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Ritka, genetikai szindromak:

 Elvaltozasok:
= Szisztémas
= Craniofacialis
= Dentalis

» Kevésbé ismert allapotok
- Nem a mindennapi rutin része

» Nehézkes, tobb szaktertiletet érint6
beavatkozasok, ellatasi lehetGségek

- Atipusos lelki és személyiségfejlodés


http://www.cancerinfonet.org/wp-content/uploads/2019/08/dna-representation.jpg

Az Axenfeld-Rieger-szindromarol(ARS)
altalaban:

« Nagyjabol 1:50.000-100.000
« AD orokl6do rendellenesség,

50-70%-ban Gjonnan kialakul6
mutacio all a hattérben
- periocularis mesenchymabol
szarmazo struktarak fejlédése
karosodott:

FOXC1 és PITX?2

- Diagnozis: els6sorban a szemészeti,
emellett néhany egyéb klinikai
vizsgalaton alapszik

. . . O Vd L] / / ]
° Multldlszclpllnarls ell atas A. Craig Dunbar, Grant T. McIntyre, Sean Laverick & Brian Stevenson Axenfeld—Rieger syndrome: a case
.o , S, rDe([))?rt, Jour;zalﬁq/"Orthn;inntics, 42:4, 324-330, Published online: 16 Feb 2016.
:10.1179/1465313315Y.0000000017
sziikségessége

Axenfeld-Rieger syndrome. Seifi M, Walter MA .Clin Genet. 2018 Jun;93(6):1123-1130. doi: 10.1111/cge.13148
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Az AR-szindroma (ARS) tunetei:

Ocularis és szisztémas:

- Irishypoplasia, corectopia, photophobia és
a glaukoma (szovédményként)

- Szivfejlédési rendellenességek,
sensorineuralis hallasveszteség,
csontfejlédési rendellenességek

Axenfeld-Rieger syndrome associated with severe maxillofacial and skeletal anomalies .Gokcen

GO}(CG’ Nisa Cem Oren, and Cem Ozgonul J Oral Malelofac Pathol. 2015 Jan—Apr; 19(1): 109. Axenfeld-Rieger syndrome: dentofacial manifestation and oral rehabilitation considerations.
doi: 10.4103/0973-029X. 157219 Berenstein-Aizman G, Hazan-Molina H, Drori D, Aizenbud D. Pediatr Dent. 2011 Sep-

« el6reugré homlok k005404
- hypertelorismus
 telecanthus

- maxilla hypoplasia

- lapos arckozép, széles és lapos
orrnyereggel

Axenfeld-Rieger syndrome (ARS): A review and case report. Waldron JM, McNamara C, Hewson AR, McNamara CM. Spec Care
Dentist. 2010 Sep-Oct;30(5):218-22.doi: 10.1111/§.1754-4505.2010.00153.X

« Dentalis elvaltozasok



Az ARS fogaszati vonatkozasai:

e PITX2 gén:
fogszovetek korai fejlédése > sokféle fogfejlédési
zavar:

zomancfejlédési zavarok, hypodontia,
microdontia

A model for the molecular underpinnings of tooth defects in Axenfeld-Rieger syndrome. Li X,

Venugopalan SR, Cao H, Pinho FO, Paine ML, Snead ML, Semina EV, Amendt BA. Human
Molecular Genetics, 2014, Vol. 23, No. 1 194—208 doi:10.1093/hmg/ddt411

Axenfeld-Rieger syndrome (ARS): A review and case report. Waldron JM, McNamara

L] L]
® maXllla hypoplaS].a C, Hewson AR, McNamara CM. Spec Care Dentist. 2010 Sep-Oct;30(5):218-22.doi:

10.1111/j.1754-4505.2010.00153.X

- microdontia

- hypodontia/oligodontia/anodontia
- taurodontismus

- zomanc hypoplasia

 konikus fogforma

ce .o Figure 3. Intraocal photographs:
{a) maxillary occlusal view:
 rovid gyokerek Roniremeituriii

(c) frontal view (at rest position):

(d) left buccal view (at rest position);
and (e) right buccal view (at rest pasition).

- kései fogvaltas A e

A Cr?llngur.lbar, Graélt T. Mclntyre, Sean Laverlckl& Brlaz Sdtevepson Axenfeld-Rieger syndrome: dentofacial manifestation and oral rehabilitation considerations. Berenstein-Aizman G, Hazan-Molina
Axenfeld—Rieger syndrome: a case report, Journal of Orthodontics, H, Drori D, Aizenbud D. Pediatr Dent. 2011 Sep-Oct;33(5):440-4.

42:4, 324-330, Published online: 16 Feb 2016. DOI:10.1179/1465313315Y.0000000017



Az ARS fogaszati ellatasi lehetosegei:

- valtozatos fogazati és craniofacialis fenotipus
9

Individualis, osszetett, team munka

Fogaszati rehabilitici6 lehetGségei
gyermekkorban:

- a cél a megfelel6 esztétika és funkcid
biztositasa

- megfelel szaj higiénés ellatas
- elGre g}lf)értott ideiglenes koronakkal barmely
r

eletkorban - megnovelhet6 a harapasi
magassag és a klinikai koronak mérete

- afront fogak helyreéllithat6ak direkt kompozit
restauracioval

- korai dentalis implantatum behelyezésének
lehet6sége

« korai orthodonciai beavatkozasok

Axenfeld-Rieger Syndrome: Dentofacial Manifestation and Oral Rehabilitation Considerations. Gisela
Berenstein-Aizman, DMD, Hagai Hazan-Molina, DMD, Dov Drori, MD, Dror Aizenbud, DMD, MSc
Pediatr Dent. 2011 Sep-Oct;33(5):440-4.

Axenfeld-Rieger syndrome (ARS): A review and case report. Waldron JM, McNamara C,
Hewson AR, McNamara CM. Spec Care Dentist. 2010 Sep-Oct;30(5):218-22.doi:
10.1111/§.1754-4505.2010.00153.X



Esetismertetes:

8 éves fin
Axenfeld-Rieger-szindréma

- Korabbi fogaszati ellaitasban nem
részestlt

- Keskeny, ,,v” alaku alveolus gerinc;
magas, gotikus szajpad

- Megkésett fogvaltas, fejlodés

- Anodontia partialis




Kezelesi terv:

 Professzionalis szajhigiénés
kezelés; instrualas, motivalas
- Interceptiv orthodontiai kezelés

- Folyamatos gondozas és
jraértékelés







Az Ectodermalis
Dysplasiarol altalaban:

1:100.000 élve szuletésekre nézve
Ectodermalis eredeti szovetek abnormalis
fejlodése

Nagyjabol 200 varians

X-hez kozott hypohidroticus dysplasia =
Christ-Siemens-Touriane syndrome

Génmutacio: Ectodysplasin-A(EDA) - NF-
kB

Clauss F, Maniére MC, Obry F, Waltmann E, Hadj-Rabia S, Bodemer C, Alembik Y, Lesot H, Schmittbuhl M. Dento-craniofacial
ph tu inderlyi g,m(l ular mechanisms in hypohidrotic ectodermal dysplasia (HED): A review. J Dent
Res 887( ) )89-1099.

anodontla/ ohgodontla hypohidrosis,
hypotrichosis

AD hidroticus forma = Clouston sydrome

Wright JT, Grange DK, Fete M. Hypohidrotic Ectodermal Dysplasia. 2003 Apr 28 [Updated 2017 Jun 1]. In: Adam MP, Ardinger HH, Pagon RA,

et al., editors. GeneReviews® [Internet]. Seattle (WA): University of Washington, Seattle; 1993-2019.

Maroulakos, G., Artopoulou, L., Angelopoulou, M., & Emmanou
rerdentures in children

D. (2015). Removable partial dentures vs ov
se reports. European Archives
Paediatric Dentistry, 17(3), 205-210.

with ectodermal dysplasia: two ca

il,

of
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A HED tunetei:

- anodontia/oligodontia, hypohidrosis,
hypotrichosis, jellegzetes arcvonasok,
elégtelen hoszabalyozas
o alacsony onbecsiiles, pszichés nyomas,
depresszm csokkent szocidlis interakciok

Cezaria Triches T, Ximenes M, Oliveira de Souza JG, Rodrigues Lopes Pereira Neto A, Cardoso AC, Bolan M. Implant-supported Oral Rehabilitation in
Child with Ectodermal D) splasia - 4-year Follow-up. Bull Tokyo Dent Coll. 2017;58(1):49-56.

- Dentalis elvaltozasok:
= anodontia/oligodontia
» csap/kap alakt fogak
= mandibula protrusio, maxilla retrusio
= alacsony, késpenge-szerti alveolus gerinc
= osteopenia

Bhalla, G. , Agrawal, K. K., Chand, P., Singh, K., Singh, B. P., Goel, P. and Alvi, H.
A. (2013), Effect of Complete Dentures on Craniofacial Growth of an Ectodermal
Dysplasia Patient: A Clinical Report. Journal of Prosthodontics, 22: 495-500.

Wright JT, Grange DK, Fete M. Hypohidrotic Ectodermal Dysplasia. 2003 Apr 28 [Updated 2017 Jun 1]. In: Adam MP, Ardinger HH, Pagon RA, et al.,
editors. GeneReviews® [Internet]. Seattle (WA): University of Washington, Seattle; 1993-2019.



Ellatasi lehetosegek:

- Részleges lemezes fogpotlas
= QOsztatlan alaplemezes
= Osztott alaplemezes, tagitocsavaros

Montanari M, Callea M, Battelli F, Piana G. Oral rehabilitation of children with ectodermal dysplasia. BMJ Case Reports
2012;10.1136/bcr.01.2012.5652

« Teljes lemezes fogpodtlas

Bhalla, G. , Agrawal, K. K., Chand, P., Singh, K., Singh, B. P., Goel, P. and Alvi, H. A. (2013), Effect of Complete Dentures on
Craniofacial Growth of an Ectodermal Dysplasia Patient: A Clinical Report. Journal of Prosthodontics, 22: 495-500.

« Qverdenture

Maroulakos, G., Artopoulou, I., Angelopoulou, M., & Emmanouil, D. (2015). Removable partial dentures vs overdentures in children
with ectodermal dysplasia: two case reports. European Archives of Paediatric Dentistry, 17(3), 205-210.

- Implantaciéon elhorgonyzott fogpotlas

Clinical outcomes of implant therapy in ectodermal dysplasia patients: a systematic review., Wang Y, He J, Decker AM, Hu JC, Zou D.,
Int J Oral Maxillofac Surg. 2016 Aug;45(8):1035-43. doi: 10.1016

- Rogzitett, részleges fogpotlas

Cél:

Montanari M, Callea M, Battelli F, Piana G. Oral rehabilitation of children with ectodermal dysplasia.

o régéképeSSég Visszaéllitésa BMJ Case Reports 2012;10.1136/bcr.01.2012.5652.
» megfelel6 hangképzés biztositasa
= esztétikai korrekcio

Schnabl D, Grunert I, Schmuth M, Kapferer-Seebacher I. Prosthetic rehabilitation of patients with hypohidrotic ectodermal dysplasia: A
systematic review. J Oral. Rehabil. 2018;45:555-570.



Maroulakos, G., Artopoulou, I.,
Angelopoulou, M., & Emmanouil, D. (2015).
Removable partial dentures vs overdentures
in children with ectodermal dysplasia: two
case reports. European Archives of
Paediatric Dentistry, 17(3), 205-210.

Bhalla, G. , Agrawal, K. K., Chand, P., Singh, K., Singh, B. P., Goel, P. and
Alvi, H. A. (2013), Effect of Complete Dentures on Craniofacial Growth of
an Ectodermal Dysplasia Patient: A Clinical Report. Journal of

Prosthodontics, 22: 495-500.

Interceptive treatment in ectodermal dysplasia using an
innovative orthodontic/prosthetic modular appliance. A
case report with 10- year follow-up., Celli D, Manente A,
Grippaudo C, Cordaro M., Eur J Paediatr Dent. 2018
Dec;19(4):307-312.

wdal P e

Montanari M, Callea M, Battelli F, Piana G. Oral rehabilitation of
children with ectodermal dysplasia. BMJ Case Reports
2012;10.1136/bcr.01.2012.5652.

Rehabilitation of ectodermal dysplasia patients presenting with
hypodontia: outcomes of implant rehabilitation part 1, Mariela
Machado, Christine Wallace, Bruce Austin, Suhas Deshpande,
Agnes Lai, Terry Whittle, Iven Klineberg, Journal of
Prosthodontic Research, Volume 62, Issue 4, 2018, Pages 473-478

Hsieh, Y. L., Razzoog, M., & Garcia Hammaker, S. (2018). Oral Care
Program for Successful Long-Term Full Mouth Habilitation of Patients
with Hypohidrotic Ectodermal Dysplasia. Case reports in

dentistry, 2018, 4736495. doi:10.1155/2018/4736495


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/core/lw/2.0/html/tileshop_pmc/tileshop_pmc_inline.html?title=Click on image to zoom&p=PMC3&id=6305053_CRID2018-4736495.002.jpg
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/core/lw/2.0/html/tileshop_pmc/tileshop_pmc_inline.html?title=Click on image to zoom&p=PMC3&id=6305053_CRID2018-4736495.002.jpg

Esetismertetés:

« 6 éves fia
» X-hez kotott hypohidroticus
ectodermalis dysplasia

- Korabbi fogaszati ellaitasban nem
részesiilt

- Anodoncia partialis:
55, 13, 23, 65, 33, (11, 21)




Kezelesi terv:

Szajhigiéniénés instrualis, motivalas,
fluorid tartalmu gélek hasznalata
Szemfogak kompozit felépitése

Tagitocsavaros, osztott alaplemezii,
Adams- és drotkapocs elhorgonyzasu
fogpotlas készitése

Rovid- és hosszutava utéogondozas




Csap alaku fogak kompozit felépitese:




CO meghatarozas:




Fogproba:
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Konkluzio:

- 1, 3, 7 napos, 1 honapos, majd 3 havonta kontroll
- Tagitocsavarok allitasa, alaplemez korrigalasa

- Nyalkahartya decubitusok
- Elégtelen szajhigiéné, gingivitis
- Alaplemez és drotkapocs tobbszori torése

- El6ny:
» Funkcionalis és esztétikai rehabilitacio
= Csontnovekedésnek megfelelGen allithato (potlasok cseréje kozti
id6 jelent6sen megnytjthato)
- Hatrany:
o Szerkezeti instabilitas, az alaplemez gracilitasa
» Kedvez6tlen parodontalis hatasok
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OKJ MUNKATARSAK HIREINK ELERHETOSEG

OKTATAS TELJES PROTETIKA ELOADASOK FSZOI SZAKORVOSIJELOLTEK AZ INTEZETBEN KESZITETT
PREZENTACIOI SZAKDOLGOZATOK PREZENTACIOI
SZAKDOLGOZAT TEMAK OVABBKEPZO ELOADASOK

KLINIKAI TEHETSEGGONDOZO

SURGOSSEGI FOGASZAT
SZAJUREGI RAKOK
PROGRAM

KLINIKAI FOGASZATI HIGIENIKUS
KEPZES
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Koszonom megtisztelo
figyelmuket!

Tovabbi kérdésekre szivesen valaszolok: antal.dora@dent.semmelweis-univ.hu



