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KLINISK RELEVANS

De hyppigst forekommende genetisk betingede afvigelser i
tanddannelsen er amelogenesis imperfecta og dentinoge-
nesis imperfecta, hvor dannelsen af henholdsvis emalje og
dentin er blevet forstyrret. For afvigelser gaelder, at bade
den primaere og permanente dentition er afficeret, men
med stor variation i faenotyper og behandlingsbehov. Det
er bl.a. klinisk udfordrende, at kvaliteten af vaevene kan
veere forringet, hvorved en basal egenskab som fx bindings-
styrken mellem tand og en restaurering ogsa er nedsat.
Dette betyder nedsat holdbarhed og hgjere omlavningsrate
hos disse patienter og risiko for hgjere cariespraevalens. Det
er derfor ngdvendigt med saerlig profylaktisk opmaerksom-
hed. Det er vigtigt at kende til de forskellige typer af
afvigelser for at kunne iveerksaette optimal forebyggelse og
relevant tandbehandling og vurdere, om henvisning til
specialiseret oral rehabiliterende behandling er ngdvendig.
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Emaljedysplasi
eller
dentinanomali?

Ktiologi, diagnostik og behandlings-
overvejelser ved medfedte, isolerede
tanddannelsesforstyrrelser i emalje og
dentin

Xenia Hermann, Jette Daugaard-Jensen, Jakob Sonne Lempert,
Marie-Louise Milvang Ngrregaard, og Nuno Vibe Hermann

Denne artikel omhandler genetisk betingede misdannelser af
emalje eller dentin, hhv. amelogenesis imperfecta og dentinoge-
nesis imperfecta. Atiologi og diagnose af typiske tandforand-
ringer, som ses ved sygdommene, gennemgas. Artiklen omhand-
ler desuden beskrivelse af relevante dele af sundhedsloven,
henvisningspraksis med relevans for omradet samt aktuelle anbe-
falinger for sa vidt angar den forebyggende og rekonstruktive
tandbehandling hos bgrn og unge med disse tilstande.

Tanddannelsesforstyrrelser kan have mangeartede udtryk og for-
mer, og de kan have savel genetisk som miljeinduceret oprindelse
eller en kombination heraf. De mest almindeligt forekommende
rent genetisk betingede tanddannelsesforstyrrelser er amelogenesis
imperfecta (AI) og dentinogenesis imperfecta (DI), hvor dannelsen
af henholdsvis emalje og dentin er afvigende. Da der er tale om ge-
netiske sygdomme, betyder det, at samtlige teender er afficeret i sa-
vel det primere som det permanente tandszet.

Hos den enkelte patient optreeder Al oftest mildest i det primee-
re tandsaet og ses mere udtalt i den permanente dentition, mens det
omvendte billede gor sig geeldende for DI (1). For begge tanddan-
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nelsessygdomme geelder det, at der ses stor variation i feenotyper og
behandlingsbehov.

Da emalje er af ektodermal oprindelse, er det vigtigt at veere op-
meerksom p4, at Al-lignende emaljeforandringer kan vere et symp-
tom pa mere generelle sygdomme eller syndromer i kroppens ekto-
dermalt deriverede veev. I modseetning til emaljen dannes dentinen
fra ektomesenkymet, og forandringer i dentinen kan derfor veere
tegn pa knoglesygdommen osteogenesis imperfecta.

Forekomsten af AI i Danmark er ikke kendt, men skonnes at
veere 0,125 pr. 1.000 individer (2); svenske studier fra 1980%rne fin-
der en forekomst pa 0,3 pr. 1.000 (3) i Midtsverige og 1,4 pr. 1.000 i
Nordsverige (4). Den forogede praevalens i Nordsverige tilskrives
demografiske faktorer. DI er tidligere rapporteret med en hyppig-
hed i USA pa 1 pr. 6.000 til 1 pr. 8.000 individer (5), men en nyere
svensk landsdeekkende registrering af DI type II, der kun medforer
eendringer i teenderne, viser en langt mindre forekomst pa 2,2 pr.
100.000 personer pr. ar (6).

Al nedarves autosomalt dominant, autosomalt recessiv eller
X-bundet, mens DI folger en autosomalt dominant arvegang. Nye
mutationer kan opsta indenfor begge tanddannelsesanomalier. Den
optimale behandling af AT og DI starter typisk tidligt i barnealderen
og fortseetter livslangt.

Det er derfor intentionen med naerveerende artikel at klaede Kkli-
nikeren pa til relevant diagnostik, henvisningspraksis og behand-

lingsmuligheder.

Tanddannelsen
Forste tegn pa tanddannelse ses i 7. fosteruge. I et samspil mellem
slimhinden (ektodermen), grundsubstansen (ektomesenkymet) og
neuroektodermen uddifferentieres de kronedannende celler (odon-
toblaster og ameloblaster) styret af signalmolekyler BMP, FGF, SHH
og WNT og talrige transkriptionsfaktorer, herunder Pax-9, Runx2
og Msx-1, som de mest undersogte (7,8) (Fig. 1).

Efter dentindannelsen er pabegyndt, begynder emaljedannel-
sen, og nar kronedannelsen er afsluttet, dannes cement og paro-
dontalmembran. Roddentinen, cementen og parodontalmembra-

nen dannes af henholdsvis odontoblaster, cementoblaster og

fibroblaster. Overordnet dannes tanden fra cuspides og mod rod-
spids.

Mineraliseringen af de primeere teender starter omkring 14.-16.
fosteruge, og krone-/roddannelsen af de primzre teender er afslut-
tet omkring trearsalderen. Kort tid efter fodslen begynder minera-
liseringen af permanente incisiver, hjerneteender og forstemolarer,
og alle tender er ferdigdannede i 12-14-arsalderen bortset fra

3.-molarer, der afslutter roddannelsen i 18-25-arsalderen (9).

Dentindannelsen — dentinogenesen

Dentinen dannes af odontoblaster, uddifferentieringen starter fra
incisalkant eller kusptop og forleber derfra i apikal retning. Odon-
toblasterne secernerer organisk preedentin matrix, der omdannes
til mineraliseret dentin bestdende af hydroxylapatit 70 %, organisk
materiale 20 % og vand 10 %. Den organiske del bestar hovedsage-
ligt af type 1 kollagen 85 % og nonkollagene proteiner (10), hvor
dentin sialophosphoprotein (DSPP) er dominerende og antages at
have stor betydning for den tidlige dannelse og mineralisering af
dentinen (11). Efter den primaere dentindannelse fortsetter odon-
toblasterne med dannelse af sekundeer dentin ind mod pulpa, hvil-
ket over tid resulterer i reduceret storrelse af pulpa cavum. Ved ydre
pavirkninger i form af fx traumer, slid eller caries kan odontoblas-
terne danne reparativ dentin som beskyttelse af pulpa. Mere end 40
mutationer i DSPP er kendt, men selve dentinogenesens forlgb er
endnu ikke fuldsteendigt belyst (12).

Emaljedannelsen — amelogenesen

Emaljedannelsen kan kort opdeles i fire faser: Sekretionsfasen, hvor
organisk emaljematrix secerneres af emaljedannende ameloblaster.
Emaljematrix indeholder emaljeproteiner (amelogenin 90 % og
10 % ameloblastin, enamelin og tuftelin), enzymer og 30 % mineral,
der aflejres i lag, der svarer til emaljens tykkelse. I mineraliserings-
fasen udskiller ameloblasterne hydroxylapatit, der erstatter det or-
ganiske materiale. Herefter folger modningsfasen, hvor emaljepro-
teinerne fjernes vha. enzymer, og emaljens hardhed oges.
Afslutningsvis sker hypermineralisering af emaljens overflade; tan-

dens form er fastlagt, og emaljen opnar fuld hdrdhed som kroppens

Fig. 1. Tanddannelsens forskellige stadier, og hvordan disse reguleres af forskellige signalveje (7).
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hardeste veev. Til slut ses ameloblasterne som det reducerede emal-
jeepitel, der forsvinder, nar tanden erupterer. Emaljen kan ikke gen-
dannes senere i livet (13).

Atheengigt af hvilken fase i amelogenesen der bliver pavirket, vil
dette medfore karakteristisk forandring af emaljen i form af mindre
tykkelse eller varierende hardhed/kvalitet. Der differentieres derfor
mellem sakaldte kvantitative forandringer, kvalitative forandringer

og blandingstyper.

Atiologi og diagnostik ved emaljedysplasi og dentinanomali
Amelogenesis imperfecta

AT har tidligere veret klassificeret i to overordnede kliniske under-
grupper, en hypoplastisk type (kvantitativ defekt) og en hypomine-
raliseret type (kvalitativ defekt). Den kvantitative defekt ved hypo-
plastisk AI kan have karakter af et generelt udtyndet, glat emaljelag
- eller en meget lokaliseret udtynding, som giver pitting - eller en
uensartet udtynding af emaljelaget, s tandoverfladen fremstar
ujeevn med slering af normale kronekonturer. Den kvalitative de-
fekt ved Al findes i to hovedvarianter, henholdsvis hypocalcificeret
og hypomatureret type. Ved hypocalcificeret hovedgruppe ses den
ringeste mineralisering af emaljen blandt de tre hovedgrupper. Ved
frembrud fremstar tanden med normal mangde emalje vurderet i
henhold til sterrelse og form, mens farven typisk er opak, gul-
lig-brunlig, og overfladen fremstar ru. Efter eruption ses en hurtig
nedbrydning af emaljen (iseer okklusalt/incisalt), idet emaljen er
bled pga. hejt proteinindhold og reduceret grad af mineralisering,
og teenderne er temperaturfelsomme. Radiologisk observeres man-
glende kontrast mellem emalje og dentin.

Ved hypomatureret hovedgruppe ses en reduceret, men dog
bedre mineralisering sammenlignet med hypocalcificeret hoved-
gruppe. Ved frembrud har tanden normal sterrelse og form. Efter
eruption ses som ved den hypocalcificerede hovedgruppe ogsa en
nedbrydning af emaljen efter eruption (isaer okklusalt/incisalt).
Farven af emaljen er opak, hvidlig-brunlig. Radiologisk kan der dif-
ferentieres mellem emalje og dentin.

Kortleegning af genetikken for AI har imidlertid fort til beskri-
velse af 15 forskellige undergrupper baseret pa fenotype, kliniske
saerpraeg og arvelighed (14). De nyeste klassificeringer af de forskel-
lige undertyper baserer sig mere pa genetikken end pa kliniske
fund, og disse findes derfor mindre anvendelige i klinikken (15,16).
Klinisk inddeles i den hypoplastiske samt de to hypomineraliserede
typer; den hypomineraliserede og den hypomaturistiske samt blan-
dingstyper med taurodonti. Denne kliniske inddeling har stor be-
tydning for valg af behandling.

Arvegangen for Al kan vaere autosomalt dominant, som er den

hyppigste, autosomalt recessiv eller X-bundet (5 %). Sporadiske
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mutationer kan ligeledes forekomme i de gener, som kontrollerer
amelogenesen. I familier med X-bundet AT ses faenotypisk forskel
mellem kvinder og meend. Hos kvinder ses sund og hypoplastisk
og/eller hypomineraliseret emalje veksle i lodrette striber hen over
tandoverfladen. Dette kaldes »lyonization« og forklares ved, at der
hos kvinder tidligt i fosterstadiet sker en inaktivering af det ene af
de to X-kromosomer i alle kvindens celler (17), hvilket betyder, at
nogle celler med et aktivt X-kromosom danner normal emalje,
mens andre celler med et inaktivt X-kromosom danner dysplastisk

emalje.

Dentinogenesis imperfecta

Arvelige dentinanomalier opdeles i dentindysplasi (DD) og denti-
nogenesis imperfecta (DI), Shields klassifikation fra 1973 (18). DD
opdeles i typerne DD-1 og DD-2, mens DI opdeles i tre undergrup-
per baseret pa feenotypen: DI-I, DI-II og DI-IIL. Den forste, DI-I,
ses i forbindelse med knoglesygdommen osteogenesis imperfecta,
mens DI-IT og DI-III er isoleret til tandseettet (DI-III er kun fundet
hos en enkeltstiende amerikansk familie). Ved DI type 1 er der tale
om en dentinanomali forarsaget af defekt i kollagenproteinet pga.
mutation i genet COLIA1 eller COLIA2, mens DD og DI type 2 er
forarsaget af defekt i sialoprotein pga.mutation i DSPP-genet. Iden-
tifikation af sialophosphorproteingenet (DSPP) har betydet, at man
i dag ved, at dentindysplasi type II, DI-II og DI-III har samme ge-
netiske baggrund og skyldes mutationer i netop dette gen. De tre
anomalier kan betragtes som samme sygdom med stigende alvor-
lighedsgrad (19). Den hyppigst forekommende dentinanomali, DI-
II, nedarves autosomalt dominant. Emaljen i DI-II er beskrevet
som vaerende normal i struktur og mineralindhold (20), mens den
underliggende dentin er dysplastisk og irreguleer, hvilket kan veere
medvirkende til affrakturering af emaljen og blotleeggelse af denti-
nen, hvorved der er risiko for udtalt slid og pulpal eksponering
(12,21).

Diagnosen for Al eller DI stilles pa baggrund af anamnestiske
oplysninger, kliniske og rentgenologiske fund. Spergsmal, der kan
fore til diagnosen, er fx: Er tilstanden kendt i familien? Er tandform
og farve afvigende i hele tandsettet? Er teenderne folsomme for
koldt/varmt? Viser rontgenbilleder afvigende roddannelse, erupti-
onsanomali eller retention af teender? Se desuden skematisk gen-
nemgang i Skema 1. Diagnosen stilles ofte af kompetente bor-
netandleger eller efter henvisning til et af de to odontologiske
landsdels- og videncentre, hvor et multidisciplinaert team star for
udredningen. Herefter vil der blive lagt en behandlingsplan, og sa-
fremt behandlingen vurderes mulig i kommunal tandpleje, fore-
tages der skriftlig radgivning til denne. I tilfeelde af behov for hej-

tspecialiseret behandling varetages behandlingen enten i den
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hejtspecialiserede behandlingsenhed pa Institut for Odontologi og
Oral Sundhed i Aarhus eller pa Rigshospitalet i Kebenhavn i sam-
arbejde med Tandlegeskolen. Selvom patienten er i hojtspecialise-
ret behandling, er fortsatte status- og fokusundersogelser samt syg-
domsforebyggende og sundhedsfremmende tiltag i kommunal
tandpleje/egen tandlaege af afgorende betydning. Derfor bliver be-
handlingen af denne patientgruppe ofte et samarbejde mellem vi-
dencentrene og egen tandleege. Genetisk udredning er for nuvee-
rende ikke et standardtilbud, medmindre den dentale anomali ses
som led i medicinsk grundmorbus. I fremtiden vil det givet blive

mere anvendt.

Tandbehandling, behandlingsmaessige udfordringer

- patienttilfredshed og sygdomsforebyggende tiltag

Hos patienten med Al er de storste tandrelaterede problemer typisk
darlig astetik, hypersensitivitet samt affrakturering eller nedslid-
ning af emalje og deraf folgende tab af tyggefunktion (22). Endvide-
re er det vigtigt at veere opmeerksom pa, at Al i visse tilfeelde er as-
socieret med eruptionsforstyrrelser og anormal keebeveekst i form
af frontalt dbent bid (23,24). DI-patienters hovedproblemer er dér-
lig aestetik og nedslidning af teender med risiko for heemmet tygge-
funktion og reduceret ansigtshejde.

Tandbehandlingen hos patienter med AI og DI er ofte omfangsrig
og livslang, og atheengigt af de kliniske manifestationer og alderen pé
patienten behandles teenderne med stalkroner, kompositplast, faca-
der, kroner eller anden rehabiliterende behandling evt. i kombination
med ortodontisk og/eller kirurgisk behandling (22). En tilbageven-
dende Klinisk udfordring er, at holdbarheden af behandlinger, som
omfatter kompositplast, generelt er nedsat. Dette skyldes, at bin-
dingsstyrken athaenger af emaljens mineraliseringsgrad, som for de
hypomineraliserede og hypomaturerede typer er forringet. Femérs
overlevelsen af fyldninger kan derfor hos patienter med Al veere re-
duceret med op til 50 % (25), dog med store inter-individuelle for-
skelle athaengigt af AI-type (26,27). Hos hypomineraliserede typer er
der endvidere i mindre studier vist risiko for hgjere forekomst af
caries (28,29), hvorfor man ber vaere ekstra opmeerksom vedrerende
profylaktiske behandlingsstrategier i denne gruppe. Studier viser li-
geledes, at personer med Al oplever en negativ indvirkning pa deres
livskvalitet, foruden at hdndteringen og behandlingen heraf er tid-
kraevende og omkostningstung (30-32).

Behandling af det primaere tandsaet

Allerede i tidlig barnealder er det vigtigt at veere opmeerksom pa
seerlige forhold i tandseettet hos patienter med Al og DI. Hos pati-
enter med Al er det primere tandset oftest lettere afficeret, evt.

med behov for behandling af astetisk og smertedeekkende art.
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Hos patienter med DI vil der ofte ved den forste undersogelse i
1%4-2-arsalderen vaere behov for behandling. Mindre emaljefraktu-
rer kan dakkes med kompositplast, sa dentinen ikke er blottet,
nedslidning forhindres, og bidhgjden opretholdes. Nedslidning af
de primere tender vil medfere kraftigt slid pd forstemolarerne
straks efter eruptionen. Det er vigtigt at vaere opmerksom pa, at
nedslidningen gar ekstra hurtigt i det primere tandset, og man-
glende mulighed for retention af restaureringen kan forventes, hvis
behandling udskydes for leenge.

Ved behandling af den unge barnepatient er det uanset diagnose
vigtigt at vaegte hurtigt udferte og holdbare losninger. Saledes vare-
tages barnets tarv bedst muligt for opnéelse af optimal funktion og
smertefrihed i relation til den psykiske modenhed for modtagelse af
tandbehandling. Stalkroner anbefales stadig som den bedste lang-
tidsprovisoriske behandling af primeere molarer. Funktion og plads
i tandbuen opretholdes, omlavningsfrekvensen er lav, og ofte fun-
gerer stilkronen, til tanden feeldes. Stalkronerne kan i de fleste til-
feelde cementeres over de primeere molarer uden brug af preeparati-
on/ ekskavering, lokalbedovelse eller anden forberedelse af tanden.
Metoden var oprindelig udviklet til behandling af omfattende
cariesangreb i primere molarer uden forudgidende ekskavering og
omtales oftest i litteraturen som Hall teknik (33). Ved tender med
lav kronehojde, som der ofte er tale om ved AI og DI, vil der dog
ofte blive behov for en modificering af den oprindelige Hall teknik.
Modificeringen vil bestd i, at man tilpasser den praefabrikerede stal-
krone i hejden. Der vil ogsa vaere tilfaelde, hvor anvendelsen af kon-
ventionelle preefabrikerede stédlkroner ikke er gunstig, fx hvis der i
forvejen er tendens til anteriort dbent bid. I tilfeelde hvor stalkroner
ikke findes muligt, kan der som alternativ anvendes printede stél-
kroner. Disse er teknikerfremstillede efter scanning, alternativt

konventionelt aftryk.

FAKTABOKS

Stalkroner og Hall teknik

Evt. separation med separationselastik ved teet approksi-
mal kontakt.

Udveelgelse af korrekt storrelse stalkrone.

Stalkronen cementeres med kemisk haerdende glasiono-
mer cement.

Stalkronen trykkes helt pa plads, hvorefter barnet evt. kan
holde trykket ved at bide pa en vatrulle.

Cementoverskud fjernes.

Evt. bidhaevning efterlades (forsvinder spontant efter

2-4 uger).
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Ved behov for lindring af hypersensitivitet, mindre restaurering
eller ved afvigende morfologi i form af pits eller ru/ujeevn overflade
kan forseglinger med flowplast vaere hensigtsmeessigt. Er behand-
lingen omfattende/langvarig, bor behovet for sedation og omfanget
af denne overvejes. Behandling under anvendelse af lattergas/dini-
trogenoxid (N20) kan vere en hjelp for mange patienter i denne
alder.

Behandlingen af det unge permanente og voksne tandsaet

I det unge permanente tandsaet behandles i hgj grad med de samme
metoder og teknikker som i det primere tandset. Patienterne er
endnu psykisk for umodne til meget langvarige behandlinger, og
pulpa i teenderne er endnu meget stor, hvilket oger risikoen for
accidentiel perforation ved omfattende preeparation. Stalkronebe-
handling eller opbygning i kompositplast er derfor stadig et godt
Kklinisk valg hos disse patienter. Hypersensitive, men ikke restaure-
ringskraevende teender kan behandles med forsegling evt. i form af
flowplast. Hos patienter med DI kan bidskinne om natten i visse
tilfeelde hjeelpe til at reducere sliddet.

I takt med at patienten bliver sldre og dermed i stand til at sam-
arbejde om mere behandlingstunge lgsninger, kan der pa individu-
el vurdering og indikation behandles med facader og kroner. Un-
derspgelser viser stor sammenhang mellem den orale livskvalitet
og holdbarhed med samtidig eestetisk tilfredsstillende losninger
(30,31).

Betragtninger vedr. kompositplast som valg til restaurering af det
iseer unge/yngre tandsaet

Nar der ses storre afvigelser i tandfarve, morfologi og/eller tandstil-
ling samt involvering af samtlige teender, er behandlingsplanleg-
ningen naturligt mere omfattende og udfordrende. Behandlingsval-
get er og har traditionelt veret omfattende med meget
preeparationskravende protetiske losninger i form af multiple, hel-
deekkende indirekte restaureringer, hvor der forventes god lang-
tidsholdbarhed (22).

I disse ar sker imidlertid en konstant udvidelse af komposit-
plasts indikationsomrade, savel i forhold til bindingsevne, slidstyr-
ke, farvestabilitet og daekevne. En veludfert kompositopbygning
kan derfor veere bade eestetisk og langtidsholdbar og ikke mindst
tandsubstansbesparende i forhold til en mere konventionel preepa-
ration. Hos unge og yngre patienter vil sidstnaevnte veegte tungt, da
pulpa cavum stadig er stort. Patienten forventes at skulle bruge sit
tandseet mange ar endnu, og det ber derfor overvejes at vaelge kom-
positplast, hvor dette overhovedet er muligt.

Behandlingsvalget bor altid tage udgangspunkt i en individuel

samlet vurdering. Vurderingen foretages i forhold til tandseettets
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FAKTABOKS

Overordnede mal for behandling af Al og DI

- Diagnosticerer tilstanden tidligt og leegger behandlings-
planer, der bade kortsigtet og langsigtet tager udgangs-
punkt i patientens subjektive og objektive behov.
Orienterer foraeldre og patient grundigt om tandsygdom-
men, behandlingens forlgb og om vigtigheden af god
mundhygiejne. Det arelange behandlingsforlgb kraever et
godt samarbejde med barn og familie.
Opretholder normale vertikale og horisontale dimensioner
i det primaere og permanente tandsaet.
Reducerer risiko for pulpakomplikationer, bevarer god

tyggefunktion samt forebygger og minimerer slid.

Minimerer smerte og ubehag samt forebygger udviklingen
af tandleegeangst.

Lytter til patientens skiftende gnsker og behov til
teendernes udseende - det geelder ogsa i barnearene.

samlede tilstand, patientens alder, modenhed samt subjektive
onsker og behov. Det er en stor fordel, at man ved anvendelse af
kompositplast har sd store reparationsmuligheder i forhold til fx

metalkeramiske eller fuldkeramiske protetiske losninger.

Sygdomsforebyggelse og sundhedsfremme

Da Al og DI er medfedte lidelser, som i sig selv oger risikoen for
omfattende behandlingsbehov og i nogle ubehandlede tilfeelde for-
ventes at fore til varig funktionsnedszttelse, er det vigtigt, at der ud
over de protetiske behandlinger ogsé varetages relevant sygdoms-
forebyggelse og sundhedsfremme. Der er tale om faktorer i tandseaet-
tet, der ikke kan endres pa (ej heller efter fuld protetisk behand-
ling), hvorfor samtlige patienter ber kategoriseres med oget
sygdomsrisiko (risikovurderes i redt spor). De ber derfor tilses til
fokuseret undersogelse med professionel afpudsning hver 3. ma-
ned. Ved behov bor der modtages instruktioner for at sikre optimal
mundhygiejne (4).

Nar det drejer sig om barneérene, vurderes tillid og tryghed vig-
tigt, hvorfor det anbefales, at barnet som udgangspunkt felger sam-
me behandler og ikke ses af mange forskellige.

Cariesforebyggelse er pga. flere faktorer hensigtsmeessig. Da
teendernes overflade kan fremsté ru, og renhold kan veere vanske-
ligt for patienten, kan der suppleres med regelmeessige fluoridpens-
linger (evt. med 2 % NaF). Ved afvigende morfologi i form af pits
eller ru/ujeevn overflade kan forseglinger med flowplast vere hen-

sigtsmaessigt.
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Fig. 2. A. 5 ar. Det primaere tandsaet ses mindre afficeret end det
permanente. Der ses udtalt slid, og pt. klager over falsomme teender.

B. 8 ar. Det permanente tandsaet ses mere afficeret end det primaere.
Teenderne fremtraeder med posteruptivt breakdown, den mgrkere
dentin fremtraeder tydeligt. Folsomhed og farvefremtoning er til stor
gene for patienten.

C. 10 ar: Teenderne er beskyttet mod temperaturpavirkninger med
direkte plastopbygninger i den intermedizere behandlingsfase. Nar
kooperation og frembrud tillader det, stiles efter heldeekkende
teknikerfremstillede plastkroner med ingen/minimal praeparation,
hvorved den ofte mere praeparationskraevende behandling udskydes
leengst muligt.

Forebyggelse af slid: Som tidligere naevnt er stalkroner fortsat en
optimal behandling i savel det primere som det permanente
tandseet frem til mulighed for andet kronevalg. Derudover kan det
i nogle tilfalde blive nodvendigt med en form for bidskinne, sa-
fremt der findes kooperation til dette, og at en sadan skinnebehand-
ling ikke pavirker vaeksten. Ligeledes vil relevant bidheevning i form
af ortodontisk behandling ogsa i sig selv have en forebyggende ef-
fekt. Vedligeholdelse er essentielt, og savel direkte som indirekte
restaureringer vil have behov for mindre og sterre reparationer og

genbehandlinger.
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Kliniske eksempler

Patienttilfeelde 1 - Fig. 2

12-arig pige med amelogenesis imperfecta, hypomineraliseret type.
Patienten er henvist til Odontologisk Landsdels- og Videncenter,
Rigshospitalet, som femarig, hvor de primaere tender ses gullige/
brunlige og med moderat grad af slid, ikke kun okklusalt og inci-
salt, men ogsa pa facialfladerne pga. Markant forringet kvalitet af
emaljen. Ved frembrud af de permanente taender ses misfarvning af
emaljen og kort efter posteruptivt breakdown. Plastopbygning af
teenderne kreevede stor grad af accept, og det forelobige behand-
lingsresultat var tilfredsstillende for patienten. Der vil lobende vaere
behov for vedligehold pga. relativt darlig binding mellem restaure-
ring og tand. En mere permanent og sestetisk mere tilfredsstillende
behandling er indirekte teknikerfremstillede kompositkroner, der
forventes at kunne fremstilles med minimal praeparation, nar frem-
bruddet er afsluttet.

Patienttilfeelde 2 - Fig. 3

19-arig pige med amelogenesis imperfecta, blandingstype. Patienten
har igennem barne- og ungdomséar kun modtaget behandling af for-
stemolarer. Indikationen for igangseetning af behandling er aestetik,
sensibilitet og reduktion af bidhejden. For at fastleegge okklusion,

Fig. 3. A. 18 ar: Teenderne er felsomme, misfarvede og malformerede,
astetisk utilfredsstillende for patienten.

B. 18 ar. Langtids temporzer opbygning af tandsattet med fraesede
PMMA-broer uden praeparation. Bemaerk normalisering af tandsterrelse,
facon og gode skyllerum.
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Fig. 4. A. 11 ar. Emaljen ses med hvide og brunlige opaciteter.
Farvefremtoningen af taenderne generer patienten.

B. 15 ar. Direkte kompositopbygninger i OK, stalkroner pa 6+6 og 6-6,
giver for nuvaerende tilfredsstillende aestetik og funktion.

bidhgjden og tandsterrelse opbygges tandszttet i fraesede polymet-
hylmethacrylat-kroner (PMMAkroner). Fremtidig behandling for-
ventes at vare konvertering af PMMA kroner/bro til minimalt
preeparerede kroner.

Patienttilfeelde 3 - Fig. 4

16-arig dreng med amelogenesis imperfecta, hypomaturationstype.
Den tydelige misfarvning af teenderne har veeret til stor belastning
for patienten. Det er kendt, at blegning af disse taender ikke vil have
den store effekt, men i visse tilfaelde give gget termofolsomhed. Der
er foretaget plastopbygninger for at deekke misfarvninger. Fremti-
dig behandlingsplan er kroner posteriort og facader anteriort.

Patienttilfeelde 4 - Fig. 5

Kvinde kendt med dentinogenesis imperfecta. Patienten blev be-
handlet pa specialklinik for oral rehabilitering pa Odontologisk In-
stitut i Kebenhavn og blev i 15-arsalderen henvist til Odontologisk
Landsdels- og Videncenter, Rigshospitalet. Lobende behandlet med
plast og stalkroner. I 28-arsalderen behandlet med lithium dicilicat
(E.max) kroner i overkabefronten. Molarer og praemolarer er re-

staureret med fuldzirkonkroner og kompositopbygninger.
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Fig. 5. A. 9 ar. Der ses komposit overdaekket -04, gennemslidt stalkrone
-05, -6 posteruptivt breakdown.

B. 10 ar. Buttede kroner med cervikal konstriktion, spinkle radices.
C. 15 ar. Den morke farve er patientens primaere problem.

D. 28 ar. Lithium disilicat- (E.max) kroner 321+123, monolitisk
zirkonkroner molarer, plastopbygninger ved praemolarer og i
underkaebefronten.
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Sundhedsloven og henvisningspraksis

I 2020 udkom en ny udgave af sundhedsloven, men heri henvises
fortsat til »Tilleeg til vejledning om omfanget af og kravene til den
kommunale og regionale tandpleje, 2012« (34), nar det geelder
handtering af patienter med komplicerede former af tanddannel-
sesforstyrrelser. I tillegget beskrives specifikt, hvor patienter med
tandproblemer relateret til AI og DI skal behandles, og hvorledes de
viderehenvises ved behov. Safremt patienten herer under berne- og
ungdomstandplejen (0-21 ér), skal patienten behandles i dette regi.
I de tilfeelde, hvor barnet eller den unge, der er omfattet af borne-
og ungdomstandplejen, har behov for specialiseret tandlegelig be-
handlingsplanlegning og evt. behandling, skal han/hun henvises til
regionstandplejen. Sifremt der ydermere er behov for hejt speciali-

seret behandling, skal regionstandplejen viderehenvise til et af de to

odontologiske landsdels- og videncentre.

Da der er tale om sjeldne medfedte sygdomme og tilstande, der
i henhold til bilaget i Sundhedsstyrelsens retningslinjer kan disse
henvises direkte til de odontologiske landsdels- og videncentre for
vurdering og/eller behandling.

For voksne patienter udskrevet af borne- og ungetandplejen
gaelder sundhedsloven § 166 stk. 3, som angiver, at tilskud til tand-
behandling »udelukkende gives til de dele af patientens orale be-
handlingsbehov, som har &rsagssammenheng med sygdommen/
tilstanden.

Af positivt kan naevnes, at tilskudsordningen for patienter med
omfattende odontologiske folger af medfedte lidelser i dag i langt
storre grad end tidligere respekterer anvendelse af plastopbygning
som semipermanent losning/langtidsprovisorium, sa leenge det er

funktionelt og @estetisk muligt, hvilket er essentielt for behandlings-

valget og langtidsoverlevelsen af patientens tandseet.

Tabel 1 - Amelogenesis Imperfecta (Al) og Dentinogenesis Imperfecta (D) ses i begge dentitioner

Tandkronen

Al-hypoplastisk ~ Tydelig sendret
Alvigelse i morfologi i form
sekretionsfasen  af tynd glat
Emaljetykkelsen  emalje eller
Er reduceret vjeevn/ ru med
lokale pits.
Kvantitativ defekt  Overfladen
er hérd ved
sondering.

Al-hypomineralis-  Normal form

ation ved eruption
Alfvigelse i - bled emalje,
mineraliserings-  kan naermest
fasen »skrabes« af.
Kvalitativ defekt
Al-hypomatur- Normal form
ation ved eruption.
Afvigelse i Hardhed of
modningsfasen  emaljen er
let reduceret,
Kvalitativ defekt  overfladen
ujaevn
Dl type Il Buttet form,
Abnorm med cervical
dentindannelse  indsnering.

Kvalitativ defekt

Farve Rentgen Pulpale forand-
ringer
Gullig idet Normal kontrast.  Taurodonti kan Skeletalt
dentinen Tynd eller ujsevn  ses i visse typer ~ d&bent bid hos
skinner emalje. ca. 50 %.
igennem den Termo-felsomhed
tynde emalje Forsinket
eruption eller
retention
Opak gul- Ingen Skeletalt
lig-brunlig kontrast dabent bid.
Forsinket
eruption eller
retention
Udtalt termo-fal-
somhed.
Calculus
Opak, mere Redu-ceret Termofglsomhed
hvidlig evt. kontrast - @get risiko for
gullig-brune attrition
opaciteter
Brunlig- grélig- Normal For eruption | nogle
blalig kontrast ses store pulpae, filfeelde tidligt
Uden emalje efter eruption ses  tandskifte
er teenderne obliteration af
gullig-brune pulpa cavum.
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Sammenfatning

Al og DI er ofte omfattende og behandlingskravende tilstande med
behov for interdiscipliner handtering samt livslangt vedligehold og
behandling. Patienter med Al eller DI vil ofte kreeve vurdering gen-
nem regionstandplejen eller et af de odontologiske landsdels- og
videncentre. Nogle patienter med Al eller DI vil veere berettiget til
behandling finansieret af regionstandplejen, andre vil have behov

for hojtspecialiseret behandling gennem et af de to odontologiske

LITTERATUR

1. Espelid |, Haubek D, Jalevik B. Developmental defects
of the dental hard tissues and their treatment. In:
Kock G, Poulsen S, eds. Pediatric dentistry. A clinical
approach. 3rd ed. Oxford: Wiley-Blackwell,
2017;275-82.

2. Jakobsen C, Skou R, Hertz JM et al. Amelogenesis
imperfecta: Gener, proteiner og faenotyper En
oversigtsartikel. Tandlzegebladet. 2013;7:574-82.

3. Sundell S. Hereditary amelogenesis imperfecta. An
epidemiological, genetic and clinical study in a
Swedish child population. Swed Dent J. (Supl.)
1986;31:1-38.

4. Béackman B, Holm AK. Amelogenesis imperfecta:
prevalence and incidence in a northern Swedish
county. Community Dent Oral Epidemiol.
1986;14:43-7.

5. Witkop CJ Jr. Hereditary defects of dentin. Dent Clin
North Am. 1975;19:25-45.

6. Andersson K, Malmgren B, Astrom E et al.
Dentinogenesis imperfecta type Il in Swedish
children and adolescents. Orphanet J Rare Dis.
2018;13:145-52.

7. Thesleff I. The genetic of tooth development and
dental defects. Am J Med Genet Part A.
2006;140:2530-5.

8. Gadhia K, McDonald S, Arkutu N et al. Amelogenesis
imperfecta: An introduction. Br Dent J. 2012;212:377-
9.

9. Kock G, Kreiborg S, Andreasen JO. Erupting and
shedding of teeth. In: Kock G, Poulsen S, eds.
Pediatric dentistry. A clinical approach. 3rd ed.
Oxford: Wiley-Blackwell, 2017;40-53.

10. Nancy A. Dentin-Pulp Complex. In: Ten Cate’s oral
histology: development, structure and function. 9™
ed. A. St. Louis, Missouri, USA: Elsevier, 2018;157-92.

11. Jing Z, Chen Z, Jiang Y. Effects of DSPP gene
mutations on periodontal tissues. Glob Med Genet
.2021;8:90-4.

12. Taleb K, Lauridsen E, Daugaard- Jensen J et al.
Dentinogenesis imperfecta type Il - genotype and
phenotype analyses in three Danish families. Mol
Genet Genomic Med. 2018;6:339-49.

13. Nancy A. Enamel: composition, formation and
structure. In: Ten Cate’s oral histology: Development,
structure and function. 9" ed. A. St.Louis, Missouri,
USA: Elsevier, 2018;339-49.

400

20.

21.

22.

23.

24,

25.

26.

landsdels- og videncentre. For voksne patienter med Al eller DI vil

. Witkop CJ Jr. Amelogenesis imperfecta, dentinoge-

nesis imperfecta and dentin dysplasia revisited:
problems in classification. J Oral Pathol. 1988;17:547-
53.

. Aldred MJ, Savarirayan R, Crawford PJM. Amelogene-

sis imperfecta: A classification and catalogue for the
21st century. Oral Dis. 2003;9:19-23.

. Crawford PJM, Aldred M, Bloch- Zupan A.

Amelogenesis imperfecta. Orphanet J Rare Dis
2007;2:17-28.

. Lyon MF. X-chromosome inactivation and human

genetic disease. Acta Paediatr. Suppl 2002;91: 107-12.

. Shields ED, Bixler D, el-Kafrawy AM. A proposed

classification for heritable human dentine defects
with a description of a new entity. Arch Oral Biol.
1973;18:543-53.

. de La Dure-Molla M, Philippe Fournier B, Berdal A.

Isolated dentinogenesis imperfecta and dentin
dysplasia: Revision of the classification. Eur J Hum
Genet. 2015;23:445-51.

Malmgren B, Lundberg M, Lindskog S. Dentinogene-
sis imperfecta in a six-generation family. A clinical,
radiographic and histologic comparison of two
branches through three generations. Swed Dent J.
1988;12:73-84.

Hart PS, Hart TC. Disorders of human dentin. Cells
Tissues Organs. 2007;186:70-7.

Sabandal MMI, Schéfer E. Amelogenesis imperfecta:
review of diagnostic findings and treatment
concepts. Odontolog.y 2016;104:245-56.

Poulsen S, Gjerup H, Haubek D et al. Amelogenesis
imperfecta - a systematic literature review of
associated dental and oro-facial abnormalities and
their impact on patients. Acta Odontol Scand.
2008;66:193-9.

Ray JG, Dutta S, Sarangi S et al. Noneruption of teeth
in amelogenesis imperfecta: A report of two cases
and review. J Oral Maxillofac Pathol. 2022;26:254-8.
Pousette Lundgren G, Dahll6f G. Outcome of
restorative treatment in young patients with
amelogenesis imperfecta. A cross-sectional, retrospe-
ctive study. J Dent. 2014;42:1382-9.

Faria-e-Silva AL, De Moraes RR, Menezes Mde S et al.
Hardness and microshear bond strength to enamel
and dentin of permanent teeth with hypocalcified
amelogenesis imperfecta. Int J Paediatr Dent.
2011;21:314-20.

2024 - 134 - #5

27.

28.

29.

30.

31.

32

33.

34.

35.

man kunne sgge tilskud gennem tilskudsordningernes § 166 stk. 3,
hvis det kan dokumenteres, at et betydeligt behandlingsbehov ses
som folge af den medfedte dentale anomali.

Patienterne med Al eller DI modtager ligesom alle andre patien-
ter det almindelige basale tandplejetilbud i primersektoren. Tand-
leeger i primeertandplejen har derfor behov for at kende til forebyg-
gende tiltag, henvisningspraksis og behandlingsmuligheder.

Seow WK, Amaratunge A. The effects of acid-etching
on enamel from different clinical variants of
amelogenesis imperfects: An SEM study. Pediatr
Dent. 1998;20:37-42.

Markovic D, Petrovic B, Peric T. Case series: clinical
findings and oral rehabilitation of patients with
amelogenesis imperfecta. Eur Arch Paediatr Dent.
2010;11:201-8.

Lindunger A, Smedberg JI. A retrospective study of
the prosthodontic management of patients with
amelogenesis imperfecta. Int J Prosthodont.
2005;18:189-94.

Pousette Lundgren G, Karsten A, Dahll6f G. Oral
health-related quality of life before and after crown
therapy in young patients with amelogenesis
imperfecta. Health Qual Life Outcomes. 2015;13:197.
Lundgren GP, Wickstrom A, Hasselblad T et al.
Amelogenesis imperfecta and early restorative
crown therapy: An interview study with adolescents
and young adults on their experiences. PLoS One.
2016;11:1-15.

McDonald S, Arkutu N, Malik K et al. Managing the
paediatric patient with amelogenesis imperfecta. Br
Dent J. 2012;212:425-8.

Innes NP, Evans DJP, Stirrups DR. The Hall Technique;
A randomized controlled clinical trial of a novel
method of managing carious primary molars in
general dental practice: Acceptability of the
technique and outcomes at 23 months. BMC Oral
Health. 2007;7:18.

SUNDHEDSSTYRELSEN. Den kommunale tandpleje.
Vejledning om omfanget af og kravene til den
kommunale tandpleje. (Set 2023 maj). Tilgeengelig
fra: URL:

https://www.sst.dk/da/Udgivelser/2020/
Vejledningom-omfanget-af-og-kravene-til-den-
kommunale-tandpleje
SUNDHEDSSTYRELSEN. Tillaeg til vejledning om
omfanget af og kravene til den kommunale og
regionale tandpleje. (Set 2023 maj). Tilgaengelig fra:
URL:

https://www.auh.dk/SysSiteAssets/afdelinger/
tand-mund-ogkabekirurgisk-afd-o/pdf-filer/
videncenter/sundhedsstyrelsenomfanget-af-og-
kravene-til-denkommunale-og-regionaletandpleje-
2006-vejledning/tillaegvejltandpleje.pdf.pdf



ENGLISH SUMMARY

Hermann X, Daugaard-Jensen J, Lempert JS, Nerregaard M-LM, Hermann NV.

Enamel dysplasia or dentine anomaly? Aetiology, diagniostics, and treatment
Considerations of congenital, isolated tooth formation disturbancies in enamel and dentin
Nor Tannlegeforen Tid. 2024; 134: 392-401.

This paper reviews the two most frequent genetic dental anomalies,  practice with relevance to the subject, as well as current recommen-
amelogenesis imperfecta (AI) and dentinogenesis imperfecta (DI).  dations regarding preventive and reconstructive dental treatment
Aetiology and diagnosis of typical dental changes seen in the disea-  in children and young people with these conditions.

ses are reviewed. The article also reviews the Health Act, referral
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