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Summary:Cleft lip and palate are common craniofacial anomalies, requiring complex multidisciplinary trea-
tment and having lifelong implications on affected individuals. The etiology is multifactorial. In our study, we
are present 18 neonates with cleft lip and/or palate born at General Hospital Pula in the ten-year period (January
2003 - December 2012). The overall incidence of cleft lip and/or palate was 1,25/1000. The diagnosis was made
after birth in all cases. Ultrasound exams of heart, brain, urinary tract and abdominal structures were performed
in all neonates. We found five atrial septal defects, one ventricular septal defect, one case of Tetralogy of Fallot
and one unilateral renal agenesis. All neonates were fed with special nipples at our Department and after the
appropriate growth was achieved the children were discharged home. Craniofacial surgeon was consulted in all
cases during the hospital stay and recommended/arranged further diagnostic and therapeutic management at
the Tertiary Craniofacial Center (Clinical Hospital Dubrava, Zagreb).
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UVOD

Rascjepi usne i/ili nepca najcesée su prirodene malformaci-
je lica. Rascjep usne i/ili nepca ¢ini 65% deformiteta glave i
vrata, pojavljuje se kod svih populacija i etni¢kih skupina te
svih socijalnih i ekonomskih slojeva. Rascjepi koji zahvacaju
samo usnu ¢es¢i su u osoba muskog, a rascjepi nepca u osoba
zenskog spola (1). Nastaju kao posljedica nedovr§enog razvoja
usne i/ili nepca u ranim tjednima trudnoc¢e kada se formira
lice. Bududi se usna i nepce formiraju u razli¢ito vrijeme, mo-
guce je da se dijete rodi samo s rascjepom usne, s rascjepom
usne i nepca ili samo s rascjepom nepca. Rascjepi otezavaju Zi-
vot novorodenceta od samog pocetka, oteZavaju hranjenje, di-
sanje, a kasnije i razvoj sluha i govora. Razlog nastanka rascje-
pa jos uvijek nije u potpunosti razjasnjen. Postoji vise teorija,
no sigurno je da ulogu ima nasljede, ali i razliciti egzogeni ¢im-
benici u ranoj trudno¢i (6-8 tjedan), u periodu kada se formira
lice fetusa (2). Svojom veli¢inom se rascjepi uvelike razlikuju;
od minimalnih usjeka na usni ili rascijepljenom pocetnom di-
jelu mekog nepca pa do potpunih, sirokih, obostranih rascjepa
koji obuhvacaju cijelu usnu, nos, alveolarni nastavak te tvrdo i
meko nepce. Danas se rascjepi mogu otkriti sofisticiranim ul-
trazvucnim aparatima i prenatalno, ali se jo$ uvijek ve¢inom
otkrivaju klinickim pregledom nakon rodenja.

Cilj ovog istrazivanja je prikazati epidemioloske karakteri-
stike novorodencadi sa rascjepom usne i/ili nepca u Opcoj
bolnici Pula od 1. sije¢nja 2003. do 31. prosinca 2012.
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PACIJENTI I METODE

Za potrebe ovog retrospektivnog istrazivanja analizirana
je medicinska dokumentacija novorodencadi s rascjepom
usne i/ili nepca hospitalizirane u Djelatnosti za pedijatriju
OB Pula u razdoblju od 1. sije¢nja 2003. do 31. prosinca
2012.

REZULTATI

U Djelatnosti za ginekologiju i porodnistvo OB Pula u nave-
denom desetogodi$njem razdoblju rodeno je 14.367 novoro-
dencadi. U ispitivanom razdoblju 18-ero novorodencadi (12
zenske, 6 muske) zaprimljeno je u Djelatnost za pedijatriju,
Odjel za bolesnu novorodencad i nedonosc¢ad s intenzivnom
njegom, zbog rascjepa usne i/ili nepca. Incidencija rascjepa
usne i/ili nepca u navedenom razdoblju bila je 1,25/1000.
Devetero novorodencadi rodeno je vaginalnim porodom, a
devetero carskim rezom. Rodeno je jedno nedonosce, a osta-
la novorodencad je bila terminska. Antropometrijska mjere-
nja bila su u granicama normale za gestacijsku dob osim kod
gore navedenog nedonosceta koji je bio hipotrofi¢an za ge-
stacijsku dob (gestacijska dob 35 tjedana, rodna masa 1690
g.). Apgar skor bio je 10 u prvoj te 10 u petoj minuti kod
sve novorodencadi osim kod jednog novorodenceta koje je
reanimirano (Apgar 5 i 8). Kod navedenog novorodenceta
postavljena je i sumnja na trisomiju 18. Cetvero novoro-
dencadi imalo je obostrani rascjep usne i nepca, sedmero
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jednostrani rascjep usne i nepca, troje samo rascjep usne, a
Cetvero je imalo samo rascjep nepca. Ultrasonografija srca,
mozga, abdomena i bubrega ucinjena je u svim slu¢ajevima;
pronadeno je sedam sréanih greSaka (5 defekata atrijskog
septuma, 1 defekt ventrikulskog septuma te jedna Tetralogi-
ja Fallot), a kod jednog novorodenceta jednostrana ageneza
bubrega. Dvoje novorodendadi rodeno je iz nekontroliranih
trudnoda; jedan je imao trisomiju 18, jedan agenezu bubre-
ga i anomalije ekstremiteta — aplasti¢ne podlaktice i palceve.
Sva su djeca bila hranjena specijalnim dudama. Maksilofa-
cijalni kirurg konzultiran je u svim slucajevima i nekoliko
dana po otpustu iz bolnice sva su novorodenc¢ad upuéena u
tercijarni maksilofacijalni centar (Klini¢ka bolnica Dubrava,
Zagreb) na daljnji dijagnosticki i terapijski tretman.

RASPRAVA

Najveca ucestalost nastanka rascjepa je u indijanskoj popu-
laciji (americ¢ki Indijanci — 3,6/1000), a najmanja u popu-
laciji afro-amerikanaca (0,3/1000). Prema epidemioloskim
podacima za SAD, na svakih 500 do 550 novorodene djece,
rodi se jedno dijete s nekim oblikom rascjepa usne ili nepca
(1,2). U Europi je incidencija 1,0-2,21/1000, a u Hrvatskoj je
ukupna incidencija, bez obzira na vrstu rascjepa, 1.71/1000;
70-80 novorodencadi se godisnje rodi se s nekim oblikom
rascjepa usne i nepca. Incidencija rasjepa usne i nepca kod
novorodencadi rodene u nasoj ustanovi je ne$to manja od
ukupne incidencije u Hrvatskoj (1,25/1000 vs 1,71/1000).
Anomalija je u Hrvatskoj ucestalija u muskoj populaciji (M :
7.=1,29:1) (3); u nasem istrazivanju dvostruko je veca uce-
stalost u novorodencadi zenskog spola. Rascjepi koji zahva-
¢aju samo usnu ¢e$éi su u osoba muskog, a rascjepi nepca u
osoba zenskog spola.

Etiologija rascjepa jo$ uvijek nije u potpunosti razjasnjena.
Smatra se da rascjepi nastaju kao posljedica nedovrenog ra-
zvoja usne i/ili nepca u razdoblju od $estog do osmog tjedna
trudnoce, u razdoblju kada se formira lice. Sam naziv (gr¢.
shiza, engl. cleft) proizlazi iz predodzbe da je rije¢ o defek-
tu tkiva nastalom zbog razdvajanja prethodno normalno
strukturiranih tkiva (2). Bududi se usna i nepce formiraju
u razlic¢ito vrijeme, rascjep moze zahvatiti usnu, nepce ili su
rascjepom zahvaceni i usna i nepce. Osim nasljeda, u na-
stanku rascjepa ulogu igraju i brojni faktori okoline te se
stoga danas etiolo$ki faktori odgovorni za nastanak rascjepa
svrstavaju u Cetiri kategorije: mutacije gena (monogena etio-
logija), kromosomske aberacije, djelovanja vanjskih faktora
(teratogeni) i multifaktorsko nasljedivanje, koje ukljucuje
zajednicko djelovanje vise gena i vi$e faktora okoline.

Medu potencijalne uzroke navode se lijekovi, upale, pretje-
rano konzumiranje alkohola, pusenje u trudno¢i, nepravilna
prehrana i dr. Trend povelanja broja rascjepa vjerojatno je
u svezi sa socijalno-ekonomskim faktorima, kao $to su trud-
noca u adolescenciji, trudnoca u zena starijih od 35 godina
ili pove¢ano konzumiranje teratogena u prvim mjesecima
trudnode (4,5,6). Prema podacima objavljenima u ¢asopisu
American Journal of Human Genetics, oko Cetvrtine djece
europskih roditelja i oko 60% djece roditelja iz Azije nema
obje kopije gena nazvanog GSTT1 (glutation S-transferaza

theta 1). Gen je odgovoran za detoksikaciju dima iz cigarete.
Zene koje puse tijekom trudnoce i nose fetus u ¢ijem DNA
nedostaju obje kopije navedenog gena imaju viSestruko
povecan rizik da se dijete rodi s rascjepom usne i/ili nepca
(p<0,001) (5).

Varijacije u genu IRF6 (interferonski regulacijski faktor 6)
odgovorne su za 12% slucajeva genskog nasljedivanja ras-
cjepa usne ili nepca. U obiteljima u kojima ve¢ postoji dijete
§ rascjepom, prisustvo opisane varijacije IRF6 gena utro-
strucuje rizik javljanja rascjepa usne ili nepca kod slijedeceg
djeteta (2).

Ukoliko se u trudno¢i uzimaju dodaci prehrani koji sadrze
folnu kiselinu, smanjuje se vjerojatnost da se rodi dijete s
rascjepom usne i/ili nepca. Istrazivanje su u Norveskoj pro-
veli znanstvenici sa U.S. National Institute of Environmental
Health Sciences. Studija je ukljuc¢ivala viSe od 575 novoro-
dencadi s rascjepom usne, rascjepom nepca ili oboje. U stu-
diju je bilo uklju¢eno i 760 novorodencadi bez rascjepa. Uzi-
manje dodataka folne kiseline od 400 mikrograma (0,4 mi-
ligrama) dnevno umanyjilo je rizik za nastanak rascjepa usne
za oko 33% te za rascjep usne i nepca takoder za 33%. Folna
kiselina nije ipak umanjivala rizik za nastanak samostalnog
rascjepa nepca. Autori zakljucuju: ukoliko bi svaka norveska
trudnica uzimala folnu kiselinu u gore navedenim dozama,
1 od 5 slucajeva rascjepa usne i nepca koji nisu uzrokovani
genetskim sindromima bili bi sprijeceni (6).

Genetsko savjetovanje ima svoje mjesto u probiru visoko-
rizi¢nih obitelji iako se smatra da je posezanje za kariotipi-
zacijom, odnosno invazivnim prenatalnim metodama dija-
gnostike rezervirano samo za one kod kojih postoji sumnja
na pridruzene anomalije odnosno sindrome u kojima se
javljaju rascjepi usne i nepca. Rascjepi usne i nepca mogu
se otkriti ve¢ prenatalno: ultrazvu¢nom pretragom vidljivi
su oko 20-og tjedna gestacije (7). Dijagnoza se jo$ uvijek
ve¢inom postavlja fizikalnim pregledom nakon rodenja dje-
teta; u naSem istrazivanju je dijagnoza postavljena postna-
talno u 100% slucajeva. Kako rascjepi zahvacaju usnu, nos,
alveolarni nastavak, tvrdo i meko nepce te uklju¢uju usnu i
nosnu Supljinu, prili¢no lako se dijagnosticiraju ve¢ nakon
rodenja. Mogu biti jednostrani ili obostrani. Jednostrani su
rascjepi ¢e$¢i od obostranih; kod jednostranih rascjepa ce-
$¢e je zahvacena lijeva strana. Na nepcu nalazimo rascjep
samo mekog ili je rascijepljeno i meko i tvrdo nepce. Ras-
cjepi usne i/ili nepca javljaju se kao samostalna malformaci-
ja, a mogu biti i praceni drugim malformacijama. Rascjepi
mogu zahvatiti samo usnu, a mogu biti prosireni i na kozu
oko usne - u oba slu¢aja mijenja se i oblik nosa. Na alve-
olarnom nastavku moze se naci samo zlijeb ili je pak cijeli
alveolarni nastavak rascijepljen. Tada su segmenti razli¢ito
razdvojeni; moze biti rascijepljen samo pocetni dio mekog
nepca pa sve do potpunih, $irokih, obostranih rascjepa koji
obuhvacaju cijelu usnu, nos, alveolarni nastavak te u cijelosti
tvrdo i meko nepce. Neki oblici rascjepa mogu duze vrijeme
biti neprepoznati, kao $to je to slucaj kod submukoznog ras-
cjepa nepca.

Rascjep, osim §to narusava izgled, utjece i na funkciju hra-
njenja, disanja, govora i sluha. Pocetak lijecenja djece rodene
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s rascjepom ovisi o vrsti rascjepa. Poteskoce s hranjenjem
kod novorodencadi s rascjepom usne i nepca ve¢ se dulje
vrijeme opisuju u literaturi. U nesindromskim sluc¢ajevima
rascjepa tumaci se da je osnovni problem nemoguc¢nost for-
miranja odgovarajuceg negativnog tlaka u usnoj $upljini (8-
11) $to je usko povezano s nemogucno$cu sisanja mlijeka.
Posljedice oronazalne komunikacije prisutne kod rascjepa
usne i nepca mogu biti nazalna regurgitacija, pretjerani unos
zraka, aspiracija tekudine s kasljem te produljeno hranjenje i
umaranje djeteta prilikom hranjenja (10). Isto tako, kod ro-
ditelja je u velikoj mjeri prisutan strah prilikom hranjenja
djeteta (11).

Neadekvatan prirast na tjelesnoj masi (12,13) te malnutricija
kod dojenja (14,15) opisani su i u razvijenim zemljama.

U prvim danima djetetova Zivota najvaznije je osigurati ade-
kvatno hranjenje. Jedan dio novorodencadi koja imaju samo
rascjep usne (jednostrani ili obostrani) uspijeva se hraniti na
prsima ili uz pomo¢ normalno oblikovanih duda. Novoro-
dencad sa rascjepom nepca (sa ili bez rascjepa usne) hrani se
isklju¢ivo pomocu specijalno oblikovanih duda (12). Nave-
denim se dudama potice prirodan refleks sisanja i Zvakanja.
Sa svakim djetetovim gutljajem vrh dude koji je $irok i zao-
bljen, prianja uz nepce, brtveci tako rascjep i omogucavajuci
da mlijeko otjece u brazdu izmedu obraza i jezika. Navedeno
sprjecava da mlijeko ude u di$ni sustav, onemogucavajuci
gusenje djeteta. Takoder, mlijeko se tako mijesa sa slinom,
§to je vazno za predstojeci proces probave.

Ako nakon rodenja nije mogude posti¢i adekvatno hranje-
nje novorodenceta s jednostranim ili obostranim rascjepom
usne i nepca, neonatolog se konzultira s maksilofacijalnim
kirurgom o izradi individualne palatinalne plo¢e. U Hrvat-
skoj se navedena izraduje na Odjelu za malformacije i defor-
mitete Klinike za kirurgiju lica, ¢eljusti i usta Klinicke bolni-
ce Dubrava u Zagrebu. Novorodencetu se u endotrahealnoj
anesteziji uzme se otisak gornje Celjusti i mekog nepca oti-
snom masom na bazi ireverzibilnog alginata. Novorodence
mora biti najmanje 6 sati natate i u pratnji medicinske sestre
iz rodilista s kompletnom medicinskom dokumentacijom i
ve¢ pregledano od strane anesteziologa. Pomocu uzetog oti-
ska se u zubotehnickom laboratoriju izradi sadreni radni
model, na ¢ijoj se osnovi izraduje individualna palatinalna
ploca od hladno polimerizirajuceg akrilata. Nakon izrade se
individualna palatinalna ploca temeljito pregleda, kako bi
se otkrili moguéi ostri bridovi ili poroznost. Nakon iskusa-
vanja i eventualne prilagodbe rubova ploca se polira, kako
ne bi iritirala sluznicu usne $upljine novorodenceta. Slijedi
pokusno hranjenje djeteta u nazo¢nosti medicinske sestre iz
rodilista te kad je god to moguce i roditelja. Rascjepi usne
se operativno korigiraju u razdoblju izmedu treceg i Sestog
mjeseca zivota djeteta; dijete treba teziti najmanje 4500 g,
treba biti staro najmanje 10 tjedana, a hemoglobin treba biti
veci od 100 mg/1 (16).

Individualna palatinalna plo¢a ima ulogu odvajanja usne
$upljine od nosne, §to omogucuje formiranje odgovarajuceg
negativnog tlaka u usnoj Supljini. Na taj nacin je omogu-
¢eno adekvatno sisanje (16). Primjena individualne palati-
nalne ploce, uz odgovarajuce savjete roditeljima vezanim za
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hranjenje novorodenceta s rascjepom usne i nepca, skracuje
vrijeme hranjenja i povecava koli¢inu uzete hrane. Na taj
nacin omogucuje se normalan rast i razvoj djeteta (17). Ras-
cjep mekog nepca moze se zatvoriti odvojeno od tvrdog ili
se meko i tvrdo nepce zatvaraju u istom aktu. Za uspjesno
lije¢enje djece s rascjepima usne i nepca od iznimne je vaz-
nosti timski rad. Osim pedijatra/neonatologa i maksilofaci-
jalnog kirurga, u timu sudjeluje otorinolaringolog, logoped,
ortodont, anesteziolog, oralni kirurg, stomatolog, psiholog
i socijalni radnik. Lijecenje je jedinstveno i specifi¢no jer se
odnosi na izgled, govor, slusanje, Zvakanje i gutanje. Broj-
nost i raznolikost ¢lanova tima ilustrira svu slozenost pro-
blematike lijecenja osoba s rascjepom.

ZAKLJUCAK

Incidencija novorodencadi rodene s rascjepom usne i/ili
nepca u nasoj bolnici je oko 1,25/1000. Novorodencad se
zaprima u Odjelu za bolesnu novorodencad i nedono$c¢ad
gdje borave dok se ne uspostavi adekvatno hranjenje i ade-
kvatan prirast na tjelesnoj masi. Za hranjenje se koriste spe-
cijalne dude. Svu novorodencad pregleda i maksilofacijalni
kirurg i dogovora pregled na Klinici gdje ¢e se provesti dalj-
nji terapijski postupci (Klini¢ka bolnica Dubrava, Klinika za
kirurgiju lica, ¢eljusti i usta). Za uspje$no lijeCenje djece s
rascjepima usne i nepca iznimno je vazan multidisciplinar-
ni pristup. Osim pedijatra/neonatologa i maksilofacijalnog
kirurga, u timu sudjeluje otorinolaringolog, logoped, or-
todont, anesteziolog, oralni kirurg, stomatolog, psiholog i
ostalo medicinsko osoblje.
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