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Az Axenfeld-Rieger-szindroma ritka betegség. A kozlemény bemutatja a klinikai megjelenési formadit, a diagnoszti-
kus és terdpias lehetSségeket. A szemgoly6 eliilsG szegmentumat érintd fejlédési rendellenességek vizsgilata a hagyo-
manyos biomikroszkopos vizsgalat mellett digitdlis kameraval is torténhet, mely a csarnokzugi képleteket nagy
nagyitasban, éles képet mutatva tudja megjeleniteni. Az eliilsé szegmentum leképezését segité optikaikoherencia-
tomografia és ultrahang-biomikroszképia a fejlédési rendellenességnek és a csarnokviz-elvezet§ sont  tubusdnak
vizsgalatira, megjelenitésére is alkalmas. A szemnyomadst a gyermek kooperaciéjanak fiiggvényében tobbféle médon
mérhetjiik. A szabdlytalan alakd, sokszor csak résnyi pupilla, valamint a szemnyomas-emelkedés miatt szemészeti
beavatkozas lehet sziikséges. A korai pupillaképzés az amblyopia megel&zését, az antiglaucomas mdtétek (trabecu-
lectomia, hosszt tubust sént implantacidja) pedig a latasi funkciok megdrzését szolgaljik. A szemészeti miitéteket
akdr mdr néhany honapos korban sziikséges elvégezni altatisban. A maxillahypoplasia és a fogdszati fejlédési anoma-
lidk miatt kétirdnyG panorama-rontgenfelvétel sziikséges. TobblépesSs fogaszati konzervativ és restorativ kezelés
hozhat eredményt. A diagnézis feldllitdsa és a kezelés is multidiszciplindris megkozelitést igényel. Gyermekgyogydsz,
genetikus, kardiologus, fogdsz-szajsebész és gyermekszemész egytittes munkdja biztosithat megfelel§ eredményt.
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Axenfeld-Rieger syndrome: ophthalmological and dental diagnostic and
therapeutic options

Axenfeld-Rieger syndrome is a rare disease. Our paper presents its clinical manifestations, diagnostic and therapeutic
options. Due to maxillary hypoplasia and dental developmental anomalies, bidirectional panoramic radiography is
required. Multi-stage dental conservative and restorative treatment can provide better results. In addition to traditi-
onal biomicroscopic examination, developmental abnormalities affecting the anterior segment of the eye can also be
examined with a digital camera, which can display the angle of the anterior chamber at high magnification, with a
sharp image. Anterior segment optical coherence tomography and ultrasound biomicroscopy are also suitable for the
examination and display of developmental abnormalities and drainage shunt tubes. Intraocular pressure can be mea-
sured in several ways depending on the child’s cooperation. Due to the irregular shape of the pupil, often with only
a slit aperture, and an increase in intraocular pressure, ophthalmic intervention may be required. The pupilloplasty is
important preventing amblyopia prevention and early glaucoma surgery (trabeculectomy, shunt implantation) helps
to preserve visual function. Eye surgeries need to be performed under anaesthesia, sometimes at few months of age.
Both diagnosis and treatment require a multidisciplinary approach. The joint work of a paediatrician, geneticist,
cardiologist, dental-oral surgeon and paediatric ophthalmologist may provide a satisfactory result.
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Roviditések

CBCT = (cone-beam computed tomography) kapsugaras
komputertomogrifia; MR = (magnetic resonance) magneses
rezonancia; OCT = (optical coherence tomography) optikai-
koherencia-tomogrifia; UBM = ultrahang-biomikroszkopia

Az Axenfeld—Rieger-szindréma ritka spektrumbetegség,
cléforduldsi gyakorisiga 1,200 000. Autoszomalis do-
mindns oroklésmenetet mutat, de eléfordulnak sporadi-
kus esetek is. A korkép elsé leirdja Karl Theodor Paul
Polykarpus Axenfeld német szemorvos volt, aki 1920-
ban posterior embryotoxont és azzal Osszekottetésben
1év6 periférids iridocornealis adhaesiokat emlit. Majd
Herwigh Rieger 1934-ben irishypoplasia, corectopia és
microcoria jelenlétével egésziti ki a jellemzSket. Az
Axenfeld—Rieger-szindroma megnevezés 1985-t6l hasz-
nalatos [1].

Axenfeld-anomalin: posterior embryotoxon, periférids
iridocornealis adhaesio, el6rehelyezett Schwalbe-vonal.

Rieger-anomalin: az Axenfeld-anomdlia tiinetei mel-
lett irishypoplasia, corectopia és polycoria.

Rieger-szindroma: szemészeti eltérések szisztémds
eltérésekkel.

Axenfeld—Rieger-szindroma:
Rieger-szindréma.

Megjegyzés: az angol irodalom elsGsorban a Rieger-
szindroma elnevezést haszndlja Axenfeld nélkiil.

A gyermekszemész feladata az eliils6 szegmentumot
érint6 fejlédési rendellenességek dltal okozott eltérések
miatti kezelés, mely nemritkdn mdtéti. Ilyen beavatkozas
az clhtzott, ezaltal nem centralis szembogar miatti pu-
pillaképzés, valamint az esetek mintegy 50%-aban el6for-
dulé glaucoma miatt sziikségessé valé midtét. Amennyi-
ben a fent emlitett arckoponya- és fogaszati rendellenes-
ségek is jelen vannak, akkor jol felallitott kezelési terv
szerint sziikséges elvégezni az allkapocs rekonstrukcios
kezelését és a fogazat potlasit. Idedlis esetben az érintett
gyermekek mar néhiny hénapos korban szakérté gyer-
mekgyogyasz, gyermekszemész, gyermekfogisz latoko-
rébe kertilnek.

A rendellenesség érinti az arc konfiguracidjit, a fogak
alakjat és helyzetét, a szemgolyok eliils6 szegmentumat.
A csarnokzugi fejl6dési rendellenességek miatt az érin-
tettek felénél glaucoma alakul ki [2]. A tinetegytittes
részét képezheti a periumbilicalis bér involutidéjanak
elmaraddsa, anusatresia vagy -szikiilet, valamint ,,empty
sella” és parasellaris arachnoidealis cystak jelenléte is.
A Kklinikai megjelenés sokszintiségét a lehetséges génmu-
taciok (PIX2, FOXOIA, FOXCI) magyarazzak. A diag-
nozis felallitasat genetikai vizsgalatok segithetik.

Axenfeld-anomdlia +

Szemészeti jellemzSk

A szemgoly¢ eliilsé szegmentumanak fejlédési zavarait
nagyrészt a dacléceredetd sejtek abnormdlis migricidja
és differencidloéddsa okozza. Az Axenfeld—Rieger-szind-
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roma mint spektrumbetegség szemészeti szempontbdl is
valtozatos képet mutathat.

A posterior embryotoxon a szindroma egyik jellegze-
tessége. Anatémiailag elSrehelyezett Schwalbe-vonal,
azaz a Descemet-membran végzédése. Lehet igen vé-
kony, irreguldris és vaskos is. Hairomszor gyakrabban fi-
gyelheté meg temporalisan, mint nasalisan. A normal-
szemek 8-15%-dban észlelhetS. Az Alagille-szindroma
(gjsziilottkori cholestasis) f6 szemészeti tiinete, ezen
betegek 95%-aban lathat6.

A posterior embryotoxonhoz vékony szivirvanyhar-
tya-szalcsak huizédhatnak, vagy szélesebb periférids iri-
docornealis adhaesio is megfigyelhets (periférids anterior
synechia). Ezen eltérések a csarnokzugban helyezkednek
el. El6fordulhat goniodysgenesis is: az iris a sclerasarkan-
tya elStt a trabecularis hdlézaton eredhet; a trabecularis
hal6zat is abnormalis lehet, a Schlemm-csatorna akdr hi-
anyozhat is. A csarnokzugi eltérések az érintettek felénél
glaucomit okoznak.

A szivarvanyhartya elhtizotta valhat a csarnokzug ira-
nyaba, ramutatva a vaskosabb iridocornealis adhaesiora.
Helyenként az iris hypoplasids, ezért kiillonb6z6 nagysa-
gl és alakt lyukakat is megfigyelhetiink.

A pupilla rendellenessége véltozatos formdt mutat. A
kerek, centrilis szembogdr helyett a csarnokzug iranya-
ba, a kozponti részbdl elhtizott lehet (dyscoria: a pupilla
nem kerek; corectopia: a pupilla nem centralis), extrém
esetben csak egy rés lathatd. Maskor tobb szabdlytalan
vagy nagyobb nyilds figyelhet6 meg az atrophids szivar-
vanyhartyaban (pseudopolycoria) (1. tdblazat).

A szemészeti szakirodalomban leirtak extraocularis
izomhypoplasiat is, bar a szindroéma részét képezd eltéré-
sek dacléceredetti anomalidk, az izomeltérések pedig
mesodermalis eredetliek [3]. Vitreoretinopathia kovet-
keztében kialakult retinalevilds eléfordulasara is taldlha-
tunk példat [4].

Szemészeti szempontbdl a differencidldiagnosztika-
ban felmeriil§ koérkép az iridocornealis endothelialis
szindroma harom tipusa: a Chandler-szindroma, az es-
sentialis irisatrophia és a Cogan—Reese-szindréma.

1. tiblazat | Az Axenfeld—Rieger-szindréma szemészeti tiinetei

Szaruhdrtya ~ Microcornea vagy megalocornea is el6fordulhat

Posterior embryotoxon (7. dbra)

Szivarvany-  Stromahypoplasia (az iris sima, kriptak nem lathaték)
hartya Lyukak
A zug irdnydba elhtzott irisszovet
Pupilla Pseudopolycoria (irislyukak) (1. dbra)
Corectopia
Dyscoria
Csarnokzug  Magas irisinsertio

Abnormalis szovet a zugban (8. dbra)
Periférias iridocornealis adhaesio (10. dbra)
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Betegadatok, szemészeti gondozas és
kezelés

Klinikinkon 7 gyermeket gondozunk Axenfeld-Rieger-

szindroma diagnoézisaval.

1. eset (finr): A Klinikailag legmarkdnsabb tiineteket muta-
t6 fidgyermek 6 éves kordban keriilt klinikdnkra. Abban
az évben mindkét szemen trabeculectomia tortént, mivel
konzervativ kezeléssel a szemnyomas nem volt befolya-
solhatd. 7 éves koraban a bal szemen Ahmed-sont im-
planticidjara kényszeriiltiink, ennek ellenére a szem-
nyomas jelenleg sem normdlis, tovabbi beavatkozisok
lesznek sziikségesek.

1 éves koriban omphalokele miatt, 2 éves koriban

koldoksipoly miatt tortént mutét. Fogaszati statusa is
ennek a betegiinknek problémds a leginkabb (1-6. dbra).
Kovetési id6: 5 év.

1. ibra | Pseudopolycoria

ABS6320200507090401

OS Lin50

2. 4bra

A sont eliils§ csarnokbdl indulé tubusinak UBM-mel késziilt
hosszmetszeti képe

UBM = ultrahang-biomikroszképia
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3. abra A tubus eliilsészegmentum-OCT-vel késziilt keresztmetszeti

képe a sclerocornealis hatdron

OCT = optikaikoherencia-tomografia

4. idbra

| Maxillahypoplasia a vegyes fogazat id8szakaban jobb oldalrol

2. eset (fin): A magas szemnyomasok miatt 13 és 14 ho-
napos koraban mindkét szemén trabeculectomiat végez-
tiink. 2 éves koraban a bal oldalon pupillaképzés tortént
(az elhtizott pupilla miatt). 7 éves kordban Ahmed-sont
implantacidjan esett at, jelenleg a szemnyomas kompen-
zdlt.

2013-ban kardioldgiai osztilyon pitvari sovényhidny
zarasa tortént. Egyéb tiinet, a koldokbdr visszahtzoda-
sanak elmaraddsa is észlelhetd.

Kovetési id6: 10 év.
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5. abra Telerontgen-felvétel, cefalometriai analizis segitségével megilla-
pithat6 a maxilla hypoplasidja. JoI megfigyelheté a mandibuld-
nak a maxillihoz valé helyzete, ami a hypoplasia miatt a III.

osztilyl harapds kialakuldsihoz vezet

6. ibra Orthopantomogram-felvétel, melynek segitségével lathaték a
szdjban levd tejfogak és az alveolusban fejl6d6é maradandé fogak
csirdi. Ennck segitségével prognosztizilni lehet, hogy mi virha-
t6 a maradé fogak tekintetében. A felsé dllcsonton jobb elsé
kis6rl6, elsé nagy6rls, masodik nagydrld, bal felsS elsS nagy6rls
marad6 fogak lithatok. Az alsé dllcsonton a masodik kis6rl6k

aplasidja figyelhetd meg

| Posterior embryotoxon és irishypoplasia
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| Goniodysgenesis: a csarnokzugban amorf, sziirkés szévet

9. ibra

Posterior embryotoxon, irisatrophia. Dyscoria és corectopia mi-
att végzett pupillaplastica utdni dllapot: "limbus-parallel” iridoto-
mia hatdsdra a pupilla centralissa vilt

3. eset (fin): 4 éves kordban jelentkezett klinikinkon: a
jobb oldali bulbusban az eliils6 szegmentum jellegzetes
anomalidjat, elhtizott pupillat észleltiink, emiatt 4 éves
koraban pupillaképzés tortént. Szemnyomasa szemcsep-
pekkel jelenleg is kompenzélt. Altalanos tiinetek: micro-
cephalia, megkésett novekedés, megkésett fogzis, cor-
pus callosum hypoplasia, cerebellaris hypoplasia (79.
abra).
Kovetési idG: 8 év.

4. eset (leany): 5, illetve 6 honapos kordban magas szem-
nyomasok miatt trabeculectomiat végeztiink irisatrophia,
elhtzott pupillak, csarnokzugi anomalidk miatt. 4 éves
koraban pupillaképzés tortént a bal szemben. Szemnyo-
masa kompenzalt, szemnyomascsokkentd egyszeri alkal-
mazidsa mellett. Latoélessége j6. Altalanos tiinetek:
craniofacialis dysmorphia, jelenleg fogiszati kezelésre
nem szorul.

Perzisztald cavum septi pellucidi. Kézépvonali sub-
arachnoidealis cysta.

Kovetési idG: 9 év.
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5. eset (ledny): 2 éves koraban bal oldali pupillaképzést
végeztiink.

Posterior embryotoxon, a pupillik temporalis irinyba
elhizottak. A szemnyomads napi kétszeri szemcseppen-
téssel kompenzilt. J6 latoélesség. Altalinos tiinetek: sz (-
kebb végbél, végbélsipoly (10-12. dbra).

Kovetési id6: 9 év.

0. eset (leany): Mindkét pupilla temporalis iranyba helye-
zett, posterior embryotoxon lithaté. A szemnyomas jo,
kezelésre nem szorul. Altalinos tiinetek: a periumbilica-
lis bér visszahtzddasanak elmaraddsa észlelhets. Az arc-
koponyin minor anomalidk lithatok. J6 lat6élesség
mindkét oldalon.

Kovetési id6: 7 év.

7. eset (leany): 7 hénapos kordban pupillaképzés tortént
a bal szemen corectopia miatt. Posterior embryotoxon
mindkét oldalon lithat6. Szemnyomasa az elsé kontrol-
lok sordn a koranak megfelelé normaltartomdnyban volt,
2013 6ta sajnos nem jir kontrollra.

Kovetési id6: 3 hénap, utdna nem jelentkezett.

A ritka szemészeti korképekkel kiizdé gyermekek ellata-
sa, gondozdsa centralizilt kell, hogy legyen. A szemésze-
ti vizsgalat természetesen nem nélkiilozheti a réslampds
vagy csecsem@korban a mikroszképos vizsgilatot, me-
lyet olykor rovid, maszkos narkézisban sziikséges elvé-
gezni.

A gyermekszemész elsé feladatai kozé sorolhatd a
fénytorési hiba meghatirozasa és szemiiveggel torténd
korrekcidja, valamint a tompalatis kezelése a jobban lato
szem megfeleld idejd takarasaval.

A szaruhdrtya dtmér6jének és a szemgolyd tengely-
hosszanak ellenérzése mind az elsé, mind a kontrollvizs-
galatok alkalmadval sziikséges. A megszokottndl gyorsabb
novekedés utalhat szemnyomds-emelkedésre.

E—

10. 4dbra A széles iridocornealis adhaesio miatt elhtizott pupilla, mely ra-

mutat a csarnokzugi abnormalitdsra
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A szemnyomas mérése kortdl fiiggéen Icare (Ajaccio,
Franciaorszig) vagy Tono-Pen késziilékkel (Ametek Rei-
chert Technologies, Depew, NY, USA), illetve 7-10 éves
kortdl a Goldmann-féle applanicios tonométerrel lehet-
séges. A glaucoma miatti szemészeti Kivizsgilas része a
csarnokzug vizsgilata (gonioszkopia) és esetleg objektiv
fotédokumentdldsa digitdlis kamerdval (példdul RetCam
Shuttle™ Clarity Medical Systems, Pleasanton, CA,
USA). Az eliilsé szegmentumot érint6 fejlédési rendelle-
nességek differencidldiagnosztikdjaban az optikaikohe-
rencia-tomogrifiinak (OCT) [5] (11. dbra) és az ultra-
hang-biomikroszképidnak (UBM) is szerepe van. Gyer-
mekkorban a fenti vizsgilatok gyakran szintén csak alta-
tasban végezhetdk el.

11. abra Iridocornealis adhaesio ecliilsészegmentum-OCT-vel alkotott

képe

OCT = optikaikoherencia-tomografia

12. 4bra Pupillaplastica utdni dllapot: VIII és X éra irdnyaban sphincte-

rotomia tortént, igy a centrum szabadda valt
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Miutdn a z6ld hilyog barmely életkorban kialakulhat,
hosszt tava betegkovetés és sziikség szerint kezelés in-
dokolt.

A z06ld halyog miatt a fentieken tal a gondozas része a
szaruhdrtya vastagsigdnak mérése, a latotér vizsgilata és
a hdts6 szegmentum (papilla, macula) biomikroszképos
vizsgalata, valamint OCT-vizsgalata is. Ezen ut6bbi vizs-
galat jol kooperald 7 éves gyermeknél mér elvégezhetd.

Microcoria vagy extrém corectopia esetén a tompald-
tas megel6zése érdekében sebészi tton pupillaképzés
ajanlott (9. és 12. dbra). A miitétet gyermekkorban alta-
tasban végezziik két kis (kb. 1,5 mm szélességii) seben
keresztiil mikromdszerek segitségével. Nagy moleku-
lastlyt viszkoelasztikus anyagot injektalunk az eliils§
csarnokba, mely biztositja a szaruhdrtya endothelsejtjei-
nek és a szemlencsének a védelmét. Bar egyes szerz6k
biztonsagosnak {télték, mi nem tandcsoljuk a vitrectom-
mal végzett pupillaképzést ezekben az esetekben.

A csarnokzugi rendellenességek miatt kialakul6 szem-
nyomas-emelkedés egyes esetekben szemcseppekkel ki-
elégitéen befolydsolhat6é. Gyermekkorban béta-blokko-
16t, karboanhidraz-inhibitort és prosztaglandin-analégot
tartalmazé cseppeket nagy koriiltekintéssel alkalmaz-
hatunk. Ebben az életkorban «2-adrenerg-agonista-
tartalmt szemcsepp rendelése tilos a kozponti idegrend-
szert érint6é mellékhatdsok miatt.

El6fordul azonban, hogy a csarnokviz elfolydsat mtité-
ti aton kell segiteni, és tgynevezett filtriciés mdtétet
(trabeculectomia) vagy tigynevezett hosszt tubust sont
implantaciojat sziikséges végezni [6]. A tubus helyze-
tének ellenérzésére mind az ultrahang-biomikroszképia,
mind az eliilsé szegmentum OCT-vizsgilata alkalmas
(2. ¢5s 3. dbra).

Tovabbs eltérések

A rendszeres ellenérzés egyéb szerveket érinté eltérések
miatt is elengedhetetlen. A betegek ellaitisihoz multi-
diszciplinaris csapat sziikséges.

A fizikalis vizsgalat mellett genetikai vizsgalat is indo-
kolt lehet. Az Axenfeld—Rieger-szindroma 4altalaban au-
toszomdlis domindns Oroklédésmenetet mutat 95%-os
penetranciaval és kiilonbozd expresszivitassal. Genetikai
szempontbol harom tipusa kiilonithets el:

1. tipus: PITX2-gén (4q24—q26) muticidjaval

2. tipus: valészintileg FOXO1A-gén (13ql4) mutdci-
ojaval

3. tipus: FOXCI-gén (6p25.3) muticidjival

A FOXCI- és a PITX2-gén muticidja az Osszes eset
40-70%-aban szerepel [7].

A hypophysist érint6 rendellenességek koziil kieme-
lendd a primer ,empty sella” szindroma, az ,izoldlt no-
vekedésihormon-hidny alacsony termettel”, valamint a
parasellaris arachnoidealis cystak jelenléte. Olykor sziik-
ség lehet a novekedési hormon pétldsara is.

Az abdominalis régi6 is érintett Iehet. Jellegzetes a pe-
riumbilicalis bér visszahtizodasanak elmaradasa. El6for-
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dulhat hypospadiasis, omphalokele, anusatresia vagy
-stenosis. Akar mér 1 éves kor elétt sor kertilhet a siirg6s,
¢letmentd sebészi beavatkozasokra.

A kardiolégiai eltérések koziil pitvari vagy kamrai sep-
tumdefektus, mitralis insufficientia fordulhat el8. Senso-
rineuralis hallaskdrosodast is észleltek.

Az Axenfeld—Rieger-szindrémat egyéb tiinetegyiitte-
sckhez tarsultan is megfigyelték (2. tiblizat).

Craniofacialis és fogazati jellemzk

Az Axenfeld-Rieger-szindrémdt a craniofacialis régio
kiillonbozd eltérései jellemzik. Az agy- és arckoponyat
érint$ tiinetek lehetnek a kovetkezdk: el6reugré hom-
lok, hypertelorismus, telecanthus, lapos és széles orrnye-
reg; maxillahypoplasia miatti lapos arckozép, rovid filt-
rum, keskeny felsé ajak és széles alsé ajak [8, 9].

Az ,empty sella” és a parasellaris cystdk kimutatdsdra
magnesesrezonancia (MR)-vizsgalat sziikséges. Egyes
esetekben endokrinologiai felmérés és kezelés indokolt
lehet.

Az dallkapocs, valamint a fogazat szdm- ¢és alakbeli
rendellenességei panordma-rontgenfelvétellel jol doku-
mentidlhaték. A dentalis anomalidk (4-6. dbra) koziil
szamosat emlitenek a kilonb6z6 publikicidkban, mint
példdul microdontia, hypodontia, oligodontia, anodon-
tia, taurodontia és zomanchypoplasia is [9, 10]. A hypo-
dontia egyarant érintheti a tej- és a marado fogakat, de a
leggyakrabban a maxilla metsz6fogainal, szemfogainal és

2. tablazat | A kiilonb6zd tiinetek szerinti differencidldiagnosztika

Costello-szindroma
Floating—Harbor-szindréma
Opitz G/BBB-szindroma

Hypertelorismus

Anodontia Cerebrocostomandibularis szindréma
Chondroectodermalis dysplasia
Crouzon-szindréma

Hallermann-Streiff-szindréma

Hypodontia Coffin-Lowry-szindroma
Down-szindroma
Hallermann-Streiff-szindroma
Incontinentia pigmenti

Oculodentodigitalis szindroma

Opitz G/BBB-szindréma (hossza, lapos)
Orofaciodigitalis szindroma (révid)
Robinow-szindréma (hosszt)
Williams-szindréma (hossz)

A filtrum eltérése

Maxillahypoplasia Acrodysostosis
Hallermann-Streiff-szindroma
Marfan-szindréma

Rubinstein-Taybi-szindroma

A periumbilicalis b6r
eltérése

Cornelia de Lange-szindréma
Robinow-szindréma

Anuseltérés Edwards-szindréma (18-as triszémia)
Fraser-szindroma
Jarcho-Levin-szindréma
Meckel-Gruber-szindréma

Opitz-szindroma
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3. tablazat | Fogdszati beavatkozisok Axenfeld-Rieger-szindromaban
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Eletkor Fogviltas Beavatkozasok Fogaszati team

<l év Tejfogazat Els6 fogaszati latogatas Gyermekfogorvos
Otthoni higiénia gyakorldsa
Prevencio

1-6 év Tejfogazat Periodikus ordlis vizsgalatok Gyermekfogorvos
A novekedés monitorozdsa Fogszabalyozé szakorvos
Ortopédiai korai kezelések Maxillofacialis sebész
A megfeleld szdjhigiénia fenntartasa
Maxillaris expanzié: a metsz&fogak és molarisok erupcidjanak segitése

7-12 év Viltott fogazat Szdjhigiénia Gyermekfogorvos
Profilaxis Parodontolégus
A fogszabilyozé kezelés kezdése: Orthodontus
—az eliilsé és a hits6 keresztharapds korrekeidja, Maxillofacialis sebész
—a marado fogak el6torésének segitése,
—’reverse-pull headgear’ kezelés
Bizonyos tejfogak eltdvolitisa, ezzel a maradé fogak erupcidjinak segitése

13-21¢év Maradé fogazat Fogaszati vizsgalatok Orthodontus, parodontologus
Szajhigi¢nia Maxillofacialis sebész
Profilaxis Fogpotlastani szakorvos
Orthognath mitétek
Végleges fogiszati elldtds (implantitumok, fogpotlasok)

>21 év Maradé fogazat Retenci6 ellendrzése Orthodontus
Orthognath mdtétek ellenérzése Maxillofacialis sebész
Orilis higiénia ellendrzése Parodontologus

masodik kis6rl6inél figyelhet6 meg. A fogak kénikus
vagy csap alakd megjelenése sem ritka. A gyokerek meg-
rovidiilhetnek, a gingiva szovetei redukalédhatnak. Ké-
s6i fogel6torés és fogviltas jellemzi. A felsé ajakfék
hyperplasiaja gyakori [11]. Fokozott gyokérfelszivodasi
hajlamot irtak le fogszabalyozo kezelések utan [12].

A fogaszati kezelés lehetGségei

Az Axenfeld-Rieger-szindréma esetén is — mint szimos
mds, a craniofacialis régiét érint elvaltozdsndl — kulcs-
fontossagu a korai diagnézis és a gyermekkorban felalli-
tott pontos kezelési terv. Az érintett gyermekek fejlédé-
sének ¢és dentalis egészségének nyomon kovetése
rendkiviili jelentéségii. Ok fogdszati szempontbdl is spe-
cialis ellatast igénylé betegcsoporthoz tartoznak. Indo-
kolt a szoros egyiittmiikodés ¢s a j6 kommunikacié a
szaktertiletek kozott, mivel a kezelés hossza nehézséget
jelent a paciensnek és csalddjanak, titkozhet az egyéb or-
vosi beavatkozdsokkal (szemészeti és gastrointestinalis
mitétek), ami szintén megterhel§ a paciens szimara. Az
egyes tléseknek a lehetd leghatékonyabbnak kell len-
nitik.

Nem ritka, hogy ezeknél a gyerekeknél a mentalis
érintettség vagy a rossz szocialis hattér miatt altatasban
vagy boditisban végzik az egyszerl fogiszati beavatko-
zasokat, a konzervilé fogiszati kezeléseket (tomések,
gyokérkezelések) vagy a tejfogextrakcidkat. A fogak mel-
lett altalaban az agy- és arckoponya tobbi teriilete is érin-
tett, ezért tobbek kozott *cone-beam’ komputertomog-
rifia  (CBCT) ¢és cefalometriai  vizsgdlatok alapjin

donthetd el, hogy sziikség van-e sebészi korrekciora
vagy sem (5. abra). A fogszabilyozé kezelések elenged-
hetetlenek. Az ortopéd fogszabilyozé kezeléseket mar a
valtéfogazat idején el kell kezdeni. A teljes fogaszati re-
habilitaci6 a beteg 18. életévének betoltése utan lehetsé-
ges, mert az implantaitumon elhorgonyzott fogpotlasok
a csontnovekedés befejeztével lehetségesek (3. tablazat).

Kovetkeztetés

Az Axenfeld-Rieger-szindréma diagnézisinak korai fel-
allitdsa a szemészeti és fogdszati eltérések alapjan specid-
lis ellitohelyen, megfelel6 centrumokban nem okozhat
problémit.

A marado fogak csirahidnya, valamint a maxillahypo-
plasia miatt jelentkezd harmadosztilya basalis sagittalis
viszony és ezaltal a nem megfelel§ occlusio sok esetben
gatolja a mindennapi taplalkozast is. A csarnokzugi elté-
rések kovetkeztében kialakult zo6ld halyog a latasi funkci-
ok csokkenését okozhatja. Mivel a betegség mar korai
gyermekkorban manifesztilodik, a tarsadalmi beilleszke-
dés is nagy nehézséget jelenthet. Ugyanakkor mind a
gyermekekre, mind a sziil6kre pszichés terhet is ré a fo-
lyamatos ellenérzéseken valé megjelenés, amely megfe-
lel6 szocialis hatteret is feltételez.

A témakorben jirtas szakembereket specidlis felsze-
reltség, megfelel§ anesztezioldgiai hattér segiti. Mind-
ezek teszik lehet6vé, hogy megfelels idGben elvégezhes-
stik a sziikséges mUtéteket és kezeléseket, melyek jelentds
¢életminéség-javulast biztosithatnak, de nem minden
esetben.
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Anyagi tamogatis: A kozlemény megirisa, illetve a kap-
csol6dd kutatébmunka anyagi timogatisban nem része-
stlt.

Szerzoi munkamegosztds: B. M., M. E., N. O.: A szakiro-
dalom kutatasa és eclemzése, a kézirat elkészitése, szer-
kesztése. Cs. B., Cs. M., N. Z. Zs.: A kézirat szerkesz-
tése. A cikk végleges valtozatit valamennyi szerzd
elolvasta és jovahagyta.

FErdekeltségek: A szerzGknek nincsenek érdekeltségeik.

Ko6szonetnyilvanitas

A szerz6k koszonetet mondanak a Peter Cerny Alapitvinynak, hogy
a csarnokzugi felvételekhez rendelkezésiinkre bocsatottik a digitalis
szemfenéki kamerat, valamint Széles Evinak az eliils§ szegmentum rés-
ldmpds fotoinak elkészitéséért.
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