= . vad er feelles for gjenlaeger og tandlaeger i arbejdet

QJ n e O g t& n d e r . med patienter med usaedvanlige, medfgdte foran-

= dringer og syndromer? Det feelles anliggende er, at

P ra ktl S k Sy n d ro m = identifikation af syndromer kraever en ngje observation og

D dokumentation af alle stgrre og mindre anomalier, fordi sam-

S a m a r b eJ d e menkadningen af disse forekomster, og ikke hver forandring

for sig, leder til en diagnose. Tandlaeger og gjenlaeger star i en

speciel gunstig situation, fordi 50% af alle mindre, medfgdte

anomalier findes i gjet, ansigtet, munden eller gret. Tager man

Mette Warburg heenderne med, nar man 70% — og bade gjenlaeger og tand-
leeger hilser pa deres patienter (Fig. 1).

Det andet feelles anliggende for bade tandleger og gjen-

@jen- og tandanomalier er vigtige elementer i syn- laeger er, at patienterne forventer, at behandleren iagttager

dromdiagnostik, dels fordi en del af den fgtale og deres ansigt meget ngje, om end deres forventninger retter sig
embryologiske udvikling udgar fra samme primordiel- mod gjne og mund. Tandlaegers og vjenlaegers underspgelser
le strukturer, dels fordi strukturelle forandringer kan er derfor ikke kraenkende for patienterne, uanset hvor meget

vurderes uden invasive metoder. Skgnt der kendes der iagttages, og hvor lang tid det tager.

mange hundrede syndromer med tandanomalier,
9 Y Embryonale fzellestraek

Medfgdte forandringer er opstaet i fgtal- eller embryonal-
differentialdiagnosen indskraenkes ganske betydeligt, perioden. Udviklingen af gjne, mund og teender er beskrevet i
hvis tandabnormiteter eller ganespalte observeres detaljer, og det vides, hvornar de forskellige elementer ud-
vikles, og hvilke misdannelser der kan opsta pa forskellige

ganespalte eller gjenmisdannelser, kan syndrom-

hos patienter med misdannelser i gjet.
tidspunkter. Den kliniske undersggelse er ikke invasiv, men

alligevel meget udferlig, og vil i de fleste tilfaelde kunne
afsluttes med en erkendelse af, hvornar i foster- eller em-
bryonalperioden en anomali indtradte.

Djne og teender har mange falles primitive primordiale
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Fig 1. Hyppighed af mindre anomalier. (Efter Cohen 1982 (1)).

Fig. 1. Frequency of minor anomalies by area of discovery. (From
Cohen 1982 (1)). >
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QDjne og teender ...

celler eller embryonale udgangspunkter. Den forreste del af
gjet, dvs. hornhinden, regnbuehinden og senehinden, dan-
nes fra samme primitive celler — crista neuralis-cellerne — som
kaeberne. I embryonalperioden skal disse celler vandre fra
embryonets rygside til ansigt og skal samtidig vokse, formere
sig og differentieres, sa de far deres endelige egenskab og
udseende. Crista neuralis-misdannelser er meget tidlige for-
andringer, der indtraeder i 3.-6. embryonale uge. Et klassisk
eksempel pa en crista neuralis-anomali og pa veerdien af
samtidig observation hos gjenleege og tandlaege er hemifacial
hypoplasi eller Goldenhar syndromet, hvor ansigtsmalfor-
mationen er ledsaget af dermoiddannelse pa conjunctiva.
Med kendskabet til en preecis diagnose kan patient og pa-
rgrende fa en langt mere sikker oplysning om fremtidig ud-
vikling og evt. arvelige forhold.

Midtansigtet udvikles fra forhjernen, og i visse syndromer,
fx holoprosencefali, er udviklingen mangelfuld, og man kan
se en enkelt mesial fortand og en meget kort afstand mellem
gjnene (hypotelorisme), samt undertiden et ¢je, der er for
lille. Mens holoprosencefali er en misdannelse, der kan spo-
res tilbage til blastocyststadiet, dvs. mens embryonetligner en
ukarakteristisk celleklump, har andre forandringer i midtan-
sigtet et senere udgangspunkt.

Bade teenderne og gjnene gennemgar en sarlig lang ud-
vikling; den begynder som nezevnt, for embryonet ligner noget
som helst, og gjnene er fgrst helt faerdigudviklede i 12-ars-
alderen, hvor vores synsstyrke er hgjest. Teenderne skiftes, og
frembruddet af de sidste kan komme langt oppe i ungdoms-
arene. Der er derfor mange erhvervede sygelige indflydelser,
der kan ggre sig geeldende i barnealderen, og som vil pavirke
dennormale udvikling. I fattige lande ser man fx forandringer
bade i teender og hornhinde hos bgrn med vitamin A-mangel;
det er sandsynligt, at den nuverende flygtningestrgm ogsa vil
bringe nogle af disse patienter til Danmark.

Differentialdiagnoser
Generelle tandforandringer er beskrevet ved 498 syndromer.
Disse omfatter i London Dysmorphology Database (2) prae-
maturt eller forsinket tandfrembrud, dentale cyster og tu-
morer, dentinabnormiteter, abnorm tandmorfologi, super-
numeraere teender, mesial tand, irreguleer tandstilling, caries
og prematurt tandtab. Syndromer ved hver af disse foran-
dringer er refereret og sammenkaedet med andre anomalier.
Ganespalte er et klinisk fund ved 356 syndromer, men hvis
patienten har bade tandforandringer, ganespalte og arehin-
dekolobom, er der kun otte syndromer at overveje (Tabel 1).
Selve tandanlaeggene er udviklet fra fosterets overfladecel-
ler (ektoderm), ligesom gjets linse. Blandt de over 230 syndro-
mer med gra steer er 50 ledsaget af forskellige typer generelle

680

tandforandringer; hvis patienten derimod har bade ganespal-
te og gra steer, kan diagnosen indskreenkes til en vurdering af
31 forskellige syndromer. Hvis bade tandforandringer og ga-
nespalte findes hos en patient med gra steer, kan man ngjes
med at overveje seks forskellige muligheder (Tabel 2).

Tandleger og gjenleger kan ofte adskille de medfgdte
forandringer, der skyldes genetiske arsager, fra dem, der
skyldes infektioner i fostertiden — isaer nar de samarbejder om
deres kliniske fund. Et kendt eksempel pa samtidig forekomst
af medfgdt grd steer og tandanomalier er medfpdt rede hunde.
Det er vaesentligt, at bade den gra steer og tandmalformatio-
nerne ved medfgdt réde hunde er ganske forskellige fra den
type gra steer og de tandmisdannelser, man ser hos patienter
med Down syndrom (3). De fleste syndromer har specielle
kendetegn, men det vanskelige er, at de ikke alle altid er til
stede.

Det er ikke altid ligetil at stille en preecis diagnose, selv efter
opslag i store syndromdatabaser. En af forudsaetningerne er,
at klinikeren har en passende stor erfaring, sa han/hun kan
genkende de ofte ret sma tegn, der er karakteristiske for
syndromerne. Derfor er et samarbejde mellem handicaptand-
leeger og gjenleeger med seerligt kendskab til medfgdte foran-
dringer kun effektivt i diagnostiske centre med et stort flow af
patienter. m

Tabel 1. Syndromer med tandforandringer, ganespalte og kolobomer.

Anomali Antal syndromer
Tandforandringer 498
Ganespalte 356
Tandforandringer + ganespalte 82
Regnbuehindekolobomer 88
Arehindekolobomer 65
Tandforandringer + ganespalte + arehindekolobo-

mer 8
Tandforandringer + ganespalte + regnbuehindeko-

lobomer 7

Kilde: London Dysmorphology Database (2)

Tabel 2. Syndromer med katarakt, tandforandringer og ganespalte.

Anomali Antal syndromer
Katarakt 237
Katarakt + tandforandringer 50
Katarakt + ganespalte 31
Katarakt + tandforandringer + ganespalte 6
Kilde: London Dysmorphology Database (2)
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English summary

Teeth and eyes: clinical cooperation in syndrome delineation
Syndrome means »running together«. Delineation of syndro-
mes is dependent on knowing the anomalies which »run
together«. Ascertainment of anomalies of the eye, mouth and
face are important in the identification of syndromes (2).
Odontologists and ophthalmologists together cover a vast
clinical area of importance to syndrome identification (Fig. 1).
This is shown in two tables presenting the number of syndro-
mes identified if only either dental or ophthalmological ab-
normalities are described, as opposed to the restricted num-
ber of syndromes which has to be considered if the anomalies

are described by clinicians from both specialities.
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