
Zespół van der Woude został wyodrębniony
w 1954 roku jako jednostka nosolgiczna ze współ−
istniejącym rozszczepem podniebienia i przetoka−
mi wargi dolnej. Jest jednostką występującą ro−
dzinnie i został opisany po raz pierwszy w 1845
roku przez Demarquaya [1, 2]. Zespół Van der
Woude jest dziedziczony w sposób dominujący
autosomalny [3]. Szacuje się, że występuje z czę−
stością 0,43–2,5% przypadków [1, 4–6]. Jest to je−
den z najczęściej występujących zespołów choro−
bowych z towarzyszącym rozszczepem podniebie−
nia [4]. Zespół van der Woude występuje równie
często u obu płci, choć niektórzy autorzy sugerują
nieco częstsze występowanie u kobiet (1,46:1) [7].

Cechą charakterystyczną zespołu van der Wo−
ude jest występowanie rozszczepu podniebienia.
Uważa się, że w 80% przypadków zespołowi to−

warzyszy występowanie przetok ślinowych na
wardze dolnej [8]. Najczęściej występują one
u chorych z całkowitym rozszczepem wargi, wy−
rostka zębodołowego i podniebienia. Przetoki śli−
nowe mierzą do 2 cm długości; wśród nich 4%
występuje w linii pośrodkowej. W około połowie
przypadków są umiejscowione symetrycznie, zaś
w 32% – asymetrycznie. W 14% przetoki przyj−
mują inne kształty. [1]. Wydzielanie śliny z gru−
czołów występuje, gdy istnieje połączenie prze−
wodów ślinowych z występującą na wardze prze−
toką i jest rzadko obserwowane [8]. Ściany
przetoki ślinowej są pokryte nabłonkiem nierogo−
waciejącym [1]. Wydzielana przez gruczoły ślino−
we hialina może powodować obrzęk i powiększe−
nie wargi dolnej [9]. Do rzadziej występujących
objawów w jamie ustnej należą rozszczep języcz−
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Streszczenie
Zespół van der Woude charakteryzuje się współistnieniem rozszczepu podniebienia i przetokami wargi dolnej.
Przetoki ślinowe mierzą maksymalnie 2 cm długości. Wśród nich 4% występuje w linii pośrodkowej. W około po−
łowie przypadków są umiejscowione symetrycznie, zaś w 32% – asymetrycznie. Zwracano uwagę na rodzinne wy−
stępowanie zespołu, co wskazuje na genetyczne podłoże choroby. Większość przypadków zespołu Van der Woude
jest związana z mutacją genu 1q32−41, jednak istnieją dowody na związek genu występującego na krótkim ramie−
niu chromosomu 1 (1p34) z występowaniem choroby. Dzieci z zespołem van der Woude są objęte wielospecjali−
stycznymi programami leczenia dzieci z rozszczepem twarzy. Jest także możliwa korekta chirurgiczna i zamknię−
cie przetok wargi dolnej (Dent. Med. Probl. 2008, 45, 4, 447–449).

Słowa kluczowe: zespół van der Woude, rozszczep podniebienia, przetoki wargi dolnej.

Abstract
Van der Woude Syndrom is characteristic for cleft palate and fistule of lower lip. Lip pits are not wider than 2 cm.
Among them 4% apears in median line. In aprox. one half of cases lip pits are symetric, in 32% – asymetric. Fa−
milial occurrence of the syndrome suggests genetic background of the disease. Mostly Van der Woude Syndrome
depends on mutation of gene 1q32−41. Hencefoth the proves of connection between gene at locus 1p34 and syn−
drome were noticed. Children with Van der Woude Syndrome are under multidisciplinary care within the Program−
me of Multidisciplinary Care of Children with Clefts. Also surgical correction of lower lip pits is possible (Dent.
Med. Probl. 2008, 45, 4, 447–449).
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ka i hipodoncja (głownie dotyczy zębów siecz−
nych, kłów lub przedtrzonowych) [8]. Opisywano
także występujące anomalie w obrębie kości żu−
chwy [9]. W piśmiennictwie wymieniano także,
poza rozszczepem języczka, zwiększoną liczbę
palców, syngnathię, zrośnięcie powieki z gałką
oczną (symblepharon), zrośnięcie powiek (ankylo−
blepharon), ostre rozdęcie okrężnicy, „końską sto−
pę”, defekty w budowie małżowiny usznej, choro−
by serca i wady zastawek oraz zrośnięcie palców.
Uważa się, że są to najczęściej występujące moż−
liwe wady współistniejące z zespołem [10]. Auto−
rzy zwracają uwagę na występujące niekiedy wa−
dy w budowie i funkcjonowaniu mózgu, choć
opóźnienie w rozwoju nie jest uważane za cechę
charakterystyczną dla zespołu [1,10,11]

W piśmiennictwie zwraca się uwagę na ro−
dzinne występowanie zespołu, co wskazuje na ge−
netyczne podłoże choroby [1, 12]. Obserwowano,
że dzieci aż 67% rodziców z zespołem van der
Woude rodzą się z wadami podniebienia [1]. Ze−
spół van der Woude jest dziedziczony w sposób
autosomalny dominujący [3]. Początkowo uważa−
no, że odpowiedzialny za występowanie tego ze−
społu jest gen znajdujący się na ramieniu długim
chromosomu 1 (1q32−41). Do dziś teza ta nie zo−
stała potwierdzona. Występują jednak trudne do
wytłumaczenia przypadki chorobowe, takie jak
monozygotyczne bliźniacze rodzeństwa, w którym
tylko jedno z bliźniąt w rodzinie cierpiało na ze−
spół van der Woude. Pozwoliło to na identyfikację
nonsensownej mutacji genu regulatorowego IRF−6
(V274I), odpowiedzialnego za ekspresję interfero−
nu α i β, występujących jako odpowiedź na infek−
cję wirusową [4,7,13]. Badania na myszach wyka−
zały, że gen ten jest odpowiedzialny m.in. za pra−
widłowe tworzenie się podniebienia, zawiązków
zębowych, mieszków włosowych i skóry [14].
Większość przypadków zespołu Van der Woude
jest związane z mutacją genu 1q32−41, jednak ist−
nieją dowody na związek genu występującego na
krótkim ramieniu chromosomu 1 (1p34) z wystę−
powaniem choroby [9].

Ze względu na możliwość dziedziczenia cho−
roby izolowanego rozszczepu, zaleca się dokładną
diagnostykę choroby [1, 9]. Rozpoznanie opiera
się na badaniach genetycznych, sialografii oraz
scyntygrafii. Zaleca się diagnostykę RTG ze

względu na możliwość występowania anomalii
kostnych w żuchwie [9]. 

W zespole van der Woude jest konieczne prze−
prowadzenie zabiegów chirurgicznych, w tym za−
mknięcia rozszczepu podniebienia lub wargi i po−
dniebienia [1, 9]. Niekiedy są także konieczne
przeszczepy kości w szczelinę rozszczepu [2].
Występowanie przetok ślinowych na wardze dol−
nej jest najczęściej jedynie defektem kosmetycz−
nym. Operacja usunięcia przetoki zazwyczaj opie−
ra się na podstawowych zabiegach naprawczych
i z reguły przynosi dobre efekty. Najczęściej prze−
toki usuwa się między 2 a 14 rokiem życia [1, 8].
W przypadku, gdy przetoki połączone są z prze−
wodami ślinowymi, jest konieczne chirurgiczne
oddzielenie przewodu od ujścia przetoki lub dre−
naż przewodów do jamy ustnej [9]. Pozostawienie
przewodów ślinowych może spowodować po−
wstanie torbieli ślinowej [2].

Ze względu na istnienie rozszczepu podnie−
bienia, a co za tym idzie często niedorozwój kości
szczęki, u dzieci z zespołem Van der Woude wska−
zane jest leczenie ortodontyczne. Obejmuje ono
leczenie zgryzu krzyżowego oraz ekspansję szczę−
ki. Leczenie jest konieczne z powodu blizn ściąga−
jących występujących po zaszyciu rozszczepu po−
dniebienia [2]. 

Podczas diagnostyki zespołu należy zwrócić
szczególną uwagę na różnicowanie z zespołem
płetwowatości kolanowej (PPS) charakteryzują−
cym się rozszczepem podniebienia i niekiedy war−
gi, przetokami ślinowymi na wardze dolnej, siecią
płetwowatą, dysplazją paznokci w stopach, syn−
daktylią palców u nóg oraz anomaliami ze strony
narządów rodnych [4, 10, 12]. Jest także koniecz−
ne odnalezienie różnic między zespołem Van der
Woude a zespołem Kabuki, które są mylone ze
względu na współistniejące wady podniebienia
i serca [15]. W zespole Kabuki jest charaktery−
styczna dysmorficzna twarz, opóźnienie wzrostu,
anomalie szkieletowe, opóźnienie umysłowe oraz
listewki skórne [10]. Należy też różnicować ze−
spół Van der Woude z izolowanymi rozszczepami
podniebienia, przetokami ślinowymi w wardze
dolnej, chorobą Hirschsprunga ze współistnieją−
cym rozszczepem podniebienia oraz zespołem ust−
no−twarzowo−palcowym [2].
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