
A szék mellett

A Fogászati és Szájsebészeti Oktató Intézet-
ben lehetőségünk volt ebből a ritka elvál-
tozásból négy ARS-ben szenvedő gyermek 
fogászati vizsgálatára. A vizsgált pácien-

sek közül egy gyermeknél az ARS-re jellemző szinte 
összes dentális, craniofacialis elváltozás megfi gyelhető 
volt. Tizenhárom maradófog csírahiányát, valamint a 

maxilla hypoplasiáját láthattuk mind sagittalis, mind 
transzverzális síkban. 
Megjelenése szerint vannak ocularis és szisztémás jel-
legzetességei egyaránt. Az ARS ocularis jellemzői 
az irisben, corneában és a szemcsarnok szögletében 
jelentkeznek. Az elváltozások általában kétoldaliak, 
vagyis mindkét szem érintett, ritkán azonban lehet 
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Az Axenfeld-Rieger-szindróma (ARS) egy autoszomális-dominánsan öröklődő 
rendellenesség, ami elsősorban a szem elülső szegmenséhez tartozó struktúrák 
fejlődését károsítja, melyek a periocularis mesenchymából származnak.1 Az ARS 
egy ritka rendellenesség, becslések szerint kb 50–100 ezer újszülöttből 1 érintett. 
Több etnikai csoportban is előfordul, így például európai, afrikai, észak- és dél-
amerikai, közel-keleti és ázsiai populációkban is.

1. ábra: A páciens intraorális fényképe szemből 2. ábra: Intraorális felvétel, bal oldal
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aszimmetrikus, unilaterális is az elváltozás. Jellemző az 
iris hypoplasia, a corectopia (mikor a pupilla nem nor-
mális, centrális helyzetében van, és erős myotopiával 
vagy ectopia lentissel társul).2 Néha ezen elváltozások 
fényérzékenységet (photophobia) és kozmetikai prob-
lémákat okoznak. Az ARS legsúlyosabb szövődménye 
a glaucoma, mely a páciensek körülbelül 50 százaléká-
ban jelentkezik, és teljes, akár végleges vakságot okoz-
hat, amennyiben a probléma kezeletlen marad. 
A kórkép szisztémás vonatkozásaival is találkozha-
tunk. A hasi régiót érintő elváltozások között jellemző 
a periumbilicalis bőr elvékonyodása, ami miatt sokszor 
téves sérvdiagnózis születik. Az arc anomáliái segít-
hetnek a betegség diagnózisában, főleg ha az ocularis 
tünetei enyhék. Craniofacialis tünetek lehetnek: az 
előreugró homlok, a hypertelorismus, a telecanthus, 
a maxilla hypoplasiája, mely harmadosztályú bazális 
sagittalis viszonyt eredményez. Jellemző lehet a lapos 
közép-arc és a széles, lapos orrnyereg. A felső ajak álta-
lában vékony, az alsó előreugró.3,4,5,6 
Az ARS-ben számos dentális elváltozást is leírtak, pél-
dául a microdontia, hypodontia, oligodontia, ano don-
tia, illetve a fogak alaki rendellenessége.5 Gyakori a 
taurodontismus, a zománc hypoplasia, a kónikus fog-
forma, rövid foggyökerek, valamint a kései fogelő-
törés.6,7,8,9 Fokozott gyökérfelszívódási hajlamot írtak 
le fogszabályozó kezelések után.8
A betegség diagnózisa általában szemészeti, emellett 
néhány egyéb klinikai vizsgálaton alapszik. A szemé-
szeti tünetek mellett vizsgálni kell a szisztémás eltérése-
ket is, így például a fogászati és csontozatbeli mal formá-
ció kat. Amennyiben lehetséges, a diagnózist érdemes 
genetikai vizsgálattal is alátámasztani. Az esetek körül-
belül negyven százalékában mutatható ki ismert gene-
tikai eltérés, az esetek többségében azonban ismeretlen 
genetikai háttér áll.5
A kórkép ötven százalékban jelenik meg a következő 
generációban, ezért ajánlott a szülők ez irányú gene-
tikai vizsgálata, hogy vajon a mutáció megtalálható-e 
náluk. A genetikai diagnózissal rendelkező betegek 
kb. 50–70 százalékánál újonnan kialakult mutációról 
beszélhetünk.5 
Az ARS-ben szenvedő páciensek nagy részénél a kezelés 
főleg a glaucoma kezelésére irányul, hiszen ez a szemé-
szeti rendellenesség szinte mindenkinél előfordul, gyak-
ran már gyermekkorban diagnosztizálják. A zöldhályog 
kezelése gyógyszeres, sikeressége nagyon változó. Ilyen-
kor különösen nagy fi gyelmet kell szentelni az egyéb 
szisztémás eltérésekre, amelyekre szintén hathatnak az 
adott gyógyszerek. A gyógyszeres terápia mellett lézer-
terápia és műtéti megoldás is szóba jöhet.5

Mivel a betegség legtöbbször már gyermekkorban mani-
fesztálódik, így ezeknek a gyermekeknek a legnagyobb 
nehézséget leginkább a társadalmi beilleszkedés jelentheti. 
A maradófogak csírahiánya, valamint a maxilla hypo-
plasiája miatt jelentkező harmadosztályú bazális sagittalis 
viszony, és ezáltal a nem megfelelő occlusio sok esetben 
gátolja a mindennapi táplálkozást is. A több szervrend-
szert érintő rendellenesség magával vonja, hogy az ARS 
betegek ellátásához multidiszciplináris csapat szükséges. 
Fogászati szempontból a speciális ellátást igénylő beteg-
csoporthoz tartoznak. Fontos a szoros együttműködés és 
a jó kommunikáció a szakterületek között, mivel a keze-
lés hossza nehézséget jelent a páciensnek és családjának, 
ütközhet az egyéb orvosi beavatkozásokkal (szemészeti 
és gasztro-intestinalis műtétek), ami szintén megterhelő 

3. ábra: Intraorális felvétel, jobb oldal

4. ábra: Teleröntgen-felvétel

5. ábra: Panorámaröntgen
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a páciens számára. Ezért az egyes üléseknek a lehető leg-
effektívebbnek kell lenniük.
Pácienseink esetében fontos a fogazat szanálása, a száj-
higiéne javítása, instruálás, motiválás. Az állcsontok egy-
máshoz való helyzetének javítására, a növekedési időszak-
ban alkalmazható az Alt-RAMEC protokoll. Ilyenkor a 
maxilla tágítását úgy végezzük, hogy a tágító készüléket 
meghatározott protokoll szerint ki-be tekerjük, ezáltal 
meglazítva a sutura palatina medianát és a környező var-
ratokat. Mivel esetünkben a tágító készülék elhorgonyzása 
a fogakon nem lehetséges, így mini csavarokon rögzített 
tágító készüléket lehet használni. A készülékhez arcmasz-
kot alkalmazunk, ehhez vontatva előre a maxillát. Abban 
az esetben, ha a növekedés befejeződik, már nincs lehe-
tőségünk Alt-RAMEC technikára. Számos szerző véle-
ménye szerint azonban súlyos elváltozások esetén érde-
mes a fogászati beavatkozásokat a növekedési folyamatok 
utáni időszakra időzíteni, amikor már több lehetőség van 
a beavatkozások kivitelezésére. Ez esetben a növeke-
dési periódus lezárulása után állcsont-ortopédiai műtétre 
lenne szükség. Miután a páciens két fogívének egymáshoz 
való viszonyát rendeztük, végig kell gondolni, hogy mely 
fogpótlás kivitelezése lenne a legoptimálisabb.
A többi páciensnél a kórkép dentális elváltozásai nem 
voltak ilyen mértékben megfi gyelhetők, azonban a 

gyermekek folyamatos követése az évek során rend-
kívül fontos.
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