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Streszczenie

W artykule przedstawiono przypadek 12-letniej pacjentki poddanej

leczeniu chirurgicznemu w znieczuleniu ogdlnym.

Stowa kluczowe: zespol Klippela-Feila, chirurgia, znieczulenie ogdlne,

ekstrakcja.

Abstract

The article shows the case of 12 years old patient, who was undergone

surgical treatment in general anesthesia.

Key words: Klippel-Feil syndrome, surgery, general anesthesia, extraction.

Zespot Klippela-Feila charakteryzowany jest jako zlanie dwoéch lub
wiece] kregdw szyjnych 1 moze wigza¢ si¢ z anomaliami pozostatych organdéw
[1]. Klasyczng triadg kliniczng zespotu Klippela-Feila (KFS) sg krotka szyja,
obnizona karkowa linia wlosow oraz ograniczenie ruchomosci glowy i szyi. Do
pozostatych objawow, ktdre moga towarzyszy¢ temu zespotowi nalezg skolioza,
kifoza, deformacja Sprengle’a (wrodzone uniesienie topatki), krecz szyi,

asymetria twarzy, anomalie nerek, wrodzone wady serca, utrata stuchu oraz
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ruchy synkinetyczne i lustrzane [2,3].0soby z zespotem KFS i stenoza szyjna
naleza do grupy podwyzszonego ryzyka uszkodzenia rdzenia kregowego po
niewielkich  urazach  bedacych  rezultatem nadmiernej  ruchomosci
poszczegblnych segmentow szyjnych [4]. W KFS czesto spotyka si¢ rozszczep
wargi lub podniebienia, sporadycznie oligodoncje w uzgbieniu mlecznym i
stalym, asymetrie twarzoczaszki, zwe¢zenie szczgki oraz niewydolnos$¢

podniebienno-gardiowa [5].

Celem pracy byt opis przypadku 12 letniej dziewczynki z zespotem
Klippela-Feila, poddanej operacyjnemu usuni¢ciu ze¢ba 26, w procedurach

chirurgii jednego dnia w znieczuleniu ogdlnym.
Opis przypadku

Pacjentka lat 12 zostala skierowana do Zakladu Chirurgii
Stomatologicznej celem ekstrakcji zgba 26.

W wywiadzie ani opiekun ani pacjentka nie podawali dolegliwosci
ogolnych. Pacjentka nie przyjmowata zadnych lekow. W 2010 roku zostala
poddana korekcji anatomicznej przetozenia wielkich pni tetniczych.

W badaniu przedmiotowym stwierdzono charakterystyczng dla zespotu
KFS kifoze (Ryc. 1), deformacj¢ Sprengle’a, niski wzrost bedacy wynikiem wad
kregostupa oraz ruchy synkintyczne i lustrzane.

W badaniu przedmiotowym miejscowym zewnatrzustnym stwierdzono
inne znamienne cechy zespotu KFS: asymetri¢ twarzy (Ryc. 2), niskg karkowa
lini¢ wtosow (Ryc. 3), ograniczenie ruchomosci glowy i szyi. Natomiast w
badaniu wewnatrzustnym odnotowano zwe¢zenie szczeki oraz opdznione
wyrzynanie zebow statych.

Przed zabiegiem operacyjnym pacjentce zostalo wykonane zdjecie
ortopantomograficzne (Ryc. 4). Zobrazowanie regionu zeba 26 oraz przyleghtych

struktur, umozliwito zaplanowanie zabiegu ekstrakcji zeba 26.
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Pacjentce i opiekunowi przedstawiono plan leczenia chirurgicznego. Po
uzyskaniu pisemnej zgody wyznaczono termin zabiegu w procedurach chirurgii
jednego dnia, z zaleceniem wykonania podstawowych badan diagnostycznych.
Poinformowano pacjentke o szczegdtowych wskazaniach pozabiegowych i
koniecznos$ci zgloszenia si¢ na badanie kontrolne w dniu nast¢pnym.

W  znieczuleniu ogdlnym usuni¢to zab 26 (Ryc. 5). Po ekstrakcji
stwierdzono znaczne zakrzywienie 1/3 wierzchotkowej czes$ci wszystkich trzech
korzeni zgba 26 (Ryc. 6, 7). Zebododt wylyzeczkowano, nie stwierdzono
polaczenia ustno — zatokowego. Rany zaopatrzono szwami.

Chorg w stanie ogolnym dobrym w godzinach przedpoludniowych pod
opieka 0soby towarzyszacej wypisano do domu.

W pierwszej dobie po zabiegu pacjentka zglosita si¢ na badanie kontrolne,
podczas ktorego stwierdzono niewielki obrzek tkanek okolicy operowanej. Rana
goita si¢ prawidtowo. Szwy pozostawiono do samoistnego rozpuszczenia.
Pacjentka pozostaje pod opieka Zaktadu Chirurgii Stomatologiczne;.

Dyskusja

Deformacja Klippela-Feila jest kompleksem anomalii kostnych i
trzewnych, ktore obejmuja nisko potozong lini¢ wlosow, platybazje
(sptaszczenie podstawy czaszki), zlanie kregow szyjnych z krotkg szyja oraz
ghuchote. Powigzane zaburzenia centralnego uktadu nerwowego obejmujg
potyliczne przepukliny moézgowe, przetoki w rdzeniu, mikrocefali¢ 1
hydrocefali¢ [6,7]. Do zaburzen w zakresie OUN wystepujacych w KFS
zaliczy¢ takze mozna malformacj¢ Chiary’ego typu I (typy I-IV s3 anomaliami
tylnego dotu czaszki, ktore oddziatujg na mozdzek, pieh médzgu i1 rdzen kregowy
Z czestoScig wystgpowania 0.1%-0.5% [8]). Za gldéwne przyczyny wystgpienia
KFS uznaje si¢ bledng segmentacje wzdtuz rozwijajacej si¢ osi embrionu w
okresie od 3 do 8 tygodnia cigzy [4]. M. Tassabehji 1 wsp. informujg o mutacji
w locus genu GDF6 w rodzinnej oraz sporadycznej postaci KFS [9]. Warto
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zwréci¢ uwage na wady narzadéw wewnetrznych mogace towarzyszy¢ KFS,

takie jak anomalie nerek czy wrodzone wady serca.

W przypadku opisywanej pacjentki wystepowat niedostuch, niedorozwoj
umystowy, wada serca (przetozenie wielkich pni tetniczych — stan po korekcji),
ruchy synkinetyczne, znacznie utrudniajagce kontakt i wspolprace z pacjentem,
co zadecydowato o przeprowadzeniu ekstrakcji w znieczuleniu ogdlnym.
Powyzsze czynniki wplynety takze na trudnos¢ w wykonaniu prawidlowego
zdjecia OPG, niezbednego do zaplanowania zabiegu operacyjnego. Wyraznie
zaznaczona u pacjentki kifoza utrudniata prawidlowe utozenie pacjenta na fotelu
operacyjnym. Pacjenci z KFS sg w grupie podwyzszonego ryzyka urazu rdzenia
kregowego na skutek wystgpienia mniejszego lub wiekszego urazu [10], ktory
moze by¢ spowodowany nadmierng ruchomoscig w odcinku szyjnym. Dlatego
tez, postgpowanie przed-, $rod- 1 pozabiegowe zostato dostosowane do stanu
ogb6lnego pacjenta, uwzgledniajac ruchy ekstrakcyjne oraz zabezpieczenie

pozabiegowe.

Powyzsze rozwazania wskazujg koniecznos$¢ holistycznego podejscia do
planowania oraz samego zabiegu u pacjentow z KFS. Ze wzgledu na
towarzyszace zespotowi wady Kkostno-trzewne utrudniajgce prawidlowe
postepowanie, wszelkie procedury powinny by¢é wykonane z najwyzsza

starannoscia, przez odpowiednio przygotowane zespoty wielospecjalistyczne.
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Ryc. 1 Widok uksztattowania grzbietu pacjentki.




Ryc. 2 Widok twarzy pacjentki ,,en face”.

Ryc. 3 Widok twarzy pacjentki z profilu.




Ryc. 4 Ortopantomogram pacjentki

Ryc. 5 Widok wewnatrzustny — stan przed usuni¢gciem zeba 26.
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Ryec. 6, 7 Widok usunigtego zgba 26 — znaczne zakrzywienie 1/3 wierzchotkowej dlugosci korzeni.
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