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ЦЕЛЬ ЗАНЯТИЯ: Научиться диагностировать основные клинические формы врожденных пороков развития губ, твердого неба, языка. Изучить современные классификации врожденных пороков развития губ, твердого неба, языка. Разобрать основные клинико-морфологические формы данной патологии.
Продолжительность занятия: 4,8 час.
Место проведения: учебные базы кафедры стоматологии детского возраста.
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Вопросы для повторения:
1. Эмбриогенез области лица.
2. Анатомия челюстно-лицевой области.
3. Роль экзогенных и эндогенных факторов в возникновении врожденных пороков развития
Контрольные вопросы по теме занятия.
1. Этиологические факторы (экзогенные и эндогенные) возникновения врожденных расщелин верхней губы.
2. Расскажите эмбриопатогенез расщелин верхней губы, сочетания расщелин губы и переднего отдела неба, языка.
3. Расскажите классификацию  врожденных пороков развития губ, твердого неба, языка. Какой признак положен в основу классификаций?
4. Назовите основные анатомические и функциональные нарушения, сопровождающие расщелину верхней губы, твердого неба, языка.
Теоретические положения по теме занятия.
Пороки развития челюстно-лицевой области занимают 3 -е место среди других врожденных порорк . Около 70% их них составляют  врожденные расщелины губы и /или неба, а 30%  - различные формы краниосиностозов и черепно-лицевых дизостозов.
Врожденные пороки различают по этиологическому фактору, времени воздействия тератогенного фактора, локализации и последовательности формирования. По этиологическому фактору различают три группы пороков: наследственные, зкзогенные, мультифакториальные.
Наследственно обусловленные расщелины губы и /или неба представляют собой гетерогенную группу и включают : моногенные врожденные пороки развития, причиной возникновения которых служит мутация одного гена и хромосомные синдромы. В основе последних лежат геномные (изменение количества хромосом) или хромосомные (изменения структуры хромосом)  мутации.
В настоящее время большинство исследователей придерживаются мультифакториальной гипотезы наследования данной группы пороков. Мультифакториальная пороговая наследуемость включает факторы наследственности и внешней среды.
Существует сложное взаимодействие генетических и внешнесредовых факторов при мультифакториальных расщелинах губы и /или неба и расщелинах неба, что приводит к большим различиям популяционной и семейной частот встранах и географических района, у народностей и к повторному риску в семьях. Генетические факторы играют существенную роль в реализации расщелины губы и /или неба (60%). В этиологии расщелины неба преобладают средовые факторы и повторный риск для большинства низкий.
Период пренатального онтогенеза является наиболее важным, так как в течение его происходит закладка органов и тканей и тканей и интенсивное развитие организма. Воздействие дестабилизирующих факторов в этом периоде приводит в появлению различных аномалий. Под воздействием генетических или тератогенных факторов на ранних стадиях эмбриогенеза могут происходить отклонения в развитии, проявляющиеся в виде остановки либо чрезмерном развитии отдельных органов, что приводит к аномалиям, различным по локализации и степени  выраженности. При несращении медиальных и латеральных носовых отростков формируется односторонняя расщелина верхней губы, альвеолярного отростка и неба.
При несращении указанных отростков с двух сторон в клинике отмечаются двусторонние расщелины верхней губы и альвеолярного отростка, которые могут быть как полными, так и неполными.
Несращения лобного отростка с верхнечелюстным приводит к косой расщелине лица или колобоме, несращение верхнечелюстных отростков с нижнечелюстными приводит к поперечной расщелине  лица, или макростоме.
Несращение нижнечелюстных отростков между собой приводит к расщелине нижней губы и языка. Несращение медиальных носовых отростков приводит к срединной расщелине верхней губы.
Разделение первичной ротовой полости происходит на 7-ой неделе эмбриональной жизни, когда язык опускается книзу и небные отростки верхнечелюстных костей, поднимаясь вверх, сближаются и к концу второго месяца эмбрионального развития срастаются между собой. При несращении небных отростков верхнечелюстных костей и горизонтальных пластинок небных костей нередко формируются расщелины твердого и мягкого неба, которые могут полными, неполными, скрытыми.
Нарушения развития височно-нижнечелюстного сустава выявляются при синдроме  I – II жаберных дуг.
При диагностике мультифакториально (полигенно) наследуемой расщелины  лица  главная задача врача- стоматолога  и специализированной медико-генетической службы состоит в выявлении  у родителей  больного или других родственников  I степени родства  тех или иных проявлений аномальных генов  - истинных микропризнаков. (стигмы эмбриогенеза).
Для расщелины губы такими микропризнаками являются :
асимметрия красной каймы верхней губы
асимметрия крыла носа
атипичная форма и положение латеральных резцов и клыков верхней челюсти
прогнатия
Микропризнаки расщелины неба:
укорочение и деформация мягкого неба
расщепление язычка мягкого неба
диастема
атипичная форма и положение латеральных резцов и клыков верхней челюсти  в сочетании с бороздкой альвеолярного отростка
истинная прогения
Врожденные пороки развития головы , лица и шеи целесообразно разделить на следующие группы:
· изолированные врожденные пороки ( например, врожденная расщелина  губы  и /или неба;
· челюстно-лицевые дизостозы (например, синдром Гольденхара, синдром гемифасциальной микросомии), когда имеются аномалии развития мягких тканей , костей лицевого скелета, челюстей, однотипно выраженные, что и определяет их как синдром;
· черепно-челюстно-лицевые дизостозы (например, синдром Крузона, синдром Робена), когда имеются врожденные аномалии развития костей черепа, также с повторяющимися признаками в однотипной комбинации.
Классификация расщелины верхней губы.
1.Врожденная скрытая расщелина верхней губы (односторонняя или двусторонняя)
2. Врожденная неполная расщелина верхней губы
· без деформации кожно-хрящевого отдела носа (односторонняя или двусторонняя)
· с деформацией кожно–хрящевого отдела носа (односторонняя или двусторонняя)
3.Врожденная полная расщелина верхней губы (односторонняя или двусторонняя)
Клинико-морфологическая характеристика
1. Врожденная изолированная односторонняя неполная расщелина верхней губы.
Основным клиническим признаком этой группы больных является наличие дефекта в области свободного края верхней губы, который захватывает красную кайму или распространяется по всей высоте губы, доходя до основания носового отверстия, но не заходя на дно носового хода.
Дефект располагается асимметрично и проходит по линии пограничного валика фильтрума, имея форму треугольника. У всех больных, даже при расщелинах, захватывающих только красную кайму, выявляется недоразвитие тканей верхней губы по краям дефекта.
Кроме собственно расщелины верхней губы у больных выявляются деформации носа различной степени. При пальпации в области основания крыла носа на стороне расщелины у больных с более выраженной деформацией носа определяется недоразвитие верхней челюсти в области наружного края грушевидного отверстия.
2. Врожденная изолированная полная и неполная двусторонняя расщелина верхней губы.
Основным клиническим признаком при данной патологии является  наличие дефекта верхней губы, распространяющегося от ее свободного края по всей высоте, захватывающего дно носового хода. Дефект располагается асимметрично и проходит по линии пограничного валика фильтрума. У всех больных отсутствует дно носового хода в переднем отделе.
Отмечается недоразвитие внутреннего фрагмента губы, подтянутость красной каймы кверху и слабое развитие мышечного слоя. У больных выявляется деформация носа.
При пальпации в области основания крыла носа на стороне расщелины определяется недоразвитие костной ткани верхней челюсти  у края грушевидного  отверстия.
3. Врожденная изолированная полная и неполная двусторонняя расщелина верхней губы
Основным клиническим признаком этой группы больных является наличие двустороннего дефекта верхней губы, который проходит по линии пограничных валиков фильтрума. У всех больных срединный фрагмент недоразвит в той или иной степени, короче боковых фрагментов губы, почти лишен мышечного слоя. Красная кайма срединного фрагмента также недоразвита и узка. В тех случаях, когда дефект распространяется на дно носового хода, имеет место полная двусторонняя расщелина верхней губы.
Врожденные расщелины неба
I             Расщелина мягкого неба:  скрытая;  неполная;  полная.
II.
Расщелина мягкого и твердого неба:  скрытая;  неполная;  полная.
III.
Полная расщелина альвеолярного отростка, твердого и мягкого неба: односторонняя;    

              двусторонняя.
IV.
Полная расщелина альвеолярного отростка и переднего отдела твердого неба:
         односторонняя;  двусторонняя.
Не следует называть расщелины “заячьей” губой или “волчьей пастью”, так как такой диагноз тяжело действует на психику родителей. Эти названия следует изъять из форм статистических отчетов, заменив их названиями: врожденная расщелина верхней губы, врожденная  расщелина неба.
Нарушения при расщелине неба
Имеется врожденное недоразвитие мышц мягкого неба и среднего отдела глотки. Мягкое небо короткое, слаборазвитые мышцы не фиксированы между собой по средней линии. Степень выраженности нарушений зависит от размеров расщелины неба. Неполноценность мышц мягкого неба и глотки имеется даже при скрытой расщелине.
Изолированная полная расщелина мягкого неба достигает границы с твердым небом, не затрагивает его или в незначительной степени распространяясь на костную основу твердого неба.
Изолированная неполная расщелина мягкого неба имеет характер дефекта, протяженность которого меньше продольного размера мягкого неба.
Скрытая расщелина мягкого неба  - разделении  по средней линии мышечного слоя мягкого неба. Дефектт покрыт неповрежденной слизистой оболочкой.
Поперечная расщелина лица — бывает одно и двусторонней Она — результат несращения верхнечелюстного и нижнечелюстного бугров в период эмбрионального развития.Клинически проявляется  в виде макростомы различной степени выраженности. Макростома может быть или изолированным пороком развития или симптомом некоторых пороков развития (синдром Гольденара,1 жаберной дуги).
Срединная расщелина носа — образуется в результате нарушения слияния носовых пластинок носолобного бугра в перио эмбрионального развития ребенка. Клинически проявляется в виде раздвоения кончика носа  и небольшой бороздки, идущей вверх на спинке носа, вследствие расхождения крыльных хрящей. Кончик носа широкий, плоский, пергородка носа укорочена.
Синдром Пьера Робена. Триада симптомов: глоссоптоз, наличие расщелины неба, микрогения или недоразвитие нижней челюсти.Симптомы выявляются сразу после рождения. Степень выраженности может быть различной от легкой до тяжелой.
Косая расщелина лица. - это тяжелая врожденная патология, возникающая в результате несращения (полного или неполного) носолобного  и верхнечелюстного бугров в период эмбрионального развития ребенка. Расщелина может быть полной  и неполной, одно и двусторонней. Чаще встречаются неполные косые расщелины лица. Клинически начинается от верхней губы( справа или слева от фильтрума) и далее продолжается по направлению к нижнему веку и верхненаружному краю орбиты.
Косая расщелина лица часто сочетается с другой патологией лица: расщелиной неба, гипертелоризмом, аномалией ушных раковин и др. Лечение этой патологии хирургическое, и проводится оно в разные возрастные периоды в зависимости от полного сиптомокомплекса заболевания (пластика губы, пластика век, контурная пластика лица,отопластика и др.)
Схема ООД при диагностике врожденной расщелины верхней губы.
Задача действий: Выявить симптомокомплекс у ребенка и соотнести его с описанной в учебнике  клинической формой расщелины верхней губы. Поставить клинический диагноз.
	Этапы диагностики и средства диагностики
	Критерии самоконтроля

	I. Опрос родителей.
(Беседа с матерью и отцом ребенка).
	

	а) Жалобы:
	

	Косметические нарушения лица.
	Сопровождают расщелины верхней губы.


	Нарушение функции приема пищи, сосания, глотания.
	Сопровождает расщелину губы детей новорожденного и грудного возраста до оперативного вмешательства


	б) Медико-генетический анамнез.
Желательно направить родителей с ребенком в медико-генетическую консультацию.
	Проводится с целью дифференциальной диагностики наследственного или спорадического заболевания.


	в) Анамнез жизни:
перенесенные и сопутствующие заболевания.
Беседа с родителями, знакомство с  медицинской документацией ребенка.

	Особое внимание обращается на состояние органов дыхания, ЛОР-органов, состояние эндокринной системы (вилочковая железа), выявление других видов врожденной патологи.

	II. Объективное исследование ребенка.
	

	Определение локализацию и протяженность расщелины верхней губы.

	Сопоставьте выявленные симптомы с описанными в учебнике.

	Определение наличия или отсутствия деформации кожно-хрящевого отдела носа.
	Пользуйтесь клинико-анатомической классификацией.


Ситуационные задачи
1. Женщина 35 лет обратилась к врачу с двухмесячной девочкой с массой тела 3400 г при (рождении 2800),  у которой определяется раздвоение верхней губы. Альвеолярный отросток и небо в норме. Ребенок родился от второй беременности. Роды были затяжными, накладывали акушерские щипцы. В семье мужа (40 ле) были подобные пороки. Назовите возможную причину рождения больного ребенка.
2. Родители мальчика 3 лет обратились с жалобами на наличие у него деформации нижней челюсти и правой ушной раковины. Из анамнеза выяснилось, что ребенок родился  с деформацией  ушной раковины и правосторонней микрогенией. С ростом ребенка деформация постепенно увеличивалась. Поставьте предварительный диагноз.
3. Ребенок 4 мес. Диагноз: врожденная скрытая левосторонняя расщелина верхней губы. Дайте анатомическую характеристику этой патологии. Перечислите возможные причины формирования данной патологии.
ТЕСТЫ.
1.
Формирование врожденной расщелины верхней губы  тератогенные факторы могут вызвать в период формирования плода

1)
первые 6 недель  
2)
12-16 недели   
3)
24-28 недели
2.
Врожденные расщелины верхней губы формируются  в период развития эмбриона человека

1)
3-6 недели              
2)
11-12 недели             
3)
во второй половине эмбриогенеза
3.
Эмбрион человека имеет расщелину верхней губы  как физиологическую норму в период эмбриогенеза

1)
первые 6 недель       
2)
16-18 недели         
3)
24-28 недели
4.
Эмбрион человека имеет расщелину неба как физиологическую норму  в период эмбриогенеза

1)
первые 6 недель         2)
16-18 недели       
3)
24-28 недели
5.
Тератогенные факторы могут вызвать формирование  врожденной расщелины неба в период эмбриогенеза

1)
первые 6 недель       
2)
16-18 недели       
3)
24-28 недели
6. 
Из первичного неба формируется

1)
верхняя губа

2)
верхняя губа и альвеолярный отросток верхней челюсти

3)
средний отдел верхней губы и резцовая кость
7.
Первичная частичная адентия является одним из симптомов

1)
врожденной расщелины верхней губы

2)
эктодермальной дисплазии

3)
гемифациальной микросомии

4)
синдрома Пьера - Робена
8.
Недоразвитие ушной раковины является симптомом

1)
херувизма         
2)
синдрома Ван-Дер-Вуда

3)
родовой травмы височно-нижнечелюстного сустава

4)
гемифациальной микросомии
9.
Предушные кожно-хрящевые рудименты являются симптомом

1)
синдрома Гольденхара    
2)
синдрома Ван-Дер-Вуда

3)
синдрома Олбрайта        
4)
херувизма
10. 
На наследственный характер врожденной расщелины верхней губы и неба  указывают микропризнаки у родителей больного

1)
расщепление кончика язычка мягкого неба

2)
несимметричный кончик носа

3)
несимметричное расположение крыльев носа

4)
углообразный выступ красной каймы верхней губы   в области   бокового валика фильтрума

