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AGRIP

Ectodermal dysplasia (ED) er sjaldgaefur erfdasjukdomur sem einkennist af proskafravikum i vefjum af ectodermal uppruna. Einkenni
sjukdémsins eru mismunandi eftir afbrigdum og geta verid & breidu bili, allt fra vaegum til alvalegra einkenna. Tannvéntun og fravik
i myndun tanna er algeng birtingamynd sjukdémsins sem krefst oft langtima pverfaglerar tannlaekningamedferdar. [ pessari grein
verdur tanngervamedferd 17 ara drengs med ED lyst, auk pess sem litid verdur i fraeedin og gerd grein fyrir orsdk sjukddmsins og

birtingarmyndum hans.

Lykilord: Ectodermal dysplasia, tannvéntun, resinlimdar bryr

INNGANGUR
Ectodermal dysplasia (ED) er sjaldgaefur sjukdémur sem
skilgreindur er sem hopur erfdasjukddma sem einkennist
af proskafravikum i tveimur eda fleiri vefjum af ectodermal
uppruna, p.e. i hari, tonnum, néglum eda svitakirtlum (1-2).
Daemi eru um ad sjukddémurinn geti einnig haft ahrif 4 hud,
augu, eyru og adra likamshluta (3). Tidni ED er talin vera
& milli 1:10.000 til 1:100.000 (4). Yfir 170 mismunandi
afbrigdum af ED hefur verid lyst, en algengasta formid er
Hypohidrotic ectodermal dysplasia. Einkenni pessa afbrigdis
eru oft umfangsmeiri hja karlmonnum (5).
Birtingarmyndir sjukddmsins eru mismunandi eftir
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afbrigdum. Almennt er hudin ljés og litur Ut fyrir ad vera punn
par sem yfirbordsaedar eru vel sjanalegar, pa sérstaklega
f kringum augu og munn. HUdin er oft purr vegna illa
virkandi eda ovirkra fitukirtla. Har & hofdi einstaklingsins
er oft fingert og stutt, en augabrunir, augnhar og énnur
likamshar eru oft ekki til stadar. Neglur eru litlar, punnar
og oft sprungnar (6,7). Svitakirtlar geta ymist verid faerri,
ovirkir eda ekki til stadar sem oft leidir af sér haekkadan
likamshita (8), en har hiti af 6pekktri astaedu er oft eitt af
fyrstu einkennum sem birtast, sem leidir til greiningar &
ungum aldri (7).
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Tannvontun er kliniskt einkenni sem kemur fram hja
80% einstaklinga med ED (4). Tannvontun getur verid i
baedi barna- og fullordinstannsettinu. Tannvontunin getur
verid ad hluta til eda tannvontun a 6llum ténnum og getur
fylgt sjukddomnum mikil ryrnun & alveolar rima. Fjéldi tanna
sem vantar er breytilegur, en tannvontunartidni er haerri i
efri kjalka (7). Hja einstaklingum med ED er algengast ad
hlidarframtennur, forjaxla, tolf ra jaxla og endajaxla vanti Ur
fullordinstannsettinu. Sex ara jaxlar i efri gém, framtennur
0g augntennur i nedri gom eru paer tennur sem oftast eru
til stadar (9).

Onnur fravik f myndun tanna geta komid fram, til daemis
ymis afbrigdileg form framtanna og augntanna svo sem
tapplaga form, minni tannastaerd og taurodontismi a
joxlum (4-5). Einstaklingar me® ED hafa oft vikjandi efri
kjalka vegna vanproska hans i sagittal plani, framstaeda
og superiort visandi nedri kjalka og samfallid andlitsfall
(7). pessum andlits einkennum hja ungum einstaklingum
er oft lyst sem svokolludu “gamalmenna” utliti (e. old face)
(8). Gdmhvelfing er oft ha og klofinn géomur getur jafnvel
verid ein af birtingarmyndum heilkennisins.

Protetisk medferd hja bérnum med ectodermal
dysplasia getur verid mikilvaeg fyrir tyggingu, tal og
atlit (7). pverfraedileg samvinna (e. multi-disciplinary)
sérfeeditannlaekna og fleiri sérfraedinga a bordi vid
talmeinafraedinga, barnaleekna og salfraedinga er oft
naudsynleg i medferd pessara einstaklinga (10). Umfang
og timasetning medferdar er metin Ut fra alvarleikastigi
heilkennisins i munni, 4samt aldri og proska einstaklingsins.

[ barna- og bléndudu tannsetti er yfirleitt notast vid
laus tanngervi, t.d. lausa parta eda heilgéma ef algjor
tannvontun er til stadar (7). Ef samvinna er til stadar getur
medferd allt nidur i 3 til 4 ra aldur verid arangursrik, en slikt
inngrip getur hjalpad barninu ad préa med sér edlilegt tal
0g tyggingu asamt pvi ad hafa mikil ahrif & andlitsstudning
0g beett sjalfsmat (11). Rannséknir hafa einnig synt ad
tanngervamedferd a yngri arum hja einstaklingum med ED
getur hjalpad til vid ad koma & edlilegum vexti h6fudbeina
0g baett samraemi & stodu vara i samraemi vid nef og hoku
(7). Mikilveegt er ad born med ED sem notast vid laust
tanngervi séu undir reglulegu eftirliti par sem naudsynlegt
er ad fodra tanngervid, endurgera og adlaga med tiliti
til proska og aldurs barnsins (8). Tannréttingarmedferd
getur verid naudsynleg til ad vidhalda bilum, loka bilum,
stilla af tennur eda leidrétta bitskekkju fyrir &framhaldandi
tanngervamedferd (11).
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SJUKRATILFELLI

17 &ra gdmlum einstaklingi med ectodermal dysplasiu var
visad & annan héfunda (VGO) fra tannréttingarsérfraedingi,
en hann var & lokastigum tannréttingarmedferdar sem hafdi
vara® um margra ara skeid. Adalumkvortun sjuklings og
adstandenda hans var vontun & framtonnum.

Vid kliniska skodun kom i ljés vontun & tonnum 13, 12,
22,35,32,31,41,42 0g 45. Barnatennur 53, 75, 81 0og 85
voru enn til stadar (Myndir 1 og 2). Raetur & ttnnum 75 og
85 voru enn mjog gdédar, en reetur 4 53 og 81 voru ordnar
mjog stuttar (Mynd 3) en hreyfanleikinn & peim éverulegur.

Mynd 1. Bros vid upphaf medferdar.
Figure 1: Pre-operative smile.

Mynd 2: Frontal mynd vi® upphaf medferdar.
Figure 2: Pre-operative frontal view.

Mynd 3. Kjalkabreidmynd vid upphaf medferdar.
Figure 3: Pre-operative orthopantomogram.
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Sjuklingur var med mjog gdéda munnhirdu og enga
tannatu. Jaxlar og forjaxlar voru fremur litlir. Midframtennur
voru edlilegar ad lengd, en logun afbrigdileg ad pvi leyti
ad peer voru évenju mjdar. AJ auki voru augntennur med
6venju mjéa og hvassa bitkanta (Mynd 4).

Sjuklingur hafdi verid med gervitennur afastar
tannréttingartaekjum medan a tannréttingarmedferd
st6d. A seinni stigum tannréttingar var notast vid tann-
réttingarskinnur, sem i voru gervitennur i tannlausum
bilum (Mynd 5). Sjuklingurinn er half-italskur og hafdi sétt
tannlaeknapjonustu & ftaliu & sinum yngri &rum og hofst
tannréttingarmedferd par. Af peim sékum liggja ekki fyrir
upplysingar um barnatannsettid.

Par sem ad tannréttingarmedferd var ad ljuka og einstak-
lingurinn var ad nalgast fullordinsar var porf & fostum
tanngervum sem gaetu veitt aseettanlegt Gtlit, tal og
tyggingu. Vegna ungs aldurs (17 ara) var ljést ad tannplantar
kaemu ekki til greina sem medferdarkostur, sér i lagi ekki
i efri gomi (12). Tillit purfti einnig ad taka til pess ad bil
fyrir efri hlidarframtennur voru of stor (Mynd 4), pannig ad
skipuleggja purfti medferd sem fél i sér staerdarbreytingu
midframtanna og augntanna, pannig ad staerdarhlutfoll
framtanna hans yrdu sem edlilegust. [ ljési ungs aldurs
hans pétti aeskilegast ad Utfaera petta 4 eins inngripslitinn
mata og haegt var.

Mynd 4: Framtennur vid upphaf medferdar.
Figure 4: Isolated pre-operative views of front teeth.

Mynd 5: Tannréttingarskinnur med akryl-ténnum i tannlausum bilum.
Figure 5: Clear aligners with provisional teeth in edentulous spaces.
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Utilokadir voru baedi tannplantar og hefbundnar bryr
sem medferdarkostur fyrir tannlaus svaedi. Par sem vilji var
ad hafa tanngervin fost eru kostir fair. Resinlimdar bryr (e.
Resin-bonded fixed dental prostheses) koma hér mjog vel
til greina. Resinlimdar bryr, oft nefndar Maryland-bryr, eru
fost tanngervi par sem postulinsmillilidur er festur 4 vaeng,
sem festur er aftan & eina eda fleiri stodtennur. Resinlimdar
bryr voru upphaflega préadar 4 attunda aratug sidustu aldar
0g nadu fljott miklum vinsaeldum sem medferdartrraedi.
Vinseeldir peirra déludu pd med tilkomu tannplanta, en hafa
4 ny aukid vinsaeldir sinar baedi sokum pess ad i [jos kom ad
tannplantamedferdum geta fylgt ymis vandarmal, en einnig
vegna pess ad langtima rannséknir & bram af pessum toga
hafa leitt 1 lj6s verulega godan drangur og mikla dnaegju
sjuklinga (13). S& moguleiki ad hafa bryrnar eingdngu ur
hvitum efnum i stad malmbundins postulins sem a8ur var
notadur hefur auki® mogurleika & medferdarkostum enn
frekar.

Resinlimdar bryr krefjast tannskurdar sem talinn er mjog
inngripslitill, en skera parf fyrir seetum fyrir vaenginn, og bua
til plass fyrir vaenginn sé pad ekki fyrir hendi f biti (Mynd 6).

Mynd 6. Tannskurdur fyrir resinlimda brd. C=cervical chamfer, P=seeti,
B=box eda grof fyrir styrk i veeng, S=6xl, efri moérk vaengs. Heimild: M.
Kern: Resin-bonded fixed dental prostheses, Quintessence Publishing
2017.

Figure 6: Schematic of tooth preparation for resin-bonded bridges.
C=cervical chamfer, P=pinhole seat, B=box or groove to provide
connector bulk, S=shoulder, upper limit of connector. Source: M.
Kern: Resin-bonded fixed dental prostheses, Quintessence Publishing
2017.

Vegna inngripslitils tannskurdar eru bryrnar taldar heppi-
legur medferdarkostur fyrir ungt foélk, sem er ad mestu
vidsnuanlegur. Adrir kostir pessarar medferdar eru ad tennur
pessar munu hreyfast med og fylgja proun tannsettsins sem
er mikill kostur fyrir vaxandi einstaklinga. pessar bryr ma
nota sem varanlega medferd, en einnig ma gripa til peirra
sem langtima bradabirgdalausn til daemis & medan yngri
einstanklingur tekur Ut voxt og proska.
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MEDFERD

Grunngagna var aflad med lijosmyndum, réntgenmyndatoku
0g mattoku. Uppvoxun var gerd, par sem framtennur voru
vaxadar upp { sem edlilegust hlutfoll. Vid uppvoxun vard
ljost ad staekka pyrfti baedi midframtennur og augntennur
til pess ad unnt yrdi ad hafa hlidarframtennur i edlilegri
steerd. Nedri framtennur voru einnig vaxadar upp og nedri
augntennur endurmotadar. Uppvoxun syndi ad medferd
med resinlimdum brum var mjog fysilegur kostur, par sem
atridi sem helst purfa ad vera fyrir hendi voru til stadar, p.e.
hugsanlegar stodtennur voru langar, évidgerdar og oslitnar
sem bydur upp & stéran og araedanlegan bindiflét. Bit var
ekki djupt og engin merki um gnistur eda alagstengda
dvana. Tannhaldsstudningur vid hugsanlegar stodtennur
var eins og best verdur & kosid.

Komist var ad nidurstodu um ad halda 6llum barna-
ténnum um sinn par sem ad meinsemd af peim var engin
og peer vidhalda beini & medan paer eru enn i munni.
Akvedid var ad byggja ténn 53 upp med plastblendi sem
stendur, en ad hafa bitdlag & hana i ldgmarki. Eins var

akvedid ad breikka tennur 11 og 21 med plastblendi (myndir
7 0g 8), en studst var vid silikon-skinnu, sem gerd var Gt
frd uppvoxun, til ad styra staekkun tannanna. Staekkunin
var unnin undir gdmmidukseinangrun, og notast var vid
Scotchbond Universal Plus bindiefni (3M), og Estelite Asteria
plastblendi i litum A2B og WE (Tokuyama Dental).

Tannskurdur fyrir resinlimda bryr og skelkrénu & 23 var
framkvaemdur & hefdbundinn hatt og hafdur ad dllu leyti i
glerungi tanna (Myndir 9 og 10). Geett var ad saeti og festa
fyrir resinlimda bryr vaeru ekki f plastblendisvidbdtum sem
settar hofdu verid & midframtennur. Veengir fyrir resinlimdar
bryr voru hafdir stakir { efri gémi, en pad hefur synt sig ad
minna er um festuvandamal og brot, ef vaengir eru hafdir
6dru megin frekar en beggja vegna (14). Sékum langs
spans og legu bruar i nedri gémi var aldrei um annad ad
raeda en ad hafa veengi 4 stodtennur beggja vegna. Tonn
81 var slipud nidur i haed vid tannhold, og pannig buid
um ad audvelt vaeri ad hreinsa hana pegar hreinsad veeri
undir brunni. Méat var tekid fyrir tanngervi i silikon méatefni
(Flexitime®, Kulzer GmbH).

Mynd 7: Silikonmot af uppvéxun, styrdi staekkun midframtanna med
plastblendi.

Figure 7: A silicone putty lingual matrix, derived from a diagnostic
wax-up, was used to guide direct composite build-ups of the central
incisors.

Mynd 8: Silikon mot, af uppvéxun, styrdi steekkun tannar 53 med
plastblendi.

Figure 8: The same lingual matrix was used to guide a direct
composite build-up of the deciduous canine.
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Mynd 9: Framtennur fyrir og eftir staekkun midframtanna og tannar
53 med plastblendi, sem og skelkréonutannskurd & ténn 23.

Figure 9: Front teeth before and after build-ups of the deciduous
canine and central incisors with direct composite resin, as well as
before and after tooth preparation of the upper left canine for a
porcelain laminate veneer.

Mynd 10: Afsteypa af tannskurdi fyrir resinlimda bra i nedri gomi.
Figure 10: Tooth preparation for a resin bonded bridge replacing the
lower lateral and central incisors.
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Eftirfarandi fost tanngervi voru gerd:

Resinlimd bru 11-12

Resinlimd bru 21-22

Resinlimd bru 33-32-31-41-42-43

Feldsparpostulins skelkréna & tonn 23.

Resinlimdu bryrnar voru gerd Ur Cube One multi-layered
3-Y zirconium, med abrenndu e.max ceram postulini a
varafleti (Mynd 11). Skelkronan & tonn 23 var gerd ur
Creation CC feldsparpostulini. A medan & medferd st6d
notadi sjuklingur gleera, Urtakanlega tannréttingarskinnu
til studnings til ad koma f veg fyrir faerslu tanna.

Tanngervi voru matud og toku smavaeginlegum breyt-
ingum par til ad asaettanlegt Utlit og bit hafdi nadst. Vid
limingu tanngerva var sidan notast vid gdmmidukseinangrun
og tanngervi Iimd med resinlimi (feldsparpostulinsskelin
med Rely-X veneer, 3M, og resinlimdar bryr med Panavia
V5, Kuraray) samkvaemt leidbeiningum framleidenda.
Samskeyti allra tanngerva voru pussud eftir ad umfram
lim var hreinsad.

Utkoma medferdar var géd (myndir 12-14). Utlit var
edlilegt og tal og tygging géd. Sjuklingur hafdi ord & pvi ad
pad vandist fljott og vel ad hafa framtennur til pess ad bita
i sundur faedu, en slikt hafdi hann ekki haft i langan tima.
Einnig hafdi hann ekki séd sjalfan sig brosa fulltenntann
an lausra tanngerva. Vandamal tengd medferd eru engin
enn sem komid er og munnhirda hefur verid med besta
moti. Eftirlit hefur verid haft med sjuklingi i & annad ar ad
lokinni medferd, en hann er nu busettur erlendis og kemur
pbvi ekki i reglubundid eftirlit, en kemur pegar kostur er.

Nefna ber ad kostur pessar medferdar er hversu
inngripslitill hann er. Tennur sjuklings eru litid skornar,
haegt er ad fjarlaegja baedi resin-bundnu bryrnar og
plastblendisvidbaetur an mikillar fyrirhafnar og éan
umtalsverdrar férnar tannvefs. pannig standa enn fjol-
margir medferdarkostir til boda pegar & aevi sjuklings
lidur. Barnatennur sem enn eru til stadar vidhalda ad
nokkru leyti alveolar beini, sem er kostur ef og pegar til
tannplantamedferdar kemur.
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Mynd 11: Hénnun zirconium grinda fyrir resin-bundnar bryr.
Figure 11: Zirconium framework design for resin-bonded bridges.

Mynd 12: Bros vid lok medferdar.
Figure 12: Post-operative smile.

Mynd 13: Frontal mynd vid lok medferdar
Figure 13: Post-operative frontal view.

Mynd 14: Framtennur fyrir og eftir medferd.
Figure 14 Isolated post-operative views of front teeth.
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Ectodermal dysplasia (ED) is a rare genetic disorder characterized by developmental abnormalities in tissues of ectodermal origin.
The symptoms of ED vary between variants and can range from mild to severe. Missing teeth and deviations in the formation of
teeth are common manifestations of ED, which often require long-lasting multi-disciplinary treatment. In this article, the prosthetic
treatment of a 17-year-old boy with ED will be described, in addition to a short review of the condition and its manifestations.
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