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Abstract

Cranioi-acialdlsplasias are [arel)  fbund. bur rhe frequencv ofclel i  l ip and palale in Indones'a ls
qurrc hi-sh ,Acurare obieivat ion and ident i l icat ion this drsplasia shouid ro be donc belbre trcalment '  To
recognize rhe craniofaci : l  d lsplasia need a cl : rssi l i .ar ion Otc of the classi f icar ions rs trased on
patoi lo.phogenic.  ih is classl i lcatron $i l l  iderr l i t - \  lhc crarr iol i rcLal d)!pla\La f- fom (age ofdcvelopmcnt '
i r ig in.  forn-and snc. r l re cl i l r icrans wi l l  !nanage rhcsc pal iet ts accurat ' l )  rv i th thrs classl f ical lon and the
pat ienl  s qual i t r  of  l i l i  wi l l  be inproved.

K€\  wofds Craniot-acial i  paronrorphogenicr c las\1f i  car ion

Pendahuluan

D r . p h . r a  k r d I r o l a . i a l  ' e l r r t i f  l a r a  u
r . r l . r d r  l < r r n i r r o l " v  k c L r r ' o r r  i n i  ' . l a l t t  ' r " l r

d : I r  I r ( | r u . r . r d I  d r r r  r r J r k  p e r r r a l r  t t r . a p a i
kesepakatan klasi f ikasi  apa yang drguna
k a i r .  D , r f l  l a r , I r  l (  l a h r r r r  b ( r L c r r r h : r r r !
b e r h d g a r  k ' a \ r f i k a r r .  . e p c r l i  k  l a i i f i k a \ i
berdasarkan area dari Fajah yang meng
a l a m r  k c l a r r r r r r r ,  d l a u  h ( r d d - a r k a n  a n d l n r n i
ddn kld.r f ikdi i  herdasarlatr  morlbgerr( ' , '
Meskipun displasia kraniofasial  secara
u r n ' r m  r e l a l r f  j a r r r r g  t e r l a d r .  l ( l a p r  J i
lndonesia angka kelahi lan bal i  dcngan
displasia celah bibir  dan langrtan cuktrp
bnnyak. Menurut Pravvirawinata insiden
celah bibir  dan celah lan8i l_langl i  sebesar
1,5 per L000 kelahiran hidup alau befkisat
i n l a r d  r r . i  l .  |  . o -  p < r  .  0 0 0  k < l . h r r a r r  I r i d r t p
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I  ' ,<h kdrera . tu perlrr  uparr pcn.egahan
d . r n  p . r . r " a r a r r  d r 1 ' .  ' < b c l r r r r r  d d m o d k
re.satil terhadap eslctjk dan tirnlisional
r n c m p t r U r r r . r k  ^ I r l i l a '  h r ' l , r p  P < n d c r r l d
Penampilan t is ik pcndet i l i  d isplasra
kraniofasial  dapat meni lnb lkan danpak
bufuk pada psikososial  penderi ta t lntuk
I r e | | c a p a r  F c r a $ a l d r t  ' a n g  o p t r n r a l  p c r l u
drkerdl l l r i  eI . luFi dar i  pin]  r 'npdngarr
r , r n b u h  k e r n o l n !  k r a n i o t a . r a l .  :  r r i n g a r r  r ' a l
kclainan )ang lerkena- sena waktu
e r j J d . r r \ d  p J t l e g u  r r l  r u r r r b - h  k e r r t b a n g
I  r r , r N  l u j " d r r  r r r r .  d a l . r r r r  r r r a k  r l a h  i t r i
d ikernukakan ganggrran tLrmbuh kenbang
r r r r , U n . r  p d l o n r o r  f o g e r r r k .  ) a i r u  h c r d d . a r \ d r l
c lerrrerr kro| l ' lopi .  drn lopoSfal l '
khususn)a displasia kral l iofasial



Tinjruan Pustaka
' l  ih:r t)  perk'r |nbrurgtrr  nro'  f t 'gtncsis

l a h r p  l r a n s l o r r t r a s i .  p a d a  l a h a p  r n l
lcrtadi  perLenrb.rngan i i fLng. ln otak dan
i.k i lurr \r  l ) . i ls icnsi  Prdl  l rc ir  rnter-
prakt 'Ltul  t tapat Incrrgarr! i t i r r  kclrrdrrp.rn
Dlsplasi .r  dengan atau tanpa larrngan
serebral  teladi  scbelum l i rs i  proscsLrs
Iasial is.  schiIgga terradi celah.
Tahap di tefensi. is i .  osi f ikasl  t idal
ter jadi  atau atrnomri l .  dcngan kafak-
tenst ik teNtanra adrlal l  deUsicnsi
tLr lang atau disosn)sis.  schingga l l r iadi
disha nori  s lelctal .  \enng disedai
anonal ioiol  dau kul i l .
Tahap adaplasi  le l iadi  osi f ikasi
p|ernatur dar i  sulura (sino\1osis).  )ang
menrpenqar ' t rh i  pcrtunlbuharl  tulang dl
seki tar gar is su{Lrra ( i ' i r t&o, t  L/ l )
Kciadian ini  selalu di5er lai  dengarr
Lonrpcnsr\ i  pertLrmbLrhan berlebihan
( h01ft | t \ '& l r tk ' t t |  )  pada. iaf ingan )ang
l€laknlr  paral lel  terhadap gLuis sutura
Sccnfa unruln otol  dan kul i t  l idak

\l t (\j t K ui, t tt t t' tnl u jl.ldru

kronologis lebih lanlut.  sebaiknla dipahant i
ter lebih dahulu lahap kronolo-qrs
perkenrbangan morfbgenesis (Cambarl)

L  l l l  r L k nrcnrfelaJrrr  elcnrclr

cambaf I  Tahap kfonologls dat i  moribgene!rs

K . r a J i a n  d  . n  r ' i  .  L l r D a r  r ( U . r i r .  p r d ,  ' c r i r l
tahap pef lenbangan (( i . rnbar 2).

G
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Gambar 2 Tahap perkerDbangan d isplas ia kranoiarra l  (a)  l ipe def is i .ns i  skelc ta l  yang berhtrbungan
dengin kronologi  dar i  mortbgencsis  L celah:  I  dLsosbsis.  I  srnostos is  (b)  Sis i  dal i  defs le is i
' k e . e r d l  . i n r b e r h u l  J r e r n a e | g d r ^ r o  ' : r  r o r l u : t r f  r  ' c  r r r d r r ' d p - o < '
t " i r l i ,  D  o , . o J .  c i r ' t .  J r . o r . J r  " ! \ ' . . . (  ' r r '  r ^  ' J -  d e  r r u \ r  ' r ' r J r n
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a Dilpla\kr Kranblasnl Ar.ihat Cahs!<uun Tunbuh Kenbuns Menutut Paknorlogehik

Kl*si f ikasi  di .plasia kraniofasi ! l  mt-
nurut patomorfogenik

Displasia fasial dapat terjadi selama
periodc or laDr\a\r  ts ial .  Pro\e\J\
Ina')dibuldn'  ddrr I rrrk. i la lang bera.al  drr i
a r k r r s  b r a n k i a l .  ' e d a n g l a r  a r e a . l a h i  d a n
na\ ir l  hrra\.r l  darr jar ingan lalg nrekpr. i
/ , , ' ,n/ ! , / ,  \dd,r)d perhe,Jaatt  . rsal  iat i t t -atr
rang rnr. ing-rna: ing Inernprr l  ar letcpatdn
 l l r \ i t a s  d a r  s a l t r r .  r r r e r r r p a L a n  l h . t o r
Urama pcn)ebdb rert .rJ i I )  d !arabrlr ld-
l i rs ial-  br ik di  dalaln atau di  luar l imit
non))al  dar i  per lumbuhan. '  1

I ' rn huhc'rp.,  brrkr.  LrrJu| pla. t iL.
r l i r i rnprr lkan balr*a l la.r f ikasi  di .pla. ia
kraniofasial  sumbing bibir  dan langitan
Jihuat r ' rnr l  L(mudahar peral .r la l .arrddn
t,(r j r$ir l : r I r)) , r .  Klasrf i l , r ' r  tertbrr t  b.r
r l . r . r r k : r n , r g . r I  l r r r ; :  t e r l r h . r t .  l c r r g l a p
l idaknla celah: scr{a berdasarkan
Inlenatronal Classi f ical ion of the Dcscases
t l(  D) mencalup ardl , , rni \  ,Jrgdn ter l ihal
lcngkap t idaknya celah, uni lat€ral  atar l
b i l a t e r a l .  ) a n g  d i g r r n e l a r r  u t r t u l  - i . t e t t r
pcncatalan dan pclaporan yaDg di lakukan
olch world Health Orgarizal ion (WHO). '

Unluk peratdlal .aarr l  . i r r  dcrr.dn
 l 'n1al i  l rdnrofd. idl  I r<rnb luhkan pe-

nlrctahuat|  penurnbt| l r : r I  nonnal dan
bauarma|l i i  pedumbuhan ddpal
nyimparg sehingga nrenghasi lkan keadaan
ahronrral .  ALla bcrhagai t rpe da-ar darr
J n n n r a l i  k r a n i o f . r s r a l , J e r r g a n  b e r b a g a i
!ar iasi  )ang mernpenganrhi  perkembangan
krar iofasial .  terapi )ang peDting adalah
rnortblo.. l r .  et ioloui .  darr Ddluacncsi '  dar i

D' \plasrd kraniolacial  dr l 'cnal i  olch
Protf i t  & Fields menurul  tahap tahap
peAcrrrbangan kraniof 'asial  embrionik
Ia' ia l  dat l  lehef hcrasal darr ekr, 'derrt t .
l r l rnd\Ul ulut-olol  dd 

 

r le l( l ! r l  L l i  .<iUl l r l r
r u h u h  b e r d s a l  d a r , , n e ' o d e  | L  P r  i n . i p r )  " .
ada l inra tahap perkembangan kraniofasial
) a i r u  r l ,  f ^ n n a s i  l a p i \ a n  a 5 a l  ' e l  ( q p l , l t
/ , r rr ' r r  dan organi-a\si  daf i  \ t ruklu'
Lr i rrotn'ral :  t2) formd' i  luha rerrrdl  Jar l
r , ' f ln i . i  in i . ral  darr or.r far ing. r1t  asal.
r r r i 1 r . r , r .  , l . r r r  r r r r e r , r k . r  . l , u i  t  ' t ' , 1 . , . i  \ . 1 .
t ( r l l l i r l r ) i l  . ( i  4 ! u h l  . t \ , t .  ( l )  I . J  n . r . i
\ r n ( l t , , r i , u , .  r c n r r n i r  j r f k , r \  l . l r i n f c d l  J n r l
f , r l i r t u r t l  p r  i r ) r ( r  d a r r  ' c k U I d ( | .  d . r n  |  {  r

l t 6

di fcrensiasi  akhir  dar i  Jar ingan jar i t rgaD
1.ke'etal .  rnrt 'cular.  Llan ( lcmerr-elcrrrcrr
s.rraf) .  Beberapa abnornral i ta '  be'r lu l  fa. idI
dan huburrgarr )ang \per i f i l  larena ter ladi
n  a . a h l r  p r r J a  r a h d p  d $ a l  ) , r i l l r  l r h d p  ' a l
dan dua. Banyak anomali  kraDiofasial
rcr iadr karf l r . r  . rda Ina\aldlr  pada trrmhttrr
k!nrbang lahap kcl i8a.

Menurut Stricker agar nomenklalur
rrr ,r1tof ln,1.r  I rcnjadi .cderlrdr,r  J i | l |  l idah
nrenimbulkan pengert ian gaDda. maka
digunakf l)  ist i l . rh displasia. I ) isplasia r(at l
p e r k e r n h i | | r { i I r  a b | l o n I a l  d r r r i  p e n u r n b r r l r n r l
nr( l rpulr  \ (nruir  J.p(k pal, 'g*r ik Jdn kl i r r i l
d isplasia- sepei i  dis induksi.  disgencsis
dr.rnor l ;  dar dr.uoI l .  tcrna5uk a.pcl '
k r a l r r a l r r  d a  

 

k U d  t i l a r i l  K l a \ r f i l , a . i  i r ) i
ber.ra.rrkrrr  pdt, ' r rui  l ,Jgor ik.  \di l r r  bel
, l . r ' . r r l , a I  c l c ' r ' r r  k r , ' I o l o r r .  d . I r  l ' , t r , t r ' r l j
Yang dimaksud deDgan elemen kronologis
adalah di \pla.ra )drg bcrhubuntsar Jcngan
rahap. lahap perkembdrrgan embr io dal l
le lu- \aal  gangguan ter jadi  datr
mernpe| lgaruhr meld| l r-rne lcralolLerr i l ' .
Serlarrrkan cleprerr t , 'pngral i .  adal, l r
displasia yang berhubungan dcDgan sisr dan
arLa bcrbdgar dralorni  \dng l<rkend
gangguan.

I  leme||  kr.rnologir  dibedakdn
m e r i d d i :  I  d i s p l d 5 i a  s e f e b t o k r d n r a l :  l l
d isplasia sercbrofasial ;  l l l  d isplasia
kraniofasial  dan IV displasia kraniofasial
dan organ lain Pada displasi  serebrokmnial
anorndi i  Inergenai oldk. -edan! l i r r
dr.pla. ia .ercbrota' ia l  arornal i  merrgenai
urak 'dmpdr hal ic latcral  mata. Pada
di.pia ' id krdniofa. idl  l idak rnergerai  olak
ddn Inata. Padd d'spla. ia kraniofasial  dan
organ lain yang te.kena adalah tulang
dr.ebabkan perr l  ar.rr .  dengan larakler i . I ik
h r p e r p l a . i r r .  D i . p l a s i a  d a p a r  r n e r r ! c n J i  \ r t l i r .
. d r a l .  o r o t  J d n  p e n ' h r r l r r h  d a r a h  d e t r g l
derajat bervariasi .r

Displasia kraniofasial
Pembrgiarr displa' ia ini  rnerurrr t

. jarrrrgarr 1,rng ter lerra dapat dibagi merr jaJi
l i n r a .  . e b a c d ,  b e r i k - t .  t l )  d e n g a n  c e l a h .
r . r . l i r i  . l . r | r  . r r  . . .  r h  L r t .  ' . r r r ' . k s r l . r r i  I  t
celah nrcdionasonraksi lar i .  c) ccluh
r r  r  r  r  r  r  r  r  a | '  .  r  -  |  ,  r  r  r  .  dar t l l  .  e lrr l
r rr . rrsr lornarrJrbrr lar.  (2) dengan diso.rosi i
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tHel;ks krat ' iofa.ial i .  lerdrn dari i)  displa\i-
Sfenoidal. i i )  displasia spheno-frortal, i i i )
( l i .nl i . i ,r  trurlal.  i \  I  Ji.plasi i  l iotr l . ,
f fontal, v) displasia l ionto-nasoelhmoidaL.
vi) di:pla. ia inlef lra.al. \  i i l  displd.ia rra.aL.
vi i i)  displasia Premaksilo maksilari  dan
Intermaksilo-palatal, ix) displasia
raronrak-i lari  dan rnakri lari .  r '  di5pla.ia
maksilo-zigomatik. xi) displasia zigonarik
xi i) displasia zigo aLrromandibular, xi i i )
displas;a temporo-aural, xiv) displasia
temporo-auromandibular, xv) displasia
Inar)dibular. dan xvi l  displa"ia irt ter-
mandibular: (J) dengan sinostosis. terdr| l
ddri a) lmrl iosinosto.is. ada dua: i) Parielo-
o ' i p i t a l .  i i r  i n te rpa r ie ta l .  b )  k fan io -
fasiosinostosis, ada ernpat: i) interfrontal, ii)
,phero-frontoparietal. i i i )  I ionto-pariela
i\I  f tonro interp3rielal. c) fa\ io. ir)oslosis-
rerdir i  dari:  i ,  f iorrto-nldldr. i i )  \omero_
prernak' i lari  (Bi ldeer). i i i )  premal' \ i lari
(po.terior) rcelah'. ivr premak.i lari
lanterior '  tpseudo Crou/oI). dan v)
prernak5ilari{ lotalr r( rou/on): (4) dengan
disostosis dan sinostosis, Ierdiri dari i)
Lfou/on. i i)  acro.se[alosindalt i l i  (Aper' i .
iii) trifilosefali (Cloverleaf skuff); da\ (5)
dengan dkhondrosis, yaitu ahondroplasia I

Displasia kraniofasial dibagl
IneDjadi beberapd kategori.  ma.ing-masirrg
mempuDyal spesif ikasi tabap

perkembanganDya, misalnya fusi dari
prose\u. fa. idl is. produksi lulang dar
fbmrasi sutLrfa (Garnbar 2).
a. l ' rrsi . lari  prosc.us lasral i- lerlrarnba

karena terjadi persisteDsi lempeDgan
ep i l e l . re l r i r gga 'nengak iba t (an  ce lah
pada ernpal loka5i. yairu: 1\ lalero-
l larornak' i la; 2) rnedio nasomaksila: 3)
ir lermak.i lari ;  dan 4) mal's; lo
rnandibular. Anomali i I i  lerjadi pada
tahap dini (s€belum 17 mm C-RL),
sehingga terjadi defek l tr lang dan
disostosis sekunder.

b. lahap perlembar)garr tulang merupa-
kan elemerr kunci dari morfogenesi.
kraniola' ial Pada anomali ini terjadi
defi. iensi perkembatrtsan pusatpusal
o.i l l la.r )ang mempertsat uhi benruk
tulang I okaqi gangguan perkembangan
Iularg Inenurur Van der \4eulen dkl
1983 mengikuti konsep heliks, disebut
craniofacial helix of dlsostoses
kelaiian dimulai dari aspek lateral darl
perkembangaD tulang kraniofasial. Pola
heliks ini berbentul h,rruf S. dengan
pusal-puiat oqif ikasr bagian ata' dr
dinding anrerior oldl ' i  bagian Lengah dt
apcnura ra\al is. ka\i la'  orbital.  mealu<
audilof iuc ddn bagian bauah di (avita'
oral (Gambar 3).

14 i esj e Karn i dt i P uwanegala

b

3 t 7

Gambar 3a.b Heliks k-raniofasial dengan pusat-pusat osifikasi '
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Dtv i$ ta  L \ tn tu lu \ tu1  )k lha t  ( i t r lgNn l r l " ih rh  L t r t | . , !1 t !  : \ l ' . t r t t t t  l t tn t .nn4ntk

H a  p e r ' t i r ' q  | n ( | , j . , d  r .  r h a r i l '
. r ( l . r l d l r  5 l r u r l U I  k ' r ' r . r  d a r i  t ' r n t b r r l '
l e r r r h r r l '  k r . u  i r f n . i r  \ " n , r  r " r r . r l .
)ai tu tulang slenoid lang bcfken)b ng
\ (  l i , r c r a l  \ 1 u - l o . i e I e . r .  t r r l a r r p  I ' r r r r r i .
l r rs ial  dinrLr lai  dengan penbentLr larr
L - ; r . , r r  t e r ,  : a l r . 1 . ' r . r r r t c r ' . ' r  l l ^ . r . r , r , i , ' .
t . r r r v  h r r l r  b r r r r : a  d r r r r . r r r  I ' e t k t t r " r -

r . r  . . r a k  t r ' . '  h . t . .  P r . ^ \  i  d i i l , r r i
. r r r r ; . ' r  p e r k .  h a n : u r r  k o r r r p l e k .  r r . r . r '
r . l '  l -  k .  r r . l r  d e t : , n .  h  t $ : r h  l  , i l
} r ( r : r l .  , i r ' . n u i  . ' .  t r r  r " . r r . ' t r  . r t .  r : r
r l r rn u5 rrar ldibula

r  f . r r r r . . . i  . U r I i  r { r r a  . . i . .  l .  r f l , l
d e l : . r .  . ,  n k l i f i r . . .  p c r . \ ' ' . I I  . r i r . r " .
r a i t . . . i . . p l . r . i a  p ( , i ^ n L  a l  \ k i l i r  \ d :
r . r j . . d r  p . , . . ,  t a l r . r o  r . r  v  l < l . i L  l : | l , : r r t .
k  ' r r r 1 ,  . . r . r  p " d . .  \ r , :  r  t . l . r " r  r  ' r t -
nor lnl l .  )ai lLL sinoslosis pfemalLl l

d.  l io lbinas] disostosis dan sinostosis
J  l c r  . r .  I  d  1 , l a . r .  p . r . l . r  r n n l r i k .

kart i lagenosa karena di .hor)drosis.

Displ i ls i , l  kmniofasir l  dcngan celah
I  I  . , . 1  r , i . r  k r . , r )  o l . r , r . , l  . l ( I r : | l  . .  r : r l

r r < r , , p . . k i  . r l ,  p " | n , e r  , , r n r .  r ,  . r . , i .
' |  \ q . , 1 ' \ .  r ,  l : I ( r , . r  I  J r \ r  , r .  .  .  t \ i r ( l i , l
. r n r d r : r  r . l i  l c n i  T r ,  . e ' . .  l r r ' r . , 1 i . .  ' b " : a
a k ' h a t  r l : r r r  , 1 . f i  c r t . r  C c . r r t . e " r ' i  c p r t . l
( , : , r . r b i , r  I '  r  c l a l r  r a r r :  . e ' r a d i  r J , r  a h  '  I  r
. . l n h  l . r t c r o  r - J k r r l d r . \ : r  r , r  . c l d h  d r r . d r .
. r l ( r u  n . , i l  d  u r  p  . ^ t . r r .  r r r . . l ' i l a r i .  r . c  a '

r ,  , \  ' , , l , r l . , r  ,  r l '  f d . '  r " .  n ' r l , . . i . r r  . r l . r
I I l r rr  nrcdior)asal drn pfosesu\ nral \ l r l . r rs
1 . c l a l ,  I ' r t ' r " r  r  l . ; . < . : t ,  r r r t c r n r . r k . . l . r r  . r  r l r
J n r d r , r  f r  ' \ < . I \  p . r l n r i r ' r .  r , \ l a l r  l , a l : r l , I l l l .
dan ( l )  cclah nraksi lo-rrandibular:  cclah
a r ' t . r a  1 r n . c . . . '  r r u k . i  . r r i ,  , I r t  r r a r r i  h r r l a t i  .

r  e l a l r . r a k , r l u n " r r d i b  r l a  r  I r e n . t ' , r -
ldn celah \ang rrur 'ni  \ang tefbenluk pada
a\ral  iahap perkenbangan di  antara kedLra
p r o \ ' I \  t , r . r d l . . .  ) a r l l r  o r o . e r u 5  r | | d k . i l . r r i
ian nrandinular is.  bukarr terbenluk dr anl tr fa
r r ' l : r n i  r r r . , k ' r l a  d d n  r r r r d r r r l r .  (  c l a h  i r r
l J r r ' ' !  d r . e n r l l ( l < l  r , r l r ' . !  . e l d l r
nasoffaksi laf i  medial  daD lateral .  scna
celt th inlenrraksi lar i .  ie lalu di ikul i  dcngaI
d e l e k  r r l , | n J .  K e l . . i r " r r . ,  i  .  r l ' . t t r  d i - r a  \ , t t '
lcbih laniLr l  pada displasia disostos s

( ,ambar I  S is i  ce lah pr imcr (mumi) .
,^  la lero{asolnaksi lar i l
B Dredio na$maksi lar i i
(  maksi lomnndibular i
D in ternraksi lar i  l

DisphsiI i  kraniofasial  denglrn disostosis
Displasia ienis ini  nrenpunlai

' p c k t r  . r r r  . r r , " r l r l ,  \ r r h < r r t  . k  l r r l i k .  r a n u
h c r . r k r r  J r  t ' r L  r  . l c  r ,  . l .  ) . , r r  I n ( r ' r p x l d r r
. u . . k r . . r  k , r r . i  J r i  r l J n :  l r d n i " l i - i a l .
l lc l iks ini  bera\!al  di  dua cabang: cabang
latefal  di  penrrnuarr antara salap besar
r . . l . r  ;  p  .  r n  J < r , ] a r '  r  . l l r c  l i c | l r i  :
. . r  ' " r r g  r n c J r r l  n e r e , r ' r : r ,  . l ( n  ' ( r r n , ' i d d
Kcdua cabang benenrLr dj  dasar hiduug. dr
rnaksi !a membelok kc lateral ,  la lu ke lulang
malar.  lcngk ng zigoln.r t ik dan tulang
lempofal .  bcrpLrtrr  menuiu rncdian 'nelalur
r r r l  r '  . 1 .  r r  k .  r p ' r '  . , , ' , i r h , r  I  l " . J l l , i  I .
gar is nreLl iarr  plJa srnrpisi \ .  Hel iks bngirn
. , r : r . .  r r r c  r r r . : l . r  r  r r r r . , .  b . . : i . , r  b d s i l ,
' r , c l r r ; k : r r  r r . . l . r r .  h i l "  J J . ,  d i . t ' l i ' . i r  * ' i n c
J r r - I . t . , i  J J r , ! - . u '  r i l i l  . < k , | | r ! a r ,  t c r l
. r r r r i " u l . r r  d a  |  . r . . J .  B . r ! i . n  l c l g d r '  e l r l .
(S) lai t rL nasal,  la lef tr-rasonaksi lar i
rnaksi lar i .  bi la ada displasia diseftai  celah
bibi f .  Bef i lu l  in i  mefupaLan displasia
kraniotasial  deng.rn disostosis

D . . t  l d . i . r  p r c l r a k ' r l " - r '  a L . i l . ' r i  d a n
r r ' r < r r r r . ' k ' ' L  p d l . , r a l  , . c l l l ,  b i b  r  d J r l
palatuln) v lcrupakan celah murni-  ter letak
. | l  l d , J  r ( n r  r i \ o  . l . r n  p r " * . u  | r r k .  l r t i
d  * b , , b l r r r  l . '  .  .  J . ' . 1  , , r l J r , . ' .  n , ( r - p d k d r l
drsosLosir  sckunder lnu r i .  Delonnltas )ang
terkait  disebabkan hi lansnla ke\eimbangan
l . r r r r ' . '  1 " r t r . . ' t ' t l  o l ' '  l r l  .  r , : r ' : , 1  . r r r . r , u
\elofar ingeal poncr iol

I r . r , t " r  l ' .  ' . ,  r  ' . l r r . ,  J i L , e . l a k , t t  t r r c t '
j . ,  |  . u . ,  l - r i i ,  r i .  K r r . r . r  d a t t  I ' l . r ' i l l , a .
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addlah cmbriolog' lal dan berda.arkarr
perbedaan antara palatum primer (Pl) dan
selunder (P2). Keparahan eelah dibedalarr
pula menjadi iotal dan parsial, dengan
symbolt dan p.

Celah t ipe inr mengakibatkan lef-
ladinla gangguarr err)pat l 'ung\i.  )ai.-
al irne|l ta.r (pengun)ahdrr. rcspirasi
(penapasan). audisi (pendengaran) daD
fu|lasi (pengucapanr. Fungsi al imerrtasi
pada anal kehrdupan lerganggu karer)a
Lurang mdmpu untul mengisap. Masalah
pergrrnlaharr trmbul brla erupsi gigi lelah
lcngkap. Cantsguan ol lusi lerjadi pada
periode grgi bercampur. Fttng.i respirasi
r(rgdngtsu larena det ia: i  septul.. .
perubaha|| dimei). i  losa na'al is pada.isi
celah dan kare' la lalup inspira"i tergangg-.
Turbinasi inferior tidak sempurna
mempengaruhi kualitas respirasi. Gangguan
pernapasan hidung mentsalibarkan
gangguan drainase di sinus daD nasofaring,
)alg rnerrcgar)g pcran penrir)g pada l irrrgsi
pendengaran. Fungsi pendengaran pada
arak-anak sebenarnla dapat l idak rer-
garggu karena celah. letapi gangguan irr i
odal han)a disebablan karena celah sajd.
Padd anomali celah dapal lerJadi disfung.i
tuba yaDg Drempengaruhi ventilasi telinga
tengah. sehingga cairan tuba meng-
ahrballan rctral ' i  l impani .ehrngga l!r iadi
kehilai)gar) perrdc|lgaran. Gangguan
pengucapau terganggu, segera dapal
dirasakan oleh penderita dan orang tuanya

Displdsra irtermandibular nrerupo-
kan jenis anomali karena disostisis i t l t
penrah dilaporka|l oleh Couronne tahun
l8l9 dengan karakterist ik celah median
pada bibir basah. Kelainan mulai daricelah
k€cil; sampai celah lengkap dari bibir,
mandibula dan l idah, meluas ke posterior
-ampai l igamel glo.oepiglotrk da'r lc
bd$ah anlara olot gcnioglosus *mpai
cel(ungan sternal,

Pola helrks benlul S dari drsoslosis
kraniofasial berakhir di sini, sehingga
disebur disgrafi  s menlosrernal. seolah-olah
sebagai batas antara tubuh bagian

^rrr io ,a/ derdd bagran Lubuh 1ar larrt.
)r.pla. ia rnr sering dia(hir i  dengal
re\.ungan lulang pada bagian baua\
simpisis. celah tulang hioid dan

Temu Ilnriah KPPIKG XIl l

manubrium. Sering dissertai dengan
kontraksi garis tengah leher.

Displasia kraniofasial dengan sirostosis
Penampilan I l in i .  dari

kraniostenosis terlihat dari dismorfi dan
dr.fung.in).r Di.mor f i  In(rupa[an al ' ibal
langsung dari kraniosinostosis, merupakan
manifestasi awal, mudah didiagnosrs.
Variasi diagnosis tergantung dari sisi dan
\trukrur )ants lerlena. Disfurrg.i .
rnerupakdn rnanifesLasi sel 'undel dari
sinoslosrs. murrgkin disfung.i dari organ di
luaf anornalr telapi di.ebablan oleh
dismorfl yang lerjadi. Organ yang terkena
dapat otak, nata. dan saluran pentapasan.

Displasia Lraniofasial dengon disoslosis
dan sinostosis

Displasia yang dikelompokkaD
dalam kclas rni terdir i  dari t iga macam
displasia : Crcuzon; akrosefalosindaktili
(Apen) dan rrtttlocelali lc lo.,,erleal skull).
Perlamaan abnormalita. dari basi '  kranium
antara Crouzon dan Apert Yang
mengilhami lesster menggolongkan
rnereka ke dalam Croupen. Klasif ikasi
anomali dari disostosis kraniofasial atau
kraniofasios-tenosis dibuat sederhana agar
mridah meDbuat program Pemwatan.
Tujuan perawatan adalah memisahkan
lomplek' fa.ral dari ba' i .  kraniurn. untuk
diptrotraksi, bersamaan dengan tulang
tronlal, dalarn catu [esaluatl atau terpisah.
dan rnembebaskan stenosis kranium.
}'Uranium dari sindroma Crou/on lebih
hannonis dan penyempitan nasofaringnya
dalam arah anteroposteraor.

Diso't.r" i .  dari sfenord dapat men-
jadi pelurjuk. drlandai dengan l l . i rr la
jaringan di depan dan lateral sekitar sutura.
Oleh karena itu sindroma Crouzon
dibedakan dari akroselalosindaktili.

Displasia kraniofasial detrgan
diskondrosis

Anomali ini merupakan akondro_
plasia ataLr bentuk defi. iensi dan tulang

e lond1l peftdtna diernu oleh Panot
tahun 1878. Deskripsi lebih r inci oleh
Pierre Marie la\un \880, denga$ insidens
.a lu dar i  le l rh i ran l0  000 Karakter is t i ln) i l

Miesie Ka.mnu PuNanest'ra
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)ai tu cebol.  dimorf isDrc kraniofasial  yang
spesifik. tangan tripod d^1lunlbar lorllosis

Volume kranium penuh, lempunrng
kepala membesar dengan iulang osipi tal
pro|ninen- dan dahi membulat menonjol
rnclebrl I  hidLrng ) ar)g. rrrrpak\ i  \4uk-
bagian leIBah pende[.  Mtr ld bagian basdlr
panJar)g. daI I renorr jol  kc depan Bibir
bagian atas perrdek dan labh.Il inconp?^ n',
)ang disebabkan karena pernapasan buka
Oklusi  yang seriDg ter iadi  adalah kelas 1l l .

Kesimpulan

Klasrfi laqr berdasarkan patorn,,rlL_
gcI ik.  \arru Dcrda\drkarr elelnerr l ronologr '
daf l  lopogmfi . .  YarrP dinraL.rrd derrgan
elemeD kronologis adalah displasia yang
berhubungan dengan tahaplahaP
perlembangarr embrio dan felLr\  saal
gangguan terjadi dan mempengaruhr me-
kanisne teratogenik. Sedangkan elemen
top, 'gral ls adalah displasra larrg bet-
hubLrngar) derrgarr r i \ t  dar l  area berbagai
anatolnl yang t€rkena SaDgguan.

Dirpla\ ia berdasarlan elernen
kroDologis dan topografis dibedakan
menjadi displasia serebrokranial; serebro-
f a ' i a t .  l r . r r r i o l a s i a l , l a n  k r a r r i o l a . i a l  d a n
organ lain.  Pada displasia kraniofasial .
a n o | l r a i i  l e n g  l e r k e r ) a  l i d d l  I e r m a . t r k . r l a k
dan mata, dibagi menjadi bebeEPa
laregori .  rnasingrnasing rnernpunlai
spesifikasi tahap perkembangannya, seperti
f'usi dari prosesus fasialis, produksi tulang
dan fonnasi sutura,

I  lernerr l r rrrc i  dan rrror lbgerrt . i .
kraoiofasial  adalah tahap perkcmbanga
produl{  rular)g Prda lahap ini  lerJd, l l
def i i iensi  per lembarlgaD pusal 'prr5r l
o . i l l l a ' i  ) a I g m e m p e t r t s a r u h i b e n l u l
tulang. Lokasi gangguan perkembaDgarr
tutang ini  mengikut i  konsep hel iks,
kelainan drrnLrlai  dar i  aspek laleral  dar i
perternbangan luldrrg Llaniofasial  Pola
hel ik.  rnr berberr lul  hrulr f  s.  dengan pusdr-
pLr\al  osrf i la\ i  dr bagian ala. dindir)F
anlcrior otak: bagian tertgah aperltra
nasal is.  kavi tas orbi tal ,  meatus auditor ius
dan bagian bawah kavitas oral .
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