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Bevezetés

A dentinogenesis imperfecta (DI) egy autoszomális do-
minánsan öröklődő betegség, amelyet a dentin súlyos hi- 
pomineralizációja és megváltozott szerkezete jellemez [1],  
izoláltan vagy az osteogenesis imperfecta (OI) néven  
ismert genetikai rendellenességgel társul [2, 3]. A den-
tinogenesis imperfectát Shields és munkatársai [4] há-
rom kategóriába sorolták: az I-es típus az osteogenesis 
imperfectával társul, itt a tejfogak súlyosabban érintet-
tek, mint a maradó fogak. A II-es típusban, másik ne-
vén öröklődő opálos dentinben a tej- és a maradó foga-
zat egyaránt érintett. A fogak sötétkéktől a sárgásbarna 
színig különböző árnyalatban jelenhetnek meg [5], a zo- 
mánc szerkezete normális. A III-as típus nagyon ritka. 
Leggyakrabban a maradó fogakat érinti, kagylószerű 
megjelenésűek. Erről csak egy dél-marylandi fehér, fekete  
és indián származású belterjes populációban számoltak 
be, amelyet Brandywine izolátumként ismernek [6, 7].

A DI felismerése elengedhetetlen a páciens pszichés 
és funkcionális morbiditásának megelőzésében [5, 8].  
A DI-ben érintett fogak korai fogászati ellátást igényel- 
nek [2, 9] a fogazat és az okklúzió nagyfokú változásá-
nak megakadályozása érdekében. Ezek a fogak gyen-

gébbek a normálnál, ezért hajlamosabbak a gyors ko-
pásra és törésre, melynek oka a hibás dentinszerkezet, 
valamint a feltehetően nem megfelelő dentin–zománc 
kapcsolat [10]. A fogszuvasodás előfordulása azonban 
alacsony ezeknél a betegeknél a barázdák és kontakt-
pontok korai kopásából következően [10]. Röntgenfel-
vételeken látható a pulpális tér részleges vagy teljes 
eltűnése, mely a folyamatos dentinképződésnek tulaj-
donítható. A fogak rövid, tompa gyökerekkel, hagyma-
szerű koronákkal és nyaki szűkülettel rendelkeznek, 
ezzel tipikus tulipános megjelenést kölcsönözve ne-
kik [10, 11]. Az érintett dentin szövettani képe ritka és 
szabálytalan tubulusokat mutat, melyek alakja, mérete, 
száma és lefutása rendellenes [10].

A hemofília egy vagy több véralvadási faktor hiánya 
miatt kialakult örökletes rendellenességek csoportja. 
Meghosszabbodott véralvadási időt és túlzott vérzési  
hajlamot okoz [12], mely akár végzetes is lehet. Há-
rom fő típusa a hemofília A (a VIII-as faktor hiánya),  
a hemofília B (a IX. faktor hiánya) és a hemofília C vagy  
a Rosenthal-szindróma (a XI. faktor hiánya). A hemofília  
A gyakoribb, mint a másik két típus. A betegek fogá-
szati kezelése megfelelő gondosság és óvintézkedések 
mellett lehetséges [13].
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Esetismertetés

Anamnézis
15 éves férfi páciens 2022-ben jelentkezett a Semmel-
weis Egyetem Gyermekfogászati és Fogszabályozási 
Klinikáján DI betegsége miatt. A korábban készült alsó 
fronthéjai leestek, és elégedetlen volt a felső frontkoro-
nák esztétikájával (1. kép). Nem áll rendszeres gyógy-
szeres kezelés alatt, korábbi műtéti beavatkozásai nem 

voltak. Anamnézisében hemofília A betegség szerepelt. 
Gyógyszer- és egyéb allergiáról nem tud, egészségre 
káros szokásai nincsenek. A sztomato-onkológiai vizs-
gálat során kóros eltérés nem volt tapasztalható. A ra-
diológiai és klinikai kép igazolta a DI meglétét (2. kép).

Kezelési terv
A professzionális szájhigiénés kezelést követően, szem 
előtt tartva a páciens szisztémás betegségét és fog-
fejlődési rendellenességét, felállítottuk a kezelési ter-
vet. Első lépésként rögzített hosszú távú ideiglenes 
pótlásokat terveztünk polimetil-metakrilátból (PMMA), 
szextánsonként a nagyobb retenció érdekében. A páci-
ensnek nem volt foghiánya, így a felső állcsonton 4 két-
tagú sínt (16-17, 15-14, 24-25, 26-27), valamint 6 CAD/

CAM technológiával készült monolitikus cirkónium- 
dioxid szólókoronát (13, 12, 11, 21, 22, 23) terveztük, az 
alsó állcsonton 4 darab kéttagú sínt (37-36, 35-34, 44-
45, 46-47), és 6 darab CAD/CAM technológiával ké-
szült monolitikus cirkónium-dioxid szólókoronát (33, 32, 
31, 41, 42, 43). A molárisok klinikai koronai magassága 
nem volt megfelelő méretű a szóló fogpótlások készí-
téséhez, ezért kéttagú sínek készültek a páciens szá-
mára. A fogazati fejlődési rendellenesség megléte és  
a megfelelő esztétikájú fogpótlás igénye és megvalósu-
lásának pszichológiai fontossága ebben az életkorban 
kiemelten fontos, ezért a hagyományos fém-kerámia 
fogpótlás helyett monolitikus cirkónium-dioxid koroná-
kat terveztünk. A fogpótlások megosztásánál figyelem-
be vettük a még fennálló állcsontnövekedést. A fogazat 
nagyfokú kopása miatt harapásemelésre volt szükség. 
A páciens Angle osztályozása I-es osztályba sorolha-
tó. A kezelés végén a fogpótlások és az állkapocsízület 
védelme miatt Michigan-sín készítését terveztük. A pá-
ciens hemofília A betegsége miatt faktorpótlást kapott 
a végleges fogpótláshoz szükséges lenyomatvétel előtt 

1. kép: Kiindulási állapot

2. kép: A páciens orthopantomogram felvétele
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a fokozott vérzékenység csillapítása érdekében, mely 
negatívan befolyásolja a lenyomatvétel sikerességét 
és a készülő minta pontosságát. A faktorpótlás szük-
ségességéről a páciens kezelőorvosával egyeztettünk, 
ugyanis kialakulhat VIII-as faktor rezisztencia, így ezek 
számát a lehető legkevesebbre kell csökkentenünk.

Fogászati kezelés menete
A konzerváló fogászati előkészítés a meglévő fém bo-
rítókoronák (17, 16, 26, 27, 37, 36, 46, 47) eltávolí- 
tását követően az 17-es, 16-os, 26-os, 36-os, 46-os,  
47-es fogak üvegionomer tömésekkel (3M™ Ketac™ 
Cem Easymix™, Germany) történő ellátásából állt, ke-
rülve az adhezív technikát, mely a DI esetén nem java-
solt, mivel a sérült dentin már exponálódott [14].

Mind az ideiglenes, mind pedig a végleges fogpótlá- 
sok egyéni értékek alapján készültek, melyhez Protar 5b  
(KaVo Dental GmbH, Biberach an der Riss, Németor- 
szág) típusú részlegesen egyéni értékű artikulátort hasz- 
náltunk. Az artikulátor programozása pozíciós viaszha- 
rapások segítségével történt. Meghatároztuk a jobb és  
bal oldali condylus sagittalis, valamint a Bennett-szög- 
értékeket. Arcív (Arcus, KaVo Dental GmbH, Biberach an  
der Riss, Németország) segítségével határoztuk meg  
a maxilla pontos térbeli helyzetét a fejecsekhez viszo- 
nyítva. A fogfejlődési rendellenesség következtében ki- 
alakult csökkent harapási magasság helyreállításához  
harapásemelésre volt szükség. Az elérni kívánt vertiká- 
lis és horizontális helyzet meghatározásához intraorális  
rajzolókészüléket használtunk (3. kép), ezzel is meg-
előzve az esetlegesen kialakuló TMD (tempo roman di-
bu láris diszfunkció) panaszokat. Ezt követően az alsó 
fogak lekerekített (chamfer) vállas preparációja követ-
kezett. Az alsó és felső precíziós-szituációs lenyoma-
tot kétfázisú-kétidejű lenyomatvételi technikával vettük, 
A-szilikon felhasználásával (Elite HD+, Zhermack SpA, 

Badia Polesine, Olaszország). A lenyomatvétel során  
a preparációs szél tökéletes láthatósága érdekében dup- 
lafonalas technikát (Ultrapak, Ultradent Products Inc.,  
South Jordan, Utah, USA) és vérzéscsillapító gélt 
(ViscoStat Clear, Ultradent Products Inc., South Jordan,  
Utah, USA) alkalmaztunk. A hosszú távú ideiglenes fog- 
pótlások elkészültéig a pácienst szék mellett önkötő akri- 
látból (Structur 2SC, A2, VOCO, Cuxhaven, Németor- 
szág) készült ideiglenesekkel láttuk el. A harapásemelés 
mértéke 2 mm volt. Elsőként az alsó PMMA sínek (4. kép)  
kerültek átadásra, majd a beállított állcsontrelációs vi-
szonyt szekvenciális harapásvétellel (preparálás során 
folyamatosan kiegészítettük az előzetesen vett szilikon 
kulcslenyomatot) rögzítettük, és a felső fogakra is elké-
szítettük a PMMA síneket (4. kép). A síneket a páciens 
4 hónapig hordta, ezalatt a neuromuszkuláris apparátus 
adaptálódni tudott a megemelt harapási magassághoz.

Az ideiglenes fázis végén, a megszokási időt köve-
tően a páciens panaszmentes volt, továbbra is megfe-
lelőnek találta az esztétikát és funkciót, így elkezdtük  
a végleges fogpótlás készítését. Alsó és felső precíziós- 
szituációs lenyomatvétel (Elite HD+, Zhermack SpA, Badia  
Polesine, Olaszország) történt dupla fonalas sulcus tá - 
gí tás után, ezek alapján sapkapróbát kértünk, melyek  
a széli záródás ellenőrizésére szolgáltak. Következő 
lépésként újabb szekvenciális harapásvétellel rögzítet-
tük a már korábban beállított állcsontrelációt (5. kép).  
A készítendő fogpótlás színe 2M2 volt, melyet a VITA  
Tooth guide 3D-MASTER (VITA Zahnfabrik, Bad Säckin-
gen, Németország) fogszínkulcs segítségével határoz-
tunk meg. A választott fogszínnek megfelelő monolitikus  
cirkónium-dioxid tömbből (Zolid Gen-X, Aman Girrbach AG,  
Koblach, Ausztria) történt a nyers fogpótlások kimarása. 
A fogpótlások széli záródását a szekciós mintákon, illet-
ve szájban is ellenőriztük a nyerspróba során (6. kép), 
továbbá ellenőriztük a fogszínt, a formát, az okklúziót 

3. kép: Állcsontreláció meghatározása intraorális rajzolóeszközzel
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és az artikulációt. A kész restaurátumok esztétikája és 
illeszkedése megfelelőnek bizonyult a végleges rögzítés  
előtt. A végleges fogpótlások cementezését relatív izo- 
lálásban, rezinmódosított üvegionomer cementtel (GC  
Fuji Plus, GC Corp., Tokió, Japán) végeztük (6), a fog-
felszínek előírás szerinti kondicionálása után (7. kép).  
A pácienst 48 órával később visszarendeltük, ismét fel - 
hívtuk a figyelmet a fogpótlások tisztítására, a minden-
napos szájhigiéné tökéletesítésére instruáltuk, motivál- 
tuk (8. kép). Éjszakai harapásemelő, Michigan-sín (9. kép)  
készült a páciensnek a restaurátumok, a tempo ro man-
dibuláris ízület és a rágóizmok védelme érdekében.  
A rövid távú kontroll alkalmával a páciens panaszmen-
tes volt (10. kép).

Összefoglalás

DI-ben szenvedő betegek multidiszciplináris megköze-
lítése a megmaradt fogak megőrzése, valamint funkció- 
juk és esztétikai állapotuk rehabilitációja érdekében rend- 
kívül fontos [9, 15]. A fogak direkt vagy indirekt pótlások- 
kal történő helyreállítása függ a fogazat állapotától [16]. 
A zománc korai töredezése és a dentin gyors kopása  
miatt kialakult csökkent harapási magasság ellátása 
kulcsfontosságú, szükség esetén akár harapásemelés-
ről is gondoskodnunk kell. A hematológusok, háziorvo-
sok és fogorvosok közötti szoros együttműködés előse-
gíti a hemofília A betegek megfelelő fogászati ellátását, 
elkerülve minden kedvezőtlen szövődményt.

5. kép: Alsó és felső precíziós-szituációs lenyomat a végleges fogpótlásokhoz, szekvenciális harapásrögzítés

4. kép: Arcíves regisztráció, alsó és felső precíziós-szituációs lenyomat, preparált csonkok és PMMA sínek a szekciós mintán
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6. kép: Nyerspróba a szájban

7. kép: Kész restaurátumok a szájban
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LiPtÁK L, LiPtÁK K, BaLaton g, rózSa nK

Prosthetic rehabilitation of a young patient with dentinogenesis imperfecta and hemophilia A

Introduction: Dentinogenesis imperfecta (DI) is a genetic disease that affects the dentin of the teeth. The autosomal 
dominantly inherited disease affects only the tissues of connective tissue (mesodermal) origin of the teeth, so there are 
no changes in the enamel and the periodontium. Due to poor quality dentin, the teeth become discolored and the enamel 
easily peels off. In the dental treatment of patients with DI, the focus should be on indirect restorations as soon as possi-
ble, so the dentist must diagnose the condition as early as possible so that the possibility of early intervention is realized, 
as well as balancing the decision for early intervention with the long-term survival of the restorations.

Case report: A 15-year-old young male patient came to the Department of Paediatric Dentistry and Orthodontics of 
Semmelweis University, to have the veneers on his lower incisors replaced. He also wanted a comprehensive aesthetic re-
habilitation. The anamnesis revealed that the patient’s father also suffers from DI, and the patient lives with hemophilia A.  
Based and the literature evidence and recommendations, we planned indirect restorations. The decreased occlusal ver-
tical dimension was increased; in the first phase to adapt the neuromuscular system to the increased vertical dimension, 
polymethyl-methacrylate (PMMA) restorations were prepared. After the patient both aesthetically and functionally hav-
ing been satisfied with the temporary restorations, the final restoration were planned as a monolithic zirconia crowns and 
splints for the upper and lower arches. For the cementation resin modified glass ionomer was used to avoid the adhe-
sive technique, which is not recommended in such cases. The prosthodontic phase was preceded by professional oral 
hygiene treatment, instruction, and motivation.

Summary: For patients with DI, the key is the early diagnosis and its treatment is essential. Scientific evidence indi-
cates that indirect restorations should be preferred over direct ones in patients with DI. Close cooperation with the he-
matologist is necessary during the treatment of the patient with hemophilia A.
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