ASZKLEPION

Ujjak teremtése

A részt vevd orvosok ismeretel szerint még soba
nem végeztek Magyarorszigon Apert-szindrémds

A

egypetéjii ikerpdron kézrekonstrukcids miitétet,
amelynek sordn mindkét kéz sszes ujjdin szétvd-
lasztottdk és kialakitottdk az bsszendit ujjaikat.

A t6bb évig tarté operdcidsorozat Hetthéssy Judit
kézsebész, a Semmelweis Egyetem egyetemi
adjunktusa, a Kézklinika kézsebésze, és dr. Kassai
Tamds kézsebész, a dr. Manninger Jend Baleseti
Kozpont osztalyvezetd f6orvosa vezetésével zajlott,
és nemrégiben fejezédott be. Hetthéssy [udit

az interjinkban elmondta, hogy a gyerekek
hagyomdnyos 6voddba jdrnak, és rendeltetés-
szeriten tudjdk baszndlni mindkér keziiket.

Vagyis a miitétek teljes sikerrel végzédrek.

— Mikor taldlkozott el6szor az Apert-szindrémds
tkerpdr esetével?

—Mi, a praxisunkban azt szoktuk mondani,
hogy nullat6l 99 éves korig véllalunk paciense-
ket, de velitk még ennél is korabban talilkoztam,
hiszen mar a terhesség hatodik hénapjiban ki-
deriilt a kézfejlédési rendellenesség egy genetikai
ultrahangon. A vizsgélat alapjin nem lehetett
pontosan azonositani a rendellenesség pontos ti-
pusit és stlyossagit, csak a sziiletés pillanatiaban
deriilt ki, hogy Apert-szindrémarél van sz6. A
sziil6k mar a gyerekek sziiletése elstt eljottek a
Klinikara, és 4tbeszéltiik, hogy mi varhat6, mi-
lyen teend&k lesznek, amint megsziiletik az iker-
par. Eletiik els6 napjan volt alkalmam megismer-
ni 8ket, és megvizsgilni a kezecskéiket.

— Miért kiilonleges az & esetiik?

— Az ikrek pirhuzamos érintettsége még az
Apert-szindréma alacsony gyakorisigihoz ké-
pest is rendkiviil ritka: 8k az elsd dltalunk ismert
Apert-szindrémés egypetéjli ikerpir Magyaror-
szagon, rdaddsul mindkettejiik mindkét keze, és
az Osszes ujja érintett volt. Killonlegessé teszi
8ket az is, hogy a kezdet kezdetétdl figyelemmel
kisérhetjiik a sorsuk alakulsit. En mér a sziileté-
siik napjan littam Sket a sziilészeti osztilyon, és
azéta is folyamatosan nyomon kovetjilk a
fejladésiiket.

— Milyen gyakoriak a kézfejlédési sziiletési
rendellenességek?

— Az ujszilsttek 1-3%-dt érinti valamilyen

INTER]JU

Hetthéssy Judit

sziiletési rendellenesség, és ezen esetek 10%-a-
ban tapasztaljuk, hogy a felss végtag is érintett e
rendellenességekben. Vagyis a fels§ végtagi ano-
malidk viszonylag gyakoriak (a velesziiletett sziv-
defektusokt6l nem sokkal marad el a szamuk), és
ez a gyakorisig az ut6bbi évtizedben érdemben
nem véltozott. E fejlddési rendellenességek 4l-
taldban genetikai eredettiek, és vagy spontin
muticid, vagy a sziillsktsl 6rokole gének kovet-
keztében jénnek létre. Kevés esetben fedezhetd
fel kiils6 hatds a rendellenesség hétterében. Az
Apert-szindréma gyakorisiga jéval ritkdbb:
65-85 ezer élve sziiletésre jut egy eset. Az én pra-
xisomban eddig Osszesen négy Apert-szindro-
mds gyermek volt. Egyéb ujjosszendvéssel sziile-
tett betegeket viszont relativ rendszerességgel
operilok, és gondozok.

— Mikor indul a kéz fejlédése az embriondlis
életszakaszban?

— Mir egészen koran, dltaldban a viranddssig
26. napjan, amikor az embri6 nagyjibol négy mil-
liméter hosszt, mir latszik a végtaghimbé. Még
egyszer ennyi id8t kell varnunk (az 52-53. napig)
arra, hogy az ujjak kiilénviljanak. Tehit a kéz
legtobb fejlddési rendellenessége mar a viran-
dossdg 4-8. hete kozott kialakulnak. Ezeket
tobbféle szempont szerint is kategoriziljuk,
annak alapjdn, hogy megvan-e minden ujj, vagy
hidnyoznak ujjak (esetleg t6bb van beldlik),
hany van koziiliik 6sszen&ve, megvan-e az ujjak
teljes hossza, vagy nem alakultak ki teljesen, il-
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letve hogy megfelel6-e az dllisuk. Egyes esetek-
ben hidnyoznak az ujjakhoz tartozé struktarak,
példdul a mozgatéizmok: ez kiilondsen a hii-
velykujj esetében gyakori. A misodik hénap vé-
gére tehat eldsl, hogy a magzatnak megvan-e az
ot kiilonallé ujja, bar a differencidlédas itt nem
fejez&dik be, hiszen az ujjak végleges forméja és
az {ziiletek késbb alakulnak ki.

— Vagyis az wjjak kiilonvdlnak vagy nem vdlnak
szét a magzati fejlédés sordn, nem pedig késébb
nonek ossze”.

— Igy van, amit a kéznyelvben 8sszenétt ujjak-
nak hivunk, azok igazibo6l nem szétvilt ujjak.
A magzat végtagbimbéja kezdetben nem rendel-
kezik ujjakkal, mondhatni ,nullaujjas keszty(”.
A fejlsdés soran egy j6l szabilyozott és rend-
kiviil komplex folyamat révén kiilonvilnak az
ujjak, és mindegyiknek kialakul a sajat karaktere,
ez hatirozza meg a hosszusigukat, az illisukat
és a mozgasképességiiket. A szétvildsi folyamat
hibas lefutdsa okozza a rendellenességeket. A
nem szétvilt ujjak kapcsolédhatnak csupin a
lagy részeikkel (ekkor egyszerti a syndactylia),
de a csontos részeik kozott is maradhat dssze-
kottetés (komplex syndactylia); illetve kapcso-
l6dhatnak teljes hosszuk mentén (komplett)
vagy csak részlegesen (inkomplett syndactylia).

— Az Apert-szindréma a syndactylidk egy tipusa?

—Méghozza annak a legsilyosabb megnyil-
vanuldsa, vagyis komplex és komplett syndacty-

lidt okoz, rendszerint egyszerre mindkét kézen.
A betegség a 2-es tipusu fibroblast novekedési
faktor (FGF2) rendellenességéhez kotddik. Az
Apert-szindréma sokszor az &sszes ujjat érinti,
amit angolul rosebud type (vagyis ,rézsabim-
bé tipusi”) Apert-szindrémdnak neveznek. Az
érintett Gjsziildttek minden ujja 8ssze van ndve,
ezért a kézfejik rézsabimbéra hasonlit. Nem
kell magyardzni, hogy a kéz ebben a kiindulési
allapotéban szinte alkalmatlan a kiilvildg targyai-
nak manipuldldsira. De az Apert-szindréma
nemcsak a kezeket érinti, hiszen midfacialis hy-
poplasia is kapcsolédik hozzd, vagyis a kdzéparc
csontjai alulfejlettek, és csontosoddsi zavar fi-
gyelhetd meg a koponydban (craniosynostosis).
Ez utébbi m{itéti megoldasa elsédleges jelents-
ségl, hiszen a rendellenes csontok nyomast fej-
tenek ki a fejl6dé agyra, aminek értelmi fogyaté-
kossig lehet a kdvetkezménye.

— Vagyis a kezek rekonstrukcidjit megelézi az
idegsebészeti miitér?

—Igen, a koponya helyreillitisa az elsédleges.
Ez utan kovetkeziink mi, kézsebészek. A kézfej-
18dési rendellenességeket egyéves kor alatt
egyébként is csak akkor érdemes megoperalni, ha
keringészavar ill fenn. Méskiilonben az altatds
biztonsdgossiga miatt ltaldban 1-3 éves kor ko-
zott idedlis operdlni e rendellenességeket. Min-
denképpen fontos, hogy az iskola kezdetére a
gyermeknek mér frisra alkalmas keze legyen, és
ki kell hasznilnunk a kisgyermekkori neuro-
plaszticitdst, mert ebben a korban az idegrend-
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szer még jol adaptilédik a megvaltozott viszo-
nyokhoz. Ha 6sszen8ve maradnak az ujjak, az az
idegrendszer fejlddését is hatriltatja, hiszen a
gyermek nem kap visszajelzést a tirgyak
manipulaldsa révén a kdrnyezetbsl.

— Id&sebb korban nem egyszeriibb a miitét, a kéz
nagysdga miatt?

— Valéban kénnyebb a nagyobb kezet operélni,
de azt is figyelembe kell venni, hogy e beavatko-
zdsok mindig hosszt id&t vesznek igénybe, hi-
szen akdr nyolc miitétet is sziikséges végezni a
gyerekek kezein. Minél kisebb a gyerek, annal
kénnyebben megszokja az 1) helyzetet, és annal
gyorsabban kezdi természetes médon hasznilni
az Gj ujjait. Ezért tartjuk az 1-3 éves kort ideilis
1d8szaknak e miitétek szempontjabdl. Abbdl bi-
zonyosodhatunk meg arrél, hogy j6 doéntést
hoztunk az opericié elvégzése elétt, hogy a
gyermek hasznélja-e az ujjait. A hasznilat szem-
pontjdbdl pedig a kéz egyes sugara, vagyis a hi-
velykujj funkcidjanak helyreillitisa a legfonto-
sabb, hiszen a szembefordithat6 hiivelykujj teszi
lehet&vé a kézfunkcick 80%-it. Ezzel tudunk

ugyanis fogni, még akkor is, ha a maradék négy
ujj egyben van.

— Hogyan reagilnak a gyerckek, amikor ki-
alakitjdk az ujjaikar?

— Amikor létrehozzuk a szembefordithaté hii-
velykujjukat, elkezdik felfedezni, hogy mi min-
denre lehet azt hasznilni. Hirtelen kib&viilnek a
lehet&ségeik, mikozben a gyermekkornak egyéb-
ként is sajitja a vildg felfedezése. De kiilondsen
latvinyos, ahogy a gyerekek a miitét utdn elkez-
dik hasznalni a kezeiket. De az els8 ujj kiszaba-
ditdsa utin még korantsem vagyunk készen. Az
Apert-szindréma korrigilisakor mindig mttét-
sorozatban kell gondolkodnunk. Az egymist ko-
vetd opericidk kozott legalibb hat hétnek, de
inkabb t6bb idének kell eltelnie.

— Amikor szétvdlasztjik az wjjakat, honnan ve-
szik a kozéjiik beépitett bort?

— Az opericiok sorin mindig hatalmas bdr-
hidny keletkezik, amit az is novel, hogy nem
lehet egy hosszanti oll6csapéssal szétvagni az uj-
jakat egymidst6l. Nagyon vigydznunk kell az
erekre és az idegekre, amelyek ilyen kis gyere-
kekben a milliméter vastagsagot is alig érik el. Ha
mtét sordn sériilnek az erek, akkor keringésza-
var alakulhat ki az ujjon, illetve akir el is veszit-
hetjiitk az érintett ujjakat. Emellett a kézen csak
bizonyos iranyt sebeket szabad ejteni a hegese-
dés miatt. Ha rossz irdnyban vagunk, akkor a heg
hazéheggé vilik, és a gyermek nem fogja kinyj-
tani az ujjit. Mindezek miatt cikcakkos metszé-
seket kell ejteniink, amelyek a névekedést is job-
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ban lehet8vé teszik. Ehhez viszont sok b&rre van

szitkségiink, amit dltaldban a konyokhajlatbol, a
felkar belsd oldalirdl vagy az 4gyékhajlatbol
tudunk venni, igy az adé teriilet funkciéja nem és
az esztétikdja is csak minimélisan sériil. Ez azért
eldnyds, mert a hajlatok reddiben el tudjuk rejte-
ni a metszéseket, igy a sebhely nem lesz feltiing.
E mitét sebek lassan gy6gyulnak, két-hirom
hétbe is beletelik, amig a kotéseket teljesen le
lehet venni. Ez hatalmas tiirelmet, fegyelmet és
empiatidt igényel a gyermektdl és a sziileitdl s,
hiszen ez id& alatt a sebet szirazon, tisztin kell
tartani, mikdzben a gyerek mér jitszana. A leg-
tobb gyerek egy darabig haragszik, amiért nem
hasznilhatja a kezét, de amint kideril, hogy
mennyivel jobb lett a m{tét utdn, a haragjuk
pillanatok alatt elparolog.

— Tipikusan milyen hosszii az Apert-szindrémds
miitétsorozats

— Kezenként 6t ujjat kell kiszabaditanunk,
vagyls négy-négy Osszendvést kell feloldanunk.
Ez tehit nyolc mitét is lehet, de ha a team gya-
korlott és sszeszokott, akkor egy alkalommal
szét tudjuk valasztani a nem egymads melletti uj-
jakat. Példaul egy mitét soran levilasztjuk a hi-
velykujjat és mellette még a kozépsst és a gyt-
rlist is szétvilasztjuk egymastol. Igy a gyakor-
latban négy-nyolc mitétre van sziikség, amelyek
kozott érdemes legalabb hat hetet, de akdr né-
hany hénapot is varni.

— A legutébbi Apert-szindrémds ikerpdr miitéti
sorozata azonban évekig tartott.

— Igen, f6képpen azért, mert
kozben kitort a Covid-pan-
démia. Egyébként is hatalmas
megterhelést jelent ez az ope-
riciésorozat a gyerekeknek,
és a csalddnak is, igy minden-
kinek id&t kell hagyni a lelki
és a gyakorlati adapticiéra.
Sokszor jol jonnek a mitéti
sorozatban kisebb-nagyobb
pihensk, fontos, hogy a csalad
élete ne csak errdl széljon, és a
lehet8ségekhez mérten csok-
kentsiik a rdjuk nehezedd tra-
umdkat. Id8t kell hagyni a
gyerekeknek, hogy jatszhassa-
nak, fiirédhessenek, gyerekek
lehessenek.

— Hogyan tanulbatja meg a
sebész az ilyen ritka, viszont
rendkiviil bonyolult miitétek
eljgrdsait?

— En Kassai Tamids f8orvos-
t6l, a Budapesti Dr. Mannin-
ger Jend Baleseti Koézpont Gyermektrauma-
tolégiai Osztaly vezetdjétdl tanultam, és nélkiile
ma sem kezdenék el egy ilyen komplex mitéti
sorozatot. A tanulds elengedhetetlen lépése,
hogy nagyon sokat kell asszisztalni a tapasztal-
tabb sebészeknek. Az Apert-szindrémaés ikerpar
mtéti sorozatit is Kassai f6orvos trral végez-
tilk, miutdn a gyerekek 4testek az els6bbséget
élvez8 koponyamitéteken a Debreceni Egyete-
men. E beavatkozisok elektiv kézsebészeti m-
tétnek szdmitanak, igy a Covid-jdrviny miatt az
operaciokkal nem tudtunk olyan gyorsan halad-
ni, amint lehetett volna, de igy is sikeriilt elér-
niink, hogy évodiskorukra kiszabadult az ésszes
ujjuk.

— Hogyan viselték az ikrek a miitéteket?

— A két fit hihetetlenil reziliens és szeretet-
teljes. Atestek nyolc-nyolc kézmiitéten, kopo-
nyamitéteken, és rengeteget voltak kérhazban.
Mindennek ellenére j6 viszonyt dpolnak veliink,
nagyon egylittm{ikodsk, és végteleniil nagy sze-
retet van benniik. A csalidjuk pedig pont olyan,
mint amit az ember egy kézfejldési rendellenes-
séggel sziiletett gyermeknek kivanna, szeretd, ta-
mogatd, tiirelmes és rugalmas.

— Hogyan tudtik megszervezni a gyerekek mii-
téreit? Nem okozott a csalddnak tilzottan nagy
megterbelést a két fisi dpoldsa?

— Az elején viltva végeztilk az egymds utin
kovetkez8 miitéteiket, aztdn dttértiink arra, hogy
egy napon operdltuk meg mindkettsjiiket. Ez
azért volt fontos, hogy azonos ritmusban legyen
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a gy6gyuldsuk: egy napon kelljen a csalidnak
kotozésre hoznia Sket. Minthogy nem pontosan
azonos sulyossdgut volt az ikrek kezeinek elvalto-
zédsa (az egyikiik jobb és bal kezén kiilonbozs-
képpen ndttek dssze az ujjak), ezért nem tudtuk
mindig tokéletesen szinkronizdlni az elvégzett
beavatkozisokat, de mindkettejiiket azonos
stratégidval operiltuk.

— Milyen kildtdsaik lebetnek e gyerekeknek?
Mennyire tokéletesen lebet elméletben belyredllita-
ni a kezeiket? Zongordzhatnak-e a jovében?

— A szétvélasztott ujjak mindig kicsit révideb-
bek, tdémzsibbek és merevebbek maradnak, mint
a hagyomiényos ujjak. De hiroméves koruk tdjin
mar sz618t ettek a sajat keziikkel, és a sz&18sze-
meket képesek voltak az ujjaikkal megfogni.
Ugyandgy jitszanak, mint az egészséges gyere-
kek: kénnyedén épitenek duplébsl hizakat. A
gyerekek nagyon ol alkalmazkodnak az adott
helyzethez, tehit a rendelkezésiikre ll6 képessé-
geiket maximalisan kihasznaljdk. Természetesen
a targyak finom manipuldldsa az 8 szdmukra ne-
hezebb, mint misoknak. Az édesanyjuk mesélte,
hogy gitarleckéket vettek. Ugyanabba az évoda-
ba jirnak, mint a bityjuk (a csaldidnak &sszesen
hirom gyermeke van). Ha meggondoljuk, hogy

honnan indultunk — mindkét gyermek mindkét
kezének Osszes ujja rézsabimboként dssze volt
néve —, az, hogy ma mar 6vodédba jirnak, felsza-
badultan jitszhatnak, és hasznaljdk mindkét ke-
ziiket, az val6sagos csoda. Ugy tiinik, hogy men-
talisan sem szenvedtek kart, eddig a kortdrsaik-
kal gyonyoriien tartjak a lépést.

— Mi kellett abhoz, hogy sikeresen zdruljon a
gyerekek kézrekonstrukciés miitéti sorozata?

— Az § esetitk nagyon jél mutatja, hogy ha az
egészségiigyi ellitérendszer helyt tud allni, és
létrejonnek az ilyen komplex esetek ellitisihoz
elengedhetetlen szakmai egytittmikodések a kii-
16nb6z38 szakteriiletek specialistdi kozott, akkor
csodilatos eredményeket érhetiink el. Természe-
tesen ehhez elengedhetetlen volt a csaldd feltét-
len egyiittmiikddése is, a nagymamdjuk is rend-
szeresen bent aludt veliik a kérhdzban. Ha mind-
ezek a feltételek adottak, akkor a sziiletés pilla-
natdban véglegesnek tling, nagyon nehéz élet-
helyzetbdl is remek jov&t tudunk a gyerekeknek
teremteni.

Az interjat készitette:
Kovics Sandor

A képek forrdsa: Hetthéssy Judit
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