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Bevezetés: A dentinogenesis imperfecta (DI) egy dentint érint6 genetikai betegség. Az autoszomalis dominansan 6rok-
I16d6 rendellenesség csak a fogak kétészoveti eredetl széveteiben manifesztalddik, igy a zomancban és a fogagyban
nincs valtozas. A szabalytalan dentin a fogak elszinez6dését okozza, melyrél a zomanc kdénnyen levalhat. A DI-ben
szenvedd betegek fogaszati kezelésében nagyon fontos a korai felismerés, igy beavatkozhatunk miel6tt a fogazat su-
lyos allapotba keriilne.

Esetismertetés: Egy 15 éves filbeteg érkezett a Gyermekfogaszati és Fogszabalyozasi Klinikara az als6 metsz&foga-
irdl leesett direkt héjai, valamint minden fogat érint6 esztétikai igénye miatt. A paciens anamnézisében jelezte hemofilia
A betegségét, illetve édesapja DI érintettségét. A kezelési tervben indirekt restauratumokat terveztiink. A kopott fogallo-
many miatt harapasemelésre is szikség volt. Mindkét allcsontra végleges ellatasként monolitikus cirkénium-dioxid sz616
koronékat, illetve sineket terveztlink.

Osszefoglalds: A DI-ben szenvedd betegek szaméra a korai diagndzis kulcsfontossagu. A tudoméanyos bizonyitékok
azt mutatjak, hogy a kérkép esetén az indirekt restauratumokat elényben kell részesiteni a direkt restauratumokkal szemben.
Hemofilia A beteg kezelése soran szoros egylttmiikddés szliikséges a hematologusaval.

Kulcsszavak: dentinogenesis imperfecta, hemofilia A, indirekt restauratum, monolitikus cirkénium-dioxid, rdgzitett fogpétlas

Bevezetés

A dentinogenesis imperfecta (DI) egy autoszomalis do-
minansan 6roklédé betegség, amelyet a dentin sulyos hi-
pomineralizacidja és megvaltozott szerkezete jellemez [1],
izolaltan vagy az osteogenesis imperfecta (Ol) néven
ismert genetikai rendellenességgel tarsul [2, 3]. A den-
tinogenesis imperfectat Shields és munkatarsai [4] ha-
rom kategoriaba soroltak: az I-es tipus az osteogenesis
imperfectaval tarsul, itt a tejfogak sulyosabban érintet-
tek, mint a marado fogak. A ll-es tipusban, masik ne-
vén 6roklédé opalos dentinben a tej- és a maradé foga-
zat egyarant érintett. A fogak so6tétkéktél a sargasbarna
szinig kilénbdz6 arnyalatban jelenhetnek meg [5], a zo-
manc szerkezete normalis. A lll-as tipus nagyon ritka.
Leggyakrabban a marado fogakat érinti, kagyldszer(
megjelenésliek. Err6l csak egy dél-marylandi fehér, fekete
és indian szarmazasu belterjes populacioban szamoltak
be, amelyet Brandywine izolatumként ismernek [6, 7].

A DI felismerése elengedhetetlen a paciens pszichés
és funkcionalis morbiditasanak megel6zésében [5, 8].
A DI-ben érintett fogak korai fogaszati ellatast igényel-
nek [2, 9] a fogazat és az okkluzid nagyfoku valtozasa-
nak megakadalyozasa érdekében. Ezek a fogak gyen-
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gébbek a normalnal, ezért hajlamosabbak a gyors ko-
pasra és torésre, melynek oka a hibas dentinszerkezet,
valamint a feltehet6en nem megfelel6 dentin—zomanc
kapcsolat [10]. A fogszuvasodas eléfordulasa azonban
alacsony ezeknél a betegeknél a barazdak és kontakt-
pontok korai kopasabol kdvetkez&en [10]. Rontgenfel-
vételeken lathatd a pulpalis tér részleges vagy teljes
eltlinése, mely a folyamatos dentinképz&désnek tulaj-
donithaté. A fogak révid, tompa gyodkerekkel, hagyma-
szerl koronakkal és nyaki sz(kuilettel rendelkeznek,
ezzel tipikus tulipanos megjelenést kdlcséndzve ne-
kik [10, 11]. Az érintett dentin szdvettani képe ritka és
szabadlytalan tubulusokat mutat, melyek alakja, mérete,
szama és lefutasa rendellenes [10].

A hemofilia egy vagy tébb véralvadasi faktor hianya
miatt kialakult 6rokletes rendellenességek csoportja.
Meghosszabbodott véralvadasi id6t és tulzott vérzeési
hajlamot okoz [12], mely akar végzetes is lehet. Ha-
rom f6 tipusa a hemofilia A (a Vlll-as faktor hianya),
a hemofilia B (a IX. faktor hianya) és a hemofilia C vagy
a Rosenthal-szindréma (a Xl. faktor hianya). A hemofilia
A gyakoribb, mint a masik két tipus. A betegek foga-
szati kezelése megfelelé gondossag és dvintézkedések
mellett lehetséges [13].
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Anamnézis

15 éves férfi paciens 2022-ben jelentkezett a Semmel-
weis Egyetem Gyermekfogaszati és Fogszabalyozasi
Klinikajan DI betegsége miatt. A korabban készilt alsé
fronthéjai leestek, és elégedetlen volt a fels6 frontkoro-
nak esztétikajaval (1. kép). Nem &ll rendszeres gyogy-
szeres kezelés alatt, korabbi mitéti beavatkozasai nem
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Kezelési terv

A professzionalis szajhigiénés kezelést kovetéen, szem
el6tt tartva a paciens szisztémas betegségét és fog-
fejl6dési rendellenességét, felallitottuk a kezelési ter-
vet. Els6 lépésként rogzitett hosszu tavu ideiglenes
poétlasokat terveztiink polimetil-metakrilatbol (PMMA),
szextansonként a nagyobb retencid érdekében. A paci-
ensnek nem volt foghidnya, igy a felsé allcsonton 4 két-
tagu sint (16-17, 15-14, 24-25, 26-27), valamint 6 CAD/

1. kép: Kiindulasi allapot

voltak. Anamnézisében hemofilia A betegség szerepelt.
Gyodgyszer- és egyéb allergiardl nem tud, egészségre
karos szokasai nincsenek. A sztomato-onkoldgiai vizs-
galat soran koros eltérés nem volt tapasztalhatd. A ra-
diologiai és klinikai kép igazolta a DI meglétét (2. kép).

2. kép: A péaciens orthopantomogram felvétele

CAM technoldgiaval késziilt monolitikus cirkdnium-
dioxid szélékoronat (13, 12, 11, 21, 22, 23) terveztik, az
alsé allcsonton 4 darab kéttagu sint (37-36, 35-34, 44-
45, 46-47), és 6 darab CAD/CAM technoldgiaval ké-
szUlt monolitikus cirkénium-dioxid széldkoronat (33, 32,
31, 41, 42, 43). A molarisok klinikai koronai magassaga
nem volt megfelel6 méretli a sz6l6 fogpotlasok készi-
téséhez, ezért kéttagu sinek készlltek a paciens sza-
mara. A fogazati fejlédési rendellenesség megléte és
a megfelel6 esztétikaju fogpotlas igénye és megvaldsu-
lasanak pszichologiai fontossaga ebben az életkorban
kiemelten fontos, ezért a hagyomanyos fém-keramia
fogpétlas helyett monolitikus cirkdnium-dioxid korona-
kat terveztiink. A fogpotlasok megosztasanal figyelem-
be vettlik a még fennalld allcsontnévekedést. A fogazat
nagyfoku kopasa miatt harapasemelésre volt sziikség.
A paciens Angle osztalyozasa I-es osztalyba sorolha-
t6. A kezelés végén a fogpdtlasok és az allkapocsizilet
védelme miatt Michigan-sin készitését terveztik. A pa-
ciens hemofilia A betegsége miatt faktorpétlast kapott
a végleges fogpotlashoz sziikséges lenyomatvétel elétt



a fokozott vérzékenység csillapitasa érdekében, mely
negativan befolyasolja a lenyomatvétel sikerességét
és a készilé minta pontossagat. A faktorpotlas szik-
ségességerdl a paciens kezel6orvosaval egyeztettiink,
ugyanis kialakulhat VllI-as faktor rezisztencia, igy ezek
szamat a lehet6 legkevesebbre kell csdkkenteniink.

Fogaszati kezelés menete

A konzervalo fogaszati el6készités a meglévé fém bo-
ritokoronak (17, 16, 26, 27, 37, 36, 46, 47) eltavoli-
tasat kdvetéen az 17-es, 16-0s, 26-0s, 36-0s, 46-0s,
47-es fogak livegionomer tdmésekkel (3M™ Ketac™
Cem Easymix™, Germany) t6rténd ellatasabdl allt, ke-
rilve az adheziv technikat, mely a DI esetén nem java-
solt, mivel a sérilt dentin mar exponalddott [14].

Mind az ideiglenes, mind pedig a végleges fogpotla-
sok egyéni értékek alapjan készliltek, melyhez Protar 5b
(KaVo Dental GmbH, Biberach an der Riss, Németor-
szag) tipusu részlegesen egyéni értékd artikulatort hasz-
naltunk. Az artikulator programozasa poziciés viaszha-
rapasok segitségével tértént. Meghataroztuk a jobb és
bal oldali condylus sagittalis, valamint a Bennett-sz6g-
értékeket. Arciv (Arcus, KaVo Dental GmbH, Biberach an
der Riss, Németorszag) segitségével hataroztuk meg
a maxilla pontos térbeli helyzetét a fejecsekhez viszo-
nyitva. A fogfejl6dési rendellenesség kbvetkeztében ki-
alakult csdkkent harapasi magassag helyreallitasahoz
harapasemelésre volt szlikség. Az elérni kivant vertika-
lis és horizontalis helyzet meghatarozasahoz intraoralis
rajzolokésziléket hasznaltunk (3. kép), ezzel is meg-
el6zve az esetlegesen kialakulé TMD (temporomandi-
bularis diszfunkcid) panaszokat. Ezt kévetéen az als6
fogak lekerekitett (chamfer) vallas preparacidja kdvet-
kezett. Az also és fels@ precizios-szituacids lenyoma-
tot kétfazisu-kétidejd lenyomatvételi technikaval vettik,
A-szilikon felhasznalasaval (Elite HD+, Zhermack SpA,
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Badia Polesine, Olaszorszag). A lenyomatvétel soran
a preparacios szél tokéletes lathatésaga érdekében dup-
lafonalas technikat (Ultrapak, Ultradent Products Inc.,
South Jordan, Utah, USA) és vérzéscsillapito gélt
(ViscoStat Clear, Ultradent Products Inc., South Jordan,
Utah, USA) alkalmaztunk. A hosszu tavu ideiglenes fog-
poétlasok elkésziiltéig a pacienst szék mellett 6nkotd akri-
latbol (Structur 2SC, A2, VOCO, Cuxhaven, Németor-
szag) késziilt ideiglenesekkel lattuk el. A harapasemelés
mértéke 2 mm volt. Els6ként az als6 PMMA sinek (4. kép)
keriltek atadasra, majd a beallitott allcsontrelacios vi-
szonyt szekvencidlis harapasvétellel (preparalas soran
folyamatosan kiegészitettiik az el6zetesen vett szilikon
kulcslenyomatot) rogzitettik, és a felsé fogakra is elké-
szitettik a PMMA sineket (4. kép). A sineket a paciens
4 honapig hordta, ezalatt a neuromuszkularis apparatus
adaptalodni tudott a megemelt harapasi magassaghoz.

Az ideiglenes fazis végén, a megszokasi idét kdve-
téen a paciens panaszmentes volt, tovabbra is megfe-
lel6nek talalta az esztétikat és funkciot, igy elkezdtik
a végleges fogpotlas készitését. Also és felsd precizids-
szituacids lenyomatvétel (Elite HD+, Zhermack SpA, Badia
Polesine, Olaszorszag) tértént dupla fonalas sulcusta-
gitas utan, ezek alapjan sapkaprobat kértiink, melyek
a széli zarodas ellendrizésére szolgaltak. Kévetkez6
Iépésként Ujabb szekvencialis harapasvétellel régzitet-
tik a mar korabban beallitott allcsontrelacioét (5. kép).
A készitend6 fogpétlas szine 2M2 volt, melyet a VITA
Toothguide 3D-MASTER (VITA Zahnfabrik, Bad Sackin-
gen, Németorszag) fogszinkulcs segitségével hataroz-
tunk meg. A vélasztott fogszinnek megfelel6 monolitikus
cirkénium-dioxid tdmbbdl (Zolid Gen-X, Aman Girrbach AG,
Koblach, Ausztria) tértént a nyers fogpotlasok kimarasa.
A fogpotlasok széli zarodasat a szekcids mintakon, illet-
ve szajban is ellendriztiik a nyerspréba soran (6. kép),
tovabba ellenériztiik a fogszint, a format, az okkliziot

3. kép: Allcsontrelacié meghatarozasa intraoralis rajzoléeszkdzzel
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4. kép: Arcives regisztracio, alsé és felsé precizids-szituacios lenyomat, preparalt csonkok és PMMA sinek a szekcids mintan

5. kép: Alsé és fels precizids-szituacios lenyomat a végleges fogpotlasokhoz, szekvencialis harapasrégzités

és az artikulaciot. A kész restauratumok esztétikaja és
illeszkedése megfelelének bizonyult a végleges régzités
el6tt. A végleges fogpotlasok cementezését relativ izo-
lalasban, rezinmdédositott Gvegionomer cementtel (GC
Fuji Plus, GC Corp., Tokio, Japan) végeztik (6), a fog-
felszinek elGiras szerinti kondicionalasa utan (7. kép).
A pacienst 48 o6raval késébb visszarendeltlk, ismét fel-
hivtuk a figyelmet a fogpétlasok tisztitasara, a minden-
napos szajhigiéné tokéletesitésére instrualtuk, motival-
tuk (8. kép). Ejszakai harapasemeld, Michigan-sin (9. kép)
készllt a paciensnek a restauratumok, a temporoman-
dibularis izlilet és a ragdéizmok védelme érdekében.
A révid tavu kontroll alkalmaval a paciens panaszmen-
tes volt (10. kép).

Osszefoglalas

DI-ben szenvedd betegek multidiszciplinaris megkoze-
litése a megmaradt fogak megdrzése, valamint funkcio-
juk és esztétikai allapotuk rehabilitacidja érdekében rend-
kivil fontos [9, 15]. A fogak direkt vagy indirekt pétlasok-
kal torténd helyredllitasa fligg a fogazat allapotatdl [16].
A zomanc korai téredezése és a dentin gyors kopasa
miatt kialakult cs6kkent harapasi magassag ellatasa
kulcsfontossagu, sziikség esetén akar harapasemelés-
r6l is gondoskodnunk kell. A hematolédgusok, haziorvo-
sok és fogorvosok kozotti szoros egylittm(ikodés el6se-
giti a hemofilia A betegek megfelel6 fogaszati ellatasat,
elkerllve minden kedvezétlen szévédmeényt.
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6. kép: Nyersproba a szajban

7. kép: Kész restauratumok a szajban
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8. kép: Elétte és utana fotd
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Case report

9. kép: Michigan sin in situ 10. kép: Kiindulasi és a kezelést kdvetden készdlt
oldaliranybdl készult arcfoto

LipTAK L, LipTAK K, BALATON G, Rozsa NK
Prosthetic rehabilitation of a young patient with dentinogenesis imperfecta and hemophilia A

Introduction: Dentinogenesis imperfecta (Dl) is a genetic disease that affects the dentin of the teeth. The autosomal
dominantly inherited disease affects only the tissues of connective tissue (mesodermal) origin of the teeth, so there are
no changes in the enamel and the periodontium. Due to poor quality dentin, the teeth become discolored and the enamel
easily peels off. In the dental treatment of patients with DI, the focus should be on indirect restorations as soon as possi-
ble, so the dentist must diagnose the condition as early as possible so that the possibility of early intervention is realized,
as well as balancing the decision for early intervention with the long-term survival of the restorations.

Case report: A 15-year-old young male patient came to the Department of Paediatric Dentistry and Orthodontics of
Semmelweis University, to have the veneers on his lower incisors replaced. He also wanted a comprehensive aesthetic re-
habilitation. The anamnesis revealed that the patient’s father also suffers from DI, and the patient lives with hemophilia A.
Based and the literature evidence and recommendations, we planned indirect restorations. The decreased occlusal ver-
tical dimension was increased; in the first phase to adapt the neuromuscular system to the increased vertical dimension,
polymethyl-methacrylate (PMMA) restorations were prepared. After the patient both aesthetically and functionally hav-
ing been satisfied with the temporary restorations, the final restoration were planned as a monolithic zirconia crowns and
splints for the upper and lower arches. For the cementation resin modified glass ionomer was used to avoid the adhe-
sive technique, which is not recommended in such cases. The prosthodontic phase was preceded by professional oral
hygiene treatment, instruction, and motivation.

Summary: For patients with DI, the key is the early diagnosis and its treatment is essential. Scientific evidence indi-
cates that indirect restorations should be preferred over direct ones in patients with DI. Close cooperation with the he-
matologist is necessary during the treatment of the patient with hemophilia A.

Keywords: dentinogenesis imperfecta, hemophilia A, indirect restoration, monolithic zirconia, fixed denture
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