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Complex dental care has been performed on 180 mentally retarded children
difficult to manage in general narcosis. Ketalar (Parke-Davis) employable also im.
and iv. and its Hungarian counterpart the Calypsol (Kébanyai Gydgyszerarugyar),
respectively, was employed for narcotics.
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Congenitalis hypophosphatasia, mint a korai tejfog-vesztés
lehetséges koroka

DR. MARTON ILDIKO®* DR. MELCZER KAMILLA*,
DR. KISS CSONGOR*%* DR. ILYES ISTVAN+*

A congenitalis hypophosphatasiat, mint egységes kérképet, elsSként Rathbun
irta le 1948-ban [10]. Terheggen és Wischermann részletes irodalmi Attekinte-
sében 1980-ig diagnosztizalt 278 eset leirasat talaljuk [13]. A betegség lényege
genetikusan meghatarozott enzimhidny, amely a szérum alacsony alkalikus
foszfatdz aktivitasa (AP), magas foszfoetanolamin (PE) kivalasztas és jellegze-
tes csontdeformitdsok alapjan diagnosztizalhato [4, 9, 11].

A szérum AP aktivitdsinak csokkenését a csont és méi eredetii izoenzimek
erdsen alacsony szintje okozza; az intestinalis AP izoenzim szérum koncent-
racidja normalis [5]. A szérum Ca és anorganikus foszfat koncentraciéja lehet
normélis értekl, de annal jelentfsen magasabb is. A csontdeformitdsok, me-
lyeket a hidnyos osszifikdcié okoz, klinikailag és réntgenmorfologiailag is ha-
sonlitanak a rachitisben megfigyelt elvaltozasokhoz [12]. A kérkép patogenezi-
sét nem ismerjlik pontosan.

Fraser ¢s Yendt kisérletes adatai arra utalnak, hogy a csontmatrix defektu-
sarol lehet sz6 [3]. A betegség tiinettana igen szines. A legtébb szerzé a mani-
fesztacié ideje és a Kklinikal kép szerint négy lefolyasi format kiilénit el: a
praenatalis, a korainfantilis, az infantalis-juvenilis és a felnétt format 5 B
12]. Az els§ két forma progndzisa igen silyos, magas a letalitdsa. Légzési in-
sufficiencia, hanyas, irritabilitas, goresis jelenségek, hypercalcaemia és nephro-
calcinosis tlinetei allnak az elétérben a csontdeformitdsok mellett. A késébb
fellép6 masik két forma prognézisa kedvezdbb, letalitisa alacsonyabb [13].
A juvenilis-infantilis forma elsé tiinetei tébnyire a masodik életévet kivetden
lépnek fo61 [13].

Rachitis-szerli csontdeformitasok mellett a tejfogak id6 el6tti elvesziése a
jellemzd [1, 2, 10]. Ez az utébbi esetleg az egyetlen klinikai tiinet lehet. Erre
az enyhe varidnsra Brittoin az ,,odontohypophosphatasia’” megnevezést alkal-
mazta [1]. A felnétt formdra a patoldgids csonttirések és a metastatikus kal-
cifikdciék jellemzéek. A gondosan felvett anamnézis azonban adatokat szol-
galtat id§ elétti fogvesztésre vagy gyermekkorban lezajlott ,.rachitisre” [13].

Esetismertetés

A 4 éves 9 honapos fiugyermeket neveldsziilei elfszor 1984. okt. 10-én hozlik
klinikdnk gyermekfogiszatira néhany tejfoganak igen rovid idén beliili elvesztése
miatt, A fogak a gyermek maéasodik életéve utan kezdiek meglazulni. Ezen eltérésen
kiviil a sziil6k rendszeres éjszakai agybavizelésrdl panaszkodtak.

Az anamnézis egy 1984, szept-ben elvégzett tonsillo-adenotémiin kiviil negativ
volt. Rendszerbetegségre gondolva a fitdeskat 1984, nov. 15-én a DOTE Gyermek-
kiinikara vették fel. 1984. dec. 14-én phymosis miatt circumcisiot végeztek el a
DOTE Urolégiai Klinikajan. Az eltelt idé soran rendszeres fogorvosi és gyermek-
orvosi ellenérzés alatt Allt.

Erkezett: 1987. december 1.
Elfogadva: 1988. julius 14.
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Altaldnos statusa: Phymosisan, valamint fogazati rendellenességein kiviil egyéh ;

koros fizikalis eltérést nem észleltiink. 104 cm-es magassaga 50 percentilisnek, 15 kg-
os teststlya a 3—I10 percentilis értéknek felelt meg. Vérnyomasa 100175+ IHgmm
volt.,

Oralis statusa: A 51, 61, 71, 72, 73, 81, 82 fogak hidnyzanak. A két évvel késdbb,
1986 novemberéhen végzett ellendrzé vizsgalat soran statusaban annyi valtozas ész-
lelhet6, hogy hatosai elétortek. Szuvas fog a szdjaban nem talalhaté. A fogfelszi-
neket plakk boritja, fogké nem észlelheté.

Parodontolégiai vizsgdlat: 1986. nov. 24. A gingiva minden meglévé fog mellett
halvanyrészaszind. Oedema, vorosség, deformitds a gingivin nem észlelhetd., Szon-
dazasra a 55, 65, 74, 75, 85 fogak mellett jelentkezik inyvérzés.

Szonddzasi mélység: Minden fogfelszinen a normdal értékeken belil (3 mm, il-
letve ennél kevesebb). A fogak normaélis mobilitist mutattak.

Laboratoriumi leletek:

A szérum elekfrolit értékei, kreatinin koncentraciéja, valamint a vér sav-bazis
stalusa a normal tartomdanyon beliill mozgott. A vesefunkcié normalis volt: kreati-
nin clearance 73,5—76,5 ml/min/m?, a tubuléris foszfatreabszorpcié 94—97%,. A kal-
ciumiirités 0—0,11 mg/tskg/24 6éra volt.

A friss vizelet pH-ja 5,0 volt. A vizelet mikrobiolégiai vizsgalata soran 104/ml
E. coli és 105/ml E. alcalescens dispar tenyészett ki. A vizelet kémesdprobdi és a
vizeletiiledék mikroszkopos vizsgalata negativ volt. Papirkromatografias moddszerrel
mérsékelten fokozott PE- és gliciniritést igazoltunk. A szérum AP-aktivitasa 20—
60 IU/l kozott mozgott (gyermekkori normalérték: 180—510 IU/1). A szérum pa-
rathormon koncentracidja 0,31 ng/ml volt (normalérték: 0,15—0,16 ng/ml). A vérsejt-
siillyedés és a vérkép vizsgalata nem mutatott koros eltérést.

Rintgenleletek:

Altalanos enyhefokd oszteoporozist lehetett megfigyelni az elkészitett felvételeken.
Az alsd és fels6 allesont (1. dbra) vizsgdlata a mar emlitett generalizalt deminerali-
zacion kiviill egyéb kéros eltérést nem mutatott. A maradofogak csirdi szabdlyosan
elhelyezkedve, jol félismerhet6k voltak. A csontkor 3 és 1/2 éves életkornak felelt
meg.

g

1. dabra. Korai tejfog-vesztéses 'g'ye;'ﬁzek ortopantomogramm ja

Az ismertetett klinikai kép és laboratériumi, valamint réntgenmorfoldgiai elté-
rések alapjan congenitilis hypophosphatasia infantilis-juvenilis formajat diagnosz-
tizaltuk. A hugyati infelciét szanaltuk. Az enuresisek rendszeres gyermekpszicho-
logiai ellenérzés és ismételten is negativ vizeletleletek mellett madig is fennallnak.
A gyermek szomatikus fejlédése kielégits, maradd fogai jelenleg kezdenek attorni.

Megbeszélés

A tejfogak id8 elétti elvesztésének leggyakoribb oka a caries és a kovetkez-
ményes periodontitis [12]. Ritkabban olyan egyéb korképek, mint acrodynia,

a0

histiocytosis X, neonatalis maxillitis, Papillon—Lefévre-syndroma, Ehlers—
Danlos-syndroma, rosszindulatt daganatok és hypophosphatasia allanak a tej-
fogak korai meglazuldsanak és kihulldsanak hatterében [7, 12]. Az ismertetett
eset differencidl-diagnézisaban kiilonféle rachitis formakat. kiilénésen egy eset-
leges nephrogén rachitist, valamint egyéb eredetii osteoporosist és osteomalacia
formakat is figyelembe kellett venni. A normalis vesefunkcié, parathormon
koncentracio csakugy, mint egyéb tipusos fizikalis és radioldgiai jelek hidnya
azonban az emlitett korképek ellen szolt. A jellegzetes klinikai kép és réntgen-
felvételek, a szérum alacsony AP-aktivitdsa és a PE-lirités alapjan egyértel-
miien congenitdlis hypophosphatasia infantilis-juvenilis alakjat diagnosztizaltuk.

Ezt a kérformat 1980-ig 112 beteg esetében irtdk le, még ritkabbak azok az
esetek, melyeknél, mint az ismertetet fitucskanal, a tejfogak idé elétti elvesztése
volt az egyetlen panasz.
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Méarton 1. Dr, Melczer K. Dr, Kiss Cs, Dr, and Illyés I. Dr.:
Congenital hypophosphatasia as the possible aetiological cause of the premature
loose of milk teeth

The suspicion of congenital hypophosphatasia is frequently raised byte premature
falling out of milk teeth. The diagnosis is corrobarated by the characteristic bone
deformities, by the high selection of phosphoetanomalin and by the diminished
alkaline phosphataze enzym activity of the serum. The case of a four years old
boy patient is reported on.
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