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Abstract

Cfaniotacial dysplastas are rarely found. butthe frequency of cleft lip and palate in Indonesia is
quite high."Acurate obsecvation andddeniification this d¥splasia.should 10-be.donc before treatment. To
recognizesthe craniofacial dySplusia needia classification. One of the. classifications is based on
patomorphogenic. This elassification will identify the crafiofacial dysplasia from stage of deselopment,
origin, form and site. The climicians will manage these patients dccurate]y with this classification and the

patient’s quality of life will be improved.

Kev wordsi€raniotaciall patomorphogenic welassification.

Pendahuluan

Displasiaskraniotasial “relatif_jarang
terjadi. Terminologi kelainan inyselaiuwgash
dari memuaskan dan'tidak pernah tercapai
kesepakatan klasifikasiwapa yang diguna-
kan. Dari tahun ke tahun berkembang
berbagai kiasifikasi, seperti ~Kklastfikasi
berdasarkan area dari wajah yang meng-
alami kelainan, atau berdasarkan anatomi
dan klasifikasi berdasarkan morl‘bgenesis.l
Meskipun  displasia kraniofasial secara
umum relatif jarang terjadi, tetapi di
Indonesia angka kelahiran bay1 dengan
displasia celah bibir dan langitan cukup
banyak. Menurut Prawirawinata insiden
celah bibir dan celah langit-langit sebesar
1,5 per 1.000 kelahiran hidup atau berkisar
antara 0.23-1,67 per 1.000 kelahiran hidup.”
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Qi karcna  iftPperiu’gupava pencegahan
daq perawatan dinky sebelum dampak
negatit tefhadap” Csigtikeedan  fungsional
memperburuh.oKualitas  hidup  penderita.
Penampilan  fisik  penderita  displasia
kraniefasial dapat _menimbulkan dampak
huruk pada psikesosial penderita. Untuk
mencapai perawatan yang optimal, perlu
diketahui  etiologi dari  penyimpangan
tumbuh kembang kraniofasial, jaringan asal
kelainan  yang terkena, serta waktu
terjadinya gangguan tumbuh kembang.
Untuk tujuan itu, dalam makalah ini
dikemukakan gangguan tumbuh kembang
menurut patomorfogenik, yaitu berdasarkan
glemen  kronologis  dan  topografis,
khususnya displasia kraniofasial.




Tinjauan Pustaka

Tahap perkembangan morfogencesis
Untuk mempelajars elemen
kronologis lebili lanjut, sebaiknya dipahami
terlebih dahulu tahap kronolo 51
perkembangan morfogenesis (Gambarl ).
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Gambar | Tahap kronologis gart morfogenesis

Kejadian displasia. dapat tegjadi pada saliap
tahapyperkembangan (Gambar 2).
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Tahap wansformasi. pada tahap ini
terjadi perkembangan jaringan otak dan
sehitarmya, Defisiensi pada area inter-
prakodal dapat mengancam kehidupan.
Displasia dengan atau lanpa jaringan
serebral terjadi scbelum [usi proscsus
fasialis. sehingga terjadi celah.

Tahap diferensiasi, osifikasi  tidak
terjadi atau abnormal. dengan karak-
teristik  terutama  adalah  defisiensi
tulang atau disostosis. schingga terjadi
disharmoni  skeletal. sering  disertai
anomali otot dan kulit.

Tahap  adaptasi,  terjadi  osifikasi
profatur dar sutura {sInoslosis), yang
menpengaiuhi pertumbuhan tulang di
sekitar garis| sutura (Virchow's law).
Kejadian i selalu disertai dengan
Kompensasis pertumbuhan  beriebihan
(hiperdevelopment ) pada jaringan yang
letaknya parallclderhadap garis sutura.
Sceara umum  otot dan  kulit tidak
terkend:

Gambar 2. Tahap perkembangan.displasia’ kranotasial (a) [ipe debisiensy skeletal yang berhubungan
dengan kronologi dart ntorfogenesis, | celdlt 2 disostosis, 3 sinostosis. (b) Sisi dari defisiensi
skeletal yang berhubungan dengan'Rronelogi morfogenesis. C = cclah antara prosesus
fasialis; D = disostosis dari pusat-pusat osifikasi: § = sinostosis darl desmokranium'
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Displasia Kraniofasial Akibat Gangguan Tumbuh Kembang Menurut Patomerfogenik

Klasifikasi displasia kraniofasial me-
nurut patomorfogenik

Dispiasia fasial dapat terjadi selama
periode  organisasi  fasial,  prosesus
mandibularis dan maksiia yang berasal dari
arkus brankial. sedangkan area dahi dan
nasal berasal dari jaringan yang melapisi
Jorebrain, Adanya perbedaan asal jaringan
yvang masing-masing mempunyat ketepatan
aktivitas dan  waktu. merupakan factor
wama penyebab terjadinya variabilitas
lasial, baik di dalam atau di luar limi
normal dari pertumbulian. ™

Dari beberapa bubabedah plastiky
disimpulkan bahwa_ Klasifikasi displasia
kraniofasial sumbing| bibir dan langitan,
dibuat untuk kemudahan penaialaksanaan
perawatannyal | Klasifikase tersebut  ber-
dasarkan organ yang teilibal’ denpkap
tidaknya | celah: serfa berdasarkan
International Classification of the Descases
(ICD) /mencakup anatemis organ terlibat,
lengkap tidakuiya . celah, untlaieral atau
bilateral, yang digunakan untuk “sistem
pencatatan dan_peldporan vang, dilakukan
oleh World Health Organization (WHO)?

Untuk penatalaksaan pasien dengan
anomali “kraniofasial membutuhkan pe-
ngetahuanopertumbuhan pormal + dan
bagaimana  periumbuhan | dapat _/me-
nyimpang_schangga menghasitkan keadaan
abnormal, Ada berbagai_tipesdasar /dari
anomali -kraniofasial dengans berbagai
variasi yang mempengaruiiii perkembangan
kraniofasial #'tetapi yang “penting .adalah
morfologi. (eticlogl, dan patogenesis dar
anomali tersebut.”

Displasia kramiefasial dikenali oleh
Proffit & Fields menurut.‘tahap-tahap
perkembangan  kraniofasial =~ embrioniks
Fasial dan leher berasal dari ektodernt.
lermasuk otot-otot dan skeletal di seiuruh
tubuh berasal dari mesoderm. Prinsipnya.
ada lima tahap perkembangan kraniofasial.
vaitu (1} formasi lapisan asal sel (gerin
laver) dan organisassi  dari  struktur
kraniofasial; (2) formasi tuba neural dan
formasi inisial dari orofaring. (3) asal,
migrasi, dan interaksi dari populasi scl,
terutama  set weural  crest; {4y formasi
sistem organ, terutma arkus faringeal dan
palatum primer dan sekunder; dan (3)

il6

difcrensiasi akhir dari jaringan-jaringan
(skeletal, muscular, dan clemen-elemen
saraf). Beberapa abnormalitas bentuk fasial
dan hubungan vang spesifik karena terjadi
masalah pada tahap awal yaitu tahap satu
dan dua. Banyak anomali kraniofasial
terjadi karena ada masalah pada tumbuh
kembang tahap kcliga,?

Menurut Stricker agar nomenklatur
maiformasi menjadi scderhana dan tidak
menimbulkan pengertian ganda, maka
digunakan istilah displasia.  Displasia atau
perkembangan abnormal dari pertumbuhan
melipulitsemua aspek patogenik dan klinik
displasia. sepeit:  disinduksi. disgenesis,
dismorfi | dan diSwofi, temasuk aspek
kualitatif dan kaantitatif. Klasifikasi ini
berdasarkan  patomorfogenik, vaitu  ber-
dasarkan_clethen kronologis dan topografis,
Yang dimaksud dengan elemen kronologis
adalah"displasia yang berhubungan dengan
tahap-tahap ~ perkembangan’ embrio dan
fetusgmmsaat wgmgangguan’  terjadi  dan
mempengaruhi mekanisme = ieratogenik.
Sedangkan “elemeun topogeafis  adalah
displasia yang berhubungan dengan sisi dan
arga  berbagai  anatomi  yang terkena
gangguan.'

Elemen  kronelogis  dibedakan
menjadi:: | displasia * serebrokranial; 1l
displasia  sercbrofasial; 1l displasia
kramefasial dan [V _displasia kraniofasial
damorgan lain. Pada displasi serebrokranial
anomali . mengenal otak,  sedangkan
displasia sserebrofasial ‘anomali mengenai
otak-osampai batas fateral mata. Pada
displasia kraniofasial tidak mengenai otak
clan natas Padasdisplasia kraniofasial dan
organ dain vang terkena adalah tulang
disebabkan penyakit, dengan karakteristik
hiperplasia. Displasia dapat mengenai kulit,
saraf, otot dan pembuluh darah dengan
derajat bervariasi.

Displasia kraniofasial
Pembagian displasia ini menurut

jaringan yang terkena dapat dibagi menjadi

lima, sebagai berikut. (1) dengan celah,

terdiri dari @) celah  latero-maksilari, b)
celah  medionasomaksilari,  ¢)  celah
imermaksi-lari, dan d) celah

maksilomandibular; (2} dengan disostosis
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(Heliks kraniofasial), terdiri dari i) displasia
Sfenoidal, ii) displasia spheno-frontal, iii)
displasia frontal, iv) displasia fronto-
frontal, v) displasia fronto-nasoethmoidal,
vi) displasia internasal, vii) displasia nasal,
viii) displasia Premaksilo-maksilari dan
Intermaksilo-palatal, 1iX) displasia
nasomaksilari dan maksilari, x) displasia
maksilo-zigomatik, xi) displasia zigomatik,
xii) displasia zigo-auromandibular, xiii)
displasia temporo-aural, xiv) displasia
temporo-auromandibular, xv) displasia
mandibular, dan xvi) displasia inter-
mandibular; (3) dengan sinostosis, tejdi
dari a) kraniosinostosis, ada dua: |
osipital, i) interpari
fasiosinostosis, ad
spheno-frontop
iv) fronto-intg 105110
terdiri dari 2 gme
premaksil 5 remaksila
premaks
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perkembangannya, misalnya fusi dari
prosesus fasialis, produksi tulang dan
formasi sutura (Gambar 2).' '
a. Fusi dari prosesus fasialis terhambat
karena terjadi persistensi lempengan
epitel,sehingga mengakibatkan celah
pada empat lokasi, yaitu: 1) latero-
nasomaksila; 2) medio-nasomaksila; 3)
intermaksilari; dan  4)  maksilo-
mandibular. Anomali ini terjadi pada
tahap dini (sebelum 17 mm C-RL),
sehingga terjadi defek tulang dan
disostosis sekunder.
Tahap perkembangan tulang merupa-
ap.clemen kunci dari morfogenesis
Al jal. Pada anomali ini terjadi
1S peckembangan  pusat-pusat
351 f1 2 pempengaruhi bentuk
pouan perkembangan
e annder Meulen dkk
198 C heliks, disebut
ani cr vf  dysostoses,
e ; lateral dari
perkemba
o i
pusat-p : gian atas di
ding a tak; © 1 tengah di
apettura nasa tal, meatus
guditorius dan™ vah di kavitas
| (Gambar

a

Gambar 3a,b Heliks kraniofasial dengan pusat-pusat osifikasi. '
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Displasia Kranivfastal Akibat Gangguan Tumbul Kembang Meanrut Patomorfogenik

Hal penting menjadi perhatian
adalah struktur kunci dari  tumbuoh
kembang kraniofasial vang normal.
yaitu tulang slenoid yang berkembang
ke lateral. Morfogenesis tulang kranio-
fasial  dimulat dengan  pembentukan
bagian tengah dan anterior fosa cranial.
vang berhubungan dengan berkurang-
nva jarak intraorbital. Proses ini diikuti
dengan perkembangan kompleks naso-
maksila ke arah depan, bawah dan
lateral. disertai dengan memanjangnya
ramus mandibula.

¢. Formasi sutura  terganggu  Kargnd
defisiensi aktifitas perigsteur JSuturd.
vailu displasia periostéal. Akibat vang
lerjadi pada tahap yang febih lanjut
kompensasi pada bagian tulane yang
normal. vaily SINDSEOsIS prematue.

d. Kombinasi disostosis dan.sinostosis

Terjadi | displasta pada ™ matriks

kartilagenosa karena dishondrosis.

La#)

Displasia Kraniofasial dengan celah

Displasia kraniotasial dengan gelul
merupakan, celah™ _primer atau  murii
dischabkan Karena persistcnsi| epitelium
antara topi-tepi prosesus fasialis. sebagal
akibat dart defisiens: degenerasi epitel
(Gambur 43 Celahivang terjadi adalahi(1)
celah  latero-maksilari,vaitu  célah . antasa
fatcronasal_dan pedsesus maksilaris (celah
nasookulary (2) medio-nasomaksilacl: celal
antara medianasalddanaprosesus maksilaris
{celah bibir); (3) eelahpintermaksilari; celah
antara prosesusspalatinus (Gelah wpalatun).
dan (4} cclah maksilo-mandibular. _celah
antara prosesus maksilaris dan mandibularis
(makrostomia).’

Celah maksilomandibulap‘merupa-
kan celah vang murmni vang terbentuk pada
awal tahap perkembangan di antara kedua
prosesus fasialis. yaitu prosesus maksilaris
dan mandinularis, bukan terbentuk di antara
tulang maksila dan mandibula. Celah ini
jarang  disertai  defek tulang. Celah
nasomaksilari medial dan lateral, sera
celah inmermaksilari. selalu diikuti dengan
defek tulang. Kelainana ini akan diuraikan
[ebih lanjut pada displasia disostosis.

Gambar 4. Sisi celah primer (murni).
A latero-nasomaksilari;
B medio-nasomaksilari;
C maksilomandibular:
D intermaksilari.’

Displasia kraniofasial dengan disostosis

Displasia  jenis im | mempunyal
spekUumpanomalioberbentuk  heliks yang
berahar di tulang sfenowd. yang mcrupakan
struktur_kunci _darttulang kraniofasial.
lcliks it berawal di dua cabang: cabang
lateral di pertemban antara sayap besar
tulang® sphenoid’ dengantulang  frontal;
cabang medial pertemuan sfenoetmoidal.
Kedua cabang bertemu di dasar hidung, di
maksila membelok keWateral, lalutke tulang
malar. /lengkone zigomatik dan tulang
lemporal, berputar medwu median melalu
ramus dan korpus mandibulay berakhir di
vatis ncdian pada,simpisiss Heliks bagian
alas  melingkar mate bagian bawah
melinokan mudat, hila-ada displasia sering
ditandat  dengan  titik eekungan  peri-
aurikular dan fistula. Bagian tengah heliks
(S) wvai  nasal, latero-nasomaksilari,
maksilari. bila ade displasia disertai celah
bibir. Berikut ini merupakan displasia
kraniofasial dengan disostosis,

Displasia premaksilo-maksilari dan
intermaksilo-palatal  {celah  bibir dan
palatum) Mcrupakan celah murni, terletak
antara tcpi nasal dan proscsus maksilar
disebabkan karena defek tulang. merupakan
disostosis sekunder murni. Delormitas yang
terkait disebabkan hilangnya keseimbangan
karena pengaruh otot: labionasal anterior.
velofaringeal posterior.

Derajat keparahan dibedakan men-
jadi dua Kkategori. Kunci dari klasifkasi
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adalah embriologikal dan berdasarkan
perbedaan antara palatum primer (P1) dan
sekunder (P2). Keparahan celah dibedakan
pula menjadi total dan parsial, dengan
symbol t dan p.

Celah tipe ini mengakibatkan ter-
jadinya gangguan empat fungsi, yaitu
alimentasi (pengunyahan), respirasi
(penapasan), audisi (pendengaran) dan
fonasi (pengucapan). Fungsi alimentasi
pada awal kehidupan terganggu karena
kurang mampu untuk mengisap. Masalah
pengunyahan timbul bila erupsi gigi telafi
lengkap, Gangguan oklusi terjadi’ pada
periode gigi bercampuiFungsi respirasi
terganggu  karena ¢4 deviasi  septuim,
perubahan dimenst fosa nasatis pada sisi
celah dan karena katup inspirasi terganggil.
Turbinasi « inferior . ‘tidak sempurna
mempengaruhi kualitas respirasi. Gangguan
pernapasafn indung mengakibatkan
gangguan drainase di sinus dan nasefaring,
yang memegang peran penting pada fungsi
pendengaran. »Fungsi’ pendengaian pada
anak-anak sebenarnya’ dapat tidak_‘ter-
ganggu-karenacelah, tetapi gangguan ini
tidak hanya disebabkan karena celah saja.
Pada anomali celah dapat terjadi' disfungsi
tuba yang mempengaruhi ventilasi _telinga
tengah, $ehingza cairan /tuba® meng-
akibatkan retraksi timpani sehingga terjadi
kehilangai pendengaran. Gangguan
pengucapan - terganggusmalsegcta Jidapat
dirasakanwieh penderitadan orang tuanya.

Displasia“imtesmandibular mrerupa-
kan jenis sanomali “karena: disestisis in
permah  dilaporkan oleh Couronne tahun
1819 dengan karakteristik celah .médian
pada bibir bawah. Kelainanmutaidari celah
kecil; sampai celah lengkap dari " bibir,
mandibula dan lidah, meluas ke posterior
sampai tigamen glosoepiglotik dan ke
bawah antara otot genioglosus sampai
cekungan sternal.

Pola heliks bentuk S dari disostosis
kraniofasial berakhir di sini, sehingga
disebut disgrafis mentosternal, seolah-olah
sebagai batas antara tubuh  bagian
araniofasial dengan bagian tubuf yang fam.
Diusplasia  ini sering  diakhint  dengan
cekungan  tulang  pada  bagian  bawah
simpisis, celah  tulang  hioid  dan
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manubrium.  Sering  dissertai  dengan

kontraksi paris tengah leher.

Displasia kraniofasial dengan sinostosis
Penampilan klinis dari
kraniostenosis terlihat dari dismorfi dan
disfungsinya. Dismorfi merupakan akibat
langsung dari kraniosinostosis, merupakan
manifestasi awal, mudah didiagnosis.
Variasi diagnosis tergantung dari sisi dan
struktur  yang  terkena.  Disfungsi,
merupakan manifestasi  sekunder dari
sinostosis, mungkin disfungsi dari organ di
fuar anomali tetapi disebabkan oleh
dismorfi yang terjadi. Organ yang terkena
dapat otak, mata, dan saluran pernapasan.

Displasia kraniofasial dengan disostosis
dan sinostosis

Displasia vang - dikelompokkan
dalam Kelas“ini terdin dari tiga macam
displasia Crouzon; akrosefalosindaktili
(Apert) dan-trifilocefall (cloverleaf skull).
Persamaan abnermalitas dari basis kranium
antara Crouzon. dan  Apert yang
mengilhami * Tessicr _nienggolongkan
mereka ke dalam Croupert. Klasifikasi
anemali dari disostosis kraniofasial atau
kraniofasios-tenosis dibuat sederhana agar
mudah. membuat™ program = perawatan.
Tujuan perawatan,_ adalah =~ memisahkan
kompleks fasial dari basis kranium, untuk
diptratraksi, bersamaan  dengan  tulang
frofital, dalam satu Kesatuan atau terpisah,
dan  membebaskan stenosis  kranium.
Keanium dariSindroma Crouzon lebih
fiarmonis dan penyempitan nasofaringnya
dalam arah anteroposterior.

Disestosis dari sfenoid dapat men-
jadi petunjuk, ditandai dengan fusinya
jaringan di depan dan lateral sekitar sutura.
Oteh  karena itu sindroma Crouzon
dibedakan dari akrosefalosindaktili.
Displasia kraniofasial demgan
diskondrosis

Anomali ini merupakan akondro-
plasia atau bentuk defistensi dari tulang

enkondral pertama ditemut ofefi farrot
tahun 1878, Deskripsi lebih rinci oleh

Pierre Marie tahun 1880, dengan insidens
satu dari kelahiran 10.000, Karakteristiknya
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Displasia Kraniofasial Akibat Gangguan Tuntbuh Kembang Menurut Patomorfogenik

yaitu cebol. dimorfisme kraniofasial yang
spesifik. tangan tripod dan lumbar lordosis.
Volume kranium penuh, tempurung
kepala membesar dengan tulang osipital
prominen. dan dahi membulat menonjol
melebihi  hidung vang impaksi. Muka
bagian tengah pendek. Muka bagian bawah
panjang dan menonjot ke depan. Bibir
bagian atas pendek dan labial incompetence
vang disebabkan karena pernapasan bukal.
Oklusi yang sering terjadi adalah kelas 11I.

Kesimpulan

Klasifikasi berddsarkan patomerfo-
genik, vaitu berdasarkan elemen kronclogis
dan topografis. (Yang . dimaksud dcngan
elemen kronologis adalak,_displasia yang
berhubungan dengan tahap-tahap
perkembangan embric _ dan__fetus  saat
gangguan/ terjadi dan mempengarubyime-
kanisme | teratogenik. Sedangkan elemen
topografis  adalah displasias“vang, ber-
hubungan dengan sisi.dan area berbagal
anatomi yang terkena gangguan.

Displasia  berdasarkan elemen
kronologis.  dan  topografis  dibedakan
menjadi Jdisplasia_sefebrokranialf serebro-
fasial; kraniofasial dan kraniofasial™dan
organ lain. " Padas’ displasia Kraniofasial,
anomali yangterkena tidak termasuk otak
dan mata, dibagi _menjadi = bebeiapa
kategori, ‘masingsmasing | mempunyai
spesifikasi tahap.perkembangannya, sepetti
tusi dari prosesus. fasiafisy produksictulang
dan formasi sutura.

Elemen kunci*dari“mocciepencsis
kraniofasial adalah tahap™ perkcmbangan
produksi tulang. Pada tahapiini terjadi
defisiensi perkembangan  pusat-pusat
osifikasi yang mempengaruhi bentuk
tulang. Lokasi gangguan perkembangan
tulang ini  mengikuti konsep heliks,
kelainan dimufai dari aspek lateral dari
perkembangan tulang kraniofasial. Pola
heliks ini berbentuk huruf S, dengan pusat-
pusat osifikasi di bagian atas dinding
anterior otak: bagian tengah apertura
nasalis, kavitas orbital, meatus auditorius
dan bagian bawah kavitas oral.
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