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Egy amegakaryocytas thrombocytas purpurahoz
tarsult zomdncfejlédési rendellenesség esete
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A thrombocytabetegségek tokéletlen véralvaddst illetve vérzést okoz-
hatnak, csokkent thrombocytaszdm (thrombocytopenia) vagy a meg-
felelé thrombocytaszdm ellenére fenndllé csokkent mikodés (throm-
bocytadysfunctio) kévetkeztében. A thrombocytopenia oka thrombocy-
taképzdédési elégtelenség, a thrombocytdk lépbeli sequestratidja, fo-
kozott thrombocytadestructio illetve felhaszndlds, és a thrombocytdk
felhiguldsa lehet. Fliggetlentil az oktél, a silyos thrombopenia dltald-
ban tipusos vérzésformdkban nyilvdanul meg. Gyakoriak a petechidk a
béron, a nydlkahdrtyavérzések valamint mar enyhe trauma hatdsara
is kis diffdz bérvérzések jelentkeznek testszerte. A thrombocytopenia
dltaldban nem okoz nagy szdéveti bevérzéseket és haemarthrost, mint
amelyek alvaddsi faktorhidnyokban fordulnak el§ (pl. haemophilia),
de silyos thrombocytopenia esetén fatdlis kimeneteld vérzések is
adédhatnak (kézponti idegrendszer, vese stb.)

Az immunoldgiai eredetd thrombocytopenids purpura (ITP) gyer-
mekben dltaldban virusfertézést kovetd, spontdn gyégyulé betegség.
Felnéttek tobbségében idiilt betegség, latszélag minden hajlamosité
ok nélkiil. Ugy gondoljdk, hogy gyermekkori ITP-ben a virus antigén
(Ag)-antitest (At) szintézist valt ki, mely reagdlhat a thrombocyta fel-
szinre tapadt virdlis Ag-nel, vagy mint virus Ag—-At immunkomplex
ratapadhat a thrombocytdara. Ezzel ellentétben, a felnéttkori ITP oka
rendszerint thrombocyta strukturdlis Ag elleni At (autoAt) képzddés.
A fizikdlis vizsgdlat mindkét formdban negativ, kivéve a petechidkat,
purpurdkat és a nydlkahdartyavérzéseket. A periféridas vérkép normé-
lis, kivéve a csokkent thrombocytaszdmot a nagy thrombocytdk rela-
tiv megszaporoddsaval. A csontvelévizsgdlat rendszerint emelkedett
megakaryocytaszdmot mutat az egyébként normadlis csontvelében.

Jelen tanulmdnyunkban egy olyan thrombocytopenids purpura
esetét szeretnénk bemutatni, mely amellett, hogy a megakaryocytdk
szamdnak silyos csokkenésével jdr, zomdncfejlédési rendellenesség is
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tdrsul hozzd. Leirtdk mdr az immun thrombocytopenids purpura ra-
diushidnnyal jaré formdjdt, de az dltalunk elérhetd irodalomban tdr-
sulé fogazati anomédlidra utalé adatokat nem taldltunk.

Esetismertetés

V. M. 9 éves fiigyermek 1995. februdrjdban géckutatds céljdbdl je-
lentkezett a Debreceni Orvostudomdnyi Egyetem Stomatologiai Kli-
nikdjdnak Gyermekfogdszati Osztdlydn.

Altaldanos anamnézisét tekintve a 36. gestatiés hétre, komplikdcick
nélkil sziletett kisfiu fejlédése 3 éves kordig zavartalan volt. 1991-
ben perforalt appendicitis, 1992-ben hastri tdlyog, majd stangulatids
ileus miatt operdltdk a DOTE Gyermekklinika Gyermeksebészeti
Osztdlyan.

Haroméves kordban észlelte édesanyja, hogy a gyermek szomati-
kus fejlédése elmarad kortdrsaiétél. Emiatt 1991-ben jelentkeztek a
DOTE Gyermekklinika Endocrin Szakrendelésén, ahol meg&dllapitot-
tdk nanosomidjdt: mind testsidlya, mind testhossza kovetkezetesen
kisebb a 3 percentilis értéknél. Endokrinoldgiai kivizsgdldsa sordn a
gyermekndvekedési hormon (HGH) elvdlasztdsi kapacitdsa normadlis
mértékiinek bizonyult, csontkora viszont konzekvensen elmarad bio-
16giai kordtdl, novekedési rdatdja 1991 é6ta cca. 5 cm/év.

Az endokrinolégiai kivizsgdlds sordn észlelt enyhe thrombocytope-
nidja miatt V. M. 1991 é6ta a DOTE Gyermekklinika Haematoldgiai
Szakrendelése gondozdsa alatt dll. A gondozds tartama alatt a gyer-
mek thrombocytopenidja fokozatosan progredidlt, thrombocytaszdma
jelenleg 2 és 12 G/1 kézétt ingadozik. Kifejezett thrombocytopenidja
ellenére csupan enyhe haemorrhagids manifesztdciéi jelentkeznek
felszines suffusick, kisebb purpurdk, localis kezelésre sziing orr-, il-
letve gingiva-vérzések formdjdba. A kiiltakaré részérdél a haemorrha-
gids jelenségek mellett emlitést érdemel a gyermeknek féként arcra,
a vdallovre és a felkar feszité oldaldra lokalizdlédé szepléssége. A
thrombocyytopenidhoz 1992 éta egyre sulyosbodé normochrom anae-
mia is tdarsul. Laboratériumi vizsgdlati leletei normdlis serum biliru-
bin szintet, enyhén emelkedett reticulocytaszdmot (7-8%) mutattak.
Serum vas szintje, teljes vasko6té kapacitdsa kezdetben normdlisnak
bizonyult, majd az egyre gyakrabban alkalmazott transzfiziék kovet-
keztében mérsékelt vastilterhelés jelei mutatkoztak. Immunolégiai
vizsgdlata sordn serum immunglobulin, 6sszkomplement és C3
szintjel a normadl tartomdnyban voltak, thrombocytaellenes antitestet
nem taldltunk. A thrombocytopenia és a tdrsulé anaemia hdtterének
tisztazdsa céljabdl tobb izben toértént csontveldvizsgdlat. A csontveldi
kép valamennyi alkalommal a megakaryocytdk és el6alakjaik szdma-
nak stulyos csckkenését mutatta. Az erythropoeticus elemek szdma
fokozott volt a myelod sor elemeihez képest és mérsékelt dyserythro-
poeticus jegyeket mutatott. A klinikaileg vérzékenységgel jaré throm-
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bocytopenia miatt a gyermek gyogyszeres kezelésével prébdlkoztunk.
Kérképe refracternek bizonyult corticosteroid készitményekre és eryth-
ropoetinre. Csupdn dtmeneti és mérsékelt terdpids effektust tapasz-
taltunk danazol, illetéleg alacsony dézisu granulocyta-macrophag-colo-
nia stimuldlé factor (GM-CSF) kezelést kévetden. Supportiv terdpia-
ként haemosubstitutiés kezelést (vorosvértest-, illetleg thrombocyta-
suspensio), a vasterhelés mértékének csckkentése céljdbdl deferoxa-
mint alkalmaztunk. A vascularis integritds fokozdsa céljgbél rendsze-
resen kap C-vitamint és rutascorbint. A sziil6k a megajanlott splenec-
tomia elvégzésébe nem egyeztek bele.

Fogdszati anamnézisét illetéen a sziilék elmondssa szerint a tejfo-
gak dttorése normdlis idében és ttemben, zavartalanul zajlott le. A
fogvdltds kezdete kb. 7 éves korra tehets.

Extraordlisan vizsgdlva V. M. testi fejlédésében visszamaradt, ko-
zepesen tapldlt, nanosom alkatu, kornak megfelels szellemi képessé-
gekkel rendelkezé, j61 kooperdls gyermek. Az arc szimmetrikus, a
lagy részeken elvdltozds nem lathatd, egyediil az arcot is érinté szep-
16sség érdemel figyelmet.

A szdjliregi vizsgdlat sordn a szdjnydlkahdrtydk enyhén anaemis-
sak, a gingiva vérzésre hajlamos. A frontfogak teriiletén chronicus
gingivitis észlelheté. A szdjhigiéné kozepes, a molaris régidban jelen-
t6s mennyiségi a lepedék. A Lée—Silness-index értéke 2 3. .

Fogdszati statusdt tekintve a korai vegyes fogazatban carieses tej-
fogakat (55, 65, 75) és radixokat (54, 74, 84, 85) taldlunk, a 64 fog
hidnyzik. Az el6tért alsé és felsé hatosokon illetve metsz8kon a zo-
méncboriték hidnyos és rendellenes szerkezetii. Az 16 és 26 fogakon a
zomancboritds minim4lis, csupdn a nyaki harmadra korldtozédik, az
occlusalis felszinen incipiens caries észlelhets. Az 11, 21 és 22 foga-
kon a palatinalis zomédnc félig, az 12 fogon teljesen hidnyzik. Incisali-
san a fogak pengeélesek, térékenyek. A 36 és 46 fogak occlusalis zo-
méncboritéka hidnyzik, a gingivaszélnél sdrgdsan elszinezgdott. A 32,
31, 41 és 42 fogakon a zomdnc az incisalis éleken késpengeszeriien
elvékonyodott (1. dbra,).

Az occlusio Angle 1. osztdlyba sorolhatd, a vertikdlis tulharapds
(overbite) 3 mm, a sagittalis tulharapds (overjet) jelentds, 15 mm.
Sem a sziilg, sem a gyermek nem szimol be bruxizmusrdél, valamint
cumizdsrél vagy ujjszopasrol.

Az elkészitett OPT, illetve periapicalis felvételek alapjan csirahi-
dny vagy szdm feletti fog nem diagnosztizdlhaté. A rtg.-felvételek is
igazoljdk a maradé fogak kemény szoveteinek rendellenes szerkeze-
tét. A pulpatrsk extrém médon kiszélesedtek, a zomdnc és a dentin
minim4lis rétegvastagsdgu.

A szilék elmonddsa szerint a csalddban tibb generdciéra vissza-
mendéleg nem fordult el hasonls fogazati elvdltozds. Nem sikeriilt a
zomédnchypoplasia hdtterében sem traumss eredetet, sem gydgyszer-
artalmat felderiteni. Felmeriilhet esetleg a tobbszér ismétléds 14zas
allapotok szerepe mint etiolégiai tényezd, bar ezen iddszakok hossza

133



.8 QE m mhomh e

fu;
pu

ex1
los
elle
sze

Cs¢
Elé
oG

A s
kiv4

CATI(

egy esetben sem haladta meg a 2-3 napot, valamint ezek a gyermeket
5-6 éves kordban érték, amikor az érintett maradé fogak zomdncdnak
fejlédése mdr befejez6dstt. Bizonytalansdgi tényezé még, hogy a
gyermek haematologiai rendellenességét csak 5 éves kordban igazolta
laboratériumi vizsgdlat, amikorra a kérdéses fogak korondja mdr
kialakult. Ennek ellenére biztosra vehetjiik, hogy a thrombocytopenia
— bdr csak enyhe formdban — ekkorra mar hosszabb ideje fenndllt.

A fogdszati kezelés els6 szakaszdban a gangraends radixokat (54, 75,
84, 85) tavolitottuk el feliileti érzéstelenitésben. Az extractio utdn az
alveolust steril zselatinszivacesal (Spongostan, Ferrosan Danmark) ki-
tampondltuk. A vérzés minden esetben kb. 15 perc utdn sziint meg. Az
extractids sebekbdl utévérzést nem tapasztaltunk egy esetben sem. A
gyermeket szdjhigiénés instrukcickkal lattuk el, mely hatdsdra szdj-
higiénidjanak javuldsa mdr a kovetkezd kezelésen szembeotls volt.

A kezelés mdsodik szakaszdban a maradé fogak védelmérdl gon-
doskodtunk. A frontfogakat livegionomet- (Vitremer, 3M) és kompo-
ziciés tomdanyaggal (Valux Plus, 3M) épitettiik fel (2. dbra). Ideigle-
nesen az elsé nagydrléket gydri nikkel-krém korondkkal (Ion Crown,
3M) védtiik (3. dbra).

1. dbra. J6l ldthati szerkezeti rendelle-
nesség a maradg front- és molaris foga-
kon '

2. dbra. Kompozicids korona a felsé front-
fogakon

3. dbra. Eléregydrtott NiCr-korondk a
molaris fogakon

Megbeszélés

A gyermek constitutionalis torpenovése, zomdncképzési és fejlédési
zavara, enyhén hyperpigmentdlt bérelvdltozdsa, therapiareefracter
amegakaryocytds Fanconi anaemia lehet6sége, noha a csontvdz szer-
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kezeti eltérését nem észleltiik. Cytogenetikai vizsgdlat sordn azonban
sem spontdn, sem mytomycinnel induk&lt fokozott chromosoma tére-
kenységet, clonalis aberratiét nem észleltiink karyotypusa kovetkeze-
tesen 46 XY-nak bizonyult. Tovdbbiakban a betegség molekuldris
bioldgiai hdtterének tisztdzdsdt tervezziik kiilfsldi kollabor4cids
partnerek bevondsdval. A gyermek haematologiai dllapotdnak esetle-
ges tovdbbi romldsa esetén, mivel a gyermeknek HLA-identicus test-
vére nincs, vélasztott HLA-identicus nem rokon donorral végzett
csontveld4tiiltetés jon széba terdpids lehetdségként.

Fogdszati szempontbél a gyermeket félévente ellendrizziik, kiilénos
tekintettel az el6téré maradé fogakra, amennyiben sziikséges, hason-
16 mddon ldtjuk el azokat is. A végleges protetikai elldtds csak a ma-
radé fogazat orthodontiai kezelése és a pulpakamrdk beszikiilése
utdn lehetséges.
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Dr. Alberth, M., dr. Nemes, J., dr. Radues, T., dr. Kiss, Cs.: Ame-
gacariocytic thrombocytopenic purpura and enamel hypoplasia.
Case report.

Patients with platelet disorders usually bleed into superficial
sites such as the skin, mucous membranes, genitourinary tract
and gastrointestinal tract caused by thrombocytopenia or throm-
bocyte dysfunction. Thromboceytopenia is casused by one of three
mechanisms ~ decreased marrow production, increased splenic
sequestration, or aceelerated destruction of platelets, We report
a 9-year-old male patient with thromboeytopenic purpura, dyse-
rythropoetic anaemia, freckles on the skin and nanosomia, re-
sembling Fanconi’s (constitutional) anaemia. Although many pa-
tients with censtitutional anaemia own other bony abnormal-
ities, it was not found in this case. On the other hand, the pa-
tient showed enamel hypoplasia. To our knowledge, this associa-
tion has never been reported before. Laboratory diagnosis, cli-
nical tf;ﬁé‘i:ags, dental abnermalities and treatment are presented
in details.
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