


Zmény poctu zubti

Zmény velikosti zubu

Zmény tvaru zubu

Anomalie struktury zubu

Kraniofacialni anomalie



m Prenatalni

m Postnatalni

m Vrozené

m Ziskané



m Hypodoncie, anodoncie a asociované
syndromy

m Hypohidroticka ektodermalni dysplazie

m Hyperdoncie (pfespocCetné zuby)



Hypodoncie: kongenitalni absence zubu

Castéji u permanentni dentice (2-10 % populace)

U primarni dentice <1 %; asoc. s absenci permanentniho nastupce
Rasové a geografické rozdily

Symetricka/asymetricka

Premolary (mandibularni 2. premolary), trvalé maxilarni lateralni
fezaky, absence 3. molart geograficky variabilni

Uloha kontrolnich a regulaénich gentt ve vvoji zubt
Asoc. s jinymi kraniofacialni anomaliemi a syndromy

Anodoncie: kompletni absence jedné ¢1 obou dentici



m Hypohidroticka ektodermalni dysplazie

Kongenitalni absence ektodermalnich struktur

XR dédi¢né, mutace v genu EDA (ectodysplasin A), porucha interakei mezi
epitelialnimi a mesenchymalnimi tkanémi; vzacné AR

Hladka sucha kize, fidké vlasy, parcialni ¢i totalni absence potnich zlaz

(hypertermie)

Tézka hypodoncie/oligodoncie (chybéni vice zubnich zarodka, retardovana
erupce zubt, deformity zubt, konicky tvar zubu)

Pfenasecky - minimalni hypodoncie



Hyperdoncie (pfespocCetné
zuby)

maxila (anteriorni a molarni
oblasti)

asoc. s rozstépy patra a
kleidokranialni dysplazi

F>M

v primarni dentici vzacné

brani erupci zubt, zpusobuje
malpozice, resorpce sousednich

zubt, vznik dentigerdznich cyst
neprofezanych zubt

Mesiodens: mezi centralnimi fezaky

Paramolar: pfi maxilarnich molarech
bukalné

Distomolar: ditalné od 3. molaru




Syndrom/anomalie

Hypodoncie

Asociované znaky

Rozstépy rtu/patra

Hluchota, kranialni a skeletalni abnormity

Crouzontv syndrom

(mutace v genu FGFR)

Kraniosynostéza, maxilarn{ hypoplazie,
hypertelorismus

Downuv syndrom (trisomie 21)

napf. mentalni reatrdace, makroglosie, maxilarni

hypoplazie

Hipohidroticka ektodermalni dysplazie

Hypotrichéza, hypohidréza, sedlovity nos

Ellis-van Creveld syndrom

Trpaslictvi, polydaktylie, kardialni malformace

Oro-facialni digitalni syndrom

Rozstépy rtu/patra

Rozsteép patra, hypoplazie nosu, malformace prsti

Hluchota, kranialni a skeletalni abnormity

Kleidokranialni dysplazie (AD)
(mutace v RUNX2 genu (transkripcni faktor
dif. osteoblastii))

Aplazie klavikul, opozdéna osifikace fontanel,
zvétseni krania (porucha dif. osteoblastt)

Gardnertav syndrom (AD)

(mutace APC genu, varianta familiarni
adenomat6zni polypozy (FAP)

Osteomy celisti, kozni cysty a fibromy, stfevni
polypoza-karcinomy (FAP)

| Oro-facialni digitalni syndrom

Rozsteép patra, hypoplazie nosu, malformace prstt



Autosomal dominant

B Unaffected
[ ] Affected

] |

Unaffected Unaffected Affected
daughter son daughter

Mational Librany










V kombinaci az s 300 syndromy
70 % nesyndromickych

1/500-1000 narozenych

Rozsteépy rtu a patra (45 %)>rozstepy patra (30 %) >rozstepy
rtu (25 0/0)

Multifaktorialni priciny



m  Rozstépy rtu: defektni fize medialniho nazalniho a maxilarniho vybézku

m  Rozstép patra: porucha fuze zakladl patra

nommahy staw Tozstep 1 ohoustranogy roztép

Al |

romtép T oboustrany rozstep thl

A
ToZELED patTa e e ohoustrarny romEtEp I §
TpOojenIn patra Mphom mapojenan patra

rommah staw




Lateralni oblicejovy rozstép (izolované ¢i u mandibulofacidlnich dysost6z):
porucha fuze maxilarnich a mandibularnich vybézka; uni- nebo bilateralni

Sikmy obli¢ejovy roztép
(mezi hornim rtem a okem, +RP; porucha fuze lateralnftho nazalntho vybézku
s maxilarnim vybézkem nebo vysledek zaskrceni amniovymi pruhy)

Medialni rozstép rtu

(porucha fuze medialnich nazalnich vybézkl, u nékterych syndromd, u
holoprosencefalie)

Medialni maxilarni pfedni alveolarni rozstép
(v.s. kostni defekt ve stfedu maxily mezi fezaky)



m Makrodoncie

m Mikrodoncie

- Genetické faktory

(mikrodoncie u Downova sy, u vrozenych srdecnich vad)

- Faktory prostfedi

- Postizeni az celé dentice



Dilacerace
Korunka ohnuté kolem podélné osy, trauma
Maxilarni fezak

Taurodontismus

Drfenova dutiny vysoka, bez konstrikce v amelocementalni junkci
Porucha invaginace Hertwigovy pochvy do horizontalni polohy
Sporadicky ¢i asociovany s Klinefelterovym sy, poly-X sy

Zdvojeny zub

Vyvojova anomalie, spojeni kofent, korunek, obojtho (se/bez spojeni pulpy)
Castéj$i u primarni dentice, pfedni zuby

Fuaze (spojeni dvou samostatné se vyvijejich zubt)

Geminace (inkompletni rozdéleni zubu)

Konkrescence
Ziskana porucha, ¢astéji u permanentni dentice

Spojeni zubu cementem (anatomicka blizkost (2. a 3. maxilarni molar,
hypercementéza pfi zanctu)
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m Poruchy stavby skloviny

m Poruchy stavby dentinu

m Poruchy stavby cementu



Amelogeneze

Sekretoricka faze

Sekrece proteinti enamelové matrix ameloblasty: amelogenin,
enamelin, ameloblastin, tuftelin

Proteiny enamelové matrix — iniciace maturace

Rust krystalita do délky, méne do Sitky a tloust’ky

Mnozstvi produkované matrix determinuje tloust’ku enamelu a

stavbu korunky

Maturacni faze

Ustup sekrece proteint enamelové matrix

Ukonceni rustu krystalita do délky

Sekrece proteolytickych enzymu a degradace proteinti enamelové
mattix

Rust krystalitt do §itky a tloust’ky




m Defektni produkce
proteind enamelové
matrix — hypoplazie
skloviny

m Defektni
maturace/mineralizace

— hypomineralizovana
sklovina




Wrw e

Lokalni pfi¢iny poruch vyvoje skloviny

_ Infekce, trauma, radioterapie. Idiopatické.

Celkové pfi€iny poruch vyvoje skloviny

Vlivy prostfedi/systémové pficiny (chronologické dysplazie)
Prenatalni Infekce: zardénky, sytilis

Maternalni choroby

Exces ionta fluoru

Neonatalni Hemolyticka choroba novorozenca
Hypokalcémie

Nezralost, protrahovany porod.

Postnatalni Infekce (virové exantematozni)
Srdecni vady, endokrinopatie, choroby GIT
Avitaminézy (D)

Chemoterapie

Exces ionta fluoru

Genetické priciny

Postizeni zubu Amelogenesis imperfecta

+ generalizované Syndromy ektodermalni dysplazie , Downtv syndrom




m Amelogenin
m Enamelin

m Ameloblastin
m Tuftelin



m 2 typy:
- hypomineralizujici/hypomaturujici typ

(profezané zuby normalniho tvaru, velikosti, tloust’ky skloviny —
mekka kfidovita)

- hypoplasticky typ

(sklovina normalni tvrdosti, variabilni tloust’ky)

m AD nejcastéji; méne XR (amelogenin)



Lokalni pfi¢iny poruch stavby dentinu

Trauma, radioterapie, Turnertv zub

Celkov¢ pficiny poruch stavby dentinu

Dentinogenesis imperfecta

Typ I asoc. s osteogenesis imperfecta, tézsi postizeni prim. dentice

Typ I | pouze postizeni zubu, AD, postizeni obou dentici, diskolorace
(jantarové)obliterace pulpy, zakrnélé kofeny

Typ III |izolované v USA, podobné typu II

Radikularni (zuby bez kofent)

Koronalni

Vlivy prostieni/systémové

Avitamindza D
Hypofosfatémie
Hypofosfatazie (| ALP)

Hypoparatyreoidismus

Jiné deficity mineralt, léky, chemoterapeutika,.....



m Porucha vyvoje tvrdych zubnich tkani zejm. skloviny stalého
zubu vlivem akutniho nebo chronického zanétu v okoli hrotu
kofene docasnych zubt

m Bilé nebo zluté skvrny na korunce zubu, casto tvorba ryh a brazd
na povrchu az uplna aplazie skloviny. V tézsich pripadech je
postizena i tvorba dentinu a cementu




Neznama etiologie

Abnormality skloviny, dentinu, pulpy, dentalniho foliklu

Oboji dentice postizena

Variabilni postizeni rizného rozsahu

Opozdéna erupce abnormalné formovaného zubu

Rtg snizena opacita zubu bez moznosti diferenciace skloviny a dentinu —
,»,ghost teeth®




Dentin, prevazné atubularni, s plochami Hypoplasticky enamels globularnimi
amorfniho dentinu a globularnimi kalcifikacemi, pfevazné atubularni dentin, se
formacemi. $térbinami.



Folikularni tkdné neprorezaného zubu s
remnanty odontogenniho epitelu
(imunohistochemicky s pozitivni expresi
cytokeratinll — markeru epitelové tkané).

Folikularni tkdné neprorezaného zubu s
remnanty odontogenniho epitelu, fibrdzni
tkani a kalcifikacemi mékkych tkani.



Koronarni tretina kofene kryta primarnim (acelularnim)
cementem

Apikalni 2/3 kryté dalsi vrstvou celularntho (sekundarniho)
cementu

Hypercementoza

Idiopaticka 1 znamé pficiny

Ankyléza, konkrescence jako nasledek

Priciny: periapikalni zanét, mechanicka stimulace,
nefunkcni/neprofezany zub, Pagetova choroba kosti

Hypocementoza
u hypofostatazie, u kleidokranialni dysplazie,.....



Pfi¢iny makroglosie

Kongenitalni a hereditarni

Vaskularni malformace

Hemihyperplazie

Kretenismus

Beckwith-Wiedemann syndrom (omphalokéla, visceromegalie, gigantismus, hypoglykémie)

Downtiv syndrom

Mukopolysacharidézy

Neurofibromatozy
MEN, typ 2B
Bezzubi pacienti

Amyloidéza

Myxedém

Akromegalie

Angioedém

Tumory




m Mikroglossie

m Aglossie

(u oromandibularnich koncetinovych hypogenetickych syndromu)

m Ankyloglossie

(kratka, tlusta uzdicka)
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