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– Mikor találkozott elôször az Apert-szindrómás
ikerpár esetével?
– Mi, a praxisunkban azt szoktuk mondani,

hogy nullától 99 éves korig vállalunk páciense-
ket, de velük még ennél is korábban találkoztam,
hiszen már a terhesség hatodik hónapjában ki -
derült a kézfejlôdési rendellenesség egy genetikai
ultrahangon. A vizsgálat alapján nem lehetett
pon tosan azonosítani a rendellenesség pontos tí -
pusát és súlyosságát, csak a születés pillanatában
derült ki, hogy Apert-szindrómáról van szó. A
szü lôk már a gyerekek születése elôtt eljöttek a
Klinikára, és átbeszéltük, hogy mi várható, mi -
lyen teendôk lesznek, amint megszületik az iker-
pár. Életük elsô napján volt alkalmam megismer-
ni ôket, és megvizsgálni a kezecskéiket.
– Miért különleges az ô esetük?
– Az ikrek párhuzamos érintettsége még az

Apert-szindróma alacsony gyakoriságához ké -
pest is rendkívül ritka: ôk az elsô általunk ismert
Apert-szindrómás egypetéjû ikerpár Magyar or -
szágon, ráadásul mindkettejük mindkét keze, és
az összes ujja érintett volt. Különlegessé teszi
ôket az is, hogy a kezdet kezdetétôl figyelemmel
kísérhetjük a sorsuk alakulását. Én már a születé-
sük napján láttam ôket a szülészeti osztályon, és
azóta is folyamatosan nyomon követjük a
fejlôdésüket. 
– Milyen gyakoriak a kézfejlôdési születési

rendellenességek?
– Az újszülöttek 1–3%-át érinti valamilyen

születési rendellenesség, és ezen esetek 10%-á -
ban tapasztaljuk, hogy a felsô végtag is érintett e
rendellenességekben. Vagyis a felsô végtagi ano-
máliák viszonylag gyakoriak (a veleszületett szív -
 defektusoktól nem sokkal marad el a számuk), és
ez a gyakoriság az utóbbi évtizedben érdemben
nem változott. E fejlôdési rendellenességek ál -
talában genetikai eredetûek, és vagy spontán
mutáció, vagy a szülôktôl örökölt gének követ-
keztében jönnek létre. Kevés esetben fedezhetô
fel külsô hatás a rendellenesség hátterében. Az
Apert-szindróma gyakorisága jóval ritkább:
65–85 ezer élve születésre jut egy eset. Az én pra-
xisomban eddig összesen négy Apert-szindró-
más gyermek volt. Egyéb ujjösszenövéssel szüle-
tett betegeket viszont relatív rendszerességgel
operálok, és gondozok.
– Mikor indul a kéz fejlôdése az embrionális

életszakaszban?
– Már egészen korán, általában a várandósság

26. napján, amikor az embrió nagyjából négy mil-
liméter hosszú, már látszik a végtagbimbó. Még
egyszer ennyi idôt kell várnunk (az 52–53. napig)
arra, hogy az ujjak különváljanak. Tehát a kéz
legtöbb fejlôdési rendellenessége már a váran-
dósság 4–8. hete között kialakulnak. Ezeket
többféle szempont szerint is kategorizáljuk,
annak alapján, hogy megvan-e minden ujj, vagy
hiányoznak ujjak (esetleg több van belôlük),
hány van közülük összenôve, megvan-e az ujjak
teljes hossza, vagy nem alakultak ki teljesen, il -

Ujjak teremtése

A részt vevô orvosok ismeretei szerint még soha
nem végeztek Magyarországon Apert-szindrómás
egypetéjû ikerpáron kézrekonstrukciós mûtétet,
amelynek során mindkét kéz összes ujján szétvá-
lasztották és kialakították az összenôtt ujjaikat. 
A több évig tartó operációsorozat Hetthéssy Judit
kézsebész, a Semmelweis Egyetem egyetemi
adjunktusa, a Kézklinika kézsebésze, és dr. Kassai
Tamás kézsebész, a dr. Manninger Jenô Baleseti
Központ osztályvezetô fôorvosa vezetésével zajlott,
és nemrégiben fejezôdött be. Hetthéssy Judit 
az interjúnkban elmondta, hogy a gyerekek 
hagyományos óvodába járnak, és rendeltetés -
szerûen tudják használni mindkét kezüket. 
Vagyis a mûtétek teljes sikerrel végzôdtek.     
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letve hogy megfelelô-e az állásuk. Egyes esetek-
ben hiányoznak az ujjakhoz tartozó struktúrák,
például a mozgatóizmok: ez különösen a hü -
velyk ujj esetében gyakori. A második hónap vé -
gére tehát eldôl, hogy a magzatnak megvan-e az
öt különálló ujja, bár a differenciálódás itt nem
fejezôdik be, hiszen az ujjak végleges formája és
az ízületek késôbb alakulnak ki.
– Vagyis az ujjak különválnak vagy nem válnak

szét a magzati fejlôdés során, nem pedig késôbb
„nônek össze”.
– Így van, amit a köznyelvben összenôtt ujjak-

nak hí vunk, azok igazából nem szét vált ujjak.
A magzat végtagbimbója kezdetben nem rendel-
kezik ujjakkal, mond hatni „nullaujjas kesztyû”.
A fejlôdés során egy jól szabályozott és rend -
kívül komplex folyamat révén különválnak az
ujjak, és mindegyiknek kialakul a saját karaktere,
ez határozza meg a hosszúságukat, az állásukat
és a mozgásképességüket. A szétválási folyamat
hi bás lefutása okozza a rendellenességeket. A
nem szétvált ujjak kapcsolódhatnak csupán a
lágy részeikkel (ekkor egyszerû a syndactylia),
de a csontos részeik között is ma radhat össze-
köttetés (komp lex syndactylia); illetve kapcso-
lódhatnak teljes hosszuk mentén (komplett)
vagy csak részlegesen (inkomplett syndactylia). 
– Az Apert-szindróma a syndactyliák egy típusa?
– Méghozzá annak a legsúlyosabb megnyil -

vánulása, vagyis komplex és komplett syndacty-

liát okoz, rendszerint egyszerre mindkét kézen.
A be tegség a 2-es típusú fibroblast növekedési
faktor (FGF2) rendellenességéhez kötôdik. Az
Apert-szindróma sokszor az összes ujjat érinti,
amit angolul rosebud type (vagyis „rózsabim-
bó típusú”) Apert-szindrómának neveznek. Az
érintett újszülöttek minden ujja össze van nôve,
ezért a kézfejük rózsabimbóra hasonlít. Nem
kell magyarázni, hogy a kéz ebben a kiindulási
állapotában szinte alkalmatlan a külvilág tárgyai-
nak manipulálására. De az Apert-szindróma
nemcsak a kezeket érinti, hiszen midfacialis hy -
po plasia is kapcsolódik hozzá, vagyis a középarc
csontjai alulfejlettek, és csontosodási zavar fi -
gyelhetô meg a koponyában (craniosynostosis).
Ez utóbbi mûtéti megoldása elsôdleges je len tô -
ségû, hiszen a rendellenes csontok nyomást fej-
tenek ki a fejlôdô agyra, aminek értelmi fogyaté-
kosság lehet a következménye.
– Vagyis a kezek rekonstrukcióját megelôzi az

idegsebészeti mûtét?
– Igen, a koponya helyreállítása az elsôdleges.

Ez után következünk mi, kézsebészek. A kézfej-
lôdési rendellenességeket egyéves kor alatt
egyébként is csak akkor érdemes megoperálni, ha
keringészavar áll fenn. Máskülönben az altatás
biztonságossága miatt általában 1–3 éves kor kö -
zött ideális operálni e rendellenességeket. Min -
denképpen fontos, hogy az iskola kezdetére a
gyermeknek már írásra alkalmas keze legyen, és
ki kell használnunk a kisgyermekkori neuro -
plaszticitást, mert ebben a korban az idegrend-
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szer még jól adaptálódik a megváltozott viszo-
nyokhoz. Ha összenôve maradnak az ujjak, az az
idegrendszer fejlôdését is hátráltatja, hiszen a
gyermek nem kap visszajelzést a tárgyak
manipulálása révén a környezetbôl.
– Idôsebb korban nem egyszerûbb a mûtét, a kéz

nagysága miatt? 
– Valóban könnyebb a nagyobb kezet operálni,

de azt is figyelembe kell venni, hogy e beavatko-
zások mindig hosszú idôt vesznek igénybe, hi -
szen akár nyolc mûtétet is szükséges végezni a
gyerekek kezein. Minél kisebb a gyerek, annál
könnyebben megszokja az új helyzetet, és annál
gyorsabban kezdi természetes módon használni
az új ujjait. Ezért tartjuk az 1–3 éves kort ideális
idôszaknak e mûtétek szempontjából. Abból bi -
zonyosodhatunk meg arról, hogy jó döntést
hoztunk az operáció elvégzése elôtt, hogy a
gyermek használja-e az ujjait. A használat szem-
pontjából pedig a kéz egyes sugara, vagyis a hü -
velykujj funkciójának helyreállítása a legfonto-
sabb, hiszen a szembefordítható hüvelykujj teszi
lehetôvé a kézfunkciók 80%-át. Ezzel tudunk

ugyanis fogni, még akkor is, ha a maradék négy
ujj egyben van.  
– Hogyan reagálnak a gyerekek, amikor ki -

alakítják az ujjaikat?
– Amikor létrehozzuk a szembefordítható hü -

velykujjukat, elkezdik felfedezni, hogy mi min-
denre lehet azt használni. Hirtelen kibôvülnek a
lehetôségeik, miközben a gyermekkornak egyéb-
ként is sajátja a világ felfedezése. De különösen
látványos, ahogy a gyerekek a mûtét után elkez-
dik használni a kezeiket. De az elsô ujj kiszaba-
dítása után még korántsem vagyunk készen. Az
Apert-szindróma korrigálásakor mindig mû tét -
sorozatban kell gondolkodnunk. Az egymást kö -
vetô operációk között legalább hat hétnek, de
inkább több idônek kell eltelnie.
– Amikor szétválasztják az ujjakat, honnan ve -

szik a közéjük beépített bôrt?
– Az operációk során mindig hatalmas bôr -

hiány keletkezik, amit az is növel, hogy nem
lehet egy hosszanti ollócsapással szétvágni az uj -
jakat egymástól. Nagyon vigyáznunk kell az
erekre és az idegekre, amelyek ilyen kis gyere-
kekben a milliméter vastagságot is alig érik el. Ha
mûtét során sérülnek az erek, akkor keringésza-
var alakulhat ki az ujjon, illetve akár el is veszít-
hetjük az érintett ujjakat. Emellett a kézen csak
bi zonyos irányú sebeket szabad ejteni a hegese-
dés miatt. Ha rossz irányban vágunk, akkor a heg
húzóheggé válik, és a gyermek nem fogja kinyúj-
tani az ujját. Mindezek miatt cikcakkos metszé-
seket kell ejtenünk, amelyek a növekedést is job-
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ban lehetôvé teszik. Ehhez viszont sok bôrre van
szükségünk, amit általában a könyökhajlatból, a
felkar belsô oldaláról vagy az ágyékhajlatból
tudunk venni, így az adó terület funkciója nem és
az esztétikája is csak minimálisan sérül. Ez azért
elônyös, mert a hajlatok redôiben el tudjuk rejte-
ni a metszéseket, így a sebhely nem lesz feltûnô.
E mûtéti sebek lassan gyógyulnak, két-három
hétbe is beletelik, amíg a kötéseket teljesen le
lehet venni. Ez hatalmas türelmet, fegyelmet és
empátiát igényel a gyermektôl és a szüleitôl is,
hiszen ez idô alatt a sebet szárazon, tisztán kell
tartani, miközben a gyerek már játszana. A leg-
több gyerek egy darabig haragszik, amiért nem
használhatja a kezét, de amint kiderül, hogy
mennyivel jobb lett a mûtét után, a haragjuk
pillanatok alatt elpárolog.
– Tipikusan milyen hosszú az Apert-szindrómás

mûtétsorozat?
– Kezenként öt ujjat kell kiszabadítanunk,

vagyis négy-négy összenövést kell feloldanunk.
Ez tehát nyolc mûtét is lehet, de ha a team gya-
korlott és összeszokott, akkor egy alkalommal
szét tudjuk választani a nem egymás melletti uj -
jakat. Például egy mûtét során leválasztjuk a hü -
velykujjat és mellette még a középsôt és a gy û -
rûst is szétválasztjuk egymástól. Így a gya kor -
latban négy–nyolc mûtétre van szükség, amelyek
között érdemes legalább hat hetet, de akár né -
hány hónapot is várni.
– A legutóbbi Apert-szindrómás ikerpár mûtéti

sorozata azonban évekig tartott.

– Igen, fôképpen azért, mert
közben kitört a Covid-pan -
démia. Egyébként is hatalmas
megterhelést jelent ez az ope-
rációsorozat a gyerekeknek,
és a családnak is, így minden-
kinek idôt kell hagyni a lelki
és a gyakorlati adaptációra.
Sokszor jól jönnek a mûtéti
sorozatban kisebb-nagyobb
pihenôk, fontos, hogy a család
élete ne csak errôl szóljon, és a
lehetôségekhez mérten csök-
kentsük a rájuk nehezedô tra-
umákat. Idôt kell hagyni a
gyerekeknek, hogy játszhassa-
nak, füröd hes se nek, gyerekek
lehessenek. 
– Hogyan tanulhatja meg a

sebész az ilyen ritka, viszont
rendkívül bonyolult mûtétek
eljárásait?
– Én Kassai Tamás fôorvos-

tól, a Budapesti Dr. Man nin -
ger Jenô Baleseti Központ Gyermek trau ma -
tológiai Osztály vezetôjétôl tanultam, és nélküle
ma sem kezdenék el egy ilyen komplex mû téti
sorozatot. A tanulás elengedhetetlen lépése,
hogy nagyon sokat kell asszisztálni a tapasztal-
tabb sebészeknek. Az Apert-szindrómás ikerpár
mûtéti sorozatát is Kassai fôorvos úrral végez-
tük, miután a gyerekek átestek az elsôbbséget
élvezô koponyamûtéteken a Debreceni Egye te -
men. E beavatkozások elektív kézsebészeti mû -
tétnek számítanak, így a Covid-járvány miatt az
operációkkal nem tudtunk olyan gyorsan halad-
ni, amint lehetett volna, de így is sikerült elér-
nünk, hogy óvodáskorukra kiszabadult az összes
ujjuk.
– Hogyan viselték az ikrek a mûtéteket?
– A két fiú hihetetlenül reziliens és sze re tet -

teljes. Átestek nyolc-nyolc kézmûtéten, ko po -
nya  mûtéteken, és rengeteget voltak kórházban.
Mindennek ellenére jó viszonyt ápolnak velünk,
nagyon együttmûködôk, és végtelenül nagy sze-
retet van bennük. A családjuk pedig pont olyan,
mint amit az ember egy kézfejlôdési rendellenes-
séggel született gyermeknek kívánna, szeretô, tá -
mogató, türelmes és rugalmas. 
– Hogyan tudták megszervezni a gyerekek mû -

téteit? Nem okozott a családnak túlzottan nagy
meg terhelést a két fiú ápolása?
– Az elején váltva végeztük az egymás után

következô mûtéteiket, aztán áttértünk arra, hogy
egy napon operáltuk meg mindkettôjüket. Ez
azért volt fontos, hogy azonos ritmusban legyen
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a gyógyulásuk: egy napon kelljen a családnak
kötözésre hoznia ôket. Minthogy nem pontosan
azonos súlyosságú volt az ikrek kezeinek elválto-
zása (az egyikük jobb és bal kezén különbözô-
képpen nôttek össze az ujjak), ezért nem tudtuk
mindig tökéletesen szinkronizálni az elvégzett
beavatkozásokat, de mindkettejüket azonos
stratégiával operáltuk. 
– Milyen kilátásaik lehetnek e gyerekeknek?

Mennyire tökéletesen lehet elméletben helyreállíta-
ni a kezeiket? Zongorázhatnak-e a jövôben?
– A szétválasztott ujjak mindig kicsit rövideb-

bek, tömzsibbek és merevebbek maradnak, mint
a hagyományos ujjak. De hároméves koruk táján
már szôlôt ettek a saját kezükkel, és a szôlôsze-
meket képesek voltak az ujjaikkal megfogni.
Ugyanúgy játszanak, mint az egészséges gyere-
kek: könnyedén építenek duplóból házakat. A
gyerekek nagyon jól alkalmazkodnak az adott
helyzethez, tehát a rendelkezésükre álló képessé-
geiket maximálisan kihasználják. Természetesen
a tárgyak finom manipulálása az ô számukra ne -
hezebb, mint másoknak. Az édesanyjuk mesélte,
hogy gitárleckéket vettek. Ugyanabba az óvodá-
ba járnak, mint a bátyjuk (a családnak összesen
három gyermeke van). Ha meggondoljuk, hogy

honnan indultunk – mindkét gyermek mindkét
kezének összes ujja rózsabimbóként össze volt
nôve –, az, hogy ma már óvodába járnak, felsza-
badultan játszhatnak, és használják mindkét ke -
züket, az valóságos csoda. Úgy tûnik, hogy men-
tálisan sem szenvedtek kárt, eddig a kor tár saik -
kal gyönyörûen tartják a lépést.
– Mi kellett ahhoz, hogy sikeresen záruljon a

gyerekek kézrekonstrukciós mûtéti sorozata?
– Az ô esetük nagyon jól mutatja, hogy ha az

egészségügyi ellátórendszer helyt tud állni, és
lét rejönnek az ilyen komplex esetek ellátásához
elengedhetetlen szakmai együttmûködések a kü -
lönbözô szakterületek specialistái között, akkor
csodálatos eredményeket érhetünk el. Ter mé sze -
tesen ehhez elengedhetetlen volt a család fel tét -
len együttmûködése is, a nagymamájuk is rend-
szeresen bent aludt velük a kórházban. Ha mind-
ezek a feltételek adottak, akkor a születés pil la -
natában véglegesnek tûnô, nagyon nehéz élet -
hely zetbôl is remek jövôt tudunk a gyerekeknek
teremteni. 

Az interjút készítette:
Kovács Sándor

A képek forrása: Hetthéssy Judit
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