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Die Hypophosphatasie ist eine der seltenen vererblichen Stoffwechseikrank-
heiten und wurde erstmals von Rathbun (1948) erwahnt. Charakieristisch dafir
sind: abnormaie Mineralisation der Knochen und des Zahngewebes, verringer-
te Serum- und alkalische Gewebephosphatase und die Ausscheidung von Phos-
phoaethanolamin (PEA) im Urin (Fraser et al., 1955; Fraser, 1957; Currarubi,
1957).

Eine verringerte alkalische Phosphaiaseaktivitét scheint ein sehr aufiilliges
und signifikantes Symptom bei Patienten mit einer Hypophosphatasie zu sein.
In der Literatur ist ein Fali mit den klassischen Symptomen der Hypophosphata-
sie bekannt, bei dem der alkalische Phosphatspiegel im Serum normal war
(Scriver und Cameron, 1863). Ein solcher Befund wird als Pseudohypophospha-

tasie bezeichnet.

Einleitung

In der Dentalliteratur berichteten McCor-
mick und Ripa (1968), Baer et al. (1964)
und Sobe/ (1953) Uber extrem milde For-
men dieser Erkrankung, wobei die zahn-
medizinischen Abweichungen die einzi-
gen klinisch und rontgenologisch fest-
stellbaren Symptome dieser Krankheit
waren. Baer et al. (1964) werten den
Zahnbefund dahingehend, daB nach die-
sem die Diagnose einer Hypophospha-
tasie gerechtfertigt erscheint.

Diagnostische Merkmale: vorzeitiges
Ausfallen von einem oder mehreren
Milchzdhnen im Seitenzahngebiet, so-
wohl spontan als auch infolge eines ge-
ringen Traumas, das Fethlen einer ernst-
haften klinisch diagnostizierbaren Gingi-
vitis, das Vorhandensein sog. ,,shell-
teeth” und Alveoiarknochenschwund,
derin der Regel auf das betroffene Zahn-
gebiet beschrankt ist.

Zur endglltigen Diagnosestellung gehort
der Nachweis eines niedrigen Serumal-
kaliphosphatasegehaltes und/oder einer
Phosphoathanolaminurie und der histo-
logische Befund einer Hypozementoge-
nesis der betreffenden Zéahne.

Oft ist der Zahnarzt der erste, der eine
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Hypophosphatasie im Frihstadium an-
hand des vorzeitigen Verlustes der
Milchz&hne feststellen kann. Der Zahn-

- arzi sollte dieses Krankheitsbild kennen

und in der Lage sein, bei entsprechender
Diagnosestellung die Eltern tber die er-
forderliche, momentan notwendige als
auch die kunftigen therapeutischen Még-
lichkeiten zu informieren.

Nach Fraser (1957) ist der niedrige Se-
rumalkalinphosphatasespiegel nicht un-
bedingt proportional der Schwere des idi-
nischen Erscheinungsbiides. Da bei
niedrigem Spiegel weder die Anwesen-
heit eines Enzymhemmers, noch das
Fehlen eines -Aktivators fesizustellen
ist, wird vermutet, daB3 dies die Folgs ei-
ner inadaquaten Enzymproduktion ist
(Fraser, 1955; Harris und Robson,
1959). Wahrend der aktiven Phase einer
Hypophosphatasie konnte nachgewie-
sen werden, daB die Phosphataseaktivi-
tat der Knochen in der Metaphyse, dem

_ Periost und den Costachondralverbin-

dungen erheblich reduziert war (Rath-
bun, 1948; Harris und Robson, 1958;
Ritchie, 1964 und Bongiovanni, 1968).
Auch konnien Rathbun (1948, Harris

- und Robson (1859), Ritchie (1964) und

Biongiovanni (1967) einen niedrigen
Phosphatasespiegel in der Leber, den
Nieren und der Darmmukosa nachwei-
sen.

Medizinischer Befund

Literaturibersicht

Das Enzym alkalische Phosphatase (ei-
ne Phosphormonoesterase) wird vor al-
lem in den Osteoblasten wéghrend der
Knocheabildung vorgefunden, die die-
ses Enzym wahrend der aktiven Phase
der Knochenbildung in groBen Mengen
sekretieren. Man vermutet, daB es eine
groB3e Rolle bei der Mineralisation spielt.
Der genaue Wirkungsmechanismus ist
noch unbekannt. Weil manche alkalische
Phosphatasen ins Blut diffundieren, ist
dieser Enzymblutspiegel ein MaBstab flr
die Knochenbildungsaktivitat.

Im Falle einer Hypophosphatasie sind
zwar Osteoblasten vorhanden, doch ist
eine stark herabgesetzte bzw. fehlende
Serumalkalinphosphataseaktivitat  und
kalzifizierungsdefizienz zu beobachten.

Nach Fraser (1957) werden aufgrund
nachweisbarer Knochenliésionen aiters-
gemab ein infantiles (bei der Geburt oder
in den ersten 6 Lebensmonaten), juveni-
les (nach den ersten 6 Lebensmonaten)
und erwachsenes Stadium unterschie-
den.

Die erste Gruppe (infantil) zeigt ernsthaf-
te Symptome der Systemerkrankung.
einschlieBlich Appetitlosigkeit (Anure:
xie), Reizbarkeit und anhaltendem Er-
brechen. Alie Knochen des Skeletis unc
des Schédels sind stark betroffen. Div

‘Rontgenaufnahmen zeigen eine einceu-

tige costochondrale Verdickung an de’
Enden der langen Rohrenknochen uiic
Bereiche gestorter Verkalkung, annic?
einer schweren Rachitis. Rontgenold
gisch lassen sich im Schadel nur wenic:
verkalkte Gebiete nachweisen. Je junae
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der Patient bei der Erstdiagnose ist, u‘r;n
50 aussichtsloser ist die Prognose.

Die jugendliche Gruppe 148t sich rontge-
nologisch nicht grundsatztich von der in-
fantilen unterscheiden, die klinischen
Symptome dagegen sind weniger gra-
vierend. Im allgemeinen sind diese Pa-
tienten gesund, abgesehen von geringen
orthopéadischen MiBbildungen, wie X-
Beinen und vorzeitigem Milchzahnver-
lust.

Die Gruppe der Erwachsenen, auch im
allgemeinen gesund, zeigt typische che-
mische Abnormitdten und manchmal
SkelettmiBbildungen, wie ein von dieser
Krankheit befallenes Kind. Eine exzessi-
ve Fragilitat der Langrohrknochenist das
Hauptmerkmal dieser Gruppe.

Zahnmedizinischer Befund

Meist ist der vorzeitige Verlust der Milch-
zéhne das erste Symptom einer vorhan-
denen Hypophosphatasie (McCormick,
1968; Baer et al.,, 1964; Sobel, 1953;
Baysal, 1965 und Houpt et al., 1970).

Weil etwa 60-70% der bei der Geburt
diagnostizierten Falle nicht langer als ein
bis zwei Jahre leben, kann dieses Sym-
ptom bei dieser Gruppe haufig nicht in

Erscheinung treten (Rathbun, 1959).

Fraser (1957) stelite fest, daB 75% der
juvenilen Gruppe an frihzeitigem Milch-
zahnverlust leidet. Dieser Verlust betrifft
vor allem das Frontzahngebiet und ist
auffallenderweise nicht von Gingivitis
oder Parodontitis begleitet (McCormick
und Ripa, 1968). Obwohl im aligemeinen
die Frontzahne betroffen sind, berichten
McCormick und Ripa (1968), Houpt et
al. (1970), McCance, 1956) und Poland
(1972) von einem gleichzeitig beobach-
teten Verlust der Milchmolaren.

McCance (1956), ebenso wie Pimstone
(1961), glauben feststellen zu konnen,
dafB die bleibenden Zahne ebenfalls be-

_ troffen sind. ‘

In Zusammenhang mit diesem friihzeiti-
gen Verlust berichten Sobel (1953), Bay-
sal (1965) und lllingworth und Gardiner
(1952) tiber Hypoplasie oder Aplasie des
Zementes; Baysal (1965), Bethune und
Dent (1960), sowie- Schlesinger et al.
(1955) auch Uber Alveolarknochen-
schwund vor allem im Frontzahngebiet.
Mikroskopische Untersuchungen bele-

gen, daB haufig der Zement. auf der
Zahnwurzeloberflache fehlt. Die Kolla-
genfibrillen des Periodontalligaments
nahern sich dem darunter liegenden
Dentin, verbinden sich aber damit nicht.
Falls Zement vorhanden ist, lassen sich
auffallend wenige Interdentalfibrillen
nachweisen (lllingworth und Gardiner,
1952). Hypozementogenese sowie Al-
veolarknochenschwund sind die auslG-
senden Faktoren vorzeitigen Milchzahn-
verlustes.

Uber andere Erkrankungen an den Z&h-
nen, wie z. B. Schmelzhypoplasien, be-
richten im  Zusammenhang  mit
Hypophosphatasie Baer et al. (1964),
McCance (1956), Schlesinger et al.
(1955) und Fraser (1957). McCormick
(1968), Sobel (1953), Ritchie (1964),
Baysal (1965), Poland (1972) sowie
Schlesinger et al. (1955) beobachteten
erweiterte Pulpakammern, die den Zah-
nenein ,,shell-like“-Aussehen verleihen,
auBerdem unregelmaBige Verkalkung,
Alveolarknochendefekte und vorzeitige
Waurzelresorption an den Milchzéhnen.

Genetik

Man nimmt an, daB die Hypophosphata-
sie durch eine typisch autosomale rezes-
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Odontohypophosphatasie

Abb. 1a: Patientin L.v.G., 18 Jahre (Halbprofilauf-
nahme) i

Abb. 3a: Rontgentotalstatus der Patientin L.v.G.

Abb. 3b: Orthopantomogramm der Patientin L..v.G.
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Abb. 1b: Patientin L.v.G. (Profilaufnahme)

Abb. 2: Das GebiB der Patientin L.v.G. mit Prothese

sive Vererbung verursacht wird (Curra-
rubi, 1957; Listgarten und Houpt, 1969;
Album, 1969). Das betreffende Individu-
um ist bezuglich der Krankheit homozy-
got, bei heterozygotem Elternpaar. Eini-
ge Untersuchungen berichten Uber das
Fehlen jeglicher klinischen Symptome
bei den Heterozygoten. Der Nachweis
fir die Erkrankung konnte nur anhand
eines verringerten Serumalkalinphos-
phatasespiegels oder einer Phospho-
athanolaminurie erbracht werden (Fra-
ser, 1955; Album, 1969; Bruckner et al.
1962; Pimstone, 1965). Casson’s Uber-
legungen (1969) erlauben die Annahme
einer dominanten Vererbung.

Therapie

Es gibt in der Literatur verschiedene Be-
handlungsvorschlage fir eine Hypo-
phosphatasie. Sie betreffen die Verab-
reichung von Vitamin D und C, Schild-
drisenhormonen und reinem Wachs-
tumshormon  (STH), Thiaminchlorid,
Cortisonen und einer phosphatreichen
Diat (Rathbun, 1968; Fraser, 1957; Baer
et al., 1964; Harris und Robson, 1959;
Bethune und Dent, 1960; Goyer, 1963
und Silverman, 1962). Jedoch brachten
diese Mittel zumeist keine Resultate.
Uber skelettdse Verbesserungen durch
Cortisone und eine phosphatreiche Dit
konnten Baysal (1965), Bethune und
Dent (1960), Goyer (1963) und Silver-
man (1962) berichten. Goyer (1963) be-
obachtete eine verbesserte Kalzifikation
der Spongiosa und Interseptalknochen
nach einer elfmonatigen Diat. Weil es
sich herausstellte, daB sich skelettdse
Lasionen nach langerer Zeit von selbst
(ohne Behandlung) besserten, ist die
Einstufung der positiven Resultate unter-
schiedlicher Therapien problematisch
(Fraser, 1957, Bongiovanni, 1968: List-
garten und Houpt, 1969; Bruckner et al.,
1962).
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Fallbericht

Zusammenfassung

Eine 18jahrige Patientin wurde im Rah-
men einer prothetischen Beratung an der
zahnmedizinischen Subfakultat der Uni-
versitdt Nymegen in den Niederlanden
untersucht. Die Patientin war bislang
-mehrmals wegen einer doppelten Chei-
lognatopalatoschisié (,,Wolfsrachen®)
operiert worden (Abb. 1a und 1b). Zu-
néachst schien das vorhandene Restge-
biB klinisch ohne weitere Befunde (Abb.
2). Das Rontgenbild jedoch (Abb. 3a und
3b) lieB das Vorhandensein einerbeson-
deren Erkrankung vermuten und war der
AnlaB fur weitere Untersuchungen. Auf-
fallend sind die sehr kurzen Wurzeln der
Frontzdhne im Ober- und Unterkieferbe-
reich, wobei sich diese in Richtung zum
Seitenzahngebiet hin kontinuierlich nor-
malisieren. Die Pulpakammern sind nor-
mal oder nur sehr wenig vergroBert. Das
Niveau des Alveolarknochens, vor allem
“der Mandibula, ist gesenkt.

Nachfragen beim Hauszahnarzt ergaben
keine besonderen Anhaltspunkte. Er-
géanzende labortechnische und internisti-
sche Untersuchungen, die weiter auf-
schluBreich hatten sein konnen, konnten
bedauerlicher Weise aufgrund des man-
gelnden Interesses der Patientin nicht
durchgefihrt werden.

Nach Baer et al. (1964), McCance

(1956), Pimstone (1965) und Brittain et -

al. (1976) kann angenommen werden,
daB es sich hier um einen leichten Typ ei-
‘ner Odontohypophosphatasie aus der
Erwachsenengruppe (allerdings in Ver-
bindung mit einer weiteren ernsthaften
Behinderung), handelt. Eine Aussage
iiber ‘genetische ‘Hintergriinde ist nicht
moglich.

Nach einer Literaturiibersicht bezlglich
Vorkommen, Erscheinungsformen, Be-
funden und Therapie der (Odonto-)Hy-
pophosphatasie folgt ein Fallbericht, der
als Beispiel eines - mit Einschrankung -

_»gesunden” Typs der Erwachsenen-

gruppe betrachtet werden kann.
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