Thema des Monats Hypophosphatémische Rachitis
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Hypophosphatdamische Rachitis

Hereditdre Stoffwechselstérung und Dentinfehlbildung

Schltsselworter: Dentinhypomineralisation, Pulpaextensionen

Abb. 1aund 1b Mundfoto (@) und Zahnréntgen (b) der
unteren Front eines 5 Jahre 1 Monat alten Knaben mit HPR,
der wegen eines apikalen Abszesses behandelt wurde.

Abb.2aund2b Histologischer Schliff von Zahn 72
aus Abb. 1 im Rasterelektronenmikroskop.

Die Ubersicht iiber die Krone (a) zeigt Areale von Inter-
globulardentin (Pfeile) und eine kanalformige Extension
(Pfeilspitze) der Pulpakammer (PK).

Das Rechteck markiert das Detail (b) der Kanaltffnung an
der Schneidekante.
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Die hypophosphatdmische Rachitis (HPR; Vita-
min D-resistente Rachitis) ist auf eine erhohte
Ausscheidung von Phosphat (Pi) im Urin («Phos-
phatdiabetes») zuriickzufiihren. Als Resultat ist
die Serumkonzentration von Pi erniedrigt, wiah-
rend die Kalzium- und Vitamin D-Spiegel etwa
normal sind. Klinisch zeigen die Patienten
Zeichen von Rachitis. HPR ist meistens eine
hereditare Erkrankung. Die hédufigste Form wird
durch genetische Defekte im PHEX Gen verur-
sacht und geschlechtsgebunden dominant ver-
erbt. Weitere Formen sind Folgen von Mutatio-
nen im FGF23 oder DMPI Gen und zeigen einen
autosomal dominanten bzw. rezessiven Erbgang.

Haufigste dentale klinische Zeichen von HPR
sind Pulpa- oder apikale Abszesse an kariesfreien
Zihnen, meistens Schneidezihnen (Abb. 1a, b,
4a, 5, 6a). Histopathologisch weisen Zdhne bei
HPR eine Unterverkalkung des Dentins in Form
von Interglobulardentin auf, d.h. Dentin mit
normal dicht verkalkten Globuli, die durch vollig
unmineralisierte Matrix getrennt sind (Abb. 2a,
b, 4b, 6b). Eine weitere histopathologische Ver-
dnderung sind feine, kanalférmige Extensionen
der Pulpahorner (Riesentubuli) bis zur Schmelz-
Dentingrenze (Abb. 2a, b, 4b, ¢, 6b, ¢). Sie sind am
ausgepragtesten bei Milchschneidezahnen (Abb.
2a, b), kommen aber auch im bleibenden Gebiss
(Abb. 4b, ¢) und bei Seitenzdhnen unter den Ho-
ckern (Abb. 6b, c) vor. Geht der Schmelz durch
Demastikation/Attrition verloren, werden diese
Kandle erdffnet und bilden eine Eintrittspforte
fiir Mikroorganismen in die Pulpa (Abb. 3).

Zahnmedizinisch therapeutisch steht die Ver-
hinderung von Pulpainfektionen durch die Rie-
senkandle im Vordergrund. Dies kann relativ
einfach durch regelmadssige Kontrollen und
gegebenenfalls die Abdeckung von attritierten
Schneidekanten und Hockerspitzen mit einem
Komposit erfolgen.
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Abb.5 OPT eines 10 Jahre 8 Monate alten Knaben mit HPR.

Abb. 3 Ein histologischer Schnitt durch den Zahn aus Abb. 2 zeigt
Mikroorganismen in der kanalférmigen Pulpaextension.
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Abb.4a,4bund 4 c Zahn 31 eines 38-jahrigen Mannes mit HPR (a). Abb.64a,6bund6c Okklusalansicht (@), horizontale MikroCT-Schicht-
Der histologische Schliff des gleichen Zahnes (b) zeigt eine alte Wurzel- aufnahme (b) und 3D MikroCT-Rekonstruktion von okklusal (c; rot = Pulpa
fillung, ausgepragtes Interglobulardentin und eine Pulpaextension (Pfeil), und -extensionen, blau = Interglobulardentin) des Zahnes 55 aus Abb. 5.
die an der Schneidekante (c) in die Mundhéhle miindet. Die Pfeile markieren die Pulpaextension, die an der Spitze des

mesio-palatinalen Hockers in die Mundhéhle miindet.
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