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INFORMACJE O ARTYKULE ABSTRACT

Historia artykutu: Introduction: Turner’s syndrome occurs in 1 out of every 2000-2500 live-born girls. This

Otrzymano: 25.04.2016 genetically determined pathology is characterized by numerous congenital malforma-

Zaakceptowano: 20.06.2016 tions. A typical form of this syndrome is related to the lack of one of sex chromosomes,

Dostepne online: 29.06.2016 and karyotype 45, X. A wide spectrum of health problems in these individuals requires
multidisciplinary medical care. From the point of view of plastic surgery the most impor-

Stowa kluczowe: tant elements of therapy comprise the correction of webbed neck, developmental disor-

e chromosomy plciowe ders in the palpebral apparatus or external ear, hypotrophic breasts and skin lesions.

o pletwistos¢ szyi The aim of this study was to present the possibilities of surgical treatment in patients

e chirurgia plastyczna with Turner’s syndrome and evaluation of postoperative results. Materials and Methods:

We analysed 11 patients with Turner’s syndrome, aged between 5 and 23 years, who

underwent surgical treatment in our Department between 2005 and 2015. Correction of
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e Sex chromosomes eplc'amt us was pe1j ormed in four glr's, and blepharoptosis was operatgd in one' cas.e,
Auricular deformations were treated in two persons, whereas neck skin folds in six

e Webbed neck

e Cosmetic surgery cases. Two patients underwent breast augmentation. Excision of skin lesions was perfor-
med in four girls. Results: In the majority of patients postoperative results were very
good, with the exception of two girls with webbed neck. One girl was found with mode-
rate unilateral recurrence of neck anomaly, 2 years after surgery. Conclusions: Patients
with Turner’s syndrome require complex multidisciplinary medical treatment. The team
of specialists should include: endocrinologist, cardiologist, otolaryngologist, and gynaeco-
logist. The results of our study demonstrate that a plastic surgeon should become an
integral part of this team. Correction of external disfigurements improves the patient’s
appearance, and thus enhances acceptance of the child by peers. It also decreases the
fear of rejection in adolescence and improves the quality of life in adult patients.
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Zespdt Turnera (ZT) wystepuje z czestoscig 1 na okoto 2000-
2500 zywo urodzonych dziewczynek. Typowa postaé tego
zespolu zwigzana jest z brakiem jednego z chromosoméw
ptciowych (kariotyp 45,X), ale stosunkowo czesto zdarzajg
sie tez mozaiki (np. 45,X/46,XX lub 45,X/46,XY) badz
zaburzenia strukturalne chromosomu X [1]. U chorych
z ZT moze wystapi¢ wiele wad i zmian patologicznych
w obrebie réznych ukladéw i narzadéw wewnetrznych.
Zesp6! Turnera coraz czeSciej diagnozowany jest prenatal-
nie lub w wieku niemowlecym czy wczesnodzieciecym,
co ma kluczowe znaczenie dla odpowiednio szybkiego
rozpoczecia wielospecjalistycznej opieki nad chorym
dzieckiem [2, 3]. Gléwne cele leczenia dziewczat z ZT to
poprawa wzrastania i uzyskanie prawidlowego rozwoju
plciowego oraz réwnoczesna optymalizacja terapii towa-
rzyszacych choréb sercowo-naczyniowych i metabolicz-
nych [4].

Duze zréznicowanie cech fenotypowych w ZT wynika
z réznorodnosci kariotypéw oraz niekompletnej penetracji
odpowiednich genéw zlokalizowanych na chromosomie X.
Charakterystyczne cechy fenotypowe pacjentki z kariotypem
45X to: niski wzrost, krepa budowa ciala, puklerzowata
klatka piersiowa, brak rozwoju piersi, pletwiasta szyja,
koslawos¢ kolan i tokci, niedorozwdj zewnetrznych narza-
déw plciowych [1]. Te odmiennosci fizyczne sg waznymi
czynnikami, ktére negatywnie wplywaja na samoocene
dziewczat z zespotem Turnera. Patologia ta prowadzi do
izolacji dziewczynek z grupy réwiedniczej, co znacznie
pogarsza ich rozwdj emocjonalny [5, 6]. Chirurgia plastyczna
moze by¢ pomocna w korekcie niektérych deformacji wyste-
pujacych u pacjentek z ZT. Do najbardziej istotnych elemen-
téw terapii nalezy korekcja pletwiastej szyi, wad aparatu
ochronnego oka, malzowin usznych, niedorozwinietych
piersi oraz leczenie zmian skérnych. Deformacje te rzadko
powodujg zaburzenia funkcjonalne, natomiast stanowig
powazny, trudny do ukrycia problem natury estetycznej.

Celem pracy jest przedstawienie mozliwosci chirurgicz-
nego leczenia pacjentek z zespolem Turnera oraz ocena
wynikéw leczenia.

Material i metody

W latach 2005-2015 w Klinice leczono 11 pacjentek
z zespolem Turnera w wieku od 5 do 23 lat. Rozprowadzenie
faldow pletwiastej szyi przeprowadzono u 6 chorych, nato-
miast plastyke malzowin usznych u 2 operowanych. U 4
pacjentek w obrebie aparatu ochronnego oka wykonano
plastyke faldow nakatnych, a w 1 przypadku korekcje
opadnietej powieki. Dwie pelnoletnie pacjentki poddaly sie
zabiegowi powigkszenia piersi. Wyciecie zmian skérnych
wykonano u 4 pacjentek. U 6 leczonych wykonano wiecej
niz jedng procedure chirurgiczng (Tab. I).

Procedury chirurgiczne
Korekta pletwiastej szyi

U wszystkich pacjentek w celu rozprowadzenia faldéw
skéormych szyi zastosowano Z-plastyke w polgczeniu
z przesunieciem do tytu platéw skéry nieowlosionej zmobi-
lizowanych z przednio-bocznej powierzchni szyi.

Ciecie planowano wzdluz faldu, na granicy skéry owto-
sionej. W trakcie zabiegu szeroko odpreparowywano przed-
nie, nieowlosione platy skérne i przesuwano je jak najdalej
ku tytowi, co umozliwialo wyciecie bocznych fragmentéw
nisko schodzacej skéry owlosionej. Nastepnie, dla poprawy
konturu szyi, wycinano bliznowate pasma tkanki lgcznej
przebiegajace wewnatrz faldéw. W celu wydtuzenia blizny
i lepszego jej rozprowadzenia wykonywano Z-plastyke
w gornej i/lub dolnej czeéci faldu. Wytworzone platy zawie-
rajace skére owlosiong maksymalnie redukowano, aby unik-
naé przemieszczania skéry owtlosionej do przodu. Rane
zZszywano warstwowo z pozostawieniem drenazu ssgcego.
W dwéch przypadkach plastyke wykonano jednoetapowo po
obu stronach szyi, natomiast w czterech pozostalych dwu-
etapowowo w odstepie 4-8 miesiecy pomiedzy operacjami
(Ryc. 1A'i B)

Tabela I - Zabiegi chirurgiczne wykonane u pacjentek z zespolem Turnera i wiek (w latach), w jakim przeprowadzono

operacje

Table I - Surgical procedures performed in a patient with Turner syndrome and the age at which conducted operations

Lp. pacjentka pletwiasta faldy opadniecie znieksztalcenie powiekszenie znamiona
szyja nakatne powiek malzowin piersi barwnikowe
usznych
1 C.A. X (12) X (4) - - - -
2 K.B. X (15) - - - - -
3 J.L. - X (5) X (6) = - -
4 ML. X (13) - - - X (23) X (15,23)
5 B.B. - X (8) - X (11) - -
6 KL X (17) - - - - X (17)
7 AZ. X (11) - - = - -
8 G.P. - - - - X (20) -
9 KJ. - X (5) - - - -
10 M.N. X (17) - - - - X (17,18)
11 DR. - - - X (17) - X (19)
Sredni wiek 14,1 5,5 6 14 21,5 18,1
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