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STRESZCZENIE

Rozszczep skosny twarzy, typ 3, 4 i 5 zgodnie z klasyfikacjg Tessiera, jest szczegdlnie rzadka wrodzong anomalig
wsréd wszystkich rozszczepow czesci twarzowej czaszki. Jest to ciezka wada wrodzona wymagajaca wielu specja-
listycznych operacji rekonstrukcyjnych oraz poézniejszej diugotrwatej i kompleksowej opieki nad chorymi, ktérej

koniecznos¢ podkreslono w niniejszej pracy.

Stowa kluczowe: rozszczepy twarzowo-czaszkowe, sko$ny rozszczep twarzy, Tessier typ 3, 4, 5, leczenie ortope-

dyczno-chirurgiczne.

ABSTRACT

Oblique facial cleft, Tessier types 3,4 and 5, is an extremely rare congenital anomaly of all facial clefts. This severe mal-
formation requires many professional reconstruction surgeries and long-term post-surgical management, necessity of

which was emphasized in this article.

Keywords: craniofacial clefts, oblique facial cleft, Tessier cleft types 3, 4, 5, ortho-surgical treatment.

Wstep

Rozszczepy twarzowo-czaszkowe stanowig sze-
rokie spektrum malformacji o duzej ré6znorodno-
$ci form. Mimo wieloletniej historii prac nad pro-
blematyka rozszczepdéw, wiele zagadnien weciaz
pozostaje nie w petni wyjasnione. Taka szczegél-
nie rzadka wadga rozwojowaq jest skosny rozszczep
twarzy, stanowi on 0,24% wszystkich rozszczepow
czesci twarzowej czaszki [1].

Klasyfikacja

Literatura przedstawia réozne metody ich klasyfika-
¢ji, ktére w odmienny sposéb systematyzujg sko-
$ne formy rozszczepu twarzy. Morian w 1886 roku
wyréznit trzy typy rozszczepow: typ | ustno-noso-
wy, typ Il ustno-oczny ze szczeling rozszczepowa
pomiedzy siekaczem bocznym i ktem oraz typ llI
ustno-oczny ze szczeling za ktem [2]. W 1962 roku
American Association of Cleft Palate Rehabilitation
(AACPR) zaproponowato nowy podziat na rozsz-
czepy: wyrostka zuchwowego, nosowo-oczne, ust-
no-oczne i ustno-uszne. Boo-Chai rozbudowat te
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klasyfikacje przez podziat grupy rozszczepéw ust-
no-ocznych na typ | mezjalny i typ Il dystalny [3].
Obecnie najpowszechniej stosowana jest zapropo-
nowana w 1976 roku klasyfikacja Tessiera [4]. Jest
to numeryczna klasyfikacja anatomiczna oparta
na ocenie szczeliny rozszczepu wzgledem osi po-
srodkowej ciata oraz osi taczacej centralne punkty
oczodotéw — Rycina 1.

W 2008 roku Fearon uznat system Tessiera za
nadmiernie opisowy z perspektywy chirurgii prak-
tycznej. Zaproponowana przez niego klasyfikacja
oparta na planowaniu chirurgicznym wyroéznita
cztery typy rozszczepoéw oraz, w odréznieniu od
klasyfikacji Tessiera, nie zawiera innych deformacji,
czesto wspodtistniejacych z rozszczepem, takich jak
aplazje, hipoplazje i hiperplazje [5]. Skosne rozsz-
czepy twarzy opisywane sg jako Tessier 3, 4 oraz
5; typy te obejmuja dno oczodotu i nazywane sa
takze oczodotowymi. Jesli rozszczep przedtuza
sie powyzej osi faczacej centralne punkty oczodo-
téw opisywany jest przez dwie liczby, tworzac typy
3-11, 4-10, 5-9. Typy wedtug Tessiera odpowiada-
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Rycina 1. Klasyfikacja numeryczna opracowana przez Tessiera

Figure 1. Numerical classification developed by Tessier

ja kolejno typom |, I, Il wedtug Moriana [6] oraz
typowi lll wedtug Fearona [5]. Rozszczep nosowo-
-oczny (Tessier 3) charakteryzuje sie najbardziej
mezjalnie potozona szczeling rozszczepowa, roz-
ciagajacy sie od ust poprzez nos do powieki dol-
nej i oczodotu, znieksztatconymi, przemieszczony-
mi do gory skrzydetkami nosa oraz nieprawidtowo
wyksztatconym przewodem nosowo-tzowym. Typ
| rozszczepdw ustno-ocznych (Tessier 4) przebiega
przez bruzde nosowo-wargowa do wewnetrzne-
go kata oka lub powieki dolnej. Typ Il rozszczepdw
ustno-ocznych (Tessier 5) rozcigga sie od kata ust
do bocznego kata oka badz szczeliny w powiece
dolnej. Rozszczepy ustno-oczne wystepuja dwa
razy czesciej niz rozszczepy nosowo-oczne. Sko-
$ne rozszczepy twarzy cechujg sie kliniczna rézno-
rodnoscia, obecnoscig form czesciowych i catkowi-
tych; obustronnos$¢ obserwowana jest w 20-35%
przypadkdw, z r6znym zaawansowaniem rozszcze-
pu po kazdej ze stron [3]. Morfologia rozszczepéw
moze by¢ wyttumaczona na podstawie rozwoju
embriologicznego twarzy. Rozszczepy pierwotne,

20 PRACA POGLADOWA

Tessier 3 i 7, powstaja, jesli do zaburzenia dojdzie
przed scaleniem wyrostkéw w fazie 17 mm odle-
gtosci siedzeniowo-ciemieniowej (crown-rump
length - CRL). W rozszczepach tych dochodzi do
zaburzenia formowania kanatu fzowego. Jesli prze-
rwanie prawidtowej embriogenezy ma miejsce po
zamknieciu ektodermy i wyksztatceniu kanatu tzo-
wego w stadium 60 mm CRL, powstaje rozszczep
wtorny, czyli Tessier typu 1,4, 5, 6, 8,9, 10, 13 lub
14 [6].

Leczenie chirurgiczne i ortopedyczne

Kazdy typ rozszczepu skosnego twarzy dotyczy
odmiennych struktur czesci twarzowej czaszki,
stad konieczno$¢ stosowania zréznicowanego po-
dejscia w terapii chirurgiczno-ortopedycznej. Roz-
szczep Tessier 3 (w postaci petnej) obejmuje czer-
wien wargowg wargi gornej, skrzydetko nosa, co
powoduje brak przedsionka jamy ustnej w tym
odcinku. Nastepnie szczelina rozszczepu przebie-
ga przez sciane boczna nosa az do przysrodkowe-
go kata oka, przysrodkowo w stosunku do punktu
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tzowego dolnego. Moze wystapic takze rozszczep
niepetny, czesciowy obejmujacy tylko warge gérna
itd. Dodatkowo temu typowi rozszczepu towarzy-
szg: szczelina powieki dolnej oka, przemieszczenie
ku dotowi przysrodkowego kacika oka, mikroftal-
mia, hiperteloryzm, rozszczep przysrodkowej scia-
ny oczodotu, rozszczep podniebienia twardego
i wyrostka zebodotowego szczeki [7, 8]. Najczesciej
pierwsza operacja chirurgiczng przeprowadzong
w okresie niemowlecym jest korekta powieki dol-
nej oka, zapobiegajaca rozwojowi zapalenia ro-
goéwki. Zabieg chirurgiczny polega na uniesieniu
powieki dolnej do poziomu, ktéry odpowiada
przysrodkowemu katowi oka [9]. Drugi etap lecze-
nia chirurgicznego polega na zoperowaniu kom-
ponenty wargowo-nosowej rozszczepu. W wieku
niemowlecym wykonywana jest operacja pier-
wotnego zamkniecia rozszczepu wargi [7]. Ostat-

nim etapem leczenia chirurgicznego u pacjentow
z rozszczepem sko$nym twarzy jest przeszczep au-
togenny kosci, gdy pacjent osiggnie wiek co naj-
mniej 5 lat. Osiggniecie przez pacjenta wymagane-
go wieku zmniejsza ryzyko resorpcji przeszczepu
oraz zapewnia wystarczajacg ilos¢ tkanki kostnej
dostepnej dla chirurga do pobrania. Jednakze
wczesniejsze wykonanie przeszczepu autogen-
nego moze by¢ konieczne w przypadku szerokiej
szczeliny rozszczepu [9].

Rozszczep Tessier 4 obejmujacy czerwien war-
gowa wargi goérnej rozpoczyna sie bocznie od linii
posrodkowe]j wargi. Przebiega bocznie w stosun-
ku do $ciany bocznej nosa, przebiegajac ku gorze
i bocznie az do dolnej powieki oka, przysrodkowo
w stosunku otworu podoczodotowego, przysrod-
kowo w stosunku do punktu tzowego dolnego -
Ryciny 2 3.

Rycina 2. Twarz dziecka z rozszczepem skosnym Tessier 4 w 19 miesigcu zycia i w wieku kilku lat
Figure 2. A child face with a Tessier 4 oblique cleft at 19 months of age and at several years of age

Rycina 3. Dokumentacja radiologiczna ukazujagca przebieg rozszczepu
Figure 3. X-ray documentation showing the course of the cleft
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Nos jest maty o zapadnietym grzbiecie. Punkt
tzowy dolny nie odprowadza tez, poniewaz taczacy
sie z nim przewod tzowy dolny uchodzi do nieupo-
wietrznionej zatoki szczekowej [10]. Dodatkowo
rozszczepowi Tessier 4 moze towarzyszy¢: wywi-
niecie na zewnatrz powieki dolnej oka, zmetnienie
rogowki, zapalenie rogéwki, mukocele przewodu
tzowego dolnego, brak upowietrznienia i pofa-
czenia zatoki szczekowej z jama nosowa, hipopla-
stycznos¢ brzegu dolnego oczodotu, catkowity lub
czesciowy brak $ciany dolnej oczodotu, rozszczep
przysrodkowej $ciany oczodotu, hiperteloryzm,
rozszczep podniebienia twardego i wyrostka ze-
bodotowego szczeki[11]. Wczesne operacje majace
na celu odbudowe dolnej $ciany oczodotu poprzez
autogenny przeszczep sg konieczne, gdy pozba-
wiona podparcia kostnego gatka oczna jest tak
znacznie obnizona, ze nie jest mozliwa jej ochro-
na przez gérng powieke. Podobnie jak w przypad-
ku rozszczepu Tessier 3, mozliwe jest wyrdznienie
trzech komponent: wargowej, powiekowej oraz
zwigzanej z nosem, ktére nalezy operowac. W roz-
szczepie Tessier 4 istotny problem stanowi brak
potaczenia przewodu tzowego dolnego z jama no-
sowg. Przed rozpoczeciem zabiegu konieczne jest
sprawdzenie droznosci tego przewodu, poniewaz
u czesc pacjentéw uchodzi on na bocznej Scianie
nosa [10].

Rozszczep Tessier 5 rozpoczyna sie od wyrost-
ka zebodotowego szczeki w okolicy zebéw przed-
trzonowych, szpara rozszczepu przebiega zawsze
dystalnie w stosunku do kta i bocznie w stosunku
do otworu podoczodotowego, siegajac do dolnej
powieki w jej srodkowej czesci [12]. Sciana dolna
oczodotu, podobnie jak w Tessier 3 i 4, ulega rozsz-
czepowi. Do dodatkowych objawéw zaliczane sa:
mikroftalmia, makrostomia, rozszczep podniebie-
nia twardego oraz hipoplazja przedniego odcinka
szczeki [8, 11].

Rozszczepy Tessier 3 i 4 sg rzadkie, wykazu-
ja one szerokie spektrum objawéw klinicznych,
w zwigzku z tym trudno jest chirurgom zdoby¢
doswiadczenie w tych przypadkach, stad nadal
podkresla sie, ze leczenie chirurgiczne musi by¢
zindywidualizowane, ale oparte na klasycznych za-
sadach rekonstrukcyjnych, czyli przywrdceniu cia-
gtosci tkanki trzech miekkich komponentéw (war-
gi, nosowo-skrzydtowej i powieki) do ich wiasciwej
anatomicznej lokalizacji [13].

Podsumowanie

Skosny rozszczep twarzy jest ciezkg anomalig wy-
magajaca wielokrotnych ztozonych operacji re-
konstrukcyjnych. Cele zaopatrzenia chirurgiczne-
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go wszystkich typow rozszczepu skosnego twarzy
to zamkniecie rozszczepu wargowo-szczekowego,
rekonstrukcja powieki dolnej, repozycja bocznego
kata oka oraz rekonstrukcja ciggtosci szkieletowej
z zastosowaniem przeszczepow kostnych. Plano-
wanie leczenia chirurgicznego i ortodontycznego
musi uwzglednia¢ takie czynniki jak: wiek pacjen-
ta, mozliwe powikfania, potrzeby i oczekiwania,
zaréwno pacjenta, jak i jego rodziny. Diagnostyka,
wieloletni proces leczenia i opieka pooperacyjna
winna opierac¢ sie na kompleksowej wspotpracy
specjalistéw wielu dziedzin medycznych. Takie ho-
listyczne prowadzenie pacjenta i dlugoterminowa
opieka jest niezwykle wazne pod wzgledem reali-
zacji celéw stawianych w aspektach rehabilitacji,
funkcjonalnosci, estetyki oraz rozwoju psychicz-
nego i spotecznego. Pomimo wieloletniej historii
medycznej prac na temat leczenia skosnego rozsz-
czepu twarzy, jego skutecznos$¢ nie jest w petni za-
dowalajaca, a zycie oséb dotknietych malformacja
niejednokrotnie bardzo utrudnione.

Whiosek

Zaréwno w przypadku Tessier 5 jak i 3 czy 4 najwaz-
niejszg sktadowa leczenia chirurgicznego jest za-
bezpieczenie pacjenta przed nieodwracalng utra-
ta wzroku spowodowana narazeniem rogowki na
dziatanie czynnikéw srodowiska zewnetrznego.
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