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附属第九人民医院整复外科成功修复幼儿严重颌面畸形

一名先天发育异常五官严重异位畸形的幼儿近日在附属第九人民医院成功接受颌面整形

修复手术，恢复至接近正常面容，于8月31日出院。

贵州山区苗族5岁小姑娘西西（化名）因面部发育异常，出生时面部正中裂开有一个大

口子，随着生长发育，裂口越来越大，两眼间距越来越远，五官异位畸形愈加明显，家庭压

力巨大；在国内多地求治无果，辗转来到附属第九人民医院整复外科颅颌面外科中心韦敏主任

医师处求治。

韦敏主任检查后，发现西西患有严重的先天性颅面畸形，鼻唇上腭完全裂开，直达咽喉

壁，左眼不能闭合，眼球完全被皮样囊肿覆盖，没有光感，双眼间距严重增宽，左侧面部明

显短小，左侧耳廓缺失，外耳道闭锁，额部中间局部凹陷，额骨部分缺失，伸舌偏左，发音

不清晰。

西西头颅CT三维重建显示面部正中巨大裂隙伴鼻骨缺失，左侧颧骨、下颌骨、额骨部分

缺失，左外耳道闭锁。

术前术后全头颅三维CT对比
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西西还合并有严重的咬合问题，导致吃饭也成了大问题，即便每天花费很多时间进食，

依旧营养不良，发育迟缓；同时由于畸形严重，呼吸不畅，睡觉憋气打鼾，由于发音不清，

大都靠肢体语言来表达。

韦敏团队术前查房

综合分析后，韦敏主任团队诊断西西为：戈尔登哈尔综合征（Goldenhar syndrome）合

并严重复杂性颅面裂。袁捷副主任医师、徐梁及李东主治医师通过进一步查阅文献发现，西

西的临床表现与国外文献某个案例有相似之处，但西西的畸形程度更为严重。正常人的眶距

在30mm以内，临床上超过40mm就是严重的眶距增宽，而西西的眶距（IOD）达到了惊人的

50.47mm，且伴有左侧眼眶的矢状向移位。此类严重畸形，国内外尚无成功治疗案例。

虽然西西的治疗难度极大，可借鉴的文献少，为制定更加安全有效的治疗方案，韦敏主

任团队邀请了院内麻醉科徐辉，严佳，陈洁，神经外科程志华、耳鼻咽喉头颈外科吴晴伟、

口腔颅颌面科蔡鸣、整外唇腭裂专业组王健、口腔正畸科龚昕、眼科李寅伟、儿科王平、影

像科彭虹等专家组建多学科医疗团队。

韦敏主任表示：西西的颅颌面畸形程度国际罕见，一次性完成多种颅面畸形的同步修复

挑战性极大。西西的手术存在3个关键技术难点：1、需神经外科配合，以安全暴露前颅窝和

中颅窝，保护脑膜脑组织；2、截骨涉及颌内动脉和颈内动脉，手术风险极大，稍有偏差即

可能造成大出血；3、颅骨缺损面积大，颌面部固定难度大。基于附属第九人民医院整复外科

在治疗眶距增宽及颅面各种畸形方面积累有丰富经验，并且通过术前3D打印头颅模型，数字

化3D模拟手术，进行效果预测和术中导航，规划出精准截骨线，我们团队有信心迎接挑战，

完成此类严重颅颌面畸形矫正治疗！

同时，针对西西的视神经和眼球的保护，骨缺损修复，取肋骨鼻再造，唇部软组织的修

复，头皮组织张力等，多学科医疗团队专家们进行了详细的讨论和部署。

手术当天，韦敏主任团队、神经外科程志华医生团队连续奋战15小时，历经血压骤然降

低，半盲视下截骨，颅骨重新构建，颅腔扩大导致的头皮张力过大等多个惊险时刻顺利结

束。

术中情景

术后西西转入ICU监护，情况稳定后转至整复外科三病区，经过团队医生和护理团队的

精心诊疗后，西西状态越来越好，在病房里不停哼唱家乡童谣。8月31日，西西穿着漂亮的

花裙子和主诊医师一一道别，跟随父母愉快的出院返乡。
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韦敏主任带领医护团队术后查房

附属第九人民医院整复外科作为国内最著名的颅颌面中心之一，收治了全国大部分严重颅

颌面畸形病患（包括Crouzon综合征、眶距增宽），年均完成300余例各种颅颌面畸形修复，

其中严重颅颌面畸形40-50例。


