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POPIS | OBJASNJENJE KRATICA

CFA- eng. craniofacial anomalies, kraniofacijalne anomalije

CL- eng. cleft lip, rascjep usne

CP- eng. cleft palate, rascjep nepca

CL+P- eng. cleft lip + palate, rascjep usne i nepca

TCS- Treacher Collins sindrom

PRS- Pierre Robinova sekvenca

iPRS- izolirana Pierre Robinova sekvenca

SPRS- sindromska Pierre Robinova sekvenca

VCFS- eng. velo-cardio-acial syndrome, velokardiofacijalni sindrom

NGS- nazogastricha sonda



1. UVOD

Jedan od najvaznijih Cimbenika u prvim danima Zivota svakog ljudskog bic¢a je
hranjenje, ono je osnovna ljudska potreba i glavni preduvjet za daljnji rast i razvoj
djeteta. Ukoliko je porod proSao normalno i novorodencCe je zdravo smjesta Ce biti
prisutan refleks sisanja i trazenje dojke, te se dijete moze dojiti neposredno po rodenju,
u pravilu unutar 4 sata od rodenja. Razvoj djeteta i njegove usne Supljine vrlo je slozen
proces i ukoliko dode do anatomskog, funkcionalnog ili metabolickog odstupanja od

normalnog tijeka dolazi do razvoja razvojne anomalije (Pereza i sur., 2010).

Razvojne anomalije usne Supljine se dijele na one koje su prisutne prilikom rodenja ili
su vidljive unutar prvih mjesec dana od rodenja i nazivaju se prenatalne odnosno
prirodene anomalije. Tri skupine poremecaja prenatalnih anomalija su geneticki
poremecaji, metaboliCki poremecaji i prirodene strukturne anomalije. Vedina
poremecaja je vidljivo pri rodenju, no neki se ocituju kasnije; nakon nekoliko tjedana,
mjeseci ili godina i nazivaju se postnatalne anomalije usne Supljine. Zasluzno
slozenosti procesa embrionalnog razvoja i same trudnocée, 30-70% oplodenih jajnih
stanica propada, a od preostalih oplodenih jajnih stanica 30% c¢e razviti neku
prenatalnu anomaliju. Tih 30% jajnih stanica veéinom zavrSe spontanim pobacajem, a
trudnoc¢a se uspije odrzati u 3-6%. Svjetska zdravstvena organizacija navodi da se
godiSnje rodi 8 milijuna djece s nekim oblikom prenatalnog poremecaja. Takoder,
prirodene anomalije se dijele na deformacije ili malformacije. Deformacija je promjena
oblika strukture zbog utjecaja neke fiziCke sile koja ju pritiS¢e. Tako u trudnoci moze
dodi do promjene oblika zbog patoloskog tlaka ili smjesStaj djeteta unutar maternice u
kasnoj trudnoci. U odnosu na deformacije, malformacije su odstupanja u normalnom
razvoju, a uzrok mogu biti kombinacija genetskih i okolisnih ¢imbenika, kromosomske
abnormalnosti, teratogena sredstva (infekcije, lijekovi/fizikalni ¢imbenici) ili greSka u

jednom genu (Pereza i sur., 2010).

Strukturne anomalije obuhvacaju anatomske promjene i mogu biti vidljive ili okultne.
NajCeséa podrucja koja zahvacaju strukturne anomalije su sredisnji Ziv€ani sustav,
srce, lokomotorni sustav, specifi¢nije kukovi, kraljeznica i ekstremiteti, te glava i lice.

Anatomske promjene lica i glave, posebice u podrucju usne Supljine nerijetko dovode
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do poteSkoc¢a sa hranjenjem djeteta. Opcenito je oko 3% prirodenih anomalija
otkriveno u perinatalnom razdoblju uklju€ujuéi i promjene usne Supljine. U odnosu na
3% rano otkrivenih poremecaja, ostale anatomske anomalije otkrivene po porodaju
predstavljaju jedan oblik Soka za roditelje, pobuduje brojna pitanja, zabrinutost i stres
gdje vaznu ulogu ima medicinska sestra koja je uz roditelje i dijete prvih nekoliko dana
(Pereza i sur., 2010).



2. ANATOMIJA STOMATOGNATOG SUSTAVA ZDRAVOG DJETETA

Anatomija usne Supljine novorodenceta se razlikuje od one odraslog Covjeka. U
odnosu na tijelo dijete ima vecu glavu, kraci vrat, manju donja Celjust te prominentnu
zatiljnu kost. Odsutni su zubi, no njihovo mjesto nadomjesta relativno velik jezik koji je
takoder postavljen viSe anteriorno. Nadalje, prijelaz nazofarinksa u hipofarinks je kod
djece blago zavijen, dok je kod odraslih pod kutem nesto manjim od 90°. Tvrdo nepce
koje se nalazi na krovu usne Supljine je ravno, ono kod odraslih ima oblik ,kupole®
odnosno u srediSnjem dijelu nepca se povisuje prema nosnoj Supljini. Kod
novorodenceta su jezik, meko nepce, grkljan i zdrijelo pozicionirani ,vise“ nego Sto
budu u odrasloj dobi kada su izduZeni u anterio-posteriornom pravcu (Benson-
Vogt,2018. ; Matsuo i Palmer, 2008).
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Slika 1. Lijevo: prikaz grade usne Supljine novorodenceta, desno prikaz usne Supljine
odrasle osobe
Izvor:
https://breastfeedingnm.org/wp-content/uploads/2018/03/Benson-Vogt Infant-Oral-
Anatomy-Tips-for-Keeping-a-Developing-Mouth-Happy.pdf
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3. PROCES HRANJENJA DJETETA NORMALNOG RAZVOJA

U prvim danima pa i satima djetetova Zivota hranjenje ima vrlo veliku ulogu, ono mora
osigurati potrebnu nutritivnu potporu za daljnji rast i razvoj, ali doprinosi i razvoju
emocionalne povezanosti izmedu majke i djeteta te djetetu stvara osjecaj sigurnosti i
zadovoljstva. Kod djeteta normalnog razvoja proces hranjenja se sastoji od sisanja,
gutanja i disanja. Te tri glavne funkcije medusobno su koordinirane i osnovne su za
ostvarivanje nutritivnih potreba hranjenjem na bocicu ili putem dojke. Kada je prisutna
malformacija usne Supljine dolazi do naruSavanja normalne funkcije sisanja i/ili
gutanja. PoteSkoce ¢e se odraziti na dijete, ali i roditelje kojima ¢e to stvoriti veliku
brigu i stres zbog toga S$to ne mogu svom djetetu zadovoljiti najnuzniju potrebu i
nerijetko dolazi do osjecaja krivnje. Ujedno se naruSuje i emocionalna veza izmedu
djeteta i majke. Uslijed poteSkoca i neuspjesnosti tijekom svakog pokusSaja dojenja
stvara se stres kod djeteta, te ono moze poceti odbijati dojenje (Glass i Wolf,1999.;
Matsuo i Palmer, 2008).

Pravilno sisanje sastoji se od dvije funkcije, usisavanje i ekspresija. Usisavanje je
stvaranje negativnog tlaka unutar usta, te dijete istovremeno okolnim oralnim
strukturama obgrljuje podrucje bradavice ili boCice, sprieCava prolaz zraka i mlijeko
prelazi u usta. Sama ekspresija je pokret kojim dijete jezikom pritiS¢e bradavicu ili
bocCicu o tvrdo nepce kako bi se mlijeko ,manualno® istisnulo u usta. Kako bi €in sisanja
uspjesno funkcionirao potrebni su prisutni refleksi, ali i anatomski normalno razvijene
oralne strukture Sto je odsutno kod odredenih kraniofacijalnih anomalija (Glass i
Wolf,1999.; Matsuo i Palmer, 2008).

Gutanje je djelomi¢no voljna i refleksna radnja Cija je funkcija prenoSenje hrane,
odnosno mlijeka od usne Supljine u jednjak do Zeludca. Dijeli se u Cetiri faze (ReSetar,
2004.; Matsuo i Palmer, 2008):

1. Oralna pripremna faza (voljna)- ukljuCuje ulazak hrane u usta i preradu hrane
u bolus pomodéu usitnjavanja Zvakanjem, preokretanja i mijeSanje hrane
jezikom kako bi se pomijeSala sa slinom

2. Oralna tranzitorna faza (voljna)- jezikom se bolus usmjerava od prednje

strane usne Supljine prema korijenu jezika, u Zdrijelo



3. Faringealna faza (nevoljna)-kontaktom sa osjetnim receptorima na korijenu
jezika, bolus potiCe nevoljne peristalticke kontrakcije

4. Ezofagealna faza (nevoljna)- bolus se jednjakom prenosi do Zeludca



4. KRANIOFACIJALNE ANOMALIJE

Kraniofacijalne anomalije (CFA) spadaju u strukturne anomalije, odnosno abnormalni
rast i razvoj glave, mekih tkiva i kostiju lica. Poremecaj moze utjecati na samo jedan
odredeni dio tijela, kao Sto je rascjep usne ili moze biti dio sindroma kada je prisutno
vise prirodenih poremecéaja. Anomalije glave i lica rezultat su nerazvijenosti 1. i 2.
visceralnog luka. Iz njih se tijekom drugog mjeseca trudnocCe grade kosti i usi lica.
Poremecaiji i sindromi koji spadaju u kraniofacijalne anomalije su rascjep usne i nepca,
mikrognatija, Treacher-Collinsov sindrom, Velokardiofacijalni sindrom, Goldenharov
sindrom, Waardenburgov sindrom, Pierre-Robinova sekvenca te hipertelorizam i
deformacije vanjskog i srednjeg uha (Green i sur., 2021). NajCeSci kraniofacijalni
poremecaj su orofacijalni rascjepi, mogu se pojaviti u sklopu sindroma ili individualno

(Huljev Frkovi¢, 2015).

4.1.0rofacijalni rascjepi

Orofacijalni rascjepi, Siroj populaciji poznati pod nazivom ,zec€ja usna“ jedni su od
naj¢esc¢ih malformacija kod ljudi. Mogu¢ je rascjep usne (eng. cleft lip, CL), rascjep
nepca (eng. cleft palate, CP) te rascjep usne i nepca (eng. cleft lip+palate, CL+P).
Prosjeéna pojavnost orofacijalnih rascjepa u svijetu je 1 na 700 novorodencadi, s time
da ima najmanje slucajeva u Africi, a najviSe sluCajeva u Azijskoj populaciji. Prema
podacima iz Europske baze podataka o broju prirodenih anomalija (EUROCAT) u
Republici Hrvatskoj rascjep se pojavljuje u 1,65/1000 porodaja. Kod muskog spola
CeSCi je rascjep usne i nepca, a rascjep usne je ¢eSci kod Zena. Rascjepe mozemo
podijeliti na nesindromkse i sindromske ovisno o udruzenosti sa drugim anomalijama.
Cesc¢a je pojavnost nesindromskih, oko 70% CP+P-a i 50% CP-a ( Burg i sur., 2016).
Tocna etiologija orofacijalnih rascjepa vrlo je sloZzena i nije u potpunosti istrazena, no
svako istrazivanje bazirano ovom tematikom slozilo se da glavna prekretnica u razvoju
rascjepa tijekom ranog embrionalnog razvoja. Cimbenik koji dovodi do razvoja
anomalije nije utvrden, no postoji nekoliko teorija o porijeklu gdje glavnu ulogu imaju

genetika, odnosno nasljedni faktori te okolidni Cimbenici (Huljev Frkovi¢, 2015).



EtioloSki faktori se mogu podijeliti na 4 skupine (Bagatin, 1991):

1.Mutacije gena: sindromski rascjepi uzrokovani monogenetskim

nasljedivanjem.

2.Kromosomske aberacije: sindromski rascjepi nastali uslijed kromosomskih

aberacija.

3. Vanjski faktori: izloZzenost majke okoliSnim ¢imbenicima tijekom trudnoce. U
Cimbenike se ubraja majCina prehrana, izloZzenost kemikalijama, uzimanje lijekova,
konzumiranje opojnih sredstva, alkohol, puSenje, disbalans vitamina ili elektrolita.
Ovisno o duljini izloZzenosti, jacini i koliini doze moguée je potencijalni utjecaj na
strukturni razvoj ploda. Prepoznavanjem i osvjeStavanjem Stetnih utjecaja ovih
C¢imbenika na razvoj rascjepa moguce je pravilno postupanje vec prije zaceca kako bi

se omogucila prevencija .

4. Multifaktorsko nasljedivanje: istovremeno djelovanje nasljednih i vanjskih

faktora.

4.1.1 Klini¢ka slika

Pri abnormalnom razvoju anatomije dolazi do razdvojenosti koze lica, oralnih misi¢a,
kostiju i hrskavica, te se pojavljuju u razli¢itom obujmu zahvaéenog podrucja (Bagatin,
1991).

Podjela orofacijalnih rascjepa (Bagatin, 1991):

1. Rascjep usne: zahvaca usnu, alveolarni greben i dio tvrdog nepca
2. Rascjep nepca: zahva¢a meko i/ili tvrdo nepce

3. Rascjep usne i nepca: zahvaca usnu, alveolarni greben, meko i tvrdo nepce

Takoder rascjep moze biti prisutan na jedno strani lica, odnosno unilateralan ili na obje

strane lica bilateralan.
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Slika 2. A) 1 i 2 blagi unilateralni rascjep usne, 3 i 4 unilateralni rascjep usne sa
zahvacenim alveolarnim grebenom, 5 bilateralni rascjep usne, 6 bilateralni rascjep
usne i zahvacen alveolarni greben na jedenoj strani, 7 bilateralni rascjep usne B) 1 i
2 unilateralni rascjep usne i nepca, 3,4 15 bilateralni rascjep usne i nepca razlicitih
opsega C) prikaz rascjepa nepca (moguc je samo bilateralan) razliite zahvacenosti
anomalije
Izvor:
https://amamantarasturias.org/wp-content/uploads/2019/11/12esp-Feeding-
Management-cleft-lip.pdf

Najteze uodljiva vrsta rascjepa je submukozni rascjep. Kao §to sam naziv upucuje on
se nalazi izmedu miSi¢a i nepca, a prekriva ga tanak sloj mukoze koja prekriva nepce.
Samim time rascjep je prekriven, krov usne Supljine izgleda uredno, ali postoje znakovi
koji mogu uputiti na njegovu prisutnost kao $to je rascjepljenija uvula, plavo- siva linija
po sredini nepca, kostani urez oblika slova V na nepcu i razdvojenost miSi¢a koja je

vidljiva ili se palpira (Bagatin, 1991).
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Slika 3. Submukozni rascjep nepca
Izvor:

https://www.rch.org.au/uploadedFiles/Main/Content/kidsinfo/cleft-palate-booklet.pdf

Abnormalne promjene u anatomiji uslijed rascjepa usne i/ili nepca dovode do
komplikacija u ranom razdoblju djetetova Zivota. PoteSkoCe koje mozZe uzrokovati
anomalija su estetski nedostatci, problemi sa sluhom, poteSkoCe s fonetikom,

hipernazalnost, disfagija i problemi s hranjenjem.

4.1.2. PoteSkoce hranjenja

Utjecaj orofacijalnog rascjepa na hranjenje djeteta se razlikuje ovisno o vrsti prisutnog
rascjepa te koje i u kojem opsegu zahvaca oralne strukture. TeSkoce mogu biti od
umjerenog do jakog intenziteta, samim time se prilagodava pristup hranjenju i kasnijem
lije€enju. Neovisno o vrsti rascjepa, najéesée dolazi do poteskoca pri sisanju. Kako bi
dijete moglo uspjesno sisati, treba usnama sprijeciti prolazak zraka u usta tako Sto
obgrli podru¢je okolo bradavice ili boCice tada je moguée stvaranje pozitivhog i
negativnog tlaka potrebnih za daljnju fazu ekspresije. Kod prisutnog rascjepa usne
djetetu je otezano uspostaviti u€inkovit kontakt usnama oko bradavice, Sto utjeCe na
mogucnost stvaranja intraoralnog tlaka te dijete proguta vise zraka nego djeca bez
rascjepa. Takoder, inaCe dobro uigrano i koordinirano sisanje, gutanje i disanje dolazi
u disbalans kod djece s rascjepom. Brzina i koli€ina protoka mlijeka je smanjena kod
prisutne malformacije i uslijed toga dolazi do brZzeg sisanja, a skracivanja trajanja

svakog zasebnog usisaja u odnosu na ono kod djece normalnog razvoja. Otezano
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stvaranje potrebnih tlakova tokom sisanja, dijete nerijetko taj manjak pokusa
nadomijestiti stvaranjem pritiska na samu bradavicu grizenjem odnosno Zvakanjem
kako bi potaknulo protok mlijeka. Uz promjenu ritma sisanja i poveéan utroSak energije,
samo dojenje traje dulje u usporedbi s dojenjem zdrave djece, te dovodi do zamora
novorodenceta. Prosje¢no dojenje zdravog djeteta traje oko dvadesetak minuta, a kod

djece sa orofacijalnim rascjepom izmedu 40-90 minuta (Huljev Frkovi¢, 2015).

Pored poteskoca sa sisanjem, orofacijalni rascjepi mogu dovesti do disfagije, odnosno
oteZanog gutanja. Odredena vrsta rascjepa stvara potesSkoc¢e u odredenoj fazi gutanja,
tako primjerice rascjep usne dovodi do poteSko¢a u prvoj, oralnog fazi. Tijekom
tranzitorne i faringealne faze gutanja, poteSkoce uzrokuje rascjep nepca. Ukoliko je
prisutan rascjep usne i nepca, tada dolazi do poteSkocCe u prve tri faze. Kao i kod
sisanja, na tezinu poteSkoca utjeCe veliCina zahvac¢enog prostora rascjepom. Kod
djece sa anomalijama primjetna je smanjena aktivnost pojedinih oralnih misica, tako i
jezika te se hrana ne prenosi kroz usnu Supljinu jednako efikasno i brzo kao kod zdrave
djece, dolazi do produljenja trajanja faringealne faze gutanja zato Sto se bolus krece
jedino na osnowvu sile gravitacije. Usna i nosna Supljina ostaju medusobno prohodne
tjekom akta gutanja, zbog nemoguénosti podizanja mekog nepca moguca je
regurgitacija bolusa u nosnu Supljinu. Uz to usko vezane eustahijeve tube mogu dodi
u kontakt sa oralnim sekretima i hranom. To dovodi do Ceste pojavnosti kroni€nog

otitisa (upale uha) kod djece sa rascjepom nepca (Glass i Wolf, 1999).

Uz fizioloSke potesSkoce uslijed anatomskih promjena kod djece sa orofacijalnim
rascjepom dolazi do emocionalnog i psiholoskog utjecaja na majku i dijete. Nakon
saznanja o rascjepu, nerijetko tek po rodenju roditelji dozivljavaju takvu vijest
traumaticno, ne znaju kako ¢e se nositi sa novootkrivenom anomalijom, Cest je osjecaj
napetosti, zabrinutosti i frustracije. Sve te emocije se prenose i na dijete, $to moze

negativno utjecat na odnos i povezanost djeteta sa roditeljima.
Podjela teSkocCa hranjenja prema vrsti rascjepa:

1. Rascjep usne- blag oblik rascjepa usne moze stvarati poteSkoce kod sisanja,
odnosno stvaranje dobrog kontakta sa dojkom ili boicom, zbog ¢ega se ne

stvara adekvatan tlak i ne unosi se mlijeko u dobroj koli€ini. Kod vecine
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nesindromskih rascjepa usne moguce je dijete hraniti dojenjem uz manje
prilagodbe trajanja i uCestalosti dojenja, te pozicije djeteta tijekom istog.

. Rascjep nepca- dolazi do nemogucénosti podizanja mekog nepca u
posteriornom dijelu usne Supljine, odnosno usna i nosna Supljina ostaju u
kontaktu tijekom gutanja, te je moguca regurgitacija hrane. Kod manjih
rascjepa nepca moguce je ostvariti dojenje ili hranjenje na bocicu. Dijete
automatski prekrije otvor na nepcu jezikom te je moguce stvaranje
potrebnog tlaka tijekom sisanja. Ukoliko je rascjep opsezan, zahvaca tvrdo i
meko nepce nije moguce stvaranje negativnog tlaka potrebnog za sisanje.
Kod opseznijeg rascjepa takoder moze biti prisutna poteSkocCa tijekom
gutanja, odnosno prebacivanja bolusa od prednje strane Supljine prema
Zdrijelu, zato Sto nema uporiSta za jezik na krovu usne Supljine. Uz
poteSkocCe prebacivanja hrane jezikom. Moze biti prisutha smanjena misi¢na
aktivnost, te tada dolazi do pustanja bolusa da samostalno klizne u jednjak,
uz pomoc¢ sile gravitacije Sto oduzuje sam proces gutanja.

. Rascjep usne i nepca- ukljuCuje navedene poteSkoce kod rascjepa usne i
rascjepa nepca, odnosno dolazi do poteskoca pri hvatanju dojke ili boCice
usnama, problemi sa stvaranjem tlaka, regurgitacija, gutanje zraka,
poteSkoCe s gutanjem i prijenosom bolusa do Zdrijela, mogucéa je loSa
koordinacija sisanja, gutanja i disanja tijekom dojenja te se povecava rizik

za aspiracijom.

4.2.Mikrognatija i retrognatija

Mikrognatija ili retrognatija oboje su naziv za abnormalan razvoj mandibule.

Mikrognatija takoder poznata i pod nazivom kongenitalna mandibularna hipoplazija je

donja Celjust abnormalno male veli€ine, dok je retrognatija donja Celjust koja je tijekom

razvoja postavljena posteriorno u odnosnu na gornju €eljust, no ne mora nuzno biti

smanjene veli€ine. U vecini slu€ajeva kod kojih je dijagnosticirana mikrognatija ujedno

je prisutna i retrognatija. Agnatija je jako rijetki oblik mikrognatije, odnosno potpuna ili

djelomiCna agnezija (nepotpuna razvijenost) donje Celjusti. Dijagnosticiranje anomalija

donje Celjusti moguca je intrauterino, pomocu ultrazvuka. Potreban je midsagitalan

prikaz lica djeteta kako bi se procijenila veli¢ina mandibule. Kod djeteta normalnog
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razvoja brada i mandibula su u ravnini sa gornjom usnom i nosom. Kod djeteta sa
mikrognatijom i/ili retrognatijom prisutan je prekomjerni zagriz(eng. overbite), donja
Celjust i brada nisu u ravnini sa nosom i gornjom usnom djeteta Ciji je uzrok malena
Celjust ili posteriorni polozaj donje Celjusti. Dijagnoza se moze postaviti tijekom prvog

trimestra trudnoc¢e (10.-14. tjedan gestacije) (Benacerraf ,2019).

Mikrognatija se moZe pojaviti kao individualna anomalija ili u sklopu sindroma. Moguca
je u sklopu brojnih sindroma, a nerijetko su to Pierre Robin sekvenca, Treacher Collins
sindrom, DiGeroge sindrom(22g11.2 mikrodelecija) te brojni drugi (Benacerraf, 2019).

Slika 4. Ultrazvucéni midsagitalni prikaz lica djeteta sa mikrognatijom
Izvor:
https://jmuonline.org/article.asp?issn=0929-
6441:year=2021:volume=29;issue=1;spage=65;epage=67;aulast=Carvalho;type=3

4.2.1.Poteskoce hranjenja

Mikrognatija kao sama anomalija ne uzrokuje potesSkoc¢e hranjenja, no kod smanjene
donje Celjusti ujedno se smanjuje ,prazan® prostor unutar usne Supljine Cije mjesto
popunjuje jezik. Kako je Celjust smanjena i postavljena posteriorno, jezik nema
dovoljno prostora za normalan polozaj i on takoder zauzima posteriorni polozaj $to
uzrokuje opstrukciju diSnog puta i poteSkoce hranjenja. Prognoza ovisi o dijagnozi i
prisutnosti drugih anomalija. Kod nekih slu€ajeva rast mandibule se mozZe ubrzati
tijekom razvoja djeteta i samim time je moguca normalizacija veliCine Celjusti te

postupni nestanak poteskoca koje je uzrokovala (Benacerraf , 2019).
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4.3.Glosoptoza

Glosoptoza je abnormalni poloZaj baze jezika. Baza jezika je u odnosu na normalan
polozaj usmjerena prema dolje i posteriorno, $to uzrokuje opstrukciju diSnog puta i
poteSkoCe hranjenja. MoZe biti uzrokovana mikrognatijom zbog koje dolazi do
nedovoljno prostora unutar usne Supljine, hipotonijom faringealne muskulature i

muskulature jezika (Schweiger ,2016).

razcep neba

V.
.w’

:’ " zapora
zgornjih
dihal

glosoptoza <

mikroretrognatija <«———

Slika 5. Lijevo: prikaz usne Supljine djeteta normalnog razvoja; desno: prikaz
glosoptoze uzrokovane mikrognatijom
Izvor:
https://vestnik.szd.si/index.php/ZdravVest/article/view/3194/3688#figures

4.3.1. PoteSkoce hranjenja

Glosoptoza uzrokuje respiratorne potesSkoce i degluticijsku disfunkciju, sama teZina
poteSkoca moze biti blaga i tada nije potrebna medicinska intervencija, no moguce su
i vrlo opsezne poteskoce zbog kojih dijete ima opstrukciju diSnog puta i nemogucnost

hranjenja (Schweiger, 2016).

PoteSkoCe hranjenja uzrokovane glosoptozom uglavhom su povezane sa
poteSkoCama pri gutanju. Smanjen je unos hrane oralno, produljeno je vrijeme trajanja
procesa hranjenja, dulje od 30minuta; umor, kasljanje, ,podizanje” Zeludca (gadenje,
eng.gagging), povracanje i aspiracija. PoteSko¢e mogu biti uzrokovane i opstrukcijom
diSnog puta uslijed glosoptoze, oteZzano disanje dovodi do loSe koordinacije sisanja i

gutanja. Glosoptoza takoder onemogucéuje pozicioniranje jezika anteriorno u usnoj
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Supljini, Sto je potrebno za pravilan prihvat djeteta usnama za dojku. Kod izolirane
glosoptoze, bez prisutnih drugih anomalija, rana intervencija za olakSavanje disanja i
prohodnost diSnog puta mozZe drasticno smanijiti intervencije vezane uz hranjenje.
Kroni¢ne potesSkoée hranjenja su CeSce ukoliko su uz glosoptozu prisutni sindromi,
druge malformacije i neuroloSke poteSko¢e te mogu rezultirati postavljanjem

gastrostome (Schweiger, 2016).
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5. SINDROMSKA MANIFESTACIJA MALFORMACIJA USNE
SUPLJINE

Prirodene kraniofacijalne anomalije se rjede pojavljuju individualno, a ¢eSée u sklopu

sindroma ili sekvence.

5.1.Treacher Collins (Franceschetti) sindrom

Treacher Collins sindrom (TCS), takoder poznat kao mandibulo-facijalna distoza.
Procijenjeno je da se sindrom pojavljuje kod 1 u odnosu na 50 000 zivorodenih. TCS
je rijedak genetiCki poremecaj kraniofacijalnog razvoja. Deformacija facijalnih struktura
stvara karakteristiCan izgled koji uklju€uje malarnu hipoplaziju, anomalije periorbitalnog
mekanog tkiva, maksilarna i mandibularna hipoplazija i anomalije usiju. Navedene
abnormalnosti kod TCS-a mogu dovesti do poteSkoc¢a sa disanjem i funkcionalnih

potesSkoca koje uklju€uju sluh, vid, govor te poteskoce hranjenja (Aljerian, 2019).
5.1.1.Klini¢ke slika

Dijete sa Treacher Collins sindromom ima vrlo karakteristican i prepoznatljiv izgled
zbog anomalijama i abnormalnosti u kraniofacijalnom razvoju. Kod djeteta sa TCS-om
prisutna je mikrognatija i kongenitalna anomalija vanjskog dijela uha. Opseg
deformiranosti moze biti razliite jaCine, te moze i ne mora utjecat na sluh. Podrucje
oCiju je pod znacajnim utjecaj sindroma, palpebralna fisura je opadajuc¢a (vanjski kut
oka je spusten) sa moguéim prisustvom kolobome oka, odnosno nedostatak dijela
tkiva u strukturi oka, izgleda kao urez ili praznina. Takoder je prisutna hipoplazija
srediSnjeg dijela lica, brade i zigomati¢ne (jagodi¢ne) kosti, slabo razvijena brada i
mikrognatija (slaba razvijenost Celjusti) (Marszalek-Kruk i sur., 2021). Mikrognatija
moze dovesti do dentalnih anomalija, a prisutne su u 60% slu€ajeva (Kastanis, 2004).
Hipoplazija srediSnjeg dijela nosa moze uklju€ivati anomalije struktura nosa i nosne
Supljine, mogu uzrokovati respiratorne probleme. Slaba razvijenost facijalnih struktura

moze ukljuCivat i rascjep nepca( Marszalek-Kruk i sur., 2021).
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Slika 6. Izgled djeteta sa Treacher Collins sindromom
lzvor:
https://mynotes4usmle.tumblr.com/post/20888846217/treacher-collins-digeorge-

syndromes#.ZF 20nZBxPY

5.1.2.PotesSkoce hranjenja

Djeca kod kojih je prisutna slabo razvijena donja Celjust (mikrognatija), slabo razvijena
brada i/ili rascjep nepca imaju prisutne funkcionalne poteSkoce usne Supljine.
Abnormalno razvijene strukture otezavaju djetetu odrzavanje pravilnog kontakta sa
bradavicom tijekom dojenja ili hranjenja na bocicu. Kako bi majka mogla pravilno dojiti
dijete potrebno je da bradavica u potpunosti ude u djetetova usta i stvara se negativan
tlak koji je kasnije potreban pri sisanju mlijeka iz dojke. To je teze ostvarivo kod djece
sa slabo razvijenom donjom Celjusti jer je onemogucéen pravilan kontakt usta sa
dojkom. Proces hranjenja kod djece sa razvojnim anomalijama je sporiji, teze im je
kontrolirati i odrzavati ritam pravilnog hranjenja, koje uklju€uje sisanje, gutanje i
disanje. Kako je taj proces vrlo zahtjevan za dijete, ono se umara viSe nego dijete
normalnog razvoja. Umaranje moze dovesti do ne suficijentnog hranjenja, odnosno
protok mlijeka nije zadovoljavajuéi i ne postize se pozeljan unos nutrijenata. Umor
takoder pridonosi dodatnom povecanju rizika od aspiracije. Slaba razvijenost donje
Celjusti uzrokuje probleme sa zubima, tijekom nicanja moguc¢ je nedostatak prostora

za sve zube, dolazi do abnormalnog pozicioniranja i medusobnog kontakta medu
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zubima te je moguc razvoj manjih zuba u odnosu na one kod djeteta normalnog razvoja
(Marszalek-Kruk,2021).

5.2.Pierre Robin sekvenca

Pierre Robinova sekvenca (PRS) je skup malformacija koje ukljuCuju mikrognatiju,
glosoptozu i opstrukcija diSnog puta. Pojavljuje se 1:8500 do 1:14000 zivorodenih
(Lidsky i sur., 2007). PRS nije sindrom , ve¢ sekvenca Sto znaci da je prisutno vise
anomalija koje su rezultat sekvencijalnog lanca malformacija, odnosno jedna anomalija
uzrokuje drugu (Gangopadyay, 2012). Primarna razvojna anomalija kod PRS-a je
nedovoljan razvoj donje Celjusti. PRS je naj¢eSce povezan sa Sticklerovim sindromom
i Treacher Collins sindromom (Rathe i sur., 2015). U 70-90% slu€ajeva prisutan je i
rascjep nepca oblika slova U. Glavne posljedice razvojnih anomalija su problemi sa
gornjim diSnim putevima i potesSkoce tijekom hranjenja, €iji se postotak prisutnosti kod
osoba s PRS-om procjenjuje izmedu 50-100% (Dorise i sur., 2019). Pierre Robinova
sekvenca moze biti prisutna kao zaseban skup anomalija, odnosno prisutnost
mikrognatije, glosoptoze i opstrukcije diSnog puta, tada je to ne sindromska ili izolirana
Pierre Robin sekvenca (iPRS). No, moguca je i prisutnost drugih anomalija, ili sindroma
uz osnovne karakteristike, dakle sindromska Pierre Robin sekvenca (SPRS) (Lidsky i
sur., 2007).

5.2.1 Klini¢ka slika

Pierre Robin sekvenca karakterizirana je trijadom anomalija, mikrognatija, glosoptoza
i opstrukcija diSnih puteva. Glavno obiljezje sekvence je mikrognatija. Mikrognatija je
naziv za hipoplaziju mandibule, odnosno donja Celjust je manja u odnosu na onu kod
djeteta normalnog razvoja. Zbog mikrognatije posljedicno dolazi do smanjenja
anteroposteriorne projekcije Celjusti, te to uzrokuje i retrognati (abnormalni polozaj
Celjusti posteriorno) izgled. Povezano sa posteriornim polozajem donje Celjusti ujedno
je i prisutna retrogenija, odnosno posteriorni poloZaj brade. Uz mikrognatiju, sljedeca
karakteristika PRS-a je glosoptoza. U vecini sluCajeva kod djece sa PRS-om nije
zamijeCena promjena veliCine jezika, on je normalno razvijen. Kako je kod djeteta
prisutna mikrognatija, ima manje prostornog volumena unutra usne Supljine Sto znaci
da se jezik mora smjestit u prostoru manje veli€ine nego Sto bi bio kod djeteta

normalnog razvoja. Kako jezik nema dovoljno prostora, tijekom poloZaja zatvorenih
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usta on moze svojim polozajem stvoriti opstrukciju gornjih disnih puteva, $to je i treca
glavna karakteristika sekvence. Ona je rezultat glosoptoze. Nerijetko, zbog opstrukcije
dijete koristi pomo¢nu muskulaturu tijekom disanja kako bi bio mogu¢ udisaj i izdisaj.
Unato¢ tome $to ne spada u jednu od glavnih karakteristika sekvence, rascjep nepca
je prisutan u velikoj vecini sluCajeva PRS-a. Jedna od teorija zbog koje dolazi do
nastanka rascjepa nepca kod PRS-a upravo se bazira na pretpostavci da veli€ina
jezika u odnosu na veli€inu prostora u kojemu se nalazi, stvara prepreku pri samom
formiranju struktura koje Cine tvrdo nepce i posljedicno dolazi do razvoja rascjepa

nepca (Gangopadhyay i sur., 2012).
5.2.2.PotesSkoce hranjenja

PoteskocCe hranjenja su vrlo Ceste kod novorodencadi sa PRS-om i primarno su
uzrokovane zbog poteSko¢a sa disanjem tijekom hranjenja. Za pravilan proces
hranjenja dijete mora biti sposobno i u mogucnosti odrzavati ritam sisanja, gutanja i
disanja tiekom hranjenja, kao i kod nekih ranije spomenutih sindroma, taj ritam je
takoder narusen i kod djece sa Pierre Robin sekvencom. Potedkoce tijekom hranjenja
takoder stvara i rascjep nepca, koji je prisutan u vecini slu¢ajeva PRS-a. Mikrognatija
i glosoptoza dodatno ometaju proces mehanic¢kog sisanja, odnosno dojenja. Dijete ne
moZze pravilno obuhvatiti bradavicu, nadalje zbog smanjenog intraoralnog prostora ne
moze ucinkovito i pravilno izvoditi pokrete jezikom kako bi potaklo protok mlijeka i
gutanje. Opstrukcija diSnog puta i posljedi¢ni negativni intratorakalni tlak dokazano
uzrokuju povecanje gastroezofagealni refluks, dakle vracanje Zelu€anog sadrzaja u
jednjak. Novorodencad sa Pierre Robin sekvencom nema napredak u razvoju i ne
mogu dobiti na teZini u ranom postnatalnog razdoblju, kao rezultat pove¢anog utroska
energije tijekom disanja, poteSkoce hranjenja i smanjen unos kalorija povezan sa
gastroezofagealnim refluksom (Gangopadhyay i sur., 2012). U vecini sluCajeva PRS-
a, oko 70%, opstrukcija diSnog puta se moze rijeSiti pozicioniranjem djeteta potrbuske
ili u bo¢ni polozaj. Pravilnim pozicioniranjem, moguce je ostvariti normalno i pravilno
hranjenje kod vecine djece, te ukoliko je ono uspjesno nije potrebno daljnje lijecenje.
Ukoliko dijete i dalje ima poteskocCe tijekom hranjenja, indicirano je postavljanje
nazofaringealne sonde (Gangopadhyay i sur., 2012). Postavljanje nazofaringealne

sonde uspjesno je kod laksih i manje opseznih opstrukcija diSnih puteva, no kod onih
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opseznijih opstrukcija nije bio od velike znaCajnosti, te je tada potrebna daljnja
intervencija, postavljanje traheostome. U istrazivanju Chang, A.B. zajedno uz
suradnike predlaze bolju alternativu za koriStenje nazofaringealne sonde, odnosno
modificirana nazofaringealna sonda, koja se dobije prilagodbom endotrahealnog
tubusa. Navodi kako ga pacijenti bolje podnose, praktiCan je, jednostavan za
koriStenje, omogucuje laku nadoknadu kisika ukoliko je potrebna, pruza manji otpor i
da je maniji rizik od slu¢ajnog vadenja tubusa. Duzina tubusa odreduje se na osnovu
radioloSke slike, te se trahealni tubus reze na Zeljenu duzinu i ostavlja se dodatnih 5
centimetara. Tih 5 centimetara se reZe na 4 ogranka, jedan se ukloni, a tri se koriste
kako bi se osigurao polozaj tubusa. Dva lateralna ogranka se pri¢vrste ljepljivom
trakom na obraze djeteta, a tre¢i na bo¢nu stranu nosnice u koju je uveden tubus
(Changisur., 2000). Uglavnom ako se odstrane poteSkoce disanja, vecina djece nema
poteSkoCe s hranjenjem, no mogucée je da nekolicina i dalje pokazuje prisutnost
poteskoca tijekom procesa hranjenja, osobito kod djece sa rascjepom nepca. Tada se
pristupa postavljanju nazogastricne sonde tijekom hranjenja u prvim danima, kako bi
se smanjio potreban utroSak energije za hranjenja te pomo¢ pri dobivanju na tezini
novorodenceta. Neoperativni pristup lijeCenja ima vecu vjerojatnost uspjeha kod ne
sindromske Pierre Robin sekvence, u odnosu na sindromsku (Gangopadhyay i sur.,
2012).

5.3.DiGeroge sindrom

DiGeroge sindrom je takoder poznati kao 22g11.2 delecijski sindrom ( 22q11.2DS),
velokardiofacijalni sindrom (eng. velo-cardio-facial syndrome, VCFS). Incidencija se
procjenjuje izmedu 1 na 3000 i 1 na 6000 Zivorodenih (Mc-Donald-McGinn i sur.,
2016).

5.3.1.Klini¢ka slika

DiGerogeov sindrom ima veliki spektar mogucih simptoma i prisutnih anomalija, od
kojih ne moraju nuzno biti svi prisutni kako bi se postavila dijagnoza. Kod
novorodencadi i djece tipi¢ni simptomi ukljuuju kombinaciju kongenitalnog defekta
srca, kroni¢ne infekcije, nazalna regurgitacija, hipernazalan govor, hipokalcijemija,
poteSkoCe hranjenja i govorne poteSkoce. Prisutne su palatinalne abnormalnosti,

odnosno anomalije nepca kod 75% pacijenata, te se manifestiraju kao
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gastrointestinalni problemi, poteSkoCe hranjenja i gutanja. Jedna od palatinalnih
anomalija je rascjep nepca u 11% slucajeva, od ¢ega 1-2% ima rascjep nepca i rascjep
usne. Nekolicina slu¢ajeva ima Pierre Robin sekvencu. U 65% slucajeva
DiGerogeovog sindroma prisutne su blaze manifestacije anomalija nepca kao $to je
submukozni rascjep nepca. Nadalje, moguca je prisutnost uvule bifide (rascijepljena
uvula) i velofaringealna insuficijencija odnosno nepotpuno zatvaranje velofaringealnog
sfinktera izmedu orofarinksa i nazofariksa (Mc-Donald-McGinn i sur., 2016). Kod djece
je moguca prisutnost poremecaja normalnog zagriza (malokluzija). Do malokluzije

dolazi zbog prisutnosti mikrognatije i/ili retrognatije (Butts i su.r, 2009).

5.3.2.Poteskoce hranjenja

Djeca koja boluju od 22911 delecije najceSce imaju poteSkoce hranjenja pri procesu
dojenja, to€nije sukcije (povlacenje), zatim potesSkoée koordinacije disanja i gutanja,
poteSkoCe gutanja, usporen proces hranjenja i regurgitacija. PoteSkoce i njihova
ozbiljnost se razlikuju kod svakog pacijenta, ovisno o tome koje su anomalije prisutne.
Kod prisutnog rascjepa nepca, jednako kao i kod drugih sindroma dijete ima poteskoce
pri dojenju zbog nemogucénosti stvaranja intraoralnog tlaka. Anomalije u podrucju
larinksa i farinksa, zajedno sa anomalijom usne Supljine dovode do moguénosti

vracanja unesenog sadrzaja u usnu ili nosnu Supljinu (McDOnald-McGinn i sur., 2020).

PoteskocCe hranjenja mogu zahtijevati postavljanje privriemene nazogastri¢ne sonde u
prvin nekoliko mjeseci zivota. Faringoplastika je indicirana kod pacijenata kod
velofaringealne disfunkcije, kada je prisutna hipernazalnost i opseznije otjecanje zraka
tijekom govora. Kod pristupnosti mikrognatije ili retrognatije mozZe biti indicirana
mandibularna distrakcija. U prvim mjesecima Zivota, ukoliko je prisutan rascjep nepca,
hranjenje se modificira, uz promjenu polozaja djeteta tijekom dojenja, koriStenjem
pomagala i boCicama prilagodenih za djecu s rascjepom. Odredeni specijalisti
preporucuju izbjegavanje kirurdkog lije€enja prije napunjene 4. godine starosti, posto
je zabiljezeno smanjenje komplikacija i poteSkoca uslijed daljnjeg razvoja usne Supljine

(Vantrapen i sur., 1998).
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6. INTERVENCIJE KOD PRISUTNIH POTESKOCA HRANJENJA
DJECE SA KRANIOFACIJALNIM ANOMALIJAMA

Proces hranjenja zahtjeva kompleksnu koordinaciju sisanja, gutanja i disanja i jedno
je od najvaznijih funkcija koje novorodence treba usavrsiti. PoteSko¢e hranjenja su
prisutne u oko 5% sve rodene djece, te kod 70% djece rodenih sa kroni¢nim
medicinskim stanjima. Glavne komponente hranjenja novorodencCeta su sisanje i
gutanje, te ukoliko je prisutna ikoja anatomska ili neuroloSka abnormalnost koja ih

ometa dolazi do negativnog utjecaja na hranjenje (Green i Resnick, 2021).

Kako bi se odredile najpogodnije intervencije usmjerene na hranjenje potrebno je
zapoceti detaljnom procjenom djeteta i poteSkoca koje su prisutne. UkljuCujuci detaljnu
anamnezu, analizu poznatih kongenitalnih anomalija, fiziCki pregled djeteta i
promatranje hranjenja. Prilagodba intervencija se temelji na utjecaj primarnog

problema zbog kojeg dolazi do poteSkoca hranjenja (Green i Resnick, 2021).

6.1.Rascjep nepca i usne

Pravilan pristup i nacin hranjenja djeteta sa rascjepom usne i/ili nepca ne postoiji, vrlo
je bitan individualan pristup svakom djetetu i roditeljima. Metoda hranjenja trebala bi
se birati na osnovu njene efikasnosti i sigurnosti za dijete. Duzina trajanja hranjenja
trebala bi biti unutar 20-30 minuta, kod duzeg hranjenja dolazi do dodatnog troSenja
kalorija zbog veceg utroSka energije. Ukoliko su tijekom hranjenja prisutni znakovi
aspiracije kao $to je ka$ljanje, gusenja, pljuckanje ili promjena boje koze djeteta, nacin

hranjenja koji se primjenjuje moze biti nesiguran za dijete (Glass i Wolf,1999).
6.1.1. Dojenje

Dojenje djece sa orofacijalnim rascjepom podrzano je od strane stru¢njaka i ono je
vazno zato $to maj€ino mlijeko djetetu osigurava dodatnu zastitu i pojacava imunitet.
Samim time umanijuje u€estalost pojave upale uha, problem koji se nerijetko pojavljuje
kod djece s rascjepom. Na uspjesnost procesa dojenja utjeCe pozicija i opseg rascjepa,
veli€ina i oblik majCine bradavice, te obrazac protoka mlijeka. Kao $to je i ranije
spomenuto, kako bi dojenje bilo moguce, dijete intraoralnim tlakom uvlaci bradavicu u
usta. Kod djece sa rascjepom dolazi do poteskoc¢a pri stvaranju intraoralnog tlaka,
odnosno vakuuma $to otezava dojenje. Kako bi se omogucilo adekvatno dojenje samo
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tkivo majCine dojke moze posluZiti pri zatvaranju rascjepa, tako Sto prekrije otvor u
cijelosti i omoguci se stvaranje tlaka. Ponekad je potrebna manualna asistencija majke,
odnosno moze rukom usmijeriti u pritisnuti dojku preko rascjepa kako bi se zatvorio
otvor (Glass i Wolf,1999). Majka takoder moze rukom pruziti dodatnu potporu obrazima
i usnama kako bi dijete lakSe odrzalo usne pripijene uz dojku (Cooper-Brown i sur.,
2008). Unato¢ prilagodbi djetetu, vrlo &esto nije postignuta pozeljna nutritivna
vrijednost zbog nemogucnosti pravilnog sisanja mlijeka, smanjen je protok te tada
majke mogu pridonijeti tako da rucno istiS¢u mlijeko u djetetova usta . Dodatan protok
mlijeka moZe se osigurati putem Supplemental Nursing System-a(SNS) (Glass i
Wolf,1999).

P

\x‘g‘\- |

Slika 7. Nacin primjene Supplemental Nursing System-a(SNS)
lzvor:
https://www.medela.com/breastfeeding-professionals/products/feeding/supplemental-
nursing-system

Uspravno pozicioniranje djeteta tijekom hranjenja mozZe pomoci tako Sto Ce sila
gravitacije usmjeriti hranu dalje od otvora na nepcu, odnosno od eustahijevih tuba i
nazofarinska prema hipofarinsku. Odrzavanje uspravnog polozaja djeteta tijekom i
nakon hranjenja, uz primjenu ¢es¢ih pauza za podrigivanje moze se smanijiti uCestalost
plijuckanja i bolovi u Zeludcu zbog nakupljanja plinova. Takoder smanjivanjem
pljuckanja, sprjeCava se i izlozenost eustahijevih tuba povra¢anom sadrzaju (Glass i
Wolf,1999).
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6.1.2. Protetska pomagala

Opturator je proteticki uredaj, koji je individualno modeliran kako bi savr§eno ,sjeo“ u
prostor rascjepa nepca. Nije primjenjiv kod djece sa rascjepom samo mekog nepca ili
submukoznim rascjepom. Funkcionira kao zamjena za tvrdo nepce, samim time odvaja
oralnu i nosnu Supljinu, pomaZze djetetu pri hranjenju i razvoju govora. U teoriji, okluzija
nepca opturatorom bi trebala olakSati djetetu stvaranje intraoralnog tlaka pri sisanju,
no neka istrazivanja dokazuju suprotno. Tako je primijeceno da sam nacin izrade i
oblika protetske udlage utjeCe na to da li se moZe, odnosno ne moze stvoriti intraoralni
tlak. Najbolji rezultat se ostvaruje ukoliko se opturator produzi za 2-3 milimetra iza
tvrdog nepca, prema mekom. Tada dijete moze ostvariti kontakt izmedu jezika i udlage,
samim time se zatvara usna Supljina i stvara intraoralni tlak. Udlaga takoder moze
pomoci djetetu pri pritiskanju bradavice jezikom o nepce, tako $to sluzi kao oslonac.
Neovisno o obliku opturatora koji koristi dijete, uvijek je potrebna i dohrana kako bi se

osigurale nutritivne potrebe (Glass i Wolf,1999).

Slika 8. Palatalni opturator unutar usta djeteta
lzvor:
https://en.wikipedia.org/wiki/Palatal obturator

6.1.3. Asistiran unos mlijeka

Mekane bocice koje se mogu manualno pritisnuti su jednostavan i efektivan nacin
unoSenja mlijeka kod djece sa rascjepima. Brzina protoka mlijeka je prilagodljiva i

kontrolirana od strane osobe koja hrani dijete. Vrh boc€ice, dudica/sisacC je pozicioniran
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u srednjem dijelu usta kako bi se omogucilo normalno pokretanje jezika. Pritiskanje
bocice trebalo bi biti ritmi¢no u vrijeme kada dijete siSe. Kontinuirano pritiskanje bocice
je potrebno izbjegavati zato S§to dolazi do kontinuiranog tijeka mlijeka u usta, te ¢e
djetetu biti teSko napraviti pauze za disanje, samim time dijete Ce se zagrcnuti i moze
doci do aspiracije (Glass i Wolf,1999). Veci otvori na bradavici boc€ice su ¢esto koristeni
kako bi povecali protok mlijeka, no takoder se trebaju koristiti sa dozom opreza kako
se ne bi preopteretilo dijete i komprimirala koordinacija disanja i sisanja (Cooper-Brown
i sur., 2008).

Slika 9. Lijevo: mekana bocica za hranjenje, desno: Haberman bocice
lzvor:
https://www.researchgate.net/figure/a-Mead-Johnson-Soft-bottle-with-cross-cut-teat-
b-Herberman-and-Mini-Herberman-feeders fig4 259986690

Haberman bocica osmisljena je kako bi pomogla kod pojedinog problema kod djece
sa rascjepom nepca. Boc€ica ima jednosmjeran ventil koji osigurava da je gornji mekani
dio bocice uvijek pun mlijeka. Vrh bo€ice, odnosno sisac za razliku od drugih koje imaju
toCkasti otvor, kod ove bocice ima prorez Cijom se pozicijom u ustima djeteta
prilagodava protok. Bocica funkcionira tako da dijete samostalno ustima pritiSce gorniji
mekani dio bocice, sisaC i time dolazi do ispustanja mlijeka. Dijete moze samostalno

kontrolirati pritisak i protok mlijeka. Moguée je i manualno pritiskanje bocCice kako bi
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se pospjesio protok mlijeka. BocCica je idealna za primjenu kod djece koja imaju dobru

kompresiju jezikom o nepce, a poteskoce sa sisanjem (Glass i Wolf,1999).

Rascjep nepca i usne je malformacija koja se lijeCi kirurSki primarnom nazalnom
rekonstrukcijom i muskularnom rekonstrukcijom rascjepa nepca. KirurSki zahvat
usmjeren je na zatvaranje otvora, odnosno rascjepa i samim time se djetetu omogucuje
normalna oralna funkcija i hranjenje te doprinosi estetskom izgledu (Campbell i sur.,
2010).

6.2. Mikrognatija, retrognatija i glosoptoza

Mikrognatija, retrognatija i glosoptoza medusobno su povezane anomalije, zbog
nedovoljno razvijene Celjusti koja ujedno moZze biti postavljena posteriorno, dolazi do
glosoptoze, a samim time se naruSava prohodnost diSnog puta. Opstrukcija diSnhog
puta glavni je uzrok razvoja poteSko¢a hranjenja, stoga je lijeCenje usmijereno na
poCetni uzrok, odnosno mikrognatiju. Intervencijama usmjerenim na malu donju
Celjust, rjeSava se problem glosoptoze i ujedno osigurava prohodnost diSnog puta Sto
rezultira otklanjanjem potesSkoé¢a hranjenja. Inicijalno, hranjenje se odvija putem
nazogastriCne sonde tijekom procijene diSnoga puta i definiranja pravilnog pristupa
ljeCenju. Mogu¢ je ne-kirurski pristup lijecenju i kirurski pristup lijeCenju, ovisno o
opseznosti anomalija i ozbiljnosti poteSko¢a hranjenja. Kod ne-kirur§kog pristupa,
ukoliko nisu prisutne neurolo$ke ili druge poteskoce, jednom kada je stabiliziran disni
put vecina djece nema poteskoca sa hranjenjem. Kod minornih poteSkoca, uspjesSna
je primjena potrbusnog ili boénog polozaja tijekom hranjenja, on na osnovu gravitacije
odrzava polozaj jezika prema naprijed osigurava prohodnost gornjeg diSnog puta. Uz
hranjenje putem nazogastricne sonde (NGS), postupno se uvodi hranjenje oralnim
putem. NG sonda se uklanja kada je hranjenje oralnim putem u potpunosti ostvareno.
Novorodencad sa opseznijom opstrukcijom diSnog puta moZze imati potrebu za duzom
primjenom kompenziranog hranjenja, te je kod nekih slu€ajeva indicirano postavljanje
traheostome. Trajanje hranjenja oralnim putem trebalo bi trajati 15.-20. minuta,
ponekad i krate zbog vece moguénosti zamora djeteta. Tehnike olakSavanja hranjenja
ukljuCuju koriStenje dude, lingvalna masaza kako bi se opustio miSi¢ i poboljSava se
anteriorno pozicioniranje jezika. Zatim koriStenje meke bradavice (vrha bocice) sa

veéim otvorom i simetriCno pozicioniranje bradavice unutar usne Supljine na jezik.
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Ritmi¢no pomicanje bradavice tijekom hranjenja boCicom poboljS8ava unos tekucine i
skracuje vrijeme trajanja hranjenja. Kod prisutnosti mikrognatije, bitno je obratiti paznju
na odabir vrha bocice, bradavice. Bradavica vece duljine olakSava njeno pozicioniranje
na jezik u pravilan polozaj kako bi se mlijeko ispustilo na srediste jezika. Djeca kod
kojih je bilo potrebno postavljanje traheostome, mogucée je njeno uklanjanje nakon
odredenog vremena, kada se popravi status diSnog puta uslijed rasta i razvoja lica
(Cooper-Brown i sur., 2008. ; Hsien i Woo, 2019). Ukoliko su poteskoce i dalje prisutne
nakon primjene ne-kirurskih intervencija, pristupa se kirurSkom lijeCenju, odnosno
adhezija jezika i usne ( eng. tounge-lip adhesion) i mandibularna distrakcijska
osteogeneza. Adhezija jezika i usne je zahvat kojim se korijen jezika povlaci anteriorno
i pricvr§¢€uje na unutrasnju stranu usne (slika 10), te jezik ne stvara opstrukciju gornjeg
diSnog puta. Adhezija se uklanja novim zahvatom izmedu 12. i 18. mjeseca poslije

prvog zahvata, kada je disni put prohodan.

Slika 10. Prikaz adhezije jezika i usne
lzvor:
https://www.optecoto.com/article/S1043-1810%2809%2900088-8/pdf

Distrakcijska osteogeneza mandibule je popularna konacCna tehnika kojom se
rieSavaju poteSkoce povezane sa mikrognatijom. Kirur8ki zahvat omogucuje stvaranje
vecCeg intraoralnog prostora, osigurava se prohodnost diSnog puta i pridonosi
estetskom izgledu lica tako Sto se zahvatom produzuje donja Celjust i usmjerava
anteriorno. Samim time povecava se volumen prostora oralne Supljine, a rezultat je
viSe prostora za jezik koji tada moZe zauzeti svoju pravilnu poziciju i vise ne stvara
opstrukciju dusnog puta. Ujedno dijete moze odrzati normalnu koordinaciju disanja i
sisanja i nema prisutnih poteSkocCa hranjenja. (Gangopadhyay i sur., 2012. ; Hsieh i
Woo, 2019).
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7. ULOGA MEDICINSKE SESTRE

Uloga medicinske sestre zapocinje u prvom trenutku od otkrivene prisutnosti prirodene
malformacije. Moguce je prenatalno i postnatalno dijagnosticiranje orofacijalnih
anomalija. Prenatalno dijagnosticiranje roditeljima omoguéuje duzi period za pripremu
i edukaciju o djetetovu stanju te nacinima prilagodbe. Jednako kao i postnatalno
dijagnosticiranje, prenatalno takoder dovodi do Soka, stresa i anksioznosti kod roditelja
no roditelji imaju viSe vremena za pronalazenje nacina za suo€avanje i savladavanje
emocija. Dobra priprema roditelja prvi je korak u ranoj intervenciji, vrlo je bitno ukljuditi
multidisciplinarni tim kako bi se roditeljima pruzila maksimalna podrSka i dobra
edukacija. lako je danas ultrazvuCna dijagnostika napredovala i dalje se vedina
anomalija otkrije tek poslije poroda. Naj¢es¢i izvor informacija roditeljima u rodilistu ili
prilikom otpusta su neonatolozi, primalje i medicinske sestre. Stru¢nih radova sa
smjernicama o pravilnom postupanju medicinskih sestara sa djetetom koje boluje od
orofacijalnih anomalija na hrvatskom jeziku nedostaje. Stoga je neupitna potreba za
implementiranjem i izradom osnovne literature kako bi se olakSalo informiranje majka
o pravilnom nacinu dojenja i hranjenja djeteta sa poteSkocama. Medicinska sestra
mora biti podr8ka roditeljima u teSkim trenutcima otkrivanja dijagnoze, no i kasnije
tijekom procesa prilagodbe i edukacije roditelja (Haramina, 2021). To moze omogucditi
tako Sto je spremna na sva pitanja kako bi im olak8ala period prilagodbe na
novonastalu situaciju. Nadalje mora biti upoznata sa nacinima hranjenja i pristupu
djetetu sa poteSkocama hranjenja, kako bi mogla upoznati roditelie sa ranije
navedenim modifikacijama hranjenja, dostupnim pomagalima kao $to su mekane
bocice, posebne vrste bradavica i ostalim pomagalima za poboljSavanje hranjenja te
dalje uputiti roditelje specijalistima koji im mogu pomo¢i u cijelom procesu prilagodbe,
no i kako pristupiti hranjenju (Glass i Wolf,1999. ;Blazi i sur. 2020).

7.1. Standardizirani postupak hranjenja djeteta s otezanim Zvakanjem, gutanjem i

rizikom za aspiraciju

Tijekom trajanja hospitalizacije medicinska sestra sudjeluje u procesu hranjenja djeteta
sa otezanim Zzvakanjem, gutanjem i rizikom za aspiraciju. Cilj postupka je
zadovoljavanje nutritivnin potreba djeteta na siguran nacin. Za pravilno provodenje

postupka, idealno bi bilo da sudjeluju dvije medicinske sestre ili dva tehniCara. Trajanje
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samog postupka se procjenjuje oko 50. minuta. Prije poCetka hranjenja potrebno je
procijeniti starost djeteta, njegovo psihi¢ko i fizicko stanje, kako bi se maksimalno
prilagodile intervencije tijekom postupka hranjenja. Psihi¢ka procjena bitna je kako bi
pravovremeno primijetili da li je kod djeteta prisutno stanje poremecaja svijesti, te
ukoliko je prisutno bitno je odmah prekinuti sa daljnjim postupkom hranjenja na usta i
primijeniti enetralni ili parenteralni nacin hranjenja. Fizi¢ka procjena uklju€uje procjenu
stanja respiratornog sustava, stanje nosne Supljine i usne Supljine djeteta. Kod
procjene respiratornog sustava vazno je obratiti paznju na frekvenciju, ritam i dubinu
disanja te da li su prisutni Sumovi, krkljanje ili hropac. Neposredno prije hranjenja
potrebno je provjeriti stanje nosne Supljinu, odnosno njenu prohodnost. Ukoliko je
prohodnost narusena mukozom, moguce je djetetu u nos ukapati kapi ili sterilnu
fizioloSku otopinu i o istiti nos, a ukoliko su prisutne vece koli€ine sekreta on se
aspirira pomocu aspiratora. Procjena se zavrSava provjerom izgleda sluznice usne
Supljine, da li dijete moze normalno zatvoriti i otvoriti usta te efikasnost gutanja. Prije
poCetka hranjenja potrebno je pripremiti posluzavnik sa hranom i priborom za jelo
prilagoden ovisno o uzrastu djeteta, sapun za ruke ili dezinficijens, papirnate rucnike,
vodu za pice, rukavice, maska i zastitna pregaca, kisik te maska ili nosni kateter, pribor
za aspiraciju s aspiratorom te vrec¢a za otpad. Konzistenciju i koli¢inu hrane potrebno
je prilagoditi dobi djeteta i njegovim poteSko¢ama, najceSce se priprema kaSasta
hrana. Izvodenje postupka se razlikuje ovisno o dobi, dijeli se na hranjenje dojenceta i
hranjenje djeteta (HKMS, 2015).

Hranjenje dojenCeta zapocinje provjerom vrste prehrane i mogucih ograniCenja,
potrebno je identificirati dijete, komunicirati sa njime i predstaviti se. Prije pocCetka
hranjenja potrebno je provijeriti ispravnost kisika i njegova pribora te isto tako i
aspiratora. Sav pribor je potrebno pribliziti na dohvat ruke medicinskoj sestri/tehnicaru.
Slijedi pranje i suSenje ruku djeteta, a zatim medicinskog tehni¢ara/ke. Potrebno je
zastiti se pregaCom i po potrebi staviti zastithu masku, a dijete se zastiti ubrusima ili
jednokratnom kompresom. Provjeri se da li je hrana odgovaraju¢e temperature i
djetetu se daju mali gutljaji ili zalogaji i potrebno je osigurati dovoljno vremena za
Zvakanje i gutanje hrane. Tijekom hranjenje vazno je pratiti disanje, izgled i ponasanje
djeteta. U slucaju da se dijete zagrcne i po¢ne kasljati, potrebno je prekinuti hranjenje

i aspirirati ako je potrebno, pustiti dijete da odmori i sa hranjenjem se nastavlja nakon
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5-10 minuta. U slu€aju da su dijete i dalje ima poteSkoCe s disanjem i kasljanjem
potrebno je obavijestiti lije€nika. Ukoliko dijete zadrzava hranu u ustima i ne moze
gutati, postavlja se u boCni polozaj i takoder se aspirira ukoliko je potrebno. Po
zavrSetku hranjenja dijete se postavlja u uspravan polozZaj, Sto olakSava izlazak
progutanog zraka tijekom hranjenja, djetetu se operu ruke i usta te se postavlja u
kreveti¢ u lezeci polozaj sa poviSenim uzglavljem. Kada je dijete sigurno odlozeno,
tehnicar rasprema koristen pribor, opere i dezinficira ruke te dokumentira provedeni
postupka uz zabiljezenu koliCinu hrane i prisutne poteskoce tijekom hranjenja (HKMS,
2015).

Hranjenje malog djeteta, predSkolskog i Skolskog djeteta i adolescenta sa
poteSkoCama vrlo je sli€no procesu hranjenja dojen€eta. Zapoc€inje provjerom vrste
hrane i ograniCenja, identificira se dijete, tehniCar mu se predstavlja i komunicira s
njime. Provjerava se ispravnost kisika i aspiratora, sav potreban pribor se stavlja
nadohvat ruke. Operu se ruke djetetu, zatim tehnicar opere i dezinficira svoje. Dijete
se postavlja u pravilan polozaj, leZeci polozaj sa podignutim uzglavljem ili sjedeéi na
krevetu ili za stolom. Pripremi se hrana kaSaste konzistencije i provjeri se njena
temperatura prije hranjenja. Dijete se zastiti ubrusom ili jednokrathom kompresom.
Djetetu se nude mali zalogaji uz dovoljno vremena izmedu svakog za Zvakanje i
gutanje te odmor tijekom hranjenja. Ukoliko je dijete sposobno samo koristiti pribor za
hranu potrebno je ga je poticati na sudjelovanje u hranjenju u skladu s njegovim
mogucénostima. Ukoliko dode do kasljanja, prekida se hranjenje i aspirira ukoliko je
potrebno, djetetu se omoguci 5-10 minuta odmora prije nastavljanja s hranjenjem.
Ukoliko dijete nije u mogucénosti gutati i hrana se zadrzava u ustima, dijete se postavlja
u boé¢ni polozaj i aspirira ukoliko je potrebno. Ukoliko su poteSkoce i dalje prisutne ili
dode do komplikacija, poziva se lije€nik. Nakon zavrSetka hranjenja, djetetu se operu
ruke i zubi, ukoliko je u mogucnosti to ¢e odraditi samostalno. Smjesti se u sjededi ili
leZze€i poviSen polozaj na 30 minuta. Medicinski tehni¢ar/ka rasprema koriSteni pribor,
opere i dezinficira ruke te dokumentira provedeni postupka hranjenja, koli€¢inu unesene
hrane i da li je bilo prisutnih poteSkoca tijekom hranjenja. Proces hranjenja djeteta sa
malformacijama usne Supljine treba prilagoditi djetetovim moguénostima da bi na

najbolji nacin zadovoljili energetske potrebe. ldeje i mastovitost medicinske sestre
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pomazu da se najprikladnije prebrode sve prepreke na zadovoljstvo ponajviSe roditelja,
a i djeteta (HKMS, 2015).
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8. ZAKLJUCAK

Kraniofacijalne anomalije su prirodene malformacije struktura glave, mogu se pojaviti
kao individualna anomalija ili kao viSe udruzenih anomalija, odnosno sindrom ili
sekvenca. Naj¢eSc¢e su to rascjep usne i/ili nepca, mikrognatija i glospotoza, te one
dovode to poteSkoca hranjenja kod djece. PoteSkoCe hranjenja se najCeSce
manifestiraju kao slab dobitak na tezini djeteta, smanjeno napredovanje i razvoj,
zamor, nemir i razdraZzenost djeteta. Uklanjanje poteSkoca je vrlo bitno kako bi se
djetetu omogucio normalan daljnji razvoj, a intervencije su usmjerene na glavni uzrok
zbog kojeg dolazi do razvoja poteSkoca hranjenja. Kod lakSih potesSkocéa, proces
hranjenja se olakSava prilagodbom pozicije hranjenja, koristenjem pomagala kao Sto
su posebno razvijene bocice, dudice, bradavice, asistiran unos mlijeka te proteticka
pomagala, odnosno opturatori. Kod nekih slu¢ajeva kada je prisutno vise anomalija, ili
su vrlo opsezne ove intervencije ne otklanjaju poteSkoce, ve¢ su samo privremeno
rieSenje i pomoc¢ tijekom kojeg se razvija plan daljnjeg lijeCenja i odabire nacin
otklanjanja problema kirurskim putem. KirurSkim zahvatom se u velikoj vecini sluajeva
postigne dobar rezultat, te je njihov fokus na korigiranje malformacije i postizanje
optimalne grade kraniofacijalnih struktura kako su one trebale primarno izgledati,
odnosno kao kod pravilnog razvoja. Uklanjanjem malformacije postize se ujedno se i
otklanjaju sve poteskoce koje je ona proizvela, pa tako i poteSkoce hranjenja. Uloga
medicinske sestre je sveobuhvatna i bitan je dio multidisciplinarnog tima koji brine o
djetetu sa orofacijalnim anomalijama. Njen glavni doprinos je sumjeren na podrsku i

edukaciju roditelja, te pomoc¢ pri hranjenju djeteta sa poteSkocama.
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SAZETAK

Kraniofacijalne anomalije Sirok su spektar razvojnih abnormalnosti koje se
manifestiraju kao malformacije kostiju, sluznice ili miSi¢a lica. Mogu se pojaviti kao
zasebna anomalija, kao $to je rascjep nepca i/ili usne, te moze biti udruzeno vise
anomalija u sklopu sindroma ili sekvence. Ozbiljnost i opseznost anomalija varira kod
svakog zasebnog slu€aja, te njihove posljedice mogu uzrokovat vece ili manje
poteSkocCe. Glavne i najéeSCe anomalije su rascjep nepca i usne, mikrognatija te
posljedi¢na glosoptoza i njihova prisutnost rezultira poteSko¢ama hranjenja. PoteSkoce
hranjenja prisutne su u vecini sluajeva i mogu biti blage ili ozbiljne. One dovode do
nedovoljnog unosa nutrijenata, samim time dijete oteZzano napreduje i usporava se
razvoj. Kako bi se reguliralo stanje djeteta i pridonijelo njegovom daljnjem razvoju
razvijene su posebne tehnike hranjenja, dodatna pomagala kao Sto su mekane bocice,
bradavice boCice sa vece duljine, mekoce i vecim otvorom i zatim protetska pomagala
koja su korisna kod djece sa rascjepima. Za svaku malformaciju postoiji kirurski nacin
lije€enja, te je ono indicirano kod ozbiljnijih sluajeva kada su poteSkoce i dalje prisutne
poslije primjene ne-kirurskih tehnika i kod sluCajeva gdje nije doslo do poboljSanja

stanja daljnjim razvojem usne Supljine.

Klju€ne rijeci: kraniofacijalne anomalije, poteSkoce hranjenja, rascjep usne/nepca,

mikrognatija, glosoptoza.
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SUMMARY

Craniofacial anomalies are a wide spectrum of developmental abnormalities that
manifest as malformations of bones, mucous membranes or facial muscles. They can
appear as a separate anomaly, such as cleft palate and/or lip, and several anomalies
can be combined in a syndrome or sequence. The severity and extent of anomalies
varies in each individual case and they can result as mild or serious difficulties. Main
and most common anomalies are cleft palate and lip, micrognathia and consequential
glossoptosis; their presence results in feeding difficulties. Feeding difficulties are
present in most cases and can vary from mild to severe. They lead to an insufficient
intake of nutrients, thus making it more difficult for the child to progress and slow down
of development. In order to regulate the child's condition and contribute to his further
development there are developed special feeding techniques, additional aids such as
soft baby bottles, some with longer, and softer nipples, larger opening, further more
prosthetic aids that are helpful for children with clefts. There is a surgical method of
treatment for every malformation and it is indicated in more serious cases, when
difficulties are still present after the application of non-surgical techniques and in cases

where the condition did not improve with further development of the oral cavity.

Key words: craniofacial anomalies, feeding difficulties, cleft palate/lip, micrognathia,

glossoptosis.
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