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Post academiam 	 Oorspronkelijke bijdragen 

TANDHEELKUNDIGE SYMPTOMEN BIJ EEN 
KIND MET HET SYNDROOM VAN EHLERS-
DANLOS 

SAMENVATTING 
De tandheelkundige symptomen van een 7-jarige patiënt met het syndroom van Ehlers-Danlos type I 
worden beschreven. Het voorkomen van pulpastenen in zowel het melk- als het blijvende gebit moet 
worden geïnterpreteerd als een gegeneraliseerd dentinedefect behorend bij het syndroom. Dit 
symptoom kan van grote betekenis zijn voor het vroegtijdig diagnostiseren van de ziekte en voor het 
bepalen van de erfelijkheidsmodus. 

HOFF M, VAN GRUNSVEN MF, VAN DE POEL ACM, NELCK GF. Tandheelkundige 
symptomen bij een kind met het syndroom van Ehlers-Danlos. Ned Tijdschr Tandheelkd 1987; 94: 
403-6. 

1. INLEIDING 

Het syndroom van Ehlers-Danlos bestaat 
uit een groep erfelijke collageenziekten 
met als gemeenschappelijke klinische 
symptomen: afwijkingen in de huid, de 
gewrichten en het bindweefsel.' 

In de eerste publikaties over dit syn-
droom stond vooral de hyperelasticiteit 
van de huid en de hypermobiliteit van de 
gewrichten op de voorgrond.2 3  Naarmate 
echter meer patiënten werden gediagnosti-
seerd verschoof de aandacht naar de fragi-
liteit van de huid ende bloedvaten — met als 
gevolg abnormale littekenvorming — hema-
tomen, pseudotumoren en de complicaties 
als gevolg van ruptuur van de darmen en/of 
grote of middelgrote arteriën.4 5  Op basis 
van de aard van de symptomen, het voor-
komen van soms ernstige, bijkomende ver-
schijnselen en de wijze van overerving 
worden momenteel tenminste negen typen 
van het syndroom onderscheiden (tabel 
1).4 5 

Het syndroom van Ehlers-Danlos is ge-
netisch heterogeen. De expressie van het 
mutante gen is wisselend, de penetrantie 
meestal volledig. De klinische en geneti-
sche heterogeniteit wordt ten dele ver-
klaard door de verschillende defecten in de 
biosynthese van het collageen die bij enke-
le typen van het syndroom zijn aangetoond 
(tabel I). Door de incomplete vormen van 
het syndroom ten gevolge van de wisselen-
de expressie van de ziekte, is het (vroegtij-
dig) onderkennen van dit ziektebeeld soms 
moeilijk; ook het bepalen van het type 
geeft vaak problemen. 

In de tandheelkundige literatuur is relatief 
weinig over het syndroom van Ehlers-
Danlos verschenen. Tandheelkundige 
symptomen kunnen evenwel deel uitma-
ken van het ziektebeeld en kunnen als 

Afb. la. Papierdunne littekens op scheenbenen 
en knieën. 

zodanig van belang zijn voor het vroegtij-
dig onderkennen van het syndroom. Juve-
niele progressieve parodontitis bij voor-
beeld, is het hoofdkenmerk van type VIII. 

In de jaren zestig zijnde orale manifesta-
ties van dit syndroom bij enkele volwassen 
patiënten beschreven.6 7  Toen was van een 
typebepaling van het Ehlers-Danlos-syn-
droom nog geen sprake. Alle orale weef-
sels, de mucosa, gingiva en gebitselemen-
ten blijken bijzonder fragiel te zijn. De 
harde tandweefsels tonen afwijkingen zo-
als hypoplasieën van het glazuur, afwijkin-
gen op de glazuur-dentine- en de cement-
dentinegrens, vorming van irregulair den-
tine en sterke tendens tot vorming van 

Afb. lb. Detail gapende wond op rechter knie. 

pulpastenen en secundair dentine. Röntge-
nologisch onderzoek van het gebit van pa-
tiënten met het syndroom van Ehlers-Dan-
los laat zien dat de wortels klein en enigs-
zins misvormd kunnen zijn. In de pulpa-
holte kunnen grote pulpastenen aanwezig 
zijn en kan dentine-afzetting plaatsvin-
den.8  Ook is hypermobiliteit van het kaak-
gewricht beschreven met veelvuldig voor-
komen van kaakluxaties.9-'2 

In dit artikel wordt melding gemaakt van 
het niet eerder beschreven voorkomen van 
pulpastenen in zowel de melk- als blijven-
de gebitselementen van een 7-jarige jongen 
met het syndroom van Ehlers-Danlos. 

2. BESCHRIJVING PATIËNT 

2.1. Medisch onderzoek 

De patiënt was een jongen van zeven jaar; 
hij is de oudste van een gezin met twee 
kinderen. Hij is zes weken te vroeg gebo-
ren als gevolg van het voortijdig breken 
van de foetale membranen. Een aanhou-
dende bronchitis was reden voor een meer 
uitgebreid medisch onderzoek op 7-jarige 
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Type Klinische symptomen Erfelijkheid Biochemisch defect 

gravis 	huid zacht, duidelijk hyperglas- 	AD 
tisch en kwetsbaar; gauw blauwe 
plekken; abnormale littekenvor-
ming; hypermobiliteit grote en 
kleine gewrichten; varices; her-
niae: prematuritas. 

II 	mitis 	als EDS-I zij het in mindere ma- 
te; matige hypermobiliteit van de 
gewrichten; prematuritas zelden. 

III benigne hyper- huid zacht, overigens minimaal 
mobiliteitstype aangedaan; duidelijke hypermo-

biliteit van grote en kleine ge-
wrichten; recidiverende luxaties 
gewrichten. 

	

IV ecchymotische huid dun, doorschijnend met dui- 	AD 
of bacteriële 	delijke vene-tekening; kwestbare 	AR 
type Sack- 	huid, niet hyperelastisch, ge- 
Barabas 	wrichten normaal; kans op spon- 

tane darmperforaties en vaat-
wandrupturen (grote of middel- 
grote arterien). 

V 	X-gebonden 	als type EDS-II; intramusculaire 	XR 
vorm 	bloedingen. 

	

VI oculaire type zachte, hyperelastische huid; ab- 	AR 
normale littekenvorming minder 
dan bij type I; hypermobiele ge-
wrichten; (kyfo)scohose; soms 
kerataconus en fragilitas oculi 

	

VII arthrochalazi- zachte, niet-kwetsbare huid; op- 	AD 
sehe type 	merkelijke mobiliteit van de ge- 

wrichten (hyperlaxiteit), conge- 
nitale heupluxatie. 

VIII parodontolo- 	kwetsbare huid, hyperelasticiteit 	AD 
gisch type 	huid; hypermobiliteit gewrichten 

matig aanwezig; iuveniele pro-
gressieve parodontitis. 

IX fibronectine 	kwetsbare huid en vaten, hyper- 
elastische huid; hyperextensibili-
teit gewrichten. 

onbekend 

stoorn is in de synthe-
se of secretie van type 
Ill-collageen 

niet bekend 
lysyloxidasedefi-
ciëntie? 
lysylhydroxylasedefi-
ciëntie 

procollageen protea- 
sedeficiëntie 

niet bekend 

AD onbekend 

AD 	onbekend 

AR 	abnormale fibronec- 
tine 

Tabel I. Differentieel-diagnostische kenmerken van de onderscheiden typen bij het syndroom van 
Ehlers-Danlos (EDS).4 s  

AD = autosomaal dominant. 
AR = autosomaal recessief: 
XR = X-chromosomaal recessief. 
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leeftijd door de kinderarts. Daarbij viel het 
volgende op: op zijn knieën waren pa-
pierdunne littekens te zien, op zijn linker-
knie was een slap, uitpuilend en week aan-
voelend vormsel aanwezig, een zoge-
naamd molluscoïde pseudotumor (afb. la  
en lb). Zijn huid bleek hyperelastisch, dat 
wil zeggen dat huidplooien abnormaal ver 
kunnen worden uitgerekt, maar na loslaten 
direct weer hun oorspronkelijke positie in-
nemen. Met name de kleine gewrichten in 
de hand bleken hypermobiel. 

2.2. Tandheelkundig onderzoek 

Gebitstatus 

16 55 54 53 	11 21 	63 64 65 26 

46 85 84 	42 41 31 32 73 74 75 36 

De centrale bovenincisieven toonden gla-
zuurhypoplasieën in de vorm van verticale 
groeven (afb. 2). De eerste blijvende mola-
ren waren cariësvrij; de kauwvlakken had-
den steile knobbelhellingen. Een aantal 
melkmolaren was voorzien van occlusale 
restauraties (64, 65 en 85), andere (55 en 
75) hadden diepe occlusale caviteiten. Van 
alle melkmolaren waren de occlusale vlak- 

Afb. 2. Verticale groeven in centrale boveninci-
sieven. 

ken afgesleten. De kleur van de gebitsele-
menten was niet afwijkend. De gingiva en 
de orale mucosa waren normaal van kleur 
en toonden geen afwijkingen. De patiënt 
had een open beet in het front. 

2.3. Röntgenologische bevindingen 

Op de bitewing-opnamen was te zien dat 
alle tweede melkmolaren occlusaal cariës 
toonden of reeds waren gerestaureerd 
(afb. 3). De kauwvlakken van alle melkmo-
laren waren sterk geabradeerd. De kroon-
en wortelpulpa van de melkmolaren lieten 
een relatief sterke afzetting van dentine 
zien. In de kroonpulpa van deze elementen 
bleek een aantal losse pulpastenen te lig-
gen. In het cervicale deel van de pulpaka- 

mer van de blijvende centrale boveninci-
sieven waren eveneens kleine pulpastenen 
te onderkennen. Ronde radiopake structu-
ren bevonden zich in de tweede melkmola-
ren onder meer op de overgang van pulpa-
kamer naar wortelpulpa. Ook in de eerste 
blijvende molaren, met name in 36 en 46 
waren vrij grote eivormige radiopake ker-
nen aanwezig ter hoogte van de entree naar 
de mesiale wortelpulpa. Deze structuren 
waren door een radiolucente lijn geschei-
den van de pulpakamerwand. 

2.4. Microscopische bevindingen 

De diepcarieuze tweede melkmolaar 
rechtsboven (55) werd geëxtraheerd en 
histologisch onderzocht. In de microscopi- 

sche preparaten waren multipele pulpaste-
nen te zien, voor een groot deel ingebed in 
het secundaire dentine. De dentinekanaal-
tjes drongen niet door tot in de pulpaste-
nen, maar omsloten deze als het ware. Een 
aantal losse pulpastenen was in de pulpa-
kamer bij de ingang van de wortelpulpa 
gesitueerd (afb. 4). Andere pulpastenen in 
het coronaire deel bleken aan één zijde 
vast te zitten aan de wand van de wortel-
pulpa. Over de gehele lengte van het wor-
telkanaal bleken pulpastenen geformeerd; 
ze lagen veelal in het dentine ingebed. De 
pulpastenen toonden een lamellaire op-
bouw (afb. 5). De perifere zone van de 
losse pulpastenen toonde op het preparaat 
een andere kleur, hetgeen wijst op cellulai-
re activiteit. 
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Afb. 3. Bitewing-opnamen rechts (A) en links (B); let op pulpastenen. 

Afb. 4. Sagittale doorsnede van 55; losse en 
ingebedde pulpastenen; vergroting 16 x . 

.~ 
Afb. 5. Lamellaire opbouw pulpastenen; ver- 

groting 48 x . 

4. SLOTBESCHOUWING 

Het voorkomen van pulpastenen in het 
melk- en blijvende gebit bij een 7-jarige 
patiënt met het syndroom van Ehlers-Dan-
los moet worden geïnterpreteerd als een 
gegeneraliseerd dentinedefect behorend 
bij het syndroom. Deze tandheelkundige 
manifestatie kan bijdragen tot het vroegtij-
dig diagnostiseren van de ziekte. Het syn-
droom van Ehlers-Danlos is een van de 
meest veelvuldig voorkomende afwijkin-
gen in de groep erfelijk bepaalde bindweef- 

SUMMARY 

DENTAL SYMPTOMS IN A CHILD WITH EHLERS-DANLOS SYNDROME 

Keywords: Pathology — Pulp stones — Ehlers-Danlos syndrome — Dentistry for the handicapped 

The presence of pulpstones in deciduous and permanent teeth of a 7-year old patient with Ehlers-
Danlos syndrome type I is described. Attention is drawn to the significance of this generalized dentin 
defect with relation to the early diagnosis and the mode of inheritance of the disease. 
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Ook de vader van de patiënt bleek een 
medische voorgeschiedenis te hebben. 

Zijn knieën toonden atrofische papierdun-
ne littekens en molluscoïde pseudotumo-
ren; de huid op zijn borst was hyperelas-
tisch. Voor zijn beroep als stratenmaker 
was de man al lange tijd arbeidsongeschikt 
vanwege de kwetsbare huid op zijn knieën. 
Hij heeft een maagwandruptuur gehad met 
postoperatieve complicaties als gevolg van 
het wijken van de wondranden na het 
hechten. Tandfilms van zijn gebit lieten 
zien dat er een sterke tendens bestond tot 
vorming van secundair dentine — ook in 
een geretineerde premolaar — en pulpa-
stenen. 

Familie-onderzoek door het Anthropo-
genetisch Instituut bracht aan het licht dat 
de grootvader, van vaders kant, ook symp-
tomen van het syndroom van Ehlers-Dan-
los had. Tandheelkundig onderzoek vond 
niet plaats omdat de grootvader edentaat 
bleek te zijn. 

3. DISCUSSIE 

Op de bitewing-röntgenfoto's van de vier 
kwadranten en op de tandfilms van het 
onder- en bovenfront waren in de melkmo-
laren en in de eerste blijvende molaren en 
de blijvende incisieven pulpastenen te 
zien. De tandcariës in de tweede melkmo-
laren en abrasie van de eerste melkmola-
ren zouden een prikkel kunnen zijn ge-
weest voor de vorming van pulpastenen in 
deze elementen.13 In cariësvrije blijvende 
gebitselementen waren op de tandfilms 
evenwel ook pulpastenen te onderkennen. 

De pulpastenen in de incisieven en eer-
ste blijvende molaren bevonden zich voor-
al bij de ingang van het wortelkanaal. Het 
röntgenbeeld gaf de indruk dat de vorming 
van de pulpastenen ten tijde van de vor-
ming van de wortels van de blijvende ele-
menten is begonnen. Dit was goed zicht-
baar bij 37 en 47 op het orthopantomo-
gram, twee jaar later gemaakt. 

Uit de literatuur blijkt dat een pulpa-
steen reeds een aanzienlijke afmeting kan 
hebben voordat de apex van het element is 
afgevormd.14 De aanwezigheid van pulpa-
stenen in zowel cariësvrije als carieuze 
melkelementen, alsook in zich vormende 
cariësvrije blijvende gebitselementen, kan 
worden geïnterpreteerd als een gegenerali-
seerde dentine-afwijking behorende bij het 
syndroom van Ehlers-Danlos. t5 

Bij deze patiënt werd op grond van tand-
heelkundige bevindingen samen met ande-
re manifestaties zoals een slechte wondge-
nezing met papierdunne littekens, een hy-
perelastische huid en overstrekbare ge-
wrichten de diagnose Ehlers-Danlos type I 
gesteld. Dit type wordt autosomaal domi-
nant overgeërfd. De vader en de grootva-
der-aan-vaders-zijde bleken inderdaad 
ook dit syndroom te hebben. 

selaandoeningen. t Omdat de dentinede-
fecten eveneens werden aangetroffen bij 
de vader, die het syndroom ook bleek te 
hebben, kunnen deze symptomen bijdra-
gen tot het bepalen van de wijze van over-
erving. 

Om de volledige diagnostische beteke-
nis van gegeneraliseerde dentinedefecten 
bij het syndroom van Ehlers-Danlos te 
kunnen vaststellen, zal moeten worden na-
gegaan of dit symptoom wellicht type-spe-
cifiek is en in welke frequentie het zich 
manifesteert. 
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In verband met kwetsbaarheid van 
slijmvlies en bloedvaten dienen mondheel-
kundige ingrepen zeer zorgvuldig te ge-
schieden. 

De auteurs zijn dank verschuldigd aan Dr. H. 
W. B. Jansen en S. B. R. Liem van de vakgroep 
Orale Biologie van de Subfaculteit der Tand-
heelkunde (R.U.G.) voor hun hulp bij het ver-
vaardigen van de microscopische preparaten. 
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TOEPASSING VAN DE PALATUMBUMPER BIJ 
PARESE OF PARALYSE VAN HET PALATUM 
MOLLE 
SAMENVATTING 
De palatumbumper is een prothetisch hulpmiddel dat bij parese of paralyse van het palatum molle de 
spierwerking kan overnemen. In dit artikel wordt nader ingegaan op de werking ende mogelijkheden 
van dit apparaat. 

Allereerst wordende anatomie en fysiologie van het palatum molle besproken. Van de mogelijke 
afwijkingen worden met name de parese en paralyse van de gehemeltespieren belicht, de 
ziektebeelden waarbij die kunnen voorkomen ende gevolgen ervan, zoals dysartrie en dysfagie. 

Vervolgens wordt uiteengezet hoe het idee van deze therapie is ontstaan en hoe het apparaat kan 
worden vervaardigd. 

In een literatuuroverzicht worden de meest relevante artikelen die over dit onderwerp zijn 
verschenen, vermeld. 

Ten slotte wordt in de discussie nader ingegaan op het belang van deze therapie vooral voor 
oudere mensen, de problemen die men bij toepassing kan ontmoeten ende noodzaak van een goede 
samenwerking tussen tandarts en logopedist. 

DE BAAT C, VAN WAAS MAJ, KALK W. Toepassing van palatumbumper bij parese of paralyse 
van het palatum molle. Ned Tijdschr Tandheelkd 1987; 94: 406-9. 

C. de Baat, tandarts 
M. A. J. van Waas, tandarts 
W. Kalk, tandarts 

Uit het instituut voor Volledige prothese en 
Maxillo-faciale prothetiek van de Katholieke 
Universiteit te Nijmegen. 

Trefwoorden: Prothetische tandheelkunde — 
Palatumbumper — Dysartrie — Dysfagie 

Datum acceptatie: 28 februari 1987. 

Adres: C. de Baat, postbus 9101, 6500 HB 
Nijmegen. 

1. INLEIDING 

Afwijkingen van het palatum molle kunnen 
worden verdeeld in twee hoofdgroepen: de 
aangeboren en de verkregen afwijkingen. 
De hoofdgroep van de aangeboren afwij-
kingen is in de tandheelkunde de meest 
bekende. Exponent van deze groep is de 
palatoschisis, die ruim aandacht krijgt in 
de orthodontie, de prothetische tandheel-
kunde en de kaakchirurgie. 

Minder bekend zijn de verkregen afwij-
kingen. Hiertoe behoren de gedeeltelijke 
(parese) of volledige (paralyse) verlam-
ming van het palatum molle als gevolg van 
een trauma of als onderdeel van een uitge-
breider ziektebeeld. Deze afwijkingen ko-
men veel voor bij oudere mensen als ge-
volg van een doorgemaakt `Cerebro-Vas-
culair Accident' (C.V.A.). 

Verlammingen van het palatum molle 
kunnen zich manifesteren in moeilijkhe-
den bij het slikken, spreken en kauwen. De 
problemen met het slikken (dysfagie) heb-
ben, naast de moeilijkheden bij de verwer- 

king van het voedsel, de vervelende conse-
quentie dat de patiënt gaat kwijlen omdat 
het geproduceerde speeksel niet kan wor-
den verwerkt. Dit wordt door de patiënt 
zelf als bijzonder onaangenaam ervaren. 
Bovendien bestaat het gevaar van aspiratie 
van speeksel of voedsel met als gevolg een 
levensgevaarlijke aspiratie-pneumonie. 
Moeilijkheden bij het spreken (dysartrie) 
zijn niet levensbedreigend, maar wel 
uiterst vervelend, omdat ze de oorzaak 
vormen van een beperkte mogelijkheid tot 
communicatie. Zij worden veroorzaakt 
door hypernasaliteit, nasaal luchtverlies 
en gering vermogen om medeklinkers te 
produceren. 

Om enigszins hulp te kunnen bieden bij 
de problemen van dysartrie en dysfagie is 
een eenvoudig prothetisch hulpmiddel ont-
wikkeld dat (tijdelijk) de spierwerking kan 
overnemen die nodig is om het palatum 
molle in craniaalwaartse richting te ver-
plaatsen. Als door stimulering van de mus-
culatuur de feed-back-werking in gang 
wordt gezet, kan in sommige gevallen zelfs  

het palatum molle na verloop van tijd weer 
normaal gaan functioneren. Dit apparaat 
wordt in de literatuur aangeduid als pala-
tumbumper, palatum molle-bumper, pala-
tale heifer, 'supportive-type prosthetic 
speech aid', 'palatal lift speech aid', 'pala-
tal lift prosthesis' en 'palatal training appli-
ance'. 

In dit artikel wordt een overzicht gege-
ven van de anatomie en fysiologie en van 
de mogelijke oorzaken voor parese of pa-
ralyse van het palatum molle. Vervolgens 
wordt een beschrijving en een literatuur-
overzicht gegeven van de prothetische the-
rapie met behulp van een palatumbumper. 

2. ANATOMIE EN FYSIOLOGIE VAN 
HET PALATUM MOLLE" 

Naast de term palatum molle vindt men in 
de literatuur nog de aanduidingen velum 
(zeil) palati, velum pendulum (hangzeil) 
palati, claustrum (sluitstuk) palati en val-
vula (klep) palati voor de anatomische 
structuur die in het Nederlands als zacht 
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