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STRESZCZENIE

Rozszczep podniebienia to najczestsza wada rozwojowa twarzowej czesci czaszki, ktéra w istotny sposéb wptywa
na zaburzenia morfologii i funkcji uktadu stomatognatycznego. W zaleznosci od objetych struktur, wada ta moze
miec rézny stopien nasilenia i obraz kliniczny. Do powstania wady dochodzi juz w okresie wczesnej embriogenezy,
podczas tworzenia sie poszczegdlnych struktur twarzowej czesci czaszki, a konsekwencje jej wystapienia, wiekszosci
pacjentéw, towarzysza przez cate zycie. Nie ulega watpliwosci fakt, iz osoby, u ktérych stwierdzono rozszczep, powin-
ny zostac objete szczegdlng opieka lekarska, ktéra uwzgledniataby ich wielospecjalistyczne potrzeby lecznicze.
Celem niniejszej pracy jest usystematyzowanie i przedstawienie aktualnej wiedzy na temat zmian w budowie twa-
rzowej czesci czaszki oraz ich implikacji klinicznych u pacjentéw z rozszczepem podniebienia na podstawie dostep-
nej literatury oraz doswiadczen wtasnych.

Stowa kluczowe: rozszczep podniebienia, morfologia twarzowej czesci czaszki, cefalometria.

ABSTRACT

Cleft palate is the most common developmental defect of the facial part of the skull, which significantly affects
morphology and function of the stomatognatic system. Depending on the structures covered, this defect may have
varying degrees of severity and clinical picture. The formation of the defect occurs already in the period of early
embryogenesis, during the formation of individual facial structures of the facial part of the skull, and yet the conse-
quences of its occurrence, for most patients, accompany throughout life. There is no doubt that people who have
been diagnosed with orofacial cleft should be given special medical care that takes into account their multi-specia-
list medical needs.

The purpose of this work is to systematize and present current knowledge of changes in the facial structure of the
skull and their clinical implications in cleft palate patients on the basis of available literature and own experience.

Keywords: cleft palate, orofacial morphology, cephalometry.

Wstep

Wady rozszczepowe twarzowej czesci czaszki to
drugie (po stulejce) najczesciej wystepujace wady
rozwojowe u dziecka. Ich czestos¢ wystepowania
siega od 1/300 do 1/2500, w zaleznosci od réznic
geograficznych, pochodzenia etnicznego, a takze
statusu socjoekonomicznego badanej populaciji.
W Polsce rozszczepy wargi z lub bez rozszczepu
podniebienia obecne sg u 1 na 1000 zywo urodzo-
nych dzieci [1].

Rozszczepy twarzowej czesci czaszki przed-
stawiajg istotny problem zdrowotny w spoteczen-
stwie, poniewaz ich leczenie wymaga wdrozenia
ztozonego i wielodyscyplinarnego chirurgicznego,

ortodontycznego, stomatologicznego, foniatrycz-
nego, a takze psychologicznego postepowania
leczniczego. Wady te znajduja implikacje w budo-
wie kostnej twarzowej czesci czaszki, jak i charak-
terystyce tkanek miekkich na poziomie makrosko-
powym i histologicznym [2].

Wady rozszczepowe moga charakteryzowac sie
réznym zakresem dotknietych struktur. Oczywi-
$cie wigze sie to z czasem powstania wady w zyciu
ptodowym, z czynnikami dziatajgcymi na zarodek
w czasie embriogenezy, a takze predyspozycjami
genetycznymi. Dla wiekszosci wad zespotowych
czynniki przyczyniajace sie do powstawania rozsz-
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czepow zostaty poznane. Natomiast badania nad
genetycznym podtozem dwdch fenotypéw izolo-
wanych zaburzen, tj. rozszczepu wargi wystepuja-
cego z lub bez rozszczepu podniebienia (ang. cleft
lip/palate, CL/P) i rozszczepu podniebienia (cleft
palate) nadal trwaja. Te ztozone, wrodzone wady
rozwojowe majg odmienng etiologie wynikajaca
z zaburzenh genetycznych, ekspozycji na czynniki
srodowiskowe i/lub interakcji powyzszych. Mimo
iz ich podtoze powstawania w duzej mierze pozo-
staje nieznane, przyjeto, ze w wiekszosci to whasnie
wspotwystepowanie czynnikéw $Srodowiskowych
i genetycznych stanowi przyczyne tych zaburzen,
przy czym rozszczep podniebienia w wiekszym
stopniu jest wynikiem zaburzen dziedzicznych i ze
wzgledu na swa odmienng etiologie, potwierdzo-
na przez badania epidemiologiczne, czesto jest
uwazany za osobng jednostke kliniczna [3-5].

Celem niniejszej pracy jest usystematyzowanie
i przedstawienie aktualnej wiedzy na temat zmian
w budowie twarzowej czesci czaszki oraz ich impli-
kacji klinicznych u pacjentow z rozszczepem pod-
niebienia na podstawie dostepnej literatury oraz
doswiadczen wtasnych.

Etiopatogeneza

Rozwdj twarzy rozpoczyna sie w 5. tygodniu zycia
ptodowego od utworzenia sie pieciu wyniostosci:
dwoch wyrostkdw zuchwowych, dwoéch wyrost-
kow szczekowych oraz jednego wyrostka czotowe-
go, ktéry nastepnie dzieli sie na wyrostki nosowe,
przysrodkowe i boczne; sasiadujgce wyrostki zra-
staja sie z sobg i z nich powstaje chrzestna i kostna
cze$¢ szkieletu twarzy [6, 71.

Do powstania wady dochodzi w okresie wcze-
snej embriogenezy, podczas tworzenia sie po-
szczegOlnych struktur. Rozwdj podniebienia jest
zZtozonym procesem wymagajacym wystapienia
scisle okreslonej sekwencji zdarzen. Podczas sz6-
stego tygodnia zycia ptodowego z gérnej czesci
pierwszego tuku skrzelowego wyksztatcajg sie wy-
rostki szczekowe, a na wyrostku czotowym poja-
wiajg sie parzyste wyrostki nosowe, przysrodkowe
i boczne. Do siédmego tygodnia rozwoju ptodu
przysrodkowe i boczne wyrostki nosowe faczg sie
z wyrostkiem szczekowym, tworzac podniebienie
pierwotne i sSrodkowg czes¢ gbérnej wargi oraz nos.
Pomiedzy 8. a 12. tygodniem wyrostki podniebien-
ne (wychodzace z wyrostkéw szczekowych) oraz
blaszki poziome kosci podniebiennych, tzw. ptyty
podniebienne - zlewaja sie, formujac podniebie-
nie twarde i miekkie wraz z jezyczkiem [8]. Ku przo-
dowi, ptyty podniebienne tacza sie z lezagcym do
przodu, juz uksztattowanym, srodkowym segmen-

tem szczeki (powstatym w wyniku faczenia sie wy-
rostkéw nosowych), a przetrwalg pozostatoscia po
tym procesie jest wystepowanie otworu przysiecz-
nego (tac. foramen incisivum). Procesy te wymagaja
interakgji tkanki mezenchymalnej i nabtonka, mi-
gracji, ré6znicowania i programowanej $mierci ko-
morek, w obecnosci rozpuszczalnych czynnikéw
wzrostu i substancji miedzykomaérkowej [6, 71. Nie-
prawidtowos¢ w chocby jednym z miejsc taczenia
sie struktur budujacych podniebienie skutkuje po-
wstaniem rozszczepu, czasami wraz z towarzysza-
cymi nieprawidtowosciami zebowymi [8-10].

Teoretycznie rozszczep wargi gornej powinien
sie pojawia¢ w linii posrodkowej ciata na skutek
braku potaczenia wyrostkéw nosowych przysrod-
kowych, ale na ogét jest on usytuowany od niej
bocznie, czasami obustronnie. Poniewaz opisane
wyzej wyrostki nosowe uczestniczag w formowaniu
nie tylko czesci podniebienia, ale i wyrostka zebo-
dotowego wraz z gérnymi zebami siecznymi, moz-
na rowniez zaobserwowac rozszczep wyrostka na-
wet wéwczas, gdy nie obejmuje on podniebienia
wtérnego. Zamykanie podniebienia wtérnego na-
stepuje dwa tygodnie po uformowaniu sie podnie-
bienia pierwotnego, co wigze sie z tym, ze wszelkie
zaburzenia budowy tkanek podniebienia pierwot-
nego, w tym wargi moga wptywac na budowe tka-
nek powstajacych poézniej [9].

Warto zauwazy¢, iz u 60% 0séb z rozszczepem
wargi (CL/P) wystepuje takze rozszczep podnie-
bienia (CP). Izolowany rozszczep podniebienia
wtornego jest spowodowany czynnikiem, ktory
zadziatat juz po zakonczeniu tworzenia sie warg.
Natomiast niecatkowity rozszczep podniebienia
wtoérnego wskazuje na dziatanie szkodliwych czyn-
nikdéw w koncowych etapach tego procesu [9].

Anatomia rozszczepow

Podstawowym zaburzeniem morfologii w rozszcze-
pach twarzowej czesci czaszki jest brak ciggtosci
tkanek w obrebie wargi, wyrostka zebodotowe-
go, podniebienia twardego i miekkiego lub jednej
z tych struktur. W niektérych rodzajach rozszcze-
pow zaburzenia budowy anatomicznej sg niewiel-
kie. Dzieje sie tak, na przykfad, w podskérnym roz-
szczepie wargi, rozszczepie czerwieni wargi oraz
rozszczepie jezyczka podniebienia miekkiego.
W innych moga by¢ znacznie bardziej nasilone.
Najpowazniejsze zaburzenia morfologii oraz funk-
Cji obserwuje sie w rozszczepach catkowitych jed-
no- i obustronnych podniebienia pierwotnego
i wtérnego [3, 10]. Najczesciej wystepujace podtypy
rozszczepow przedstawione zostaty na rycinie 1.
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Rycina 1. Najczesciej wystepujace podtypy wad rozszczepowych twarzowej czesci czaszki. Podniebienie bez roz-
szczepu (), rozszczep wargi: jednostronny (b) i obustronny (c), rozszczep wargi i podniebienia twardego: jednostronny
(d) i obustronny (e), catkowity rozszczep wargi i podniebienia (f), rozszczep podniebienia: rozszczep podniebienia miek-
kiego (g) i rozszczep podniebienia miekkiego i twardego (h). Na czerwono zaznaczono warge, z6tto — podniebienie
twarde, rézowo - podniebienie miekkie. Ciemne linie reprezentuja szczeline rozszczepu [wedtug rysunku autora].

Figure 1. The most common subtypes of orofacial clefts. Unaffected healthy palate (a), cleft lip only: unilateral (b) and bilateral
(c), cleft lip and hard palate: unilateral (d) and bilateral (e), complete lip and palate cleft (f), cleft palate only: soft palate cleft
(g) and soft and hard palate cleft (h). The red colour represents lip, yellow — hard palate, pink - soft palate. The dark bars repre-

sent the cleft [according to drawing of the author].

Prawidtowy rozwdj dolnej czesci szczeki zalezy
od nastepujacych czynnikéw: strzatkowego i piono-
wego ruchu kosci podniebiennych i szczek en bloc
oraz aktywnosci szwéw oddzielajacych je od lemie-
sza i podstawy czaszki, a takze poprzecznego i pio-
nowego rozwoju sklepienia podniebienia [11].

Po zamknieciu rozszczepu podniebienia, za po-
moca klasycznych technik chirurgicznych, w ktérych
btona sluzowa pokrywajaca lemiesz jest wykorzy-
stywana do odtworzenia btony $luzowej podnie-
bienia wtérnego od strony jamy nosowej, lemiesz
i ptyty podniebienne sa potaczone wtdknista blizng,
ktora teoretycznie uniemozliwia normalng aktyw-
nos¢. Blizna ta hamuje rozwaj i powoduje obnize-
nie podniebienia. Zamkniecia szczeliny rozszcze-
pu podniebienia twardego dokonuje sie poprzez
szerokie odwarstwienie ptata sluzowkowo-okost-
nowego i uzycia tylko btony sluzowej podniebie-
nia pokrywajacej marginesy rozszczepu. W nie-
ktorych przypadkach mozna to osiggnac poprzez
przysrodkowe przemieszczenie niewielkich pta-
tow Sluzéwkowo-okostnowych sklepienia pod-
niebienia [11].

Charakterystyczne cechy budowy
twarzowej czesci czaszki u pacjentéow
zrozszczepem podniebienia

A. Najczesciej stosowane metody stuzace do
oceny morfologii twarzowej czesci czaszki
Zmiany morfologiczne twarzowej czesci czaszki
najczesciej s oceniane na bocznych zdjeciach ce-
falometrycznych i tomografii stozkowej. Badania
te znajduja szerokie zastosowanie w diagnostyce
pacjentéw, u ktérych wystepuja wady wrodzone
i obecnie wykonanie ich jest ztotym standardem
w ortodongji (ryciny 2 i 3). W praktyce klinicz-
nej u pacjentéw rozszczepowych Instytutu Matki
i Dziecka wykonuje sie rutynowo zdjecia cefalo-
metryczne w wieku 5, 10 i 15 lat oraz dodatkowo
w innych punktach czasowych wedtug biezacych
wskazan, podobnie jak tomografie stozkowa, ktéra
pozwala oceni¢ np. grubosc¢ kosci przed i po prze-
szczepie kosci do wyrostka zebodotowego. Na ry-
cinie 3 warto zwrdéci¢ uwage na brak ciggtosci tka-
nek twardych w obrebie wyrostka zebodotowego
i wynikajaca z tego faktu potrzebe zabiegu chirur-
gicznego.
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Rycina 2. Zdjecie cefalometryczne pacjenta z rozszcze-
pem podniebienia [zbiory wtasne autora]

Figure 2. Cephalometric photo of a patient with cleft pala-
te [author's own collections]

Znanym jest fakt, ze twarzowa czes¢ czaszki
pacjentdw z rozszczepem rozni sie w poréwna-
niu z twarzowa czescig czaszki oséb bez tej wady,
a sam typ twarzy jest zdeterminowany przez
wptyw czynnikéw dziedzicznych. Liczne badania
pokazuja, ze nie tylko osoby z rozszczepem pod-
niebienia, ale takze morfologia czaszkowo-twarzo-
wa ich biologicznych rodzicow moze réznic sie od
populacji ogolnej [12].

Wielu autoréw odnotowato znaczace réznice
w pomiarach wykonanych dzieki badaniom obra-
zowym pomiedzy grupa pacjentéw po rozszcze-
pie podniebienia i w grupie bez takiej wady.

B. Morfologia szczeki i zuchwy

Oczywiscie niezmiernie waznym czynnikiem mo-
gacym wptywac na wyniki wspomnianych badan
jest wiek pacjentow, poniewaz niektére parametry
ulegaja zmianie wraz z fizjologicznym wzrostem.
Przy podziale na 3 grupy wiekowe (5, 10 i 17 lat),
we wszystkich 3 grupach zaobserwowano zmniej-
szajacy sie wraz z wiekiem prognatyzm szczeki (kat
SNA . sella-nasion-punkt A wg Downsa w badaniu

Rycina 3. Obraz pacjenta z rozszczepem podniebienia w tomografii stozkowej [zbiory wtasne autora]
Figure 3. Image of a patient with cleft palate in cone beam tomography [author's own collections]
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cefalometrycznym). Oznacza to, ze niedorozwdj
szczeki w stosunku do przedniego dotu czaszki na-
sila sie z biegiem czasu. Przednio-tylne potozenie
zuchwy nie wykazywato odchylern od normy, zas
kat zuchwy malat wraz z wiekiem, co obserwuje-
my takze u oséb zdrowych [13]. Podobne wyniki
uzyskano przy podziale badanych dzieci na trzy
grupy wiekowe: 4-8 lat, 9-12 lat, 13-14 lat. Wykaza-
no stopniowe zwiekszanie sie pomiaréw katowych
i procentowych wraz ze wzrostem pacjentéw, jak row-
niez zmniejszajacy sie kat SNA wraz z wiekiem [14].

W badaniach majacych na celu ocene réznic
w morfologii twarzowej czesci czaszki pacjentow
operowanych i nieoperowanych z powodu roz-
szczepu podniebienia w réznym wieku, u ktérych
nie przeprowadzono korekty chirurgicznej, obser-
wowano znaczny deficyt wzrostu szczeki i zuchwy,
a takze dotylne potozenie szczeki. Przy podziale
na trzy grupy wiekowe: 4-6 lat, 10-12 lat, 16-20
lat, najwyrazniej nasilone zmiany dotyczyty pa-
cjentéw w skrajnych grupach. U oséb, ktére byty
operowane we wczesnym dziecinstwie, stwierdzo-
no zas wyrazny wzrost wysokosci dolnego pietra
twarzy. Co wydaje sie by¢ istotne, w pomiarach
wykonanych na telerentgenogramach nie wykaza-
no réznic miedzy grupa pacjentéw operowanych
i nieoperowanych. Mozna zatem wnioskowac, iz
zabieg chirurgiczny nie jest jedynym prowodyrem
niedorozwoju szczeki, ktéry dotyczy kazdej osoby
dotknietej rozszczepem podniebienia [15].

U pacjentéw z rozszczepem podniebienia szcze-
ka znajduje sie w potozeniu dotylnym, w poréwna-
niu do dzieci bez rozszczepu. Analiza danych odno-
$nie budowy wymienionej kosci wykazata, iz wynik
pomiaru dtugosci w ptaszczyznie strzatkowej mie-
rzony wedtug McNamary jest mniejszy w grupie
pacjentéw z rozszczepem, w poréwnaniu do grupy
0s0b bez wady [16-18].

Liczne badania potwierdzaja, ze cofniecie i skré-
cenie szczeki wystepuje u wszystkich pacjentow
z rozszczepem w obrebie podniebienia twardego
i miekkiego, zaréwno u tych przed i po operacji za-
mkniecia rozszczepu. Co ciekawe, wielu badaczy
stwierdzito takze obecnos$¢ niedorozwoju zuchwy
jako wtérnej wady do zmniejszenia wymiaréw
szczeki [19, 20]. Powyzsze obserwacje moga wyni-
kac z tego, iz wzrost zuchwy jest zalezny od indy-
widualnego potencjatu wzrostowego, réwnowagi
czynnosciowej struktur twarzowej czesci czasz-
ki oraz od zrébwnowazonego rozktadu sit podczas
kontaktu zebéw w obu tukach zebowych. Zatem
nie wzbudza watpliwosci fakt, iz w rozszczepach
podniebienia zaburzenia budowy szczeki, poprzez
wzajemne oddziatywanie miedzy elementami

ukfadu stomatognatycznego, moga wptywac na
budowe i potozenie zuchwy [21, 22].

Wsréd publikowanych prac mozna znaleZ¢
takze badania, wedtug ktérych nie stwierdza sie
istotnych zaburzen przednio-tylnych w potozeniu
szczeki i zuchwy u pacjentéw z rozszczepem [14],
jednakze stanowia one niewielki odsetek. Znako-
mita wiekszo$¢ autoréw podaje, iz u pacjentéw
rozszczepowych zaobserwowata takze skrécenie
trzonu zuchwy [13, 20, 22], choc i tu spotykane sa
nieliczne przeciwne opinie [23]. Parametrem, kto-
ry jest wyraznie wiekszy u pacjentéw z wadami
wrodzonymi w poréwnaniu do grupy pacjentow
zdrowych, jest kat zuchwy [19], a sama kos$¢ ulega
posteriorotacji [23], przy czym zwiekszeniu ulega
takze kat pomiedzy zuchwa a podstawa czaszki
(kat NS/ML tj. nasion-sella/mandibular line w ba-
daniu cefalometrycznym) srednio o 6,3° w poréw-
naniu do grupy kontrolnej [21]. Typowy obraz ba-
dania cefalometrycznego pacjenta z rozszczepem
podniebienia przedstawia rycina 2, na ktorej obser-
wujemy znaczny niedorozwaj szczeki, jej skrocenie
i zmniejszenie pojemnosci drég oddechowych.

C. Ustawienie zebéw siecznych

W wielu pracach podkresla sie wystepowanie re-
truzji zebdéw siecznych goérnych i dolnych oraz, co
za tym idzie, zwiekszenie kata miedzysiecznego
(od 5°do 13°) i zmniejszenie kata nachylenia zebow
siecznych gérnych do ptaszczyzny przedniego
dotu czaszki u pacjentéw z rozszczepem podnie-
bienia. Zmieniona morfologia szczeki oraz blizna
kostna na podniebieniu maja wptyw na nachylenie
zeboéw przednich w obu tukach zebowych. Retru-
zja siekaczy dolnych u pacjentéw z rozszczepem
podniebienia moze by¢ zwigzana z mechanizmem
kompensacji zebowo-wyrostkowej, jaki towarzy-
szy posteriorotacji zuchwy [21, 23].

D. Nieprawidtowosci zebowe dotyczace liczby
zebow

Hipodoncja jest zaburzeniem dotyczacym zmniej-
szenia liczby zebow, ktére najczesciej wspotwy-
stepuje z rozszczepami twarzowej czesci czasz-
ki. Dotychczas zidentyfikowano wiele gendw,
ktérych polimorfizmy wptywaja na czestos¢ wy-
stepowania obu wymienionych wad [23-26]. Co
interesujace, stwierdzono istotng statystycznie réz-
nice w rozmieszczeniu brakéw zawigzkéow zebow
w grupie pacjentéw z CP i CL/P, co wskazuje na od-
mienng etiologie powstawania hipodoncji w po-
szczegOlnych rodzajach rozszczepow. Odsetek pa-
cjentéw z hipodoncjg wedtug badaczy waha sie
od 25 do 34%, przy czym w populacji dzieci pol-
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skich wynosi on 29,6%. Najczesciej brakujacymi za-
wigzkami zebow statych w grupie pacjentéw z roz-
szczepem podniebienia byty drugie zeby przed-
trzonowe dolne, drugie zeby przedtrzonowe gérne
i siekacze boczne goérne [24, 26, 271].

Ponadto u pacjentéw z rozszczepem podnie-
bienia, w r6znym nasileniu, obserwuje sie: zmiany
przerostowe matzowin nosowych, przerost tkan-
ki adenoidalnej tylnej sciany gardta oraz przerost
migdatkéw podniebiennych. Jest to wyraz anato-
micznej i czynnosciowej kompensacji istniejagcego
zaburzenia morfologicznego [13].

Wptyw rozszczepu podniebienia
na zaburzenia funkgji uktadu
stomatognatycznego
Niepodwazalnym jest fakt, iz wady rozwojowe pro-
wadzg do znacznego uposledzenia takich czyn-
nosci, jak: ssanie, zucie, potykanie, oddychanie,
do zaburzen mowy i stuchu [28], a takze w znacz-
nym stopniu powoduja defekt estetyczny twarzy
[29]. Nawet po chirurgicznym zamknieciu szczeliny
rozszczepu powstaje blizna kostna, ktéra hamuje
rozwoj i powoduje obnizenie podniebienia. Skut-
kuje to niedroznoscia drog oddechowych gérnych
i zwieksza tendencje do deformacgji klasy Il [11].
Wystepujace w rozszczepach nieprawidtowosci
budowy anatomicznej i zaburzenia czynnosciowe
spowodowaty, ze opracowano w Polsce i na $wie-
cie programy, ktore rozwiazujg problemy zwigza-
ne z organizacja opieki zdrowotnej nad ta grupa
pacjentéw i umozliwiajg objecie ich szczegdlng
opieka. Powszechnie uznawanym modelem tera-
pii w tej wadzie jest etapowe, zespotowe leczenie
wielospecjalistyczne [28]. Oznacza to, ze pacjenci
dotknieci wada wrodzong czesci twarzowej czasz-
ki nierzadko obok interwencji chirurgicznej i sto-
matologicznej wymagaja rowniez podjecia terapii
logopedycznej, foniatrycznej czy pomocy psycho-
spotecznej [29-31].

Whioski

Reasumujac, mozna powiedzie¢, ze pacjentow
z wadami rozszczepowymi nalezy obja¢ szczegol-
na opieka medyczna. Skutki wady rozwojowej maja
implikacje w budowie twarzowej czesci czaszki na-
wet u dorostych pacjentéw, zoperowanych w dzie-
cinstwie. Najwiekszg zgodnos¢ autorzy wykazuja
co do wystepowania skrécenia i cofniecia szczeki,
posteriorotacji zuchwy, przechylenia zebéw siecz-
nych oraz hipodongji.
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