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Einleitung

Die Ektodermale Dysplasie ist charakterisiert durch eine Sys-
temdysplasie der Abkdmmlinge des ektodermalen Gewebes.
Betroffen sind speziell die Zdhne, die Haut und die Hautan-
hangsgebilde (Haare, Schweissdriisen, Talgdriisen und Négel).
Als Kernsymptome finden sich mehr oder weniger stark ausge-
pragt Hypohidrose, Hypotrichose und Hypodontie (PARSCHE et
al. 1990, 1998). Es existieren tiber 100 unterschiedlich gravieren-

Ausgangssituation Ober- und Unterkiefer

Situation initiale maxillaire supérieur et maxillaire inférieur

Die zahnérztliche Betreuung
von Patienten mit Ektoder-
maler Dysplasie ist ein lang-
wieriger Prozess, der die
Zusammenarbeit von ver-
schiedenen medizinischen
und zahnmedizinischen
Spezialisten erfordert. Nur
so kénnen eine altersge-
rechte Versorgung der Pa-
tienten gewéhrleistet und
Probleme in der sozialen In-
tegration reduziert werden.
Fir den rekonstruktiv tati-
gen Zahnarzt besteht die
Hauptschwierigkeit in der
beschrénkten Zahl zur Ver-
fligung stehender Pfeiler,
der Aplasie der Kieferkdm-
me und den dysplastischen
Verdnderungen der Zéhne.
Anhand eines Fallbeispiels
wird die prothetische Ver-
sorgung einer an Ektoder-
maler Dysplasie leidenden
Patientin prasentiert.

de Subtypen der Erkrankung (DHANRAJANI 2002, GUCKES et al.
1991, 1997). Haufig zeigt sich eine trockene und ekzematdse
Haut, bedingt durch mangelhafte oder fehlende Anlagen von
Schweiss- und Talgdriisen. Die verminderte Schweisssekretion
fithrt zu Stérungen der Warmeregulation, welche im Séaug-
lingsalter in Form von Wéarmestauungen zu lebensbedrohlichen
Zustanden fithren konnen. Weitere Problembereiche sind rezi-
divierende respiratorische Infekte sowie Stérungen von Ge-
schmacks- und Geruchssinn. Typisch sind dussere Merkmale
wie abstehende Ohren, Hypoplasie von Wimpern und Augen-
brauen, periorbitale Filtelung und Pigmentierung der Haut,
Sattelnase und diinnes, depigmentiertes, oft gekraustes Haupt-
haar.

Die haufigste Form der Ektodermalen Dysplasie ist das Christ-
Siemens-Touraine-Syndrom. Dessen Haufigkeit betrdgt etwa
1:10000. Es handelt sich um eine Erbkrankheit. Die Vererbung
erfolgt meist x-chromosomal-rezessiv, kann aber auch autoso-
mal-dominant oder -rezessiv verlaufen, wobei die Trager meist
unauffillige Zeichen des Vollbildes zeigen. Ein genetischer Test
existiert nicht (PIGNO et al. 1996).
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Die Seltenheit dieser Erkrankung spricht fiir eine Behandlung
im Team (Padiatrie, Dermatologie, HNO, Psychologie, Genetik)
und an Zentren. Das erlaubt, Erfahrungen und Daten zu sam-
meln. Dabei nimmt der Zahnarzt eine nicht zu unterschétzende
Rolle ein, weil er die Patienten oft tiber Jahrzehnte betreut (BER-
GENDAHL 1998, 2001a).

Die dentalen Anomalien sind Hypodontien, Zahndysplasien
(Zapfenzédhne), Schmelzdysplasien, Dentitionsstorungen und
Kieferkammaplasien (BISHOP & WRAGG 1997, DHANRAJANI 2002,
PARSCHE et al. 1998). Am héufigsten angelegt sind die 6-Jahres-
Molaren im Oberkiefer, die oberen zentralen Inzisivi und die
unteren 6-Jahres-Molaren. Die haufigsten fehlenden Zidhne
sind die oberen Praemolaren und die unteren Frontzdhne
(Guckes et al. 1998). Der anodonte Kiefer bildet keinen Proces-
sus alveolaris aus, wodurch auch das Hohenwachstum des Kie-
fers zurlickbleibt (JOHNSON et al. 2002).

Fir die rekonstruktive Versorgung der Patienten stehen fest-
sitzende, abnehmbare und implantatprothetische Optionen zur
Diskussion (PIGNO et al. 1996). Fallberichte zeigen die verschie-
denen Optionen: Abnehmbare Versorgungen (BISHOP & WRAGG
1997, BONILLA et al. 1997, DAVARPANAH et al. 1997, IMIRZALIOGLU
et al. 2002, ITTHAGARUN & KING 2001, NABADALUNG 1999, PATEL
2002), abnehmbare Versorgungen mit Implantaten (DAVARPA-
NAH et al. 1997, GUCKES et al. 1997, IMIRZALIOGLU et al. 2002),
festsitzende Versorgungen (PATEL 2002) und festsitzende Versor-
gungen mit Implantaten (BALSHI & WOLFINGER 2002, BERGEN-
DAHL 2001b, BisHOP & WRAGG 1997).

Festsitzende Versorgungen sind jedoch selten mdglich, weil
meist zu wenig Pfeilerzahne vorhanden sind und/oder eine Im-
plantation nicht méglich ist. Zudem sind bei den jung zu ver-
sorgenden Patienten die Pfeilerzahne charakterisiert durch eine
ausgedehnte Pulpa, kurze und wenig retentive Kronen.

Meist werden die Patienten mit abnehmbaren Prothesen ver-
sorgt. Dies erlaubt auch die Kompensation des fehlenden Ge-
webes und bis zu einem gewissen Grad Anpassungen an das
Wachstum. Auf den vorhandenen Zdhnen kann mit geeigneten
Verankerungselementen der nétige Halt erzielt werden. Die
jungen Patienten haben zwar hdufig keine idealen anatomi-
schen Voraussetzungen fiir die Anfertigung von abnehmbaren
Prothesen, zeichnen sich aber in der Regel durch eine sehr gute
Adaptionsfahigkeit aus (PIGNO et al. 1996).

Was das Setzen von Implantaten bei jungen Patienten anbe-
langt, so bestehen — bedingt durch die Kontraindikation «Wachs-
tum» — sehr wenig Erfahrungen. Es existiert nebst den erwahn-
ten Fallbeschreibungen erfolgreicher Behandlungen gemass
eigenen Recherchen nur eine Studie. GUCKES et al. (2002) unter-
suchten 51 Patienten mit 264 Implantaten. Die Erfolgsraten be-
trugen 91% im Unterkiefer und 76% im Oberkiefer. Wenn im-
mer moglich sollte aber mit einer Implantation bis zu einem
Alter von 15-16 Jahre fiir Mddchen und 17-18 Jahre fiir Knaben
gewartet werden. Noch wichtiger als das chronologische Alter
sind aber dentale und skelettale Reife, welche anhand von radio-
logischen Untersuchungen der Wachstumsfugen beurteilt wer-
den konnen. Zu frithes Implantieren birgt das Risiko von Infra-
okklusionen, und bei Verblockung der Implantate kann auch
das weitere Wachstum gehemmt werden (GUCKES et al. 1991,
PIGNO et al. 1996).

Fiir die Patienten jedoch ist eine prothetische Versorgung aus
psychosozialen Griinden in jungen Jahren wichtig. Sie erlaubt
effizientes Kauen und verstandliches Sprechen. Psychologisch
ist eine zufriedenstellende Asthetik von grosser Bedeutung,
da der Patient erst dann von der Umgebung akzeptiert und in-
tegriert wird (BERGENDAL et al. 1998, PIGNO et al. 1996).
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Die folgende Kasuistik stellt die Planung und Durchfithrung der
definitiven Rekonstruktionen, die bei einer Patientin mit Ekto-
dermaler Dysplasie im Alter von 19 Jahren eingegliedert wur-
den, vor. Im Rahmen der anamnestischen Angaben wird aber
auch die lange zahnarztliche Vorgeschichte geschildert und da-
mit die Bedeutung der zahnarztlichen Betreuung von Patienten
mit Ektodermaler Dysplasie erldutert.

Es handelt sich um einen Fall, der zur Erlangung des Spezia-
listentitels in Rekonstruktiver Zahnmedizin verwendet wur-
de.

Anamnese
Hauptanliegen

Die Patientin bendtigte eine dauerhafte prothetische Neuver-
sorgung vor Ablauf des 20. Lebensjahres. So war die Finanzie-
rung durch die Invalidenversicherung gesichert.

Zudem wollte sie fiir die Behandlung nur wenig Zeit investie-
ren, weil sie sich Sorgen um ihre Ausbildung machte.

Allgemein

Zum Zeitpunkt der Planung einer prothetischen Rehabilitation
war die Patientin 18 Jahre alt, lebte bei ihren Eltern und begann
gerade die Ausbildung zur Pharmaassistentin. Sie trieb gerne
und regelmdssig Sport.

Systemisch

Die Patientin fiihlte sich gesund, obwohl sie wie ihrVater an Ek-
todermaler Dysplasie litt. Einzig bei warmer Witterung oder
sportlicher Anstrengung errétete die Patientin mehr, als ihr lieb
war. Ansonsten konnte sie aber mit den bestehenden Proble-
men im Bereiche der Haare und Schweissdriisen gut umgehen.

Dental

Im dentalen Bereich wirkte sich die Ektodermale Dysplasie bei
der Patientin am stérksten aus. Sie musste seit Kindheit auf
Grund zahlreicher Nichtanlagen mit abnehmbaren Prothesen
funktionieren.

Mit 3 Jahren besuchte die Patientin zum ersten Mal die Zahn-
medizinischen Kliniken der Universitdt Bern. Im 7. Lebensjahr
wurde sie auf die Klinik fiir Zahnérztliche Prothetik tiberwiesen
(Abb. 1 und 2). Seit diesem Alter trug sie abnehmbare Prothe-
sen, vorerst nur im Oberkiefer.

Parallel dazu wurden Behandlungen an den Kliniken fiir Kiefer-
orthopddie, Zahnerhaltung und Oralchirurgie durchgefiihrt.
Mittels Marsupialisationen und einer Dehnplatte wurde ver-
sucht, die wenigen angelegten Zdhne moglichst optimal ein-
zureihen und intermaxilldr zumindest in der Transversalebene
eine neutrale Relation zu erzielen.

Mit 12 Jahren erfolgte die letzte prothetische Neuversorgung.
Mit dieser konnte die Patientin beschwerdefrei funktionieren,
obwohl zahlreiche Anpassungen an den aktuellen Wachstums-
stand durchgefiihrt werden mussten. Zum Kauen bevorzugte
die Patientin die rechte Seite.

Befund
Extraoral

Auf Abbildung 3 sind die Symptome der Ektodermalen Dyspla-
sie gut erkennbar: diinne Haare, unscheinbare Augenbrauen
und zarte Haut.

Das Gesicht ist oval. Es besteht ein leicht konkaves Profil. Die
Labialfalte an der Unterlippe ist ausgepragt. Die Bisshohe wirkt
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Abb. 1
Fig. 1

Portrat mit 7 Jahren

Portrait & 'dge de 7 ans

Abb.2  Frontalansicht mit 7 Jahren

Fig.2  Vue frontale a I'dge de 7 ans

addquat. Die Lachlinie verlduft eher hoch. Der Berner Kurztest
(Myoarthropathien) ist unauffallig.

Intraoral

Allgemeines: Die Kieferaufsichtsbilder (Abb. 4 und 5) zeigen,
dass die Alveolarkimme in den grossen zahnlosen Bereichen

Abb.3  Portrat mit 18 Jahren
Fig.3 Portrait a I'4ge de 18 ans

unvollstindig ausgebildet sind. Die vorhandenen Zdhne zeigen
alle atypische Formen, reagieren aber auf den Kohlensdure-
schneetest positiv. Der Schmelz wirkt sprode. Die Achsen der
Oberkieferfrontzdhne sind nach anterior gerichtet.

Mukosa: In den Bereichen, in denen die Prothesen aufliegen, ist
die Schleimhaut in der Art einer Prothesenstomatitis gerotet.
Parodont: Es bestehen keine erhéhten Sondierungswerte. Die
Gingiva ist an einigen Stellen gerétet und blutet beim Sondie-
ren. Die Hygiene muss als durchschnittlich bezeichnet werden.
Restaurationen: Die Modellgussprothesen in Ober- und Unter-
kiefer (Abb. 6 und 7) sind an mehreren Stellen ausgeschliffen
und zeigen eine schlechte Passgenauigkeit. Die Klammern sind
nicht mehr aktiv.

Radiologische Untersuchung

Einzelrontgen und OPT (Abb. 8) zeigen bei den wenigen ange-
legten Zdhnen generalisiert reduzierte Schmelzdicken, zervi-
kale Einziehungen und untypische Zahnformen. Zahn 12 weist
eine sehr kurze Wurzel auf.

CT (Abb. 9): In den zahnlosen Bereichen ist ein sehr schmaler
Alveolarkamm mit reduzierter Hohe vorhanden. Auch in den
bezahnten Bereichen ist nur eine diinne Alveolenwand und
kaum Knochen vorhanden.

Modellanalyse

Die Analyse der gelenkbeziiglich einartikulierten Modelle (Abb. 10
und 11) ergibt eine einseitige Okklusions- und Artikulationssitua-
tion. Die Bisshohe ist durch das Antagonistenpaar 16/46 definiert.
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Abb. 10  Modellanalyse rechte Seite
Fig. 10 Analyse des modéles, cété droit

Diagnose/Problemkatalog

— Ektodermale Dysplasie mit zahlreichen Nichtanlagen

— Teilbezahnung dysplastisch verdndert (zervikale Einziehun-
gen, sprode und diinne Schmelzschicht)

— Wenig retentive Zahnformen

- Unglinstige Achsenrichtungen der Oberkieferfrontzahne

— Insuffiziente Ober- und Unterkiefer-Modellgussprothesen
(Okklusions- und Artikulationsverhéltnisse, Passgenauigkeit,
Prothesenstomatitis)

— Ungentigendes Knochenangebot fiir eine Implantation

Prognose

Die Patientin kann mit abnehmbaren Prothesen funktionell
besser versorgt werden. Ohne grossen Aufwand und eine lan-
ger dauernde Behandlung ist dies aber nicht moglich.

Mit Ausnahme der Zéhne 12 (hoffnungslos), 55 und 65 (zwei-
felhaft) konnen alle vorhandenen Zéhne als sicher eingestuft
werden. Wegen der dysplastischen Veranderungen besteht al-
lerdings ein leicht erhhtes Risiko fiir den Einbezug der Zahne
als prothetische Pfeiler.

Fiir eine festsitzende Versorgung ist die Prognose unsicher. Im-
plantate und aufwindige Kammaufbauten sind dazu unum-
gdnglich.

Therapie
Hygienephase

Trotz jahrelangen Recalls musste im Bereiche der Motivation
gearbeitet werden. Dabei konnte auch die Ausbildung zur
Pharmaassistentin das Hygienebewusstsein fordern.

Parallel dazu wurden sdamtliche Unterlagen (Foto-, Paro-, Kons-
und Rx-Status sowie Modelle) aktualisiert und das Vertrauen in
einen neuen Behandler aufgebaut.

Folgende Sanierungsvarianten wurden auf Grund der aktuellen
Behandlungsunterlagen und eines ersten Set-ups (Abb. 12) ge-
plant und mit der Patientin besprochen:

Oberkiefer: Wurzelstiftkappen mit Retentionselementen auf
den Frontzahnen, okklusoartikulare Elemente auf den Milch-
molaren und Konuskronen auf den Molaren, Hybridpro-
these.

Unterkiefer: Konuskronen auf den Eckzahnen und den Mola-
ren, Hybridprothese.

Prothetische Rehabilitation bei Ektodermaler Dysplasie

1
Abb. 11 Modellanalyse linke Seite

Fig. 11 Analyse des modéles, cété gauche

Abb. 12 Set-up: Zahnaufstellung vor Behandlungsbeginn

Fig. 12  Set-up: montage des dents avant le début du traitement

Praprothetische Phase

Zuerst wurde bei Zahn 23 eine kleine Fiillung gelegt. Es folgten
die Extraktion von Zahn 12, das Anpassen der Prothesen an die
neue Situation, Kronenverldngerungen bei den Zdhnen 26 und
36 sowie die endodontische Versorgung der Oberkieferfront-
zdhne.

Prothetische Phase

Die Praparation der Pfeilerzahne war anspruchsvoll. Kontroll-
abformungen mit Alginat waren auf Grund der Parallelitéts-
probleme und der Pulpaausdehnung unumgénglich.

Die definitive Abformung der Pfeilerzahne musste quadranten-
weise erfolgen, was die Anfertigung von Ubertragungskappen
und eine zusitzliche Abformung erforderte.

Fiir die provisorische Versorgung wurden vom Zahntechniker
Einzelkronenprovisorien hergestellt, die das Funktionieren der
bestehenden Modellgussprothesen erméglichten. Sehr hilfreich
waren in dieser Phase die nicht in die Rekonstruktion einbezo-
genen Milchmolaren, an denen die Klammern der Oberkiefer-
prothese befestigt waren.

Fiir das Registrat wurde mit dem Gerber-Set und dem Kondyla-
tor gearbeitet.

Es wurden eine Gesamt- und eine Gertisteinprobe durchge-
fiihrt. Die Prazisionselemente wurden aus einer hochgoldhalti-
gen Legierung (Protor 3) hergestellt. Das Gaumenband und die

Schweiz Monatsschr Zahnmed, Vol 113: 10/2003

1081



Praxis - Fortbildung

unterfiitterbaren Gertistbereiche wurden aus einer Chrom-Ko-
balt-Molybdén-Legierung (Vitallium) gegossen. Der Verbund
erfolgte mit Kunststoff (Nimetec-Cem). Die Prothesen wurden
parodontalfreundlich und so weit als méglich zircumpilar offen
gestaltet. Bei den Oberkieferfrontzdhnen war dies nicht mog-
lich, weil die Prothesenzidhne aus Griinden der Asthetik nicht
auf die Zahnwurzeln gestellt werden konnten.

Sowohl die Wurzelstiftkappen mit den frikativen Bar-Féh-Re-
tentionselementen wie auch die Konuskronen wurden mit
Zinkphosphatzement befestigt (Abb. 13 und 14), und zwar qua-
drantenweise wegen der aufwandigen Trockenlegung. Bei der
Abgabe der Prothesen (Abb. 15 und 16) wurden die Okklu-
sions- und Artikulationsverhaltnisse (Abb. 17 und 18) tiber-
priift. Dann erfolgte nochmals eine sehr detaillierte Hygiene-
instruktion. Schliesslich wurde die Schlussevaluation (Foto-,
Rontgen- und Parostatus) durchgefiihrt (Abb. 19 und 20).

Nachsorge

Die Patientin kam halbjahrlich ins Recall zur Dentalhygienike-
rin. Im Rahmen der Zweijahreskontrolle erfolgte erneut eine
vollstandige Dokumentation mit Fotos, OPT (Abb. 21) und Pa-
rostatus. Dabei wurde festgestellt, dass ein kleines Stiick einer

Kunststofffacette abgebrochen war und sich eine Verbundstelle
zwischen Sekundérkrone und Stahlgertist geldst hatte. Radiolo-
gisch wurde keine Verdnderung festgestellt seit der Abgabe der
Arbeit.

Die Patientin wurde informiert, dass man nun die zweifelhaften
Milchmolaren im Oberkiefer mit Implantaten ersetzen konnte.
Da die Patientin aber mit ihrer Versorgung sehr zufrieden war,
wiinschte sie vorderhand keine weitere Therapie.

Diskussion

Das Hauptanliegen der Patientin, der Wunsch nach einer gut
funktionierenden Neuversorgung, konnte erfiillt werden. Auch
auf ihre Ausbildung konnte fast ausnahmslos Riicksicht ge-
nommen werden, allerdings auf Kosten der Freizeit der Pa-
tientin.

Die Finanzierung der Versorgung wurde in vollem Umfang von
der IV iibernommen.

Asthetisch ist das erreichte Resultat (Abb. 19 und 20) zufrieden-
stellend. Die geringe Frontzahnexposition wirkt sich dabei vor-
teilhaft aus. Zudem neigt der neutrale Beobachter dazu, seinen
Blick auf die Augen und deren Umgebung zu richten.

Abb. 13 Aufsicht Oberkiefer mit eingegliederten Prézisionsele-
menten

Fig. 13 Vue d’ensemble du maxillaire supérieur aprés insertion des
éléments de précision

Abb. 14 Aufsicht Unterkiefer mit eingegliederten Prézisionsele-
menten

Fig. 14 Vue d’ensemble du maxillaire inférieur aprés insertion des
éléments de précision

Abb. 15
tionselementen und Sekundarkronen

Innenseite der Oberkieferprothese mit Bér-Féh-Reten-

Fig. 15 Intrados de la prothése du maxillaire supérieur avec des
éléments de rétention de type Bér-Fih et des couronnes télesco-

piques
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Abb. 16

Fig. 16 Intrados de la prothése du maxillaire inférieur avec des
couronnes télescopiques

Innenseite der Unterkieferprothese mit Sekundérkronen
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Abb. 17  Seitenansicht rechts Schlussdokumentation

Fig. 17 Vue latérale du cété droit; documentation finale

Abb. 19 Close-up-Schlussdokumentation

Fig. 19  Vue de détail; documentation finale

Abb. 21

OPT 2 Jahre nach Abgabe der Rekonstruktion

Fig.21  OPG a la fin du traitement aprés la pose des éléments de
prothése fixe

Die Patientin hat nun gute Voraussetzungen, um wieder beid-
seitig kauen zu kénnen.

Wiinschenswert wiére fiir die junge Patientin eine festsitzende
Versorgung gewesen. Insbesondere im Unterkiefer konnte je-
doch das fehlende Hart- und Weichgewebe mit einer kosten-
addquaten abnehmbaren Losung ersetzt werden. Die festsit-
zende Losung hétte einen wesentlich grosseren Behandlungs-

Abb. 18  Seitenansicht links Schlussdokumentation

Fig. 18  Vue latérale du cété gauche; documentation finale

Abb. 20  Portrat Schlussdokumentation

Fig.20  Portrait; documentation finale

aufwand (Kammaufbau, Implantation) oder betrdchtliche Risi-
ken (Spannweite der Rekonstruktion, fehlende Umbaumég-
lichkeiten) verursacht.

Die Prognose der dysplastisch veranderten Zzhne ist unklar. Das
gewahlte Vorgehen war fiir eine noch nicht einmal 20 Jahre alte
Patientin sinnvoll. Langfristig kénnen nach wie vor eine gréssere
Kammaugmentation und Implantate ins Auge gefasst werden.
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Der Erhalt der Milchmolaren war fiir die provisorische Versor-
gung wie auch zum Anpassen der Bissschablonen zum Regis-
trieren und fiir die Einproben vorteilhaft. Bereits mittelfristig
waren an dieser Stelle Implantate wiinschenswert und nicht
so aufwandig. Trotzdem war es sinnvoll, die Patientin mit der fiir
sie zufriedenstellenden Situation nicht zusétzlich zu belasten.
Auch im Zeitalter der Implantologie kann eine konventionelle
prothetische Sanierung indiziert sein. Die Komplexitdt der Be-
handlung von Patienten mit seltenen Erkrankungen erfordert
Absprachen verschiedener Spezialisten. Entscheidend bleiben
jedoch Wiinsche und Anliegen der Patientin.

Abstract

The oral and dental rehabilitation of patients with ectodermal
dysplasia is a demanding and complex process. Close coopera-
tion of medical and dental specialists is is mandatory. The indi-
vidual age related situation and aspects of social integration
have to be considered, when doing treatment planning for these
patients. A major problem is the highly reduced number of
teeth, the impaired development of the jaws and the dysplastic
alteration of the teeth. The prosthodontic rehabilitation of a
young girl with the congenital disease of ectodermal dysplasia is
presented and discussed.
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