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مراحل بازسازي عدم تشكيل مادرزادي يكطرفه صورت و بيني 

(Tessier Cleft No.1)گزارش يك مورد نادر ،   

  
  

         خلاصه  

  
تشكيل نيمي از بيني با علائم همراه آن در اين مقاله به گزارش دو مورد عدم  : و هدفزمينه

موارد فوق از ناهنجاريهاي بسيار نادر مادرزادي است كه با بررسي مقالات . پردازيم مي
، از 1اين نقص بعنوان شكاف شماره . منتشر شده تنها سه مورد از آن گزارش شده است

  .باشد  شده ميبندي انواع نادر شكافهاي كرانيوفاسيال كه توسط دكتر پل تسييه طبقه
Tessie.1976) (Paul  در اينگونه بيماران علاوه بر عدم وجود نيمي از بيني، رشد نيمه

هاي مختلفي در چشم و يا استخوان  شود و آنومالي  نيز متوقف مي(mid face)مياني صورت 
 هاي مختلف اين افراد باشد، لذا چندين تيم تخصصي بمنظور درمان آنومالي گونه همراه آن مي

  . مورد نياز است
 9تر، اعمال جراحي متفاوتي در طي  جهت ايجاد تقارن بيشتر و ظاهر طبيعي :مواد و روشها

  .سال گذشته بر روي بيمار فوق انجام شد
نكه اينگونه بيماران در سنين يهاي مختلف و پيچيده و بدليل ا  به علت آنومالي:يافته ها

 مناسبي جهت بازسازي واستفاده از نمايند، لذا بافت كافي و كودكي مراجعه مي
هاي پيچيده مثل فلاپ پيشاني در دسترس نيست، بدين جهت نتوانستيم به نتيجه  فلاپ

  .مطلوبي كه در نظر داشتيم دست يابيم
 براي (stage reconstruction)اي  اعتقاد ما براين است كه بازسازي مرحله :نتيجه گيري

 .  بافت بيشتري در دسترس باشد ادامه يابدبدست آوردن نتيجه بهتر، در سنيني كه

  
  //:تاريخ پذيرش مقاله           //: تاريخ اصلاح نهايي          // :تاريخ دريافت مقاله                          
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  ه  مقدم                                                                 

  
ي يـك ناهنجـاري مـادرزادي نـادر         عدم تـشكيل نيمـي از بين ـ      

باشد كه با عدم تشكيل نيمي از ساختمان داخلي و خارجي بينـي               مي
هاي ديگـر   شود، يك نقص نمو روياني بوده و با آنومالي     مشخص مي 

در اين مقاله ما به     . همراه است، اتيولوژي اين حالت مشخص نيست      
 نيمـي از بينـي    (بررسي مـوردي از عـدم تـشكيل قـسمتي از بينـي              

hemiarhinia (        با علائم همراه كه يك ناهنجاري مادرزادي نادر
با مرور بر روي مقالات انتشار يافته، تنها سه مورد          . پردازيم  است مي 

نكته جالـب   ). 3 و   4 و   7(از اين بيماري در جهان گزارش شده است         
، دفــورميتي خيلــي (arhinia)اينكــه عــدم تــشكيل كامــل بينــي 

ها به رشـته      شتري از آن در مقالات و كتاب      شايعتري بوده و موارد بي    
  ). 5 و 6 و 8 و 9 و 10 و 11. (تحرير درآمده است

هاي مختلـف چـشمي و مجـراي          نقص يكطرفه بيني با آنومالي    
اشكي ديده شده ولي نقائص شديد كرانيوفاسـيال گـزارش نگرديـده           

 ، (arhinia)اســت، بــرخلاف آن در عــدم تــشكيل كامــل بينــي  
لي شديد مثل هيپرتلوريسم، ميكروافتـالمي، قـوس        هاي خي   دفورميتي
 ، هيپوپلازي كانال گوش، عـدم  (high arch palate)بلند كام 

  ). 8. (تشكيل پياز بويايي و دستگاه بويائي بيان گرديده است
علاوه بر بازسازي كامل بينـي بـا        ) 4-1شكل  (1در بيمار شماره    

يكي بمنظـور   هاي موضعي و پيـشاني، قـرار دادن لولـه پلاسـت             فلاپ
ايجاد مجراي نازولاكريمال و ارتبـاط مجـراي باقيمانـده كانـاليكول            

بـراي  . اشكي به حفره بيني طبيعي طـرف مقابـل صـورت پـذيرفت            
 (augmentation)تـر، تقويـت       رسيدن بـه يـك ظـاهر متقـارن        

ديواره بيني و گونه در سـمتي كـه دچـار نقـص بـوده و اسـتئوتومي               
 كـانتوس  Z plasty همچنـين  طرفي در سمت طبيعي انجام شد و

داخلي سمت چپ براي بالا بردن كانتوس و اكسيزيون داخلي ابروي        
  . چپ انجام گرفت

 
  
  
  
  
  
  
  
  
  

   معرفي بيماران                         
  

  

اي است كه در   ساله11پسربچه )  4-1شكل (1بيمار شماره 
 چپ  با ناهنجاري مادرزادي عدم وجود سوارخ بيني1375مهرماه 

. و رشد و نمو بيمار متناسب با سن او بود)1شكل (مراجعه نموده 
شد، از  هاي مختلفي در سمت چپ صورت بيمار ديده مي آنومالي

جمله عدم رشد كامل چشم ، نابينائي يكطرفه ، پائين قرار گرفتن 
كانتوس داخلي ، رشد نامتقارن ابرو در ديواره طرفي بيني، كلوبوماي 

لازي استخوان ملار،عدم پيوستگي مجراي پلك پائين، هيپوپ
  . نازولاكريمال و كانتراكسيون ماكزيلا

 سال 9تر چندين عمل جراحي در طي  براي ايجاد ظاهر طبيعي
در مرحله اول جهت ساختن آستر، . گذشته بر روي بيمار انجام شد

جهت پوشش داخلي، از پوست سمت چپ بيني بصورت يك فلاپ 
يك فلاپ مياني پيشاني بعنوان پوشش، روي دار استفاده شد و  پايه

در مرحله دوم، كانتوس داخلي توسط ) 2شكل (آن قرار گرفت 
 در محل طبيعي خود قرار گرفت ،سپس لوله Z plastyتكنيك 

كانال اشكي جهت ارتباط مجرا به حفره طبيعي بيني در سمت 
  ). 3شكل (مقابل تعبيه شد 
 18ضور نيافت و در سن  سال براي ادامه درمان ح7بيمار بمدت 

سالگي از غضروف سپتوم براي تقويت ديواره بيني سمت چپ كه 
همچنين استئوتومي جانبي . قبلاً بازسازي شده بود، استفاده گرديد

سه ماه بعد . تر انجام شد سمت راست براي ايجاد ظاهري متقارن
 از طريق med poreجهت افزايش برآمدگي گونه چپ از پروتز 

در اين مرحله ابروي بيمار كه . تاني استفاده گرديدبرش پلك تح
رشد بيش از حدي در سمت تحتاني داخلي داشت اصلاح 

  ). 4شكل (گرديد
از آنجايي كه مرحله اول بازسازي مجراي اشكي با موفقيت 

همچنين . همراه نبود، عمل مجددي جهت ايجاد مجرالازم است 
علت كمبود بافت  سالگي ب11قسمت بازسازي شده بيني كه در سن 

و كوتاهي پيشاني به نحوه مطلوبي بازسازي نشده بود، با توجه به 
  .رشد بيمار و وجود بافت كافي، ترميم مجدد بيني لازم است

 ساله با نا هنجاريهاي تيپيك 20جوان ) 7شكل (2بيمار شماره 
شكاف شماره يك تقسيم بندي تسيه كه درست قبل از اتمام اين 

 د و مراحل درماني آغاز گرديده استمقاله مراجعه نمو
 
 
 

          بحث                                                       
 

در انتهاي هفته چهارم جنيني، برآمدگي صورت از ستيغ عصبي 
شود و بدنبال آن  اوليه كه از مزانشيم مشتق گرديده تشكيل مي

 برآمدگي 5ز اتصال بيني ا. گردد اولين جفت كمان حلقي ظاهر مي
يك جفت برآمدگي بيني خارجي، يك برآمدگي :صورت بنامهاي

در . بيني داخلي و يك جفت برآمدگي ماگزيلاري تشكيل شده است
اثر عدم اتصال برآمدگي ماگزيلا و برآمدگي بيني خارجي مرتبط با 

 ايجاد (Oblique facial cleft)آن شكاف مايل صورت 
روموزومي متفاوتي با عدم تشكيل كامل ناهنجاريهاي ك). 1(شود مي

  ): 6(بيني گزارش شده است از جمله 
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كه با مالفورماسيونهاي لومبوساكرال،  (13تريزومي  -1
  ) هاي اسفنوئيد همراه است توراسيك و نامنظمي

 كه با مالفورماسيونهاي سرويكال،  (21تريزومي  -2
 . )شود لومبوساكرال ديده ميتوراسيك و 

در بررسي تمام مقالاتي كه تاكنون انتشار يافته هيچ مطلبي در 
رابطه با اختلالات كروموزومي و عدم تشكيل نيمي از بيني به چاپ 
نرسيده است، در اين بررسي همچنين مشخص گرديد كه تنها سه 

به رشته تحرير ) نيمي از بيني(مورد از عدم تشكيل قسمتي از بيني 
   ).3 و 4 و 7(درآمده است 

بندي دكتر پل تسيه كه در  توان براساس طبقه اين نقص را مي
هاي نادر كرانيوفاسيال انجام شده بعنوان   بر روي شكاف1976سال 

هر چند قبل از ). 6و5شكل( در نظر گرفت1شكاف شماره 
 شناخته نشده بود ، در ساير 1بندي تسيه شكاف شماره  تقسيم
در . شد ر گرفته ميها بعنوان شكاف مياني در نظ بندي طبقه
 و همكاران در (Van der Muelen)بندي وندر مولن  طبقه
. شد  شناخته Nasoschisis ديسپلازي 3 بعنوان تيپ 1983سال 

 شروع شده (Cupid bow) از ناحيه كمان كوپيد 1شكاف شماره 
و از گنبد بيني عبور نموده و در يك وضعيت پاراساژيتال بر روي 

س به سمت جمجمه ادامه يافته و به شكاف سپ.گيرد بيني قرار مي
اجزاء اسكلتي كه توسط شكاف درگير . گردد  متصل مي13شماره 

شود، با عبور از كانال پريفورم، جانبي به خار بيني قدامي از بين  مي
هر چند در . شود حفرات بيني عبور كرده ولي سپتوم بيني درگير نمي

اما شكاف از ميان موارد شديد استخوان بيني تشكيل نمي شود 
  ). 2(كند  استخوان بيني موجود عبور مي

رشد قسمت مياني صورت در نتيجه توقف مركز رشد مختل 
گرديده ،لذا علاوه بر عدم تشكيل نيمي از بيني، جراحان ترميمي با 
چالشهاي زيادي از آنومالهاي مختلف چشم و استخوان گونه مواجه 

هاي   بيني خارجي و آنوماليجهت بازسازي راه عبوري بيني،. هستند
. باشد اي نياز مي هاي تخصصي مختلف و بازسازي مرحله همراه گروه

در برخي گزارشات در بيماراني كه مبتلا به عدم تشكيل كامل بيني 
 Vertical distraction      اند، استفاده از تكنيك  بوده

osteogenesisاي مفيد  توصيه شده است، كه در مجموع مرحله
  ). 9(بازسازي بيني بوده است در 

باشند،  در بيماراني كه مبتلا به عدم تشكيل نيمي از بيني مي
بازسازي دو . ماند  بندي سمت مقابل ضايعه سالم باقي مي استخوان

اي بافت نرم در سمتي كه مجراي بيني تشكيل نشده، براي  لايه
ت فراهم آوردن ظاهري كه از نظر زيبايي قابل قبول باشد، كفاي

باز كردن كوان . باشد  كند و نيازي به تقويت اسكلت جانبي نمي مي
 ضروري نبوده ولي جهت باز نگه داشتن (post choanal)خلفي 

 بمدت (Stent)حفره بيني بازسازي شده، استفاده از استنت 
  . طولاني لازم است

 
 
 
 
 

   
        نتيجه                                                            

هاي  اعتقاد نويسندگان مقاله بر اين است كه بعلت وجود آنومالي
مختلف و پيچيده در بيماران فوق، نتوانستيم به نتيجه مطلوبي كه 

زيرا اين بيماران معمولاً در سن كودكي به . در نظر داشتيم دستيابيم
هاي پيچيده مثل فلاپ  كنند و بازسازي با فلاپ پزشك مراجعه مي

به . اني بعلت عدم وجود بافت كافي در دسترس مقدور نيستپيش
هاي مختلف چشمي و  علت توقف رشد قسمت مياني صورت آنومالي

استخوان گونه ممكن است كه ديده شود و در اين صورت بازسازي 
بدين منظور جهت درمان . با عوارض بيشتري همراه است

وده و در هاي مختلف، چندين گروه تخصصي موردنياز ب آنومالي
اي  ضمن جهت داشتن بافت در دسترس بيشتر و همينطور نتيجه

  . شود اي توصيه مي مطلوبتر بازسازي مرحله
  

  شرح عكسها
 است كه با ناهنجاريهاي متعدد   ساله11بيمار پسربچه : 1شكل 

  .صورت و عدم وجود نيمه بيني چپ مراجعه نموده است
وست سمت چپ مرحله يكم، بازسازي نيمه بيني با پ:2شكل 

دار جهت ساختن آستر استفاده شد و يك  بيني، از يك فلاپ پايه
  . فلاپ مياني پيشاني بعنوان پوشش روي آن قرار گرفت

 Zدر مرحله دوم، كانتوس داخلي توسط تكنيك : 3شكل 
plasty در محل طبيعي خود قرار گرفت ،سپس لوله كانال اشكي 

  . سمت مقابل تعبيه شدجهت ارتباط مجرا به حفره طبيعي بيني در
   سالگي18ادامه درمان در سن : 4شكل 

هاي نادر كرانيوفاسيال توسط    شكاف1976در سال ) 6و5شكل(
  . بندي گرديد دكتر پل تسيه طبقه

 2بيمار شماره : 7شكل 
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 1عكس شماره  

  2 عكس شماره

   3 عكس شماره
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