
fmx_T3RoZXJNaXJyb3Jz

中华口腔医学杂志 2021年11月第 56卷第 11期 Chin J Stomatol, November 2021, Vol. 56, No. 11
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【摘要】 唇腭裂的预防、产前诊断以及产后治疗是一个需要多学科参与的综合治疗过程，涉及多

个学科和专业，各专业的干预时间常有交叉和重叠，专业干预和治疗顺序对最终治疗效果影响较大。

同时，在国家生育政策改变的前提下，唇腭裂家庭的再生育干预等诊疗行为，应得到从孕前、产前到产

后的全链条干预与重视。目前仍存在针对唇腭裂的干预与治疗脱节，唇腭裂家庭的生育干预开展不

均衡等现状，需对上述行为进行总结和规范，因此，本文提出了多专业综合防治唇腭裂的多学科协作

诊疗流程。经过唇腭裂多学科协作诊疗专家组讨论，该专家共识主要对唇腭裂产前、产后、婴幼儿期、

青少年期、成年期、再生育阶段的多学科诊疗的学科组成、资料准备、诊疗内容、一般治疗、手术治疗、

诊疗记录的人员、时间、技术要点等进行梳理，规范该操作流程，为唇腭裂患者提供全方位、全链条一

体化的诊疗体系。
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【Abstract】 The prevention, prenatal diagnosis and postnatal treatment of cleft lip and
palate form a comprehensive treatment process requiring multidisciplinary participation.
Prevention and treatment of cleft lip and palate involve multiple disciplines. The timing of
professional intervention often cross and overlap, intervention and the sequence of treatment had a
great influence on the outcome of the treatment. In the meantime, under the premise of the change
of national fertility policy, the reproductive needs of families with cleft lip and palate, such as fertility
intervention and diagnosis etc., should be paid attention to through the whole chain of pre‑pregnant,
prenatal and post‑natal interventions. Therefore, this paper proposes a multidisciplinary treatment
process for the comprehensive diagnosis and treatment of cleft lip and palate. It primarily combs
and standardizes the discipline composition, data preparation, consultation contents, personnel,
time and technical points of the consultation records of the multidisciplinary treatment in antenatal,
postnatal, infant, adolescent, adult and reproductive stages of cleft lip and palate.
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唇腭裂是我国常见的出生缺陷畸形之一，在新

生儿中的发病率为 1/700~1/500［1］。唇腭裂是一种

复杂疾病，其病因涉及遗传因素、环境因素以及二

者之间的相互作用［2］。唇腭裂不仅表现出面部解

剖结构的畸形，还可引起一系列的生理功能障碍，

诸如吞咽、发音、心理等，严重影响我国的人口出生

质量和患儿的生命质量［3］。

唇腭裂的预防、产前诊断以及产后治疗是需要

多学科参与的综合治疗过程。但目前国内各级医

疗单位在实际工作中仍存在较多问题，例如，有唇

腭裂家族史家庭的孕前干预、高危人群的备孕指

导、唇腭裂胎儿产前评估理念不统一、相关学科介

入时机不明确、患儿出生后治疗效果不明确以及唇

腭裂家庭的再生育等问题。因此，有必要开展以唇

腭裂畸形为核心的孕前‑产前‑产后多学科诊疗，建

立相对规范的综合诊疗流程，为唇腭裂畸形家庭提

供全方位、全链条一体化的就医指导，同时也为各

唇腭裂治疗中心提供参考。四川大学华西口腔医

院牵头联合国内多位专家，形成唇腭裂多学科协作

诊疗专家组，经过充分讨论后提出唇腭裂孕前‑产
前‑产后诊治多学科诊疗（multidisciplinary team，

MDT）专家共识，以利于各级医疗单位规范开展唇

腭裂畸形的干预、诊断及治疗，从而提高唇腭裂综

合诊疗水平。

唇腭裂的分类与产前诊断

1 定义

唇腭裂是指唇部及腭部以裂开为主要临床表

现的发育畸形，是颅面部最常发生的一种先天性出

生缺陷。

2 分类

依据国际疾病分类（ICD‑10）目录，将唇腭裂分

为唇裂、腭裂、唇裂伴腭裂。仅累及唇、腭部的唇腭

裂为非综合征型唇腭裂（non‑syndromic cleft lip
with or without cleft palate，NSCL/P）；合并其他身体

畸形或发育迟缓的唇腭裂称为综合征型唇腭裂

（syndromic cleft lip with or without cleft palate，SCL/P），

包含 van der Woude综合征、Treacher‑Collins综合

征、腭‑心‑面综合征及21三体综合征等。

3 畸形严重程度的判断

3.1 畸形累及范围

NSCL/P仅表现为唇裂、腭裂、唇裂伴腭裂，可

累及单侧或双侧，双侧畸形程度大于单侧，后期治

疗难度明显大于单侧。SCL/P不仅累及面部，还可

累及其他部位，如心脏、四肢、脑部等器官或部位。

3.2 影像学检查

孕中期胎儿超声检查是最早诊断唇腭裂且最

重要的检查方法。在孕中期第 20~24周，经腹部超

声检查可明确诊断绝大多数唇腭裂畸形。但对于

不伴唇裂的单纯腭裂，产前诊断十分困难。腭裂分

为原发腭裂（包括牙槽突裂）和继发腭裂，牙槽突裂

可能通过超声观察到，但其他类型的腭裂由于裂隙

位置深，影像重叠，难以确诊，可附加胎儿MRI检
查。超声除对唇腭裂进行诊断外，同时还可对心

脏、四肢等畸形进行诊断，有助于医师对 SCL/P的
判断［4‑6］。还需注意的是，产前超声发现的唇腭裂

类型与患者出生后临床诊断的唇腭裂类型可能不

一致［7］，因此在临床超声检查结果中仅描述目前发

生的异常，并告知患者及家属存在差异的可能性。

另外在实践中，孕妇腹壁脂肪或瘢痕、胎儿体位、羊

水过多或过少等均可制约对胎儿面部的观察，可能

造成假阴性结果。

3.3 实验室检查

SCL/P常存在染色体和基因异常，孕期可通过

分子诊断技术如细胞遗传学检查等有创产前检查

技术进行染色体异常和致病基因的筛查［8‑9］。

产前阶段MDT

1 检查时机

产前阶段主要指妊娠后至妊娠 26周以前，尤

其是妊娠20~24周行胎儿系统超声检查阶段。

2 必要性

随着产前检测技术的不断提高，唇腭裂畸形在

孕中期的检出率增高，但对于腭裂及 SCL/P的判断

仍存在很大困难，产前阶段MDT有助于 SCL/P的鉴

别诊断。
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3 适应证

孕期发现胎儿有唇腭裂畸形，经首诊医师评估

后，符合以下条件之一者即可发起MDT：①除唇腭

裂以外合并 2个及以上器官畸形；②核型分析显示

染色体数量异常；③核型分析显示染色体结构异

常；④遗传学检查发现致病基因突变。

4 学科组成

此阶段开展的 MDT主要由产前诊断医师发

起。组成学科包括产前诊断中心、产科、儿科、口腔

颌面外科、护理学科、心理学科、医学遗传学、伦理

学家以及社会工作者等。

5 讨论重点

合并多器官畸形的胎儿是否需要产前人工干

预及干预的时间；该胎儿出生后的治疗计划以及喂

养指导方案。

6 资料准备

准备患者的一般资料（详细病史、既往生育史、

家族史等）、影像学资料（超声、MRI等）及实验室检

查资料（产前诊断如染色体核型分析、拷贝数变异

检测、全外显子测序及全基因组测序等分析结果）。

7 诊疗记录

需记录进行产前诊断孕妇的姓名、年龄、孕周、

超声诊断、分子诊断的类型及结果、参与诊疗的专

家及讨论内容、诊疗结论、讨论日期。

8 产前MDT建议

产前筛查出唇腭裂畸形者，首诊医师对唇腭裂

畸形严重程度进行判断，尤其是对合并其他严重畸

形的胎儿进行判断，是否需纳入 MDT。不符合

MDT适应证者建议进行遗传咨询是否继续妊娠；

出现指征即可开展MDT。对预计出生后可能具有

严重功能障碍的胎儿，诊疗专家应给出相应的处理

意见，包括妊娠结局的选择、继续妊娠的风险以及

孕期干预的措施、时间等，若就诊单位无后续干预

治疗条件，建议转入具有相应治疗及干预资质的医

院治疗。

产后阶段MDT

1 范围

产后阶段指唇腭裂患者出生后至成年的整个

阶段。

2 必要性

唇腭裂产后治疗是唇腭裂全链条干预治疗的

重点，目的是提高唇腭裂患者的生存率及生命质

量，治疗过程涉及多学科协作，该诊疗流程的设立

是整合现有的医疗资源，为复杂畸形或存在治疗困

难的患者提供便捷而有利的治疗流程，减轻患者因

分散治疗带来的医疗负担。

3 学科及人员组成

学科包括口腔颌面外科、整形外科、儿科、耳鼻

喉科、麻醉科、言语病理学科、语音矫治科、影像科、

口腔正畸科、口腔修复科、护理学、心理学科、医学

遗传学科、医学伦理学家以及社会工作者等。

依据唇腭裂不同的治疗阶段由相应科室进行

MDT讨论，首诊医师进行病例汇报，所有参与MDT
讨论的医师均应具有副高级以上职称，具备独立诊

断和治疗能力以及较高学识和技术水平。

4 唇腭裂序列治疗MDT资料准备

4.1 详细病史

包含既往生育史、家族史、体格检查、心电

图等。

4.2 影像学资料

包括胸部X线片、头颅正侧位X线片、心脏彩

超等。

4.3 实验室检查结果

包括血常规、凝血指标、生化检查和感染性标

志物检查等。

5 唇腭裂的分期治疗

5.1 婴幼儿期的唇腭裂MDT
唇腭裂患儿首次就诊后应组织专家对患儿进

行全面检查、讨论，制订个体化的序列治疗计划和

治疗时间表，诊疗内容应包含一般治疗（包括营养

评估与干预、听力筛查、术前正畸治疗方案、早期语

言能力评估及心理干预）和唇/腭裂手术整复方案。

5.1.1 营养评估与干预

唇腭裂患儿的喂养存在一定难度，医师需指导

其家属掌握正确喂养方法，详细记录患儿每天的进

食情况，了解其营养状况［10］。

5.1.2 听力筛查

定期进行听力筛查，3岁前建议每半年进行一

次听力检查；4岁后建议添加纯音测听，避免因中

耳感染性或非感染性炎症导致听力下降［11］。

5.1.3 术前正畸

术前正畸治疗对手术治疗的贡献度目前尚有

争议，但通过术前矫形治疗有助于改善上颌骨段的

位置，减少裂隙宽度［12］。

5.1.4 心理干预

该阶段的心理干预主要针对患儿父母，采取方
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式包括问卷评估、心理访谈及催眠放松治疗等［13］。

5.1.5 早期语言能力评估

应在患儿 4岁左右完成，依靠专业语音评估师

进行判听及诊断［14］。

5.1.6 唇裂修补手术

第一次唇裂修补手术建议在患儿 2~6月龄，体

质量≥5.0 kg，血红蛋白大于 100 g/L，且近 2周内无

感冒、腹泻等症状［15］。手术术式可选择新旋转推进

法、旋转推进法（Millard‑Ⅰ、Ⅱ、Ⅲ）、Mohler术式、

下三角瓣法等［15‑18］。

5.1.7 腭裂修补手术

手术时机建议在患儿6~12月龄，体质量≥9.0 kg，
血红蛋白大于 100 g/L，且近 2周内无感冒、腹泻等

症状。手术术式可选择改良SF（Furlow‑Sommerlad）
术 式 、Furlow 术 式 、Sommerlad 术 式 及 兰 氏

法等［15‑16，19‑21］。

5.1.8 诊疗记录

记录患儿的身体发育指标、营养状态、手术治

疗时间、听力筛查状况等，诊疗专家依据患儿的畸

形特点、临床表现制订个性化治疗计划和治疗

建议。

5.1.9 婴幼儿期唇腭裂MDT建议

唇腭裂患儿的首次MDT非常重要。针对某些

特殊治疗，若就诊单位无干预、治疗条件，应积极转

院治疗以保证患儿的手术安全及治疗效果。

5.2 青少年时期的唇腭裂MDT
青少年时期的治疗重点包括一般治疗（语音

及腭咽闭合功能的评估、语音训练、正畸治疗及

心理评估与治疗）和手术治疗（牙槽突裂植骨、唇

裂术后鼻唇畸形的评估与治疗及腭裂术后的

评估）。

5.2.1 语音治疗

在患儿语音发育完成后开始对患儿进行语音

及腭咽闭合功能的评估，包括主观评估和客观评估

两个部分，一般在 4岁以后完成；对存在不良发音

习惯的患者，应该适时接受语音训练，矫正代偿性

不良语音习惯［14］；对存在腭咽闭合不全时，应依据

评估结果选择合适的术式。

5.2.2 正畸治疗

一方面矫正错 畸形，一方面为牙槽突裂植骨

手术和植入骨的成活创造条件［12］。

5.2.3 心理治疗

青少年的生长发育迅速，外界环境对其影响较

大，需特别关注其心理发育，防治精神、性格和行为

异常等问题［13］。

5.2.4 牙槽突裂植骨

牙齿萌出时间是牙槽突裂植骨时机选择的重

要参考因素，多选择在尖牙萌出（9~11岁）前进行

植骨，可选择自体骨移植或人工骨移植［15‑16］。

5.2.5 唇裂术后鼻唇畸形的评估与治疗

唇裂术后继发畸形表现多样，一般表现为唇

弓不齐或缺失、鼻底塌陷、人中嵴和人中凹不明显

并向裂隙侧偏斜，以及上唇过紧和瘢痕粗大等［22］；

二期畸形的整复术式应依据患者的畸形特点进行

个性化设计［23］。

5.2.6 腭裂术后的评估

存在腭咽闭合不全时，应根据语音评估结果选

择合适的手术方式，如腭再成形术、咽成形术等［14］，

术后需再次评估治疗效果。

5.2.7 诊疗记录

记录患者治疗前的容貌、颌骨和 关系，描述

和评估患者语音、听力和心理状态，记录患者的继

发畸形特征、正畸治疗情况、诊疗专家提出后续治

疗计划及就诊时间。

5.2.8 青少年时期唇腭裂MDT建议

青少年时期唇腭裂的治疗重点包含继发畸形

矫治、语音及腭咽功能评估、错 畸形矫治，但其治

疗时机及治疗计划的选择存在差别，需适时经过多

学科诊疗为复杂继发畸形患者提供个性化的治疗

方案，如针对腭咽闭合不全的手术治疗、牙槽突植

骨前的正畸矫治及青春期的心理干预等。

5.3 成年期唇腭裂MDT
成年期唇腭裂患者的面部及牙颌部发育均已

成熟，各项治疗已基本完成，该阶段的MDT主要对

整个治疗过程的疗效进行评估，若某些方面仍存在

明显问题，则制订相应的个性化治疗计划，以达到

比较理想的治疗效果。

5.3.1 一般治疗

唇腭裂治疗效果评价从外形、功能和心理三方

面综合评估［22］。成年期的唇腭裂患者更易表现出

焦虑、抑郁情绪及各种躯体症状，可采用心理治疗，

严重的心理障碍则需配合药物治疗［13］。

5.3.2 手术治疗

当患者上颌骨发育受限严重，单纯的正畸治疗

无法达到理想咬合关系时，可考虑正畸‑正颌联合

治疗，临床常采用上颌骨 Le Fort Ⅰ型截骨前徙

术［16，22］。序列治疗后可能仍存在一些鼻唇软组织

畸形问题，可通过手术进一步改善，包括赝复体植
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入、注射微整形等。

5.3.3 诊疗记录

记录唇腭裂患者的整个治疗过程以及疗效评

估结果、患者面部形态、心理状态、语音情况等，诊

疗专家依据患者目前的畸形特点、整复难度以及预

后情况，提出后续治疗建议。

5.3.4 成年期MDT建议

主要以术后效果评估为主，综合分析患者整个

治疗过程及目前存在的继发畸形表现，结合患者的

个人意见，补充个性化的治疗内容并制订具体治疗

计划。

唇腭裂畸形的影响并非只是解剖形态方面，还

有畸形所造成的生理功能异常，心理及社会交际适

应等问题。唇腭裂的治疗早已不再是单纯的手术

修复，而是以外科修复为主的序列治疗，按照一定

时间顺序进行多学科的合作治疗（图 1），充分发挥

MDT的优势。

生育/再生育阶段的MDT

1 范围

指育龄夫妇已有怀孕计划，并准备怀孕的

阶段。

2 适应证

经首诊医师评估，符合以下条件之一者即可开

展多学科诊疗：①具有明确的家族遗传性疾病；

②已生育或曾孕育过唇腭裂患儿，该唇腭裂患儿经

遗传学诊断为染色体异常；③夫妻双方存在染色体

异常。

3 学科及人员组成

学科组成包括医学遗传学、生殖医学科、医学

伦理学以及计划生育科等。该阶段的MDT主要由

医学遗传学科专家发起，参与人员根据相应职能进

行分配，包括诊疗牵头人、诊疗组织协调员（医院职

能科室）和诊疗专家等。

4 开展再生育咨询MDT资料准备

详细病史（包含既往生育史及家族史）、已生育

唇腭裂患者的照片、诊断证明（包括已生育患者及

其父母的分子诊断结果）等。

5 优生优育的宣传及指导

倡导健康的生活习惯，如戒烟、戒酒、作息规

律、规范用药、避免有毒有害物质的接触等；补充叶

酸；规范的产前检查等［24‑26］。

6 植入前遗传学诊断（preimplantation genetic
diagnosis，PGD）

针对某些单基因病、基因组病和染色体病等导

致胎儿严重畸形的遗传病，可考虑采用现代生殖技

术如试管婴儿及 PGD，预防严重出生缺陷的

发生［27］。

7 诊疗记录

需记录参与多学科诊疗的育龄妇女姓名、年

龄、再生育讨论指征、既往唇腭裂患儿的分子诊断

结果、诊疗专家姓名、讨论内容以及讨论结果。

8 MDT讨论重点及建议

生育/再生育阶段的重点在于确定先天畸形的

遗传特点以及是否存在家族聚集性问题，主要由医

学遗传学专家负责，部分家庭已有患者确定遗传学

病因，应当进行多学科诊疗，讨论是否需要进行试

管婴儿及PGD帮助其再生育。

MDT资料的管理及患者的随访

所有进行MDT的患者资料应进行统一管理，

按照制定的治疗计划，定期进行电话随访。

1 产前阶段

主要采取电话随访其后续的妊娠结局并对其

进行孕期指导。

2 出生后的复诊安排

唇裂患者术后 1年应进行复诊，

评估唇部术后恢复效果；腭裂患者

在一般在 5岁左右进行复诊，对其进

行语音及腭咽功能评估；5~6岁可进

行鼻唇畸形的早期评估与治疗，有

助于改善容貌后的身心健康；其余

阶段的术后复诊安排在术后 1年左

右复诊［28］。

3 生育阶段的复诊
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图1 出生后唇腭裂患者的多学科诊疗管理流程
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生育/再生育阶段行PGD胚胎移植后获得继续

妊娠的患者，需进行持续性的随访及加强产前检

查，孕中期需行侵入性产前诊断以明确胎儿的基

因型。

总之，唇腭裂是一个是既包含解剖结构畸形，

又包含生理功能异常以及心理异常的出生缺陷，其

治疗过程复杂且治疗时间漫长。从患者胎儿期检

查发现到治疗结束需要涉及产前诊断中心、儿科、

口腔颌面外科、整形外科、口腔正畸科、语音治疗学

科、心理学科、医学遗传学、计划生育学科等多学科

协作，充分发挥MDT的优势，一方面降低唇腭裂患

儿的出生率，另一方面可进一步提高唇腭裂畸形的

整复效果。
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用文献，不加评论和解释。英文摘要应包括题名、作者姓名（汉语拼音，姓首字母大写，名首字母大写）、单位名称、所在城市名、

邮政编码及国名。应列出全部作者姓名，如作者工作单位不同，应列出全部作者的工作单位。中文摘要一般不超过 500个汉

字，英文摘要为600个实词左右。英文摘要一般与中文摘要内容相对应，但为了对外交流的需要，可以略详细些。
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