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ROVIDITESEK JEGYZEKE

CL Cleft lip - ajakhasadék

CLP Cleft lip and palate — ajak- és szajpadhasadék

CP Cleft palate - szajpadhasadék

CT Computed axial tomography — szamitogépes tomografia

DOG Disztrakcids oszteogenezis, oszteodisztrakcio

EBM Evidence-based medicine — bizonyitékokon alapul6 orvoslas

HFM Hemifacialis mikroszomia

ICC Intraclass correlation coefficient — intraklassz korrelacios koefficiens

OP Ortopantomogramm

OSAS Obstructive sleep apnoea syndrome - obstruktiv alvasi apnoe
szindroma

QUOROM  Quality of reporting of meta-analyses — a meta-analizisek

jelentésének mindsége

RCT Randomized controlled trials — randomizalt kontrollalt vizsgalat
T™MI Temporomandibuldris iziilet
VPI Velofaringealis inszufficiencia -

MEGJEGYZES

A dolgozatban felhasznalt képanyag a brugge-i Craniofacialis és Archasadék Sebészeti
Kozpont (AZ Sint Jan, Brugge, Belgium, igazgaté Prof. Dr. Maurice Y. Mommaerts)
adatbazisabol szdrmazik. A betegek miitéti ellatdsaban személyesen részt vettem. A
betegek, illetve torvényes képviseldik irasos beleegyezésiiket adtdk a fényképek

tudomanyos célu felhasznalasara.
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1. BEVEZETES ES IRODALMI ATTEKINTES

1.1. Archasadékok

1.1.1 Altalanos jellemzék

A human velesziiletett rendellenességek kozott gyakorisagban az elsd helyet az
idegrendszer elvaltozésai foglaljak el, sorrendben utdna a sziv- és nagyerek
rendellenességei kovetkeznek, mig harmadik helyen az arc fejlédési rendellenességeit
tartjuk szamon. Ezek kozott leggyakoribb az archasadék. [42, 71, 99]

Az archasadékok Iényege az Ujsziilott arcanak minden rétegén 4thatolo, a felsd
ajakpirnal kezdddo és a homlok felé iranyuld, valtozé alakt, szélességli és kiterjedésii

rendellenes nyilés, mely kiviilrél kozvetleniil a szajiiregbe vezet. (1. abra)

1. abra Kétoldali komplex archasadék (Prof. Dr. Gosla Reddy anyagabol)

Az ajak- ¢és szajpadhasadékok igen valtozatos formakban ¢és kombinaciokban
jelenhetnek meg. Az alig észrevehetd, nyalkahartya vagy boér alatti

cyey

izomhidnyossagoktol, az egész arc harmonidjat megbontd, széles ajak- és

6



DOI:10.14753/SE.2012.1678

szajpadhasadékokig rengeteg variacidé fordul el6. Az archasadékok eldfordulhatnak
6nallo ajakhasadékként (cleft lip) ajak és szdjpadhasadék kombinacidjaként (cleft lip
and palate), vagy 0nallo6  szdjpadhasadékként (cleft palate), illetve
szajpadelégtelenségként (insufficientia velopharyngealis). A szajpadhasadéknak rejtett
formai is vannak: szubmukdzus szdjpadhasadék, okkult szubmukdzus szajpadhasadék.
Az ajak- és szajpadhasadékok gyakorisiga Eurdpaban 1/500-700 élve sziiletettekre
szdmolva. A vildgon 0,5 és 2,2%0 kozott mozog az archasadékosok incidencidja,
gyakorisdga rasszok szerint valtozik. A magyarorszagi incidencia: 2.02%o [42].

Az archasadék és a VPI gyakran szindromak, szekvencidk, asszociaciok részjelensége
lehet. A betegek mintegy 15-20%-aban tarsul a hasadék valamilyen egyéb
malformécioval. A velesziiletett ajak és/vagy szédjpadhasadék altalaban nem tarsul
mentélis retardacioval.

Az arc més részein is el6fordulhatnak hasadékok, mint példaul a szem, a fiil, az orr, az
orca és a homlok teriiletén. A legtobb ilyen kraniofacidlis hasadék igen ritka, és
leirasukhoz, osztalyozasukhoz leggyakrabban az 1976-ban, Paul Tessier 4altal
megalkotott rendszert alkalmazzuk [148, 154]. (2. abra)

Az ajak- és szajpadhasadék jol kezelhetd elvaltozas. A kezelés menete alapvetden a
hasadék tipusatol és az elvaltozas sulyossagatol fiigg. Az ajak- és szajpadhasadékkal
sziiletett gyermekek kezelése Osszetett, sok szakember egyiittmiikodését igényld, éveken
at tarto folyamat. Emiatt, a magas szinvonalu ellatas csak arra kijelolt kozpontokban,
kraniofacialis és hasadéksebészeti csoportok iranyitdsa alatt valdsithatd meg. Az
orvoscsoport tagjai a fiil-orr-gégész, audiologus, foniater, szajsebész, fogszabalyozo,
hazi-, illetve gyermekorvos, huméangenetikus. Ezen kiviil elengedhetetlen a logopédus,

pszichologus, és védono (laktacios tanacsadas) kozremuiikodése is. .
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Lagyrész
hasadékok

Csontos
hasadékok

2. abra Az archasadékok Tessier-féle osztalyozasa
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1.1.2. A leggyakrabban el6forduld archasadékok

1.1.2.1. Ajakhasadékok (cheiloschisis)

Részleges ajakhasadékok

Az ajakhasadékok legegyszeriibb forméja az izolalt részleges ajakhasadék. Ebben az

esetben az orralap ép, emiatt az orr minimalisan deformalt. A hasadék az ajak teljes

hosszanak kiillonbozo részét érinti. Ennek a formanak sebészi kezelése a legsikeresebb.

Fow

(3. abra)

3. abra Részleges egyoldali (A) és kétoldali (B) ajakhasadékok

Teljes ajakhasadékok

Egyoldali teljes ajakhasadék

Az ajakhasadékok klasszikus formaja. Az ajak egyik oldalon teljes hosszaban nyitott, az
orralappal egylitt. Az érintett oldalon az orrszany széles, ellapult. Az ajak és az orr
aszimmetridja szembedtld. Bar a kezelési 1d6 rovid, és még csecsemdkorban
elvégezhetd az Osszes sziikséges mutét, nehéz elérni az ajak és az orr tokéletes

szimmetridjat. (4. abra)
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4. abra Egyoldali teljes ajakhasadék

Kétoldali teljes ajakhasadék

Az egyik legritkabb ajakhasadék. Mindkét oldalon teljes hosszaban nyitott az ajak, az
orr ellapult, az orrszdnyak szélesek. Az orrsovény aljan, az ajak kozepén 1évd kis

lagyrész-nyalvany izomrostot nem tartalmaz. Neve prolabium. (5. abra)

5. abra Kétoldali teljes ajakhasadék

10



DOI:10.14753/SE.2012.1678

1.1.2.2. Szajpadhasadékok (palatoschisis)

Szubmukozus szajpadhasadék

A lagyszajpad részleges hasadékat felismerni nehéz. Ebben a formdban csak a
lagyszajpad izomrostjai nem egyesiilnek a kdzépvonalban. A defektust a nyalkahartya
befedi, ezért feliiletes vizsgalattal nem ismerhetd fel. Azonban a lagyszéjpadot
atvilagitva, jol felismerhetd a kdzépvonalban az izomréteg hidnya és az elvékonyodott
lagyszajpad. Sokszor a keményszajpad hatso szélén kis csonttiiske tapinthatd, ami szinte
ramutat a hasadékra. Uvula bifidaval tarsulhat. Gondolni kell erre a rendellenességre
akkor is, ha egy gyermeknek egyéb okkal nem magyarazhatd, rendszeres kozépfiil-
gyulladésa van. (6. dbra)

B

6. abra Szubmukoézus szajpadhasadék (A). Az orriireg megvilagitdsakor az izomrostok

dehiszcenciaja lathatova valik (B).

Teljes szajpadhasadék

A szajpadhasadék klasszikus forméja. A szijpadnyulvanyok nem egyesiilnek a
kozépvonalban, nem kiiloniil el a szajlireg az orriiregtdl. A nyelés, a beszéd ¢és a fiilkiirt
funkcidja karosodott. A fogiv szabalyos, és a kozéparc fejlédése normalis, ha a
tobbszorosen, nem megfeleléen végzett miitétek nem befolyasoljadk kéarosan. A
szdjpadhasadék zarisa sebészileg egyszerli, de logopédiai utdogondozasra sziikség van.
Az orrlireget a szajiireggel 0sszekotd kis nyildsok, sipolyok megmaradhatnak, tobb-
kevesebb panaszt okozva. Ezeknek masodlagos kezelése mar nehezebb sebészi feladat,

¢s az ajboli kialakulés veszélye nagy (7. ébra).

11



7. dbra Izolalt szdjpadhasadék

1.1.2.3. Ajak-és szajpadhasadékok (cheilognathopalatoschisis)

Egyoldali ajak-és szdjpadhasadékok

Ez a leggyakoribb archasadék forma. Az egyik oldalon, gyakrabban a bal oldalon, az
ajak és az orralap teljes hosszdban nyitott. Az érintett oldalon az orrszény széles,
ellapult. Az ajak tatongd nyildsa mellett az orr aszimmetridja a legfeltiindbb. A hasadék
folytatodik a szdjliregben, hasadt a fogmedernytlvany, a kemény- és a lagyszajpad. A
szajlireg és az orriireg nem kiiloniil el egymastol.

Az esztétikai probléman kiviil kdrosodott a nyelés, a beszéd és a fiilkiirt funkcidja is. A
fogiv nem szabélyos, és a hasadék oldalan a felsé allcsont beesett, ami az egész

kozéparc fejlodését befolyasolja (8. abra).

A B
8. abra Baloldali ajak- és szajpadhasadék extra- (A) és intraoralis (B) képe

12
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Kétoldali ajak-és szdjpadhasadékok

Ritka elvaltozas. Az ajak és az orralap mindkét oldalon teljes hosszéban nyitott. Az orr
sz¢lesen ellapult. Az orrsévényhez hozzanétt, tobbé-kevésbé elddomborodd nytlvany a
premaxilla. Ez a kis csontnyulvany tartalmazza a tej- és maradd fogazat felsd
metszéfogait. Osszesen 8 fogesira talalhatd benne. A premaxillan talalhaté a prolabium,
egy csokevényes lagyrész-nyllvany, ami izomrostot nem tartalmaz. A hasadék
folytatodik a szdjliregben, hasadt a fogmedernytlvany, a kemény- és a lagyszajpad. A
szdjlireg és az orriireg nem kiiloniil el egymastol, és az orrsdvény szabadon belelog a
szajliregbe. Az esztétikai probléman kiviil karosodott a nyelés, a beszéd és a fiilkiirt

funkcidja is. A fogiv nem szabalyos, a felsé allcsont ¢és a kozéparc mindkét oldalon

beesett (9. abra).

A B
9. abra Kétoldali ajak és szdjpadhasadék extra- (A) és intraoralis (B) képe

13
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1.1.2.4. Néhany kiilonleges archasadék

Mikroform ajakhasadék
Csokevényes ajakhasadék-forma. Az arcnyulvanyok 6sszendvése nem volt tokéletes, de

a minimalis esztétikai hatranyon kiviil egyéb gondot nem okoz. (10. abra)

X TaS
10. abra Mikroform ajakhasadék képe

Makrosztomia

A szdj korili arcnyulvanyok Osszenovésekor vizszintes irdnyban, a szajnyilas
folytatdsdba es6® hasadék alakul ki. Az esztétikai hatranyon kiviil mukddésbeli
problémat is okoz, mivel a szdj koriili izmok nem egyesiilnek. Ez szoptatasi és evési

nehézséget, illetve késdbb beszédhibat okozhat. (11. abra)

11. abra Makrosztomia képe

14
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Uvula bifida
Csokevényes szajpadhasadék forma. Egyediil a nyelvcsap fejlodése nem tokéletes.
Esztétikai és funkciondlis jelentdsége elenyészd, de mindig gondolni kell arra, hogy

nincs-e a hatterében szubmukoézus szajpadhasadék. (12. abra)

>

-

12. abra Uvula bifida képe

4

1.1.3. Az archasadékok etiolégiaja

Az archasadékok kialakuldsdban kornyezeti tényezok és genetikai faktorok egyarant
szerepet jatszhatnak és jatszanak is.

Az izolalt archasadékok, akar ajak-, akar szdjpadhasadékrdl van sz6, leggyakrabban a
genetikai és kornyezeti tényezOk kombindciojaként jonnek létre, tehat egy genetikailag
fogékony egyént valamilyen kérositd kornyezeti hatds ér, és ez vezet a hasadék
kialakulasdhoz [23].

Kétségtelen, hogy orokletes tényezOknek szerepe lehet a kiilonbozdé archasadékok
kialakulasdban: nagyobb e rendellenesség létrejottének lehetdsége, kockéazata, ha a

csaladban mar elé6fordult hasonlé anomalia.

15
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Genetikai tényezdk

Az archasadékok kialakuldsaban szerepet jatszo genetikai tényezdk koziil azonositottak
néhanyat, de ezek elsOsorban a kiillonboz6 szindromakhoz kapcsolodd archasadékok oki
tényezdjeként szerepelnek. Azok a jellegzetes szindromak, melyekhez archasadék
kapcsolodhat a kovetkezok:

. Van der Woude szindroma (izolalt ajakhasadék, vagy izolalt szajpadhasadék,

hipodoncia, als6ajak- godrok (pits) egyiittese [66]

. Stickler szindroma (ajak- és szdjpadhasadék, artropatia és miopia egyiittese [111,
147]
. Hardikar szindroma (ajak- és szdjpadhasadék, hidronefrézis és intesztindlis

obstrukcio egyiittese [117]
. Ajak — ¢és szajpadhasadék kisérheti a kromoszoma-rendellenességgel jarod

korképeket is pl. triszomiak (Patau- , Down- szindroma, velokardiofacialis szindroma)
[112]

A fentebb felsorolt szindromak esetében a azonositott gének vizsgalata azt mutatta,
hogy azok hozzajarulhatnak az izolalt ajak- és szajpadhasadékok kialakulasdhoz is.
Ilyen gének a IRF6 [167], a PVRLI1 és a MSX1 gén [16].

Ezen kiviil szerepet jatszhatnak az izolalt ajak- és szdjpadhasadékok kialakuldsdban a

transzmembran protein 1 és a GAD1 (glutamat dekarboxildz 1) [61] gén hibai is.

Kornyzeti tényezOk

Kiilonb6zd kornyzeti tényezOk egymagukban, vagy a genetikai tényezokkel egylittesen
szintén okozhatjak ajak- és szdjpadhasadék kialakulasat. Az ajak- és szdjpadhasadékot
okozo PHFS8 génnel folytatott kutatdsok jol példazzak, hogy a kornyezeti faktorok
hogyan erdsithetik a genetikai faktorok hatdsat. A PHF8 a hiszton-lizin demetilazt
kodolja [74]. A PHFS katalitikus aktivitasa molekularis oxigén [74] jelenlététdl fiigg,
aminek az archasadékok kialakuldsdban vald jelentdségét egerekben igazoltak. A
vemhesség korai szakaszaban hipoxidnak kitett egerek esetében az embriok jelentés
részében alakult ki ajak-€s szdjpadhasadék [89]. Azok a faktorok, amik a terhesség
soran hipoxiahoz vezethetnek, embereknél is szerepet jatszhatnak a magzati ajak- és

szdjpadhasadék, illetve egyéb kongenitalis rendellenességek kialakulasaban. Hipoxidhoz
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vezethet az anyai dohanyzés [143], alkohol fogyasztds (még az egyszeri de nagyobb
mennyiségl is [20]) és az anyai hipertenzi6 is [52]. Egyéb kornyezeti tényezok szerepe
is igazolddott az ajak- és szajpadhasadékok kialakuldsaban, igy pl. retinoidok, nitratok,
antikonvulziv gyogyszerek, olommérgezés, drogok (kokain, heroin) [23]. A folsav
hianyanak szerepét sokat vizsgaltak [163], de a preventiv adagolas pozitiv hatdsanak
igazolésa ellentmondasos. Az anya cinkhianyéanak szintén lehet szerepe az archasadékok
kialakulasdban. A nem dietetikus jellegti faktorok koziil szerepet jatszhat az anyai
obezitas, a stressz, a hipertermia, az ionizal6 sugarzas ¢és a fertézések (pl. rubeola).

A familidris tényezOkon kiviil a magzatot a terhesség korai szakdban ért valamilyen
karositd hatas szintén oka lehet hasadék kialakuldsdnak. Utobbiak kozott az anya altal a
terhesség folyaman szedett gyogyszereknek lehet karositdo hatdsa, de az anya talzott
alkoholfogyasztdsa, dohédnyzdsa, sugérartalom, jelentds alhasi trauma, pszichés
tényezOk oki szerepe is szoba johet [42, 56, 71, 148,149].

Ha a noxa a terhesség 5—7. hetében éri a magzatot, ajakhasadék, ha a 8-9. héten 1ép fel,
szdjpadhasadék keletkezik. Az archasadék tiz szézalékban kombinalodik egyéb
rendellenességekkel is [23, 42, 71].
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1.2. Az ajakhasadékhoz tarsulo orrdeformitas

1.2.1. Altalanos jellemzék

Az ajakhasadékhoz tarsuld orrdeformitéds sikeres kezelésének alapja az orrdeformitas

A
13. dbra Az egyoldali (A) és a kétoldali (B) ajakhasadékhoz tarsuld orrdeformitas

klinikai képe

A gyermek novekedésével az orrdeformitds egyre kifejezettebbé valik. Az orr sajat
ferdesége és az arc szimmetridjara gyakorolt hatdsa a pubertds kor utdn mar nem
valtozik. Vitatott kérdés, hogy az ajakhasadékhoz tarsuld orrdeformitas egylitt jar-e az
orr lagyrészeinek intrinzik elégtelenségével is [69, 149]. Farkas a nem hasadékos
betegek esetén kialakuld, mezodermalis szdvetelégtelenség miatti orrdeformitas és az
gjakhasadékhoz tarsult orrdeformitas kozott hasonlosagot taldlt, ezért arra
kovetkeztetett, hogy van intrinzik szovetelégtelenség [30]. 1993-ban LaRossa és Donath

kimutatta, hogy a hasadék oldalan jelen levo lagyszovetek mennyisége elegendé ahhoz,
18
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hogy az orrszarnyat a hasadékos oldalon a nem érintett oldalhoz hasonldéan helyre
lehessen allitani [70]. Atherton szovettani vizsgalatai kimutattak, hogy a hasadék
oldalan talalhatd orrporcok minden tekintetben hasonld méretiick voltak, mint a nem
hasadékos oldalon talalhatd orrporcok [5]. Ennek alapjan megallapitottdk, hogy a
hasadékos betegek esetében az orrporcok csak deformaltak, de nem hipoplasztikusak.
Ez az elmélet megéllja a helyét egyoldali ajakhasadék esetében. Ezzel ellentétben,
bilateralis ajakhasadékok esetén a lagy szovetek nem csak torzultak, de

hipoplasztikusak is [50].

1. tablazat Egyoldali ajakhasadékhoz tarsul6 orrdeformités jellemzoi

1. A kolumella rovidebb a hasadék oldalan.

2. A kolumella bazisa a nem hasadékos oldal felé devial.

3. A cartilago alaris major crus lateraléja hosszabb a hasadék oldalan.

4. Az orrcstcs mind frontalis, mind vizszintes sikban eltolodott.

5. Az orrcsucs aszimmetrikus.

6. Az orrszarny ellapult, igy az orrlyukak hossztengelye horizontalis iranyu.

7. Az orrlyukak aszimmetrikusak.

8. A hasadékos oldali orrlyuk hatrébb és mélyebben helyezkedik el, mint az ellenoldali.

9. A hasadékos oldali orrszarny alapja eltolodik lateralis és/vagy dorzalis iranyban és néha kaudalisan

is.

10. Az orrjarat alapja a hasadék oldalan kaudalisabban helyezkedik el.

11. Jelen lehetnek nazolabialis fisztulak.

12. A szeptum kaudalis része és a spina nasalis anterior a nem hasadékos oldalra tolodik

13. A szeptum devial, és kiilonb6z6 mértékii nazalis obstrukcidt okozhat.

14. A concha nasalis inferior hipertr6fias a hasadék oldalan.

15. A maxilla hipoplasztikus a hasadék oldalan.

16. A premaxilla és a felso allkapocs szegmensei malpozicidban vannak.
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2. tablazat Kétoldali ajakhasadékhoz tarsulo orrdeformitas jellemzoi

1 A kolumella viszonylag rovid és prolabium kdzvetleniil az orrcsticshoz kapesolodik.

2 Az orrcsucs lapos és széles.

3. Az orrszarnyak laposak, és néha S-alakban gorbiiltek.

4. Az orrszarnyak mindkét oldalon lateralis és kaudalis iranyban elnyultak.

5. Mindkét orrlyuk vizszintes iranyu.

6. A cartilago alaris major mindkét oldalon stilyosan deformalodott.

7. Az orrjarat alja hianyzik.

8. A spina nasalis anterior és a porcos orrsdvény kaudalis része kaudalis iranyban eltolodott és lejjeb

helyezkedik el, mint az orrszarnyak bazisa.

9. Az orrcsucs és az orrlyukak aszimmetrikusak.

1.2.2. Az orrdeformitas kezelésének alapelve

Az arc fejlédési rendellenességeinek, igy az ajakhasadékoknak is, primér korrekcidja az
egyértelmil kezelési irdnyelv. Vita csak arrdl zajlik, hogy mikor és hogyan torténjen a
primér korrekcio [83, 88, 98, 135, 151]. Nehéz lenne olyasvalakit talalni, aki szerint az
ajakhasadékot kiséré orrdeformitds anatomikus és féleg szimmetrikus korrekcidjara
nem kell torekedni. A klinikai megfigyelések €s eredmények azt a nézetet tdmasztjak
ala, hogy ha az ajak- és szdjpadhasadékos gyermekek elsddleges ajakkorrekcigjakor a
mitéti technika az orrdeformitds korrekcidjat is célozza (az orrporcok
perichondriumanak sértetlenségének megdrzésével), az kedvezObb esztétikai eredményt
hoz kisiskolas korra. Ez a gyermek pszichoszocidlis fejlddésében, és a csufolasok,
»~megbélyegzések™ elkeriilésében segithet ebben az érzékeny életkorban. Ezenkivill, a
korai orrkorrekci6 az orrporcok tovabbi posztnatalis fejlddésének kedvezobb feltételeket

teremt €és szimmetrikusabb novekedést biztosit [10].

1.2.3. Az ajakhasadékhoz tarsul6 orrdeformitas objektiv vizsgalata

Az orofacidlis hasadékokat kisérd orrdeformitds sulyossagi foka az ajakhasadék
méretével parhuzamosan novekszik [148]. A hasadékos orrdeformitas helyreallitasanak
végsd célja a normalis forma és szimmetria, normadlis 1égzdéfunkcioval. Az ennek

elérését célzo, legmegfelelobb kezelési eljaras tekintetében nincs konszenzus [141].
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Ugyanigy, abban sincs egyetértés, hogy az orrdefomitdsok sebészi kezelésének
esztétikai eredményét milyen egységes modszer szerint lehet kiértékelni. Ez pedig azt
eredményezi, hogy a tobb centrum eredményeinek Osszehasonlitdsabol szarmazo,
egyseéges ertekelés nehézkes, €s csaknem reménytelen [13].

Az, hogy valakinek az orra szimmetrikus-e, ranézéssel konnyen megallithat6. Ezt a

szubjektiv benyomadst azonban igen nehéz objektiv mddon leirni és értékelni.

1.2.3.1. Antropometriai analizisek

A hasadékos orrdeformitas elemzésének tobbféle modszerét irtak le, ilyen a direkt [3,
8], 32, 47, 62, 65, 72, 73, 83], az indirekt [73, 98, 101, 115, 151], a kérddives értékelés
[17, 138], és az egy-, két- vagy haromdimenzids szamitogépes analizis [44, 164, 165].
A direkt antropometriai analizis sordn a vizsgdlandd személy arcan kijeldlt pontok
illetve anatomiai strukturdk paramétereit (vertikalis és horizontélis tavolsagok, szogek)
kozvetleniil, a beteg jelenlétében mérik meg. Bar a direkt antropometriai vizsgalatok
pontos ¢€s alapos vizsgalati eljarasok, nehéz megismételni azokat, kiilondsen nagyszami
beteg esetében. A betegek visszahivasa sokszor nem hatékony, a betegek fejlédnek,
illetve valtoznak a vizsgalatok kozott. Ezenkiviil, tobb centrum eredményeinek
Osszehasonlitdsa nehézkes, mivel a mérést végzd személyzet illetve infrastruktura
és/vagy a betegek szallitasa nehezen megoldhato a val6 életben.

Az indirekt antropometria vagy “fotogrammometria”, vagyis amikor az antropometriai
mérések nem kozvetleniil a beteg arcan, hanem a betegrdl késziilt fényképen torténnek,
kikiiszoboli ezeket a problémakat [26]. Ez az eljaras nagyszeriien megfelel a arc klinikai
analizisére [26, 31, 144]. Az ajakhasadékhoz tarsuld orrdeformitds mutéti
korrekcigjanak hosszii tavli eredményességét ezért sokkal inkabb indirekt
antropometriai modszerekkel vizsgaljak [10, 62, 65, 73, 98, 101, 115, 151].

Az ajakhasadékhoz tarsuld orrdeformitas antropometriai analizisére napjainkban egyre
gyakrabban veszik igénybe kifinomult 3D leképezési €s digitalis analitikai modszerek
segitségét is [25, 44, 83]. Ezek jellegiikbdl adéddan igen Osszetett rendszerek, amelyek
draga hardveres €s szoftveres hatteret igényelnek. Emiatt ezen képalkoto/analitikai
modszerek alkalmazasa altaldban helyhez kotott, és egy adott centrumon kiviili
alkalmazasa nehézkes. Ez pedig azt jelenti, hogy tobb centrum beteganyaganak

Osszehasonlitasara illetve az akar tobb éven keresztiil tartd utankovetésre a gyakorlati
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tapasztalatok alapjan nem jol alkalmazhatok.

1.2.3.2. Kérdoivek

A kiilonb6z6 morfologiai analizisek koziil barki kivalaszthatja azt, ami
legalkalmasabbnak tlinik a céljai szamara. Mégis, az ilyen antropometriai vizsgalatok
soran, két gondolkodasmdd iitkézik. Az egyik a “Ha megmérem, megismerem.”, a
masik “A szépség a vizsgald szemében jelenik meg.” elv .

Ha sok paramétert kell megvizsgalni egy teljes analizishez, konnyen felmeriil a kérdés,
melyik paramétert milyen sullyal kell szamitasba venni. Ezért az egyik leglényegesebb
kérdés, hogy a sebészek nézdpontjabol végzett vizsgalatok végiil a laikusok, illetve az
archasadékos betegek sziileinek (a legkritikusabb értékeldk) is értékelhetd valaszt
adnak-e. A mitétet végz6 sebész ugyanis sok energiat fordithat egy kétoldali
ajakhasadékhoz tarsul6 lelapult orr projekcidjanak javitasara, mégis sikertelen lesz, ha a
szillok a mutét utan ugy latjak, hogy az “aranyos fitos orrocskabdl” egy hatalmas,
tatongo orrlyukakkal rendelkezd orr alakult ki.

Ezen kellemetlen kovetkezmények elkeriilése végett késziiltek kérddivekre alapulo
felmérések. Ezek azonban csak a sebészek, fogszabalyzok, illetve a szakszemélyzet
(ndvérek, logopédusok, dietetikusok) szubjektiv értékelését vizsgaltak [17, 138]. Ok
viszont nem mentesek az eldképzettséglikbol, tapasztalatukbol, és a betegek szakmai

megitélésébol fakado megfigyelési hibaktdl (observational bias).
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1.3. Hemifacialis mikroszomia

1.3.1. Altalénos jellemz8k

A hemifacialis mikroszomia az arcot ¢érinté masodik leggyakoribb fejlodési
rendellenesség, az ajak-, és a szdjpadhasadék utan [99]. Eléfordulasi gyakorisaga
1/3500-6000, élve sziiletett csecsemdkre szamitva [36, 102, 122]. Az elvaltozas az
esetek 10%-aban kétoldali [15].

A HFM-nek szdmos egyéb szinonimaja van, ezek kozé tartozik a kraniofacidlis
mikroszomia, az elsé és masodik kopoltytiv-szindroma, dysostosis otomandibularis,
okulo-aurikulo-vertebralis szekvencia, facio-aurikulo-vertebralis szindroma, Goldenhar-
szindroéma ¢s lateralis arc-diszplazia.

A hemifacialis mikroszomiéaval sziiletett gyermekek érintett arcfele jelentdsen kisebb ¢és
fejlodésében elmaradott. A leggyakrabban érintett rész altalaban a fiil és az allkapocs, de
a szem ¢és a nyak is érintett lehet. Gyakran a fiil el6tt kis borfiiggelékeket (skin tags)
figyelhetiink meg. Mas gyermekeknél tobb szembe6tld kiilonbséget fedezhetiink fel, az
egyik arcfél sokkal kisebb, mint a masik, és/vagy nagyon kicsi, kéros alaku fiil talalhato
az érintett oldalon, ami akar teljesen hidnyozhat is. (14. abra). A legtobb HFM-val
sziiletett gyermeknek az arcdeformitdson kivill nem rendelkezik mas fejlodési
rendellenességgel vagy egyéb egészségiigyi problémaval. Ezt azonban minden esetben
alaposan ki kell vizsgélni, hogy az esetleges kisérd elvaltozasok biztonsaggal kizarhatok

legyenek.

B
14. abra Jobb-(A) és baloldali (B) hemifacialis mikroszémia klinikai képe
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1.3.2. A hemifacidlis mikroszémia etiologiaja

Az etiologia Osszetett ¢s még sok tekintetben tisztdzatlan. Teratogén és genetikai
OsszetevOok egyarant szerepet jatszhatnak, és szerepiiket mar sok tanulmany vizsgalta .
A teratogén tényezok koziil elsdsorban a retinoidokroél, a primidonrél és a thalidomidrol
ismert, hogy a terhes anya expozicidja a magzatndl HFM kialakuldsdhoz vezethet.
Poswillo sikeresen hozott 1étre arc anomaliat kisérleti allatokban [123]. Feltételezte,
hogy egy embrionalis véromleny kialakuldsa részlegesen vagy akar teljesen elzarhatja
az arteria stapedialis-t, ami az els6 és masodik  kopoltyuiveknek és azok
szarmazékainak alulfejlettségét vagy nekrdzisat okozza. Ez vezet a HFM klinikai
malforméciot azaltal, hogy terhes patkdnyoknak 40 mg/kg ddzisban a taplalékukban
retinoidot adott, és ez az embridk 100%-ban valamilyen kraniofacidlis malformaciot
idézett el6 [37]. A HFM gyakran fordul el6 kromoszomalis rendellenességek kisérd
jelenségeként is [102]. Legtobb esetben a HFM sporadikusan fordul eld, de beszamoltak
csalddi halmozddasrdl is, amikor tobb egymast kdvetd nemzedékben is voltak érintett
személyek [129]. Autoszomadlis domindns ¢€s autoszomalis recessziv Oroklésmenet
egyarant megtalalhatd ezekben a familiaris elédforduldsi mintazatokban [128, 155].

A HFM altaldban nem 6roklddik, és az érintett sziilok nem adjak at gyermekiiknek a
deformitast. Ha egy hazasparnak mar sziiletett egy gyermeke hemifacidlis
mikroszomiaval, akkor annak esélye, hogy kovetkezé gyermeke is HFM-val sziiletik,
mintegy 3%. Azoknak a gyermekeknek, akiknek a csaldadjaban HFM tobbszor
eléfordult, javasolt az orvosgenetikus €s/vagy genetikai tandcsadd szakvéleményét

kikérni.

1.3.3. Klinikai megjelenés
A HFM klinikai jellemz6i a kovetkezok:
Fiilek: Microtia (kis fiil)

Atresia auralis (nincs kiilsd hallojarat)

Preaurikuléris €s facialis borfiiggelékek (skin tags)
Arc: Facialis paralizis

Hipoplasztikus os zygomaticum

Epibulbéris dermoid
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Macrostomia
Ajak- és szajpadhasdék
Az allkapocs és a fogak: Trizmus
Hipoplasztikus mandibula
Abnormalis formaji mandibula

Malokkltzio

1.3.4. A HFM klinikai osztalyozasa

A HFM Kklinikai jellemzésére tobbféle osztalyozasi rendszert dolgoztak ki. Ilyen a SAT
(Skeletal, Auricular and Soft tissue [18]), OMENS (Orbit, Mandible, Ear, Facial nerve,
Soft tissue [160]), OMENS-Plus (az extra-kraniofacialis anomalidkat is figyelembe
vevO [46]) osztialyozéasi rendszer. Ezek az alapos, atfogo, részletes osztalyozasok
elsésorban a tudomanyos irodalomban keriilnek alkalmazasra. A sebészeti szempontbol
legpraktikusabb, a kezelési terv felallitasahoz kitlin6en alkalmas rendszer a Pruzansky-
Kaban-féle tipusba sorolas [58, 105, 125] (15. abra):

L tipus: Az éllkapocs és az allkapocsiziilet minden anatdémiai Osszetevoje kifejlodott és
alakja normalis, de az ellenkez6 oldalhoz képest, valtozo mértékben hipoplasztikus.

IL.A tipus: A ramus mandibulae, a processus muscularis és condylaris kifejlédott, de
alakja abnormalis. A szajnyitas nem korlatozott.

II.B tipus: A ramus mandibulae hipoplasztikus, és jelentds alaki és helyzeti eltérést
mutat, a normalishoz képest medialisan és antero-inferior irdnyban elmozdulva
talalhato. A halantékcsonttal nem érintkezik, nem alakul ki artikulacio. Ebben az esetben
a szajnyitas korlatozott.

III. tipus: A ramus mandibulae, a processus condylaris és a TMI nem alakul ki. A m.
temporalis és a m. pterygoideus lateralis, még ha ki is alakul, nem tapad a csokevényes

allkapcson. A szajnyitasi korlatozottsag kifejezett.
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M1

15.abra A mandibula Pruzansky-Kaban osztalyozasa HFM esetén

1.3.5. A HFM kezelési lehetOségei

HFM esetében nehéz feladat az arc rendellenesen fejlédott csontjait €s 1lagy szoveteit
helyreallitani. Ez altaldban hosszu évek alatt, tobb Iépésben torténik. A megfeleld
kezelési elv és protokoll kivalasztisa az ilyen betegségek kezelésével foglalkozo
sebészeti kozpontban komoly megfontoldst igényel, és minden beteg esetében
individudlisan kell meghatarozni. A legnehezebb kérdések egyike, aminek kiilon
figyelmet kell szentelni az egész kezelési folyamaton belill is, a hatso arc (posterior face
compartment, ami a ramus mandibulaebol, a rajta tapadd ragdizomzatbdl €és az azt

befedd borbal all) elvaltozasanak kezelése.

1.3.5.1. Costochondral grafting

Az 1970-es évek kozepétol husz éven keresztiil [136], a Pruzansky-Kaban IIB és III
tipust mandibulak elvaltozasainak prepubertélis korban térténd kezelése soran nagyon
elterjedt volt az autoldg bordaporc atiiltetés (costochondral grafting), mint sebészi
technika [58, 96] [125]. Kevésbé sulyos elvaltozas esetén (Pruzansky-Kaban I és ITA
tipus) mitéti beavatkozasra nem keriilt sor a serdiilékorig [103, 104]. Mas
kozpontokban a betegeknél funkciondlis ortodonciai kezelést és korai mandibula
oszteotomiat alkalmaztak, hogy a kozéparc vertikalis ndovekedését biztositani lehessen
[59]. A csontos deformitasokat kisérd lagyrész-defektusok korrekcidjara eldbb
zsirszovet transzplantaciot [19], majd érnyeles szabadlebeny beiiltetését javasoltak [59,

70] [145].
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1.3.5.2. Oszteodisztrakcio

Az arc- és allcsontsebészet egyik legujabb eszkoze az tugynevezett disztrakcios
oszteogenezis (kallusz-nyujtasos csontképzés), melynek segitségével lehet6ség nyilik
arra, hogy egyes csontok illetve csontrészek méretét megnoveljiik.

A csontok kiilsd, kérgi részének (pars corticalis) teljes atmetszése utdn, megfeleld
mértékll és idejii erhatast biztositva, huzds hatasara a torvégek egymastol lassan
eltavolodnak. A torvégek kozott eldbb véromleny alakul ki, majd a kornyezd
kotészovetbol osztddasra és a kotészovet alapallomanyat termelni képes sejtek
vandorolnak a torés helyére. Ezek a sejtek egy puha, rostdud kotdszovetet termelnek,
melynek neve kallusz. A lassu huzas, nyujtas hatasara a kallusz folyamatosan nyulik [4].
Az erdhatds megsziintével, ha a torvégeket rogzitjiik, a kallusz elcsontosodik, és a
folyamat eredményeként a csont eredeti mérete megnd. Ez a mitéttechnika a
végtagcsontok €s a koponya csontjainak, igy az alsé és a felsd allcsont szamos
patologias elvaltozasa esetén jol alkalmazhatdé az optimalis csontméret és -alak
helyreallitasara.

Az oszteodisztrakcio, mint sebészeti eljaras elvét Ilizarov, orosz ortopéd sebész vezette
be 1951-ben Szibéridban. Ilizarov azokat a masodik vilaghaboriban megsériilt
katondkat kezelte, akik esetében a kiillonbozd csontsériilések aliziilettel gydgyultak. A
kezelési eljards primitiv fixateur externe-nel torténd kompresszids oszteoszintézist
jelentett. A disztrakcids eljarast a késziiléket forditott aktivaltasa eredményezte, amikor
a csontfragmenseket nem komprimaltdk, hanem nyujtottdk. Ilizarov az esetet
megvizsgalva a megnyujtott kallusz elcsontosodasat, és fragmensek stabilizalodasat
tapasztalta. A nemzetkozi irodalomban ezt az eljarast azonban csak az 1980-as évek
elején ismertette [53] [54]

Azota ez az eljards a csontsebészet szdmos teriiletén bevezetésre keriilt. Az
oszetodisztrakcid ugyanis lehetdséget nyujt arra, hogy a csontszovet sajat csontképzo
képességét iranyitottan hasznaljuk fel arra, hogy a csont alakjat és méretét
megvaltoztassuk, a csontot athelyezziik, vagy egyes csontokat rekonstrudljunk (pl.
mandibula). Az elsé oszteodisztrakciés miitétet a kraniofacialis régioban John
McCarthy végezte New Yorkban, aki egy unilateralis hemifacialis mikroszomias beteget
kezelt ezzel az eljarassal [77]. Azota a disztrakcids oszteogenezist szdmos egyeb,

els6sorban kongenitalis eltérés kezelésében alkalmaztdk a maxillofacidlis sebészetben,
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tobb-kevesebb sikerrel (pl.: hemifacidlis mikroszomia, maxillaris hipopléazia, processus
alveolaris atrofia) [126].

Tobb kraniofacialis sebészeti centrum szerint az oszteodisztrakcid, vagy mas néven a
disztrakcios oszteogenezis (DOG) hatékonyan és biztonsagosan alkalmazhato eljaras.
Segitségével hemifacidlis mikroszomidval rendelkezd gyermekeknél mind a mandibula
ramuszanak magassaga, mind a mandibula testének hossza novelheto [6, 22, 39, 77, 82,
90, 161] (3. tablazat).

1995 6ta az oszteodisztrakciot rutinszerlien alkalmazzak kraniofacialis deformitasok
kezelésére. Nemcsak feln6ttek, hanem egyre inkabb a szkeletalis novekedésiiket még be
nem fejezett gyermekek esetében is teret nyert az oszteodisztrakcids eljarasok
alkalmazdsa, annak reményében, hogy az a csontszdvetek mellett a lagyrészek szoveti
regeneraciojat is serkenti. Extraoralis [90] ¢és intraoralis [21, 22, 79, 82] sebészi
technikakat és oszteodisztrakcios késziilékeket fejlesztettek ki és alkalmaznak. A kezdeti
sikerek ¢és a kedvezd korai eredmények hatasiara nagy lelkesedés kisérte az
oszteodisztrakcid bevezetését, és egyesek mar arrdl irtak, hogy a DOG a teljes arc
struktirdjat és szoveti mindségét megvaltoztatja. A szovetek mechanikus nyujtisa az
izmok hipertrofiajat, és az arc teljes lagyrész-tomegének nodvekedését is okozza —
gondoltdk az oszteodisztrakcid lelkes hivei [78, 80, 90, 127]. Molina és Ortiz
Monasterio  (1995) egyenesen azt allapitotta meg, hogy “A szkeletalis
oszteodisztrakcioval parhuzamosan az arc és a nyak valamennyi lagyrészének (bdr,
izom, ér- és idegképletek) expanzidja is zajlik, ami esztétikailag sokkal jobb eredményt
ad, mintha kiilon tortént volna vagy a csontokat, vagy a lagyrészeket, vagy mindkettot
egyszerre érintd miitéti beavatkozas” [90]. Ezt a véleményt néhany valogatott klinikai
eset meggydzden ald is latszott tdmasztani. Azonban az utobbi évek utankovetéses
vizsgalatai azt mutattak, hogy a korai, a marad6fogazat kialakulasanak ideje el6tti DOG
sok esetben nem hoz kielégitd eredmeényt, és kiillonb6zd mértékili relapszus johet 1étre,
akar a kezdeti szkeletalis deformitas teljes jboli megjelenésével. Nemcsak a csontos
technikdkhoz kapcsolodo, a lagyrészeket érintd szovodmények (gyulladas, hegesedés) is

szinezhetik a klinikai képet.

3. tablazar A HFM kezelésében alkalmazott korai mandibularis osztedisztrakcio
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alkalmazasanak iranyelvei [82]

Kor Patolégia-specifikus indikacié, Pruzansky-Kaban tipus szerint

0-2 év Sulyos léguti obstrukcio (a tracheostomia elkertilésére)

2-6 év Sulyos | és 1l tipus; alvasi apnoea; a kosztokondralis graft disztrakcioja 111
tipus esetén

6 év- Alvasi apnoea; ha korabban nem tortént mandibularis rekonstrukcio; a

pubertas | kosztokondralis graft disztrakcioja
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1.3.6. A HFM sebészi kezelésének obijektiv vizsgilata — az Evidence Based Medicine

segitségével

Az EBM elsésorban a mindennapi gyakorlat segitését, szinvonaldnak javitasat célozza,
a napi betegellatds sordn felmeriild klinikai kérdések (leggyakrabban diagnosztikus,
terapids, a prognozist vagy esetleg a terapia mellékhatasait érinté problémak)
felismerése, s minél pontosabb megfogalmazasa révén. Az EBM a legtjabb, legjobb
mindségli adatok tudatos alkalmazdsa a konkrét klinikai dontés sordn. Az EBM
modszertananak egyik legfontosabb eleme a szakirodalom kritikus értékelése (critical
literature review). Az adatbazisokban altalaban igen sok kozleményt talalunk az egyes
témakban. Ezek egy része irrelevans, egy résziik nyilvanvaloan elavult, de a relevans és
az 1ddszerli kozlemények kozott is talalhatunk olyanokat, melyek kovetkeztetései nem
feltétleniil egybehangzok. A kozlemények kritikus értékelése ebben az esetben jut dontd
szerephez.

Annak eldontéséhez, hogy mely adatok a ,,legjobbak”, a legmegbizhatobbak, az ,,EBM
piramis” (16. &bra) jelenti az elsd tajékozodasi pontot. A kiilonbozd tipusu klinikai
vizsgalatokat ugyanis az EBM modszertana megbizhatosaguk alapjan meghatarozott

hierarchiaba rendezi — ez az EBM piramis vagy ,,bizonyiték piramis”.

Eset sorozat/Eset tanulmany

Szakértdi vélemény

16.dbra Az EBM piramis
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A sebészi orvosi irodalomban sajnos a legtobb eredeti kozlemény egyszeri
esetbemutatas (case study), vagy esetleg eset-sorozat (case series), azaz nem prospektiv,
randomizalt vizsgalatok eredményeit tartalmazza. A kiilonb6z6 6sszefoglalok pedig nem
szisztematikus Osszefoglalok (systematic review), hanem a szakteriilet egy-egy neves
képviseldjének attekintését tartalmazzak (expert opinion). Természetesen ezek a
kozlemények is hordoznak hasznos informacidkat, de kovetkeztetéseik kisebb
valoszinliséggel mentesek az eredmények alkalmazasat befolydsold tényezok hatasatol
¢és a szubjektiv vélemények torzitd kovetkezményeitol.

A bizonyitékokon alapuld orvoslds nem azonos a randomizalt, kontrollalt vizsgalatokkal
(RCT), illetve azok kizarolagos alkalmazasaval. Nagyon gyakran el6fordul, hogy egy
adott klinikai kérdésre, problémara nincs RCT-bdl szarmazé valasz. S6t, nagyon sok
olyan kérdés van, ahol a klinikai probléma jellegébdl adodoan valosziniileg soha nem is
all majd rendelkezésre RCT eredménye. Ennek ellenére ezeken az orvosi teriileteken is
lehet bizonyitékokon alapuld gyakorlatot folytatni. A definici6o értelmében ugyanis az
EBM a létezd legjobb informécié alkalmazédsat jelenti, azaz a rendelkezésre allo
legmagasabb szintli bizonyiték megkeresését, s megfeleld értékelés utdn annak
felhasznalasat. Tehat ha egy klinikai kérdés megvalaszolasahoz nem all rendelkezésre
RCT-bdl szdrmaz6d eredmény, akkor a piramis kovetkezd szintjén talalhaté informaciot
hasznaljuk fel — s gyakran eléfordul, hogy ez eset-sorozatokbdl, vagy szakértoi

véleményekbdl kertil ki.

A bizonyitékok hierarchidja terapias vizsgalatoknal a kovetkez6 sorrendben all:

la: Randomizalt, kontrollalt vizsgéalatok rendszerezett Osszefoglaldjabol (systematic
review) szdrmazo bizonyiték

Ib: Legalabb egy randomizalt kontrollalt vizsgalatbol szdrmazd bizonyiték

ITa: Legalabb egy, nem randomizalt, kontrollalt vizsgalatbdl szarmazoé bizonyiték

IIb: Legalabb egy, mas tipusu ,,kvazi-kisérletes” vizsgalatbdl szarmazoé bizonyiték

III: Nem kisérletes, leird vizsgalatbol szarmazo bizonyiték (pl. eset-kontroll
vizsgélatok)

IV: Szakért6i vélmény alapjan vagy klinikai tapaszalatok alapjan felallitott bizonyiték
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Nem ujkeleti az az igény, hogy a klinikai gyakorlatban alkalmazott orvosi
beavatkozasok az elérhetd legmagasabb szintli tudoményos bizonyitékon alapuljanak
[24, 133, 158]. Azt nagyon jol tudjuk, hogy az RCT-k felallitasa a sebészeti targyu
klinikai vizsgélatokban nehéz, mivel a randomizalast nehéz megoldani, illetve az etikai
problémakba iitkozhet. Tovabba az egyes sebészeti eljarasok standardizalasa komoly
gondot okozhat, és nem szabad elfelejtkezni az emberi tényezOkrdl és az egyes
technikakhoz tartozo ,,tanulasi gorbékrdl” [84]. Ezt mind jol tiikrozi egy nemrég késziilt
tanulmany, amely kimutatta, hogy a vezetd sebészeti szaklapokban csak a klinikai
vizsgalatok 3,4%-a RCT [162]. Ennck ecllenére, a sebészi kezelések 95%-ban [49]
klinikailag megfelel6 evidencia alapjan keriilnek alkalmazasra .

A komplex kongenitalis kraniofacialis malformaciok sebészi korrekcidja ugyanigy
kielégité klinikai bizonyitékokon kell, hogy alapuljon, még akkor is, ha a kezelés
biztonsagos, egyszerti, hatékony és csokkenti a morbiditast [63]. Ez kiilonosen igaz
akkor, ha a kezelést gyermekeken , esetleg csecsemdkon alkalmazzak [59, 78, 81].
2002-ben megjelent egy Osszefoglald tanulmany , amelyik a HFM kezelésében
alkalmazott oszteodisztrakcios kezelések eredményességét elemezte [100]. A szerzok
megallapitottak, hogy a korai, a szkeletalis maturacid elétti oszteodisztrakcid hosszu
tava eredményességére nincsenek klinikai bizonyitékok, de objektiv adatokat is csak kis
szdmban publikaltak eddig. A tanulmany javasolta, hogy HFM esetén a korai
oszteodisztrakciot kovetd novekedési potencial objektiv vizsgalatdhoz, és az eljaras
hatékonysaganak bizonyitdsdhoz prospektiv vizsgalatokat sziikséges lenne végezni.
akik hasonlo kezelésben részesiiltek, az utankovetési idének legalabb a ndvekedés
befejeztéig kell tartania, valamint a klinikai vizsgalatokhoz standard vizsgélati
modszereket kell alkalmazni.

Ilyen elemzések, utankovetéses vizsgalatok nem késziiltek napjainkig sem.
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2. CELKITUZESEK

Céljaink az aldbbiak voltak:

A Egy atfogo, Kklinikailag relevans elemzé modszer kidolgozdsa, amely
segitségével az orr formaja és szimmetridja digitalis indirekt antropometria
segitségével objektivan vizsgalhatd. Az elemzés kiterjedt az orr intrinzik,
intranazalis szimmetridjara, illetve az extranazalis szimmetriara. Ez utobbi alatt
az orr szimmetrikus elhelyezkedését értjiikk az arc egészében, illetve az arc tobbi
struktirdjdhoz képest. Az analizis célja az volt, hogy lehetévé tegye a
megbizhatd, megismételhetd, helytdl és 1dotdl fiiggetlen, objektiv vizsgéalatokat,
¢s igy biztositsa tobb sebészeti centrum beteganyagénak, illetve kiilonb6zo
sebészi  technikdknak  vagy sebészek eredményeinek szisztematikus
Osszehasonlitasat (multi-centre study).

A Az antropometriai vizsgalatok gyakori jellemzdéje, hogy bar alaposan,
részletesen ¢és igen objektiven mérnek kiillonb6zd (gyakran igen szadmos)
paramétereket, ezek klinikai relevancidja illetve az esztétikai eredmény
megitélésében betoltott szerepiik és sulyuk mégis csekély. Ennek elkeriilése
érdekében a legkritikusabb, de nem szakértd személyek korében kérddives
klinikai kutatast végeztiink, hogy az archasadékokhoz tarsuld orrdeformitasok
specifikus sajatossagait, melyeket az orranalizis egyenként mért, klinikailag
sulyozzuk. A vizsgalati kort az archasadékos gyermekek sziilei adtak.

A A hemifacidlis mikroszémia kezelésében az oszteodisztrakcid ellentmondasos
eredményeket hozott. Ennek az 0j sebészi technikdnak objektiv értékelésére a
bizonyitékokon alapulé orvoslas (evidence based medicine) legmagasabb szintii
formajat vettiik igénybe. Az 1992 és 2008 kozotti, a témaban megjelent, relevans
orvosi irodalom attekintésével (systematic review) Osszefoglaltuk a hosszutava
utankdvetéses vizsgalatok eredményeit. A fenti klinikai vizsgalatok elemzésében
els@sorban arra fektettilk a hangsulyt, hogy megallapitsuk, HFM esetében a
mandibula méreteinek ndvekedése mennyire tekinthetd allandonak hosszu tavon
akkor, ha az oszteodisztrakcidé a szkeletdlis érettség ideje eldtt kertilt

alkalmazasra.
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3. ANYAGOK ES MODSZEREK

3.1. Az ajakhasadékhoz tarsulé orrdeformitas analizise

Az antropometriai vizsgalatok pontossaga megegyezik akkor is, ha kozvetleniil
az arcon (direct anthropometry) vagy csak fényképeken végezziik a méréseket (indirect
anthropometry vagy “photogrammometry”) [29, 34, 153]. A frontalis ¢és lateralis
iranybol készitett fényképfelvételeken végzett mérések klinikailag megbizhatonak és
pontosnak bizonyultak [29]. A megfeleld megvilagitisban késziilt fényképek jol
kirajzoljak az arc konturjait, ami az antropometriai mérések szempontjabdl fontos
struktirdk azonositdsat eldsegiti, ¢s a mérések biztonsagat ndveli. Ezek ellenére
tovabbra sem konnyl a tdvolsagok és fleg a szogek pontos mérése a fényképeken, és
még ennél is nehezebb ezek objektiv dsszehasonlitasa, ha a fényképek készitése térben
¢s idOben elkiiloniilt, illetve azok mas tipust fényképezdgépekkel és technikaval
késziiltek. Ezt a megfigyelési hibat (observation bias) gy lehet kikiiszobolni, hogy a

fényképeken tortént elsddleges mérésekbdl dimenzid nélkiili aranyparokat allitunk fel.

3.1.1. Antropometriai pontok, segédparaméterek és referenciavonalak

Az orranalizis elsédleges pontjainak az arc és az orr olyan jol ismert
antropometriai pontjait valasztottuk, amelyeket korabban mar az arc klinikai
elemzéséhez tobben alkalmaztak [31, 47, 73].

Elsédleges antropometriai referenciapontok:

- jobb és bal oldali pupilla inferior pontok (Pu, és Pu)) a pupillak korvonalanak legalsé
pontjai (16. abra). Azért ezt a pontot valasztottuk a pupillak kdzéppontja helyett, mert a
szubmentalis-vertikalis nézetben, a fej hatrahajtasanak kovetkeztében, a pupillak
elliptikus formdjunak latszanak, €s igy a kdozéppont azonositdsa nehézkes. Ezenkiviil a
fekete pupilla és a szines irisz kozotti éles kontraszt elGsegiti ennek a pontnak az
azonositasat.

- jobb és bal endocanthion (En, és En, [31]),

- jobb és bal pronasale (Pn; és Pn, [28]),

- jobb és bal alare (Al és Al [20]),
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- jobb és bal subalare (Sa, és Sa; [20]),

- jobb és bal nostril tip (Nt, és Nt; [50]),

- jobb és bal nostril base (Nb; és Nb; [50]),

- jobb és bal nostril mediale (Nm, és Nm, [73],

- jobb és bal nostril laterale (NI, és NI, [50]) (17. és 18. abra).

Az indirekt antropometriai analizis részeként ezeket a pontokat a paciensek fényképein

bejeloltiik (az Adobe Photoshop 7.0 ,,Ecset” eszkdzének segitségével).

)

= e FaRs
17. abra Extranazalis antropometriai jellemzoék. Pup: jobb pupilla inferior, Pu;: bal

pupilla inferior, En,: jobb endocanthion, En;: bal endocanthion

18. dbra Intranazalis antropometriai jellemzG6k. Pnr: jobb pronasale, Pnl: bal pronasale,
PnC: szerkesztett pronasale, Alr: jobb alare, All: bal alare, Sar: jobb subalare, Sal: bal
subalare, Nt nostril tip, Nb: nostril base, Nm: nostril mediale, NI: nostril laterale, *a

jobb és bal orrlyukak hosszanti tengelye
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Ezeket az elsddleges antropometriai pontokat felhasznalva, antropometriai
segédparamétereket (referenciavonalakat, pontokat, tengelyeket ¢és szogeket)
szerkesztettiink. Ezek koziil a legfontosabb az analizis horizontalis referenciavonala, a
bipupilléris vonal, amit a pupilla inferior (Pu) pontok sszekotésével hoztunk 1étre, és a
fliggdleges referenciavonal, az arc kozépvonala, amit ugy hatdroztunk meg, mint a
bipupillaris vonalra merdleges vonal, az endocanthion pontok kozotti tavolsag felezo
merdlegese. Tovabbi segédparaméterek: Pn-Pn; vonal, mesterséges pronasale (PnC),
En-En; vonal, Al,-Al, vonal, Sa,-Sa; vonal, Nm,-Nm, vonal, és a nostril négyszogek. Az
indirekt antropometriai analizis részeként ezeket a segédparamétereket a paciensek
fényképein bejeldltiik az Adobe Photoshop 7.0 ,,Vonal” eszk6zének (vastagsag: 3 pixel)
segitségével. Miutan a horizontalis referenciavonalat bejeldltiik, a fényképet beforgattuk
ugy, hogy az valdban vizszintesen helyezkedjék el. Ha egyes vonalak kdzéppontjat
kellett meghatarozni, akkor a Adobe Photoshop 7.0 ,,Navigacid” eszkozét hasznaltuk.
Ezeket az elsddleges segédparamétereket (amiket tényleges antropometriai pontok
segitségével alkottunk) felhasznalva ujabb, mésodlagos antropometriai paramétereket
hoztunk létre. Ezek a kovetkezOk voltak: a PnC-NmNm-Sa,Sa; vonal (a kolumella
tengelye), a jobb és bal orrlyuk hosszanti tengelye, az Nt,-Nm-Nb,-NI; teriilet, és a Nt;-
Nm-Nb-NI, teriilet (19A és 19B abra). Ezeket a masodlagos segédparamétereket
szintén bejeloltiik az Adobe Photoshop 7.0 ,,Vonal” eszkdzének (vastagsag: 3 pixel)
segitségével.

A megnevezett antropmetriai pontok, vonalak, elsddleges és masodlagos paraméterek

részletes leirdsa megtalalhato a 4. tdblazatban.

—

A B
19. abra Az orrlyukak teriiletének kijelolése az Adobe PhotoShop 7.0 segitségével.
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4. tablazat Az antropometriai analizisben hasznalt pontok és paraméterek részletes leirasa

Antropometriai pontok

Pupilla inferior jobb és bal (Pu, és Pu)

A pupilla kérvonalanak legkaudalisabb pontja (bilateralis pont) — 1asd 16. abra

Endocanthion jobb ¢és bal (En, és En,)

A belsé szemzug legmedialisabb pontja a jobb és bal oldalon — lasd 16. abra [23]

Pronasale jobb és bal (Pn, és Pny)

Az orrcsucs konttrjanak legfelsé pontja (bifid orr esetén ez a pont mindkét oldalon

azonosithat6)[23] — lasd 17. abra

Alare jobb és bal(Al, és Al))

Az orrszany korvonalanak leglateralisabb pontja (bilateralis pont) — lasd 17. abra [28]

Subalare jobb és bal (Sa, és Saj)

Az orrszarny eredésének pontja, a sulcus nasolabialis cranialis végpontja (bilateralis pont) — lasd

17. ébra[23]

Nostril tip jobb és bal (Nt, és Nt)

Az orrlyuk korvonalanak legkranialisabb pontja (bilateralis pont) — lasd 17. abra [47]

Nostril base jobb és bal (Nb, és Nby)

Az orrlyuk korvonalanak legkaudalisabb pontja (bilateralis pont) —lasd 17. abra [47]

Nostril mediale jobb és bal (Nm, és Nmy)

Az orrlyuk korvonalanak legmedialisabb pontja (bilateralis pont) — lasd 17. abra [50]

Nostril laterle jobb és bal (NI, ésNI;)

Az orrlyuk korvonalanak leglateralisabb pontja (bilateralis pont) — lasd 17. abra [50]
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Pu,-Pu;

A horizontalis referenciavonal, a jobb és bal oldali pupilla als6 pontjait 6sszeko6té egyenes — lasd 16.

abra

Az arc kdzépvonala

Az Pu,-Pu; egyenesre merdleges felezoegyenes — lasd 16. dbra

Pn.-Pn;egyenes

A jobb és bal oldali Pn pontokat 6sszekot6 egyenes (ha 2 Pn pont van) — lasd 17. abra

Szerkesztett pronasale (PnC)

A Pn-Pn, egyenes kozéppontja (ha csak egy Pn pont van, akkor a PnC -vel azonos) — lasd 17. abra

Sa,-Sa egyenes

Az orr bazisa, a jobb és bal oldali subalare pontokat 6sszekotd egyenes — lasd 17. abra

Nm,-Nm; egyenes

A jobb és bal oldali Nm pontokat 6sszekotd egyenes — lasd 17. dbra

En, egyenes

Az En; ponton athalado, az arc kozépvonalaval parhuzamos egyenes — lasd 16. abra

En, egyenes Az En| ponton athaladd, az arc kézépvonalaval parhuzamos egyenes — lasd 17. abra
Al; egyenes Az Al; ponton athaladoé, az arc kdzépvonalaval parhuzamos egyenes — lasd 17. abra
Al egyenes Az Al ponton athalado, az arc kézépvonalaval parhuzamos egyenes — lasd 17. abra

Jobb és bal orrlyukra helyezett négyszog

Olyan négyszdg, melynek egymasra merdleges oldalai az orrlyuk hatarait kijel616 pontokon
haladnak at, mindig a horizontalis referenciavonallal vagy az arc k6zépvonalaval parhuzamosan —

lasd 17. abra
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Pnc-NmNm, egyenes

A kolumella tengelye, a Pnc-t és az NmNm, egyenes kdzépvonalat 6sszekoté egyenes — lasd 17.

abra

A jobb orrlyuk hosszanti tengelye

A jobb oldali orrlyukra helyezett négysz6g medio-superior és latero-inferior sarkat 6sszeko6td

egyenes — lasd. 17. abra

A bal orrlyuk hosszanti tengelye

A jobb oldali orrlyukra helyezett négysz6g medio-superior és latero-inferior sarkat 6sszekotd

egyenes — lasd. 17. abra

Ntr'N mr'Nbr'N Ir tel'ulet

A jobb orrlyuk teriilete (Adobe Photoshop 7.0-val meghatarozva) — lasd. 18. abra

Nt;-Nm;-Nbj-Nl tertilet

A bal orrlyuk teriilete (Adobe Photoshop 7.0-val meghatarozva) — 1asd 18. abra
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3.1.2. Antropometriai mérések és aranyparok

Minden mérés a vizszintes vagy a fiiggdleges referenciavonal felhasznalésaval
tortént. A bipupillaris vonallal és az arc kozépvonalaval parhuzamosan, az egyes
antropometriai pontokon athaladé egyeneseket huztunk, és ezek segitségével mértiik a
referenciavonalaktol valo tdvolsagot. A méréseket vertikalis, horizontélis, anguléris és

teriileti mérési csoportokba osztottuk:

- vertikalis mérések (20. abra):
- orrcsucs projekcio,
- orrlyuk magassag
- orrlyukak legfelsd pontjanak tavolsaga a bipupillaris vonaltol
- horizontélis mérések (21. és 22. abra):
- az endocanthion pontok tavolsaga [32],
- az orrcsucsot meghatarozd pontok tavolsdga (ha azokbol ketté kiilon
azonosithato volt),
- az orrlyuk szélessége, a midalaris tavolsag [50],
- az orr teljes szélessége [28],
- az orralap szélessége [24],
- az alare pontok endocanthion vonalaktdl mért tavolsaga
- angularis mérések (23. abra):
- az orralap inklinacidja,

- az orrlyukak angulacigja

- tertlileti mérések (19. abra)

- az Nm-NI-Nt-Nb teriiletek mérése az orr két oldalan
A linedris, angularis és teriileti méréseket az ingyenesen letdlthetd Scion Image

Software igénybevételével végeztiik. A mérések eredményeit egy Microsoft Excel®

tablazatba masoltuk és annak segitségével szamoltunk aranyparokat.
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PnC

Nt
Alr m

Sar

20. dbra Vertikalis antropometriai mérések az intranazaliS szimmetria megitélésére.
PnC: szerkesztett pronasale, Alr: jobb alare, All: bal alare, Sar: jobb subalare, Sal: bal
subalare, Nt nostril tip, Nb: nostril base, fekete nyil: az orrcstcs projekcidja, kék nyil:

az orrlyuk magassaga

Pl:l r ’ P:nl
furs—n{

S;; Sal

21. dbra Horizontalis mérések az intranazalis szimmetria megitélésére. Pnr: jobb
pronasale, Pnl: bal pronasale, Alr: jobb alare, All: bal alare, Sar: jobb subalare, Sal: bal
subalare, Nm: nostril mediale, NI: nostril laterale, voros nyil: az orrcstcs szélessége,
fekete nyil: az orr teljes szélessége, sarga nyil: az orrlyukak szélessége, sotétkék nyil:

midalaris szélesség, vilagoskék nyil: az orralap szélessége
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22. abra Horizontélis és vertikalis antropometriai mérések az orr arcon beliili
szimmetrikus elhelyezkedésének megitélésére. Enr: jobb endocanthion, Enl: bal
endocanthion, Alr: jobb alare, All: bal alare, fekete nyil: endocanthion pontok tavolsaga,
vords nyil: az alare pontok tavolsiga az endocanthion egyensektdl, kék nyil: az

orrlyukak legfelsé pontjanak tavolsaga a bipupilléris vonaltol

23. dbra Az intra- és extranazalis szimmetria megitélésére alkalmazott angularis
mérések. Vords: a kolumella tengelyének eltérése a kozépvonaltol, kék: az orralap

inklinacidja, sarga: az orrlyuk hosszanti tengelyének angulacidja
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Az orr intrinzik, intranazalis szimmetridjanak meghatdrozasahoz hasznalt aranyparok:

- az orr magassaganak és szélességének aranya (24. abra),

- a midalaris tavolsadgok aranya,

- az orrlyukak magassaganak aranya,

- az orrlyukak szélességének aranya,

- az orralap és az orr teljes szélességének aranya (25. 4bra),

- az orrlyukak hossztengelye €s az arc kézépvonala altal bezart szogek aranya (23.
abra),

- az orrlyukak aszimmetridjanak aranya.

PnC

o All

24. abra Az intranazalis szimmetria jellemzésére hasznalt antropometriai ardnypar, az
orr magassaganak és szélességének aranya. PnC: szerkesztett pronasale, Al,: jobb alare,

Al bal alare, Sa,: job subalare, Sa;: bal subalare
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25. dabra Az intranazalis szimmetria jellemzésére hasznalt antropometriai aranyparok.
PnC: szerkesztett pronasale, Alr: jobb alare, All: bal alare, Sar: jobb subalare, Sal: bal
subalare , Nt: nostril tip, Nb: nostril base, Nm: nostril mediale, NI: nostril laterale, kék
nyilak: az orralap és az orr teljes szélességének ardnya, vOrds nyilak: a midalaris
tavolsadgok aranya, fekete nyilak: az orrlyukak magassaganak ardnya, sarga nyilak: az

orrlyukak szélességének aranya

Az orr arc egészében elfoglalt helyzetének, extranazalis szimmetridjanak
meghatdrozasahoz hasznat aranyparok:

- az alare pontok és az endocanthion vonalak kozotti tavolsagok aranya,

- a jobb és bal orrlyuk legfelsd pontjanak és a bipupillaris vonal kozotti tavolsagok
aranya

- az endocanthion pontok tavolsdganak ¢s az orr teljes szélességének aranya
(orrszélességi index — nasal width index) (26. 4bra)

- az orrlyukak tengelye az arckdzépvonala altal, az arc két oldalan bezart szogek aranya

Az elsddleges és masodlagos mérések felsorolasa megtalalhato a 5. tablazatban.
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26. abra Az extranazalis szimmetria jellemzésére hasznalt antropometriai aranyparok.
Enr: jobb endocanthion, Enl: bal endocanthion, Alr: jobb alare, All: bal alare, fekete

nyilak: nasal width index, vorés nyilak: az alare pontok és az endocanthion vonalak

kozotti tavolsagok aranya

27. abra Az extranazalis szimmetria jellemzésére hasznalt antropometriai aranyparok.

voros vonalak: az orrlyukak hossztengelyei és az arc kozépvonala altal bezart szogek

aranya
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5. tablazat Az orr formdjanak €s szimmetridjanak jellemzésére alkalmazott antropometriai mérések és aranyparok felsorolasa

Elsédleges mérések

Fiiggoleges mérések

Pnc-Sa Sa Az orrcsucs projekcidja, a szerkesztett Pn és a jobb és bal odali Sa pontokat 6sszekoto egynes kozotti tavolsag (a Sa,Sa
egyenesre mer6legesen )

Nt-Nb, A jobb orrlyuk magassaga, a nostril tip és a nostril base kozotti tavolsag (a bipupillaris vonalra merélegesen)

Nt;-Nb, A bal orrlyuk magassaga, a nostril tip és a nostril base kozotti tavolsag (a bipupillaris vonalra merélegesen)

Nt-Pu,Pu, Az Nt pont tavolsaga a bipupilléris vonaltél (az orr jobb és bal oldalan, a bipupillaris vonalra merdlegesen )

Horizontalis merések

En, - En, Az endocanthion pontok tdvolsaga (a bipupillaris vonallal parhuzamosan)

Pn-Pn, A jobb és bal oldali Pn pontokat 6sszekot6 vonal hossza (ha 2 Pn pont van)

Al-Al, Interalaris tavolsag, a jobb és bal oldali alare pontokat 6sszeko6to egyenes (bipupillaris vonallal parhuzamosan)
Sa,-Say Az orr jobb és bal oldali subalare pontja kdzotti tavolsag (a bipupillaris vonallal padrhuzamosan)

Al-kolumella tengely

Jobb midalaris szélesség, a jobb alare pont és a kdzépvonal kozotti tavolsag (a bipupillaris vonallal
parhuzamosan)

Al-kolumella tengely

Bal midalaris szélesség, a bal alare pont és a kdzépvonal kdzotti tdvolsag (a bipupillaris vonallal pArhuzamosan)

Al-En, egyenes

Az Alare pont és az En egyenes kozotti tavolsag az orr jobb oldalan (a bipupillaris vonallal parhuzamosan)

Al-En, egyenes

Az Alare pont és az En egyenes kozotti tavolsag az orr bal oldalan (a bipupillaris vonallal parhuzamosan)

Nm-NI, A jobb orrlyuk szélessége, a Nostril mediale és a Nostril laterale tavolsaga az orr jobb oldalan (a bipupillaris
vonallal parhuzamosan)
Nm-NI, A bal orrlyuk szélessége, a a Nostril mediale és a Nostril laterale tavolsaga az orr bal oldalan (a bipupillaris

vonallal parhuzamosan)

Angularis mérések

Pnc-NmNm;, egyenes 2

kozépvonal A kolumella tengelye és az arc kozépvonala altal bezart szog

Sa,-SalzPu,-Pu

Pupilla inferior pontokat és a Subalare pontokat 6sszekoto egyenesek altal bezart szog

Jobb orrlyuk hosszanti tengelyez k6zépvonal | A jobb orrlyuk hosszanti tengelye és az arc k6zépvonala altal bezart szog

Bal orrlyuk hosszanti tengelye « kozépvonal | A bal orrlyuk hosszanti tengelye és az arc k6zépvonala altal bezart szog

46




Masodlagos mérések

DOI:10.14753/SE.2012.1678

Pnc-Sa Sa/Al Al

Az orr magassagéanak ¢és szélességének aranya, amit az orrcsucs projekcidjanak (a szerkesztett Pronasalénél
mérve) ¢és az interalaris tavolsagnak a hanyadosaval jellemziink

Al-kolumella tengely/Al;-
kolumella tengely

A jobb- és baloldali midalaris szélesség hanyadosa

Al-En; egyenes/ Al-En,

Az orr elhelyezkedése az arc kozépvonalahoz képest, amit az Alare pont €s az En egyenes jobb ¢és bal oldali

kozépvonal tavolsaganak aranyaval jellemziink

Nt-Nb,/Nt;-Nb, A jobb és bal oldali orrlyuk magassaganak aranya
Nm-NI/Nm-NI, A jobb ¢és bal oldali orrlyuk szélességének aranya
Sa;Sa/AlAl Az orralap szélességének és az orr teljes szélességének aranya

Jobb orrlyuk hosszanti
tengelyez kozépvonal/
Bal orrlyuk hosszanti
tengelye kozépvonal

Az orrlyukak hosszanti tengelye és az arc kozépvonala altal bezart szogek aranya

Ntr'Nmr'Nbr'N Ir terﬁlet/
Nt,-Nm-Nb-Nl; tertilet

Az orrlyukak aszimmetridjanak aranya, az orrlyukak teriiletének hanyadosaként jellemezve (Scion Image
szoftver segitségével mérve)

Al-En; egyenes/Al-En,
egyenes

Az orr arcon beliili poziciojat jellemz6 ardnypar, az Al pontok En egyenestdl mért tdvolsdganak aranya

Enr — En|/A|r'AI|

Az orrszélességi index. Az endocanthion pontok tavolsaganak és az orr teljes szélességének aranya

Nt,- Pu,Pu/Nt,-Pu,Pu,

A jobb és bal Nt pontok ¢€s a bipupillaris vonal kozotti tdvolsag aranya
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3.1.3. A mérések megbizhatosaga

Ennek az tjonnan kidolgozott antropometriai analizisnek a pontossagat és
megbizhatdsagat a kovetkezé modon ellendriztiik. Az eldbbiekben leirt mddszer szerint
analizaltuk két archasadék-sebészeti centrum beteganyaganak reprezentativ mintajat,
akiket bilateralis ajak- és szdjpadhasadék miatt operaltak. Az egyik csoportban olyan
betegek voltak, akiknél az ajakhasadék zarasakor nem tortént primér orrplasztika (Prof.
Perko anyaga Ziirichbdl), a masik csoportban 1évé betegeknél az ajakhasadék zarasakor
primér orrplasztika is tortént (Prof. Mommaerts anyaga Bruges-bdl). Az egyes esetek

vizsgalati mintdba val6 bevalasztasakor a kovetkezd kritériumokat alkalmaztuk:

1. cheilognathopalatoschisis bilateralis,

2. egyéb kraniofacialis malformacio vagy szisztémas megbetegedés hianya,

3. az ajakhasadék primér zardsa mintacsoport minden tagja esetén egy ¢és
ugyanazon sebész altal, ugyanabban a centrumban tortént,

4. nem tortént masodlagos miitéti beavatkozas.

A betegekrol Nikon D100 digitalis fényképezégép (Nikon Corp., Japan)
segitségével 3008x2000 pixel felbontast felvételeket készitettiink, szubmentalis-
vertikalis iranybol. Ehhez a gyermekek fejét annyira hatra kell hajtani, vagy a
fényképezogepet tigy kell iranyitani, hogy az orrcstcs a szemoldok és a szemrés kozé
essen. A szubmentélis-vertikalis nézet elnevezést azért hoztak létre, hogy egységes
nomenklaturat lehessen alkalmazni az arc klinikai fényképezésekor, illetve annak
elemzésekor [27]. Ennek a nézetnek sok mas neve is létezik, mint pl. bazilaris nézet
vagy worm’s eye view. Az indirekt antropometriai méréseket ezeken a digitalis
fényképeken végeztik, az Adobe Photoshop 7.0 (Adobe Systems Inc., San Jose,
California) és a Scion Image for Windows szoftver (National Institutes of Health,
Maryland, USA) segitségével.

A vizsgalati mdédszer mérési hibajat intra-observer €s inter-observer megbizhatdsag
szempontjabol vizsgaltuk. Ha két vagy tobb megfigyel6 mond véleményt ugyanarrol -

példaul két orvos értelmezi ugyanazt a felvételt, tobben diagnosztizaljadk ugyanazt a
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beteget -, fontos, hogy egyetértés legyen koztiikk. Ha ugyanaz a vizsgald tobbszor mond
véleményt ugyanarrdl a dologrol (rontgenképrol, betegrdl), akkor is fontos, hogy
diagnozisai egyezzenek. A szituaci6 nagyon hasonlit a vizsgald moddszerek
megbizhatosaganak vizsgalatdhoz. Olyannyira, hogy sokan meg sem kiilonboztetik a
kett6t, és pl. a diagnosztak kozti egyetértést a diagnozis megbizhatdsaganak
(reliabilitdsanak) nevezik. Egy modszer megbizhatdsdganak kvantifikdldsara a “retest
correlation” alkalmas. A sokféle mérdszam koziil annak megfeleléen szokés valasztani,
hogy a megfigyelés (diagnozis) milyen tipust adatot eredményezett. Ha minddssze két
érték lehetséges (dichotom valtozok) - bizonyos betegség megvan vagy nincs -, az
ugynevezett kappa egyiitthatd (Cohen’s kappa, Fleiss’ kappa) a j6 mérészam [45]. A
folytonos valtozok (altaldban méréseredmények) esetében gyakran alkalmazzdk a
Pearson-féle korrelaciés koefficienst. Ez azonban hajlamos a wvalddi korrelacid
tulbecslésére, ha a minta kis szamu (kevesebb, mint ~15). A “retest correlation”
vizsgélatara kis mintaszdm esetén alkalmasabb az intraclass korrelacios koefficiens
(ICC) [45], ezért vizsgalatunkban ezt a alkalmaztuk

(http://www.sportsci.org/resource/stats/relycalc.html#excel) az intra-observer és inter-

observer megbizhatdsag ellenérzésére, mint statisztikai mutatot [45].

Az intra-observer megbizhatdésag meghatarozasahoz mindegyik fényképet
kétszer analizaltuk, 4 hét kiilonbséggel. Az inter-observer megbizhatosag
meghatarozasahoz egy masik, az analizist ismerd szakember is elvégezte a vizsgalatokat
a masik vizsgalod eredményeinek illetve betegek egyéb klinikai adatainak tekintetében

,,vakon”.
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3.2. Klinikai relevancia meghatarozasa — kérddives vizsgalat

3.2.1. A kérdoiv kialakitasa

Az ajakhasadékhoz tarsuld orrdeformitast leginkabb jellemzdé 10 aspektusrol
egyenként, stilizalt rajz késziilt, amelyekhez magyarazatot fliztiink és A-tol J-ig
bejeloltiink (28. dbra). Az orrdeformitast jellemzd sajatsagokat a kidolgozott orranalizis
szerint mért aranyparokhoz tarsitottuk. A kérddivet 19 unilateralis és 13 bilateralis
ajakhasadékkal sziiletett gyermek sziileinek kiildtiik ki (“cleft parents”). A sziiloket arra
kértiik, hogy rangsoroljdk a fent megnevezett 10 jellemzd sajatsagot aszerint, hogy az
szamukra mennyire dontden hatarozza meg az orrdeformitast (esztétikailag mennyire
zavar0). Arra kértiik 6ket, hogy 1-es szdmmal jeloljek a leginkabb, és 10-es szdmmal a
legkevésbe zavar6 sajatsagot.

2 hoénappal késobb ujra elkiildtiik ugyanezt a kérddivet ugyanazon sziiloknek.
Feltételeztiikk, hogy nem masoltak le az eldz6 kérddivet, és nem jegyezték le, hogy

elézbleg mit valaszoltak.

3.2.2. Kiértékelés

A kérddivet eloszor 2005 szeptember 9-én kiildtiik ki. A visszaérkezett kérddivek
adatait tablazatokban Osszegeztik — kiilon kezelve az unilateralis, és a bilateralis
ajakhasadékos gyermekek sziileinek értékelését. Ezutdn az egyes sajatsagok
“helyezésének™ értékeit Osszeadtuk, és igy egy Osszesitett rangsort alkottunk. Ezt az
értékelést és Osszesitett rangsorolast elvégeztiik a méasodik kérddiv adatainak esetében

is, amelyet 2005. november 10-én kiildtiink ki.

3.2.3. MegbizhatOsagi teszt

Az intra-observer és inter-observer megbizhatdosag meghatarozasahoz megint
csak az intraclass korrelacios koefticienst (ICC) hasznaltuk

(http://www.sportsci.org/resource/stats/relycalc.html#excel) , aminél nem jelentkezik a

kisszamu minta hibaja, mint a Pearson-féle korrelacios koefficiens esetében [45].
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Dd1armel 4788¢dBmaipe1 678

Rank the following deformities relative to each other, according to their importance
in disturbing the aesthetics of the nose (1 being the most and 10 the least disturbing)

A D the wicth of the nasal wings are different on both sides @

B D the widths of the nostrils are different on both sides -/g D

the angles between the long axis of the nostrils and the facial midline
are different on both sides

‘i

there is 2 double-tip deformity @
<

I
L}

the nose is not situated at the facial midlineicentre of the face %@
)

the nostnils have different forma/shapes '
L
the heights of the nostrils are different on both sides m}

the projection of the tip of the nose does not correlate with the width of the nose;
the nose is loo small and loo wide

£

on both sides

@ @
the insertions of the wings of the nosa are not at the same level I 1
2>

LD OO00O0DO0 O

.

the vertical axis of the septwm is not parallel to the facial midline

!
/l

28. abra A sziiloknek kikiildott eredeti kérdoiv az egyes jellegzetességek leirasaval és
stilizalt rajzon valé bemutatasaval. (A:Az orrszarnyak szélessége nem azonos a két
oldalon, B:Az orrlyukak szélessége nem azonos a két oldalon, C:Az orrlyukak hosszanti
tengelye és az arc kozépvonala altal bezart sz6g nem azonos a két oldalon, D:Két
orrcsucs van, E:Az orr nem az arc kozepén talalhatd, F:Az orrlyukaknak eltéré alakjuk
van, G:Az orrlyukak magassaga eltér6 a két oldalon, H:Az orr magassdga nincs
aranyban az orr szélességével, |:Az orrszarnyak nem azonos magassagban erednek a két

oldalon, J:A kolumella tengelye nem parhuzamos az arc kdzépvonalaval)
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3.3. A hemifacialis mikroszomia kezelésének szisztematikus analizise

3.3.1. Keresési stratégia

A relevans publikacidkat a kovetkezd elektronikus adatbazisokban kerestiik:
A PubMED (1992 ¢és 2008 augusztusa kdzott)
A Cochrane (1992 és 2008 augusztusa kozott)
A MEDLINE (1992 ¢és 2008 augusztusa kozott)

A keresési mod ¢€s a vizsgalt adatbazisok kivalasztasa az egészségiigyi tudomanyokban

jértas, tapasztalt konyvtaros segitségével tortént. A keresés sordn két aspektusra

fektettiink hangsulyt:
1) a mutéti beavatkozast leird fogalmak (mint pl.: distraction, osteodistraction);
2) a kongenitalis malformaciot leird fogalmak (mint pl.: hemifacial microsomia,

dysostosis otomandibularis, Goldenhar szindroma)

A végiill kivalasztott keresési szekvencia a kovetkezd wvolt: ((((("Osteogenesis,
Distraction"[Mesh])) OR ((distraction osteogenesis OR distraction OR osteodistraction
OR osteogenic distraction)))) AND (((("Facial Asymmetry“[Mesh])) OR ((Hemifacial
microsomia OR hemi-facial Microsomia OR hemifacial hypoplasia OR hemi-facial
hypoplasia OR craniofacial microsomia)) OR ((Goldenhar* OR otomandibular
dysostosis OR  Oculoauriculovertebral Dysplasia OR  Oculo-auriculo-vertebral
Dysplasia OR OAV Dysplasia OR Oculoauriculovertebral Spectrum OR Oculo-
auriculo-vertebral Spectrum OR OAVS OR Facioauriculovertebral Sequence OR Facio-
auriculo-vertebral Sequence OR FAV Sequence)))) AND (("2002/08/01"[PDat] :
"2008/08/01"[PDat]))) AND (("2002/08/01"[PDat] : "2008/08/01"[PDat]) AND
(Humans[Mesh])).

Az elektronikus adatbazisokban megtaldlt, az oszteodisztrakcionak a hemifacialis
mikroszomia kezelésében betoltott szerepérdl szold publikaciok irodalomjegyzékét
egyesével végigvizsgaltuk, ujabb relevans publikaciokat keresve. Amennyiben
ugyanazon szerzOktol adott téméaban tobb kozlemény is megjelent, vagy nem
egyértelmii megallapitasokat talaltunk, az adott szerzokkel felvettiik a kapcsolatot az

informacio tisztazasanak érdekében.
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3.3.2. Kivalasztasi kritériumok

A szisztematikus elemzése bevett tudomanyos publikaciokat a kovetkezd kritériumok

alapjan valasztottuk ki:

- prospektiv vagy retrospektiv csoportos vizsgalatok

- hemifacialis mikroszomiaval rendelkez6 betegeknél

- egyszeri, egyoldali disztrakcids oszteogenezis a mandibula korrekcidjara
- a szkeletalis maturacio el6tti idOben valo alkalmazas,

- az utankdvetés ideje hosszabb, mint az aktiv oszteodisztrakcids (nyhjtasi) szakasz.

Nem zartunk ki publikacidkat a kozlemény eredeti nyelve miatt.

3.3.3. Adatnyerési eljaras a tudomanyos publikaciokbol

A kivélasztott publikaciok tovabbi elemzését két fiiggetlen vizsgald végezte, és Ok a
vizsgalati eljarads végén egyeztettek. El6szor végigolvastuk a kivalasztott publikaciok
absztraktjait, az adott vizsgalatban szerepld betegek szamanak figyelembevétele nélkiil.
A kétoldali kraniofacialis deformitassal rendelkezé betegeket (nincs aszimmetria) és
esetismertetéseket kizartuk a vizsgalatbol. Azokat a publikaciokat, amelyek az
absztraktok elemzése alapjan megfeleltek a  kritériumoknak, vagy amelyeknél az
absztrakt nem adott elég tdmpontot a teljes értekeléshez, teljes szoveges formdjukban
megszereztiik. Ezutdn a kivalasztott teljes szovegli publikdciokat még egyszer, teljes
terjedelmiikben végigolvastuk. Ha ezek a publikédcidk olyan betegekrdl is tudositottak,
akik nem feleltek meg a bevalasztdsi kritériumoknak (pl. nem egyoldali volt a
deformitas), akkor azokat az egyes betegeket szintén kizartuk az elemzésiinkbdl. Erre
tobb esetben is sziikség volt, mivel néhany publikdcioban a HFM miatt kezelt betegek
csoportjaba olyan eseteket is bevalasztottak, akiknek egyértelmiien més problémajuk
volt (pl. TMI ankilézis). Ha egy publikdcio nem kozolt objektiv adatokat minden egyes
betegrél, akkor csak azokat a betegeket vettiik be a vizsgalatunkba, akikrdl
rendelkeztiink ilyen adatokkal. (29. dbra)
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Elektronikus kereséssal kivalasziot &5 Attekintelt absztrakiok
N=33

Kizart absztraktok
MN=43
Ok nem témaba 05

Raszlatesan atekintatt publikécidk
N=35

Kizart publikaciok
N=22
O nem falad meg kivalasziasl feltateleknak

Potencidlisan meglalald publikacia
N=13

Az modalom|egyzakekben taldlt egyéb abszirakiok
N=20

Kizart absztraktok
N=7
0% nem témaba Bd

Részisiesen atiekmiatt publikaciok
N=13

Hizart publikaciak
N=13

Ok: nem felel meg lovalasztis| feltétalaknek

Potencializan megielald publikacio
N=i

Kivalaszioh pubilaciok
13 articles

29. abra QUOROM diagramm. A publikéciok kiértékelésének folyamatabraja
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4. EREDMENYEK

4.1. Az ajakhasadékhoz tarsulo orrdeformitas analizise

A ziirichi és a brugge-i beteganyagbdl is 8-8 esetet valasztottunk ki az analizis soran. A
két minta teljes korti elemzése utan az értékeket €s az egyes aranyparokat tablazatban
osszefoglaltuk. Mivel jelenleg is folyik egy tobb centrumot érinté tanulmany, amely a
brugge-i beteganyag elemzését is magaba foglalja, a brugge-i betegek adatait nem
kozlom ezen a helyen. Az ziirichi betegekre vonatkozé adatok a 6.-9. tablazatban

talalhatok.

4.1.1. Intra-observer megbizhatosag

Az 1 honapos intervallummal megismételt mérések soran az intra-observer
megbizhatdsag statisztikailag szignifikansnak bizonyult (atlag ICC=0,994 p<0,05). Az
ICC értékei 0,984 ¢és 0,999 kozott ingadoztak. A retest korrelacid az orrcsucsok
tavolsaganak (Pn,-Pny) és az orrlyukak feliiletének (Nt-Nm-Nb-NI; és Nt-Nm-Nb-Nl,
teriilet) meghatarozasa esetén bizonyult a leggyengébbnek.

A részletes statisztikai analizis megtalalhato a 10. tdblazatban.

4.1.2. Inter-observer megbizhatosag

Az inter-observer megbizhatésag esetén is statisztikailag szignifikans Osszefliggést
talaltunk (ICC=0,893 p<0,05). Ebben az esetben az ICC értékei 0,485 és 0,997 kozott
ingadoztak. A retest korrelacio megint csak az orrcsucsok tavolsaganak (Pn,-Pn)
esetében bizonyult a leggyengébbnek.

Az angularis mérések gyengébb korrelaciot mutattak, mint a linearis mérések (11.

tablazat).
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6. tablazat A ziirichi beteganyag orranalizisét 6sszefoglalo tablazat. Vertikalis mérések.

Beteg Pn.-Sa Sa, Nt-PIrPI,  Nt-Plrpl, Nt -Nb, Nt-Nb,
1 43,11 9,99 12,11 20,57 21,67
2 46,82 0,93 3,05 19,98 18,81
3 56,43 12,28 13,85 22,44 21
4 52,82 3,05 2,37 22,44 22,1
5 65,45 20,07 18,8 34,37 32,17
6 51,41 9,23 8,72 25,23 27,26
7 44,35 22,94 22,78 21,93 22,1
8 51,73 4,06 3,81 23,79 24,89

atlag 51,515 10,31875 10,68625 23,84375 23,75

7. tablazat A ziirichi beteganyag orranalizisét 6sszefoglalo tablazat. Horizontalis mérések.

Beteg Pn -Pn, Al -Al Enr-Enl Sa-Sa, Al - Al - Al -En, Al-En, Nm -NI. Nm,-NI,
kozépvonal kozépvonal  vonal vonal

1 0 80,94 63,84 83,94 36,15 45,04 13,55 3,81 20,24 29,63
2 0 83,9 73,15 81,62 40,72 43,18 4,15 6,69 24,72 28,11
3 0 97,2 101,26 95,59 50,12 47,24 7,62 3,39 27,69 25,4
4 0 82,38 76,37 85,61 43,43 38,78 0,51 7,54 26,67 24,64
5 0 83,82 104,31 86,45 41,06 42,33 8,89 11,18 24,89 29,04
6 21,51 85,85 78,57 86,7 46,65 39,37 2,03 9,14 30,56 25,15
7 24,59 75,01 88,48 76,59 38,69 36,58 8,81 4,74 18,88 18,88
8 0 82,89 85,85 79,16 39,45 42,93 7,28 10,24 22,52 25,4

atlag 5,76 83,99875 8397875 84,4575 42,03375 41,93125 6,605 7,09125 24,52125 25,78125
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8. tablazat A ziirichi beteganyag orranalizisét 6sszefoglal6 tdblazat. Angularis és teriileti mérések.

Angularis mérések Ter(leti mérések
Beteg Pn_-Nm Nm, Sar-SalbPIrPIl  Jobb orrlyuk Bal orrlyuk Beteg Ntr-Nmr- Ntl-Nml-
vonallkdzépvonal tengelyeb tengelyeb Nbr-NIr NbI-NII
kdzépvonal kdzépvonal tertilet tertilet
1 74 1,51 4481 53,86 1 0,38 0,75
2 0 0 50,73 55,87 2 0,55 0,67
3 2,34 0 50,08 50,27 3 0,64 0,57
4 2,94 0,79 49,7 43,1 4 0,72 0,7
5 0 0,74 35,62 4121 5 0,74 0,81
6 521 0 50,69 39,91 6 0,75 0,69
7 8,16 2,05 40,79 40,07 7 0,41 0,41
8 3,21 0 43,15 46,06 8 0,59 0,69
atlag 3,66 0,64 45,70 46,92 atlag 0,5975 0,66125

9. tablazat A ziirichi beteganyag orranalizisét Osszefoglald tablazat. Masodlagos mérések és aranyparok. (A kétoldali teljes szimmetria

esetén az aranypar értéke 1).

Betegek  Pnc- Alr- A -En_ EnrEnl/  Nt- Nm - Ntr- Nt-Nm-Nb- Jobb orrlyuk Sar-
SarSal/ kézépvonal/ yonal/ Al-En, AlrAll Nb/Nt- NI/Nm- PIrPII/Ntl- NI terilet/ tengelyének Sal/Alr-All
AlrAll ) ’AII- vonal Nb, NI PIrPII Nt,-Nm -Nb - szbge /Bal
kdézépvonal . orrlyuk
NI, teriilet t .
engelyének

szbge
1 0,533 0,803 3,556 0,789 0,949 0,683 0,825 0,507 0,832 1,037
2 0,558 0,943 0,620 0,872 1,062 0,879 0,305 0,821 0,908 0,973
3 0,581 1,061 2,248 1,042 1,069 1,090 0,887 1,123 0,996 0,983
4 0,641 1,120 0,068 0,927 1,015 1,082 1,287 1,029 1,033 1,039
5 0,781 0,970 0,795 1,244 1,068 0,857 1,068 0,914 0,864 1,031
6 0,599 1,185 0,222 0,915 0,926 1,215 1,058 1,087 1,270 1,010
7 0,591 1,058 1,859 1,180 0,992 1,000 1,007 1,000 1,018 1,021
8 0,624 0,919 0,711 1,036 0,956 0,887 1,066 0,855 0,937 0,955

atlag 0,613 1,007 1,260 1,001 1,005 0,962 0,938 0,917 0,982 1,006
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10. tabldzat Az intra-observer megbizhatosag statisztikai vizsgalata.

Atlag Atlag ICC
(1. mérés) (2. mérés)
Vertikalis Pnc-SarSa 48.13 48.46 0.998
mérések Nt; _ Pur-Pu,egyenes 17.53 17.54 0.985
Nt; _ Pu-Pu, egyenes 18.13 18.14 0.999
Nt,-Nby 20.84 20.86 0.985
Nt-Nb, 19.92 19.93 0.997
Horizontalis Pn-Pn, 8.32 8.32 0.985
mérések Al-Aly 83.96 83.80 0.998
Enr-Enl 82.34 82.38 0.999
Sar-Sa 77.63 77.61 0.995
Al;-kézepvonal 41.41 41.40 0.986
Al-kozépvonal 42.25 42.26 0.998
Al-En, egyenes 6.91 6.91 0.985
Ali-En, egyenes 5.74 5.77 0.999
Nm-NI, 23.81 23.82 0.999
Nm-NI, 24.04 24.04 0.998
Angularis mérések ~ Pnc-NmNm, egyenes < kézépvonal 4.09 4.10 0.999
Sar-Sal < Pu,-Pu, egyenes 1.64 1.63 0.998
Jobb orrlyuk hosszanti tengelye < kdzépvonal 50.39 50.35 0.986
Bal orrlyuk hosszanti tengelye < kdzépvonal 51.43 51.42 0.998
Teriileti mérések Ntr-Nmr-Nbr-Nlr teriilet 0.55 0.60 0.987
Ntl-NmI-Nbl-NI1I teriilet 0.51 0.61 0.984
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11. tabldazat Az inter-observer megbizhatdsag statisztikai vizsgalata.

Atlag (K.N.) Atlag (M.M.) ICC
Vertikélis Pnc-Sa,Say 48.30 48.88 0.962
mérések Nt _ Pu-Pu,egyenes 17.54 17.70 0.994
Nt; . Pu,-Pu,egyenes 18.13 18.15 0.995
Nt,-Nb, 20.85 19.59 0.977
Nt;-Nb, 19.92 19.96 0.966
Horizontalis Pn-Pn, 8.32 6.15 0.485
mérések Al-Al 83.88 84.34 0.997
Enr-Enl 82.36 79.72 0.991
Sa,-Sa 77.62 69.50 0.909
Al-k6zépvonal 41.41 41.64 0.965
Al-k6zépvonal 42.26 42 .67 0.968
Al-En; egyenes 6.91 7.37 0.738
Al-En, egyenes 5.75 5.83 0.876
Nm,-NI; 23.81 24.24 0.990
Nm;-NI, 24.04 25.03 0.919
Angularis mérések ~ Pnc-NmNm, egyenes < kozépvonal 4.10 3.20 0.743
Sar-Sal < Pu,-Pu, egyenes 1.94 1.50 0.652
Jobb orrlyuk hosszanti tengelye < kdzépvonal 50.37 51.24 0.914
Bal orrlyuk hosszanti tengelye < kozépvonal 51.42 52.40 0.938
Teriileti mérések Ntr-Nmr-Nbr-Nlr tertilet 0.56 0,61 0.868
Ntl-NmI-Nbl-NI1I tertilet 3.47 3.72 0.909
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4.2. Kérdoéives vizsgalat

A 31 csaladnak kikiildott kérd6iv koziil 10 unilaterdlis és 2 bilateralis ajakhasadékos
gyermek sziileinek valaszat nem tudtuk a vizsgalatba bevonni, mert vagy értékelhetetlen
modon toltotték ki a kérddivet, vagy nem kiildték vissza azt. Emiatt a vizsgalat
kiértékelésekor csak 9 unilateralis és 10 bilateralis ajakhasadékos gyermek sziileinek
valaszat elemezhettiilk. Az egy- és kétoldali ajakhasadékos betegek esetében talalt

rangsor-statisztika a 12. tdblazatban talalhato.

4.2.1. Az egyoldali archasadékos betegek rangsor-statisztikaja

Az unilaterdlis ajakhasadékos gyermekek vizsgalata azt mutatta, hogy naluk a
legzavarobb deformitasnak az orr kozépvonalbeli eltéréseit tartjak a megkérdezettek.
Fontos és szembedtld eltérésnek az orrcsucs deformitdsa €s az orr magassag és szélesség
aranyainak szabdlytalansagai bizonyultak még. Az orrlyukak magassagbeli és formai

eltérései bizonyultak a legkevésbé fontos szempontnak.

4.2.2. A kétoldali archasadékos betegek rangsor statisztikaja

Bilateralis ajakhasadékos gyermekek esetében a legfontosabb aspektusnak az
extranazalis aszimmetria tlint, ha az orr nem az arc k6zépvonalaban helyezkedett el, ezt
kovette az orrszarnyak aszimmetrikus volta. Kevésbé fontosnak tekintették az orrlyukak
magassagbeli eltéréseit. Legkevésbé fontosnak az orrlyukak szélesség- ¢€s alakbeli

eltérései mutatkoztak az orr két oldalan.
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12. tablazat Az ajakhasadékhoz tarsulo orrdeformités jellegzetes aspektusainak klinikai
rangsoroldsa kérddives vizsgalat alapjan, egyoldali és kétoldali ajakhasadék esetén.

(Zarojelben a kérddivek rangsor-értékeinek atlaga talalhato.)

Jellegzetes deformitas Egyoldali Kétoldali
A. Az orrszarnyak szélessége nem azonos a két oldalon 2 (3,75) 4 (5,0)
B. Az orrlyukak szélessége nem azonos a két oldalon 8 (7,13) 8 (6,45)
C. Az orrlyukak hosszanti tengelye és az arc kézépvonala 4 (5,38) 5 (5,45)
altal bezart sz6g nem azonos a két oldalon
D. Két orrcstics van 4 (5,38) 6 (5,82)
E. Az orr nem az arc kzepén talalhatd 1(3,13) 1(3,82)
F. Az orrlyukaknak eltéré alakjuk van 9 (7,25) 10 (7,36)
G. Az orrlyukak magassaga eltér6 a két oldalon 3(5,13) 9 (6,64)
H. Az orr magassaga nincs aranyban az orr szélességével 5(5,5) 7 (6,0)
I. Az orrszarnyak nem azonos magassagban erednek a két 6 (6,0) 3 (4,45)
oldalon
J. A kolumella tengelye nem parhuzamos az arc 7 (6,38) 2 (3,91)
kozépvonalaval
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4.2.3. A kérdbives vizsgalati moddszer megbizhatdsaga

A vizsgalati modszer esetében mind az inter-, mind az intra-observer megbizhatosag
megfelelének bizonyult (13. tablazat). A legjobb korrelacié az intra-observer
megbizhatdsag esetén mutatkozott (0,892) bilateralis ajakhasadék esetén, ami erdsebb
volt, mint az intra-observer megbizhatésag egyoldali hasadékok esetén. Az inter-

observer megbizhatdsag egyforma volt egy- és kétoldali ajakhasadék esetén (0,842).

13. tablazat Inter-observer €s intra-observer megbizhatosag elemzése ICC

alkalmazaséaval
Intra-observer megbizhatosag  Inter-observer megbizhatosag
p<0,05 p<0,05
Unilateralis 0,782 0,842
ajakhasadék
Bilateralis 0,892 0,842
ajakhasadék
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4.3. Az oszteodisztrakcio HFM kezelésében betoltott szerepének szisztematikus

vizsgalata

13 publikacié felelt meg mindenben a kivalasztasi kritériumoknak [1, 6, 7, 12,

40, 51, 55, 63, 67, 85, 91, 142, 157]. Ezeket a publikaciokat részletesen attekintettiik és
a benne felsorolt adatokat Osszegeztik a kovetkezd szempontok szerint (14-20.
tablazat):

e az utankdvetési id6 hossza,

e abetegek szdma,

e abetegek kora,

e a betegek Pruzansky-Kaban-féle osztalyozasa [58, 125],

e avizsgalati mddszer tipusa €s annak esetleges validalasa,

e a vizsgalat evidenciaszintje (Centre for Evidence-Based Medicine, Oxford, UK,

http://www.cebm.net/index.aspx?0=1025).

e hossza tdva eredmények

o jelzett komplikaciok.

4.3.1. A vizsgalt publikaciok jellemz6 adatai

Az utankovetési id6 hossza

Az utdnkovetési id0 hossza igen valtozd volt (14. tablazat). Az atlagos
utankovetési 1d6 a vizsgalatokban 4 év (SD 3,5; minimum 0,5, maximum 12 év [86]).
A legtobb publikdcioban 3-5 évig terjedt az utankodvetési 1d0, de gyakran még ennél is

kevesebb volt [7, 12, 51, 55, 63, 67, 85, 142, 157].

A betegek szama

publikalt esetek kozé [7, 55, 63]. Az egyes tanulmanyokban kozolt, valodi HFM-mel
rendelkezd betegek szama atlagosan 8,8 (SD 7,6) volt, konkrétan 1 és 28 kozott
valtozott. Az egyes vizsgalatokba bevont, HFM-mel rendelkezd valamennyi beteg

Osszesen 115 {6t tett ki (14. tablazat).
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A betegek koreloszlasa

A vizsgalatokban szereplé betegek kora masfél és 16 év kozott valtozott. Az
oszteodisztrakctio idejekor az atlagéletkor 7,8 év volt (SD 2,6). Csak egy olyan
publikécio volt, ahol a beteganyagot koruk és denticios fazisuk szerint csoportositottak

[12] (14. tablazat).

14. tablazat A HFM kezelésében alkalmazott oszteodisztrakcid eredményességét
vizsgald relevans tanulmanyok adatainak Osszefoglalasa. A publikaciok mellett az

utankovetési idd, a primér HFM-mel rendelkezd betegek szdma és a betegek kora az

oszteodisztrakcid idején lett feltiintetve.

Publikacio Utankdvetési id6 primér HFM Betegek kora
(betegszam) szama (atlag)
Cavaliere és Buchman, 2év 2 8,5-9 év (8,75)
2002 [12]
Huisinga-Fischer et al., 1 év(2)-3 év(4) 8 7,8-14,8 év (10)
2003 [51]
Trahar et al., 2003 [157] 1 év(6)-2 év(4) 6 7-16 év (10,4)
Ko et al., 2004 [63] 13.2 hénap 10 5-9.4 év (6.7)
Molina, 2004 [91] 12 év nincs adat 1.5-7 év (4.9)
Kulewicz et al., 2004 [67] | 3 honap -1 év 28 2-15 év (10.2)
Jansma et al., 2004 [55] 2.5¢év 2 10-14.5 év (12)
Baek és Kim, 2005 [6] A retencids id6 vége | 19 5.75-7.9 év (6.8)
(nincs pontositva)
Meazzini et al., 2005 [85] | 6 év 8 (5.6 év)
Batra et al., 2006 [7] 7 év 3 10-13.5 év (11.2)
Shetye et al., 2006 [142] 5 év(5)-10 év(5) 12 2-10 év (4.8)
Altug-Atac et al., 2008 [1] | 6 honappal a 11 (4.6 év)
distractor eltavolitasa
utan
Giirsoy et al., 2008 [40] 5¢év 2 (7.6 év)

Pruzansky-Kaban osztalyozas

Harom vizsgalat nem adta meg a betegek Pruzansky-Kaban-tipusba vald

besorolasat [7, 40, 157]. Harom tanulmany csak azonos Pruzansky-Kaban tipusu

betegeket vett a mintaba [12, 55, 63]. A tobbi publikacioban kevert minta volt, bar az

esetek tobbsége Pruzansky-Kaban Ila tipusba esett (15. tablazat).
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Vizsgalati modszer

A tanulményok tobbségében (16. tdblazat) az aszimmetria elemzéséhez lateralis
¢€s antero-posterior irany cephalogrammokat hasznaltak, €¢s azokon linearis és angularis
méréseket végeztek (telerontgen-analizis) [6, 7, 63, 91, 142]. Csak egy vizsgalat soran
[51] alkalmaztak 3D méréseket, és ez volt az egyetlen vizsgalat, ahol a csontok és
lagyrészek térfogatvaltozasait is meghataroztak objektiv, kvantitativ  modon. Két
publikacidoban az eredmények értékelése pusztan klinikai megfigyelésen alapult [55,
67] .

15. tablazat A HFM kezelésében alkalmazott DOG eredményességét vizsgalo relevans
tanulmanyok adatainak Osszefoglaldsa. A publikdciok mellett a betegek Pruzansky-
Kaban osztalyozasa lathatd — ha a publikacio kozolt errdl adatot.

Publikacio Pruzansky-Kaban osztalyozas

(betegek szama)

Cavaliere és Buchman, 2002 [12] | Il

Huisinga-Fischer et al., 2003 [51] | I(1) Ha(4) 11b(1) I11(1)

Trahar et al., 2003 [157] nincs adat

Ko et al., 2004 [63] mind Il

Molina, 2004 [91]

la(1) 11b(3)

Kulewicz et al., 2004 [67]

1(3) 1a(15) I1b(10)

Jansma et al., 2004 [55]

12)

Baek és Kim, 2005 [6]

1(5), 11a(6), lib(6),111(2)

Meazzini et al., 2005 [85]

Tés Il

Batra et al., 2006 [7] nincs adat
Shetye et al., 2006 [142] 1(3) Ha(7) 11b(2)
Altug-Atac et al., 2008 [1] 1(1) 1(9) (1)
Giirsoy et al., 2008 [40] nincs adat
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16. tablazat A HFM kezelésében alkalmazott distractio eredményességét vizsgald

relevans tanulmanyok adatainak Osszefoglalasa. A publikaciok mellett az alkalmazott

vizsgalati modszer leirasa lathato.

Publikacio

Vizsgalati modszer

Cavaliere és Buchman, 2002 [12]

Klinikai megfigyelés, OP, CT

Huisinga-Fischer et al., 2003 [51]

horizontalis,vertikalis,angularis €s

volumetrikus mérések 3D CT-n

Trahar et al., 2003 [157]

linearis szkeltalis mérések 45°-os és PA tele

RTG-n

Ko et al., 2004 [63]

linearis szkeltalis mérések lateralis és PA

tele RTG-n

Molina, 2004 [91]

linearis szkeltalis mérések OP-n és tele

RTG-n, fényképek kiértékelés

Kulewicz et al., 2004 [67]

klinikai megfigyelés, OP, tele RTG, CT

Jansma et al., 2004 [55]

klinikai megfigyelés

Baek és Kim, 2005 [6]

linearis és angularis mérések lateralis és PA

tele RTG-n

Meazzini et al., 2005 [85]

angularis mérések PA tele RTG-n és

mérések OP-n

Batra et al., 2006 [7]

linedris és angularis mérések lateralis és PA

tele RTG-n, OP-n és CT-n

Shetye et al., 2006 [142]

linearis mérések lateralis és PA tele RTG-n

Altug-Atac et al., 2008 [1]

linedris mérések és aranyparok felallitasa
szembdl késziilt fényképeken és PA tele
RTG-n

Giirsoy et al., 2008 [40]
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A kiemelt publikaciok vizsgalati modszereinek érvényessége (validity) és
megbizhatosaga (reliability)

A klinikai vizsgalatok egyikében sem hatdroztak meg az alkalmazott metodika
vagy mérési modszer érvényességét (17. tablazat). A mérések megbizhatosdganak
kvantitativ meghatarozasat csak harom tanulmanyban ismertették [40, 85, 157]. Giirsoy
¢s munkatarsai a Dahlberg formulat hasznaltdk az intra-observer megbizhatosag
jellemzésére. Meazzini és munkatarsai [69] tanulmanyaban utaltak arra, hogy az intra-
observer megbizhatosag kielégitd volt, de nem adta meg a vizsgalati modszert. Ko és
munkatarsai Ujra elemeztek véletlenszertien kivalasztott cefalogrammokat, hogy
ellendrizzek a vizsgalati hibat, de nem hasznaltak megbizhatdsagi elemzést [S1]. Shetye
¢s munkatarsai [142] nem hataroztdk meg a vizsgalati mddszer érvényességét, de két
vizsgald parhuzamosan végezte a cefalometriai analiziseket, és eltérések esetén

egyeztettek.

A vizsgalatok evidenciaszintje

Minden vizsgélat eset-sorozatra épiilt (17. tablazat). Hét prospektiv [8, 40, 51,
63, 67, 85, 157] és hat retrospektiv vizsgalat volt [1, 6, 7, 55, 91, 142]. Mivel két
kozleményben nem volt teljesen egyértelmi a vizsgalati metodika [55, 91], a szerzoktol,
Dr. Jansma-t6l és Dr. Molina-t6l személyes megkeresés utan kaptuk meg a pontos
adatokat.

Az Oxford EBM adatbazis alapjan, ezek a vizsgalatok az EBM piramis IV.

szintjén allnak.

Miitéti eredmények

Hét utankovetéses vizsgalat allitotta az eredmények alapjan, hogy az utankdvetési 1d6
végén a mandibularis dimenzidk stabilnak mutatkoztak [1, 6, 12, 55, 67, 91, 142]. Ezzel
szemben hat vizsgalat azt a konkliziot vonta le, hogy az arc-szimmetria nem maradt
meg az utankdvetés végére, kiilondsen, ha a mandibula ramusanak dimenzioit vizsgaltak
(18. tablazat) [7, 40, 51, 63, 85, 157]. Kilenc vizsgalat kiilonbséget tett a sebészi
relapszus és az arc-aszimmetria ismételt kialakulasa kozott [6, 7, 40, 51, 55, 85, 142,

157] (19. tablézat)
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17. tablazat A HFM kezelésében alkalmazott disztrakcid eredményességét vizsgdlod relevans tanulmanyok adatainak Osszefoglalasa. A
publikaciok mellett az alkalmazott érvényességi illetve megbizhatosagi tesztek felsorolasa (ha volt ilyen) €s a klinikai vizsgalat evidencia
szintje lathato.

Publikacio Ervényességi és megbizhatésagi tesztek EBM szint
Cavaliere és Buchman, 2002 [12] nincs IV szint
prospektiv eset-sorozat
Huisinga-Fischer et al., 2003 [51] leir6 statisztika, nincs érvenyességi vizsgalat IV szint
prospektiv eset-sorozat
Trahar et al., 2003 [157] Intra-observer megbizhatosagi teszt IV szint
(Dahlberg formula) prospektiv eset-sorozat
Ko et al., 2004 [63] nincs érvényességi vizsgalat, retracing IV szint
prospektiv eset-sorozat
Molina, 2004 [91] nincs IV szint retrospektiv eset-sorozat
Kulewicz et al., 2004 [67] nincs IV szint
prospektiv eset-sorozat
Jansma et al., 2004 [55] nincs IV szint retrospektiv eset-sorozat
Baek és Kim, 2005 [6] leird statisztika, IV szint
nincs érvényességi vizsgalat retrospektiv eset-sorozat
Meazzini et al., 2005 [85] Intra-observer megbizhatosagi vizsgalat IV szint
prospektiv eset-sorozat
Batra et al., 2006 [7] nincs IV szint
retrospektiv eset-sorozat
Shetye et al., 2006 [142] nincs IV szint
(megegyezés a vizsgalok kozott) retrospektiv eset-sorozat
Altug-Atac et al., 2008 [1] nincs IV szint
(megegyezés a vizsgalok kozott) retrospektiv eset-sorozat
Giirsoy et al., 2008 [40] nincs érvényességi vizsgalat IV szint
intraobserver megbizhatdsagi vizsgalat prospektiv eset-sorozat
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18. tablazat A HFM kezelésében alkalmazott distractio eredményességét vizsgald relevans tanulmanyok adatainak Osszefoglaldsa. A

publikaciok mellett az egyes publikaciok sajat értékelését talalhatjuk az oszteodisztrakcid eredményességérdl a HFM kezelésében.

Publikacio

Kozolt eredmények, értékelések

Cavaliere és Buchman, 2002 [12]

Az érintett arcfél formajanak javulasa, teljes szajnyitasi képesség, beszédjavulas

Huisinga-Fischer et al., 2003 [51]

1 év alatt a betegek 50%-nal relapszus, progressziv romlas 3 év alatt

Trahar et al., 2003 [157]

crer

Ko et al., 2004 [63]

crcr

Molina, 2004 [91]

jO, stabil, de az 5 év alatti betegeknél okkluzalis , katasztrofa”, és reoperacios igény

Kulewicz et al., 2004 [67]

Kiting, 1 év utan stabil mandibularis hossz és okkltzio, a maxillo-mandibularis komplexum

kiegyensulyozott novekedése

Jansma et al., 2004 [55]

Ro6vid id6n beliil stabil eredmény, de kdzépvonal- és okkluzalis sik-beli tilkorrekcid sziikséges

Back és Kim, 2005 [6]

Pruzansky-Kaban I és Ila tipusu betegeknél stabil eredmények, Iib és III tipusnal relapszus

Meazzini et al., 2005 [85]

77% relapszus a ramus magassagaban, kb. 50% relapszus az okkluzalis sik eltérésében

Batra et al., 2006 [7]

30-60% relapszus a ramus magassagaban, bizonytalan, kiszamithatatlan eredmény

Shetye et al., 2006 [142]

nem valtozik a ndvekedési mintazat, klinikailag stabilnak tlinnek az eredmények, de relapszus a ramus

magassagaban, az okkluzalis és a bigonialis sik esetében

Altug-Atac et al., 2008 [1]

jelentds javulas a mind a lagy-, mind a csontos szovetek esetében

Giirsoy et al., 2008 [40]

a gatolt ndvekedés miatt relapszus a szkeltalis és dentélis paraméterekben

69



DOI:10.14753/SE.2012.1678

19. tablazat A HFM kezelésében alkalmazott disztrakcid eredményességét vizsgald relevans tanulmanyok adatainak Osszefoglaldsa. A

------

—ha volt ilyen.
Publikacio A kallusz reszorpcidja Arc-aszimmetria novekedése
Cavaliere és Buchman, Nincs adat Klinikai megfigyelés: az érintett arcfél formaja és térfogata javult
2002 [12]

Huisinga-Fischer et al.,
2003 [51]

3D CT volumetrikus elemzés: 1 évvel a DOG
utan 5/8, 3 évvel a DOG utén 8/8 betegnél
relapszus

3D CT angularis, horizontalis és volumetrikus analizis: relapszus az all

crer

mennyiségében

Trahar et al., 2003 [157]

Cefalometriai analizis: mandibula hossza stabil,
nincs relapszus

Cefalometriai analizis: az 4ll és az arc kdzpvonala eltér, a mentum devial

Ko et al., 2004 [63]

Cefalometriai analizis: 30% relapszus a ramus
vertikalis ndvekményébdl

Cefalometriai analizis: 16,3% relapszus az allcstics helyzetébdl, de stabil
okkluzalis sik

Molina, 2004 [91] Nincs adat Klinikai megfigyelés és OP: kitling arc-szimmetria a szajrés és a mentum
pozicigjanak teljes korrekciojaval
Kulewicz et al., 2004 [67] | Nincs adat Klinikai megfigyelés:szamottevd javulas az arc szimmetridjaban

Jansma et al., 2004 [55]

Klinikai megfigyelés, nincs relapszus

Klinikai megfigyelés: az llcstics €s az arc kozépvonala egybeesik

Baek és Kim, 2005 [6]

Cefalometriai analizis: relapszus a ramus
magassagaban

crcr

dentoalveolaris kompenzacionak kdszonhetden

Meazzini et al., 2005 [85]

Cefalometriai analizis: 77% relapszus a ramus
névekményébdl

Cefalometriai analizis: 46 % relapszus az okkluzalis sik esetében

Batra et al., 2006 [7]

Cefalometriai analizis: 25-37% relapszus a
ramus névekményébol

Cefalometriai analizis: 50-100% relapszus az okkluzalis sik esetében, maxilla

------

Shetye et al., 2006 [142]

Cefalometriai analizis: 1 évvel a DOG utan
26,6% relapszus a mandibula nvekményébdl

Cefalometriai analizis: 40% relapszus az okkluzalis sik esetében 1 év alatt,
utana ,,stabil aszimmetria”

Altug-Atac et al., 2008 [1]

Nincs adat

Cefalometriai €s fotogrammetriai analizis: javult a commissure labialis
helyzete, a lagyrész-térfogat és a szkeltalis kozpvonal-eltérés

Giirsoy et al., 2008 [40]

Cefalometriai analizis: a mandibula vertikalis és
horizontalis dimenzidiban nincs relapszus
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Szovodmények

A legtobb tanulmany nem adott szdmot arrdl, hogy az oszteodisztrakcid soran

meriilt-e fel komplikaci6. Ez azonban nem feltétlentil arra utalt, hogy a beavatkozasok

komplikaciomentesen végezhetOk. Azok a publikaciok, amelyek a felmeriilt miitéti

szovodményeket is kozolték, a kovetkezOkrdl tuddsitottak: 1agyrész-gyulladéas (foként

extraoralis késziilék esetén), fogcsira-sériilés, fajdalom, hegképzddés, a disztrakcios

késziilék torése, trizmus és nyitott harapas kialakulasa (20. tablazat) [51, 55, 142].

20. tablazat A HFM kezelésében alkalmazott disztrakcid eredményességét vizsgdlo

relevans tanulmanyok adatainak Osszefoglalasa. A publikaciok mellett az eléfordulod

szovédmények felsorolasa lathatd — ha volt ilyen.

Publikacio

Szovodmények

Cavaliere és Buchman, 2002 [12]

nincs kozolt adat

Huisinga-Fischer et al., 2003 [51]

fertdzés, fogesira sériilés

Trahar et al., 2003 [157]

nincs kozolt adat

Ko et al., 2004 [63]

nincs kozolt adat

Molina, 2004 [91]

nincs kozolt adat

Kulewicz et al., 2004 [67]

csavarlazulas, hypoaesthesia, nyitott

harapés

Jansma et al., 2004 [55]

nyitott harapas, trizmus, disztraktor

torés

Baek és Kim, 2005 [6]

nincs kozolt adat

Meazzini et al., 2005 [85]

nincs kozolt adat

Batra et al., 2006 [7]

nincs kozolt adat

Shetye et al., 2006 [142]

nincs kozolt adat

Altug-Atac et al., 2008 [1]

nincs kozolt adat

Giirsoy et al., 2008 [40]
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5. MEGBESZELES

5.1. Az ajakhasadékhoz tarsulo orrdeformitas analizise

5.1.1. Direkt antropometriai vizsgalatok

Az ajakhasadékhoz tarsuld orrdeformitas elsé részletes antropometriai analizise Farkas
¢s Lindsay nevéhez fliz6dik [28]. Ebben a tanulmanyban 29 bilateralis ajakhasadékkal
sziiletett fiatal felnOttet vizsgaltak meg, akiket ugyanaz a sebész ugyanazon modon
operalt. A mitétek eredményeként kialakult orrformat azonos korosztaly
kontrollcsoport (nem ajakhasadékos felnéttek) orrformajahoz hasonlitottak. Farkas és
Lindsay direkt antropometriai analizist végzett, és az orr aszimmetriajat a kovetkezd
paraméterek segitségével jellemezték mennyiségileg: az orr hossza, szélessége ¢s a
kolumella hossza [28]. Mindségi jellemzoket is igénybe vettek, igy értékelték az
igen egyszerli antropometriai leirds és analizis volt, hasznalhatonak bizonyult az
orrdeformitds illetve az azt célzé miitéti beavatkozasok jellemzésére és az eredmények
Osszehasonlitdsdra. Ez a moddszer elfogadottd valt és idével egyre szélesebb korben
alkalmaztdk az orr antropometriai analizisének eszkozeként.

Egy évvel késébb ujabb, részletesebb, de még mindig direkt antropometriai analizist
dolgozott ki az orrdeformitds jellemzésére az eldbbi szerzOparos [72]. Ebben a
vizsgéalatban 74 unilateralis ajakhasadékkal sziiletett fiatal felndtt orrdeformitasat
elemezték. Az antropometriai analizis alapvetéen a korabbi vizsgalatukban leirtak
szerint tortént, de kiegészitették néhany tovabbi paraméterrel, mint az orrszarny hossza,
a kolumella szélessége, az orrszarnyak bazisanak eltérése superior-inferior és anterior-
posterior iranyban, az orrhat elhajlasa az arc kozépvonaldbdl, és a kolumella
tengelyének elhajlasa. Ez a vizsgalat jelentds eltéréseket mutatott ki objektiv modon az
ajakhasadékhoz tarsuld orrdeformitas €s a normal orr kozott. Ez volt az a részletes,
objektiv analizis, ami rdmutatott arra, hogy az ajakhasadékhoz tarsuld orrdeformités
nem szovethiany és hipopldzia eredménye, hanem azt a normalis méretli és mindségli
orrporcok rendellenes helyzete okozza. Ez a tanulmany azutin egy egész sorozat
antropometriai vizsgalatot inditott el, amelyek a kiilonb6zd centrumokban és kiillonb6zd

sebészek altal alkamazott miitéttechnikdk objektiv 6sszehasonlitasat céloztak.
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Az Gjabb vizsgalatok a direkt és indirekt antropometriai elemzé modszerek mellett mar
szamitogépes elemzéseket is igénybe vettek, hogy az orrdeformitast minél
objektivebben tudjak jellemezni €s Osszehasonlitani. Sajnos a szamos moddszer koziil
csak igen kevés bizonyult kellden objektivnek és alkalmasnak, tobb centrum vagy
sebész betegenyaganak 6sszehasonlitasara [47, 97].

Horswell és Pospisil 1995-ben [29] direkt €s indirekt antropometriai analizist végzett,
amelyhez az adatokat klinikai vizsgalatok és betegek fényképeinek elemzésébol
nyerték. Ennek segitségével hasonlitottdk O0ssze az ajakhasadék primér zarasa utani
orrdeformitast két kiillonboz6 mutéttechnika esetén, abban az esetben ha a Delaire-féle
keilorinoplasztika tortént, vagy ha a Millard-féle modositott rotation-advancement
technikat alkalmaztak. Altalanosan elfogadott, nazolabidlis antropometriai pontokat
orr projekciojat, az orrszarny hosszat €s bazisat, valamint az orrlyukak hosszat. A fenti
mobdszer {6 hatranya, hogy az orrforma jellemzésének és a méréseknek alapjaul a
subnasale szolgalt referenciapontként. Ennek a pontnak a frontalis vagy szubmentalis-
vertikdlis nézetben vald azonositdsa azonban nehézkes, és igen pontatlan [17]. Az
eljaras tovabbi problémadja, hogy nem veszi figyelembe, hogy az ajakhasadékhoz tarsuld
orrdeformités egyik f6 jellemzdje a hasadt orrcstics (double-tip deformity), amikor két
kiilon pronasale pont 1étezik [144]. Ennek a sajatossagnak a jellemzését ez a vizsgalat
figyelmen kiviil hagyta.

Mulliken (1995) a bilateralis ajak- és orrhasadék primér korrekcigjat célzo 3 kiilonbozo
miitéti technika hosszu tava eredményeit hasonlitotta 6ssze [62]. Ebben a vizsgalatban
direkt antropometriai vizsgalatokat végeztek standard antropometriai pontokkal. 5
a kovetkezdk voltak: az orr magassaga, az orr szélessége, az orrcsucs projekcidja, a

midkolumelléris szélesség €s a kolumella hossza.

5.1.2. Indirekt antropometriai vizsgalatok

Az indirekt antropometria vagy “fotogrammometria”, kitinden megfelel a arc klinikai
analizisére [29, 34, 153]. Az ajakhasadékhoz tarsuld6 orrdeformitds mutéti
korrekcidjanak hosszi tdvli eredményességét ezért sokkal inkdbb indirekt

antropometriai modszerekkel vizsgaljak [10, 62, 65, 73, 98, 101, 115, 151].
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1985-ben Pigott megallapitotta , hogy sem a frontélis, sem a lateralis irdnybdl készitett
fényképek nem alkalmasak arra, hogy az ajakhasadékos paciensek orr aszimmetriajat
teljes valdjaban megjelenitsék. Ezért hangstlyozta, hogy ha sebészi eredményeket
vizsgalunk, akkor sokkal alkalmasabb az orrot als6 nézetbdl elemezni. Ennek a
nézetnek a “basilar view” nevet adta (masok a ,,worm's eye view” nevet), de ez teljes
mértékben megegyezik a mi vizsgalatunkban alkalmazott szubmentalis-vertikalis
nézettel [115].

Sugihara és munkatarsai 1993-ban ugyanezt a szubmentalis-vertikalis nézetet
alkalmazta 45 ajakhasadékos beteg orr-asszimmetridjanak elemzésére. A kovetkezd 5
paraméter alapjan elemezte az orr formajat: az orrszarnyak aszimmetridja, az orrhat
értékelés itt azonban nem objektiv méréseken alapult, hanem az egyes deformitdsokat a
megfigyelok szubjektiv megitélés alapjan szamoztdk (0 a szimmetrikus, 2 az
aszimmetrikus struktura értékelésére szolgalt) [151].

Egy masik indirekt antropometriai vizsgélatban, fotogrammometriai elemzés soran, a
bilateralis ajakhasadékhoz tarsuld orrdeformitist két kiilonb6zé sebészi technika
alkalmazasa utan hasonlitottak ssze. Az egyik a Mulliken-féle, a masik a Trott-féle
technika volt [65]. Meghataroztak az arcon antropometriai pontokat, azokat preoperativ
és posztoperativ fényképeken bejelolték, és az arcon ezeket a pontokat felhasznalva
aranyokat és szogeket mértek. Az orr szimmetrigjat a kovetkezd paraméterekkel
jellemezték: az orr magassaga, az orr szélessége, az orrcsucs projekciodja,
midkolumellaris szélesség és a kolumella hossza. Ebben a vizsgalatban a mérési értekek
aranyait hasznaltdk a két sebészi technika eredményeinek Gsszehasonlitdsara.
Megallapitottak ugyanis, hogy a fotogrammometria soran nem lehet a mérések abszolut
értekeit figyelembe venni, csak akkor, ha minden fénykép azonos, ismert nagyitassal
késziilt. A szogek mérése €s a linearis mérések aranyainak felallitasa azonban alkalmas
modszer, hiszen ebben az esetben a nagyitas nem befolyasolja az értékeket [65].
2004-ben Kim ¢és munkatarsai Osszehasonlitottdk az orr szimmetridjanak terén elért
eredményeiket abban az esetben ha a betegeknél priméren csak az ajakhasadékot zartak
(195 beteg esetében) illetve ha az ajakhasadék zéardsanak idejében orrplasztikat is
végeztek (217 beteg esetében). A sebészi eredmények értékelésére szubmentalis-

vertikalis nézetbdl késziilt fényképsorozatot hasznaltak, amiket a miitét elétt 6 honappal
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¢s a mutét utdn 3 évvel készitettek. A pronasale, az alare és a subnasale pontokat
hasznaltak antropometriai pontokként. Az elemzéshez megfigyelték az orrlyukak
szimmetridjat, az orrszarnyak ellapultsagat, és az orralap kiszélesedését. Az orrcsucs
projekciojat, a kolumella hosszat és az orr szélességét szintén megmérték. Ebben az
indirekt antropometriai analizisben a subnasale és pronasale pontokat hasznaltdk megint
els6dleges paraméternek, ami a mérési eredmények pontatlansagat eredményezheti, ez
pedig téves kovetkeztetésekhez vezethet [17, 144].

Liou és munkatarsai 2004-ben is indirekt antropometriai analizist valasztottak, hogy
utankovetéses vizsgalataiban a ,,nasoalveolar molding” orr szimmetridjara gyakorolt
hatasat elemezzék [73]. Ebben a vizsgalatban is a szubmentalis-vertikalis nézetet
valasztottdk, és ebben a nézetben készitettek fényképeket a betegekrdl az elsd
konzultacié alkalmaval, a nasoalveoalar molding végén, és 1 héttel, illetve 1, 2 és 3
évvel az ajakhasadék zarasa utan. Ot linedris mérést végeztek, standard antropometriai
pontokat felhaszndlva. A mérésekhez referenciavonalat hoztak létre a fényképeken az
orrszarnyak tapadasi pontjainak Osszekotésével, és mérték az orrlyukak szélességét és
magassagat, az orrcsics magassagat, a kolumella hosszat és az orralap szélességét. Az
orr szimmetriajat az aszimmetria mértékével jellemezték. Az aszimmetria mértékének
megallapitdsa gy tortént, hogy a hasadékos és a nem hasadékos oldalon mért
tavolsagok kiilonbségének abszolutértékét kiszamoltak, és ennek értéke hatarozta meg
az aszimmetriat (a nulldhoz kozeli értékek jelentették a teljes szimmetriat). Bar ez a
vizsgalat igen részletes és pontos antropometriai méréseket tartalmazott, a mérések
alapjat képezd horizontalis referenciavonal nem elfogadott és nem megbizhato. Az
ajakhasadékhoz tarsuld orrdeformitds esetén az orrszarnyak tapadasi szintje ugyanis
eltérd, a hasadék oldali alacsonyabban helyezkedik el [32]. Ha tehat az orrszarnyak
tapadasi pontjait kotjiik dssze a két oldalon, akkor ez nem az arc valddi horizontalis
referenciavonalanak fog megfelelni. Ezen kiviil a tanulmany nem vette figyelembe azt a
tényt, hogy az orrlyukak alakja jelentdsen eltér egymastdl, ami a referenciapontok

kijelolésének standardizalasat nehézzé teszi.

5.1.3. Digitalis antropometriai vizsgalatok

Az ajakhasadékhoz tarsuld orrdeformitds antropometriai analizisére napjainkban egyre

gyakrabban veszik igénybe kifinomult 3D leképezési és digitalis analitikai modszerek
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segitségét is [25, 44, 83]. Ezek jellegiikbdl adoddan igen Osszetett rendszerek, amelyek
draga hardveres ¢€s szoftveres hatteret igényelnek. Emiatt ezen képalkoto/analitikai
modszerek alkalmazasa altaldban helyhez kotott, és egy adott centrumon kiviili
alkalmazasa nehézkes. Ez pedig azt jelenti, hogy tobb centrum beteganyaganak
Osszehasonlitasara illetve az akar tobb éven keresztiil tartd utankovetésre a gyakorlati
tapasztalatok alapjan nem jol alkalmazhatok.

Egy ilyen digitalis antropometriai vizsgalatrol szamolt be 1996-ban McComb ¢és
Coghlan. McComb 1974-ben operalt, tiz egymast kovetd ajakhasadékos betegén 18
évvel az elsddleges miitét utan végeztek elemzést [83]. Ebben az esetben is a
szubmentalis-vertikalis nézetben késziilték fényképek, ¢és ezeken az orr harom
jellemzojét értékelték: az orr teljes alakjat, az orr kdrvonalat és az orrlyukakat. Az orr
szimmetridgjanak objektiv értékelésére szadmitogépes moddszert alkalmaztak. A
fényképeket kivetitették, az orr korvonalat atmasoltdk, majd ezt a képet ujra
digitalizaltak. Egy kiilon erre a célra kifejlesztett grafikai szoftver segitségével
elemezték az orr aszimmetridjat. Ez az objektiv digitélis analizis lehetdséget adott arra,
hogy ugyanazon archasadékos betegek orr-aszimmetrigjat 10 és 18 éves korukban
Osszehasonlitsak, €és ezzel valaszt kapjanak arra az alapvetd kérdésre, hogy az
elsddleges ajakplasztikaval egyidében végzett orrplasztika milyen mértékben
befolyasolja az orr normalis posztnatalis fejlodését — elsdsorban pubertas korban.

Az ajakhasadékos betegek arcanak masik szamitégépes, 3D analizisét Dufty és
munkatarsai kozolték 2000-ben [25]. Ajakhasadékos és nem ajakhasadékos (kontroll
csoport) betegek arcanak felszinét vizsgaltak azzal a céllal, hogy az arcfelszinen
egyértelmii morfologiai kiilonbségeket tudjanak azonositani €s mennyiségileg értékelni.
Az elemzéshez a 1ézeres megvilagitast alkalmazo Optical Surface Scanner-t hasznaltak
[95], melynek segitségével az arcrol 3D képeket lehet késziteni és tarolni. Ezek pedig
alkalmasak objektiv linedris mérések elvégzésére ¢és kozvetlen arcfelszin-
Osszehasonlitasra a képek egymasra vetitésével. A morfologiai kiilonbségeket
mennyiségileg ugy elemezték, hogy az ajakhasadékos csoport “atlagos” arcfelszinét
szuperponaltdk a kontrollcsoport atlagos arcfelszinére, és kiilonbséget digitalis tton
megmértek.

Hood és munkatarsai [44] 3D szamitogépes analizis segitségével elemezték 20

archasadékos beteg arcdnak aszimmetridjat, és ezt korban hozzaillé kontrollcsoport
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arcdhoz hasonlitottdk. Az arc aszimmetriajat ugy objektivizaltak, hogy antropometriai
pontokat azonositottak az arcon, majd ezeket tiikrozték az arc masik oldalara, és a
kontralateralis oldalon mérték az eredeti és a tiikkorkép pontok tavolsagat. Ezutan az az
arc-aszimmetria objektivizalasara egy pontrendszert hoztak Iétre, amivel egyes
teriileteket tudtak jellemezni, attdl fiiggden, hogy ott milyen tdvolsdgadatok voltak
mérhetdk az elsddleges és a tiikorkép-pontok kozott. Abban az esetben, ha teljes volt a
szimmetria, ezek a pontok egymasra estek, €s a tavolsag nulla volt, igy az adott teriilet
pontértéke is nulla lett.

Az elézdleg leirt leird/elemzé/értékeld moddszerek nem Oncéliiak, hanem arra voltak
hivatottak, hogy sebészi technikdk eredményeit lehessen veliik objektiven elemezni.
Sajnos azonban ezekre a vizsgalati modszerekre is igaz az, ami valamennyi klinikai
vizsgalatra: lehetetlen teljesen objektiv, vizsgalati és vizsgaldi hibaktol mentes eljaras

kidolgozésa.

5.1.4. A digitalizalt indirekt antropometriai analizis jellemzoi

Az altalunk kidolgozott analizis, melynek segitségével az orr aszimmetria leirhato,
indirekt antropometridra, “fotogrammometriara” épiil. Az indirekt antropometria 6
elénye, hogy lehetévé teszi eltérd betegesoportok, illetve sebészi technikak
eredményeinek 0sszehasonlitasat — mindezt térben és idében elkiilonitve. Természetesen
a fényképek elemzésének és a rajtuk vald antropometriai méréseknek nyilvanvald
nehézségei és buktatdi vannak, de ezeket igyekeztiink kikiiszobolni.

Az indirekt antropometriai vizsgalatot standard modon készitett fényképeken végeztiik,
neveztesen csak szubmentalis-vertikalis nézetbdl készitett fényképeket hasznaltunk [27,
139]. A fényképek 3D struktardk 2D leképezésére alkalmasak. Ezért rettentéen fontos,
hogy csak olyan fényképeket hasznaljunk fel az elemzésekhez, amik pontosan a
megfeleld iranybol késziiltek, mivel az arc legkisebb horizontalis elfordulasa is 1ényeges
vetiilésbeli eltéréseket eredményezhet a fényképen, ez pedig mérési hibat okozhat. Erre,
az arc elforgatasabol adodo hibara az arc prominens struktirai a legérzékenyebbek, az
orrcsucs €s az orrszarnyak szélei.

Az altalunk kidolgozott orranalizisben csak régota alkalmazott, altalanosan elfogadott
antropometriai pontokat haszndltunk, ¢€s az Osszes masodlagos antropometriai

paramétert ezekre alapozva hoztuk létre. Nem alkalmaztuk azokat az antropometriai
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pontokat, amik nem alkalmasak az indirekt analizisekben valé hasznalatra. Ilyen pl. a
subnasale, ami mégis, meglepd modon az indirekt antropometriai analizisekben az egyik
leggyakrabban hasznalt pont. Ez a pont azonban a szubmentalis-vertikalis nézetben
késziilt fényképeken igen nehezen és csak pontatlanul azonosithaté [17]. A masik
struktira, aminek hasznalatat kikiiszoboltiik, a pronasale volt. Az ajakhasadékhoz
tarsuld orrdeformitas egyik gyakori jellemzdje a kettGs orrcstcs (double-tip deformity),
amikor nem egy, hanem két pronasale azonosithatdé [144]. Ilyenkor a hagyomanyos
elemzések, amelyek a pronasale — subnasale vonalat tekintik a kolumella tengelyének,
orrcsucsot kellett jellemezniink, egy masodlagos, virtualis pronasalét hoztunk létre a két
létezd pronasale segitségével. A kolumella tengelyét ennek alkalmazasaval és a
subnasale pont figyelmen kiviil hagyasaval szerkesztettiik meg, ugy hogy a szerkesztett
pronasalét (Pnc) és az NmNm, egyenes kozépvonalat Osszekotottiik. Az igy kapott
egyenest tekintettiik a kolumella tengelyének.

Vizsgéalatunkban csak dimenzié nélkiili paramétereket, ardnyparokat és indexeket
alkalmaztunk a sebészi technikédk eredményeinek Osszehasonlitdsara, hogy kiiktassuk a
fényképek készitésének, mindségének és nagyitasanak kiilonbségébdl adodo
megfigyeldi hibakat (observation bias). Ezenkiviil, az orr szimmetridjat nemcsak az orr
intrinzik strukturainak ¢és jellemzdinek figyelembe vételével hatdroztuk meg, hanem
tekintettel voltunk az orr extranazalis szimmetriajara is, mely alatt az orr szimmetrikus
elhelyezkedését értettiik az arc egészében, illetve az arc tobbi strukturdjahoz képest. Az
orrlyukak forméjanak elemzésére kiilon eljarast alkalmaztunk, mivel ezt tekintik az
ajakhasadékhoz tarsul6 orrdeformitas legérzékenyebb indexének [9, 26, 28].

Az eljaras alkalmasnak bizonyult térben ¢és iddben egymastdl tavoli sebészek
eredményeinek Osszehasonlitasara. Jelenleg is tobb archasadékos centrum (Hollandia,
Belgium, Németorszag €s India) alkalmazza, és folyamatban van a sebészi modszerek
hosszi tavi eredményeinek elemzése. Emellett egy kontrollcsoport vizsgalata is
elengedhetetlen, ami szintén egy folyamatban 1évd vizsgalat, most, hogy az elemzési

modszer validalasa megtortént.
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5.2. A klinikai relevancia megallapitasa - sulyozas kérdéives felmérés alapjan

Az archasadékok komplex ellatasat értékeld klinikai vizsgdlati modszerek kozott
nagyon ritkdn hasznaltak olyat, ahol kérddivek segitségével, nagyszamu vizsgalo
személy bevonasaval igyekeztek valaszt kapni sebészeti technikdk eredményének
értékelésére. Az egyik ilyen felmérést Saxby és Palmer [138] végezte, akik 20
archasadékos gyermekbdl allo csoportot vizsgaltattak meg 2 kiilon vizsgalocsoporttal,
standard fényképek segitségével. A két csoport szubjektiv értékelését objektiv modon
hasonlitottak Ossze. Az ajak- és orrdeformitas értékelésére 2 kiilonbozo fényképet
hasznaltak, egy frontalis nézetbdl késziilt fénykép szolgalt az orr egészének és az
ajaknak a bemutatdsara, egy szubmentalis-vertikalis nézetbdl késziilt pedig az orrlyukak
megjelenitésére. Az egyik vizsgaldcsoportot késébb tjra megkérték mind a 20 gyermek
értékelésére, hogy az inter-observer megbizhatosag mellett az intra-observer
megbizhatdsagot is vizsgalhassak. A Spearman-féle rang-korrelacios tesztet alkalmaztak
a statisztikai elemzésre.

Cussons ¢és munkatarsai [17] elemzése szintén szubmentalis-vertikalis nézeti fényképek
segitségével tortént. Ebben a vizsgalatban a vizsgalocsoportnak a fényképeket
rangsorolniuk kellett. A fényképeken 10 éves gyermekek voltak, 15 fényképen
egészséges gyermek (kontrollcsoport), 22 fényképen norvég ajakhasadékos gyermekek,
akiknél nem tortént orrplasztika az ajakhasadék primér zarasakor, és 25 fényképen
angol ajakhasadékos gyermek, akiknél az ajakhasadék primér zaradsakor radikalis
orrplasztika is tortént. A fényképeket a kovetkezd szempontok szerint kellett
rangsorolni: altalanos esztétikai megjelenés, az orrlyukak szimmetridja és az orr felsd
konturjanak szimmetridja. Az eredmények értékelése szignifikans kiilonbséget mutatott
a vizsgalt csoportok kozott, azoknal a gyermekeknél jobb esztétikai eredményt és
szimmetriat regisztraltak, akiknél primér orrplasztika is tortént. Ebben az esetben az
inter- és intra-observer megbizhatosagot megvizsgaltak [48].

Mindkét fenti vizsgalatban [17, 138] a betegekrdl késziilt fényképeket és indirekt
vizsgéalati modszert hasznéltak (tehat nem a betegeket vizsgaltdk kozvetleniil),
ugyanugy, mint a mi vizsgalatunk soran. Azonban ezek a vizsgalatok az archasadékos

gyermekek ellatasara specializalodott szakszemélyzet értékelését tartalmaztak, és a
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legjobb(szebb) sebészi eredmény kivalasztasat céloztak. Ezek az értékelések egyaltalan
nem differencialtak az ajakhasadékhoz tarsuld orrdeformitas egyes jellemzoi kozott, és
nem tettek kisérletet arra, hogy klinikailag sulyozzak, melyik a legszembedtlébb,
legzavardobb aspektus.

Az éltalunk felallitott vizsgalat nemcsak ezeknek a kérdéseknek a megvalaszolasat
eredményezte, hanem a valaszokat azoktol a laikusoktol kaptuk, akik a
legkritikusabban, legkozelebbrdl és hosszu i1don keresztiil szemlélik az archasadékos
gyermekeket, azonban nincs szaktudasuk — nevezetesen a sziiloktdl (cleft parents). Az
archasadékos gyermekek sziilei sem tekinthet6k teljesen objektiv vizsgaloknak.
Azonban az ¢ elfogultsdguk nem szakmai, nem kotddik egy sebész vagy egy centrum
mitéti technikdjahoz, nincsenek tapasztalataik més sebészi protokollokkal vagy ellatasi
renddel (hacsak nincs tobb érintett gyermekiik, akiket mas-mas helyen lattak el — de a
mi vizsgalatunkban ilyen nem volt, és ez konnyen kisziirhetd). A kérdéseink nem az
eredmény szubjektiv értékelését céloztdk, hanem az orrdeformitds aspektusainak
rangsoroldsat, ez pedig nem kotddik szakmai ismeretekhez.

Kérddiviink az ajakhasadékhoz tarsuld orrdeformitds legjellegzetesebb intranazalis és
extranazalis aspektusait sorolta fel, amelyek objektivan leirhatok ¢és mérheték az
elébbiekben leirt digitalis, indirekt antropometriai elemzésiinkkel. Ez a kérddives
vizsgélat most az egyes jellemzok klinikai sulyat igyekezett meghatarozni.

A vizsgalatunk azt mutatta, hogy a legszembeszokobb aspektus az orr aszimmetrikus
pozicidja az arc egészében, ami arra utal, hogy ez tlinik fel leghamarabb, még ha az
arcot csak messzirdl, feliiletesen tekintjiik is meg. Emiatt a klinikai és mitéttechnikai
szempontbol legfontosabb ilizenet, hogy az orr helye az arc kdzepén van, €s az ilyen
jellegli eltérés korrekcigja elsddleges szempont kell, hogy legyen a sebészi
szkeletélis bazis, az apertura piriformis deformalt, és nem tdmasztja ala az orr porcos
vazat. Ez az archasadékos betegek esetében daltalaban processus alveolaris csontos
defektusanak eredménye, ami kihangsulyozza azt, hogy a masodlagos orrkorrekciok
csak a gnathoschisis eredményes zarasa utdn indokoltak.

Az unilateralis ajakhasadékos gyermekek vizsgalata azt mutatta, hogy naluk az orrcstics
deformitdsa a klinikailag legfontosabb aspektus. Ezért els6sorban a lelapult, kettds

orrcstcs korrekciojara kell koncentralni, és az orrcsucs megfeleld projekcidjat kell
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biztositani az orrplasztikdk soran. Az orr teljes szélessége, az orrlyukak mérete, vagy
formdja kevésbé volt zavard a vizsgalok szamara, ezért ezek korrekcidja a plasztikai
sebészeti beavatkozasok soran masodlagos — de természetesen indokolt €s ajanlott.
Bilateralis ajakhasadékos gyermekek esetében a legfontosabb aspektusnak az
emelnénk ki, az arc egészét tekintve, valamint az orrszarnyak tapadasi magassdganak
szimmetridjat és a kolumella tengelyének parhuzamossagit az arc koézépvonalaval.
Ebben az esetben is kevésbé fontosnak tekinthetd az orr teljes szélessége, illetve az
orrlyukak forméja — a sziil6k ezt értékelték a legkevésbé zavaro aspektusnak.
Megjegyzendd, hogy a bilaterdlis orrdeformitds esetén az intranazalis szimmetria — a
deformités bilateralis voltanak koszonhetéen — gyakran igen jo. A plasztikai sebészi
beavatkozdsok mégis intranazalis aspektusok (a kolumella kiegyenesitése, az orrlyukak
formajanak anatémikusabba tétele, az orr projekcidjanak novelése és szélességének
csOkkentése) korrekciojat célozzak, ami ebben az esetben nem célravezeto.

Béar a kérddivek kiértékelése egyértelmii sulypontokat és korrelaciokat mutatott, a
kiértékelésre alkalmas kérddivek szdma Ovatossagra int a kdvetkeztetések levonasakor.
Az extranazalis szimmetria fontossaga azonban mindenképpen kitlint az elemzés soran.
Tekintettel arra, hogy a kérddives vizsgalatok értelmezése a sebészi iranyelveket
befolyasolhatja, és kozelebb vihet annak megértéséhez, hogy mi a betegek igénye,
fontosnak tartjuk ezen vizsgélatok folytatdsat. Ennek érdekében tervezziik egy joval
nagyobb esetszamu kérdéives vizsgalat kivitelezését, ami a nem érintett (non-cleft

control) populacié megkérdezését is magaba foglalja.

5.3. Az oszteodisztrakcio szerepének szisztematikus értékelése a hemifacialis

mikroszomia kezelésében

A tudomanyos irodalom kritikus elemzése azt mutatta, hogy a egyszeri, korai
esetében klinikai bizonyitékokkal nem megfeleléen aldtdmasztott. Az eddig megjelent,
ilyen témaju vizsgalatok ugyanis mind 6sszehasonlitdsok nélkiili esetsorozatok voltak,
amik az objektiv méréseken alapuld sebészeti klinikai bizonyitékok hierarchiajaban az

utolso el6tti helyen allnak [158]. A szakirodalomban nem taldltunk olyan vizsgalatot,
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amelyik a még ndvekedésben 1évl, vagy esetleg csecsemdkoru beteganyagon végzett
oszteodisztrakcid eredményét a novekedés befejezte utan, pubertds utdni korban is
ellendrizte volna.

A HFM a masodik leggyakoribb kongenitalis kraniofacialis malformacié az ajak- €s
szdjpadhasadékok utan [99], a prevalencidja 1/3500-5600 ¢élve sziiletettekre szamolva
[36, 122]. Ha elfogadjuk ezeket az adatokat, akkor az eddig megjelent vizsgalatok
meglepden kevés beteget mutatnak be. Nagy sebészeti kozpontok is csak 30-nal kisebb
1étszamu betegesoportot vizsgaltak a HFM-es esetsorozataikban. A HFM-es klinikai
vizsgalatokra jellemz6 masik hiba, hogy nem adekvat, homogén minta alapjan
vizsgalddtak, pl. egy 27 beteget felsorakoztatd esetsorozatban, csak egyetlen betegnek
volt valodi, velesziiletett HFM-je, a tobbieknek mind szekunder arc-aszimmetriaja (pl.
TMI ankylosis) volt [64]. Molina [92] is, 12 évi munkéjanak &sszefoglaldjaban, csak 4
beteget tudott bemutatni, akiknek velesziiletett HFM-ja volt. Az eddigi utankdvetéses
vizsgélatok Osszesen (!) csak 115 dokumentélt esetet tudtak bemutatni az 1992 4s 2008
kozott publikalt tudomanyos kézleményekben, ahol az oszteodisztrakeid primér HFM-
val rendelkezd betegnél keriilt alkalmazésra. Ez pedig azt jelenti, hogy ezeknek a
klinikai vizsgalatoknak nem elég erds a bizonyit6 erejiik (underpowered studies) [158].
A témaban megjelent utankovetéses vizsgalatok megtervezése, elrendezése ¢és
kivitelezése sem volt megfeleld. Egyik sem kiilonitette el a vizsgalt betegeket koruk
vagy legalabb fogazati statuszuk alapjan (tej-, valté-, marad6 fogazat). A tanulmanyok
tulnyomoé tobbsége még a kiilonbozd Pruzansky-Kaban tipusba sorolhatdé betegek
esetében latott sebészi eredményeket sem differencidlta, illetve nem jelezték, hogy a
betegek melyik tipusba tartoztak. Ez pedig fontos szempont, mivel sulyosan deformalt
allkapocs esetén az oszteodisztrakci6 idedlis vektorat nehéz megtervezni. Ezenkiviil az
oszteodisztrakcio aktiv szakaszdban a tényleges disztrakcids irdny eltérhet a tervezettdl,
ami tovabbi korrekcios mutétet tehet sziikségessé [92]. Az is régota ismert [6], hogy a
Pruzansky-Kaban IIb és III tipust HFM esetén nagyobb a miitétek utani relapszus
valosziniisége, €s kisebb a hipoplasztikus ramus mandibulae ndvekedési tendencidja.

Az individudlis vizsgalatok eredményeinek Osszefoglaldsa és féleg Osszehasonlitasa
nehézkes, illetve konnyen félrevezetd hamis megallapitasokhoz vezethet, mivel
majdnem mindegyik vizsgalat kiilonb6z6 metodikat hasznalt. Komoly hatrany, hogy ezt

a komplex kraniofacidlis fejlodési rendellenességet jellemzd 3D arc-aszimmetriat — egy

82



DOI:10.14753/SE.2012.1678

kivételével — minden vizsgalat 2D mddszerrel igyekezett elemezni. Egyediil Huisinga-
Fischer munkacsoportja [51] alkalmazott volumetriai vizsgalatokat. A vizsgalatok
leggyakrabban a ramus mandibulac magassagaval (illetve annak kiilonbozoségével)
jellemezték az arc aszimmetriajat. Nagyon jol mutatja, hogy mennyire nem egységesek
a fent emlitett utdnkovetéses vizsgalatok metodikai, ha megnézziik, hanyféle kiilonb6z6
eljarassal mérték még ezt az egyetlen paramétert is (a ramus mandibulae magassagat).
\oltak akik egyszeriien szubjektiv méddon, ranézéssel Osszehasonlitottdk a ramus-
szimmetriat [91], de a ramus mandibulae-n angularis [85] és linedris vizsgalatokat is
végeztek, vagy frontalis iranya cefalogrammokon [1, 157]; vagy lateralis irdny(
cefalogrammokon vizsgalodtak [63, 142]. Korabban tobben feltételezték, illetve a
klinikai eredményeik alapjan azt allitottak, hogy az oszteodisztrakcio hatasara HFM-ben
nemcsak a csontos, hanem a lagyrész strukturdk is ,,ndvekedésnek indulnak™ [33, 166].
Az egyetlen volumetriai vizsgalat azonban, amelyik objektiv modon vizsgalta a 3D
arcdeformitast, nem mutatott ki pozitiv irdny valtozast az érintett oldali lagyrész-
defektus terén [51].

Az orvosi klinikai vizsgalatok alkalmazhatosagiban igen fontos szerepet jatszik a
felhasznalt metodika megbizhatosaga (reliability) és érvényessége (validity) [158]. Egy
megbizhatd mérés ugyanazt az eredményt adja egymads utan tobbszor alkalmazva is; az
érvényes mérés pedig az, amelyik ténylegesen azt méri, amire kidolgoztak. Az
el6zéekben emlitett tudomanyos kozlemények az arcdeformiasok terén alkalmazott
metodikdkat nem validaltdk, és csak harom esetben talaltunk valamilyen utalast a
metodika megbizhatosagara vonatkozoan [40, 85, 157].

Az oszteodisztrakcio hatékonysagat valamennyi vizsgalat a mandibula oszteodisztrakcid
altal megndvelt méreteinek, hossza tavu allandosagara alapozta. Még ha el is fogadjuk a
klinikai vizsgélatok tervezés-, feldllitas- és metodikabeli hidnyossagait, akkor is
kiabranditdo képet kapunk a hosszu tava stabilitast tekintve. Bar az utdnkovetéses
vizsgalatok tobb, mint 50%-a azt a kovetkeztetést vonta le, hogy az utankovetési
idészak végén a mandibula méretei stabilnak mutatkoztak [1, 6, 12, 55, 67, 92, 142],
ezek a megallapitasok csak rovid tava utankovetés soran bizonyultak helyesnek [12],
vagy nem objektiv vizsgalati metodika eredményeként mondtak ki ket [55, 67]. A
Pruzansky-Kaban IIb és III tipusu malformacié esetében egyértelmiien relapszus volt

lathato [6], vagy ,,0kkluzids katasztrofa™ alakult ki, ami (jabb miitétet tett sziikségessé
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[91]. Még azokban a vizsgalatokban is, ahol a szubjektiv, klinikai analizis stabil
posztdisztrakcidés eredményt mutatott, az objektiv mérések relapszust igazoltak [142].
Az arc-szimmetria hosszu tava korrekciojat tekintve, de kiilonosképpen az érintett oldali
ramus mandibulaec magassagat vizsgalva, az objektiv vizsgalati metodikak
kiszamithatatlan, erésen ingadozé eredményességet mutattak [7, 40, 51, 63, 85, 157].
Az egyetlen 3D vizsgalati metodikat alkalmazoé vizsgalat pedig 3 év utan az arc egészét
érintd, és idoben progressziv relapszust mutatott ki [51].

Ha az oszteodisztrakcid hosszii tavu eredményességét vizsgaljuk a HFM sebészi
kezelésében, akkor nagyon fontos, hogy éles kiilonbséget tegyiink két jelenség kozott.
Az egyik jelenség a sebészi relapszus - a sebészileg kialakitott és megnyujtott kallusz
méretének csokkenése a konszolidacios fazis (a disztraktor eltavolitasa) utan. A masik
jelenség az érintett oldali ramus mandibulae intrinzik ndvekedési retardacidja, és emiatt
az arc-aszimmetria ismételt kialakulasa. Néhany klinikai vizsgalat elkiilonitette, illetve
azonositotta ezeket a jelenségeket [1, 12, 67, 91], a tobbség azonban nem [6, 7, 40, 51,
55, 63, 85, 142, 157].

Azon vizsgalatok tulnyomé tobbségében, amelyek objektiv, megbizhaté elemzési
modszert alkalmaztak, egyértelmiien kimutathat6 volt a sebészi relapszus. Az egyetlen,
az oszteodisztrakcid utan kialakult csontallomany 3D volumetriai elemzését végzo
vizsgalat a kallusz reszorbcidjat mutatta 8-bdl 5 esetben mar 1 év utan, és valamennyi
esetben 3 ¢év utan [51]. Tobb kordbbi vizsgalat ehhez hasonléan, a mandibula
oszteodisztrakcioval megnodvelt dimenzidinak csokkenését mutatta [68, 76]. Ezt a
méretcsOkkenési jelenséget objektivizaltak, és a kb. 5-8% relapszust a kallusz
»megallapodasanak™ (settling of the regenerate) nevezték el. A mandibula novekedési
folyamata ¢és intrinzik novekedési retardacioja HFM esetén az egyik legtobbet vizsgalt,
¢és legélénkebben vitatott téma volt mar az oszteodisztrakcid bevezetése el6tti idokben is
[93]. Tobb klinikai vizsgalat és novekedési tanulmany azt allitotta, hogy HFM esetében
az ¢érintett oldal nem novekszik olyan litemben, mint az egészséges arcfél [60, 99, 105,
110, 124]. Ezek szerint az egész kozéparc fejlddése gatolva van az érintett oldalon, és az
ennek kapcséan kialakul6 arc-aszimmetria progressziv természetii. A mandibula korai, a
posztnatalis fejlédés kezdetén végzett, sebészi korrekcidja ezért egy normalis maxillaris
és dentoalveolaris novekedést tenne lehetoveé, €s kikiiszobolné, vagy legaldbbis

lecsokkentené a késObbi sebészi beavatkozasok sziikségességét.
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Mias megfigyelések és utankovetéses vizsgalatok ennek pont az ellenkezdjét
bizonygattak. Szerintiik HFM esetében is azonos az arc két oldaldn a ramus mandibulae
posztnatalis novekedési iiteme, és a deformitas nem progressziv [68, 76, 103, 119, 120,
131, 132]. Ezen szerzOk tObbsége szerint a mandibula aszimmetridjanak sebészi
kezelésére csak a pubertas kor utdn van sziikség.

Ha kritikusan attekintjik a HFM-re jellemzd arcdeformitds természetét elemzd
vizsgalatokat, akkor az a kép bontakozik ki, hogy a nem-progresszidé hivei biztosabb
talajon allnak [103, 119, 120, 131, 132], bar nagyon kevés az objektiv vizsgalati
modszertant alkalmazo6 tanulmany. Azok az objektiv radiologiai vizsgélatok, amelyek a
HFM progesszidjat prospektiv modon elemezték Rune és munkatarsai (1981, 1983) és
Polley és munkatérsai (1997)] nevéhez fiiz6dnek. Rune és munkatarsai (1981, 1983) 11
HFM beteget kovettek 1 és 4 év kozotti idotartamban. Polley és munkatarsai (1997) 26
HFM beteget kovettek 13 évig. Mindkét vizsgalat azt mutatta, hogy az arcdeformitas
nem progressziv, a ramus mandibulae ndvekedési liteme az érintett és az egészséges
oldalon megegyezik. Ezeknek a prospektiv vizsgalatoknak egyik er6ssége, és ,,belsd
kontrollja”, hogy a vizsgalati csoportba tartoz6 betegek egyikénél nem tortént
semmilyen olyan sebészi beavatkozas vagy egyéb kezelés az utankovetési idoszak alatt,
ami az allkapocs vagy a fogazat aszimmetridjat igyekezett volna korrigalni — tehat
ténylegesen a mandibula intrinzik novekedési hajlamat mutattak ki.

Azok a vizsgalatok azonban, amik a HFM progressziv természetét igyekeztek
bizonyitani, utankovetés nélkiili, keresztmetszeti, vagy retrospektiv vizsgalatok voltak
[58, 60, 105, 110, 118], vagy pedig teljesen kiilonb6z6 kort betegek eltérd sulyossagi
fokt deformitasat hasonlitottdk Ossze. Ezeknek a novekedési vizsgalatoknak legfobb
hibdja azonban az, hogy olyan betegeket vizsgaltak, akiknél az arc-aszimmetriat célzo
sebészi (disztrakcids vagy nem disztrakcios) beavatkozasok a vizsgalati idészak vége,
¢és az utols6 mérések elvégzése elott torténtek [110, 118]. Ezek a vizsgalatok kimutattak
a novekedésbeli kiilonbséget a két arcfél kozott [58, 60, 105, 110, 118], de a vizsgalatok
jellegébdl fakaddan nem hataroztak meg, hogy ez az eltérés a mandibula intrinzik
beavatkozasbol eredd, tulajdonképpeni iatrogén ndvekedési karosodas 1€p fel az érintett
oldalon. Jol ismert és pontosan kimutatott tény, hogy azon az oldalon, ahol a mutét

tortént, a Pruzansky-Kaban III tipusti deformitas esetében kifejezettebb a ndvekedésbeli
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elmaradas, mint a Pruzansky-Kaban I tipust deformitas esetében [6, 60, 91, 105, 110,
118]. Ezek szerint a tanulmanyok szerint a progresszido mértéke a deformitas
sulyossaganak fiiggvénye. Nem szabad elfelejteni, hogy a deformitas sulyossaga pedig
ugyanakkor a miitéti beavatkozas kiterjedését hatarozza meg, tehat igy a novekedésbeli
retardacié mértéke a sebészi artalommal is egyenesen aranyossa valik!

Azok szamdara, akik a HFM progressziv természetét lattdk bizonyitottnak, a korai
sebészeti beavatkozas az oszteodisztrakcio bevezetése eldtt is indokolt volt [57, 60]. A
mandibula (és gyakran egyidejileg az orbito-zigomatikus régid) rekonstrukcidjara
hasznalt sebészi kezelési lehetOségek kozé tartozott az interpozicids csontpdtlas
(interpositional bone grafting), a kosztokondralis csontgraftok, kranialis csontgraftok,
liofilizalt bordaporcok és/vagy a mikrovaszkuldris lebenyek alkalmazéasa [134, 159] .
Bér a kosztokondralis csontgraftok korai alkalmazasaval a mandibula szimmetridjan és
az okkluzion jelentés mértékben lehetett javitani, az utankdvetéses vizsgalatok azt
igazoltak, hogy az eredmények sokkal jobbak, és a mandibula dimenziondvekedése
sokkal stabilabb, ha késdbb, a pubertaskor utdn végzik a miitétet [110]. Ha ugyanis a
szkeletalis fejlettség kialakulasa el6tt végezték el kosztokondralis graftok segitségével a
mandibularis rekonstrukciot Pruzansky-Kaban 1B és III tipusi HFM-es betegeknél,
akkor majdnem minden esetben sziikség volt egy masodik miitéti beavatkozasra a
mandibula szimmetridjanak helyrehozasara [60].

Az ismételt miitéti beavatkozas a korai oszteodisztrakcios eljardsok utan is sziikségessé
valt, hogy a novekedés soran az arc szimmetriajat fent lehessen tartani [35, 43, 82, 118].
Ez is jol példazza, hogy a korai, tehat a szkeletalis novekedés befejezte eldtt végzett
oszteodisztrakcid nem eredményez tartds és allandd novekedést a mandibula egészében
— akar a sebészi relapszusnak, akar az intrinzik novekedésbeli retardacionak
koszonhetden. Az a klinikai megfigyelés, hogy az oszteodisztrakci6 utan mindig
visszatér az eredeti arc-aszimmetria — csak a mértéke valtozd —, nagyon hamar a
tulkorrekcid (overcorrection) gyakorlatanak bevezetésére inspiralta a sebészeket [6, 12,
35, 38, 43, 82, 90, 91]. Ez konkrétan azt jelenti, hogy az érintett oldal disztrakcidja
olyan mértékben tuldimenzionalt, hogy a symphysis mandibulae kozépvonala mar
athalad az arc kozépvonalan tulra, a nem ¢érintett oldalra. Feltételezték, hogy a
gyermekkori oszteodisztrakcid soran alkalmazott tulkorrekcié majd kompenzalni fogja a

sebészi relapszus vagy a novekedési retardacié miatti mandibularis méretcsokkenést az
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érintett arcfélen [35, 38, 43, 58, 60, 82, 105, 110, 142]. A talkorrekcionak is megvannak
a maga korlatai. A kontralaterdlis oldalon keresztharapast okoz, ami aztdn “okkluzalis
katasztrofahoz” vezethet, kiilondsen a sulyosabb esetekben [91, 106]. Ez gyakorlatilag
azt jelenti, hogy egy malokkluziét egy masik miivi kialakitasaval probalunk megoldani
[40]. Ezenkivil a HFM-hez tarsuld alldeformitas szempontjabol is elonytelen a
tulkorrekci6, hiszen az allcsucsdeformitds nemcsak kozépvonalbeli probléma. A
talkorrekcid megnoveli az all csontos- és lagyrész-szoveteinek formai €s pozicionalis
deformitasat, és az okkluzids problémakhoz hasonloan, a talkorrekcid az egyik tipusu
deformitasbol 1étrehoz egy masikat, aminek a késObbi, a szkeletdlis érettség utani
végleges korrekcidja még nehezebb [6, 55]. A tulkorrekcidval szembeni legfontosabb
kritika, hogy miutdn elére nem hatarozhaté meg a fejlodés végleges mértéke, még ebben
az esetben is sziikség lehet az oszteodisztrakcié megismétlésére [35, 43, 82, 118].

Az a tény, hogy a HFM kezelésében a csecsemé- vagy kisgyermekkorban alkalmazott,
egyszeri, disztrakcidos vagy nem disztrakcids sebészeti eljarasok nem adnak kielégitd
megoldast az arc-aszimmetria korrekciojara, azoknak a kezelési protokolljat tdmogatja,
akik a Pruzansky-Kaban I, IIA és IIB tipust mandibulak sebészi korrekciojaval
megvarjak a marado fogazat teljes kialakulasat [68, 76, 103, 119, 120]. A Pruzansky I és
ITA tipust deformitds esetén, a megfeleld fogszabalyozas (presurgical orthodontics)
elékésziti a konvencionalis, 3D ortognatiai korrekciot, és ilyen elOkészités utan a
csontgraftok alkalmzasa is elkeriilhetdvé valhat [103]. A Pruzansky IIB tipust
deformitas esetén sziikség van a mandibula helyzeti korrekcidjara, de az iziileti
korrekcié nem mindig elényds, mert fibrozus ankilozishoz vezethet. Ha a mandibula
csontallomanya annyira minimalis, hogy nincs lehetdség nagyobb mértékii mandibularis
protruzidra, akkor a csontmennyiség megndvelhetd a corpus mandibulae intraorilis,
unidirekciondlis oszteodisztrakciojaval, vagy interpoziciondlis csontgraft segitségével,
ha ezeket legalabb egy évvel a definitiv orthognatiai miitét elétt végzik [93, 118]. Csak
a Pruzansky-Kaban III tipusi mandibulak korrekcidja esetén van sziikség az
allkapocsiziilet rekonstrukciojara a korai vegyesfogazat idején [93, 103, 120].

Az oszteodisztrakcid soran nyert extra csontdlloméany lehetdséget ad arra is, hogy ezt
egy késobbi idépontban tovabb nyljtsdk egy ujabb disztrakcios eljaras segitségével,
vagy az mar lehetdséget ad a mandibula megfeleld mértékii protrazidjara

konvencionalis ortognatiai sebészi eljarasok (pl. bilateralis saggittalis split osteotomia)

87



DOI:10.14753/SE.2012.1678

soran. Az elsédleges “elOkészité” oszteodisztrakcid ¢és az altala 1étrehozott
csontallomany tehat azzal az elénnyel jar a HFM kezelésében, hogy lecsokkenti, vagy
teljesen meg is sziinteti az autolog csontgraftok alkalmazasanak igényét a mandibula
késobbi, definitiv rekonstrukcioja soran [118]. Ennek a kombinalt kezelési technikanak
is megvannak a maga veszélyei, ugyanis az elsddleges oszteodisztrakcid ugyanugy
hegképzddéssel jar, megsértheti a fogesirdkat és velofaringedlis inkompetenciahoz
vezethet [41, 118].

A Pruzansky-Kaban IIb és III tipust HFM-ben alkalmazott oszteodisztrakcid tovabbi
kedvezdtlen hatdsa, hogy a proximalis allkapocs-szegmenst postero-superior irdnyba, a
koponyaalap felé nyomja [130, 152]. A Pruzansky-Kaban IIb és III tipusi HFM-es
betegek esetében ez a proximalis szegmens tulajdonképpen a hipoplasztikus ramus egy
csOkevényes darabkaja, nagyon kicsi, és sokkal konnyebb mozgatni, mint a teljes ipszi-
¢és kontralateralis mandibularis egységet. Emiatt a proximalis szegmens mozgasa a
disztrakcié soran gyakorlatilag kontrollalhatatlan illetve a helyzete nem stabil, és a
disztrakcios késziilék eltavolitasa utan azonnali relapszust okozhat, az arc-aszimmetria
1jboli megjelenésével 152] .

Egy érdekes tanulméany [86] magyarazatot latszik adni arra az ellentmondasra, hogy mig
a klinikai sebészi tapasztalatok az oszteodisztrakcid gyakran latvanyos sikerét mutatjak
az arc-aszimmetridk kezelésében, addig az objektiv elemzések és a utankovetéses
vizsgélatok kidbranditd eredményeket mutatnak a primér HFM kezelésében. A
megoldas abban rejlik, hogy a mandibuléris aszimmetriaval rendelkezd betegek jo része
egyszeriien tévesen lett diagnosztizalva, és hibasan lett a HFM betegcsoportba sorolva.
A primér HFM a korai embrionalis fejlodés soran kialakult karosodas eredménye [38,
56, 86, 121]. A noxa hatdsdra a mandibula és a kozéparc fejlodése és novekedése
megvaltozik. A vizsgalati adatok azt mutatjak, hogy ezen a komplex fejlédési hiban, ami
a csontos képleteken kiviil a lagyrészeket is érinti, a korai sebészeti beavatkozasok ¢€s
funkcionalis allcsont-ortopédiai kezelések igen keveset tudnak valtoztatni. A mandibula
aszimmetrikus fejlddése azonban sokkal gyakrabban posztnatalis karosodasra vezethetd
vissza. A posztnatalis aszimmetrikus fejlédés lehet trauma, gyulladas vagy egy korabbi
sebészeti eljaras iatrogén kovetkezménye, €s kizarolag a csontokat €rinti, a lagyrészek
¢és a neuromuszkularis képletek nem karosodnak. Ezek a deformitasok jellegzetesen jol

reagalnak a funkctionalis, allcsont-ortopédiai kezelésekre [87]. Ezen elmélet szerint
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tehat az oszteodisztrakcio stabil és latvanyos klinikai eredményt ad azokban az
esetekben, ahol a mandibularis aszimmetria masodlagos, posztnatalis karosodas
eredménye, mig a tényleges, primér hemifacidlis mikroszémia esetében nem bizonyul
hatékonynak.

A HFM-es betegek korai sebészi kezelésének (elsGsorban oszteodisztrakcidjanak)
feltételezett pozitiv pszichoszocidlis hatasaival sokat foglalkoztak [75, 108, 113, 114,
116]. Tény, hogy azoknal a gyermekeknél, akik kraniofacialis fejlédési
rendellenességgel sziilettek, el6fordul magatartasi-viselkedési probléma (szorongas,
depresszid, stb.). Ha a deformitést sebészileg korrigaljuk, ez segiti a beilleszkedést a
tarsadalomba, és noveli a sziilok elfogadasi hajlamat is [113], ami a viselkedési zavarok
mérhetd javuldsat okozhatja [114]. Mas tanulmanyok azonban azt mutattdk, hogy a
kétoldali kraniofacidlis rendellenességgel (pl. Treacher-Collins szindréma) sziiletett
gyermekek sokkal hajlamosabbak a viselkedési és beilleszkedési zavarokra illetve
depresszidra, mint a HFM-val rendelkez6 tarsaik [108]. Egy érdekes megfigyelés volt
az is, hogy a legtobb HFM-mel rendelkezd beteg a miitét(ek) utdan is hasonléan
»csunyanak™ tekintette Onmagat és nem javult az Onbecsiilése [116]. Az sem
elhanyagolhato, hogy a HFM-mel rendelkezé gyermekek sokkal jobban féltek a korhazi
kezeléstol, illetve a szakszemélyzett6él, mint a nem érintett testvéreik [113]. Ez
nyilvanvalo, hiszen nekik kellett elviselnilik a kezelésekkel, korhazi apolassal egyiitt
jard kellemetlenségeket és kényelmetlenségeket, de felhivja a figyelmet az agressziv,
korai sebészi kezelések traumatizald hatasara is. Az is nagyon fontos, hogy a gyermekek
pszichoszocidlis coping mechanizmusainak kialakitdsaban (hogy pl. mennyire zavarja
Oket a csufolas) sokkal nagyobb szerepe van egy megértd €s szeretd csaladi hattérnek,
mint egy sikeres sebészi kezelésnek. Ez tlint ki abbdl a vizsgalatbol is, amely kimutatta,
hogy azok a gyermekek sokkal inkdbb szoronganak, illetve hajlamosabbak a
depressziora, akiknek sziilei talsagosan aggddoak (overprotective) vagy stressz hatasa
alatt allnak. Ezek a pszicholdgiai tanulményok érdekesek ¢és nagyon fontos
szempontokat mutatnak be, de nagy hatranyuk, hogy nagyon alacsony szdmu
beteganyagra épiilnek [75, 116] és igazabdl csak azt igazoltak, hogy a HFM fokozza a
gyermekkori pszichoszocialis problémak kialakulasanak valdszinliségét. De arra is
vannak utalasok, hogy egyes HFM-es gyerekek nagyszertien tudtak kezelni a pszichés

problémaikat [75].
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A mandibula korai disztrakciojanak egyik feltételezett elénye, hogy a mandibula
progressziv megnyujtdsa megsziinteti a maxilla illetve a kozéparc fejlédésére gyakorolt
korlatozé hatast, és igy biztositja a maxilla normalis vertikalis dimenzidjanak spontan
kialakulasat [58, 77, 99]. Az objektiv vizsgdlatok megint csak megcafoltak ezt a
feltételezést, ugyanis a maxillaris aszimmetria megsziinése sokkal inkabb
dentoalveolaris adaptacido eredménye, ami a molaris fogak extruzidjat jelenti. A
szkeletalis fejlodés tényleges helyreallasarol tehat nem beszélhetiink [63, 85, 157]. A
molarisok szelektiv erupcidja serkenthetd és kontrollalhaté harapasemeld késziilék
hasznalataval [142]. A maxilla és a mandibula deformitasanak egyidejii korrekciojat
megkisérelték bimaxillaris oszteodisztrakcid alkalmazasaval is [106, 137, 140]. A
hipoplasztikus maxillat a mandibuldval egyiitt disztrahdljadk, miutdn a mandibularis
kortikotomia mellett egy Le Fort I tipusi kortikotomiat is végeznek. A maxilla és
mandibula kozott vagy rigid vagy elasztikus [106] intermaxilléris fixaciot alkalmaztak,
¢s igy a mandibula aktiv disztrakcidjat a maxilla passzivan kovette. Egy masik
megoldas, hogy a mandibularis disztraktor mellett egy maxillaris disztraktort is
felhelyeztek [140]. Ezeknek a kombinalt oszteodisztrakcids technikaknak tobb hatranya
is van a kozéparc hagyomanyos rekonstrukcios eljarasaival szemben [103]. A
dentoalveolaris kompenzacio, még ha stabil is, nem képes a kdzéparc-deformitas teljes
mértékl korrekcidjara, csak csokkenti az okkluzios sik eltéréseit. Pruzansly-Kaban I1b
¢és III deformitds esetében a bimaxillaris oszteodisztrakcid korrigalhatja a vertikalis
maxillaris hipopldziat, de nem oldja meg az orbito-zigomatikus deformitas
rekonstrukcidjat [118]. Ezenkiviil, a hagyomanyos Le Fort I tipusi oszteotdmia ¢és a
maxillaris oszteodisztrakcido soran alkalmazott oszteotomia csak egy aspektusban
kiilonbozik: az utdbbindl nincs sziikség a pterigomaxillaris diszjunkcidra a normalis
arcfélen. Ez pedig csak minimalisan befolyasolja a morbiditast. Az a megallapitas tehat
nem allja meg a helyét, hogy a korai maxillaris oszteodisztrakcio teljes mértékben
korrigalja a kozéparc deformitasat, €s mindezt kisebb maxillaris beavatkozéssal teszi,
mint a hagyomanyos Le Fort I tipusu oszteotomia. A korai maxillaris oszteodisztrakcio
a masodlagos maxillaris miitétek mértékét és az avval jardo megterhelést sem csokkenti,
ugyanis nincs kiilonbség a mutéti technikdban, a morbiditdsban, a postoperativ
kellemetlenségekben és a korhdzi tartozkodas idejében, ha a maxillan 3 vagy 6 mm

rotaciot végziink.
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A kongenitalis mikrognatia (HFM spektrum, Treacher-Collins szindroma, Nager
szindroma, Pierre Robin szekvencia, szingndtia) vagy a szerzett mikrognatia (pl.
unilateralis vagy bilateralis allkapocsiziileti ankilozis) beszlkitheti az orofaringealis
teret, ezzel pedig 1égati obstrukciot okozhat, elsésorban fekvé helyzetben [2, 146]. A
gyermekkori 1éguti obstrukcid sebészi kezelésére tobb centrum sikeresen alkalmazta az
oszteodisztrakciot [11, 14, 94, 150]. Azonban minden érintett csecsemd €s gyermek
esetében, akiknél sziikség volt a sebészi beavatkozasra a légati probléma miatt,
bilaterdlis mandibularis oszteodisztrakcié tortént [11, 107], ami 91,3%-ukban
elkeriilhetové tette a tracheostomidt. Unilateralis mandibuléris oszteodisztrakcié csak
feln6tt betegek esetén keriilt alkalmazdsra, obstrukctiés alvasi apnoe szindréma
kezelésére [107]. Tehat a HFM-ben elenyészden ritka csecsemd- vagy gyermekkori
1éguti obstrukciok sebészi kezelésében az oszteodisztrakcidonak nincs jelentds szerepe.

A HFM sebészi kezelésében - még ha az objektiv bizonyitékok hianyoznak is — a korai
oszteodisztrakcio szerepet kapott. Ismert és elfogadott tény, hogy a beteg ndvekedése
soran az arc-aszimmetria visszatérhet, és az eljardst meg kell ismételni. Az arc-
aszimmetrianak az a mértéke, ami a szabad szem szamara mar észreveheto
(kozépvonalbeli eltérések és az okkluzids sik ferdesége) kb. 4° [1, 109]. 4°-nal nagyobb
mértékll relapszus hozzavetdlegesen 2 évvel a disztrakcids eljaras utan jelenik meg [7,
40, 85]. Ha ezeket dsszevetjiik, akkor az a kissé meghokkentd kép tarul elénk, hogy
HFM esetén az arc szimmetridjanak fenntartdsa az oszteodisztrakcio segitségével, két
évente Ujboli beavatkozast igényel a szerzett mandibularis méretndvekedés elvesztése
miatt. Ha a klinikai gyakorlatban hasznaljak az oszteodisztrakciot a HFM korai
kezelésében, akkor a betegeket illetve torvényes képviseldiket fel kell vilagositani arrdl,
hogy a korai miitétet tovabbi oszteodisztrakcids eljarasok fogjak kovetni a novekedés
befejeztéig (,,j0j0” disztrakcid), és nagy valoszinliséggel azutdin még egy defintitiv

szekunder sebészi korrekciora is sziikség lesz.
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6. KOVETKEZTETESEK

1. Az Gjonnan kidolgozott €s leirt maxillofacialis analitikai mddszer alkalmas volt arra,
hogy az orr szimmetriajat objektivan jellemezze, mind az intranazalis paraméterekkel,
mind az extranazalis paraméterekkel, melyek az orrnak az arc egészében valod
szimmetrikus elhelyezkedését értékelték. Ennek a digitédlis, indirekt antropometriai
orranalizisnek klinikai alkalmazhatosagat és megbizhatosagat az intra-observer és inter-
observer megbizhatdésag vizsgalatdval hatdroztuk meg. Az intraclass korrelacios
koefficienst hasznaltuk a statisztikai vizsgalat sordn, ami statisztikailag szignifikans
korrelaciot mutatott mindkét esetben. Ezek szerint ez az antropometriai mérési modszer
alkalmas arra, hogy utankdvetésés vizsgalatokhoz, vagy kiilonbozé sebészek és
centrumok beteganyagénak illetve eredményeiknek Osszehasonlitdsara hasznaljuk. Bar
az analizis az archasadékokhoz tarsuld orrdeformitisok leirasara sziiletett, megfeleld
modositasokkal az orrot érintd egyéb (esztétikai, rekonstrukcids) sebészi technikak
értékelését és 0sszehasonlitasat is eldsegitheti.

2. A kérddives vizsgalat egyértelmiien ¢és hatdrozottan megmutatta, hogy az
ajakhasadékokhoz tarsuld orrdeformitdsnak melyek azok az aspektusai, amiket a
megfigyeldk klinikailag legfontosabbnak tartanak. Ezek koziil magasan kiemelkedik az,
hogy az egy- és kétoldali orrdeformitas megitélésénél egyarant az extranazalis
szimmetria a dont6. Mivel a statisztikai analizis mind az intra-observer, mind az inter-
observer megbizhatdsdgot megfelelonek taldlta, ez a vizsgdlat sebészeti irdnyelvként
szolgalhat, hogy az orrdeformitas mely jellemzdinek korrekcidja elsddleges.

3. A egyszeri, korai oszteodisztrakciot a klinikai gyakorlatban mar 20 éve alkalmazzak a
HFM kezelésére, gyakran mar csecsemd korban. Ezen eljaras a hatékonysagat eddig
hitelt érdemlé modon nem bizonyitottdk. Nem késziiltek multi-centrikus, randomizalt,
kontrollalt vizsgalatok. Az eddigi utankdvetéses vizsgalatok modszertana alkalmatlan
volt e sebészi technika objektiv értékelésére, elsésorban azért, mert a betegeket nem
kovették a posztnatalis novekedés végéig, a szkeletdlis érés idejéig. A patologia
sulyossaga, a beteganyag sajatossagai (csecsemok, novekedésben 1évd gyermekek) és a
beavatkozds invazivitasa nem 4ll aranyban a jelenleg elérhetd klinikai bizonyitékok
alacsony szintjével és kérdésességével. A HFM korai kezelésében az oszteodisztrakcio

alkalmazésa tudomanyosan nem megalapozott, ez a sebészi technika keriilendd.
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7. OSSZEFOGLALAS

A kongenitalis arcdeformitdsok sebészi kezelésének feleldssége, hogy fejlodési
folyamatba avatkozunk bele, és a tényleges eredmény csak a posztnatilis novekedés
befejeztével mutatkozik. Ezért fontos, hogy a sebészi technikakat, és azok eredményeit
objektivan tudjuk értékelni, Osszehasonlitani. A dolgozatban a két leggyakoribb
kraniofacidlis malformaci6, az ajak- és szajpadhasadék, illetve a HFM sebészi
kezelésének objektiv értékelési modszereit mutatom be.

Egy atfogo, klinikailag relevans analizist dolgoztunk ki az orr szimmetridjanak digitalis,
indirekt antropometriai vizsgdlatara. Az analizist kiterjesztettik az orr intrinzik,
intranazalis-, és extranazalis szimmetridjara is, mely alatt az orr szimmetrikus
elhelyezkedését értettilk az arc egészében. Az irodalombol ismert antropometriai
elemekre épitve, olyan modszertant alakitottunk ki, ami kikiiszoboli a térben €s idoben
elvalasztott beteganyag 0sszehasonlitasakor jelentkezé megfigyelési hibakat. A modszer
klinikai alkalmazhatdsagat és megbizhatosagat statisztikailag alatdmasztottuk.

Az objektiv analizis lehetdséget adott arra, hogy az ajakhasadékhoz tarsuld
orrdeformitds aspektusainak klinikai relevanciajat, illetve az egyes részleteknek az
esztétikai eredmény megitélésében betdltott szerepét meghatarozzuk. A legkritikusabb,
de nem szakértd személyek korében kérddives felmérést végeztiink, ami azt mutatta,
hogy az unilaterdlis és a bilateralis orrdeformitds megitélésénél is az extranazalis
szimmetria a dont6. Az orr intranazalis aszimmetridja, foként az orrlyukak eltérései
masodlagosak az esztétikai megitélés sordn. A statisztikai analizis ezt a vizsgalati
modszert is megbizhatonak taldlta, igy ez a vizsgalat iranyelvként szolgalhat a
sebészeknek az orrdeformités korrekciojaban.

A korai oszteodisztrakciot a klinikai gyakorlatban 20 éve alkalmazzak a HFM
kezelésére, de az utankOvetéses vizsgalatok ellentmondéasos eredményeket hoztak.
Ennek a sebészi technikédnak objektiv értékelésére a tényekre alapuld orvoslds magas
szintll formajat vettiik igénybe. Az 1992 és 2008 kozotti relevans orvosi irodalom
attekintésével Osszefoglaltuk a hosszitava utankovetéses vizsgéalatok eredményeit.
Megallapitottuk, hogy ezen eljards hatékonysagat eddig hitelt érdemlé moédon nem
bizonyitottak. Az utankovetéses vizsgalatok modszertana is alkalmatlan volt e technika
objektiv értékelésére, elsOsorban azért, mert a betegeket nem kovették a szkeletalis érés
végéig. A HFM korai kezelésében az oszteodisztrakcid alkalmazédsa tudomanyosan nem
megalapozott, ez a sebészi technika keriilendd. Ha a klinikumban mégis hasznaljak az
eljarast, akkor eldre jelezni kell, hogy a korai miitétet tovabbi sebészi eljarasok fogjak

kovetni, a posztnatalis fejlodés befejeztéig.
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8. SUMMARY

Treatment of congenital facial deformity means influencing the growth pattern and final
results can be only seen after growth cessation, years after the defintive surgical
procedures. Thus, it is essential to apply reliable surgical procedures, which proved to
be successful. We have set up our investigations to objectively analyze the long-term
surgical results in the most frequent craniofacial malformations, cleft lip and palate and
hemifacial microsomia.

A new comprehensive nasal analysis method was developed, by which nasal symmetry
Is evaluated investigating both intranasal features and position of the nose within the
facial structures. Statistical analysis proved that this indirect anthropometric
measurement instrument is appropriate for comparing results of different surgical
techniques.

Our panel study showed a relatively clear picture on what cleft-parents find most
disturbing in a cleft nose. The assessment showed that the most important deformity is
the asymmetric position of the nose in the face, most probably because of the
conspicuous nature of this deformity. Differences in width, angulations or form of the
nostrils do not seem to bother parents so much. Since the statistical analysis showed a
good intraobserver and interobserver reliability, this evaluation can be considered as an
acceptable guide for surgeons to show in which fields they have to improve.

Since 1992, single-stage, early distraction osteogenesis has been advocated as an
effective and safe technique for increasing ramus height and mandibular body length in
young patients with hemifacial microsomia. However, long-term results are
controversial. A systematic review of the medical databases and the relevant scientific
literature published between 1992 and 2008 was performed to find evidence on the
efficacy of this surgical procedure. There have been no randomized controlled trials
performed on the efficacy of single-stage early distraction osteogenesis in HFM
patients. Furthermore, there has been no standardization of the evaluation methods used
for long-term follow-up studies, and no objective studies have been published on
stability after growth cessation. We conclude that there is no convincing evidence
supporting the efficacy of early mandibular distraction osteogenesis in HFM patients.
Patients need be informed that more distraction procedures or distraction followed by
definitive secondary surgery at maturity most likely will be required.
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- Patonay, L, Nagy, K: - A temporomandibularis iziilet arthroszkopos anatdémiaja,
Magyar Fogorvos, 1996. V. évfolyam, 2. szam, 4-11(Arthroscopic anatomy of the

temporomandibular joint) IF: -

- Téth, M, Nagy, K: - A dobiireg endoszkopos anatomidja, Orvosi Hetilap, 1998. jul 12.,
139. évfolyam, 28. szam, 1693-1696 (Endoscopic anatomy of the tympanic cavity) IF: -
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11. KOSZONETNYILVANITAS

Egy PhD dolgozat megirasa hosszu 1d6, de még hosszabb az az ut, ami a dolgozat
megirasahoz vezet. Ezt az utat egyediil senki nem tudja végigjarni. Talan az egyik
legfontosabb tanulsaga az én utamnak, hogy az embernek mindig segitségre, segitokre
van sziiksége. Ezért most kovetkezzen az a — biztosan hidnyos — felsorolds, amiben
megkisérelem megkoszonni a segitségét mindazoknak, akik elvezettek ide, és
megfogalmazni azt, hogy mivel és miben segitettek.

Els6sorban k&szondm sziileimnek, hogy mindig, minden koriilmények kozott
tdmogattak és biztositottak, hogy végigjarhassam azt az utat, amit 14 éves korom oOta
terveztem. Abban a szerencsés helyzetben vagyok, hogy nem csak emberi, hanem
szakmai értékrendet is tanulhattam téliik. Az, hogy eljutottam oda, ahova indultam,
elsésorban az ¢ érdemiik.

Nagyon sok halaval és koszonettel tartozom Dr. Patonay Lajosnak, aki tanarként,
kollégaként és baratként mindig és mindenben segitségemre volt. Az elmult kézel hisz
¢év alatt nagyon sok kozos munkat végeztiink el, ami nekem mind-mind haszosnak
bizonyult.

Koszonettel tartozom témavezetdmnek, Dr. Varga Gabornak, az MTA doktoranak, az
Oralbiologiai Tanszék vezetdjének, akitél mind szakmai, mind emberi vonatkozasban
sok Onzetlen segitséget kaptam. Nélkiile nem sziilethetett volna meg ez a dolgozat.
Koszonetet kell mondanom Dr. Maurice Y. Mommaerts professzor Urnak, a Briisszeli
Szabadegyetemen (VUB) miikodé Arc- és Allcsontsebészeti Klinika vezetdjének, aki
szakmai ¢és tudomanyos ismereteit atadta, és a klinikai tudomanyos munkamat
iranyitotta. Az 6 tudasa, tapasztalata, elkotelezettsége és szakmai kapcsolatrendszere
adta meg azt a lehetdséget, hogy elsajatithassam a szamomra oly fontos cranio-maxillo-
facialis sebészi ismereteket.

Halas vagyok Tulassay Tivadar professzor urnak, a Semmelweis Egyetem rektoranak és
az I. Gyermekgyogyaszati Klinika igazgatdjanak, valamint Verebély Tibor professzor
urnak a Sebészeti Osztaly vezetdjének, hogy olyan lehetdséget biztositottak szdmomra,
ami kevés embernek adatik meg, féleg Magyarorszagon. Koszondm, hogy a bizalmukba
fogadtak.

Koszondm a SE 1. sz. Gyermekgyogyaszati Klinika minden orvosanak, névérének,
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mitésndjének €s munkatarsanak, kiillondsen Dr. Kalméan Attilanak, Dr. Kiss Imrének,
Dr. Vords Péternek, Dr. Mattyus Istvannak, Dr. Szentirmai Csabdnak és Margo
fondvérnek, hogy munkajukkal Iehetové teszik, hogy ellathasam az ajak- ¢&s
szajpadhasadékos gyermekeket.

Koszonettel tartozom a magyar arc-, allcsont- és szdjsebészeknek, de kiillondsen Szabd
Gyorgy professzor urnak. Nagymértékben motivalt a tanulmanyaim soran és kiilonféle
formaban kapcsolodott mar hozza a szakmai munkdm és eldmenetelem. Mindig
megbecsiilést, segitOkészséget, timogatast kaptam tdle.

Koszonetet mondok a csaladomnak, kiilonosen nagysziileimnek, keresztsziileimnek és a
hugomnak, hogy olyan kornyezetben ndhettem fel, ahol megtanultam: az igazi érték a
becsiiletes munka és a munka becsiilete. Sokat tanultam toliik arrdl, hogyan lehet
megtartani az erkolcsi értékrendet az élet legnehezebb pillanataiban is.

Halaval gondolok az Alkalmazott és Klinikai Anatomiai Laboratériumban eltoltott
idére, ahol egyiitt dolgoztam Dr. Reisch Roberttel, Dr. Toth Miklossal és Dr. Benis
Szabolccsal, akik mindannyian, sok éven at, segitettek az eldrejutdsomban. Az a
tudomanyos munka, ami ennek a dolgozatnak a megirdsdhoz vezetett, veliik kezd6dott.
Ugyanigy, halaval gondolok az Oralbiologiai Tanszéken eltoltott évekre, és
koszonetemet fejezem ki Dr. Racz Gabornak, Dr. Szlavik Vandanak, Dr. Burghardt
Beanak, és Lianak, hogy segitették a munkamat.

Nem felejthetem el azokat a barataimat és most mar orvoskollégdimat sem, Dr. Tory
Kalmant és Dr. Murber Akost, akikkel egyiitt tanultunk a Piarista Gimnaziumban, a
Semmelweis Egyetemen ¢€s a Doktori Iskolaban. Az utunk, a hitlink és a munkank most
mar 23 éve kozos.

Halaval tartozom a legjobb barataimnak Dedk Szabolcsnak, Dr. Kadar Kristofnak és Dr.
Pokreisz Péternek. Ott voltak mellettem és segitettek mindig, amikor sziikségem volt ra.
Végiil, de egyaltalan nem utolsdsorban koszonet illeti a feleségemet és gyerekeimet,
hogy nyugodt, biztos csalddi hatteret biztositanak nekem, ami nélkiill nem tudnék
dolgozni. Ennek a dolgozatnak nem célja, de nem is alkalmas arra, hogy kifejezhessem
feleségemnek a halamat és megbecsiilésemet. Az azonban ide tartozik, hogy bar az
eredmények — akar sebészi, akar tudomanyos téren — az én sikereimnek tlinnek, ezek
pontosan ugyanolyan mértékben az ¢ aktiv munkdgjat is tikkrozik. Mindig mellettem

all(t). O adta a szarnyakat. Kszonom.

112



