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Interdisciplinarno zdravljenje ektodermalne
displazije z oligodontijo: pregled in prikaz

primera

Interdisciplinary treatment of ectodermal dysplasia
with oligodontia: review and case report

Cedomir Oblak," Maja Ovsenik,? Natasa lhan Hren?

Izvleéek

Izhodis¢a: Ektodermalna displazija (ED) je
skupina dednih bolezni z razvojnimi motnjami
v dveh ali ve¢ ektodermalnih strukturah, kot so
lasje, zobje, nohti in Zleze znojnice. Pri priza-
detih je osrednja tezava vecje Stevilo neizraslih
zob - oligodontija, znaclilne pa so tudi spre-
membe obraza. Te se pojavljajo zaradi motenj v
rasti obraznega skeleta, saj se zaradi odsotnosti
zametkov zob ne razvije tudi pripadajoci del
zobnih nastavkov ¢eljustnic. Nacrtovanje zdra-
vljenja teh oseb je interdisciplinarno in zajema
razli¢ne moznosti nadomestitve posameznih ne-
izraslih zob, ortodontsko zdravljenje, ortognat-
sko kirurgijo, avgmentacijo kosti, kirursko vsta-
vitev zobnih vsadkov, proteti¢no rehabilitacijo in
genetsko svetovanje.

Prikaz primera: Pri bolniku z ektodermalno
displazijo sta klini¢ni pregled obraza in ustne
votline ter analiza panoramske rentgenske slike
pokazala 17 nerazvitih zametkov stalnih zob z
obseznimi manjki alveolnega grebena Celjustnic,
hipotriheozo, neskladen obraz, udrto zgornjo
ustnico, prominentno brado ter tezave pri go-
voru in zvecenju. Nacrt rehabilitacije je zahteval
obsezen interdisciplinarni pristop z ortodontsko
vodeno tridimenzionalno uskladitvijo nepravil-
nosti zgornje in spodnje celjustnice, ¢emur je
sledilo kirursko dograjevanje kostnine z odpr-
tim dvigom sinusnega dna desno ter vstavitev
$tirih zobnih vsadkov. Manjkajoce zobe smo v
spodnyji ¢eljustnici nadomestili fiksno proteti¢no
na nosilnih zobeh, v zgornji celjustnici pa z mo-

stovoma na zobnih vsadkih. Po 12-letnem inter-
disciplinarnem zdravljenju je bil bolnik uspe$no
orofacialno rehabilitiran.

Zakljucek: Zdravljenje oseb z ektodermalno di-
splazijo in oligodontijo je individualno in mora
biti usmerjeno izrazito preventivno, saj je po-
trebno ohranjati bolnikove lastne zobe, hkrati pa
¢im prej korigirati obrazne strukture in nadome-
stiti manjkajoce zobe. Z rehabilitacijo obraznih
struktur so omogocene normalne obrazne funk-
cije in tudi zadovoljiva psiholoska osebnostna
rehabilitacija.

Abstract

Background: Ectodermal dysplasia (ED) is a
group of hereditary diseases with disorders in
the development of two or more ectodermal
structures, such as hair, teeth, nails and sweat
glands. The symptoms of craniofacial anoma-
lies express themselves with a larger number of
unerupted teeth — oligodontia. Facial character-
istics appear because of disorders in the growth
of facial bones due to congenitally missing teeth
related to underdeveloped alveolar ridge. Treat-
ment planning in these patients requires inter-
disciplinary approach, and should include vari-
ous possibilities of substitution of congenitally
absent teeth, orthodontic treatment, orthognatic
surgery, skeletal augmentation, surgical inser-
tion of dental implants, prosthetic rehabilitation
and genetic counseling.

Case presentation: In a patient with ectoder-
mal dysplasia, clinical examination and analy-
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sis of panoramic x-ray revealed 17 congenitally
absent permanent teeth with extensive atrophy
of the alveolar ridge, hypotrichosis, narrow face,
prominently expressed chin with speech and
mastication difficulties. Rehabilitation planning
included an extensive interdisciplinary approach
with orthodontically guided three-dimensional
correction of the upper and lower jaw relation-
ship that was followed by a surgical open lift of
the sinus floor on the right side and insertion of
four dental implants. In the mandibular arch, the
missing teeth were replaced with a metal-porce-

KLINICNI PRIMER/CASE REPORT

lain bridge on the supporting teeth and with two
bridges supported on the dental implants in the
maxillary arch. After 12 years of interdisciplinary
treatment the patient was successfully rehabili-
tated.

Conclusion: Treatment of patients with ecto-
dermal dysplasia and oligodontia is individual
and must be targeted mainly at prevention, for
it is necessary to conserve the patient’s own teeth
and at the same time replace (the) missing tis-
sues and teeth, and correct the facial structures.

Uvod

Mednarodno zdruZzenje za ektodermalno
displazijo (NFED) opredeljuje ektodermalno
displazijo (ED) kot genetsko motnjo dveh ali
ve¢ ektodermalnih struktur, ki lahko vklju-
¢ujejo kozo, lase, nohte, zobe, Zivéne celice,
zleze znojnice, o¢i, usesa in dele drugih or-
ganov." Poznane so hidroti¢ne in hipohidro-
ti¢ne ektodermalne displazije kongenitalnih
sindromov z znacilnimi prirojenimi spre-
membami struktur ektodermalnega izvora.
Izrazajo se kot prizadetost las z alopecijo oz.
trihodisplazijo, disfunkcija eksokrinih Zlez,
dermatoloski simptomi z neenakomerno
pigmentacijo in kraniofacialnimi anoma-
lijami. Simptomi kraniofacialnih anomalij
so izrazeni kot obsezne razvojne motnje iz-
raslih zob, ve¢je $tevilo neizraslih zob, po-
manjkanje alveolnih grebenov, hipotrihoza,
izbocenja Celnice, spremenjena nosna pro-
minenca, poudarjene ustnice in prominen-
tna brada. Pogostnost ED je povpre¢no 1 na
100.000 novorojencev.>

Nerazvitost posameznih zob med splo-
$no populacijo ni redka in je ena od najpo-
gostejsih razvojnih nepravilnosti pri ljudeh,
medtem ko hipodontijo s $estimi ali ve¢
manjkajo¢imi stalnimi zobmi imenujemo
oligodontija, ki je razmeroma redka anoma-
lija, saj se pojavlja le pri 0,1-0,2 % ljudeh v
populaciji.* Preostali izrasli stalni zobje pri
ljudeh z oligodontijo so pogosto v nepravil-
nem polozaju, so nepravilnih oblik in imajo
manj$e zobne krone. Ljudje z oligodontijami
imajo pogosto tudi znacilne obrazne spre-
membe, ki se pojavljajo zaradi motenj v rasti
obraznega skeleta, saj se zaradi odsotnosti
zobnih zametkov ne razvije tudi pripadajoci

del zobnih nastavkov ¢eljustnic.® Ker je oli-
godontija pogosto povezana tudi z drugimi
ektodermalnimi nepravilnostmi in sindro-
mi, poteka nacrtovanje zdravljenja teh oseb
vedno interdisciplinarno.

Po osnovnem klini¢nem pregledu so bol-
niki predstavljeni na konziliju, na katerem so
navzoci specialisti otroskega in preventivne-
ga zobozdravstva, zobne in celjustne ortope-
dije, oralne in maksilofacialne kirurgije ter
stomatoloske protetike. V posameznih pri-
merih sodelujejo v nacrtovanju zdravljenja
tudi specialisti pediatrije, anesteziologije,
genetike ter specialisti nuklearne in interne
medicine.

Klini¢cnem pregledu obraza in ustne vo-
tline sledi analiza rentgenskih posnetkov
(panoramske rentgenske slike, lokalnih
rentgenskih posnetkov in stranske telerent-
genske slike glave), analiza Studijskih mo-
delov ter diagnosti¢no modeliranje manjka-
jocih struktur in zob v vosku na $tudijskih
modelih. S pomoc¢jo omenjene dokumenta-
cije se na konziliju po racunalniski predsta-
vitvi bolnika pripravi zacetni nacrt zdravlje-
nja. Ce so predstavljeni bolniki $e v obdobju
rasti, je potrebno pri nacrtovanju njihovega
zdravljenja predvideti tudi vmesne posege
zdravljenja. Potek zdravljenja se predstavlja
in ocenjuje na kasnejsih sestankih konzi-
lija, na katerih se tudi nacrtuje in prilagaja
nadaljnje zdravljenje. Po konc¢anem orto-
dontskem zdravljenju in pri doseZeni staro-
sti 17-18 let uvrstimo bolnika na ponovno
obravnavo interdisciplinarnega konzilija.
Takrat so bolniki ve¢inoma pripravljeni za
nacrtovanje dokoncne oskrbe, v katero sodi-
jo ortognatska kirurgija, avgmentacije kosti,
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Slika 1: Klini¢no

stanje pacientaz ED

in oligodontijo pred
zatetkom ortodontskega
zdravljenja b) visina
griza je znizana, alveolni
greben v predelu
spodnjih sekalcev je
nerazvit c¢) panoramska
rentgenska slika pokaze,
da ni razvitih 17 zametkov
stalnih zob.
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kirurska vstavitev zobnih vsadkov in prote-
ticna rehabilitacija.

Namen prispevka je prikazati postopke
interdisciplinarnega nacrtovanja in razlic-
ne moznosti rehabilitacije ustne votline in
obraza ter predstaviti nase izku$nje z inter-
disciplinarnim pristopom k oskrbi soraz-
merno majhne skupine bolnikov z ektoder-
malno displazijo z oligodontijo.

Predstavitev primera

12-letni decek je bil napoten na Center za
Celjustno in zobno ortopedijo Stomatoloske
klinike UKC v Ljubljani zaradi razvojnih ne-
pravilnosti obraza, ¢eljustnic in vecjega Ste-
vila neizraslih stalnih zob. Iz anamneze smo
ugotovili, da ima tudi mama hipodontijo
obeh zgornjih stranskih sekalcev. Decek je
bil gracilne konstitucije, svetle polti, s suho
kozo, hipotriheozo, prominentno izrazeno
brado s poudarjenim mentolabialnim sulku-
som. Nohti so bili normalnega videza. Glav-
ne tezave so bile motena izreka in zZvecenje
ter videz obraza. Analiza panoramske rent-
genske slike je pokazala, da decek ni imel 17
zametkov stalnih zob. V zgornji Celjusti so
manjkali zametki za stranska sekalca in li¢-
nike ter za tretja ko¢nika obojestransko. V

spodnji celjusti pa so manjkali vsi stalni za-
metki, razen podoc¢nikov, desnega drugega
li¢nika ter prvih in drugih molarjev.

Med tridimenzionalno ortodontsko vo-
deno rastjo obraznih struktur smo bolniku
nadomestili manjkajoce zobe z zgornjim in
spodnjim snemnim ortodontskim aparatom
in pocakali na stopnjo skeletne zrelosti ce-
ljustnic za dokon¢no implantolosko kirur-
$ko in proteti¢no oskrbo.

Nacrt rehabilitacije pri odraslem bol-
niku je zahteval obsezen interdisciplinarni
pristop obravnave, ki je temeljil na diagno-
sti¢ni postavitvi zob na $tudijskem modelu.
Namen diagnosti¢nega nacrtovanja rehabi-
litacije je zagotoviti pravilno razporeditev
vseh izraslih stalnih zob na polozaje bo-
docih nosilcev naértovane proteti¢ne kon-
strukcije. Nacrt ortodontske obravnave je
bil namestiti nesnemni ortodontski aparat
v zgornjem in v spodnjem zobnem loku za
ureditev polozajnih nepravilnosti zob v vseh
treh prostorskih ravninah, tridimenzional-
na ureditev in uskladitev velikosti in odnosa
med celjustnicama v vertikalni, sagitalni ter
transverzalni ravnini in prepreciti nadaljnje
nizanje vi$ine griza. Pred ortodontskim pre-
mikom zob smo naredili diagnosti¢no po-
stavitev bodocih zob na $tudijskih modelih.
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Slika 2: Z nesnemnim
ortodontskim aparatom
v zgornjem zobnem Loku
(a) je bil pripravljen
prostor za vstavitev
Stirih zobnih vsadkov

po dograditvi kostnih
manjkov stanjSanega
grebena in z odprtim
dvigom sinusnega

dna desno. Slikibin c
prikazujeta zobne vsadke
z vstavljenimi sluzni¢nimi
kapicami 5 mesecev po
operativnem posegu.
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Bolnika smo pred nadaljevanjem reha-
bilitacije ponovno konzilijarno pregledali
(Slika 1) in po natan¢ni analizi $tudijskih
modelov nadaljevali s proteti¢no rehabi-
litacijo. Vse zgornje in spodnje zobe smo
diagnosti¢no oblikovali v vosku v zobnem
laboratoriju, kar je bilo vodilo za izdelavo
zaCasnih zob iz kompozitnega materiala.
Z zacasnimi zobmi smo preverili bodoce
medceljustne odnose z novo nacrtovanim
pravilnim vodenjem spodnje celjusti v la-
teralno in anteriorno smer. Preverili smo
tudi postavitev zob glede na videz obraza
od spredaj in od strani, ter preskusili izgo-
vorjavo. Pravilna postavitev bodocih zob in
rentgenski posnetki ¢eljustnih kosti so sluzi-
li za skupno nacrtovanje polozajev vstavitve
zobnih vsadkov v brezzobe predele v zgornji
Celjustnici s specialistom oralne in maksilo-
facialne kirurgije. Interdisciplinarni nacrt je
predvidel z vsadki podprta mosticka oboje-
stransko v zgornji celjusti brez implantolo-
ske oskrbe brezzobosti v spodnji celjusti. K
tej odlocitvi je pomembno prispevala bolni-
kova Zelja po ¢im manjsem Stevilu kirurskih
posegov, saj bi pomanjkanje zobis¢nega gre-
bena v spodnji celjustnici zahtevalo obse-
znejs$e kostne dograditvene kirurske posege.
V zgornji Celjusti je bilo vstavljanje zobnih
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vsadkov nujnejse, vendar je bila nujna tudi
dograditev kostnine desno.

Najprej smo pri bolniku naredili odprti
dvig sinusnega dna desno s pristopom sko-
zi desno sprednjo steno celjustne votline, za
kostni nadomestek pa uporabili deprotei-
nizirano govejo (bovino) kost (Biooss, Ge-
istlich), kostno okno pa krili s kolagensko
membrano (Bioguide, Geistlich). Pet me-
secev in pol po tem posegu smo vstavili 4
zobne vsadke (Ankylos, Dentsply), in sicer
v nacrtovane predele: 14,12, 22, 25, pri tem je
bila potrebna tudi delna dograditev kostnih
manjkov stanjSanega grebena. Po nadaljnjih
5 mesecih, ko je potekla osteointegracija,
smo zobne vsadke odprli v ustno votlino z
vstavitvijo sluzni¢nih kapic (Slika 2). Vsi ki-
rurski posegi so potekali brez operacijskih
ali pooperacijskih zapletov. Prva dva posega
sta bila opravljena v antibioti¢ni profilaksi z
amoksicilinom s klavulansko kislino, bolnik
pa je prejel le blag analgetik neposredno po
operaciji.

V obdobju vras¢anja zobnih vsadkov v
zgornji cCeljustnici (oseointegracije) smo v
spodnji celjustnici izdelali fiksni kovinsko-
-porcelanski most z nosilci na stalnih podo¢-
nikih in prvih molarjih. V zgornjem zobnem
loku smo v obeh brezzobih vrzelih lateralno
manjkajoce zobe nadomestili s prevlekami,
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Slika 3: Dokon¢na
orofacialna in proteti¢na
rehabilitacija. V zgornji
Celjustnici so manjkajoci
zobje nadomesceni s
prevlekami na vsadkih.
Nepopolno razvita
centralna sekalca sta
bila preoblikovana

v anatomsko

pravilno obliko z
estetskima Luskama.

V spodnji Celjustnici

je bil izdelan fiksni
kovinskoporcelanski
most na stalnih
podocnikih in prvih
molarjih.
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oprtimi na zobne vsadke. Oba centralna se-
kalca, katerih zobni kroni sta bili nepopolno
razviti, smo preoblikovali v anatomsko pra-
vilno obliko s polnokeramic¢nima estetskima
luskama. Luski smo prilepili na minimalno
preparirano skleninsko povrsino z metodo
sodobnega adhezijskega cementiranja. S
proteti¢no rehabilitacijo smo funkcionalno
in estetsko korigirali medceljustne odnose
ter uskladili odnos med zobmi tako, da smo
dosegli pravilno interkuspidacijo in artiku-
lacijo. Druge molarje smo pustili, da bodo
prisli v okluzijski stik z lastnim izras¢anjem.

Po interdisciplinarnem zdravljenju je
bolnik uspesno orofacialno rehabilitiran
(Slika 3). Za vzdrzevanje tako zahtevne oral-
ne rehabilitacije je pomembna predvsem
skrb za dobro ustno higieno z rednimi kon-
trolnimi pregledi in s strokovnimi oralnohi-
gienskimi posegi.

Razpravljanje

Pri osebah z ED z oligodontijo, pri kate-
rih ne izrastejo vsi zobje, pogosto nastanejo
tezave pri njihovi protetiéni nadomestitvi
brez predhodnega celjustnoortopedskega
zdravljenja in kirur$kega dograjevanja ko-
stnine in vstavljanja zobnih vsadkov. Tezave
nastanejo predvsem zaradi neenakomerne
razporeditve zob v zobnem loku in spreme-

njenega medceljustni¢nega odnosa. Hkrati
vedje brezzobosti pogosto ne omogocajo fi-
ksnoproteti¢ne oskrbe brez pomoci zobnih
vsadkov.” Le s to sodobno oskrbo se lahko
ohranijo bolnikovi lastni zobje brez obse-
znih brusenj oziroma se lahko izognemo
snemnoproteti¢ni oskrbi, ki poleg osebno-
stne prizadetosti mladih ljudi vodi do biolo-
$ke $kode zaradi napredujoce izgube kostni-
ne Celjustnic.

Pri osebah z oligodontijami se ugotavlja-
jo nepravilnosti zobnih nastavkov celjustnic
skupaj z nepravilno obliko zgornjih in spo-
dnjih sekalcev, nepravilnim odnosom med
zgornjo in spodnjo celjustnico in pogosto
manj razvita zgornja Celjust.* Danes z zob-
nimi vsadki zelo pogosto nadomes¢amo
neizrasle zobe, vendar lahko z usklajeno
ortodontsko, ortognato in proteti¢no pri-
pravo teh oseb zmanj$amo potrebo po im-
plantatnoproteti¢ni oskrbi pri oligodontijah
tudi do 53 %.* Kljub temu, da so indikacije
za uporabo zobnih vsadkov v posebnih pri-
merih tudi pri mladoletnikih, obi¢ajno ne
vstavljamo zobnih vsadkov v kost, dokler
skeletna rast ni kon¢ana.’ Postopna skupna
izrast zob in alveolnih grebenov lahko prive-
de do infrapozicije zobnih kron na vsadkih,
¢e so ti vstavljeni pri nedokoncani skeletni
rasti, kar v¢asih opazamo $e celo pri odra-
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slih. Za podporo proteti¢nim konstrukcijam
nikoli ne nacrtujemo ve¢ zobnih vsadkov,
kot je nujno potrebno. Pri oskrbi oligodon-
tij zelo mladih oseb veckrat nacrtujemo
vijaene proteti¢ne konstrukcije, ki jih bo
treba kasneje v Zivljenju obnavljati. Ceprav
danes veliko neizraslih zob nadomes¢amo
z implantatnoproteticno oskrbo, pa je po-
gosto prav tako mogoca klasi¢na fiksna ali
kombinirana fiksnosnemna proteti¢na oskr-
ba. Slednja lahko bolniku nadomesti dolgo-
trajno in vcasih tudi zahtevno ortodontsko
zdravljenje, kakor tudi kirurske postopke
avgmentacij alveolnih grebenov in implan-
tacije. Upostevati je potrebno tudi, da se pri
prepariranju za klasicne fiksnoproteti¢ne
mosticke na vitalnih zobeh pri tako mladih
osebah pogosto poskoduje zobna pulpa. Ce
se zelimo izogniti tem po$kodbam, mora-
mo fiksno oskrbo preloziti in v vmesnem
obdobju bolnika oskrbeti snemnoprotetic-
no. Mladi in njihovi starsi pa se s snemnimi
protezami zelo tezko sprijaznijo. Pri na¢rto-
vanju oskrbe je prav tako pomembno upo-
Stevati slabso uspes$nost oskrbe z zobnimi
vsadki pri bolniki z ED, kot pri bolnikih z
normalno zobno genezo. Poroc¢ajo namrec
0 88,5- do 97,6-odstotnem prezivetju zobnih
vsadkov pri ED v primerjavi z 9o-100 % pri
zobni agenezi.'® Pregledna $tudija Bergen-
dalove s sodelavci poroca o slabsem prezi-
vetju zobnih vsadkov pri mladih bolnikih s
celo 64-odstotno izgubo."!

Osebe s tezjo obliko oligodontije imajo
zaradi vec¢jega Stevila manjkajocih zob funk-
cionalne tezave pri hranjenju in govoru, kar
skupaj s spremenjenim obrazom vodi v za-
vest druga¢nosti in du$evne stiske.'” Za ¢im
boljso vkljucitev teh mladih ljudi v druzbe-
no okolje in za njihovo samozavest je zelo
pomembna ¢im prejs$nja, lahko tudi zacasna
nadomestitev zob.'> Ker zdravljenje pote-
ka v obcutljivem zivljenjskem obdobju, je
potrebno z bolnikom oziroma njegovimi
star§i dose¢i dobro medsebojno sodelova-
nje, spostovanje in zaupanje. Do kon¢ne re-
habilitacije je najveckrat potrebno vecletno
usklajeno interdisciplinarno delo izkuSenih
specialistov razli¢nih podrocij.

Vsi nadomestki manjkajocih zob morajo
omogociti pravilno rast ¢eljustnic in zob, pri
tem pa je treba upostevati Se otrosko psiho-
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logijo. Psiholoski vidik je pomembno vodilo
pri celostni oskrbi pacienta z ektodermalno
displazijo z oligodontijo. Pomanjkanje zob v
vidnem predelu povzro¢a dusevno travmo
posebno v ¢asu odrascanja. Slediti je potreb-
no zahtevam sodobne proteti¢ne oskrbe,
nacelom pedontoloskega in ortodontskega
zdravljenja z usklajenimi interdisciplinarni-
mi posegi. Gre za obcutljivo podro¢je ohra-
njanja otrokovega dusevnega ravnovesja v
dobi odra$¢anja.'* Estetska rehabilitacija v
¢asu razvoja je psiholosko utemeljena, ker
poleg spreminjanja obraza omogoci mlado-
stniku tudi boljse stike z druzbo.'® Taks$na
spoznanja narekujejo naértovanje in izved-
bo estetske reSitve obraznega videza ze v
otroski dobi, da se prizadeti lahko primerno
druzbeno vkljucuje in ne dobi kompleksov
manjvrednosti.

Zakljuéek

Zdravljenje vsakega posameznika z ek-
todermalno displazijo in oligodontijo na-
¢rtujemo  individualno. Zdravljenje mora
biti usmerjeno izrazito preventivno, saj je
potrebno ohranjati bolnikove lastne zobe,
hkrati pa ¢im prej nadomestiti manjkajoce
zobe in obzobna tkiva ter izboljsati obrazni
videz. Z rehabilitacijo obraznih struktur so
omogocene normalne obrazne funkcije in
tudi zadovoljiva psiholoska osebnostna re-
habilitacija.
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