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Dr.Karolyhazy Katalin, Dr. Kivovics Péter, Dr.Faluhelyi Péter, Dr.Fejérdy Pal:
Wilson-szindrémas beteg fogorvosi rehabilitdcigja MK1 finommechanikai rogzitével.

(Esetismertetés)

A neuroldgiai betegségben szenvedd betegek fogaszati ellatottsaga rosszabbnak tlinik

az atlagos populacidohoz képest, amit az epilepszidsok esetén konkrét szamadatok is igazolnak.
Wilson szindromédban szenvedd 33 éves férfi péaciensiink maradék fogazatanak felvételi
statusza megerdsiti a kialakult képet.
A Wilson-féle hepatolentikularis degeneracié a m4j rézkivalasztdsanak zavara, mely soran a
réz toxikus mennyiségben halmozodik fol a majban, a kdzponti idegrendszer magvaiban, a
vesében és a kornedban. A coruloplazmin deficiencidja jellemz0 a betegségre. A méjbetegség
akut hepatitisz, kronikus aktiv hepatitisz, cirdzis, vagy tiinetmentes hepatoszplenomegalia
formajaban jelentkezhet. A kezdeti tlinetek gyakran lehetnek extrahepatikusak is, melyeket
mindig kisér a kornedn képzddd zoldes- sargas rézlerakodas, a Kayser — Fleischer gyftrt.
Kezelése ¢lethosszig tartd, Penicillamin 1g naponta.

Betegiink Wilson kér miatt 17 év 6ta all rendszeres gondozas alatt a Semmelweis Egyetem
Neuroldgiai Klinikdjan. Tiineteiben dystonia, beszédzavar, illetve intencios tremor dominalt.
Klinikankra torténd felvételekor a foghidny mindkét fogiven a Fabidn- és Fejérdy-féle
foghiany beosztas szerint a 2B osztalyba tartozott.

A sziikséges gyokértomések és csonkkiegészitd csapos miicsonkok elkészitése utan, az
als6 ¢és felsd allcsonton is kombindlt fogpotlast készitettiink. A szdjhigiéné betartdsat

haromhavonta kontrollaljuk. Fogpotlasait a beteg fél éve panaszmentesen viseli.

Kulcesszavak: Wilson-szindroma, rézanyagcsere zavar, MK1 finommechanikai rogzitd, Fabian

¢s Fejérdy féle 2B osztalyt foghiany.



Dr.Karolyhazy K.,Dr. Kivovics P., Dr. Faluhelyi P., Dr. Fejérdy P. :

Oral rehabilitation of patient with Wilson- syndrome using MKI1 bolt attachment. (Case

report).

The oral condition of neurologically compromised patients seemed to be worse as
compared to the healthy population, which is confirmed by concrete datas in case of epilepsy
patients.The dental status of our 33 years old patient with Wilson —syndrome showed the
same situation.

The Wilson —syndrome is a hepatolenticular degeneration, with the disfunction of copper
excretion in liver. Toxical dose of copper is accumulated in liver, in the nuclei of central
nerve system, in kidneys, and in cornea. Deficiency of coeruloplasmin characterizes the
disease. The disease might occure in a form of acute hepatitis, chronical acute hepatitis,
cirrhosis or hepatosplenomegalia without any symptom. Initial symptoms might usually be
extrahepatic, with the presence of the green and golden brown Kayser- Fleischer copper
deposition. Treatment is necessary untill the end of life, 1g Penicillamin/ day.

Our patient with Wilson syndrome was being treated for 17 years at the Department of
Neurology Semmelweis University. Dystonia, speech disorder, and intential tremor are
rampant among his symptoms. At the time of clinical reception, both the upper and lower
dental arch belonged to class 2B according to the Fabian and Fejérdy classification of partial
edentulousness. After rootcanal fillings and cementation of dowel cors, we made an upper and
lower fix and removable partial denture combination. We controlled oral hygiene every three

months. Dentures are worn for half a year without complaint.

Keywords: Wilson-syndrome, disorder of copper excretion, anchorage with MKI1 bolt

attachment, class 2B according to Fabian and Fejérdy classification system .



A neurologiai betegségben szenvedd betegek fogéaszati ellatottsdga rosszabbnak tiinik az
atlagos populacidhoz képest, amit az epilepszidsok esetén konkrét szamadatok is igazolnak
[8]. Wilson szindromaban szenvedd 33 éves férfi paciensiink maradék fogazatanak felvételi
statusza megerdsiti az ellatasrol kialakult képet.

A Wilson-féle hepatolentikuléris degeneracid a maj rézkivalasztasanak zavara, mely soran
a réz toxikus mennyiségben halmozodik fol a méjban, a kdzponti idegrendszer magvaiban, a
vesében, a szivben, az izmokban és a korneaban [3,4]. A 13-as kromoszoman talalhaté gén
mutéacidja miatt koros az ATP7B réztranszportban szerepet jatszo fehérje miikodése igy a réz
nem tud az epével tavozni [1,5]. A coruloplazmin (a plazma rézkotd fehérjéje ) deficienciaja
jellemzd a betegségre. Magas réz szérumszint esetén akut hemolizis is bekdvetkezhet [6].
Folyamatos, ¢élethosszig tartd kezelést igényel, kiilonben a méj és a kdzponti idegrendszer
kérfolyamata bizonyosan haldlhoz vezet. Autoszomalis recessziv Oroklédésti betegség,
barmely foldrajzi teriileten é16 populacidban kb.: 1:30 000 egyedet érint, akik homozigétak a
13. kromoszéman 1évé ,, rézegyensuly” , illetve ,,Wilson kor” gén szempontjabol. A vilag
génnek, rajtuk azonban sosem jelentkeznek a tiinetek [10].

Lefolyasa: A majbetegség akut hepatitisz (latszolagos gyodgyulassal, vagy fulmindns
lefolyéssal), kronikus aktiv hepatitisz, cirdzis, vagy tiinetmentes hepatoszplenomegalia
formajaban jelentkezhet [10,11]. A sziiletéstdl kezdddden a majban a rézkoncentracié normal
értekének 10-50 szerese taldlhatd meg. Az 5. életévig a betegségnek csak masodlagos jelei
mutathatok ki, mint coruloplazmin hidny, abnormalis hepatocellularis mitokondriumok. A
réztoxikozis klinikai tiinetei 5 és 50 éves kor kozott barmikor jelentkezhetnek, a leggyakoribb
azonban a serdiil6kori észlelés.

A betegek 40-50%-aban a koérkép elsd jelei a méj megbetegedésébdl addédnak. A kezdeti
tiinetek gyakran lehetnek extrahepatikusak is, neuroldgiai és pszichiatriai tiinetek, melyeket
mindig kisér a kornea Descemet hartydjan képzO6dd zoldes- sargas rézlerakodas, az
ugynevezett Kayser — Fleischer gylirii jelenléte (1.4bra az 1. szdmu Szemklinika fotd
anyagabol) [3,10,11, 12].

A fellépé motoros neuroldgiai zavarok valtozoak lehetnek: tremor, dystonia, dysarthria,
dysphagia, nyalfolyas [6,7,10]. A lagyszajpad motoriumanak érintettsége miatt beszédzavar is
felléphet [9]. A pszichiatriai tiinet megnyilvanulhat furcsa viselkedésmodban, az iskolai

teljesitmény hirtelen csokkenésében, a skizofrénidtol, illetve manids depressziotdol nem



megkiilonboztetheté pszihozis formajaban. Fejfajas kivételével mas érzészavart nem
¢észleltek. A szenzérium és az intellektus érintetlen marad [11,12].

Esetismertetés

Anamnézis:

33 éves, férfi betegiink Wilson-kor miatt 17 év ota 4all rendszeres gondozas alatt a
Semmelweis Egyetem Neuroldgiai Klinik4jan. Rokkant nyugdijasként dolgozik. Tiineteiben
dystonia, beszédzavar, illetve intencios tremor domindlt. Jelenlegi bedllitdsa mellett (3x2
Cuprenil; 3x1 Sertan, Zn-sulphat) egyenstlyban van.

Status:

Klinikankra torténd felvételekor a foghidny mindkét fogiven a Fabian- és Fejérdy-féle
foghiany beosztds szerint a 2B osztalyba tartozott [2]. A felsdé fogiven megmaradtak a jobb
kismetszd (nikkel-krom ¢€s akrilat leplezésti boritokoronaval fedett és gyokértomott), a bal
nagymetsz6 ¢és kismetszd (nikkel-krém és akriladt leplezésti koronaval boritott ¢és
gyokértomott), a szemfog (caries profunda), és a masodik kisérld (amalgam tomés ¢és
szekunder caries). Az als6 fogiven megmaradtak a bal frontfogak, valamint a jobb k6zépso és
oldals6 metsz0k, melyek mindegyike szuvas és toredezett volt, és az elsd kisérld
(amalgdmmal tomott). A szajhigiéné rossznak volt mondhaté (2. &bra). A hosszu ideje
fennallo foghidny a tdmaszté zonaban a harapasi magassag csokkenését okozta, mely mindkét
oldalon cheilitis angularist okozott (3. ébra).

A fogorvosi beavatkozas eldtt teljes vizelet és vérkép vizsgalatot kértiink, ellendrizve a
protrombin szintet / a vérzési id6t, és az alvadasi 1d6t.

Kezelési terv:

A bal fels6 szemfog, a bal als6 szemfog és metszéfogak, valamint a jobb alsé metszéfogak
gyokértomése utan nikkel — krom (Nidemet) 6tvozetbol késziilt ontott csonkkiegészitd csapos
miicsonkkal épitettiik fol a jobb felsé kismetszd, a bal felsd kismetszd és szemfog, a bal also
frontfogak, valamint a jobb als6 kismetszd fog koronai részét. Glasionomer (GC Fuji IX GP)
tomést készitettiink a bal felsd nagymetszd és masodik kisérld, valamint a jobb alsé metszd
és elso kisorlo pillérekbe (4.4bra).

A felsé allcsonton nikkel-krom oOtvozetbdl késziilt, fémkerdmidval leplezett héttagn
hidpotlast készitettiink. Leplezett horgonykoronak: a jobb oldali kismetszd, a bal oldali
kismetszd és szemfog, valamint a masodik kisorld. Leplezett hézagfogak: a jobb oldali
nagymetszd és a bal oldali els6 kisérl. A kivehetd rész dentomucosalis megtdmasztasu és
merev elhorgonyzasi mintara Ontott pillangd alaka részleges lemezes fogpotlas, hét

keményakrilat mtifoggal.



Az elhorgonyzéas eszkdze a reteszelven mikdodé MKI1 finommechanikai régzité volt

(5.abra).
Az MKI retesz 8 éve keriilt hazai forgalomba. Merev elhorgonyzasi rendszernek tekinthetd,
igy a kontroll vizsgalat, és sziikség esetén a fogsor alabélelése elengedhetetlen. Fém gytiri
alakll anyai részbdl és 4 egységbdl allo apai részbdl all (kosar, a benne elhelyezkedd csavaros
rész, a tengely, mely a nyitast-zarast biztositja). Vesztibulo-oralis helyigénye elsdsorban a
premolaris és molaris régidban teszi lehetévé alkalmazasat. Kopasallo, egyediil a rugds karika
rész igényel ritkdn cserét.

A maradék fogazat thlterhelt volt (a pillérek szama kevés, tobbségében masod- illetve
harmadrendii pillérfogak), igy a parodoncium maximalis védelme is indokolta a kiméletes-
retesz elven mikodo- rogzitd alkalmazasat. A csusztatd, illetve nyomogombos elven mitkodd
elhorgonyzasi rendszereknél ugyanis a kivehetd rész eltavolitdsakor a maradék fogazatra
minden alkalommal vertikalis irdny huzderd hat, mely akar le is mozdithatja a horgonyokat a
pillérekrol.

Indirekt rogzitéként a sz¢élsé pillérek horgonykorondiban elhelyezett oralisan frézelt vallba
befekvd tdmaszokat és interlockot helyeztiink el.

Az als6 allcsont foghianyanak potlasara héttagi nikkel-krém o6tvozetbdl késziilt,

kerdmiaval leplezett hidat terveztiink. A leplezett horgonykorondk a bal als6 metszok és
szemfog, a jobb als6é metszdk, és elsd kisorlok (6.abra). A leplezett hézagfog a jobb alsod
szemfog. A kivehetd rész mintara Ontott fémlemez lingualis iv konnektorral, hét
keményakrilat mifoggal. Az elhorgonyzas eszkéze MKI1 retesz elven miikodo
finommechanikai r6gzitd.
Indirekt rogzitéként a sz€lsd pillérek horgonykorondiban elhelyezett ordlisan frézelt vallba
befekvd tdmaszokat és interlockot helyeztiink el. Az alsé és felsé kombinalt fogpotlasokat -fix
hid ¢és kivehetd részleges lemezes fogpotlas - Dentatus artikulatorban készitettiik a korrekt
okkluzi6 és artikulacio biztositasa érdekében.

A szajhigiénés motivalas és instrudlas mellett a beteget haromhavonta rendszeresen

kontrollaljuk. Fogpdtlasait a beteg fél éve panaszmentesen viseli (7. abra.).
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Abra jegyzék:

1. ébra: A Kayser-Fleischer gytirli a cornea Descemet hartyajan 1évo zoldes-sargas szinli
rézlerakodas. A felvétel az [.szamt Szemklinika fotdlaboratoriuméban késziilt.

2. ébra: Wilson szindroémaban szenvedd 33 éves férfi paciensiink maradék fogazatanak
felvételi statusa.

3. A hosszl ideje fennalld foghiany miatt megsiillyedt harapas kovetkeztében kialakult
kréonikus cheilitis angularis.

4. A sziikséges gyokértomések utan, ontott csonkkiegészitd csapos miicsonkokkal
épitettiik fOl a radixokat.

5. A foghianyt mindkét allcsonton fémkeramiai hidpotlassal 2A osztalyuva alakitottuk.

6. A fix restauracio OP felvétele.

7. Az also6 és felso fogpotlas a szajban.



