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Das Christ-Siemens-Touraine-Syndrom beschreibt eine Reihe von Stérungen der Abkémm-
linge ektodermalen Gewebes, die immer mit fehlenden Zahnanlagen verbunden sind. Eine
ausgepragte Hypodontie bel ektodermaler Dysplasie wird vorgestellt und Therapie sowie
Verlaufskontrolle tber 7 Jahre und Procedere werden beschrieben und diskutiert.

Dabei wird besonders auf die Problematik des Wachstums von Kieferknochen und Kiefer-
gelenken beim teil- und total prothetisch versorgten Kind und Jugendlichen eingegangen.

Schitisselworter: Anhidrotische ektodermal e Dysplasie, Hypodontie, Christ-Siemens-Touraine Syndrom, Jugendlichen-

behandlung

Einleitung

Das Christ-Siemens-Touraine-Syndrom, eine Manifesta-
tionsform der ektodermalen Dysplasie, ist charakterisiert
durch eine Systemdyspl asie von—vorwiegend, wenn auch
nicht ausschliesslich — Abkdmmlingen des ektodermalen
Gewebes. Betroffen sind speziell die Zéhne, die Haut und
die Hautanhangsgebilde (Haare, Schweissdriisen,
Talgdrusen und Né&gel). Als Kernsymptome finden sich
mehr oder weniger stark ausgeprégt Hypohidrose,
Hypotrichose und Hypodontie (ParscHE et a. 1990)
(Tab. I). Dermatol ogischerseits zeigt sich eine trockene,
schuppige, oft ekzematdse Haut, bedingt durch eine ver-
minderte oder fehlende Anlage von Schweiss- und
Talgdrusen (an-, hypohidrotische Form). Dadurch kommt
es zu einer verminderten Schwei sssekretion mit konseku-
tiven Storungen der Warmeregulation. Diese manifestie-
ren sich bereits im frihen Sauglingsalter in Form von re-
zidivierenden Fieberschilben «unerklarlicher Ursache»
und kénnen durch Warmestauung zu |ebensbedrohlichen
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Zusténden bishin zum «pl 6tzlichen unerklarlichen Kinds-
tod» (UTHOFF 1989) fiihren. Durch eine verminderte An-
lage der Schleimdrisen im Bronchopulmonalbereich
kommt es zu rezidivierenden respiratorischen Infekten,
atrophische Schleimhautprozesse in der Nase fuhren zu
einer Storung von Geschmacks- und Geruchssinn. Wei-
ters findet man ein Fehlen der Lanugobehaarung sowie
Nageldys- bzw. aplasien (Tab. I1). Typisch sind besondere
aussere Merkmale im Bereich des Schadels. tief ange-
setzte, abstehende Ohren, eine Hypoplasie der Wimpern
und Augenbrauen, eine periorbitale Faltelung und Pig-
mentierung der Haut, Stirnhocker, Sattel nase und diinnes,
depigmentiertes, gekraustes Haupthaar (HuBer et al.
1967, NIEDERLE 1971, BORKENSTEIN et al. 1983) (Tab. 111).
Andere Symptome wie Hornhautdystrophie, Katarakt,
Irisdysplasie, Glaukom, Optikusatrophie, Pigmentdege-
neration der Netzhaut, Blepharophimose, Mikrophthal-
mie, Alakrimie, Ohrmuscheldysplasien, Taubheit, Hyp-
osmie, Hyposialie, Hypogeusie, Dysphalangien (Oligo-
oder Polydaktylie), LK G-Spalten, Kyphoskoliose oder re-
duzierte Intelligenz sind seltener bzw. anderen Formen
der ektodermalen Dysplasie zuzuordnen (LEIBER & OL-
BRICH 1966) (Tab. I1).

Das Erscheinungsbild ist familiar erblich. Die Vererbung
erfolgt x-chromosomal-rezessiv, aber auch autosomal-
dominant oder -rezessiv, wobei die Trager meist milde,
primér unauffallige Zeichen desVollbildesaufweisen. Die
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Moglichkeit der Entwicklung dieser Dysplasie im Ge-
folge einer Embryopathie (chemisch, thermisch, Rontgen,
Viren) sollte ebenfalls in Betracht gezogen werden (Nie-
DERLE 1971, TurFLI 1983).

Das Verteilungsmuster der Hypodontie zeigt, dass am héau-
figsten die 6-Jahres-Molaren im Oberkiefer und die oberen
mittleren Incisivi angelegt sind, im Milchgebisssind esdie
oberen ersten Schneidezéhne, die oberen Canini und die
oberen zweiten Molaren. Die Zahne, dieam haufigsten feh-
len, sind die oberen ersten Prémolaren und die unteren
Frontzdhne, im Milchgebiss die oberen und unteren zwei-
ten Schneidezéhne sowie die oberen und unteren ersten
Molaren (FrRavsse et a. 1987, Tso et al. 1985) (Abb.1). Da-
neben kommt es auch zu Schmelz- und Zahndysplasien,
meist in Form von Zapfenzéhnen, sowie zu Dentitions-
stérungen mit verspéatetem Durchbruch von Milch- und
bleibenden Z&hnen (FrRavssk et a. 1987, Tso et a. 1985).
Der anodonte Kiefer bildet keinen Processusalveolarisaus,
so bleibt dasHohenwachstum desKiefersim Vergleichzum
Basiswachstum zurlick, und es resultiert daraus eine pro-
minente Kinnpartie (HUBER et al. 1967) (Tab. 1V).

Fallbeschreibung

Hauptanliegen

Ein funfjéhriger Bub mit einer ektodermalen Dysplasie
wurde von der Grazer Universitéts-Kinderklinik an die
Abteilung fur Prothetik, Restaurative Zahnheilkunde und
Parodontologie der Universitats-Zahnklinik Graz zur Ver-
sorgung seiner ausgepragten Hypodontie Uberwiesen.
Hauptanliegen deskleinen Patienten und seiner Eltern war
es, im Interesse der Forderung der Kau- und Sprechfunk-
tion und vor allem fir die Integration und Akzeptanz des
Knaben in der Gruppe mdglichst frihzeitig mit der pro-
thetischen Behandlung zu beginnen.

Anamnese

Der kleine Patient ist das einzige Kind seiner Eltern.
Durch eine molekul argeneti sche Untersuchung (indirekte
Genotypanalyse), die durch das genetische Institut der
Universitét Graz veranlasst wurde, konnte der Kondukto-
rinnen-Status der Multter, einer Tante und der Grossmut-
ter des Patienten verifiziert werden. Ein Bruder der Mut-
ter istim Alter von zwei Wochen an einer Temperaturent-
gleisung verstorben.

Tab.l Kernsymptome
- mgg{‘r'i‘érh%sé Milchgebiss Bleibendes Gebiss
— Hypodontie
R OK L R OK L
Tab. Il Haufige und seltenere Symptome
Héaufige Symptome seltene Symtome
— trockene, schuppige, — Hornhautdystrophie
ekzemattse Haut — Katarakt
— Stérungen der Warme- — Irisdysplasie
regulation — Glaukom
— haufig respiratorische — Optikusatrophie
Infekte — Netzhautdegeneration
— Stérung von — Blepharophimose
Geschmacks- und — Mikrophthalmie
Geruchssinn —Alakrimie
— Fehlen der Lanugo- — Ohrmuscheldysplasien
behaarung — Taubheit
— Nageldysplasien —Hyposmie
—Hyposialie
—Hypogeusie i Zahne, die am hé&ufigsten angelegt sind
— Dysphalangie
—LKG-Spalten Il Zhne, die am haufigsten fehlen
— Kyphoskoliose
— Minderwuchs
—Red. Intelligenz Abb. 1 Verteilungsmuster der Hypodontie im Milch- und im blei-
benden Gebiss
Fig.1 Hypodontie de la denture de lait et définitive
Tab. 11l Typische Facies

— tief angesetzte abstehende Ohren

— Hypoplasie der Wimpern und Augenbrauen

— dunnes, depigmentiertes, gekraustes Haupthaar
— periorbitale Pigmentierung der Haut
—Waulstlippen

— Sattelnase

— Stirnhdcker

Tab. 1V Dentale Anomalien

— Hypodontie

— Schmelzdysplasien

— Zahndysplasien (Zapfenzéhne)
— Dentitionsstdrungen

— Kieferkammaplasien
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Auch unser Patient wurde im Alter von einem Jahr wegen
auffallender Unruhezustdnde bei htheren Temperaturen,
Gedeihstérung und chronisch-respiratorischen Infekten an
der Universitats-Kinderklinik Graz aufgenommen, wo
einehypohidrotische ektodermale Dysplasiediagnostiziert
wurde. Am Schéadelrontgen fiel bereits damals das Fehlen
von Milchzahnkeimen und Anlagen bleibender Zéhne auf.
Der Durchbruch von 51 und 61 erfolgteim Alter von zwei
Jahren, 53 und 63 brachen mit vier Jahren durch.

Erstbefund

Extraoral: Klinischist dasKind von kleinem Wuchs, nor-
maler Intelligenz und zeigt den typischen &usserlichen
Aspekt. Auffallend ist besondersdie Prominenz desKinns
bei relativer bimaxillarer Mikrognathie mit Wulstlippen
und ausgepragter Mentolabialfalte.




Das Christ-Siemens-Touraine-Syndrom

Enoral: Bei der Erstinspektion finden sichim Oberkiefer-
Frontbereich vier spitze, kleine, hell gefarbte Milchzéhne
mit breiten Diastemen, die als zwei Incisivi und zwei Ca-
nini bezeichnet werden konnen, der Oberkieferseiten-
zahnbereich ist unbezahnt, das Kieferkammwachstum
zuriickgeblieben (Abb. 2). Der Unterkiefer ist vollkom-
men zahnlos, der Kieferkamm nur gering ausgebildet
(Abb. 3).

Rontgen: Das Orthopantomogramm zeigt im Oberkiefer
vier gleichmassig Uber die Front verteilte Milchzahne, so-
wiedie vier Keime der dazugehdrigen bleibenden Zahne.
Im Oberkieferseitenzahnbereich sowie im gesamten Un-
terkiefer sind weder Milchzdhne noch Anlagen bleiben-
der Z&hne zu erkennen (Abb. 4). Im weiteren Verlauf kam
es zum Durchbruch der beiden bleibenden Incisivi im
Oberkiefer, die beiden bleibenden Canini sind bis zum
heutigen Tag bei persistierenden Milchzéhnen impaktiert
(Abb. 5und 6).

Diagnose

Die Grunddiagnose Christ-Siemens-Touraine-Syndrom
wurde an der Universitéts-Kinderklinik Graz gestellt, als
der Patient ein Jahr alt war. Zahnarztlicherseits liegt eine
vollkommene Anodontie im Unterkiefer und eine ausge-
pragte Hypodontie im Oberkiefer vor. An den unbezahn-
ten Kieferabschnitten findet sich ein Ausbleiben der Al-
veolarfortsatzbildung, die beiden Kiefer sind hypognath.

Behandlungsablauf

Therapeuti sch empfiehlt sich diemdglichst friihzeitige pro-
thetische Versorgung — also ab dem vierten Lebengahr —,
um ein effizientes Kauen und ein verstandliches Sprechen
zuermdglichen. Psychol ogisch von besonderer Bedeutung
ist die Herstellung einer guten Asthetik, dader Patient erst
dann von seiner Umgebung akzeptiert und indiesevall in-
tegriert wird (TSCHERNITSCHEK 1994, UTHOFF 1989).
Erste Veersorgung: Unser Patient wurde im Alter von flnf
Jahren erstmals prothetisch versorgt: Im Oberkiefer wur-
den die vier Frontzdhne unverandert belassen und eine
Coverdenture angefertigt. Die Abformung zur Herstel-
lung des Meistermodells erfol gte mittelseinesgummiel a-
stischen Abformmaterials (Polysulfid), die Uber die
Eigenbezahnung gezogene Kunststoffplatte musste im
Bereich der Canini perforiert werden, um die passende
Vertikaldimension zu erreichen. Im Unterkiefer ist nur
eine totalprothetische Versorgung méglich, die in typi-
scher Weise hergestellt wurde. Die Bissnahme erfolgtein
zentrierter Kondylenposition, die Okklusion wurde je-
doch auf eine weiter anterior gelegene Position einge-
stellt, die im Artikulator durch Protrusion simuliert wer-
den kann. Dadurch soll sich ein funktionskieferortho-
padischer Effekt mit Anregung des Unterkieferwachs-
tums ergeben (TeuscHER 1988). Die Vertikaldimension
wurde dabei méglichst hoch gehalten, um das drohende
Absinken zu verhindern und die durch die Protrusion ent-
standene progene Seitenansicht auszugleichen, was im
Fernréntgen deutlich ersichtlich ist (Abb. 7 und 8).

Decurs

Das Kind kommt mit dem Zahnersatz ausgezeichnet zu-
recht und wird von seiner Umgebung voll akzeptiert.
Nach 1%2 Jahren zeigen sich bei halbj&hrlichen Kontrol-
len keinerlel Veranderungen. Der kleine Patient tragt den
Zahnersatz nur tagstiber, um das natirliche Wachstum der
Alveolarfortsatze nicht zu behindern. Die Erndhrung ist
problemlos, die Eigenbezahnung durch gute Hygiene ka-
riesfrei.

Zweite Versorgung: Nach zwei Jahren ist die Vertikal-
dimension deutlich zu niedrig — Sprechabstand ca. 5 mm

Abb. 2 Der hypodonte Oberkiefer mit vier Zapfenzahnen und brei-
ten Diastemen

Fig. 2 Maxillaire supérieur avec quatre dents coniques, trés espa-
cées

Abb. 3 Klinischer Befund des anodonten Unterkiefers
Fig. 3 Situation clinique du maxillaireinférieur édenté

Abb. 4 Das erste Orthopantomogramm zeigt im Oberkiefer die vier
Frontmilchzéhne mit den Keimen der bleibenden ersten Incisivi und
Canini, der Unterkiefer ist schmal, bei volligem Fehlen jeglicher
Zahnanlage.

Fig. 4 Le premier OPG montre au maxillaire supérieur les quatre
dents de lait avec les germes des premiéresincisives et canines défini-
tives; la mandibule est mince vu I’ absence de structures dentaires.

—und dieBisssituation durch eineVorverlagerung desUn-
terkiefers verandert. Es wird die Anfertigung einer neuen
zweiten Versorgung notwendig. Obwohl der Patient
subjektiv keinerlei Probleme mit seinen Prothesen angibt,
zeigen der Vergleich der neuen mit der alten Versorgung
sowie auch die Uberzei chnung der Ausgangssituation mit
der aktuellen Situation im Fernréntgen, dass doch ein be-
tréchtliches Wachstum der Kiefer in der Zwischenzeit
stattgefunden hat (Abb. 9 und 10). Die Bissnahme erfolgt
in zentraler Relation, remontiert werden die Prothesen je-
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Abb. 5 Das aktuelle Orthopantomogramm: Nach dem Durchbruch
der bleibenden Incisivi finden sich im Oberkiefer zwei querliegende,
impaktierte, bleibende Eckzahne, die Wurzeln der dazugehorigen
Milchzihne sind noch voll ausgebildet, die unbezahnten Kiefer-
kammabschnitte hochgradig atrophiert.

Fig. 5 L'OPG. Aprés I'éruption des incisives définitives, on re-
marque la présence de deux canines définitives «encombrées» par les
racines des dents de lait correspondantes, encoretres bien formées; le
segment édenté est nettement atrophique.

Abb. 6 Die aktuelle Situation im Oberkiefer-Aufbissrontgen. Die
beiden impaktierten Eckzéhne sollen kieferorthopéadisch an die blei-
benden Milchincisivi angereiht werden.

Fig.6 Situation actuelle sur uneradiographie supérieure. Les deux
caninesdevraient orthodontiquement éreamenéesalaplacedesdents
delait.

dochin Kopfhissstellung und die Okklusion in dieser pro-
trusiven Position eingestellt, was wiederum einen funkti-
onskieferorthopadischen Effekt auf das Unterkiefer-
wachstum bewirken soll. In der weiteren Folge kommt es
zum Zahnwechsel, die beiden mittleren Milchincisivi ge-
hen verloren, die bleibenden brechen durch. In dieser Zeit
wird die Prothese laufend ausgeschliffen.

Dritte Versorgung: Nach dem Ende des Zahndurchbruchs
wird die Herstellung einer dritten Versorgung notwendig.
Hierbel wird nach denselben Kriterien wie bisher — He-
bung der Vertikaldimension, Protrusion und Ausformung
des Profils — vorgegangen. Durch die Hebung der Verti-
kaldimension wird das Kinn nach unten und hinten rotiert,
welcher Effekt durch die Protrusion wieder ausgeglichen
wird.
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Aktueller Befund

Exoral: Heuteist der Patient 12 Jahre alt, er ist ein froh-
liches, aufgewecktesKind, eristintelligent, erist ein guter
Schiiler und kommt mit seiner prothetischen Versorgung
gut zurecht (Abb. 11 und 12). Ausserlich fallt seine Er-
krankung sowohl en face als auch en profil kaum mehr
auf.

Enoral finden sich im Oberkiefer zwei bleibende Incisivi
und die beiden persistierenden, noch vollkommen festen
Milcheckzdhne, an denen eine sehr diinne Schmel zschicht
und eine geringflgige Zahnhalskaries zu erkennen sind.
Der schwerwiegendste Befund ist sicherlich dasAusblei-
ben der Alveolarfortsatzbildung im Bereich der unbe-
zahnten Kieferkammabschnitte.

Klinisch: In der klinischen Funktionsanalyse finden wir
Zeichen der Parafunktion — Schliffacetten, eine diskoor-
dinierte Mundoffnung sowie schmerzhafte M uskel druck-
punkte. Der auffallendste Befund ist eine massive subkli-
nische Hypermobilitat, der Kompressionstest ist leicht
muskelpositiv und ebenfalls gibt der Patient eine leichte
Druckschmerzhaftigkeit der Kiefergelenke an, wobei er
sehr empfindlichist und nicht genau zu verifizierenist, ob
dieser Schmerz wirklich besteht.

Rontgen

Im aktuellen Orthopantomogramm zeigen sich im Ober-
kiefer zwei querliegende, impaktierte bleibende Eckzéhne,
die Wurzeln der dazugehdrigen persistierenden Milch-
zéhnesind noch voll ausgebildet. Auch hier ist dasextreme
Ausbleiben des Kieferkammwachstums und die geringe
Knochenhthe der Mandibularkérper zu sehen (Abb. 5).
Im jungsten Fernrontgen sieht man — dhnlich der Aus-
gangssituation (Abb. 7) —den aufrotierten und nach vorne
gezogenen Unterkiefer sowie die wesentliche Verbesse-
rung desProfils (Abb. 8), das Oberkieferwachstum hat et-
was geringer dazu stattgefunden, es kénnen jedoch beide
Kiefer als orthognath bezeichnet werden, die Wachstums-
tendenz ist horizontal (Abb. 9). In der Uberzeichnung mit
und ohne Prothese fallt auf, dass der Hohenunterschied
nicht mehr so grossist wie zu Beginn der Behandlung, es
hat also durch die Hebung der Vertikaldimension auch die
unbewusste Abstandhaltung zugenommen.
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Abb.7 Fernrontgen —Ausgangssituation: Durch Hebung der Verti-
kaldimension kommt es zu einer &sthetischen Verbesserung des Pro-
fils sowie durch Protrusion des Unterkiefers zur Anregung des Unter-
kieferwachstums ( ohne Prothesg, - - - - - - mit Prothese).

Fig. 7 Radiographiesadistance. L’augmentation de la hauteur ver-
ticale améliore le profil et la protusion de la mandibule |a croissance
du maxillaire (—— sans protheses, - - - - - avec protheses).
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Abb.8a,b  Auch dasaktuelle Fernréntgen ohne(a) und mit (b) Pro-
these zeigt den nach vorne gezogenen und aufrotierten Unterkiefer
und die damit verbundene deutliche Verbesserung desProfils.

Abb. 9 Das Oberkieferwachstum ist im Vergleich zum Unterkiefer
etwaszuruckgeblieben, eskdnnen aber beideKiefer alsorthognath be-
zeichnet werden ( Ausgangsbefund, - - - - - - aktueller Befund).

Fig.9 Commelemaxillairesupérieur aconnu, en comparaison avec
le maxillaire inférieur, un retard de croissance, les deux maxillaires
sont décrits comme orthognates ( situatuon du début, - - - - - Si-
tuation actuelle)

Fig.8a, b Laradiographie actuelle avec ou sans prothéses montre
la correction du profil par le mouvement d’ avancement et de rotation
du maxillaireiinférieur.

Im Funktionsorthopantomogramm zeigt sich die Hyper-
mobilitdt und die Beweglichkeit des Kondylus Uber die
Eminentia artikularis hinaus sowie die nach vorne gezo-
genen Kondylen auf dem Bild ohne Prothese, wel cher Ef-
fekt mit Prothese noch verstérkt wird. Ein Bild, das fur
eine funktionskieferorthopadische Therapie als durch-
wegs normal zu bezeichnen ist (Abb. 13).

Prognose

Mit zunehmendem Alter verschieben sich die Gréssen-
verhdltnisse zwischen Nase und tbrigen Gesichtspartien
immer mehr zuungunsten der Nase. Die Nasenwurzel
wirkt eingesunken, bedingt durch das Vorstehen der
Stirne, die Lippen werden immer wulstiger, das Kinn
springt immer weiter vor.

DiePrognose quo ad vitamist gut. Die Patienten erreichen
im allgemeinen eine normale Korpergrésse, sind voll be-
rufsfahig und haben eine normal e L ebenserwartung (Hu-
BER €t a. 1967).

Procedere

Vierte Versorgung: Vor allem wegen der klinisch-funkti-
onsanalytischen Befunde, die auf Parafunktionen schlies-
sen lassen, ist die Anfertigung einer neuen, nun vierten
Versorgung dringend notwendig geworden. Dabei wird
die Hebung der Vertikal dimension nicht mehr im Vorder-
grund stehen, man wird vielmehr grossten Wert auf eine
gute Front-Eckzahn-Fihrung legen, um die Parafunktion
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hintanzuhalten, sowie, altersentsprechend, die funktions-
kieferorthopadische Therapie beenden und eine zentrale
Okklusion herstellen.

Zusétzlich ist geplant, die beiden querliegenden bleiben-
den Canini chirurgisch freizulegen und kieferorthopé-
disch hinter die beiden persistierenden Milchincisivi, de-
ren Wurzeln noch sehr schén ausgebildet sind, zu stellen
(Abb. 6).

Nach Ende des Wachstums ist im Oberkiefer ein kombi-
niert festsitzend-abnehmbarer Zahnersatz geplant, im Un-
terkiefer soll eine Kieferkammplastik mit abschliessender
total prothetischer Versorgung durchgeftihrt werden. Bei
entsprechender Knochenentwicklung ist im Unterkiefer
auch eine implantatprothetische Ldsung in Erwagung zu
ziehen. Bisdahin wird weiterhin ein halbjdhrliches Recall
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Abb. 10 Obwohl der Patient subjektiv keinerlei Probleme mit seinen
Prothesen angibt, zeigt der Vergleich der neuen mit der alten Versor-
gung, dass doch ein betrachtliches Kieferwachstum in der Zwi-
schenzeit stattgefunden hat.

Fig.10 Mémes lepatient ne présente pas de probléme dansle port de

durchgefihrt, um die derzeitige Versorgung bei Bedarf zu
erneuern.

ses prothéses, la comparaison entre les derniers appareils et les précé-
dentsmontrequ’il yaeu pendant celapsdetempsunecroissancedel’ os.

Abb. 11a, b Fig. 11a, b
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Abb. 12a,b Der Patient ohne und mit Prothesen, Profilansicht Fig. 12a,b Le patient sans prothéses et avec, de profil
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Fig. 13 Sur I’orthopantomogramme fonctionnel avec (a) et
sans (b) prothéses, on note I’ hypermobilité ainsi que la position
avancée des condyles, effet que |’on observe bien sur I'image
avec prothéses (b).

Im Funktionsorthopantomogramm ohne (a) und mit (b)

Abb. 13
Prothese stellen sich die Hypermobilitéat sowie die nach vorne gezoge-
nen Kondylen dar, welcher Effekt auf dem Bild mit Prothese (b) noch
verstarkt ist.
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Diskussion

Die Hypodontie ist ein Kernsymptom der in vielen For-
men auftretenden ektodermalen Dysplasien.

Eine prothetische Versorgung sollte so friih wie méglich,
spétestens jedoch ab dem vierten Lebensjahr erfolgen.
Dies soll sowohl die soziale Integration fordern, als auch
zur wesentlichen Verbesserung der Kaufahigkeit fuhren.

Daneben muss der Zahnersatz unter dem Gesichtspunkt
der Erhaltung der meist sparlich vorhandenen Eigenbe-
zahnung und Erhaltung bzw. Hebung der Vertikaldimen-
sion angefertigt werden. Letzteres dient der asthetischen
Verbesserung des Profils und der Frontalansicht, da auf
diese Weise die Untergesichtshthe dem Normalen an-
gendhert, die progene Seitenansicht verbessert und der
Eindruck der Wul stli ppen und Sattel nase vermindert wird.
Durch die damit verbundene Entlastung der Kieferge-
lenkskdrper kann das mandibul &eWachstum unbehindert
in spéteren Jahren stattfinden. In unserem Fall kam es
auch zu einem anndhernd normgerechten Wachstum des
Oberkiefers, obwohl hier keine wachstumsférdernden
Massnahmen gesetzt wurden. Mdglicherweise war der
wachsende Unterkiefer in der Lage, den Oberkiefer mit-
zunehmen. Auch die Tatsache, dass die Prothesen nachts
nicht getragen wurden, scheint sich auf das Kieferwachs-
tum positiv ausgewirkt zu haben, ebenso wie die haufige
Neuanfertigung des Zahnersatzes (durchschnittlich in
2-Jahres-Abstanden). Ob dies einen nachweisbaren Ein-
fluss hat, muss nach unserem jetzigen Wissensstand al-
lerdings dahingestellt bleiben. Zusétzlich muss man bei
dem prothetisch versorgten Kind leider auch mit der Hem-
mung des Wachstuns der Kieferkdmme rechnen, welche
von den Prothesen bedeckt sind. Diesen Effekt konnten
wir auch bei unserem Patienten beobachten. Ob dieser Ef-
fekt priméar durch das Fehlen der Zahnkeime oder primér
durch die Prothese auftritt, kann jedoch nur schwer beur-
teilt werden. Mdglicherweise sind aber auch daflir eher
genetische als mechanische Faktoren ausschlaggebend,
da auch Falle mit gut ausgebildetem Kieferkamm be-
schrieben sind (HUBER et al. 1967).

Eine kieferorthopadische Losung des Problems scheint
problematisch, da die Anwendung von herkdmmlichen
kieferorthopadischen Methoden wegen der geringen
Zahnzahl schwierig ist. Dennoch werden wir versuchen,

durch Anreihen der beiden impaktierten Eckzéhne die
Ausgangssituation fir eine spétere tel eskopgetragene L 6-
sung zu verbessern.

Nach Beendigung des Wachstums werden wir bei diesem
Patienten jedoch auch eineimplantatgetragene Versorgung
in Erwagung ziehen, vorausgesetzt, es wird wahrend des
Wachstums genug Kieferbasi sknochen gebildet. Uber den
weiteren Verlauf wird zu gegebener Zeit berichtet werden.
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