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Bizonytalan eredet( periapikalis elvaltozasok megjelenésénél gondolnunk kell a dentin dysplasia lehet6ségére. Differen-
ciél diagnosztikai szempontbdl 1ényeges felismerni ezt az 6rokletes kdrképet, mert ez jelentésen befolyasolja a paciens
tovabbi kezelését. Ismeretlen etioldgiaju anomaliardl van sz, ami megjelenhet mind a tej-, mind a maradé fogazatban,
kllonbozé klinikai és radioldgiai eltéréseket okozva. Ebben a ritka, kdzel minden szazezredik pacienst érint6 elvaltozas-
ban spontan kialakulé periapikalis talyogok, illetve fog eredetli cisztak figyelhet6k meg. Az érintett fogak mobilissa valhat-
nak, majd id6vel azok elvesztését okozhatjak. A dentin dysplasia (DD) olyan autoszomalis dominans 6rékl6désmenetet
mutato genetikai betegség, amelynek soran a dentin fejlédése alatt strukturalis elvaltozas jon Iétre. A dentin dysplasiaban
észlelhetd fogazati elvaltozasok jelentés mértékben megndévelik a fogak id6 elétti elvesztésének kockazatat, melyek funk-
cionalis és esztétikai hatranyokat okozva negativan befolydsoljak a paciensek pszichés éallapotat és hatraltatjak a tar-
sadalomba valé beilleszkedésiiket. A szerz6k a téma feldolgozasahoz a Pubmed elektronikus adatbazisaban fellelhetd
publikaciokat hasznaltak fel. Bemutatjak egy csaladon bellli DD halmozédasat.
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Bevezetés

A dentin dysplasia (tovabbiakban DD) olyan autoszo-
malis dominans 6roklédésmenetet mutatd genetikai be-
tegség, amely soran a dentin fejlédése alatt 1étrejévé
zavar annak strukturalis elvaltozasat hozza létre [6]. Az
elvaltozasért felel6s mutacié pontos genetikai hattere
ismeretlen. Differencialdiagnosztikai szempontbdl Ié-
nyeges felismerniink ezt az érokletes kérképet, mivel
jelentésen befolyasolja a paciens kezelését. Ismeret-
len etioldgiaju anomalia, ami megjelenhet mind a tej-,
mind a maradd fogazatban, kilénb®z6 klinikai és radio-
I6giai eltéréseket okozva. Ebben a ritka, kézel minden
szazeredik pacienst érintd elvaltozasban spontan kiala-
kulo periapikalis talyogok, illetve fog eredeti cisztak fi-
gyelhet6k meg. Az érintett fogak mobilissa valhatnak,
majd idével a periapikalis elvaltozasok a fogak elvesz-
tését okozhatjak [4]. A dentin dysplasia kifejezést 1939-
ben Rushton alkotta meg. 1973-ban Shields és mtsai,
majd 1975-ben Witkop a betegséget két csoportra osz-
tottak: I-es tipus (gyOkereket érintd) és ll-es tipus (ko-
ronat érintdé) [1, 11]. O’Carroll, a rontgendiagnosztikai
értékek alapjan 4 alcsoportba sorolta a DD I-es tipusat
(a,b,c,d)[1, 8, 13].

Kézleményliink célja egy csaladon belili DD halmo-
z6das bemutatasa.

Erkezett: 2015. februar 3.
Elfogadva: 2015. &prilis 2.

Genetikai hattér

Az 6rokletes dentinfejlédési rendellenességek kdzé
a dentin dysplasia (DD) és a dentinogenesis imperfec-
ta (DGlI) tartoznak. Mindkettére jellemz6 az abnorma-
lis dentin kialakulasa. A DGI ll-es és lll-as, valamit
a DD ll-es tipusanak létrejéttét olyan genetikai mutaciok
okozzak, melyek a DSPP (dentin sialophosphoprotein)
gén kulénbdz6 részein valdsulnak meg. Ez a jelenség
hozza létre az izolalt dentin defektusokat. Az ilyen mu-
taciok a dentinen kivll mas strukturakat (pl. csont) nem
érintenek. A DD l-es tipusanak kialakulasaért felel6s
mutacié a mai napig nem ismert [2, 7, 12].

A két, dentint érint6, anyai agon 6r6kl6d6 genetikai
betegség autoszomalis dominans 6rokl6désmenetet
kévet, melyeknek meghatarozé klinikai, radioldgiai és
hisztologiai megnyilvanulasai vannak [7].

Azt feltételezik, hogy az I-es tipusu DD kialakulasa
soran a dentalis papilldban bekdvetkez8 degenerativ
folyamatok a gyokércsatornak elzarédasahoz vezetnek.
Egy masik hipotézis szerint az abnormalis szerkeze-
tl Hertwig-féle hiivelyen keresztll az epithelialis sej-
tek a mesenchimalis dentalis papillaba nyomulnak, ahol
odontoblast differencialédast indukalnak [12].

A DD ll-es tipusanak kialakulasaért felelés mutacio
a DSPP génben torténik. A gén a 4921-en taldlhato

DOI https://doi.org/10.33891/FSZ.108.2.53-56


https://doi.org/10.33891/FSZ.108.2.53-56

54 FOGORVOSI SZEMLE m 108. évf. 2. sz. 2015.

és a nem kollagén tipusu dentin matrix fehérjéket ko-
dolja (DSP, DPP). A génen bekdvetkezé miscence
mutacié vezet a mineralizacié torzulasahoz. A DSPP
ugyanazon a kromoszémarégion talalhato, ahol azok
a gének, amelyek mutacioi a DGI ll-es és lll-as, illetve
az amelogenesis imperfecta kialakulasaért tehetdk fe-
lel6ssé. Ugyancsak ezen a clusteren talalhaté a MEPE/
OF45 gén is, amelynek mutaciodja a dentin matrix pro-
teinkomponenseinek zavarat okozza. A fentieken kiviil
strukturalis dentinelvaltozast okoz a dentin hélix szer-
kezetének enzimatikus befolyas kévetkeztében kialaku-
16 barmilyen foku eltérése [12].

A dentin dysplasia csoportositasa

A dentin dysplasiardl sz6l6 esetriportjaban Ballschmiede
egy csalad hét gyermekének fogazatat vizsgalva ha-
tuknal révid gydkerd fogakat, pulpaobliteratiot és korai
fogelvesztést figyelt meg [3].

Ellentétben a tébbi, dentint érinté betegséggel, a DD I-
es tipusanal jellemz6 a cariesmentes fogakhoz tarsult
gyakori periapikalis elvaltozas. A fogak szabalyos ala-
kuak és normalis szinlek, latszélag egészségesek. Kii-
nikailag a koronak halvany sargasbarna vagy opak-
fehér szinlek [10]. A fogak jellemz&en kdnnyen térnek,
nem tengelyben allnak, mobilisak, migralhatnak és ko-
ran kieshetnek. A tej- és a maradé molaris fogak apika-
lisan elhelyezked§ furkacidja taurodontizmusra emlé-
keztet. A marado fogak rontgenképén a nyaki harmad-
ban, a zomanc—cement-hataron sarl6 alaku teriletek
figyelhet6k meg, melyek a pulpakamra maradvanyai.
Ezek kis dentikulusokat tartalmazhatnak [6, 9]. A gy6-
kerek hagyma alakuak, révidek, az apex felé kuposak.
A betegség ezen tipusanal a fogattorés késleltetett le-
het. A gyokérfejlédés korai abbamaradasanak oka az
apikalis oszteolizis [5]. O’Carroll szerint a gydkerek fej-
lettségi fokatdl fliggéen 4 csoportot kildnithetiink el [1, 8]:
a) teljesen hianyzo gyoker, teljes pulpaobliteracio,

tébb foghoz kapcsolt periapikalis radiolucencia.

Ennél a csoportnal a legnagyobb az esély

a periapikalis elvaltozas kialakulasara.

b) fejletlen gydkér, kisebb mértékii pulpaelzarodas,
kevésbé frekventalt periapikalis elvaltozasok

c) fejletlen gyodkeér, sarld alaku radiolucens teriletek

d) fejlettebb gydkerek korondlis részében pulpakd,

a periapikalis térségekben kevés vagy hianyzé

radiolucencia

A dentin dysplasia I-es tipusanal kialakulo fajdalmas
periapikalis elvaltozas szévettanilag granulémanak fe-
lel meg. A DD I-es tipusardl altalanossagban elmond-
hatd, hogy a szdvettani metszeteken a kdpenydentin
normalis szerkezetl, azonban a tubulusok irregularis
lefutasuak. Az élet folyaman késébb formalédé szekun-
der dentin abnormalis ultrastruktaraval bir és spiralis
lefutasu tubulusok figyelheték meg benne. A dentin és
a pulpa strukturalis szervezetlensége apikalis irdnyban

noévekszik. A fogakban nem talalhatdé normalis szerke-
zetl pulpa, helyette egy egyenes, megnagyobbodott
kommunikalé Ureg van. Hosszmetszetben, koronalis
iranytol a gyokércsucs felé haladva normalis szerkezet(
zomanc, majd az inicialis, szintén normalis szerkeze-
tl dentin lathaté. Ez utébbi kézepén figyelhet6 meg
a dysplasia, az atipusos, arkadszer( dentin tubulu-
sokkal [6].

A pulpa elzarédasa a dentin dysplasia els6 tipusa-
nal mar a fog el6térése elétt megfigyelhetd. A Hertwig-
hively abnormalis szerkezete miatt az epithelialis sej-
tek azon attdérve eljutnak a dentélis papillahoz. Ott
odontoblast differencialédast indukalva dysplasias den-
tin termel6dését idézik eld [12]. A gydkércsatornak el-
zarédasa lehetetlenné teszi az érintett fogak gyokérke-
zelését. A periapikalis elvaltozas sebészi uton térténd
eltavolitasa és a retrograd gyokértémeés egy alternativ
kezelésként emlithet6, azonban legtébb esetben a fo-
gak megtartasa nem kivitelezhet6. A dentin dysplasia
észlelése soran fontos a betegek alapos felvilagosita-
sa, a szoros fogaszati kontrollvizsgalat és a prevencids
kezelések a caries kialakulasanak megel6zése érdeke-
ben. igy elejét vehetjik a késébb kezelhetetlen elvalto-
zasok kialakulasanak.

A dentin dysplasia ll-es tipusanal a tejfogazatban
a koronak jellemz&en sargas szin(iek, translucensek,
kopottak, a szabadda valt dentin barnas elszinez6dé-
sli. A pulpakamrak a fog koronajatél a gyokércsucs felé
iranyulva obliteralédnak [10]. A DD ll-es tipusa a tejfo-
gazatban a DD I-es tipusanak és a DGI-nak a tiineteit
(bulbdzus korona, cervikalis behuzddas, révid gydke-
rek, kalcifikalt pulpa, periapikalis elvaltozas) hordozza,
de ellentétben a DGl-val, a pulpaobliteracio mar a fog
el6torése el6tt megfigyelhetd. A marado fogazatban
a koronak szirkésbarna elszinezédés(iek, formajuk nor-
malis vagy kissé legdmbdlyitett. A frontfogakban lang
vagy tolcsér atmetszet(l pulpa lathaté. A premolaris fo-
gak pulpaja keskenyebb, de nem elzardédott és rész-
ben pulpakdveket tartalmazhat. A gydkerek kisebb
méretliek, kdnuszosak és apikalisan hegyesek. A ma-
rad6 fogazatban kialakult DD ll-es tipusanal kézel nor-
malis gyokérfejlédést figyelhetiink meg. A fogak pulpa-
kamraja t6lcsérszer(i, ami a pulpakamra-gyokércsatorna
atmenetnél vonalszeriien elvékonyodik. Amennyiben
a fogban nincs mély carieszes 1€zid, azok gydkércsucsa
koéril nem lathaté radiolucens ter(let [4, 8].

Esetbemutatas

Egy 14 éves n6betegnél klinikai és radioldgiai vizsga-
latokkal I-es tipusu dentin dysplasiat diagnosztizaltak.
A panoramafelvételeken lathat6 a fogak gydkereinek
fejletlensége és a kialakult periapikalis [ézidk. A ront-
genképeken huszonhat éven keresztiil j61 nyomon
kdévethet6k a paciens korai fogelvesztései. A paciens
protetikai rehabilitacidja enossedlis implantatumok fel-
hasznalasaval tértént. (1., 2., 3., 4. abra)
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1. abra: F. D. 1984.08.31.
A réntgenképen j6l megfigyelhetbk
a taurodensre hasonlité moléaris fogak,
a hianyzé gyokércsatornak és a foggyokerek fejletlenségei.

5. dbra: F. Gy-né (édesanya) 1988. december 7.
Medfigyelhet§ a nagymértéki foghiany,
amely feltehet6en a DD kdvetkeztében alakult ki.

2. dbra: F. D. 1989. december 8.
A fels6 molaris fogak kérQl periapikalis 1ézi6 figyelheté meg.
Az 18-as és 28-as fogak eltavolitasra kerultek.

3. dbra: F. D. 2010. augusztus 8.
11 évvel kés6bbi panordmafelvételen lathato,

hogy a beteg 17-es, 27-es fogait és 38-as, 48-as fogait eltavolitottuk.

6. dbra: F. Gy-né (édesanya) 1988. december 7.
41-es és 42-es fogak retrograd gyokértdmeése.

A beteg édesanyjanak korai fogelvesztéseibdl arra ko-
vetkeztethetiink, hogy a dentin dysplasia ezen forma-
ja nala is fellelhetd volt. Az alsé frontfogak élettartamat
retrograd gyokértdoméssel névelték meg. (5., 6. dbra)

Fiu testvérének fogazata nem érintett a DD egyik for-
majaban sem. (7. abra)

Kovetkeztetés

A dentin dysplasiaban fellelhet6 fogazati elvaltozasok je-
lentés mértékben megnévelik a fogak id§ el6tti elveszté-

4. abra: F. D. 2010. augusztus
Implantacidval térténd protetikai rehabilitacio.

7. abra: F. Zsolt (testvér) 1988. november 19.
Nem lathaték dentin dysplasiara utalé eltérések.
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sének kockazatat, melyek funkcionalis és esztétikai hat-
ranyokat okozva negativan befolyasoljak a paciensek
pszichés allapotat és hatraltatjak a tarsadalomba vald
beilleszkedésiiket. Lényeges a betegek megfeleld tajé-
koztatasa, a lehetséges terapias szempontok ismerte-
tése. A prevencios kezelésekkel megel6zhetjik a caries
és kovetkezményeként kés6bb kialakuld kezelhetetlen,
gyOkeércsucs korlli elvaltozasokat. Az endodonciai ke-
zelések a dentin dysplasias betegek esetében a gyo6-
kércsatornak elzarédasa miatt nem kivitelezhetdk, igy
gyakran az érintett fogak eltavolitasa szikséges. Ezért
mérlegeljiuk a protetikai helyredllitas lehetéségeit és en-
nek figgvényében idbzitsiik a kezeléseket. Kiemelten
fontos a rendszeres megfigyelés. A mindennapi fogor-
vosi gyakorlatban ritkan talalkozunk dentin dysplasias
paciensekkel, ezért ugy véljik, fontos differencial diag-
nosztikai szempontbdl a betegség tlineteinek ismerete.
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KomLos Gy, Joos-FancsaLy A,

Difficulties in differential diagnosis of dentin dysplasia
Case report

In cases of periapical lesions of unknown origin we have to keep in mind the possibility of dentin dysplasia. From the dif-
ferential diagnostic point of view of differential diagnosis it is important to recognize this disease as it significantly influenc-
es the treatment modality. It is an anomaly of unknown etiology that could affect both deciduous and permanent dentition.
Dentin dysplasia presentation varies clinically and radiologically. A rare manifestation which affects 1: 100000 patients
is spontaneously occurring either as periapical abscess or odontogenic cyst. The affected teeth could become mobile
and eventually lost. Dentin dysplasia is a genetic disease which shows autosomal dominant inheritance and character-
ized by abnormal formation of dentin structure which occurs during tooth development. For this article we have reviewed
available literature and PubMed database. Dentin dysplasia increases the risk of early tooth loss and associated with it
esthetic and functional disturbances. As a result it can influence the psychological and social status of the patients and

affect their quality of life.

Key words: dentin dysplasia, pulp obliteration, absent roots, tooth change
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