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  همي نيزال پروبوسيس :هاي كرانيوفاشيال گزارش مورد نادر از شكاف

)Heminasal Proboscis(  

  ***منش محمد جليلي، دكتر **نوراحمد لطيفي، دكتر *حسنيمحمداسماعيل دكتر 
  

  
  
  
  
  
  
  
  

، بازسازي بينيزال پروبوسيسـهمي نيشکاف کرانيوفاشيال،  :هاي كليدي اژهو

  و هدف هزمين
ستيك و ترميمي ممكن است در طول دوران ر جراح پلاـه
اين  در. را ببيند Proboscisاي خود تنها يك بيمار  حرفه
اي از بيني از نيمه ديگر و از صورت جدا  اري نيمهـناهنج
  .باشد مي

در اغلب موارد ضايعات ديگر سيستم اعصاب مركزي و 
 Proboscis. سيستم استخواني صورت و نسج نرم وجود دارد

اي شامل نسج نرم و  صورت ساختماني استوانهه م بيا خرطو
پوست بوده كه پايه عروقي آن از طريق اتصال قسمت فوقاني به 

  6-1.باشد صورت مي

ك ـودن، تكنيـادر بـاد و نـك زيـوع آناتوميـل تنـدليه ب
. داردـود نـاران وجـان اين بيمـراي درمـص بـراحي مشخـج

و  Proboscisه با ـهما 3ار ـه يك بيمـن مقالـما در اي
رح ـرا مط ان جراحي آنـاني و روش درمـك تحتـكلوبوماي پل

  . ايم نموده

  رفي بيمارـعم
ــود ماهــه 3 دختــربيمــار شــيرخوار  ــ اي ب دليــل ه كــه ب

Proboscis 1 تصوير(رفي شده بود ـبه كلينيك مع(.  

 :چكيده

 Proboscis. اي دارند اهميت ويژهدرمان نسبتاً سخت آنها  دليل تنوع زياد آناتوميک وه باشند که ب کرانيوفاشيال ضايعات مادرزادي نادري مي هاي شکاف

  .پوست به گوشه داخلي چشم متصل است اي از نسج نرم و بيني از صورت جدا بوده و تنها با پايه ةناهنجاري نادري است که در آن نيم

  .چپ بيني و کلوبوماي پلک تحتاني چپ معرفي شده است ةماهه با جدا بودن نيم ۳در اين مقاله شير خوار 

  .ماهگي ترميم شده است ۱۰ماهگي و کلوبوما در زمان  ۳هاي موضعي در زمان  با استفاده از فلپدرمان جراحي 
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واده بوده و ساير فرزندان طبيعـي  ـرزند سوم خانـار فـبيم
 اليـانسفـانبا  (Dead Fetus)لد جنين مرده تو ةـسابق. بودند

مصـرف دارو   ةسابق. ود داشتـار وجـيك بيم ةل درجـدر فامي
 ــريان حاملگـج اري درـيا بيم ادر بيمـار وجـود نداشـته    ـي م
  .است

 ـ    ةيكي، نيمـزفي ةدر معاين صـورت  ه سـمت چـپ بينـي ب
 ـاي شكل كه طولي مساوي با ني ساختماني لوله سـالم بينـي    ةم

صورت جدا بوده و در محاذات گوشه داخلي چشم چپ  داشت از
 Proboscisيك حفره در انتهاي تحتـاني  . به صورت متصل بود

در پلك تحتاني چـپ كلوبومـا در ثلـث داخلـي      .ود داشتـوج
نيـز در قاعـده كولـوملا وجـود      (Pit)وجود داشت يك حفـره  

اسـكن   تي در سي. هاي صورت طبيعي بودند ساير قسمت. داشت
ي به سمت چپ منحـرف شـده بـود و در    ـوم بينـسپتصورت، 

 ـ (Nasal Airway)سمت چـپ آثـاري از راه هـوائي     ود ـوج
داخلي سينوس مـاگزيلاري چسـبيده    ةسپتوم به ديوار .نداشت

  .بود

  
  Proboscis ـ شير خوار سه ماهه با ۱تصوير 

 ــانسفـان  ــالي ي  ــا س  ــاير اخت  ــلالات اسكلت ود ـي وج
  .نداشت

پزشكي مجـراي اشـكي پلـك تحتـاني     چشم  ةاينـدر مع
(Punctum)     سيسـتم  (و ارتباط بين مجـراي اشـكي و بينـي
  .وجود نداشت) نازولاكريمال

  تكنيك جراحي
 ــازي بينـازسـت بـپ جهـدو فل  ــي ايج اولـين  . دـاد ش

 ـ ـةه داراي پايـپ كـفل  ــم( يـداخل  ـ) الـدي ود از پوسـت  ـب

پ دوم ـفل. دـن شــتأمي Proboscisر ــت زيـورت درسـص
 ـ Proboscis) رالــلت(ي ـارجـخ ـةاز نيم  ـلاـي تليـداپ  زهـي

(de-epithelialized) پ اول ـي در زير فلـشد و به سپتوم بين
  .)2 تصوير( وتور شدـس

  

  

  هاي پوستي جهت بازسازي بيني ايجاد فلپـ ۲تصوير 

 ـر ـميليمت 3دود ـح  Proboscisت لبـه تحتـاني   ـاز پوس
 ـني يب ةرـا پـد تـظ شـحف  ــايج  ــاد ش تـر باشـد    يـده طبيع

(Alar Rim) شده قرار  هيزلاـت داپي تليـپ اول روي قسمـفل
. بينـي را ايجـاد نمايـد    (Dorsum)ت پشت ـداده شد تا قسم

 Proboscis. نـي را ايجـاد نمـود   يب خـارجي  ةوارـفلپ دوم دي
 ـ ـده كه نيـرار داده شـل قـطوري در مح ع پايـه آن  ـاز بـه قط

قبـل از انجـام   (بازسـازي   ةنتايج اولي .دوـدد نبـل مجـطي عم
نشـان داده شـده    4و 3 تصـاوير در  )راحي زيبـايي ـال جـاعم

  .است
  

  
  ـ تصوير بيمار بلافاصله پس از عمل۳تصوير 
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  ـ بيمار چهار ماه پس از عمل ۴تصوير 

 z-plastyمـاهگي بـا    10كلوبوماي پلك تحتاني در زمـان  
  .ترميم شد

  ها  يافته
شكل بيني . راحي پيگيري شدـل بعد از جسا ار تايكـبيم

ت بازسـازي شـده بينـي    ـقسم. ول بودـر زيبائي قابل قبـاز نظ
م داراي رشد قرينـه  ـت سالـنسبت به سم) Proboscisسمت (

رم بيني ممكن است نياز ـعمل جراحي مجدد جهت بهبود ف. بود
  .باشد

  گيـري و نتيجه بحث
Arhinencephaly ط ـدا توســـه ابتـــكــKundrat  در

د يـك ناهنجـاري پيچيـده صـورت و     ـرفي شـمع 1883سال 
CNS هـاي   باشـد كـه عصـب بويـائي و يـا سـاير قسـمت        مي

Rhinence Cephalon )Nose Brain (وجـــود نـــدارد .
Cebocephaly  نوعي ازArhinencephaly باشد كـه در   مي

  .باشد صورت رشد نكرده و هيپوپلاستيك ميه آن بيني ب
هاي خط وسـط يـا لتـرال     شكاف راه باها هم اين ناهنجاري

(Midline or Lateral Clefts) شكاف شـماره تـا   (باشد  مي

هاي صـورت و حجـيم دقيقـاً     اتيولوژي اين شكاف )صفر يا يك
  .مشخص نيست

 ــدو تئ تئـوري كلاسـيك   . ود داردـوري در اين زمينه وج
در طـي   (Facial Procass)ال زوائـد صـورت   ـص در اتصـنق

 رمدومـز تئـوري دوم نفـوذ   . فتم جنينـي اسـت  هفته سوم تا ه
(Mesodermal Penetration Theory)   است كه در زمـان

  . دهد م رخ ميـاتصال زوائد صورت به
، آرام )داروهـاي ضـد تشـنج   (داروهائي چون فني تـوئين  

سبب افزايش ميزان  Alkalizingها استروئيد و داروهاي  بخش
م در حيوانـات شـده   هاي كرانيوفاشيال هم در انسان و ه شكاف
  .است

 ـ اريـن ناهنجـص ايـتشخي  ـونر اسـاس آ ـها ب هـاي   اليم
 ـ مـي  CNSي و ـرم و اسكلتـج نـنس  ــباش هـاي   اريـد ناهنج

CNS ـ ي با سيـو اسكلت  قابـل تشـخيص    MRIاسـكن و   يـت
  3.است

  .رافي ساده كمك تشخيص اندكي داردـراديوگ
امروزه اين اختلاف در دوران جنيني بـا اولتراسـونوگرافي   

  .باشند قابل تشخيص مي
. بيمــاران وجــود نــدارد يــني ثــابتي بــراي اراحــروش ج

ئه ددي براي بازسازي بيني در اين بيماران اراـهاي متع كـتكني
اران بايد در مراكز خروجي تخصصـي و  ـاين بيم 5و4و1.شده است
ي قرار حراجميمي با تجربه تحت راحان پلاستيك و ترـتوسط ج

ود جراح مغز و اعصـاب و چشـم پزشـك در طـي     ـوج. رندـگي
زويون سنج نرم در اين بيماران بايد ـاكسي. درمان ضروري است
هاي تكميلي بعدي  يحراـجآنها به  رـو اكث محافظه كارانه باشد

شبيه پوسـت صـورت    Proboscisاز آنجا كه پوست . نياز دارند
 ـذا استـاست ل ت آن در بازسـازي بينـي ضـروري    ـفاده از پوس
 Proboscisرفي شده نيازي به قطـع پايـه   ـار معـدر بيم. است
  .نشد

 Proboscisه تنفسـي از طريـق   اتلاش در جهت ايجـاد ر 
معمولاً با شكست همراه است و منجر به تنگي و نهايتـاً انسـداد   

ايجـاد مجـراي نازولاكريمـال نيـز موفقيـت آميـز       . خواهد شد
  .باشد نمي

براي بازسازي لنج نرم   Early Surgeryي زودرسحراـج
ومي شـيرخوار اجـازه عمـل را بدهـد     ـه شرايط عمـي كـزمان

 ـ ـشود نتاي توصيه مي راحي زودرس قابـل قبـول   ـج زيبـائي ج
  .باشد مي
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Abstract: 
 

 
Heminasal Proboscis, A Rare Craniofacial Cleft 

Hasani M.E. MD*, Latifi N. MD**, Jalili Manesh M. MD*** 

Although craniofacial clefts (CFC) are rare congenital malformations, their numerous anatomic variety 
and relatively difficult and longstanding management gives specific importance to them. 

Proboscis is a rare anomaly in which half of the nose is separated from the face and is connected to the 
medial canthal area as a tubular structure. A 3 months old infant with left – sided proboscis and left lower 
eyelid coloboma is presented . 

The proboscis was managed with local flaps and coloboma was repaired at 10 months of age. 

Key Words: Heminasal Proboscis, A rare Craniofacial Cleft 
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