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Neural crest

Figure 1. The sites of origin, migration, and arrival of cranial neural crest
cells. (A) Embryonic neural tube showing the mesencephalon,
metencephalon, and rhombomeres, with the dorsal face of tube coloured to
show the location of neural crest before migration. (B) Sagittal view of
embryo, showing paths of migration of cranial crest cells. (C) Sagittal view
of adult human, showing the origins of various cranial crest derivatives.
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Lidsky zarodek na konci 1. mésice vyvoje

Zarodek méri cca 8 mm a je ohnut konvexitou dorzalné

Hlavovy oddil zarodku je mohutny a sméruje ventralné

Celni hrbolek se zakladem predniho mozkového vaéku (prosencephalon)
Temenni hrbolek se stfednim mozkovym vackem (mesencephalon) - zde patrno dorzalni ohnuti — flexura cephalica

Hrbolek tylni se zadnim mozkovym vackem (rhombencephalon) ohnutym témér do pravého uhlu — flexura occipitalis

Na hlavovém oddilu se rysuji zaklady oka (o¢ni vacky a ploténka ¢ocky) a nosni dutiny v podobé nosnich (¢ichovych) jamek

P flexura occipitalis
hyoidni oblouk

zaklad oka
sinus cervicalis
srdeéni hrbol
I’.

stylopodium

autopodium

vybé&zek pro horni Celist

vybé&Zek pro dolni &elist



Lidsky zarodek na konci 1. mésice vyvoje

Ventralné od temenniho a tylniho hrbolku - Zaberni (faryngovy) aparat

Zaberni oblouky (arches) - zaklada se jich 6
Zaberni vklesliny (clefts) (ektodermové zaberni brazdy) - celkem 4
Zaberni vychlipky (pouches) (entodermové Zzabermi brazdy) - celkem 5, oddélené od vkleslin obturujicimi

membranami - membranae obturantes
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1. Zaberni oblouk (mandibularni) je rozdélen ve:

- Vybézek pro horni Celist - processus maxillaris
- Vybézek pro dolni celist - processus mandibularis

Z kauddlniho okraje 2. oblouku (hyoidni) vyriista mezenchymovaé ploténka zvand operculum, kterd se nakonec pfipoji
k hornimu okraji srde¢niho hrbolu

Pod operculem - sinus cervicalis - zaniknou zbyvaijici vklesliny (2. - 4.)

Frontal prominence

Maxillary
Process

Mandibular
process

(z 1. vklesliny derivuje zevni zvukovod a kozni strana bubinku; v misté napojeni 1. a 2. oblouku na tylni hrbolek se zalozi sluchova
ploténka (plakoda), preménujici se zahy v jamku a nakonec vacek (otocysta), ze kterého vyvine blanity labyrint)
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Vyvoj obliceje
Zaklady obliceje se zacinaji rysovat koncem 4. tydne okolo primitivni dstni jamky - stomodeum

Vyvoj fidi 2 organizacni centra:
- Prozencefalické (lezi rostralné od notochordu a ventralné od prosencefala)

- Rhombencefalické (ventralné od zadniho mozkového vacku)

Zaklada se 5 vybézk:
- neparovy frontonazalni vybézek
- parové maxilarni vybézky

- parové mandibularni vybézky

Podklad vybézkl tvori ektomezenchym, ktery do nich vcestoval z dolniho mezencefalického a horniho rhombencefalického
useku crista neuralis

Povrch vybézkl kryje ektoderm, jenz vystyla i stomodeum; vybézky jsou zpocatku od sebe oddéleny hlubokymi zarezy. Jde o
dynamicky proces - za¢ina na prelomu 4. a 5. tydne vyvoje a je ukonéen zhruba v 8. tydnu. Spociva v proliferaci ektodermu i
ektomezenchymu vybézk( a jejich dalSim ¢lenéni, presunech (migraci) vybézka, v rozdilnych rlistovych rychlostech (zmény
jejich velikosti) a ukonéen splynutim (fuzi) vybézka.
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processus frontonasalis
processus maxillares

stomodeum

nasalni plakoda

stomodeum [

28 days 2. faryngovy oblouk
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vivoroseie
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VYVO)J OBLICEJE
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Cichové jamky jsou ohrani¢eny valy — medialni a lateralni nosni valy
Zbytek Celniho valu vytvofi area triangularis (zaklad pro hrbet a hrot nosu) A
Medialni nosni valy spolu srostou a vsouvaji se mezi maxilarni vybézky jako intermaxilarni segment (davaji vznik stredni ¢asti horniho

rtu, ¢asti horni Celisti v oblasti fezakd a ¢asti patra — primarni patro) Doc. Petr Vafihara



Frontonazalni vybézek (vyvine €elo, nos - koren, hrbet, spicka a kridla a stfedni ¢ast horniho rtu - philtrum)
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Po vytvoreni jamek se okolni ektomezenchym rozdéli ve 2 podkovovité valy :
Processus nasalis medialis
Processus nasalis lateralis

Trojuhelnikovita oblast mezi medidlnimi nosnimi vybézky se nazyvad area triangularis

area triangularis processus nasalis

medialis

processus nasalis

nazalni plakoda lateralis

processus
maxillaris

processus
mandibularis

stomodeum

Early 6th week




Intermaxilarni segment

Pravy a levy processus nasalis medialis splynou ve stredni roviné v
neparovy intermaxilarni segment

Z horniho useku segmentu se vyvine hrbet a Spicka nosu (dorsum et apex
nasi)

Dolni usek segmentu (tzv. area infranasalis) proliferuje smérem k Ustnimu
otvoru a vsune se mezi medialni konce obou processus maxillares a da
plvod stredni ¢asti horniho rtu (philtrum)

Early 7th week

Jednotny horni ret vznikne az po srlstu intermaxilarniho segmentu s
processus maxillares
intermaxilarni segment

Z area triangularis, kterd se béhem fuze medidlnich nosnich vybézki zaklad oka

premisti nad intermaxilani segment, pochazi radix nasi P ———

processus maxilaris
Lateralni nosni vybézek se nachazi nad maxilarnim vybézkem a je
oddélen Zlabkem: nasomaxilarni zlabek (okulonazalni ryha)

processus mandibularis



VYVO)J OBLICEJE

Frantonasal prominance

Processes
merging
[Philtrum
af lig

Maxilarni vybézky srostou
1. s intermaxilarnim segmentem (vytvoreni horni Celisti a rtu)
2. s lateralnimi nosnimi valy (zbytek horni ¢elisti a kfidla nosu)

Lateralni nosni valy jsou od maxilarnich zpocatku oddéleny ryhou — sulcus nasolacrimalis, ktera se uzavre a vytvori slzny kanalek
Doc. Petr Vanhara



‘ VYVO)J OBLICEJE
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Shrnuti casového prubéhu srastu

oblicejovych vybézku
Mezi 5. - 7. tydnem

Pocatkem 5. tydne srostly medialni konce mandibularnich
vybézku - dolni ret a brada

Na zacdtku 6. tydne - srlst medidlnich koncl maxildrnich
vybézkl s obéma okraji intermaxilarniho segmentu — jednotny
horni ret

V poloviné 7. tydne na kazdé strané sroste processus nasalis
lateralis s horni hranou maxilarniho vybézku - zanikne
nazomaxilarni ryha

Na rozhrani 7 - 8. tydne srostou jesté zadni Useky vybézkl pro
horni a pro dolni Celist na téze strané — zdzeni rima oris

ala nasi

philtrum

dolni ret a brada

Doc. Petr Varihara



Vyvoj ustni a nosni dutiny

Z primitivni ustni jamky - stomodeum
Stomodeum spojuje primitivni ustni otvor s télnim povrchem

Dno jamky (oro-)faryngova membrana

Front_al
prominence

Cardiac
bulge

Copyright @ 2003, Mosby, Inc., All rights reserved.

Po prodéravéni orofaryngové membrany komunikace s faryngem

Strop stomodea - mezenchym a ektoderm celniho vybézku

4th week



Dutina nosni

Nosni plakody = Nosni jamky = Nosni kanalky - rostou
dozadu a dolu az se pfiblizi ke stropu stomodea

area triangularis processus nasalis

medialis

processus nasalis

nazalni plakoda lateralis

processus
maxillaris

processus
mandibularis

stomodeum

Stage 14

32 day
35 somite



Oddéluje je dvouvrstevna epitelova prepazka - ektoderm nosniho kanalku a ektoderm stomodea oronazalni

(bukonazalni) membrana

Kdyz membrana perforuje (konec 5. t.), nosni kanalky se oteviou do stomodea otvorem - primitivni choana

Breakdown of

Wall of brain oronasal membrane

Oronasal
mambrane

Masal
chamber

Primitiva
choana

Primary palate

C

spolecna dutina Ustni a nosni
(oronazalni dutina)

cca 7 dnu




Vyvoj patra (palatogeneze)

V poloviné 6. tydne se oronazalni dutina pocne délit pomoci horizontalni prepazky v definitivni:
nosni dutinu a ustni dutinu

ZacCina v 6. tydnu, konci cca v 10. tydnu

3 zaklady:

a) medidlni patrova ploténka - vyrlsta ze zadni strany intermaxilarniho segmentu (splynulych processus nasales
mediales) - pol. 6. tydne; ma klinovity tvar a derivuje maly Usek patra pred papila incisiva, zvané primarni patro

Median palatine process Maxilla with
4 incisor teath

Developing

g Developing

upper lip Intermaxillary segment

Site of future
fusion

Nasal septum
Lateral palatine process




Vyvoj patra (palatogeneze)

b) lateralni patrové ploténky (patrové vybézky) — vyrlstaji z medidlni strany processus maxillares - konec 6. tydne - puvod
tzv. sekundarniho patra

¢ichovy epite

septum nasi
nosni dutina
4 Primar
pgtrg y . palatg
vybézky
jazyk
_ Palatal shelf
dutina ustni Nasal septum
B
A
septum nasi
cavum nasi 5
rimary
ggg?ha_e palate
fuze paErovyCh Secondary
vybézku palate
Palatal shelf
jazyk
B
C

Patrové ploténky zpocatku rostou kaudalné (po strandch zdkladu jazyka), koncem 7. tydne se zvedaji do horizontdlni polohy
,horizontalizace patrovych plotének” (kaudalni sestup jazyka zpusobeny vertikdlnim rlstem vybézk( pro dolni celist), medialni
konce plotének rostou proti sobé - po€. 8. tydne se setkaji a pak srostou



Vyvoj patra (palatogeneze)

Labial
frenum

Upper lip

Incisive papilla

Misto srlstu je patrné na oralni strané patra jako ARy Pranees

Hard palate

raphe palati Soft palate

C Uvula

FIGURE 5-10 Later stages of nasal septum development showing its
fusion with the final palate (A and B) in order to separate the nasal and
oral cavities completely (C).

2l chambar

Primary
palate ko

Palatine sheif

= Oral cavity




Vyvoj patra (palatogeneze)

Ve stejném Case srostou predni hrany lateralnich patrovych plotének s neparovou medialni ploténkou - jednotné patro

V linii srQstu vsech tri ¢asti se otevira Foramen incisivum

Mezenchym primdrniho patra a patra sekundarniho (az na kratky oddil dorsalni) pak osifikuje (intramembranézné) a patro se rozlisi na:

Patro tvrdé - palatum durum

Patro mékké - palatum molle a ¢ipek (uvula)

Primary
palate
Secondary Primary palate
palate formed with four
from fused incisor teeth
palatal shelves
with canines and
posterior teeth
Hard palate —>»
A Secondary
" palate
Hard palate

Area of Soft palate
median
palatine suture

Soft palate



e primarni patro (intermaxilarni segment)
e sekundarni patro (lateralni patrové ploténky)

Medial nasal
processes

Frontonasal b
prominence —__ | ateral nasal
roCesses
Maxillary ; .
processes — Nasal pits
Oral cavity Al
— Mandibular
ProCesses
Primary
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foramen —¢
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Vyvoj predsine dutiny ustni

. v L . horni ret p—
6. tyden - predsin dutiny Ustni se vyvine z tzv. zubni lista
vestibularni (labiogingivalni) listu
Zaklada se na volném okraji vybézkl ohranicujicich T
. . ., , Wastiular Smina Vest|bu|arn| ———'_'_'Zéklad Jazyka
primitivni Ustni otvor lista

dasnovy val
dolni ret
Jedna se o proliferaci ektodermu do

ektomezenchymu daného vybézku

zubni lista

= Dhgridal Ssminagy
4

vestibulum

5 Mesenciymal
7| Gell condersation

Meckelova

Apoptotickym zanikem centralnich bunék listy chrupavka

vznikne Stérbina, ktera volny okraj vybézki

ohraniCujicich Ustni otvor rozdéli na predni oddil - ektoderm
zaklad pristiho rtu a tvare a oddil dorzalni - Oral
gingivalni val epithelium ~ General

lamina

Cheek Bud stage

Predsin Ustni dutiny odpovida stérbiné, jez zUstala

o v . . ey /Ml 4 Cap stage

po rozpadu centralnich bunék vestibularni listy /’;
4 / Late cap stage

‘/ Bell stage

) Vestibule

r""* ' Advanced bell stage

"' ’ Lip

Degenerating Lateral lamina Vestibular lamina
dental lamina

Tooth-bud



Vyvoj horni a dolni celisti

Maxilla

Parova kost, desmogenni osifikaci primo z vaziva

Vznika ze 2 zakladu:

Predni Usek obou hornich Celisti s fezaky se vyviji spole¢né jako os intermaxillare z ektomezechymu intermaxilarniho
segmentu (2 osifikacni jadra - 7. tyden)

Postranni €asti kosti (télo) - z ektomezenchymu processus makxillares (vybézky pro horni €elist - v 6. tydnu v kazdé
jedno osifikacni jadro)

Maxilla with
4 incisor teeth

Osifikace za¢ind v 6. (- 8.) tydnu

Philtrum of lip

Srust zaklad( v fezdkovém Svu (sutura incisiva) - zanikne po narozeni
Intermaxillary segment

Primary
zbytky rezakového Svu - cca u 50% dospélych
Fused
palatal
MRy plates

process

Maxilla novorozence je nizka, nebot jeSté nema processus alveolaris (rozviji se az v souvislosti s profezavanim docasnych zub() a
zadni ¢ast maxily se dotvafi az s profezavanim stalych stolicek



Vyvoj horni a dolni celisti

Mandibula

Vznika dilem dezmogenné, dilem chondrogenné

Dezmogenniho puvodu je corpus a ramus mandibulae (vyjma kondylu a processus coronoideus) - z mezenchymu uloZzeného
anterolateralné od cartilago Meckeli, osifikace zahajuje v 6. tydnu (2 centra)

Chondrogenni plivod ma condylus mandibulae (chrupavka - 12. t, kost - 20.t.) - a processus coronoideus (chrupavka - 20. t, kost — 32.t.)

Mandibula novorozenci je nizka a vyvoj pokracuje i postnatdlné, kdy se zmensuje Uhel mezi ramus a corpus mandibulae (ze 140-150°
na 120° v dospélosti)

Novorozenec 3 roky 5 roki 20 rokti
L

/ / /
% / Y U
A. 140° 130°
125°
120°




Vyvoj nosu a noshich dutin

Vyviji se z dolniho useku frontalniho vybézku, parovy zaklad — nazdlni plakody - jamky, kazda ohranicena

medialnim a lateralnim nosnim vybézkem

Medialni vybézky migruji medialné a splynou v tzv. intermaxilarni segment

area triangularis processus nasalis

medialis

processus nasalis

nazalni plakoda lateralis

processus
maxillaris

processus
mandibularis

stomodeum

—

E._— Frontal prominence

Medial nasal process

=mm Lateral nasal process

Nasal pit
" a - Maxillary process
-~

we- Mandibular process
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Vyvoj nosu a noshich dutin

Dolni Usek intermaxilarniho segmentu — philtrum

area triangularis processus nasalis

medialis

intermaxilarni segment

processus nasalis zaklad oka

nazalni plakoda

lateralis

area infranasalis
processus
maxillaris processus maxilaris

processus
mandibularis

stomodeum

processus mandibularis

Spicka a hibet nosu - stiedni a horni Usek intermaxilarniho segmentu
Nosni kridla (okraj nosnich direk) z laterdlnich nosnich vybézk

Early 7th week

Nos je zpocatku plochy — proliferuje ventrdlné, ¢imz dojde k jejich vyzvednuti nad Uroven ostatnich vybézku



Vyvojové vady nosu

Vady se vzacnym vyskytem

Samostatné nebo v kombinaci anomaliemi horniho rtu a Celisti popfr. celého
obliceje

Aplazie (ageneze) nosu - nezaloZily se Cichové plakody

Hypoplazie nosu - maly nos s jednou dutinou zalozena pouze jedna Cichova
plakoda

Kombinace s mikrognatii, mikrostomii

Nasoschisis (nares bifides) - stredni rozStép nosu - pokud nesplynou
processus nasales mediales

Rozsah rozstépu variabilni - od meélkého zlabku na apexu az po zdvojeni nosni
prepazky




Atresia introitus nasi (vestibuli nasi) - vestibulum nasi uzavieno vazivovou blankou tvaru nalevky (perzistence epitelovych
zatek, které obturuji nozdry fétu)

Atresia choanarum - obturace jedné z choan (nejcastéji pravé) kosténou ploténkou nebo vazivovou blanou
predpoklada se perzistence oronazalni (bukonazalni) membrany
Castéjsi vyskyt u dévcatek

1: 10 000, autosomalné dominantni dédi¢nost

Ostatni vady: nasus duplex (rhinodynie), proboscis (nos ve tvaru chobotu) - vyskytuje se u ethmocefalie, u niz zaklady oci
splynuly v jedno (synoftalmie, kyklopie)

Figura 3. Foto del recién nacido. Se observa ojo tnico
central, con probéscide, confirmando la etmocefalia.

Veratrum californicum



Rekapitulace vyvoje obliceje

Pfelom 4. a 5. tydne; hlavni morfogenetické déje ukoncéeny v 8. tydnu, mezi 8 - 10. tydnem finalizace rys(
5 oblicejovych vybézki - podklad ektomezenchym, povrchy kryty ektodermem, vybézky od sebe oddéleny zarezy

Proliferace bunék, diferenciace, presuny bunék (migrace) - rast vybézk( a fuze

Frontonasal prominence Maxillary prominence - Mandibular prominence

Pharyngeal
arches:

Stomodeum ;- 1st
\j_‘ . ! -I

Heart prominence 2nd

A A1
24 days
/ P Lens placode
fi \\j//- Nasal placode £
' " Stomodeum —//
Figures obtained from “Before We

28 days edition, 2003".



Kdy oblicejové vybézky srustaiji ?
cca mezi 27. — 45. dnem vyvoje (5. - 7. tyden)
Na konci 4. tydne srUstaji medialni konce mandibularnich vybézk( - dolni reta brada

Koncem 5. tydne - srustaji medialni konce maxilarnich vybézkl s obéma okraji intermaxilarniho segmentu - jednotny
horni ret (zaceleni nazolabialni ryhy)

Koncem 6. tydne sroste na kazdé strané processus nasalis lateralis s horni hranou maxilarniho vybézku (zanikne
okulonazalni / nazolakrimalni / ryha)

Asi v poloviné 7. tydne srostou zadni Useky homolateralnich vybézkd pro horni a pro dolni Celist - zGZeni rima oris

Vyvoj obliceje

https://www.youtube.com/watch?v=FhhWG3XzARY&ab channel=FacultyofDentistry%2CUniversityofToronto

https://www.youtube.com/watch?v=iLbqzTIZ6yA&ab channel=0Osmosis



https://www.youtube.com/watch?v=FhhWG3XzARY&ab_channel=FacultyofDentistry%2CUniversityofToronto
https://www.youtube.com/watch?v=iLbqzTlZ6yA&ab_channel=Osmosis

Frontalni vybézek:

Vybézky pro horni celist:

Vybézky pro dolni celist:

Derivaty vybézku
celo, nos a philtrum

laterdlni usek horniho rtu a horni partie
tvare (infraorbitalni krajina) na kazdé strané

dolni ret, brada a dolni partie tvare na kazdé strané

Zluté - intermaxilarni segm.
modre - laterani nosni vyb.

| - ala nasi

philtrum

dolni ret a brada



Vrozené poruchy vyvoje - definice, terminologie, cetnost, pricCiny

IV e

Vrozené vady jsou hlavni pri¢inou détské mortality - podileji se cca 1/5 umrti

IV e

Pata pric¢ina smrti pred 65. rokem Zivota a hlavni pric¢ina invalidity

Vrozena vyvojova vada (VVV) = porucha zdravi (organu Ci systému) strukturni, funkcni, metabolické,
imunologické nebo behavioralni povahy, ktera vznikla v prenatalni fazi vyvoje jedince

Behavioralni - tykajici se vrozenych defektll chovani (behavioralni teratologie)

Typy:
Velké vady - druha polovina 3. tydne az 8. tydne po oplozeni

Malé vady - lehdi - nezplsobuji Skody na zdravi. Vznikaji v pozdéjsi fazi vyvoje (mikrotie, kratké ocni Stérbiny,
pigmentové skvrny) - vyskyt malych vad spojen s vyskytem vad velkych

Dité s 1 malou vadou ma 3% pravdépodobnost velké vady, 2 malé vady: 10%, 3 malé vady: 20%
Vyskytuji se ve vSech populacich s predikovatelnou incidenci

Rada vykazuje generaéni kontinuitu - tj. pfedavany potomkam



Vrozené poruchy vyvoje - definice, terminologie, cetnost, pricCiny

Teratologie - Sirsi zabér - morfologické projevy (vzorce), obecné priciny vzniku vyvojovych vad, klasifikace
vad, prenatalni projevy vyvojovych vad, diagnostika vad za téhotenstvi, registry vyvojovych vad, sledovani
cetnosti vyvojovych vad v mezinarodni méritku

Klinicka genetika - posuzovani genetického rizika, provadi diagnostiku (v nékterych pripadech i |écbu), ale
hlavné prevenci geneticky podminénych vrozenych vad

U jedincU s rizikovou anamnézou zacina prevence prekoncepcné, pokracuje prenatalné a ddle postnatdlné
(u déti a dospélych)



Terminologie vyvojovych vad

Vrozena vyvojova vada - jakékoliv strukturni, funkcni, metabolické, nebo imunologické postizeni organu ¢i nékteré
Casti téla

Kongenitdlni malformace - strukturni defekty organd, jejich casti (event. urcité ¢asti téla) zplsobené od chybnym
vyvojem

Disrupce (disrumpere - rozlomit, roztrhnout) - strukturni ¢i funkéni defekty organu, jejich ¢asti (event. urcité casti
téla), vyvolané faktory vnéjsiho prostredi béhem plvodné normalné zapocatého vyvoje

Teratogeny (disruptory), Disrupce nejsou dédicné, (1940 — Gregg - virus rubeoly; 1961 - Lenz — thalidomid)

Deformace, deformita (nerozliSuje se zda tézké Ci lehké) - tvarové nebo polohové vady orgdnu nebo casti téla
zpUsobené prukazné mechanickymi pri¢inami - napfr. pes equinovarus (tzv. konska noha) - chodidla v plantarni flexi -
u oligohydramnia

Dysplazie (dys - nespravny, plassein - tvorit) = abnormalni seskupeni (usporadani) bunék ve tkani nebo organu bez
jeho zjevnych velikostnich nebo tvarovych zmén

Dalsi terminy:
Mutilace - zkomoleni, zmrzaceni (pouziva pro pojmenovani vrozenych vad skeletu, vétSinou lehciho razu)

Anomalie - nepravidelnost, odchylka od pravidla-pouziva se k oznaceni tvarové (pocetni) odchylky organu lehciho
razu

Vitium - chyba, vada, kaz - oznaceni se pouziva pro nékteré vrozené vady srdce a cév



Cetnost vyvojovych vad v populaci

Statistické udaje:

2 - 3 % zivé narozenych plodu po 28. tydnu ma néjakou vyvojovou vadu.

U dalSich 2 - 3 % déti se vada zjisti nebo projevi v prvnich letech Zivota (do 5. roku).

tzn. Ze 4 - 6 % déti stejného véku (rocniku) je postizeno jednou nebo vice vyvojovymi vadami

Soucasné nejsou zahrnuty preimplantacni ztraty, které nemusi byt rozpoznany jako gravidita

Podle incidence (Cetnosti vyskytu) Ize VVV délit:

Vrozené vady s vysokou frekvenci (1:200 az 1:400 porod)

Vrozené srdecni vady, drobné skeletni mutilace (napf. chybéni clanku prstu)

Vrozené vady se stredni frekvenci (1:500 azZ 1: 3000 porod)

Rozstépové vady rtu a dutiny Ustni, stendzy a atrézie jicnu a stfeva, rhachischisis, anencephalie, hydrocehalus, vrozené
vady mocové-pohlavniho ustroji, Downiv syndrom

Vrozené vady s nizkou frekvenci (1:10 000 porod()

Vrozené vady dychaciho a kozniho ustroji, kombinované skeletni vady



Individualni vyskyt VVV

existuji 3 typy vyskytu u jedince:

Vyskyt pouze jediné vady

Vyskyt spolecnych sestav vad, u nichz je znama pficCina, typ dédi¢nosti a riziko

Sestavy = syndromy
(napt. Downliv syndrom - trisomie 21. chromosomu (1:800 narozenych)

Télesné malformace: brachycephalie (mensi zplosténa hlava) plochy koren nosu, Sikmé ocni Stérbiny s kozni rasou ve
vnitinim koutku oka (epikantus), kratky a Siroky krk, protruze jazyka, klinodaktylie mali¢cku (malformace stt. ¢lanku prstu),
velkd mezera mezi palcem na nohou a ostatnimi prsty, neprerusena pri¢na ryha na dlani (tzv. opici ryha), vrozené srdecni
vady + retardace dusevniho vyvoje

Asociativni vyskyt vad - nendhodny vyskyt 2 a vice vad dohromady, u nichz neni zatim znama vyvolavajici pricina

(asociace VACTERL - vertebral, anal, cardiac, tracheo-esophageal, renal, imbs anomalies)



Kritické periody vyvoje

Obdobi, béhem nichz vyvijejici se organy vykazuji vyssi citlivost vici pusobeni teratogend a kdy je vznik vyvojové vady nejpravdépodobnéjsi
Pro jednotlivé orgdny znamy: napf. u mozku a michy - 16. az 36. den, u srdce 19. az 38.den, pro oko 22. az 50. den apod.

preembryo
1 2

embryonalni obdobi (v tydnech)
3 4 5 6 7 8

_ __ostétl; i:lady srd;

fetalni obdobi (v mésicich)
4 5 6 7 8 9

retardace a ostatni vady CNS

ostatni vady oka

osia?ni Qady ucha
ostatni tﬂﬁe}vé va_ld;

odumreni - : = ———
preembrya zevni pohlavni orgény - a
Bl vysoce citlivé obdobi . malo citlivé obdobi
(vznik tézkych vad vyvoje) (vznikaji lehke vady nebo funkéni defekty)

zkratky: DAp = ductus arteriosus patens ~ DSs= defekt sifoveho septa DSs = defekt komorového septa
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