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ODONTOLOGISCHE BEFUNDE BE1 EINER 
PATIENTIN MIT EHLERS-DANLOS SYNDROM 

Unter deni Ehlers-Danlos Sgndroni versteht iiian die Dys- 
plasie des iuesenchyiii:tleii Gewebes niit folgenden charnlcteri- 
stisellen Syniptonien: 

1) Derniatochalasia 
2)  Arthochalasia 
3) Derrnatorhexis. 

Von diesen drei Syinptoiiien tritt das  Hautsyrnptoin in den \*or- 
dergrund, naiiilich die starke Erschlaffung der Haut und die 
leichte Verwundbarkeit derselben ; selbst bei der geriiigsten 
Traumatisierung spreizen sich die Wundrander weit voneinan- 
der und hinterlassen charakteristische hiissliche Narben, weil die 
Suturen oftrrials die weiche und glatte Haut durchschneiden. 

Die Hyperelastizitat der Gelenke wird von einigen Menschen 
zur gesellschaftlichen Unterhaltung geniitzt (Aiiiateurschlan~en- 
menschen). 

Die pathologische Veranderung des niesenchyinalen Gewebes 
zeigt sich auch in  der Anfalligkeit fiir Hainatoiiie und  Rildung 
von Pseudotuiiioren in der Subcutis, wobei die Pathologie der 
Gefasse bisher ungeniigend beleuchtet worden ist. 

Die genetischen Untersuchungen deuteri darauf hin, dass es 
sich bei deni Ehlers-Danlos Syndroni u i i i  eine hereditare Krunk- 
heit handelt, die dominant erblich ist und gleich stark beide Ge- 
schlechter befallt. Die phanotypische Erscheinung ist ein Zu- 





derselben Fainilie und Yeriiffentlichte dieses Naterial in einer 
griissereii Arbeit zus:ininieii iiiit Gefz (1958). Auch Kornsfnd 
( 1953) zeigte den deutlichen doillinanten Erbgang dieser Er- 
ltrankung :in siebeii F5lle. 

Bei der Durchsicht des Schrifttums lioniite der Autor nur 
zwei Artiliel finden, in deiien die odontologischen Hefunde Be- 
rucksichtigung gefunden hatten, jedoch ohne riintgenologische 
Diagnose. Cnthcrla ( 1937) beschreibt ein 6 Monate altes Kind, 
dass ausser erheblichen Missbildungen iiii Gesicht, Iieine Zahne 
besass (Er schreibt aber iiichts liber riintgenologische Unter- 
suchung). Mcrrgorot. Deueze & Coll de  Ccrrrercx (1933) berichteii 
uber einen Fall, bei deni eine Missbildung der unteren Incisivi 
und eine Agenesie der oberen vor1:igen. Eiii Bruder, ncht ,J:ihre 
alt, hatte die gleiche Symptoine. 

In dieseni Bericht handelt es  sicli uni eine 15-jiihrige Patientin 
Init Ehlers -1)anlos Syndrotii. Aus der Annninese geht folgen- 
des hervor: Rei der Geburt war die Mutter der Patientin 36 .Jnhre 
alt. Gewicht bei der Geburt 1850 g cn. tfrei Wochen vor festge- 
setzteni Tertiiin. Es zeigte sich ein Defekt an der Nabelschnur, 
der von Seiten des Arztes fur d a s  Untergewicht veruntwortlich 
geiiiacht wurde. Etwu voiii ersten Lebensjahre :in stell ten sich 
bei geringsten Traunien suhltutaiie Klutungen ein. Zwei Jahre alt 
(1950) wurde die Patientin wegen einer Unibilicalhernie operiert. 
Gleichzeitig wurde zuiii ersten Male die Diagnose Ehlers-Danlos 
Syndroni gestellt. Die Patientin hat drei altere Rriider. Keiner in 
der Faniilie leidet an Syniptoliie, die in d a s  Syndroni eingereiht 
werden kdnnen. 

Die jetzige Untersuchung der Patientin (143 cin, 45 lig) zeigt 
alle beschriebene Syniptome der Kranltheit. Hyperelastische Haut, 
die an Knie und Ellenbogen atrophisch, schhff uiid blauviolett 
ist. Sowohl ini Gesicht als auch an1 Kiiryer befinden sich gehiiuft 
atrophische Nnrben. Sogar die Mundschleiiiihaut ltonnte weit von 
ihrer Unterlage nbgehoben werden. 

Die Gelenksyniptoiiie waren ebeiifalls vorhanden, das Cussere 
Fingerglied konnte ohne Schwieriglieit uiii 90 Grad nacli Iiinlen 
gebogen werden. Eine 13ericht iiber die Patientin wird als Kasui- 
stik von der dermatologischen Abteilung, Rikshospitalet Oslo 
veriiffentlicht. 



Fig. 2. 

Die Hypewlastizitiit  der Haut. 

1950 u i e  auch I R M  wvurtle iuit folgendetu Resultat eine kSiop4it’ 
vorgenoiiiineii : 

”Coriuin \ertlickt, reiclilich durchsetzt von diinnen I\ollageneri 
Fibrillen. Ausserdein sehr v ide  elastische Fihern, die groh untl 
click clrscheinen untl his dus Epithel :ils such in tl:is Fettgewehe 
auslaufen. Vcrglielien i i i i t  eineiii normalen Hild der H a u l ,  ist einr 
\ t : i rke  \’criiielirung tier elastischen Fibern festzustei~en”. ( h o f .  
dr. ined. Erik Waaler, (;:ides institutt, Ikrgen.) 

1963 zeigte die erneute ISiopsie der Ellenbogenliaut eine \’er- 
iintlerung i i i i  13indegewebe und eine Verringerung tier elustisclien 
Fibrillen iin Coriuiii, letzerc wirlieri g e s p l t e n  und fraginentierl. 
1111 tieferen Abschnitt des Coriuiiis fariden sich einige d G i i i i m  :in- 

tlige, di1l:iterierte Gef 
Die Kiopsie der Obersclienkellinut entsprach deli] ersten Kiop- 

siebefund. (Kikshospitalets hud:ivdeling, Oslo.) 
Die Patientin k:un zu der Abteilung fiir I~ inderz: t l inhei lk~~n~~e  

wegeri 1,ockerung von 1 --1. Der I3iss zeigte gute Okklusions\~er- 
hiill riisse und wenig Karies. hlan snh eine leichte Hypoplasielinie 



auf den labialen Fllclieii von 3, 2, 1-1, 2, 3, die hei den glei- 
chen Zahnen iiii Oherltiefer noch schwiicher in Erscheinung tritt. 
Die An:rninese schliesst tr:iuniutische Einflusse aus.  

Die Zahnbefunde lassen sich a111 besten an Hand eines Kiintgen- 
status heschreiben. 

Fig. 3. 

N:ir.1>en. 
Sc1il:iffe untl : i t ropIi i~cl ic  Hnu t  an deli Iinicti untl die char,iht 

0 be 1.1; 1 e f er : 

X+8: Agenesie 
7 + 7  und C,+6 \\eisen Iteine 1)nthologischeii Yeriuiderungen 

auf.  
3 + 3  untl 4+4: Die l ‘urzeln sirid nach distal gekriinimt, und 

tlas \I’urzel\i-achstuiii ist zu friih abgeschlossen. 
:3+3 zeigen Pulpensteine, hesonders in1 Zalinhals#ehiet; ilire 

Wurzeln zeigeii Iteinerlei pathologische Yeranderungen. 
Die gleiche Syiiiptonie gelten auch fiir 
2+ 2 iiiit deiii Unterschied, (lass das I’ulpeticaruni iiii Zahn- 

halsgehiet voii +2 vollkoninien oblitteriert ist. Dns C:rvum 
in der Krone wie :iuch iiii Wurzelgehiet entspricht der 
Norm. 

1 fl zeigen eine starke Stiirung des Vl’urzel\.\-achstuii~s, das iiii 
Gegensntz zu 2+2 ~1111 c:i. 5 in111 verl\iirzt ist, in ceineii 
sonstigeii Ahnormiliiten jedoch 2+2 gleicht. 
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bildung, der Yerkalkiiiig der Pulpen und den groben Missbil- 
dungen von 1-1 wrantwortlich geniacht werden konnen. 

Die Erblichkeit dieser Kranliheit zeigen deutlich die Arbeiten 
von Johnson CY- Fulls (1849). Rei sechs Generationen niit insge- 
saint 123 Personen zeigte sich bei 21 Miinnern und 11 Frauen 
niit Ehlers-Dnnlos Syndrom ein deutlicher dominnnter Erbgang. 
Sie fanden nu r  zwei Fiille init einer homozygoten Ihs i s .  Die 
Syniptome waren dann sehr ernst. Sie nieinten, dnss eine homo- 
zygote nosis geviohnlicherveise lethal war. 

%I'SASlXlBNFASS~SG 

Bis 1955 wurden in der Weltlitteratur ca. 100 Fiille uon Ehlers 
--Danlos Syiidroiii beschriehen, dessen cherakteristische Syinp- 
tome folgende sind : 

Extreme Elastizitlt der Haul untl Gelenke; bei schwachsten 
Stoss oder Druck wird Huut und Gefasse trauniatisiert, und es 
entstehen leicht hiissliche N:irben. Histologisch sieht inan weni- 
ger kollagene Fibrillen, eine undeutliche dreidin1ension:tle Netz- 
strulitur, und die elastischen Fasern weben sich nicht uni die 
Kollagenbiindel herum. 

Elelitroneniiiikroskopisclie Untersuchungen zeigten, W;IS die 
kollagenen Fibern anbelungt, lieine Yeranderungen auf inoleku- 
lareni oder chemischein Niveau. 

Friiher wurden die Zahne bei diesem Krankheitsbild sehr we- 
nig untersucht. Kei diesem Kasus zeigten sich grobe Verkal- 
kungssttirungen der Zihne.  Die Wurzelbildung war bei den Pra- 
molaren und den zentrnlen Incisiven zu fruh zum Abschluss ge- 
komnien. Man f and viele Pulpensteinen und Verkalkungen in  den 
Pulpencaw. Bei 1-1 war die Wurzelbilduiig sehr atypisch. 

Man muss annehmen, dnss es sich nuch iin Kieferbereich U I ~  

ein atypisches Kollagenbild handelt, welches die Ursache de r  
path o I og i sc h e n Ref unde :I m Z ah n sy s t eni sei n kiinn t e . 

SI'.\IJIARY 

DENTAL CONDITIONS IN A PATIENT WITH EHLERS-DANLOS SYNDROME 

Up to 1955 the literature reports approximately 100 cases of 

Extreme elasticity of skin and joints, easily tramnatised skin 
Ehlers-Danlos Syndrome. The c:ir:icteristic syaiiptoins are : 








