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ЦЕЛЬ ЗАНЯТИЯ:  Рассмотреть  этиологию и патогенез врожденных пороков развития лица. Научиться диагностировать основные клинические формы врожденных пороков развития лица. Ознакомиться с возможностями медико-генетической консультации в области профилактики и лечения врожденных покров развития лица.
Продолжительность занятия: 4,8 час.
Место проведения: учебные базы кафедры стоматологии детского возраста.
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Вопросы для повторения:
1. Эпидемиология врожденных пороков развития лица.
2. Анатомия челюстно-лицевой области.
3. Назовите стигмы эмбриогенеза.
Контрольные вопросы по теме занятия.
1. Эмбриогенез области лица.
2. Патогенез врожденных пороков развития лица.
3. Роль экзогенных и эндогенных факторов в возникновении врожденных пороков развития.
4. Медико-генетическая консультация в области профилактики и лечения врожденных пороков развития лица.
Теоретические положения по теме занятия.
Период  пренатального онтогенеза является наиболее важным, так как в течение его происходит закладка органов и тканей и наиболее интенсивное развитие организма. Воздействие дестабилизирующих факторов в этом периоде приводит к появлению различных аномалий.
К третьей неделе эмбриогенеза на головном конце зародыша появляется ротовая ямка или бухта (stomadeum), вокруг которой группируются структуры, дающие начало висцеральному черепу.
На 4-ой неделе развития эмбриона по бокам лобного отростка формируется обонятельные ямки, медиальные края которых образуют средние носовые отростки, а латеральные края — боковые носовые отростки — правый и левый.
Средние носовые отростки соединяясь между собой, образуют верхушку, спинку, перегородку носа, центральную часть верхней губы и губной желобок. Из боковых носовых отростков формируются крылья носа. Верхнечелюстные отростки (правый и левый) соединяются с двумя средними носовыми отростками, образуя верхнечелюстную дугу  и верхнюю губу. Развитие латеральных отделов верхней челюсти происходит из верхнечелюстных отростков первой висцеральной (челюстной) дуги. Нижняя часть лобного отростка первой висцеральной дуги, обозначаемая как нижненосовое поле (area infranasalis), является источником формирования  межчелюстной  области. Межчелюстная область  срастается  с верхнечелюстными отростками, образуя среднюю часть верхней челюсти, так называемую межверхнечелюстную  часть.
Как след от сращения двух источников развития верхней челюсти  у новорожденных остается резцовый шов, который имеет поперечное направление и проходит от резцового отверстия  до альвеол клыков. Несращение резцового шва у новорожденного  иногда приводит к обособлению непостоянной резцовой кости. Несращение врехнечелюстных отростков   на месте соединения небных закладок ведет к образованию расщепленного неба.
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.
В настоящий момент выявлено много факторов, которые способны вызвать врожденные пороки развития у человека. На основании клинических наблюдений и экспериментальных исследований на животных была предложена следующая схема.
Экзогенные причины:
Физические факторы: Механические, Термические, Радиационные
Химические факторы: Гипоксия, Неполноценное питание, Гормональные дискорреляции,  Тератогенные яды
Биологические факторы: Вирусы, Бактерии их токсины, Простейшие
Психические факторы
Эндогенные причины Наследственность, Биологическая неполноценность половых клеток, Влияние возраста и пола родителей
Механические факторы -  негативное влияние ранее перенесенных абортов, неправильное положение плода, опухоли матки (миома), многоплодную беременность, амниотические перетяжки и сращения, чрезмерное давление амниотической жидкости на плод, маловодие и др. Нельзя также исключать травмы матери в первые месяцы беременности, падения с высоты, удар в область нижней трети живота, попытки вызвать выкидыш, вибрация на производстве.
Термические факторы -  гипертермия, может вызвать врожденные пороки развития. Гипертермия у беременной возможна, как в результате инфекционных заболеваний, так и вследствие вредных условий работы (горячий цех). Установлено, что при повышении температуры у эмбриона ускоряется обмен веществ и наступает гипоксия. Однако не все исследователи относят гипертермию у беременных к тератогенным факторам.
Радиационное воздействие  - один из мощнейших факторов возникновения врожденных пороков развития при действии его в критические периоды эмбриогенеза. Не исключено также влияние рентгенологического обследования женщин на ранних сроках беременности в случае незнания этого факта. Определенную угрозу эмбриогенезу представляют УВЧ и СВЧ токи, а также длительная работа на компьютере без соблюдения техники безопасности.
Гипоксия как химический экзогенный тератогенный фактор возможна в результате заболеваний крови у беременных (чаще всего анемия), хронические заболевания сердечно-сосудистой системы беременных, при угрозе выкидыша, маточных кровотечениях и др. Следует сказать, что гипоксия на тканевой уровне возможна также при любом длительном инфекционно-воспалительном заболевании, хроническом алкоголизме и др.
Кроме того, гипоксия эмбриона может быть обусловлена и местными расстройствами кровообращения (угроза выкидыша, заболевания матки) у беременных, а также болезнями самого плода. Установлено, что гипоксия вызывает нарушения обмена веществ у эмбриона с развитием патологии роста и формирования тканей.
Неполноценное и несбалансированное питание матери в ранние сроки беременности также может являться тератогенным фактором. Нарушение развития плода вызывается не только и не столько голоданием матери, сколько недостатком в пище витаминов и микроэлементов (цинк, меди. марганца). Эндокринные заболевания матери, среди которых чаще всего встречается сахарный диабет и заболевания щитовидной железы.
Химические вещества, которые при воздействии на организм беременной женщины могут вызывать пороки развития эмбриона и плода называются тератогенными ядами. К ним относятся многие химические вещества, применяемые в быту, сельском хозяйстве и промышленности: бензин, бензол фенолы и их производные (формальдегиды), окиси азота, соли тяжелых металлов, пары ртути. Дефолианты, гербециды, инсектициды и другие ядохимикаты.
Лекарственные препараты, применяемые женщинами во время беременности.  Все лекарственные средства проходят обязательный контроль на тератогенность, однако, имеются многочисленные данные о тератогенном влиянии на плод химиопрепаратов, гормонов коры надпочечников, инсулина, некоторых витаминов А, салицилатов и других. Целесообразно свести к минимуму прием лекарственных средств, а новые медикаменты до апробации их на тератогенность женщинам в первом триместре не назначать.
Биологических факторы - любое инфекционно - воспалительное заболевание матери в первый триместра беременности вследствие гипертермии, интоксикации, гипоксии, гормональной дискорреляции и др.  – своего рода тератогенный фактор. Особенно опасна в этом плане коревая краснуха. Кроме вируса краснухи открыт тератогенный эффект вируса цитомегалии, простого герпеса, вируса кори, эпидемического паротита и ветряной оспы.
Зависимость частоты врожденных пороков развития у детей от возраста родителей известна давно. Установлено, что чем старше возраст родителей (особенно у матерей старше 35 лет), тем выше вероятность рождения ребенка с пороком развития, По – видимому ведущее значение имеет старение половых клеток, что ведет к увеличению частоты мутаций. В то же время и слишком ранняя беременность неблагоприятна.
Периоды, когда плод наиболее подвержен повреждающему действию тератогенных факторов, называют критическим.
Первый критический период у человека приходится на коней1-й начало 2-й недели беременности. Исход чаще всего гибель зародыша.
Ко второму периоду относят 3-6 нед беременности. В этот период такие же факторы чаще обусловливают врожденные пороки. Критические периоды связаны с наиболее интенсивным формированием органов в это время.
Тератогенный терминационный период (ТТП)  - предельный срок, в течение которого тератогеннный фактор может вызвать пороки развития. Если повреждающий фактор действует после окончания формирования органа, он не может быть причиной этого порока. Каждый орган имеет свой ТТП расщелина губы  - до конца 7 -й недели, неба — до 8 -й  недели, срединной расщелины нижней губы и нижней челюсти  - до 5 недели, срединной расщелины лица — до начала 6-й недели беременности.
Исходя из этого в профилактике врожденных расщелин лица выделяют следующие направления: медико-генетическое консультирование и пренатальная диагностика орофасциальных расщелин; просветительская деятельность среди широкого круга врачей (гинекологов, педиатров, стоматологов) направленная на ознакомление с причинами развития аномалий челюстно-лицевой области и показаниями для медико-генетического консультирования; просветительская деятельность среди населения, направленная на пропаганду здорового образа жизни, особенно среди лиц репродуктивного возраста и борьбу с абортами; формирование групп повышенного генетического риска и периконцепционную  профилактику врожденных пороков развития (оздоровление супругов перед наступлением беременности и в 1 триместре беременности, профилактика инфекционных заболеваний, стрессовых ситуаций и травматизма во время беременности; при заболеваниях женщин в ранних сроках беременности — рациональная медикаментозная терапия, исключающая применение препаратов цитостатического и цитолитического действия
Часто группы риска можно выявить при обычном стоматологическом осмотре беременных и ориентировать врача-акушера на необходимость для женщины, обладающей теми или иными микропризнаками врожденной патологии, пройти медико-генетическое консультирование и при необходимости пренатальную диагностику.
Схема ООД при диагностике врожденных пороках лица.
Задача действий: Выявить симптомокомплекс у ребенка и соотнести его с описанной  клинической формой врожденного порока.  Поставить  диагноз.
	Этапы диагностики и средства диагностики
	Критерии самоконтроля

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

	а) Жалобы:
	

	Косметические нарушения лица.
	Сопровождают врожденные пороки развития лица

	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.
	Сопоставьте выявленные симптомы с описанными в учебнике.

	
	Пользуйтесь клинико-анатомической классификацией.


Ситуационные задачи
1. Женщина 30 лет, обратилась на консультацию к врачу с новорожденным ребенком, массой 3 100, у которого наблюдается раздвоение верхней губы. Альвеолярный отросток и небо без патологии. Ребенок родился от второй беременности, при родовспоможении накладывали акушерские щипцы. В семье мужа (36лет) наблюдались подобные пороки. Определите возможную причину рождения ребенка с данной патологией.
2. Женщина 46 лет родила ребенка с врожденной расщелиной губы и неба. В первом триместре беременности перенесла ангину, в течение нескольких дней держалась высокая температура. Определите возможные факторы риска рождения ребенка с данной патологией.
ТЕСТЫ.
Укажите номер правильного ответа
1. Тератогенные факторы могут вызвать формирование  врожденной расщелины неба в период эмбриогенеза

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

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

1)
верхняя губа

2)
верхняя губа и альвеолярный отросток верхней челюсти

3)
средний отдел верхней губы и резцовая кость
4. Медико-генетическая консультация рекомендуется  родственникам больного и больному с диагнозом

1)
анкилоз височно-нижнечелюстного сустава

2)
врожденная скрытая расщелина мягкого неба

3)
саркома Юинга

4)
врожденная полная расщелина мягкого и твердого неба

5)
синдром Гольденхара
5. Медико-генетическая консультация рекомендуется  родственникам больного и больному с диагнозом

1)
вторичный деформирующий остеоартроз


височно-нижнечелюстного сустава

2)
врожденная неполная левосторонняя расщелина верхней губы

3)
ретенционная киста слизистой нижней губы

4)
папиллома кончика языка

5)
синдром Пьера Робена
6. Медико-генетическая консультация рекомендуется  родственникам больного и больному с диагнозом

1)
синдром гемифациальной микросомии

2)
врожденная неполная левосторонняя расщелина верхней губы

3)
саркома юинга

4)
папиллома кончика языка

5)
врожденная скрытая расщелина мягкого неба
7. Медико-генетическая консультация рекомендуется  родственникам больного и больному с диагнозом

1)
одонтогенная воспалительная киста челюсти

2)
врожденная двусторонняя расщелина альвеолярного отростка,


твердого и мягкого неба

3)
хронический рецидивирующий паренхиматозный паротит

4)
врожденная скрытая расщелина верхней губы

5)
херувизм
8. 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
9. Врожденные расщелины верхней губы формируются  в период развития эмбриона человека

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

1)
первые 6 недель   
2)
16-18 недели           
3)
24-28 недели
