vylou€eni expozice toxickym latkdm

v domdacnosti — rozpoustédla, Cistici prostiedky.

Preventivni podavani kyseliny listové je velmi dulezitym preventivnim
opatfenim v prevenci nejen rozstépovych vad. Vyzkumy opakované ukazuji na
protektivni ucinek podavani kyseliny listové v davce nad 6 mg denné na rozvoj
rozStépovych vad. Nizké fyziologické davky do 0,8 mg denné tento i€inek
nemaji. Kontrolované podavani vysokych davek kyseliny listové by mélo zacit
prekoncepéné vzhledem k perzistenci této latky v erytrocytech po dobu 120 dni

a urdité latenci priniku do erytrocytu. Uginnou latku 1ze podavat bud’ ve formé
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syntetické pteroylglutamové kyseliny nebo pfirozenych derivatl tzv. folatd,
které jsou vSak hiife vstiebatelné. Tato substituce je dlilezitd u Zen, které jiz maji
potomky s rozs§tépovou vadou ptipadné se tato vada vyskytuje v rodin€ otce
ditéte, ptipadné u Zen uzivajicich antagonisty kyseliny listové. Kromé toho byva

standardn¢ podavana téz u obéznich gravidnich a gravidnich s diabetem.

Kromé rozs§tépovych vad je prokazan protektivni u€inek kyseliny listové téz u
ostatnich orofacialnich malformaci a dale malformaci koncetin, vylucovaciho,

nervového a kardiovaskularniho systému.

Existuji 2 zakladni teorie vzniku rozs§tépi. Prvni z nich je klasickd Hisova
teorie z roku 1892, ktera tikd, Ze rozstépy vznikaji poruchou spojeni volnych
koncti obli¢ejovych vybézkii. Tyto epitelidlni vybeézky se dostavaji do kontaktu
v centralni Casti obli¢eje a okamzik kontaktu spousti penetraci mesodermu ,
¢imz je postupné formace rtu, primarniho patra a oblic¢eje dokoncena. V piipadé
rozS§tépu dojde v urcité fazi k zastaveni vyvoje a nedojde k priniku mezodermu

nebo je jen ¢asteCna.

Proti této teorii stoji tzv. teorie mezodermalni migrace a penetrace Pohlmana,
Veaua a Politzera, ktera predpoklada v embryonalnim vyvoji souvislou
membranu ze dvou vrstev tzv. epitelialni piehradu. Ta je ohraniCena lemy, které
odpovidaji vyb&zklim oblic¢eje. Do ni penetruje mesoderm, ktery vyplnénim

lem formuje oblicej. V ptipadé€ rozstépu nedojde k zadnému(kompletni rozstép)
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nebo jen ¢asteCnému(nekompletni) priniku mesodermu. Na rozdil od prvni

teorie se jedna o patologicky proces misto zastaveni vyvoje v urcité fazi.

W O

1.1.3 Rozdéleni rozstépu.

Rozstépy délime na typické a atypické. Typické dale délime na rozstépy
primdrniho patra (tzv. I. Geneticka skupina) — ventraln€ od foramen incisivum.
Mezi n€ patii rozStép rtu a rozstép Celisti, ktery se ovSem vyskytuje typicky

pouze ve spojeni s rozstépem rtu.

Naopak rozstépy sekundarniho patra (tzv. II. Geneticka skupina) - dorsaln¢ od
foramen incisivum zahrnuji riizné typy rozstépii patra — kompletni, castecné
(rozstép uvuly, rozstép mékkého patra, ptipadné pouze submukozni). Rozstépy
déle délime podle vztahu ke stfedni ¢afe na medialni, lateralni, ptipadné
jednostranné a oboustranné. Miizeme se setkat i s pojmem celkovy rozstép
patra,znamenajicim postiZzeni primarniho i sekundarniho patra. Existuji rizné
klasifikace rozstépu. Za zakladni je povazovana klasifikace podle Kernahana a
Starka 1958, ktera rozd¢luje roz$tépy podle postizeni primarniho ¢i sekundarni
patra ev. obou lokalit, dale dle rozsahu rozstépu (kompletni, nekompletni) a

laterality (jednostranny, oboustranny).(1)

Zakladem 1éEby rozstépt je chirugicka lécba, kterd zahrnuje aspekty esteticke 1

funkéni. Prvni zminky o chirurgii roz§tépt pochazi z Ciny ze 4. stoleti n.1.
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Evropska data o tomto tématu Ize sledovat od 10. stoleti n.1. v Britanii, detalini
popis operace se dochoval z Vlamska ze 14. stoleti. Od sttedovéku se rozviji
pouziti obturatorti z riiznych materialti na defekt patra, ktery je zieymée nejvetsi
funkéni prekazkou — polykéni, fec, otologické aspekty. Technika uzavéru
patrovych defektii laloky a mobilizace mukoperiostu v principu podobné dnesni

technice se roviji od 19.stoleti v Evropé i v Americe.

V soucasnosti zaciné chirurgicka lé¢ba brzy v prvnich dnech po narozeni
feSenim rozstépu rtu s vyuzitim tzv. embryonalniho hojeni. Postupné jsou feSeny
funk¢ni (patro, Celist, zuby) a estetické (nos, horni Celist) problémy. Jedna se o

dlouhy proces od ranného détstvi az do dospélosti.

Hlavnimi problémy jsou insuficientni rist maxily v disledku vrozeného defektu
zvlaste v predozadnim sméru a deformity, absence, ptipadné inervacni
nerovnovaha oblicejovych svali. Jedna se tedy vzdy o feSeni kombinovaného
defektu tvrdych 1 mékkych tkani v centralni oblicejové oblasti, navic v dobé
rustu obli¢ejového skeletu, ktery zdaleka neni proporcionélni ani u zdravého

jedince.

1.1.4 Otologické aspekty rozstépové problematiky

Komunikace s roz$tépem rtu a patra je vyrazn€ narusena poruchou obou

vvvvvv

19



sluchu. Nejcastéjsi pticinou nedoslychavosti u nemocnych je otitis media
secretorica (OMNS) a jeji nasledky — chronicka adhezivni otitida(retrakéni kapsy),

chronicka otitida s cholesteatomem, tympanosklerdza.

Mnohem zavazné&jsi je ohroZeni téchto pacientii rozvojem cholesteatomu a jeho
komplikacemi, zvlasté nitrolebnimi. Incidence cholesteatomu je u rozstépove

populace zvySena 100-200 krat proti béZzné populaci a dosahuje az 6%.

Podkladem pro tyto zmény jsou mnohocetné malformace v oblasti nosohltanu a
tuby s funkénimi disledky. Malformace v oblasti epifaryngu zpiisobuje kromé
relativniho zvétSeni prostoru epifaryngu téz zizeni posteroinferiorné
lokalizovaného faryngealniho usti tuby, hypoplasii chrupavky tuby, zkraceni a
celkovou deformitu tuby, otevieni tthlu mezi chrupavkou tuby m. tensor veli
palatini a jiné misto tponu tohoto svalu. Také malformace m. tensor a levator
veli palatini zvlasté v oblasti hamulu neumoziiuje jeho normalni otvirani

v prubéhu polykani, zivani. Je alterovan cely vzdusny systém stfedousi,
mastoidu a tuby ve smyslu zm¢l€¢eni mediolateralné a ventrodorsalné, ¢imz je

sniZen jeho objem obdobné jako u redukované pneumatizace.

Otitis media secretorica (OMS) je prvnim stadiem patologického procesu, ktery
pokracuje adhezivné retrakénim procesem (tzv. retrakénimi kapsami)
tympanosklerdzou a cholesteatomem. Jedna se o chronicky zanétlivy proces

sttedousi probihajici ve zvlastnich podminkach tubarni dysfunkce. Nasledkem je
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snizeni sttedouSniho tlaku (pfevazuje vstiebavani vzduchu sliznici nad aeraci
cestou Eustachovy trubice), coZ piisobi na sliznice stfedousi jako drazdivy
faktor.

Pti kratSim trvani tubarni dysfunkce nastavaji tyto zmény ve stiedousi: edém
sliznice, tvorba exsudatu, resp. transudatu a vpaceni bubinku doprovazené
zvétSenim rezistence prevodniho aparatu.

Trva-li dysfunkce delsi dobu, nastavaji chronické zmény sttedousi: metaplazie
kubického a dlazdicového epitelu v cylindricky s pohdrkovymi buiikami,
zvySeni aktivity poharkovych bun¢k a tim zména kvality ptivodné ser6zniho
exsudatu v seromucindzni, tvorba cholesterinovych granulomt jako produktt
slizni¢nich cyst. Tyto zmény nadale prohlubuji existujici deficit provzdusnéni
sttedousi a tim se uzavira circulus vitiosus.

Neni-li tento stav feSen, dochazi k dal§im zménam: zmnozeni vazivové tkané
submukodznich vrstev a posléze kompletni prestavba mukoperiostu sttedousi

v hyperplastickou respira¢ni sliznici véetné vyvinutych imunitnich mechanismi
(produkce Ig, enzymaticka aktivita apod). Nasledkem je silnd edematdzni reakce
sliznice na stimulaci, zvlasté bakterialni. Tato reakce trva jesté po eliminaci
stimulu, prohlubuje zacarovany kruh deficitni ventilace a drenaze stiedousi a je
nasledovana dalSimi metaplastickymi zménami vcetné silné fibrozy.

U ¢asti pacientil dojde k plnému zhojeni s regresi slizni¢nich zmén, u zbytku

choroba ptechdzi do chronické progresivni formy. V dasledku opakovanych
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spontannich perforaci bubinku a v disledku trofickych zmén dochazi

k podstatnému ztenc¢eni stratum fibrosum bubinku a k postupnému rozvoji
adhezivné-retrakénich zmén ve stfedousi (retrakénich kapes) s moznosti rozvoje
tympanosklerdzy a ziskaného cholesteatomu. Signifikantni pro rozvoj chronické
formy je doba perzistence sekretu ve sttedousi — je-li mensi nez 3 mésice, pak

vetsinou dojde ke zhojeni, naopak je-li delsi, dochazi k prechodu do chronicity.

Dalsim stadiem je chronicka adhesivni otitida ktera je charakterizovana
rozvojem tzv. retrak¢ni kapsy. Jedna se o vakovity utvar v bubinku, ktery je
vchlipen smérem do stfedousi, ma porusenou typickou strukturu bubinku —
ztencené ¢i témef absentujici stratum fibrosum, na svém dné obsahuje Casto
epidermalni detritus ve formé tzv. konusti a ma tendenci k fixaci adhezemi na
medialni stén¢ stiedousi, retrotympana, na kistky v zadnim hornim kvadrantu
stiedousi &i v epitympanu. Casto byva doprovazen piitomnosti sekretu ve
sttedousi. Podobné jako cholesteatom muze plisobit osteolyzu bud’ fetézu klistek
sttedousi nebo kompaktni kosti napt. scuta. Z vyse uvedeného vyplyva, Ze se

v podstatné Casti ptipadll jedna o ucho zcela bez sekrece nebo jen s lehkou
intermitentni sekreci a sluch miize byt zcela intaktni nebo jen s lehkou prevodni
nedoslychavosti.

Dojde-li k prohloubeni retrakéni kapsy a uzavéru jejiho kr¢ku napt. zaschlou

sekreci ceruminem apod. zacina se rozvijet cholesteatom.

22



1.2. Specialni cast

1.2.1 Anatomické a funkéni zmény u pacienti s rozStépem patra

Malformace v oblasti nosohltanu jsou pfitomny u vSech pacientli s roz§tépem
patra, navic se kromé& nich jedna i o funk¢ni poruchy nékdy velmi tézkého
stupné.

Existuji studie srovnavajici CT obrazy rozstépovych pacientl s kontrolni
skupinou zdravych nerozstépovych déti (2). Ukazuji na zvétSeny objem prostoru
nosohltanu a moznou kompresi struktur nosohltanu, véetn¢ Eustachovy tuby.
Alterace v oblasti pterygoidealni krajiny, zvlast¢ hamulu mohou vést ke zméné
v inzerci a morfologii musculus tensor veli palatini a tim i alteraci jeho funkce,

tedy poruse otviraciho mechanismu tuby s naslednym rozvojem OMS.

Jiné prace pouzivaji ke studiu pfi¢in poruchy funkce tuby a rozvoje OMS
matematicky model zalozeny na metodé€ kone¢nych prvkl analyzujici
biomechanické vlastnosti tuby (3,4). Ukazuje se, ze hlavni roli v ptipadné
rezistenci pii procesu otevirani tuby a ventilaci sttedousi hraji musculus tensor

veli palatini a perilumindlni tkané spolu s chrupavkou tuby. Ta je €asto velmi
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tézce tvarové malformovana a ma 1 jiné biomechanické vlastnosti, tedy snadno
kolabuje u rozstépovych pacientii. Mensi vliv na proces otevirani tuby resp.
odpor vzduchu pii jejim otevirdni ma musculus levator veli palatini a hamulus
resp. jeho poloha. Podle nékterych pramenti (3,4) mé zasadni vliv na odpor

proudu vzduchu tuhost periluminélni slizni¢ni a podslizni¢ni tkané, funkce

tensor veli palatini a poloha hamulu ma vliv na ptenos sily do tubarniho lumina

pii zvySené adhezi tkani.
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1.2.2 Cholesteatom a jeho incidence u pacientii s rozStépem patra

Hlavnim nebezpecim z pohledu otologa pro pacienty s rozstépem je
cholesteatom vzhledem k moZznym nitrolebnim komplikacim a pooperacni
mozné ztraté sluchu a dyskomfortu v kontaktu s vodou pfti oteviené operaéni
technice (ponechané oteviené trepanacni duting)

Incidence cholesteatomu (2,2%) je cca 200 nasobné vyssi u rozstépoveé populace
ve srovnani se zdravou populaci (5) a podle téhoz autora je cca 3x vyssiu

kompletniho rozstépu (ret, patro) nez u izolovaného rozstépu patra.

Jaké jsou rizikové faktory pro rozvoj cholesteatomu a jaky je vztah mezi OMS

s jeho rozvojem?

Studie hodnotici 46000 déti s OMS (6) prokazala zvySené riziko (incidence
cholesteatomu 1-5 % nartstajici podle po¢tu tympanostomii) rozvoje
cholesteatomu u déti s OMS a inzerci ventilacni trubicky pro tuto diagnozu .
Takeé odklad tympanostomie zvySoval riziko rozvoje cholesteatomu za kazdy
rok o 10-20 % nartstajici podle po¢tu tympanostomii. Naopak adenotomie

snizovala riziko rozoje cholesteatomu o 27%.
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Pooperacni vysledky chirurgie pro cholesteatom u rozstépové populace (7)
ukazuji , Ze operace uzavienou technikou byly zastoupeny 66% a v 16%
konvertovany na otevienou techniku pro recidivu cholesteatomu, operace
primarn¢ otevienou technikou byly cca 33%. Tedy po dlouhodobém sledovani
cca 50% pacientll ma operace Castecné mutilujici otevienou technikou. Sluchové
vysledky hodnocené pomoci rozdilu mezi kostnim a vzduSnym vedenim, tedy
hodnotou pievodni nedoslychavosti — air bone gap(ABG) byly: ABG do
20dB(velmi dobry vysledek) 61%, ABG 20-30 dB (dobry vysledek) 28%, ABG

vice nez 30dB — (Spatny vysledek ) 11%.
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1.2.3 Vliv typu rekonstrukéni operace patra na funkei tuby, rozvoj OMS a

poruchy sluchu

U rozstépovych pacientli je obecné konsenzu ohledn¢ vysokého procenta
vyskytu (90-100%) OMS pted operaci patra. Nejednoznacny nazor je na dalsi
vyvoj po korekéni operaci patra. Dilezitou fazi operace je zavés m. levator veli
palatini. Slacha m. tensor veli palatini je obvykle protnuta, coz miize vést

k riziku pro funkci tuby. Podle nékterych autort mize pomoci otevirdni tuby
tenopexe m. tensor veli palatini. Prospektivni randomizovana studie (8)
neprokdazala signifikantni rozdil mezi vyskytem OMS a pievodni
nedoslychavosti u skupiny pacientl s tenopexi proti tenotomii m. tensor veli

palatini.

Dalsi studie(9) nenalezla statisticky vyznamny rozdil v incidenci OMS mezi
dvojlalokovou palatoplastikou dle Veau Wardill Killnera a Furlowovou

Z plastikou.

Finska studie (10) ukazuje benefit z Casnéjsi tympanostomie ve 4 mesicich
oproti pozd¢&jsi tympanostomii v 12 mésicich a naznacuje lepsi vysledky tedy

mensi vyskyt OMS 1 u ¢asnéjsi rekonstrukce mekkého patra.
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Retrospektivni studie (11) hodnotila dopad pouzité techniky operace patra na
sluch, tedy na rozvoj pfevodni nedoslychavosti v disledku rozvoje OMS. Po 3
letech nebyl signifikantni rozdil, ale po 6 letech méla nejniz8§i medidn hodnot

sluchové ztraty skupina operovana Z plastikou dle Furlowa.

Dalsi prace (12) hodnotila vliv pouzité techniky na frekvenci tympanostomii
provadénych prevazné pro OMS. Ukazalo se, Ze signifikantn€ niz8i pocCet
nutnych tympanostomii byl u pacientli operovanych Z plastikou dle Furlowa

oproti tradi¢ni VeauWardill Kellner dvojlalokové palatoplastice.

1.2.4 Vliv faryngofixace na rozvoj OMS

V literatufe je nejednoznaény pohled na faryngofixaci. Z pohledu nasi studie je

velmi zajimavy vysledek studie hodnotici vliv faryngofixace dolnim
faryngalnim lalokem na rozvoj chronické formy OMS (13). Po 3 mésicich od
faryngofixace byl zjistén 60% pokles chronické formy OMS. Vysledky byly
vyrazn€j$i u déti nad 6 let véku. Jako pravdépodobnd pficina je uvadéna

retropozice zavésu m. levator veli palatini a mens$i oronazalni Uinik vzduchu.
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1.2.5 Vliv timingu a indikace tympanostomie na priibéh OMS a rozvoj

adhezivné retrakénich zmén

Rozsahla literarni review (14) studie z Ciny nabada ke konzervativnimu pfistupu
k tympanostomiim z dlivodu nedostatku diikazi pro optimalni Ié¢bu. Zaroven
vSak uvadi, ze nejvetsi prospéch pro pacienta pfinese pouze konsensus mezi

chirurgem a rodici pacienta ohledné strategie 1¢cby OMS.

Retrospektivni studie 116 pacientli z Némecka (15) shrnuje, Ze tympanostomie
nem¢la signifikantni vliv na rozvoj cholesteatomu. Pfevodni nedoslychavost

vice nez 20dB byla méné zastoupena u pacientii po tympanostomii.

Novozélandska retrospektivni studie (16) se zabyvala riznymi protokoly 1€cby
OMS a jejich vlivem na sluch a otologicky nélez. Skupina pacientli s rutinni
tympanostomii pii prvni korektivni operaci patra méla stejny sluch a horsi
otologicky nalez proti konzervativné 1éCené skupiné, kde byla provedena
tympanostomie az pokud se objevila chronicka forma OMS. Tympanostomie
byla v pritbé¢hu sledovani nutna u cca 42% pacientl z této skupiny. Horsi

vysledky byly u pacientii s opakovanou tympanostomi.

Dalsi studie (17) se zabyvala pribéhem OMS u rozstépovych pacientt.

Perinatalné mélo OMS 11% pacientt do 5 let Zivota se chronickd forma OMS
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objevila u 98% pacientl a byla nutna tympanostomie. Pocet tympanostomii
kolisal mezi 1 a 7. Komplikace tympanostomie byly nepfili§ ¢asté — 9%
perforace bubinku, 14% tympanoskler6za. Naopak kontrola rozvoje konduktivni

sluchové poruchy tympanostomii je velmi dobra.

1.2.6 Vliv timingu operace patra na rust maxily

Review studie (18) vychazejici z retrospektivnich nerandomizovanych
studii(jiné nebyly k dispozici) pracujici s cefalometrii a odlitky hodnotila vliv
timingu na rust obliceje, baze lebni a Celisti. Vysledky byly nejednoznacné
vzhledem k rizné metodologii a heterogenité, jednoznacny zadveér nebyl mozny.
Vliv timingu korektivni operace patra na rast vyse uvedenych casti lebky nebyl

prokazan.

Dalsi studie (19) prokazuje, Ze ¢asna palatoplastika vede k inhibici
maxilofacidlniho ristu ve vSech rozmérech. Nejvice negativné ovliviiuje riist
operace Veau Wardill Killner a von Langenbeckova palatoplastika, nejméné
palatoplastika dle Furlowa. Z hlediska timingu nejvice determinuje rist plastika

tvrdého patra, naopak nezavisi na potadi korekce mékkého a tvrdého patra.
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Kontroverze pietrvavaji v otazkach napt. ristového potencidlu neoperovaného

rozstépu patra a inhibice maxilofacidlniho ristu faryngoplastikou.

Rozsahla review studie(20) zabyvajici se riznymi protokoly operace patra u
rozstépovych pacientl prokazuje, ze hlavni pfi¢inou poruch rastu maxily u
jednostrannych rozstépi je korektivni operace patra. VétSina praci nenalezla
rozdil v riistu stiedni obli¢ejové etdze mezi dvoudobou operaci nebo operaci

v jedné dobé¢. Také bylo prokazano vétSinou praci, Ze pozdéjsi korekce tvrdého
patra ma pozitivni vliv na rist maxily oproti ¢asné varianté. Pfesto je Castéji
uzivana Casna korekce vzhledem k lepSim fe€ovym vysledkiim. Jednoznacné

nejlepsi technika korekce patra nebyla nalezena.

Zajimavy je zaver retrospektivné — prospektivni studie (21) z USA a Zapadni
Evropy. Ukazuje, ze timing korekce patra je 1épe nacasovat podle poméru
velikosti defektu k celkové ploSe patra. Optimalni doba je, kdyZ je plocha
rozstépu méne nez 10% celkové plochy patra ohrani¢ené alveolarnimi vybézky.
U vétSiny pacientl tato situace nastava ve veéku 18-24 mésicti, ale mize se
objevit diive ¢i pozdé&ji. Dal§im zédvérem této studie je, Ze neexistuje jeden

optimalni zptsob uzavéru defektu patra.
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1.2.7 Vliv timingu operace patra na rust lebni baze

Smahel ve své studii (22) upozoriiuje na rozdilny optimélni vék korekce patra
pro rozvoj facialni oblasti a baze lebni u riiznych typti rozstépii. Proto
doporucuje diferencovany ptistup podle toho, zda se jedna o rozstép kompletni,

jednostranny, oboustranny, izolovany rozstép patra a podle velikosti rozStépu.

1.3 Problematika retrak¢nich kapes

Obvyklou indikaci k usni operaci je bud’ nedoslychavost pievodniho ¢i
smiSen¢ho typu v disledku otosklerozy, malformace stiedousi ¢i defektu
bubinku a event. fetézu klistek nebo sekrece z ucha v disledku chronické otitidy

s cholesteatomem ¢i bez cholesteatomu.

Ponékud zvlastni skupinou mezi indikacemi k usni chirurgii jsou retrak¢ni
kapsy. Jedna se o vakovity ttvar v bubinku, ktery je vchlipen smérem do
sttedousi, ma porusenou typickou strukturu bubinku — ztencené ¢i témet
absentujici stratum fibrosum, na svém dné obsahuje Casto epidermalni detritus a
ma tendenci k fixaci adhezemi na medialni stén¢ stiedousi, retrotympana, na
kiistky v zadnim hornim kvadrantu stfedousi ¢i v epitympanu. Casto byva

doprovazen piitomnosti sekretu ve sttedousi. Podobné jako cholesteatom muze
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pusobit osteolyzu bud’ fetézu kistek sttedousi nebo kompaktni kosti napf. scuta.
Nekteti autofi zavadéji pro tyto patologie termin Otitis media chronica
adhesiva. Z vySe uvedeného vyplyva, ze se v podstatné ¢asti piipadil jedna o
ucho zcela bez sekrece nebo jen s lehkou intermitentni sekreci a sluch mtze byt
zcela intaktni nebo jen s lehkou ptfevodni nedoslychavosti. Proc je tedy nutné

retrak¢ni kapsy operovat?

Retrak¢ni kapsa vznika jako diisledek dysfunkce tuby a je soucasti posloupnosti
Chronicka sekretoricka otitida (OMS chronica), Otitis media chronica adhesiva ,
Chronicka otitida s cholesteatomem . Cilem chirurgie retrakénich kapes nékdy
téz nazyvané preventivni chirurgie je v duchu principu minimalni invazivity
odstranit patologické lozisko mens$im zasahem diive nez vznikne regulérni

cholesteatom.
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Klasifikace retrakci

Od r. 1976 kdy Sadé¢ vytvoftil svoji klasifikaci do r. 2007 kdy byla vytvotfena
Borgsteinova klasifikace vzniklo celkem 12 klasifikaci a pro piehlednost
uvadim pouze ty nejpouzivanéj$i. Indikace k chirurgickému feSeni je tedy ddna
zv14aste u nizsich stupnill nejen stupném retrakce, ale 1 dynamikou procesu, ktera

je u rozstépovych pacientli vétSinou vysoka.

Retrakce pars tensa ( dle Sadého )

1. mirna retrakce bez kontaktu bubinku s inkudostapedialnim kloubem

2. bubinek v kontaktu s inkudostapedialnim kloubem

3. bubinek v kontaktu s promuntoriem bez fixace

4. bubinek v kontaktu s promuntoriem s fixaci

Retrakce ohrani¢ené - retrak¢ni kapsy ( dle Charachona )

1. retrak¢ni kapsa kontrolovatelna, bez fixace

2. retrak¢ni kapsa kontrolovatelna , s fixaci

3. retrak¢ni kapsa nekontrolovatelna, s fixaci
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Retrakce pars flaccida (dle Tose)

1. lehka retrakce bez kontaktu s kr¢kem kladivka

2. retrakce s kontakem s kr¢kem kladivka bez aroze kosti

3. retrakce s kontaktem s krékem kladivka a s arozi scuta

4. retrakce s kontaktem s krékem a hlavickou kladivka a s arozi scuta

U retrakci byva porucha sluchu nej¢astéji prevodniho typu s velikosti ABG dle

stavu kustek a stupné tympanosklerozy (23)
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1.4 Cholesteatom a jeho FeSeni

Definice

Cholesteatom je histologicky benigni, expanzivné a osteodestruktivné rostouci
vakovity utvar obsahujici keratinizujici dlazicobunécny epitel. Vyskytuje se
nejcastéji ve stfedousi a mastoidu, ale i jinde — napt. zadni jama lebni. Pti
nekontrolovaném ristu destruuje stfedoudni kiistky a kost pyramidy v misté se
kterym je v kontaktu. Sekundarni cholesteatom v uchu vznika vchlipenim
bubinku v disledku podtlaku a dalSich zmén ve stiedousi jak bylo posano u
retrakénich kapes.Spole¢nym rysem je proliferacni ristova aktivita
povzbuzovana cytokiny, progresivni osteolytické ptisobeni osteolytickych
enzymu (zvl. kolagenazy) obsazenych v perimatrix a aktivace ¢innosti

osteoklastu.

Existuje nekolik klasifikaci cholesteatomti podle rtiznych hledisek — zptisob

vzniku (primarni, sekundarni), topograficko—anatomicka
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Typy cholesteatomii

1. Flaccida cholesteatom (cholesteatom attiku) vznika retrakci Shrapnellovy
membrany a zasahuje do attiku, event. do aditus ad antrum, antra,

intersinofacialni trati, processus mastoideus a do stfedousi.

2. Sinus cholesteatom vznika jako retrakce zadniho horniho kvadrantu pars
tensa zasahujici do sinus tympani, odtud medialné od kustek do attiku, aditus ad

antrum, event. antra. Pfedni ¢ast cavum tympani nebyva zasaZena.

3 Tensa cholesteatom vznika retrakci a adhezi vétsi ¢asti nebo celé pars

tensa, zasahujici do tympanického usti tuby a Sifici se do attiku a dale.

Vzacnéjsi jsou:
4, Cholesteatom zvukovodu — viz vyse.
5. Pourazovy cholesteatom — epidermdlni tkan zvukovodu je traumatem

(Casto explozi) dislokovana do stfedousi.

6. Kongenitélni (primarni) cholesteatom (cholesteatom za intaktnim
bubinkem, okultni cholesteatom) vznikd z tzv. epidermoidni formace, ktera
mize prezivat nejcastéji pii usti tuby jako reziduum prenatdlniho vyvoje. Byva

nékdy fazen k tumoriim stiedousi.

Po ptedchozich operacich ucha:
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7. Rezidualni cholesteatom — ponechané reziduum cholesteatomu pfi operaci

za intaktnim bubinkem a sténou zvukovodu.

8. Rekurentni (recidivujici) cholesteatom — cholesteatom vznikajici po

piedchozi operaci pro cholesteatom bez souvislosti s piivodnim cholesteatomem.

9. [atrogenni cholesteatom — vznika dislokaci epidermalni tkané za intaktni

bubinek pti operaci pro necholesteatomovou patologii.

Faktory nutné pro vznik cholesteatomu

Porucha ventilace a drenéaze stitedousi (OMS jako mozné stadium vzniku sinus

cholesteatomu).

Dislokované epidermalni buniky v kontaktu se zanétlivé zménénou sliznici

sttedousi. Celkovée zvySena proliferacni tendence v disledku zanétlivych zmén.

Nelé€eny cholesteatom muze kdykoli z plného zdravi zplisobit nékterou z
komplikaci: labyrintitidu, meningitidu, trombdzu sinus sigmoideus se

septikemii, absces epiduralni ¢i subduralni s meningitidou nebo absces
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temporalniho laloku ¢i mozecku, parézu licniho nervu. VéEtSina z téchto

komplikaci bezprostfedné ohrozuje Zivot nemocného.

Zvlastni pribéh ma cholesteatom u déti, kde plati: ¢im mladsi dité, tim vzacnéjsi
a agresivnéj$i cholesteatom. U pacientl v pokrocilém véku,
imunodeprimovanych napt. diabetem, je vétsi tendence ke tvorbé komplikaci a

chudsi celkové piiznaky(24).

Chirurgicky pristup

U niz8ich stupiiti retrakci v pars tensa (max. stupen 3. dle Sadého a stupen 2. dle
Charachona), kde je minimalni fixace ¢i bez fixace miizeme dosahnout
¢aste¢ného nebo uplného uspéchu zlepSenim ventilace stiedousi pomoci
tympanostomie (tlak vyrovnavajici trubi¢ky, ventilacni trubi¢ky, gromety...).
Zvl14asté u mladsich pacientli tento jednoduchy vykon vykazuje piekvapivé dobré

vysledky a dojde ke snizeni stupné retrakce vyjimecné 1 jejimu zhojeni.

U vysSich stupna je nutné retrakci sanovat. VétSinou je volen endauralni
ptistup. Po odklopeni tympanomeatéalniho laloku vizualizujeme bazi retrakéni
kapsy s adhezi ke strukturdm stfedousi resp. podle lokalizace kapsy epitympana
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a retrotympana. K tomu je nékdy nutné provést attikotomii nebo sneseni ¢asti
zadni horni stény zvukovodu tak, aby byl vizualizovan prostor epitympana nebo
sinus tympani Ci recessus facialis v epitympanu. Pot¢ je kapsa oddélena od
struktur ke kterym adheruje napt. kréek a hlavicka kladivka, télo kovadlinky u
epitympanalnich kapes ¢i dlouhé raménko kovadlinky, suprastruktury tfrminku,
Slacha m. stapedius, e. pyramidalis, e. cochleariformis v ptipad¢ retrakci
retrotympana a zadniho horniho kvadrantu stfedousi. Pii oddélovani diisledné
dbame abychom kapsu neperforovali a neponechali ve sttedousi epidermalni
tkan, ktery by se stala zakladem iatrogenniho cholesteatomu. Kapsu je mozné

bud’ pouze elevovat nebo resekovat.

Pokud se nepodaii kapsu elevovat ¢i resekovat en bloc veelku a tedy neni jistota
kompletni sanace, je vétSinou autort indikovan tzv. second look — ,,revizni‘
operace s odstupem cca 1 roku k vylouceni, ptipadné odstranéni drobného

rezidualniho cholesteatomu.

Postup sanace cholesteatomu je analogicky jako u retrak¢nich kapes, rozdil je
v tom, Ze vak obsahuje cholesteatomové hmoty. Rozsah destrukce kosti byva
vEtsi. Nekdy nevysta¢ime s endauralnim pristupem a pouZijeme ptistup
retroaurikularni, pfipadné kombinaci obou postupt. Take rozsah vykonu je

vetsi, obvykle se jedna o attikoantrotomii €1 attikoantromastoidektomii.
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Po provedeni sanace je rekonstruovan vznikly defekt
v bubinku(myringoplastika) nebo podloZeno locus minoris resistentiae s
chybé&jicim stratum fibrosum. Pfi téZe operaci v jedné dobé je pfemostén defekt

fetézu klstek (tympanoplastika) je-li pfitomen.

Pro myringoplastiku je bud’ pouzita retromyringicka technika nebo tzv. totalni
myringoplastika kdy se totalni st€p bubinku po resekci zbytkil piivodniho
bubinku usazuje do sulcus anularis. Obvykle pouzivanym materialem pro
myringoplastiku je autologni volny §tép chrupavcity ¢i chondroperichondralni
z tragu ¢i zadni plochy boltce pro svoji odolnost proti dalsi retrakci pfi
hypoventilaci a proti hypoxii v pooperacni dob¢ nez dojde k angioinvazi do
Stépu. Scutum a zadni horni sténa se obvykle rekonstruuje chrupavkou nebo lze

téZ pouzit ionomerni biokompatibilni cement.

Tympanoplastika vétSinou vychazi ze situace pouZitelného pohyblivého timinku
se suprastrukturami, na n&jz je usazena kratka kolumela bud’ z autolognich
materialil — chrupavka kolmo na osu pohybu, kost — napt. upravené télo
kovadlinky s vyfrezovanym acetabulem pro hlavi¢ku timinku nebo protézka
typu PORP(partial ossicular replacement prosthesis) obvykle titanova nebo

z biokompatibilniho cementu.
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Pokud nejsou suprastruktury tfrminku pouzitelné , je nutno provést
tympanoplastiku dlouha kolumela, vétSinou protézkou TORP(total ossicular
replacement prosthesis) nebo 1ze pouzit kolumelu vytvoienou z autologni kosti.
V nékterych ptipadech miize byt alternativou premosténi mista defektu

ionomernim cementem(24).

Vysledky a timing operace

Casna stadia — stupeii 1 dle Charachona a 1-2 dle Sadé jsou uréena pouze

k dispenzarizaci, ptipadné tympanostomii.
Dojde-li k progresi k dal§im stadiim je indikovano chirurgické feseni. U stupné

2 dle Charachona je sanace uspés$na dle literatury v 85-90 % ptipada, zatimco u

stupné 3 dle Charachona klesa ispéSnost sanace na 65-70 % dle vétSiny autord.

Z toho vyplyva, Ze optimalni z hlediska nacasovani je operace retrakéni kapsy

stupné 2 dle Charachona.

Relativné malo invazivni chirurgie retrak¢nich kapes mize zachranit pacienty
z ohrozenych skupin — dysfunkce tuby idiopaticka, pti rozstépovych vadach
event. v rdmci syndromalnich vad od rozvoje ziskan¢ho cholesteatomu —
nejcastéji epitympandlni nebo sinus cholesteatom a jeho komplikaci véetné
nitrolebnich. Také sluch a poopera¢ni komfort pacienta (oteviend trepanacni
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dutina prakticky znemoziuje koupani a potadpéni) je po téchto operacich lepsi ve
srovnani s invazivngj§imi zakroky pti Chronické otitid€ s cholesteatomem. Proto
je dulezité 1 v ambulantni praxi vySetfovat ucho lege artis tedy mikroskopem
abychom tyto patologie mohli v¢as diagnostikovat a odeslat k chirurgickému

feSeni v optimalnim Case(25).
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2. Cile a hypotézy naseho vyzkumu

2.1 Cile

- Zjistit, zda existuje korelace mezi typem korektivni operace patra, respektive

uzitim faryngofixace a incidenci adhezivni otitidy jako prestadia cholesteatomu.

- Zjistit, zda existuje korelace mezi timingem korektivni operace patra a

incidenci adhezivni otitidy jako prestadia cholesteatomu.

- V ptipadé prokdzani vysSe uvedenych korelaci navrhnout preventivni opatieni
pro snizeni vyskytu cholesteatomu a jeho komplikaci, zvlasté nitrolebnich u

rozstépove populace na zdklade timingu a typu korektivni operace patra.

- V piipadé¢ existence vysSe zminénych korelaci navrh preventivnich opatieni pro
snizeni vyskytu poruch sluchu zptisobenych OMS a jejimi disledky jako jsou
adhezivné retrak¢ni proces a cholesteatom, které destruuji klistky prevodniho

systemu.

- Pomoci téchto preventivnich opatieni zlepsit kvalitu zivota pacientii

s rozStépem.
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2.2 Hypotézy

1. existuje korelace mezi typem korektivni operace patra (pouzitim

faryngofixace) a pozd&jsim otologickym nalezem u pacientti s roz$tépem patra.

2. existuje korelace mezi timingem korektivni operace patra a pozd¢jSim

otologickym nélezem u pacientl s rozStépem patra.
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3. Vlastni studie
— jedna se o jednu skupinu pacientii u které byly kromé mnoha jinych
parametri(tympanometrie, audiometrie...) zkouman vliv typu a timingu

operace patra na pozdéjsi otologicky nalez.

Vliv faryngofixace pri operaci patra a timingu operace na rozvoj adhezivné

retrakénich zmén u rozstépovych pacientii

Literarni podklady jsou obsazeny v 1.2.3.a 1.2.4, dale 1.2.5-1.2.7

3.1 Uvod

Rozstépovi pacienti jsou mnohocetné handicapovani vzhledem, poruchou
vyslovnosti, poruchou okluze, poruchou sluchu v disledku OMS a jejich
nasledkt. Malformace v oblasti epifaryngu zpisobuje kromé relativniho
zvétSeni prostoru epifaryngu téz zazeni posteroinferiorné lokalizovaného
faryngealniho usti tuby, hypoplasii chrupavky tuby, zkraceni a celkovou
deformitu tuby, otevieni thlu mezi chrupavkou tuby a m. tensor veli palatini a

jinou lokalizaci inzerce tohoto svalu. (14) Také malformace m. tensor a levator
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veli palatini zvlasté v oblasti hamulu neumoziiuje normalni otvirani
faryngealniho usti tuby v pritbéhu polykani, zivani atd (2,14). Je alterovan cely
vzdusny systém stfedousi, mastoidu a tuby ve smyslu zmél¢eni mediolaterdlné a
ventrodorsalng, ¢imz je sniZen jeho objem odobné¢ jakou redukované
pneumatizace(14). Vysledkem je rozvoj chronické formy OMS v dusledku
dlouhodobé Spatné ventilace stiedousi. Jeji nasledky jsou nedoslychavost

s opozdénym a defektnim rozvojem feci, postupny rozvoj chronické adhezivni
otitidy (retrak¢nich kapes) a ziskaného cholesteatomu. Incidence ziskaného
cholesteatomu je u téchto déti 100-200x vyssi a pohybuje se mezi 1 a 6 %(5, 6,
7, 14). Existuji prace dokumentujici vztah mezi typem operace a rozvojem
nedoslychavosti, piipadné¢ OMS(8, 11,12) prace porovnavajici rizné protokoly
indukce ventilacnich trubicek(10, 11, 17, 27) dale porovnavajici vztah mezi
typem rozstépu a rozvojem ziskaného cholesteatomu(5). Po faryngofixaci

dolnim faryngedlnim lalokem doSlo ke snizeni vyskytu OMS o 60% (13).

Hlavnim zplisobem 1€¢by rozstépt je korektivni chirurgicka 1écba v kompetenci
plastickych chirurgt. NejdileZitejSimi parametry chirurgické lécby jsou typ
operace — Veau, Langenbeck, Furlow, ptfipadné pouziti faryngofixace a timing
operace patra — ¢asnou, pozdni. Kombinace téchto parametrii zasadné ovliviiuje
vysledek 1€¢by(17,18). Pro timing operace jsou pouzivany rizné protokoly (18,
20,21). Rozstépoveé vady jsou multidisciplinarni problematikou, proto 1 dopad
1é€by je multidisciplinarni .V literatufe (18,19) jsou diskutovany nejcastéji tyto
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aspekty — riist maxily, mandibuly, fe€, ptfijem potravy, ptipadné rtist baze lebni.
Ponékud opomijeny ziistava dopad chirugické 1€¢by rozstépu do oblasti
otologie, piestoze milize mit zna¢ny vliv na sluch a tim také na rozvoj feci a
komunikace. V ptipad¢ rozvoje cholesteatomu je kromé poSkozeni sluchu také

nebezpeci vzniku nitrolebni komplikace.

V nas$i studii jsme se zaméfili na vliv pouziti faryngofixace a timingu korektivni
operace patra na pozd¢jsi rozvoj retrakcnich kapes a cholesteatomu. Cilem
studie bylo prokdzat nebo vyloucit vliv typu a timingu operace patra na rozvoj

adhezivné retrak¢énich zmén a cholesteatomu.

3.2 Material a metodika

Retrospektivni studie. Zatazeni byli pacienti operovani zkusenymi operatéry

v centru roz$tépovych vad FNKV v letech 2001 az 2006. Témto pacientiim bylo
v dob¢ korekce patra od 5 mésict do 8 let median 36 més., sm. odch. 19,45 . Pro
prehlednost byli rozdéleni podle véku v dobé operace na skupinu 0-29 mé¢s., 30-
39 més., 40-59 mes, a 60+ mes. Operovani byli technikou Veau-Wardill-Kilner
s 2 laloky nebo von Langenbecka 2-3 lalokovou palatoplastikou, fakultativné

s faryngofixaci dolnim faryngealnim lalokem. Vybér techniky operace byl na

zkuSenosti operatéra, takze nebyl randomizovan. Obecné Ize fici, Ze
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faryngofixace byla pouZita u t&€zSich resp. komplexnégjSich vad a u reviznich
operaci. Tito pacienti pak byli v rdmci dispenzarizace opakované otologicky
vySetteni jednim otochirurgem, sledovani byli 36 — 84 mésicli. Hodnocen byl
kromé jiného rozvoj adhezivné retrakénich zmén, retrakénich kapes a
cholesteatomu. Vzhledem k postupnému zlepSovani funkce tuby po 6-7. roce
(13) bylo povazovano za signifikantni vySetfeni po dosazeni 7 let véku. Jako
dalezity prognosticky faktor pro mozny rozvoj cholesteatomu byl hodnocen
stupen retrakce dle Charachona v zadnim hornim kvadrantu a dle Tose

v epitympanu. Podle usniho nalezu byli pacienti rozdéleni do 4 skupin
vzhledem k nutnosti chirurgického feSeni. Skupina 0 — normdlni nalez, skupina
1- patologie nevyzadujici chirurgickou intervenci (I. a II. Tos epitympandlné, 1.
Charachon ZHQ), skupina 2- (III Tos epitympanaln¢ a II Charachon ZHQ) a 3-
(IV Tos epitympanalné a III Charachon ZHQ) vyzadujici chirurgickou sanaci —

resekci Ci elevaci retrakéni kapsy a tympanoplastiku + rekonstrukei scuta.

Kromé vyse uvedencho byly sledovany 1 dal$i parametry jako je sluch, resp.
audiometricky nalez a tympanometricky nalez. Pro sledovani téchto parametrii
byli pacienti rozdéleni do skupin podle typu rozstépu a pouzité operacni
techniky — RP — pacienti s izolovanym roz§tépem patra bez pouziti
faryngofixace, FFRP — pacienti s izolovanym rozstépem patra a faryngofixaci,
KR — kompletni rozstép Celisti a patra bez pouziti faryngofixace, FFKR —

kompletni rozstép Celisti a patra a faryngofixaci. Sledovana byla pifedevsim
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prevodni nedoslychavost souvisejici se sledovanou patologii stfedousi vyjadiena
hodnotami ABG. Vzhledem k jejim hodnotam byli pacieti rozdéleni do skupin :
0 —10dB vyborny sluch, 11 —30dB velmi dobry a dobry sluch, vice nez 30dB

Spatny sluch a sluch na hranici pouzitelnosti.

Daéle byl sledovan typ tympanometrické kiivky odrazejici stav sttedousi —

hodnoty tlaku vzduchu ve stfedoSui a pfitomnost sekretu.

Statisticka analyza

Pro hodnoceni zavislosti zdvaznosti usniho nalezu (zatazeni do skupin 0-3) na
typu operace (pouziti faryngofixace) a na véku v dob¢ korektivni operace byla
vzhledem k nerovnomeérné distribuci faryngofixaci v jednotlivych vékovych
skupinach dle véku operace pouzita metoda ordinalni statistické regrese. Tato
statisticka metoda ndm umoznila ocistit data od ptipadného vlivu véku v dobé

operace . Testovany byly tyto hypotézy :

1. existuje vztah mezi zdvaznosti otologického nalezu(zatazeni do skupiny 0-3)

a typem operace (pouZzitim techniky faryngofixace)

2.existuje vztah mezi zavaznosti otologického nélezu(zatazeni do skupiny 0-3)

a timingem operace.
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3.3 Vysledky

Celkem bylo vySetteno 180 pacientti, 359 usi. Zatazeno bylo celkem 325 usi u
163 pacientti 89 chlapcii a 74 divek, vék v dob& vysetieni 7 — 11 let u nichz jsou
dostupna kompletni data o operaci a vySetieni a ktefi jsou dispenzarizovani.
Vylouceno bylo 17 pacientil, z toho 14 se kterymi byl ztracen kontakt a 3

pacienti s roz§tépem v ramci syndromalni vady.

Kompletni rozstép mélo 76 pacientl (47%), z nich 55 (73%) s faryngofixaci

Rozstép patra mélo 87 pacientl (53%), z nich34 (40%) s faryngofixaci.

Z malformaci se vyskytla 1x mikrocie s hypoplasii poloviny oblic¢eje, 2x
malformace stfedousi z toho 1x sdruzena s tzv. 3. okénkem — Large vestibular
aqueduct, 3x malformace bolce, 4x stenoza zvukovodu a preaurikuldrni

appendix.

OMS anamnesticky prodé€lalo 56 pacienti.

Tympanostomii 1x prodé¢lalo 18 pac., 2x 8 pac., 3x 10 pac., 4x 4 pac., 5 a 6x 1

pac.,

Pti vySetteni byl sekret ptitomen u 14 pacientd bilat. A u 25 pacientii na 1 uchu.

U 5 pacientil byla aktualné pfitomna tympanostomie z toho u 4 pacienti bilat.

Perforaci bubinku méli 2 pacienti z toho 1 prokazatelné€ po opakovanych

tympanostomiich.
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Vsech 20 usi ve skupin€ 3 a 23 usi skupiny 2 (52%) bylo indikovano k elevaci /

resekci retrakéni kapsy a myringo / tympanoplastice.

Cholesteatom byl ptitomen celkem u 5 pac. (3%) z toho 2x epitympandlni a 2x
sinus cholesteatom, 1x byl pacient po CWD attikoantromastoidektomii pro

rozsahly cholesteatom stiedousi, epitympana a mastoidu.
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Tabulka 1 ukazuje distribuci usniho nélezu sk. 0-3 podle typu operace bez

faryngofixace (cr+rp) a s faryngofixaci (ffcr+ffrp) v jednotlivych skupinach dle

véku operace

typ vék udni nalez|uni nalez|udni nalez|usni nalez| Radk.
operace | skupina (0) (1) (2) (3) (souéty)
cr+rp 0-29 51,4% 18,9% 24,3% 54%| 100,0%
cr+rp 30-39 50,0% 40,0% 5,0% 50%| 100,0%
cr+rp 40-59 70,6% 11,8% 11,8% 59%| 100,0%
cr+rp 60+ 59,1% 27,3% 4,5% 9,1%| 100,0%
typ vék udni nalez|uni nalez|usni nalez|usni nalez| Radk.
operace | skupina (0) (1) (2) (3) (soucty)
ffcr+ffrp  |0-29 50,0% 0,0% 50,0% 0,0%| 100,0%
ffcr+ffrp | 30-39 59,0% 23,8% 13,3% 3,8%| 100,0%
ffcr+ffrp  |40-59 47,6% 33,3% 9,5% 9,5%| 100,0%
ffcr+ffrp |60+ 62,5% 12,5% 8,3% 16,7%| 100,0%
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Graf 1 demonstruje distribuci uSniho nalezu ve skupin¢ bez faryngofixace

s ohledem na v¢k pacientl v dob¢ operace.
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Graf 2 demonstruje distribuci usniho nalezu ve skupiné s faryngofixaci

s ohledem na v¢k pacientl v dob¢ operace.
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Tabulka 2 — Vysledek ordinalni logistické regrese

uini nalez - Test vech efektl (Data)
Rozdéleni : ORDINALMI MULTINOMICKE
Linkujici funkce: LOGIT

Tabulka 3 ( na dalsi strance) ukazuje distribuci uSniho nalezu v absolutnich

Stupné Wald. p
Efekt volnosti Stat.
Abs. Elen 3| 1391758 0,000000
typ operace 1 03795 0537862
vék skupina 3 24696 0480812

¢islech do skupin 0, 1, 2 a 3 v jednotlivych skupindch dle véku v dob¢ operace

s ohledem na pouziti faryngofixace
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Veék | Faryngofixa | Otologicky | Otologicky | Otologicky | Otologick

(més.) | ce nalezSkupi | nalezSkupi | nalezSkupi |y nalez
(FF) na na na Skupina

(0) (1) 2) 3)

0-29 | Bez FF 38 14 18 4

0-29 | SFF 2 0 2 0
Summa 40 14 20 4

30-39 | Bez FF 10 8 1 1

30-39 | SFF 62 25 14 4
Summa 72 33 15 5

40-59 | Bez FF 12 2 2 1

40-59 |SFF 20 14 4 4
Summa 32 16 6 5

60+ | Bez FF 13 6 1 2

60+ S FF 15 3 2 4
Summa 28 9 3 6
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Graf 3 demonstruje distribuci uSniho nalezu ve skupiné 0 — 29 mésicli

s ohledem na pouziti faryngofixace
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Graf 4 demonstruje distribuci uSniho nalezu ve skupiné 30 — 39 m¢ésict

s ohledem na pouziti faryngofixace
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Graf 5 demonstruje distribuci uSniho néalezu ve skupiné 40 — 59 mésicii

s ohledem na pouziti faryngofixace
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Graf 6 demonstruje distribuci uSniho néalezu ve skupin€ 60 + mésicli s ohledem

na pouziti faryngofixace
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V ramci statistické analyzy se ukazalo, Ze sledovany faktor typ operace

nema statisticky prukazny vliv na zavaznost otologického nalezu(p = 0,53) .

V ramci statistické analyzy se ukazalo, Ze sledovany faktor vék v dobé

operace nema statisticky priikazny vliv na zavaZnost otologického nalezu (p

=0,48) .
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Tabulka 4 ukazuje primérny ABG a percentudlni rozlozeni ABG v jednotlivych

skupinach

RP - izolovany roz§tép patra bez faryngofixace

FFRP - izolovany rozstép patra s faryngofixaci

KR - kompletni rozsté€p (patro+ Celist) bez faryngofixace

FFKR - kompletni rozs§tép (patro+ Celist) s faryngofixaci

0 —10dB vyborny sluch

11 —30dB velmi dobry a dobry sluch

Vice nez 30dB sluch na hranici pouzitelnosti ptipadné nepouZzitelny sluch

Skupina RP FFRP KR FFKR

(typ rozstépu x

zplsob operace)

ABG Pramér ABG Pramér ABG Pramér ABG Pramér ABG
hodnota 15,5dB 10,4dB 10,1dB 4,3 dB
0-10dB 73% 81% 77% 85%
11-30dB 26% 16% 17% 13%

Vice nez 30dB 1% 3% 6% 2%
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Tabulka 5 ukazuje percentudlni zastoupeni jednotlivych typi

tympanometrickych kiivek ve skupinach pacienti

RP - izolovany roz§tép patra bez faryngofixace

FFRP - izolovany rozstép patra s faryngofixaci

KR - kompletni rozsté€p (patro+ Celist) bez faryngofixace

FFKR - kompletni rozs§tép (patro+ Celist) s faryngofixaci

Kiivka A — normalni tlak ve vzdu$sném stiedousi

Kiivka B — sekret ve stredousi

Kftivka C — podtlak ve vzdusném stfedousi nebo jen minimalni mnozstvi sekretu

Skupina RP FFRP KR FFKR
(typ rozstépu x

zplsob operace)

Typ kiivky

tympano

A 55% 77% 52% 66%
B 31% 19% 38% 26%
C 14% 4% 10% 8%
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3.4 Diskuze

Viiv faryngofixace pri operaci patra a timingu operace na rozvoj adhezivné

retrakcnich zmén u rozstépovych pacientii

Rozstépovi pacienti jsou kromé jiného jednozna¢né vystaveni vysSimu riziku
rozvoje cholesteatomu (5, 6). VétSina z nich trpi od kojeneckého véku OMS(10,
12, 13, 15) ktera se mtize dale rozvijet do obrazu chronické adhezivni otitidy a
cholesteatomu. V literatufe jsou diskutovany moznosti jak zlepsit prib¢ch a
nasledky OMS konzervativni lé¢bou nebo riiznou strategii indukce ventilaénich
trubi¢ek(11, 17). Sheahan et al. (27) navrhuje konzervativni ptistup vzhledem
k vyssi incidenci cholesteatomu a retrak¢nich zmén u Castéji

tympanostomovanych pacienttl.

Naopak Spilsbury et al. (6) obhajuje v€asnou tympanostomii u téchto pacientli

vzhledem k tomu, ze maji nejhorsi funkci tuby.

V naSem rozstépovém centru provadime tympanostomie a retympanostomie
vzdy po cca 3 mésicich perzistence sekretu ve sttedousi a feSime retrakéni kapsy
elevaci ¢i resekci a myringo(tympanoplastikou) nejlépe st. II. Dle Charachona

v stiedousi a st. III dle Tose v epitympanu .
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Existuji prace zabyvajici se vlivem techniky operaci patra na sluchové
vysledky(8, 11), zlepSeni funkce tuby (8,9). VEtSinou vliv opera¢ni techniky

nem¢l signifikantni vliv na tyto parametry.

Naopak Smith (12) prokézala signifikantné nizsi frekvenci tymanostomii u

double opposing Z plasty - Furlow.

Praci zabyvajici se vlivem typu operace patra na otologicky nalez se nam

v literatufe nepodafiilo najit.

Existuji prace(18-22) zabyvajici se vlivem timingu operace na rizné, prevazné
stomatologické faktory - riist maxily, mandibuly. V literatuie (18,19) jsou

diskutovany také tyto aspekty — fec, piijem potravy, piipadné rist baze lebni.

Praci zabyvajici se vlivem typu a timingu operace patra na otologicky nalez

se nam v literatuie nepodarilo najit.

Viiv faryngofixace na audiometricky a tympanometricky ndlez

Pozitivni vliv faryngofixace na audiometricky a tympanometricky nalez, zvIasté
na primérné hodnoty ABG v nasi studii koresponduje s jedinou praci zabyvajici
se faryngofixaci (13). Autory uvadény pokles incidence OMS zvlaste ve

veékovych skupindch nad 6 let hypoteticky znamené 1 zmenseni nésledktit OMS,
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tedy pfedevsim zlepSeni sluchu a mensi pfitomnost sekretu ve sttedousi. NaSe

vysledky jsou ve shod¢ s témito fakty.

V naSem souboru je vyskyt cholesteatomu 3% v rdmci udavanych hodnot(5, 26,

27).

Meéli jsme celkem 1 perforaci po tympanostomii 1% coz koresponduje

s literdrnimi udaji.

Spauwen (13) popisuje na souboru 51 pacientl snizeni vyskytu OMS o 60% do
3 més. po operaci, ziejmé v disledku snizeni oronasalniho uniku vzduchu a
retropozice zavésu m. levator veli palatini. V souladu s touto praci jsme
nenalezli souvislost mezi typem a stranou rozStépu a bilateralnim vyskytem
OMS. V naSem souboru se neprojevil dlouhodobé pozitivni vliv faryngofixace
na otologicky nalez. Je mozné¢, Ze pi1 randomizovaném vybéru typu operace by

vysledky byly jin€ nebo se jedna pouze o kratkodoby efekt.

Absenci vlivu faryngofixace podporuje téz teoreticka prace (3,4) ktera na
trojrozmérném matematickém modelu metodou kone¢nych prvka ukéazala, ze u
déti a zvlasté rozstépovych zavisi funkce tuby mnohem vice na periluminalni

slizni¢ni tkani, nez na funkci m. tensor veli palatini.
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3.5 Zavér

Bylo by tieba prospektivni studie s randomizovanym vybérem typu operace a
veéku v dobé operacek pritkazu vlivu pouzité techniky korekce patra a timingu na
otologicky nalez nebo ke konstatovani, ze malformace v oblasti tuby a
nosohltanu (3, 4) jsou tak vysokého stupné a takového charakteru, Ze je Zadny

zpusob korekce ani timingu nemuze pozitivné ovlivnit(26).
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3.6 Souhrn

Uvod: Znaéna &ast détskych roz§tépovych pacientii trpi OMS a jejimi nasledky
jako nedoslychavost, adhezivné retrakéni zmény a cholesteatom. Cilem nasi
retrospektivni studie bylo zjistit, zda Ize tyto ndsledky minimalizovat vybérem

operac¢ni techniky pti korekci patra — pouzitim faryngofixace.

Material a metodika: Retrospektivni studie 163 pacienti — 325 usi (1x atrezie

zvukovodu), operovanych v 5 més. — 8 letech, doba sledovani 36-84 m¢s.

Vysledky: 125 (38%) usi mélo retrakci v oblasti epitympana a 45 (14%) mélo
retrakci v oblasti zadniho horniho kvadrantu stfedousi, bylo 10 (3%)
cholesteatomil 5x epitympanalni a 5x sinus cholesteatom. Nepodaftilo se
prokazat signifikantni vztah mezi pouzitim faryngofixace a zdvaznosti

otologického ndlezu resp. Cetnosti retrakci v epitympanu a zadnim hornim

kvadrantu(p 0,53)

Zavér: podle naseho zjiSténi nesouvisi pouziti faryngofixace a timingu korecni

operace patra s tizi nasledného otologického nalezu.

Dle naSich zkuSenosti a v souladu s literaturou zatim ziistava nejlepsi prevenci
adhezivné retrakéniho procesu a cholesteatomu dispenzarizace
s otomikroskopickym sledovanim a v€asnd indikace k chirurgickému feSeni

podle zdvaznosti zmén a dynamiky procesu.
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3.7 Summary

Introduction: A significant number of pediatric cleft patients suffer from OMS
and its consequences as hearing loss, adhesive retraction changes and
cholesteatoma. The aim of our retrospective study was to find out whether these
effects can be minimized by selecting an operative technique to correct the
palate - using pharyngofixation or by surgery timing .

Material and methods: Retrospective study involving163 patients - 325 ears (1x
external auditory canal atresia), operated at the age of 5 months - 8 years, follow
up time 36-84 months.

Results: 125 (38%) ears had an epitympanic retraction and 45 (14%) had a
superior posterior quadrant retraction, 10 (3%) had cholesteatoma, together 5
epitympanic and 5 sinus cholesteatoma. No significant relationship was found
between the use of pharyngofixation and the severity of the otologic finding,
respectively of retraction rates in the epitympanum and the posterior superior
quadrant (p 0.53). Analogous no significant relationship was found between the
surgery timing and the severity of the otologic finding (p 0.48)

Conclusion: In our findings, the use of pharyngofixation and timing of palate
correction surgery is not related with the severity of subsequent otologic
findings.

According to our experience and in accordance with the literature, the best

prevention of adhesive retraction changes and cholesteatoma remains the
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follow-up with careful otomicroscopic monitoring and early indication for

surgical treatment according to the severity of changes and process dynamics.

Keywords: pharyngofixation, palate correction, cleft, retraction, cholesteatoma,

otologic finding
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