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BEVEZETES

1. Archasadékok

Az archasadékok lényege az 0jsziilott arcanak minden rétegén athatolo, a
fels6 ajakpirnal kezd6do és a homlok felé iranyuld, valtozo alaku, szélességii
és kiterjedésii rendellenes nyilas, mely kiviilr6l kozvetlenill a szajliregbe
vezet. Az ajak- és szajpadhasadékok gyakorisdga 1/500-700. A vilagon 0,5
és 2,2%o kozott mozog az archasadékosok incidencidja, gyakorisaga rasszok
szerint valtozik. A magyarorszagi incidencia: 2.02%.. Az archasadékok
el6fordulhatnak  6nalld  ajakhasadékként, ajak ¢és szajpadhasadék
kombinacidjaként, vagy Onallo szajpadhasadékként, illetve szajpad-
elégtelenségként. A szajpadhasadéknak rejtett formai is vannak, mint pl. a
szubmukozus szajpadhasadék. A betegek mintegy 15-20 %-aban tarsul a
hasadék valamilyen egyéb malformacioval. Az arc mas részein is
eléfordulhatnak hasadékok, mint példaul a szem, a fiil, az orr, az orca és a
homlok teriiletén. Az archasadékok kialakulasaban koérnyezeti tényezok és
genetikai faktorok egyarant szerepet jatszhatnak és jatszanak is. Az izolalt
archasadékok, akar ajak-, akar szajpadhasadékrol van szo, leggyakrabban a
genetikai és kornyezeti tényezok kombinaciojaként jonnek létre, tehat egy
genetikailag fogékony egyént valamilyen karositdo kornyezeti hatas ér, és ez
vezet a hasadék kialakulasahoz.

2. Az ajakhasadékhoz tarsulé orrdeformitas objektiv vizsgalata

Nincs egyetértés abban, hogy az orrdefomitisok sebészi kezelésének
esztétikai eredményét milyen egységes modszer szerint lehet kiértékelni. Ez
pedig azt eredményezi, hogy tobb centrum eredményeinek Osszehasonlita-
sabol szarmazo, egységes értékelés nehézkes.

2.1. Antropometriai analizisek

A hasadékos orrdeformitas elemzésének tobb moddszerét irtak le, ilyen a
direkt vagy indirekt antropometriai analizis, a kérddives értékelés, az egy-,
két- vagy haromdimenzids szamitégépes analizis. A direkt antropometriai
analizis soran a vizsgalando személy arcan kijel6lt pontok illetve anatomiai
struktirak paramétereit (vertikalis €s horizontalis tavolsagok, szogek)
kozvetleniil, a beteg jelenlétében mérik meg. Bar a direkt antropometriai
vizsgalatok pontos és alapos vizsgalati eljarasok, nehéz megismételni Sket,
féleg, ha nagyszamu betegnél kell ezt megtenni. Ezenkiviil, gyakorlatilag
lehetetlen tobb centrum eredményeinek Osszehasonlitisa, mivel a mérést




végzO személyzet illetve infrastruktura és/vagy a betegek szallitasa
megoldhatalan a valé életben. Az indirekt antropometria vagy
“fotogrammometria”, mikor az antropometriai mérések nem kozvetleniil a
beteg arcan, hanem a betegrél késziilt fényképen torténnek, kikiiszoboli
ezeket a problémakat. Az ajakhasadékhoz tarsuld orrdeformitas mitéti
korrekcidjanak hosszii tavi eredményességét leggyakrabban indirekt
antropometriai modszerekkel vizsgaljak. Az ajakhasadékhoz tarsulo
orrdeformitas antropometriai analizisére gyakran veszik igénybe kifinomult
szamitogépes szoftverek és digitalis analitikai modszerek segitségét is. Ezek
draga hardveres és szoftveres hatteret igényelnek. Emiatt ezen modszerek
egy adott centrumon kiviili alkalmazasa gyakorlatilag lehetetlen.

2.2. Kérddivek

Ha sok paramétert kell megvizsgalni egy teljes analizishez, kdnnyen
felmeriil a kérdés, melyik paramétert milyen sullyal kell szamitasba venni.
Ezért 1ényeges kérdés, hogy a sebészek nézdpontjabol végzett vizsgalatok a
laikusoknak, az archasadékos betegek sziileinek (a legkritikusabb értékeldk)
is értékelhetd valaszt adnak-e. A kérddivekre alapuld felmérések azonban
eddig csak a sebészek, fogszabalyzok, illetve a szakszemélyzet (ndvérek,
logopédusok, dietetikusok) szubjektiv értékelését vizsgaltak. Ok viszont nem
mentesek az eloképzettségiikbol, tapasztalatukbol, és a betegek szakmai
megitélésébol fakadd megfigyelési hibaktol (observational bias).

3. Hemifacialis mikroszémia

3.1. Altalanos jellemzdk

A hemifacialis mikroszomiaval (HFM) sziiletett gyermekek érintett arcfele
kisebb és fejlodésében elmaradott. A leggyakrabban érintett rész altalaban a
fiil és az allkapocs, de a szem és a nyak is érintett lehet. Gyakran az
egyébként normalis kiilsejii fiil elott kis borfiiggelékeket (skin tags)
figyelhetiink meg. A HFM az arcot érintd masodik leggyakoribb fejlédési
rendellenesség, az ajak-, és a szajpadhasadék utan. El6fordulasi gyakorisaga
1/3500-6000. Az elvaltozas az esetek 10%-aban kétoldali.

3.2. A HFM klinikai osztalyozdsa

A HFM Kklinikai jellemzésére tobbféle osztalyozasi rendszert dolgoztak ki,
mint a SAT (Skeletal, Auricular and Soft tissue,), OMENS (Orbit, Mandible,
Ear, Facial nerve, Soft tissue), OMENS-Plus (az extra-kraniofacialis
anomalidkat is figyelembe vevd) osztalyozasi rendszer. A sebészeti
szempontbol legpraktikusabb, a kezelési terv felallitasahoz kitinéen
alkalmas rendszer a Pruzansky-Kaban-féle tipusba sorolas.

1 tipus: Az allkapocs és az allkapocsiziilet minden anatémiai Osszetevdje
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kifejlodott és alakja normalis, de az ellenkezé oldalhoz képest, valtozo
mértékben hipoplasztikus.

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

1I.B tipus: A ramus mandibulae hipoplasztikus, és jelentés alaki és helyzeti
eltérést mutat, a normalishoz képest medialisan és antero-inferior iranyban
elmozdulva talalhaté. A halantékcsonttal nem érintkezik, nem alakul ki
artikulacid. 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 csdkevényes allkapcson. Jelentds szajnyitasi korlatozottsag jellemzi.
3.3. Az oszteodisztrakcid szerepe a HFM kezelésében

Tobb  kraniofacialis sebészeti centrum szerint az oszteodisztrakcio
hatékonyan és biztonsagosan alkalmazhat6 eljaras. Segitségével hemifacialis
mikroszémiaval rendelkezd gyermekeknél mind a mandibula ramusanak
magassaga, mind a mandibula testének hossza ndvelhetd. 1995 ota az
oszteodisztrakciot rutinszeriien alkalmazzak kraniofacialis deformitasok
kezelésére. Nemcsak felndttek, hanem a szkeletalis ndvekedésiiket még be
nem fejezett gyermekek esetében is teret nyert az oszteodisztrakcios
eljarasok alkalmazasa, annak reményében, hogy az a csontszovetek mellett a

crcr

sebészi technikakat és oszteodisztrakcios késziilékeket fejlesztettek ki és
alkalmaznak. Az utobbi évek utankdvetéses vizsgalatai azt mutattak, hogy a
korai, a maradéfogazat kialakulasanak ideje el6tti disztrakcid sok esetben
nem hoz kielégitd eredményt, és kiillonb6zé mértékl relapszus johet 1étre,
akar a kezdeti szkeletalis deformitas teljes jboli megjelenésével. Nemcsak a
eltlinhet, és a mitéti technikdkhoz kapcsolddd, a lagyrészeket érintd
szovédmények (gyulladas, hegesedés) is szinezhetik a klinikai képet.

3.4. A hemifacialis microsomia sebészi kezelésének objektiv vizsgalata — az
Evidence Based Medicine segitségével

AZ EBM a legjobb adatok tudatos, nyilt alkalmazasa konkrét klinikai
helyzetben. A kiilonb6z6 tipust klinikai vizsgalatokat az EBM modszertana
megbizhatosaguk alapjan meghatarozott hierarchidba rendezi. A sebészi
irodalomban a legtobb eredeti kozlemény egyszeri esetbemutatds (case
study), vagy eset-sorozat (case series), azaz nem prospektiv, randomizalt
vizsgalatok eredményeit tartalmazza. A kiilonb6z6 6sszefoglalok pedig nem
szisztematikus Osszefoglalok (systematic review), hanem a szakteriilet egy-
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egy neves képviseldjének attekintését tartalmazzak (expert opinion). Nagyon
gyakran eléfordul, hogy egy adott klinikai kérdésre, problémara nincs RCT-
bél szarmazo6 valasz. Ennek ellenére ezeken az orvosi teriileteken is lehet
bizonyitékokon alapuld gyakorlatot folytatni. A definicié értelmében ugyanis
az EBM a [étez6 legjobb informacié alkalmazasat jelenti, - azaz a
rendelkezésre allo legmagasabb szintii bizonyiték megkeresését. A komplex
kongenitalis kraniofacialis malformaciok sebészi korrekcidja ugyanigy
kielégité klinikai bizonyitékokon kell, hogy alapuljon, még akkor is, ha a
kezelés biztonsagos, egyszerii, hatékony és csokkenti a morbiditast. Ez
kiilondsen igaz akkor, ha a kezelést gyermekeken, esetleg csecsemdkon
alkalmazzak. 2002-ben megjelent egy Osszefoglaldé tanulmany, amelyik a
hemifacialis mikroszomia kezelésében alkalmazott oszteodisztrakcios
kezelések eredményességét elemezte. Ez a tanulmany azt javasolta, hogy
HFM esetén a korai oszteodisztrakcidt kovetd novekedési potencial objektiv
vizsgalatdhoz, és az eljards hatékonysaganak bizonyitasahoz prospektiv
vizsgalatokat kellene végezni. Ezekbe a vizsgalatokba megfelelé szamu és
azonos patologiaji  beteget kell bevonni, akik hasonlé kezelésben
részesiiltek, az utdnkovetési idének legalabb a ndvekedés befejeztéig kell
tartania, valamint a klinikai vizsgalatokhoz standard vizsgalati modszereket
kell alkalmazni. Ilyen elemzések, utdnkovetéses vizsgalatok nem késziiltek
napjainkig sem.

CELKITUZESEK
Céljaink az alabbiak voltak:

Egy atfogo, klinikailag relevans elemzd modszer kidolgozasa, 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 értjiik az arc egészében, illetve az
arc tobbi struktirajahoz képest. Az analizis célja az volt, hogy lehetévé tegye
a megbizhatd, megismételhetd, helytdl ¢és idot6l fiiggetlen, objektiv
vizsgalatokat, és igy biztositsa tobb sebészeti centrum beteganyaganak,
illetve kiilonb6zo sebészi technikaknak vagy sebészek eredményeinek
szisztematikus 0sszehasonlitasat (multi-centre study).

Az antropometriai vizsgalatok gyakori jellemz6je, hogy bar alaposan,
részletesen és igen objektiven mérnek kiilonbozo (gyakran igen szamos)
paramétereket, ezek Kklinikai relevanciaja illetve az esztétikai eredmény
megitélésében betoltott szerepiik és sulyuk mégis csekély. Ennek elkeriilése
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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 hemifacialis mikroszomia kezelésében az oszteodisztrakcio
ellentmondasos eredményeket hozott. Ennek az 10 sebészi technikanak
objektiv értékelésére a bizonyitékokon alapuldé orvoslas (evidence based
medicine) legmagasabb szintii formajat vettilk igénybe. Az 1992 és 2008
kozotti, a témaban megjelent, relevans orvosi irodalom attekintésével
(systematic review) Osszefoglaltuk a hosszatava utankovetéses vizsgalatok
eredményeit. A fenti klinikai vizsgalatok elemzésében els6sorban arra
fektettik a hangsulyt, hogy megallapitsuk, HFM esetében a mandibula
méreteinek névekedése mennyire tekintheté allandonak hossza tavon akkor,
ha az oszteodisztrakcio a szkeletalis érettség ideje eldtt keriilt alkalmazasra.

MODSZEREK
1. Az ajakhasadékhoz tarsul6 orrdeformitas analizise
Az antropometriai vizsgalatok pontossiga megegyezik, ha kdzvetlenill az
arcon (direct anthropometry) vagy fényképeken végezziikk a méréseket
(indirect anthropometry vagy “photogrammetry”). Nem konnyti a tavolsagok
és foleg a szogek pontos mérése a fényképeken, és még ennél is nehezebb
ezek objektiv Osszehasonlitdsa. Ezt a megfigyelési hibat (observation bias)
ugy lehet kikiiszobdlni, hogy a fényképeken tortént elsdédleges mérésekbol
dimenzio6 nélkiili aranyparokat allitunk fel.
1.1. Antropometriai pontok, segédparaméterek és referenciavonalak
Az orranalizis elsédleges pontjainak az arc és az orr jol ismert
antropometriai pontjait valasztottuk, amiket kordbban mar az arc klinikai
elemzéséhez tobben alkalmaztak. A bal és jobb oldali pupilla inferior pontok
(Pu; és Puj) a puplillak korvonalanak legalsd pontjai. Tovabbi elsddleges
antropometriai pontnak jeloltik ki a kovetkezd pontokat: jobb és bal
endocanthion (En, és Eny;;), jobb és bal pronasale (Pn, és Pny;), jobb és bal
alare (Al; és Aly;), jobb és bal subalare (Sa, és Saj), jobb és bal nostril tip
(Nt, és Nt,), jobb és bal nostril base (Nb, és Nby), jobb és bal nostril mediale
(Nm, és Nmy;) és jobb és bal nostril laterale (NIr és NIll). Az elsddleges
antropometriai pontokat felhasznalva, antropometriai segédparamétereket
(referenciavonalakat, pontokat, tengelyeket és szogeket) szerkesztettiink.
Ilyen az analizis horizontalis referenciavonala, a bipupillaris vonal, amit a
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pupilla inferior (Pu) pontok &sszekotésével hoztunk létre, és a fiiggdleges
referenciavonal, az arc kdzépvonala, amit Ggy hataroztunk meg, mint a
bipupillaris vonalra mer6leges vonal, az endocanthion pontok kozotti
tavolsag felez0 merdlegese. Tovabbi segédparaméterek: Pn,-Pn; vonal,
szerkesztett pronasale (PnC), En-En; vonal, Al,-Al; vonal, Sa-Sa, vonal,
Nm,-Nm; vonal, és a nostril négyszogek. Ezeket az elsddleges
segédparamétereket (amiket tényleges antropometriai pontok segitségével
alkottunk) felhasznalva wjabb, masodlagos antropometriai paramétereket
alkottunk. Ezek a kovetkezOk wvoltak: a PnC-Nm,Nm}-Sa,Sa; vonal (a
kolumella tengelye), a jobb és bal orrlyuk hosszanti tengelye, az Nt,-Nm,-
Nb,-NI, teriilet, és a Nt;-Nm;-Nb;-N], teriilet.

1.2. Antropometriai mérések és aranyparok

Minden mérés a vizszintes vagy a fiiggéleges referenciavonal
felhasznalasaval tortént.

- vertikalis mérések: orrcsucs projekcid, orrlyuk magassag, orrlyukak
legfelsd pontjanak tavolsaga a bipupillaris vonaltol

- horizontalis mérések: az endocanthion pontok tavolsaga, az orrcstcsot
meghatarozé pontok tavolsaga (ha abbol kettd volt), az orrlyuk szélessége, a
midalaris tavolsag, az orr teljes szélessége, az orralap szélessége, és az alare
pontok endocanthion vonalaktol mért tavolsaga

.....

orrlyukak angulacidja

Az orr intrinzik, intranazalis szimmetriajanak meghatarozasahoz a kovetkez6
aranyparokat vettiik igénybe: az orr magassaganak €s szélességének aranya,
a midalaris tavolsagok aranya, az orrlyukak magassaganak aranya, az
orrlyukak szélességének aranya, az orralap és az orr teljes szélességének
aranya, az orrlyukak hossztengelye és az arc kzépvonala altal bezart szogek
aranya ¢és az orrlyukak aszimmetriajanak aranya.

Az orr az arc egészében elfoglalt helyzetének, extranazalis szimmetriajanak
meghatarozasahoz a kovetkezd aranyparokat vettiik igénybe: az alare pontok
és az endocanthion vonalak kdzotti tavolsagok aranya, - a jobb és bal orrlyuk
legfels6 pontjanak és a bipupillaris vonal kdzotti tavolsagok aranya

az endocanthion pontok tavolsdganak és az orr teljes szélességének aranya.
1.3. A mérések megbizhatdsaga

Az elébbiekben leirt modszer szerint analizaltuk két archasadék-sebészeti
kétoldali ajakhasadék miatt operaltak. Az egyik csoportban olyan betegek
voltak, akiknél az ajakhasadék zarasakor nem tortént primér orrplasztika
(Prof. Perko anyaga Ziirichbdl), a masik csoportban 1év6 betegeknél az
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ajakhasadék zarasakor primér orrplasztika is tortént (Prof. Mommaerts
anyaga Brugge-bdl). A moddszer mérési hibajat intra-observer és inter-
observer megbizhatésag szempontjabol vizsgaltuk. Vizsgalatunkban az
intraclass korrelacios koefficiens-t alkalmaztuk az intra-observer és inter-
observer megbizhatdsag ellenérzésére, mivel ennél nem jelentkezik a
kisszamu minta hibaja, mint a Pearson-féle korrelacios koefficiensnél, ami
hajlamos a valddi korrelacié tilbecslésére.
2. Klinikai relevancia meghatarozasa — kérdéives vizsgalat
2.1. A kérddiv kialakitasa
Az ajakhasadékhoz tarsuld orrdeformitast leginkabb jellemz6 10 aspektusrol,
egyenként, stilizalt rajz késziilt, amikhez magyarazatot fiiztiink és A-tol J-ig
bejeldltiink. Az orrdeformitast jellemzo sajatsagokat a kidolgozott orranalizis
szerint mért aranyparokhoz tarsitottuk. A kérddivet unilateralis és bilateralis
ajakhasadékkal sziiletett gyermek sziileinek kiildtiikk ki (“cleft parents”). A
sziiloket arra kértiik, hogy rangsoroljak a fent megnevezett 10 jellemzo
sajatsagot aszerint, hogy szamukra mennyire dontéen hatarozza meg az az
orrdeformitast (esztétikailag mennyire zavard). Arra kértiik oket, hogy 1-es
szammal jeloljék a leginkabb, és 10-es szammal a legkevésbé zavaro
sajatsagot. 2 honappal késobb Ttjra elkiildtik ugyanezt a kérdbivet
ugyanazon sziiloknek.
2.2. Kiértékelés
A visszaérkezett kérd6ivek rangsorolasat tablazatokban 6sszegeztiik — kiilon
az unilateralis, kiilon a bilateralis ajakhasadékos gyermekek sziileinek
értékelését. Ezutan az egyes sajatsagok “helyezésének” értékeit dsszeadtuk,
és igy egy Osszesitett rangsort alkottunk. Ezt az értékelést és Osszesitett
rangsorolast elvégeztiilk mindkét kérddiv esetében.
2.3. MegbizhatOsagi teszt
Az intra-observer és inter-observer megbizhatdosag meghatarozasahoz az
intraclass korrelacios koefficienst hasznaltuk, aminél nem jelentkezik a
kisszamu minta hibaja, mint a Pearson-féle korrelacios koefficiens esetében.
3. A hemifacialis microsomia kezelésének analizise
3.1. Keresési stratégia
A relevans publikacidkat a kovetkez6 elektronikus adatbazisokban kerestiik:

PubMED (1992 ¢és 2008 augusztusa kozott)

Cochrane (1992 és 2008 augusztusa kdzott)

MEDLINE (1992 ¢és 2008 augusztusa kozott)
A keresési mod és a vizsgalt adatbazisok kivalasztisa az egészségiigyi
tudomanyokban jartas, tapasztalt konyvtaros segitségével tortént.
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A végill kivalasztott keresési szekvencia a  kovetkezd  volt:
((((("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])).

3.2. Kivalasztasi kritériumok

Prospektiv és retrospektiv csoportos vizsgalatokat vettink be a
vizsgalatunkba. Azokat a publikacidkat vizsgaltuk, ahol az egyszeri, korai,
egyoldali disztrakcids oszteogenezist a szkeltalis maturacio el6tti idében
alkalmaztak a mandibula korrekciojara hemifacialis mikroszémiaval
rendelkezd betegeknél, és az utankdvetés ideje hosszabb volt, mint az aktiv
oszteodisztrakcios (nyUjtasi) szakasz. Nem zartunk ki publikaciokat a
kozlemény eredeti nyelve miatt.

3.3. Adatnyerési eljaras

A kivalasztott publikaciok tovabbi elemzése két fiiggetlen vizsgalo altal
tortént, és 6k a vizsgalati eljaras végén egyeztettek. Eldszor a kivalasztott
publikaciok absztraktjait végigolvastuk, az adott vizsgalatban szerepld
betegek szamanak figyelembevétele nélkiill. Kétoldali kraniofacialis
deformitassal rendelkez6 betegeket (nincs aszimmetria) és esetismertetéseket
kizartunk a vizsgalatbol. Azokat a publikacidkat, amelyek az absztraktok
elemzése alapjan megfeleltek a kritériumoknak, vagy amelyeknél az
absztrakt nem adott elég tampontot a teljes értékeléshez, teljes szoveges
formajukban megszereztiik. Ha egy publikacié nem kozolt objektiv adatokat
minden egyes betegrél, akkor csak azokat az egyes betegeket vettiik be a
vizsgalatunkba, akikrdl rendelkeztiink ilyen adatokkal.

EREDMENYEK

1. Az ajakhasadékhoz tarsul6 orrdeformitas analizise
A ziirichi és a brugge-i beteganyagbol is 8-8 esetet valasztottunk ki az
analizis soran. A két minta teljes kor(i elemzése utan az értékeket és az egyes



aranyparokat tablazatban 6sszefoglaltuk.

1.1. Intra-observer megbizhatdsag

Az 1 honapos intervallummal megismételt mérések soran az intra-observer
megbizhatosag statisztikailag szignifikansnak bizonyult (atlag ICC=0,994
p<0,05).

1.2. Inter-observer megbizhatdsag

Az inter-observer megbizhatosdg esetén is statisztikailag szignifikans
Osszefiiggést talaltunk (ICC=0,893 p<0,05).

2. Kérddives vizsgalat

2.1. Az egyoldali archasadékos betegek rangsor-statisztikdja

Az unilateralis ajakhasadékos gyermekek vizsgalata azt mutatta, hogy naluk
a legzavarobb deformitasnak az orr kozépvonalbeli eltéréseit tartjak a
megkérdezettek. Fontos és szembeotld eltérésnek az orrcsucs deformitasa és
az orr magassag és szélesség aranyainak szabalytalansagai bizonyultak még.
Az orrlyukak magassagbeli és formai eltérései bizonyultak a legkevésbé
fontos szempontnak.

2.2. A kétoldali archasadékos betegek rangsor statisztikdja

Bilateralis ajakhasadékos gyermekek esetében a legfontosabb aspektusnak
az extranazalis aszimmetria tlint, ha az orr nem az arc kdzépvonalaban
helyezkedett el, ezt kovette az orrszarnyak aszimmetrikus volta. Kevésbé
fontosnak tekintették az orrlyukak magassagbeli eltéréseit. Legkevésbé
fontosnak az orrlyukak szélesség- és alakbeli eltérései mutatkoztak az orr két
oldalén.

3. Az oszteodisztrakci6 HFM Kkezelésében betoltott szerepének
szisztematikus vizsgalata

13 publikacio felelt meg mindenben a kivalasztasi kritériumoknak. Ezeket a
publikaciokat részletesen attekintettik és a benne felsorolt adatokat
Osszegeztik a kovetkezd szempontok szerint: az utankovetés idejének
hossza, a betegek szama, a betegek kora, a betegek Pruzansky-Kaban féle
tipusa, a vizsgalati modszer és annak esetleges validalasa, valamint a
vizsgalat evidencia szintje, hosszl tavu stabilitas és komplikaciok.

MEGBESZELES
1. Az ajakhasadékhoz tarsulo orrdeformitas analizise
Az ajakhasadékhoz tarsulé orrdeformitas elsé részletes antropometriai
analizise Farkas és Lindsay nevéhez fiiz6dik. Az altaluk ismetetett egyszeri
antropometriai analizis hasznalhatonak bizonyult az orrdeformitas illetve az
azt célzd mitéti beavatkozasok jellemzésére és az eredmények
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Osszehasonlitasara. Ez a vizsgalat jelentds eltéréseket mutatott és féleg
objektivizalt az ajakhasadékhoz tarsul6 orrdeformitas és a normal orr kozott.
Ez az analizis mutatott ra, hogy az ajakhasadékhoz tarsuld orrdeformitas
nem szovethiany és hipoplazia eredménye, hanem azt a normalis méretii és
mindségli orrporcok rendellenes helyzete okozza. Ez a tanulmany tovabbi
antropometriai vizsgalatokat inditott el. Sajnos a szadmos analizis koziil csak
igen kevés bizonyult valoban objektivnak és alkalmasnak arra, hogy tobb
centrum vagy sebész betegenyagat 0ssze lehessen hasonlitani veliik. Tobb
analizis f6 hatranya, hogy az orrforma jellemzésének ¢és a méréseknek
alapjaul a subnasale pont szolgalt. Ennek a pontnak a frontalis vagy
szubmentalis-vertikalis nézetben vald azonositasa azonban nehézkes, és igen
pontatlan.

Az indirekt antropometria vagy “fotogrammometria”, nagyszeriien megfelel
a arc klinikai analizisére. Az ajakhasadékhoz tarsuldé orrdeformitas mitéti
korrekcidjanak hosszli tavii eredményességét ezért sokkal inkabb indirekt
antropometriai modszerekkel vizsgaljak. 1985-ben Pigott megallapitotta,
hogy ha sebészi eredményeket vizsgalunk, akkor sokkal alkalmasabb az
orrot alsé nézetbdl elemezni. Ennek a nézetnek a “basilar view” (,,worm's
eye view”) nevet adta, de ez teljes mértékben megegyezik a mi
vizsgalatunkban alkalmazott szubmentalis-vertikalis nézettel. Egy masik
indirekt antropometriai vizsgalatban mérési értékek aranyait hasznaltak,
hogy két kiilonbozd sebészi technika eredményeit Osszehasonlitsak.
Megallapitottak ugyanis, hogy a fotogrammometria soran nem lehet a
mérések abszolut értékeit figyelembe venni, csak akkor ha minden fénykép
azonos nagyitassal késziilt. A szdgek mérése ¢€s a linearis mérések
aranyainak felallitdsa azonban alkalmas modszer, hiszen ebben az esetben a
nagyitds nem befolyasolja az értékeket. Az indirekt antropometriai
analizisekben a subnasale és pronasale pontokat hasznaltak elsddleges
paraméternek, ami a mérési eredmények pontatlansagat eredményezheti, ez
pedig téves kovetkeztetésekhez vezethet. Maskor a mérések alapjat képezo
horizontalis referenciavonal volt nem megbizhato.

Az altalunk kidolgozott analizis, melynek segitségével az orr-aszimmetria
leirhato, indirekt antropometriara, “fotogrammometriara” épiil. Az indirekt
antropometria f6 elénye, hogy lehetévé teszi eltérd betegcsoportok, illetve
sebészi technikak eredményeinek Osszehasonlitasait — mindezt térben és
idében elkiilonitve. Az indirekt antropometriai vizsgalatot standard médon
készitett fényképeken végeztik, csak szubmentalis-vertikalis nézetbdl
készitett fényképeket hasznaltunk. Az altalunk kidolgozott orranalizisben
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csak régota alkalmazott, altalanosan elfogadott antropometriai pontokat
hasznaltunk, és az Osszes masodlagos antropometriai paramétert ezekre
alapozva hoztuk 1étre. Nem alkalmaztuk azokat az antropometriai pontokat,
amik nem alkalmasak az indirekt analizisekben val6 hasznalatra. Ilyen pl. a
subnasale, ami mégis, meglepé6 moddon, az indirekt antropometriai
analizisekben az egyik leggyakrabban hasznalt pont. Ez a pont azonban a
szubmentalis-vertikalis nézetben késziilt fényképeken igen nehezen és csak
pontatlanul azonosithatd. A masik struktira, aminek hasznalatat
kikiiszoboltiik, a pronasale volt. Az ajakhasadékhoz tarsuld orrdeformitas
egyik gyakori jellemzGéje a kettds orrcstics (double-tip deformity), amikor
nem egy hanem két pronasale azonosithatd. Ilyenkor a hagyomanyos
elemzések, amelyek a pronasale — subnasale vonalat tekintik a kolumella
elemzésiink soran bifid orrcstcsot kellett jellemezniink, egy masodlagos,
virtualis pronasalét hoztunk létre a két 1étez6 pronasale segitségével. A
kolumella tengelyét ennek alkalmazasaval és a subnasale pont figyelmen
kiviil hagyasaval szerkesztettilk meg.

Vizsgalatunkban csak dimenzié nélkiili paramétereket, aranyparokat és
indexeket  alkalmaztunk a  sebészi  technikdk  eredményeinek
Osszehasonlitasara, hogy kiiktassuk a fényképek készitésének, mindségének
és nagyitasanak kiilonbségébdl adodd megfigyel6i hibakat (observation
bias). Ezenkiviil, az orr szimmetriajat nemcsak az orr intrinzik strukturainak
és jellemzoinek figyelembe vételével hataroztuk meg, hanem tekintettel
voltunk az orr extranazalis szimmetridjara is, mely alatt az orr szimmetrikus
elhelyezkedését értettiik az arc egészében, illetve az arc tobbi struktirajahoz
képest. Az orrlyukak formajanak elemzésére kiilon eljarast alkalmaztunk,
mivel ezt tekintik az ajakhasadékhoz tarsulod orrdeformitas legérzékenyebb
indexének .

2. A Kklinikai relevancia megallapitasa - silyozas kérddives felmérés
alapjan

Az archasadékok komplex ellatasat értékeld klinikai vizsgalati modszerek
kozott nagyon ritkan hasznaltak olyat, ahol kérdéivek segitségével,
nagyszamu vizsgalo személy bevonasaval igyekeztek valaszt kapni sebészi
technikak eredményének értékelésére. Ezekben a vizsgalatokban a
betegekrdl késziilt fényképeket és indirekt vizsgalati modszert hasznaltak,
ugyanugy, mint a mi vizsgalatunk soran. Azonban ezek a vizsgalatok az
archasadékos gyermekek ellatdsara specializalodott szakszemélyzet
értékelését tartalmaztak, és a legjobb(szebb) sebészi eredmény kivalasztasat
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céloztak. Ezek az értékelések egyaltalin nem differencidltak az
ajakhasadékhoz tarsulod orrdeformitas egyes jellemzoi kdzott, és nem tettek
kisérletet arra, hogy klinikailag stlyozzak, melyik a legszembeotlbb,
legzavarobb aspektus. Az altalunk felallitott vizsgalat nemcsak ezeknek a
kérdéseknek a megvalaszolasat eredményezte, hanem a valaszokat azoktdl a
laikusoktol kaptuk, akik a legkritikusabban, legkdzelebbrol és leghosszabb
ideig szemlélik az archasadékos gyermekeket, azonban nincs szaktudasuk —
nevezetesen a sziillokt6l (cleft parents). Kérddiviink az ajakhasadékhoz
tarsulé orrdeformitas legjellegzetesebb intranazalis ¢és extranazalis
aspektusait sorolta fel, amik objektivan leirhatok és mérhet6k az elébbiekben
leirt digitalis, indirekt antropometriai analizisiinkkel. Ez a kérdéives
vizsgalat most az egyes jellemzok klinikai sulyat igyekezett meghatarozni. A
vizsgalatunk azt mutatta, hogy mind az uni-, mind a bilateralis ajakhasadék
esetén 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 iizenet, hogy az orr helye az arc
kdzepén van, és az ilyen jellegii eltérés korrekcioja elsédleges szempont kell,
hogy legyen a sebészi korrekciokor. Megjegyzendd, hogy a bilateralis
orrdeformitas esetén az intranazalis szimmetria — a deformitas bilateralis
voltanak koszonhetden — gyakran igen jo. A plasztikai sebészi beavatkozasok
mégis intranazalis aspektusok (a kolumella kiegyenesitése, az orrlyukak
formajanak anatomikusabba tétele, az orr projekcidjanak ndvelése és
szélességének csokkentése) korrekcidjat célozzak, ami ebben az esetben nem
célravezetd.

3. Az oszteodisztrakcid szerepének szisztematikus értékelése a HFM
kezelésében

A tudomanyos irodalom kritikus elemzése azt mutatta, hogy az egyszeri,
korai DOG alkalmazasa a HFM esetében klinikai bizonyitékokkal nem
megfeleléen alatdmasztott. Az eddig megjelent, ilyen témaju vizsgalatok
ugyanis mind 0sszehasonlitas nélkiili esetsorozatok voltak, amik a sebészeti
klinikai bizonyitékok hierarchidjaban az wutolsé eldtti helyen allnak.
Kutatasunk soran nem taldltunk olyan vizsgalatot, amelyik a még
novekedésben 1évo, vagy esetleg csecsemdkoru beteganyagon végzett DOG
eredményét a novekedés befejezte utan, pubertas utani korban is ellendrizte
volna.

Az eddig megjelent vizsgalatok meglepden kevés beteget mutatnak be. Nagy
sebészeti kozpontok is csak 30-nal kisebb 1étszamli betegcsoportot
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vizsgaltak a HFM-es esetsorozataikban. A HFM-es klinikai vizsgalatokat
jellemzé masik hiba, hogy pl. egy esetsorozatban 27 beteg koziil csak
egynek volt valodi, velesziiletett HFM-je, a tobbieknek mind szekunder arc-
aszimmetridja (pl. TMI ankylosis) volt. Az eddigi utankovetéses vizsgalatok
Osszesen csak 115 dokumentalt esetet tudtak bemutatni, ahol az
oszteodisztrakcié primér HFM-val rendelkezd betegnél keriilt alkalmazasra.
Ez pedig azt jelenti, hogy ezeknek a klinikai vizsgalatoknak nem elég erds a
bizonyito erejiik (underpowered studies).

A témaban megjelent utankdvetéses vizsgalatok megtervezése, elrendezése
és kivitelezése sem volt megfeleld. Egyik sem kiilonitette el a vizsgalt
betegeket koruk vagy legalabb fogazati statuszuk alapjan (tej-, valto-,
marad6 fogazat). A tanulmanyok tilnyomo tobbsége még a kiilonbozo
Pruzansky-Kaban tipusba sorolhatdo betegek esetében latott sebészi
eredményeket sem differencialta, illetve nem jelezték, hogy a betegek
melyik tipusba tartoztak. Az individudlis vizsgalatok eredményeinek
Osszefoglalasa és fOleg Osszehasonlitasa nehézkes, mivel majdnem
mindegyik vizsgalat kiilonb6z6 metodikat hasznalt. Komoly hatrany, hogy
ezt a komplex kraniofacialis fejlodési rendellenességet jellemzé 3D arc-
aszimmetriat — egy kivételével — minden vizsgalat 2D modszerrel igyekezett
elemezni. Egyediil Huisinga-Fischer (2003) alkalmazott volumetriai
vizsgalatokat. Korabban tobben feltételezték, illetve a klinikai eredményeik
alapjan azt allitottak, hogy az oszteodisztrakcio hatasara HFM-ben nemcsak
a csontos, hanem a lagyrész struktirak is ,,novekedésnek indulnak”. Az
egyetlen volumetriai vizsgalat azonban, amelyik objektiv modon vizsgalta a
3D arcdeformitast, nem mutatott ki pozitiv iranya valtozast az érintett oldali
lagyrész-defektus terén. Az el6zéekben emlitett klinikai vizsgalatok egyike
sem validalta az alkalmazott metodikat, és csak harom esetben taldltunk
valamilyen utalast a metodika megbizhatésagara vonatkozoan.

Az oszteodisztrakcié hatékonysagat valamennyi vizsgalat a mandibula
oszteodisztrakcié altal megnovelt méreteinek hosszi tava allandosagara
alapozta. Kiabranditd képet kapunk a hosszu tava stabilitast tekintve. Bar az
utankdvetéséses vizsgalatok tobb, mint 50%-a azt a kovetkeztetést vonta le,
hogy az utankdvetési idGszak végén a mandibula méretei stabilnak
mutatkoztak, ezek a megallapitasok csak rovid tava utankovetés soran
bizonyultak helyesnek, vagy nem objektiv vizsgalati metodika
eredményeként mondtak ki oket. A Pruzansky-Kaban IIb és III tipusu
malforméacié esetében egyértelmiien relapszus volt lathatd, vagy ,,0kklizios
katasztrofa® alakult ki, ami Gjabb miitétet tett sziikségessé. Még azokban a
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vizsgalatokban is, ahol a szubjektiv, klinikai analizis stabil posztdisztrakcios
eredményt mutatott, az objektiv mérések relapszust igazoltak. Az arc-
szimmetria hosszl tava korrekcidjat tekintve, de kiillonosképpen az érintett
oldali ramus mandibulaec magassagat vizsgalva, az objektiv vizsgalati
metodikak kiszamithatatlan, er6sen ingadozé eredményességet mutattak. Az
egyetlen 3D vizsgalati metodikat alkalmaz6 vizsgalat pedig 3 év utan az arc
egészét érintd, és idében progressziv relapszust mutatott ki.

Ha az oszteodisztrakcido hossza tavli 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 csdkkenése a konszolidacios
fazis (a disztraktor eltavolitasa) utan. A masik jelenség az érintett oldali
ramus mandibulae intrinzik ndvekedési retardacioja, és emiatt az arc-
aszimmetria ismételt kialakulasa. Néhany klinikai vizsgalat elkiilonitette,
illetve azonositotta ezeket a jelenségeket, a tobbség azonban nem. Azon
vizsgalatok talnyomé tobbségében, amik objektiv, megbizhatdé elemzési
metodikakat alkalmaztak, egyértelmiien kimutathaté volt a sebészi relapszus.
Az egyetlen, az oszteodisztrakcié utan kialakult csontallomany 3D
volumetriai elemzését végzo vizsgalat a kallusz reszorbcidjat mutatta. Tobb
korabbi vizsgalat ehhez hasonléan, a mandibula oszteodisztrakcioval
megndvelt dimenzidinak csdkkenését mutatta Ezt a jelenséget
objektivizaltak, és a kb. 5-8% relapszust a kallusz ,,megallapodasanak”
(settling of the regenerate) nevezték el.

Az a klinikai megfigyelés, hogy az oszteodisztrakcid utdn mindig visszatér
az eredeti arc-aszimmetria — csak a mértéke valtozdo —, nagyon hamar a
talkorrekcié  (overcorrection)  gyakorlatit vezette be a  sebészi
protokollokban. Ez konkrétan azt jelenti, hogy az érintett oldal disztrakcidja
olyan mértékii, hogy a symphysis mandibulae kozépvonala mar athalad az
arc kozépvonalan talra. Feltételezték, hogy a gyermekkori oszteodisztrakcio
soran alkalmazott tilkorrekcido majd kompenzalni fogja a sebészi relapszus
vagy a ndvekedési retardacio miatti mandibularis méretcsokkenést az érintett
arcfélen. A tulkorrekcionak is megvannak azonban a maga korlatai. A
kontralateralis oldalon keresztharapast okoz, ami aztan “okklazalis
katasztrofahoz” vezethet. Ezenkivill a HFM-hez tarsulo alldeformitas
szempontjabol is eldénytelen a talkorrekcid, hiszen az allcsticsdeformitas
nemcsak kozépvonalbeli probléma. A talkorrekcioval szembeni legfontosabb
kritika, hogy még ebben az esetben is sziikség van az oszteodisztrakcid
megismétlésére.
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A mandibula korai disztrakcidjanak egyik feltételezett elénye, hogy a
mandibula progressziv megnyujtasa megsziinteti a maxilla illetve a kozéparc
fejlédésére gyakorolt korlatozo hatast, €s igy biztositja a maxilla normalis
vertikalis dimenzidjanak spontan kialakulasat. Az objektiv vizsgalatok
megint csak megcafoltak ezt a feltételezést, ugyanis a maxillaris aszimmetria
megsziinte sokkal inkabb dentoalveolaris adapticié eredménye, ami a
molaris fogak extrizidjat jelenti. A szkeletdlis fejlédés tényleges
helyreallasarél tehat nem beszélhetiink. A maxilla és a mandibula
deformitasanak egyidejii korrekciojat megkisérelték bimaxillaris oszteo-
disztrakcié alkalmazasaval is. Pruzansky-Kaban IIb ¢és III deformitas
esetében a bimaxillaris oszteodisztrakcid korrigalhatja a vertikalis maxillaris
hipoplaziat, de nem oldja meg az orbito-zigom