DeJonge e.a.: Syndroom van Gardner

Het syndroom van Gardner

Samenvatting

Het syndroom van Gardner wordt gekenmerkt door multipele poliepen in het colon, alsmede
afwijkingen van de weke delen. hetskelet en het gebit. Omdat de afwijkingen in het hoofd-halsgebied
in tegenstelling tot de kwaadaardige veranderingen in de colonpoliepen cen vroege manifestatie zijn
van het syndroom van Gardner. kunnen tandarts en kaakchirurg een belangrijke rol spelen bij de

vroegtijdige diagnostick.
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1 INLEIDING

Het syndroom van Gardner, voor het eerst
beschreven door Gardner in 1950, wordt
gekenmerkt door de volgende trias:'™

. multipele adenomateuze poliepen van

het colon;

2. multipele afwijkingen van weke delen
en huid, zoals desmoid-tumoren, fibro-
men, lipomen en epidermoid-cysten;

. multipele afwijkingen van het skelet en
het gebit, zoals osteomen, enostosen,
odontomen en overtallige gebitsele-
menten.

Het is een autosomaal dominant over-

ervend ziektebeeld met variabele expressie

en een bijna volledige penetrantie.® * De in
de literatuur vermelde incidentie varieert
aanzienlijk. De schattingen lopen uiteen

van 1:8.300 tot 1:22.2223

L]

2 KLINISCHE KENMERKEN
2.1 Gastro-intestinale afwijkingen

Het multipel voorkomen van adenomateu-
ze poliepen in de tractus digestivus is de
belangrijkste en meest frequente afwijking
bij het syndroom van Gardner.®

De poliepen komen overwegend voor in
het colon, sigmoid en rectum (polyposis
coli), maar worden in veel mindere mate
ook aangetroffen in maag, duodenum, jeju-
num, ileum en galwegen. Polyposis coli
ontstaat veelal na de puberteit en gaat in
een latere fase, gemiddeld 7 tot 15 jaar na
de cerste klinische manifestatie, nagenoeg
altijd over in een kwaadaardig proces.’
Symptomen die kunnen duiden op de aan-
wezigheid van poliepen zijn occult bloed-
verlies, diarree, buikpijn en algemene ma-
laise. De aanwezigheid van poliepen kan
worden aangetoond door middel van endo-
scopie. rontgenonderzoek en biopsie.
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Afb. 1. Multipele enostosen, odontomen en geretineerde gebitselementen bij een 17-jarige patiént
met het syndroom van Gardner.

De andere afwijkingen van het syndroom
van Gardner zijn meestal voor de puberteit
waarneembaar en maken vroege herken-
ning van dit syndroom mogelijk.” Dit is van
belang in verband met de hoge kans op
maligne ontaarding van de darmafwijking.

2.2 Afwijkingen van de huid en weke
delen

In deze groep van afwijkingen bij het syn-
droom van Gardner komt de epidermoid-
cyste het meeste voor. Het aantal neemt
toe met het vorderen van de leeftijd. Door
de geringe omvang worden ze pas laat of in
het geheel niet opgemerkt. Epidermoid-
cysten kunnen overal op het lichaam wor-
den aangetroffen en komen vooral voor op
de rug en de behaarde hoofdhuid.

De andere bij het syndroom van Gardner
beschreven afwijkingen van de weke delen
zijn lipomen, fibromen en desmoid-tumo-
ren. Een specificke voorkeurslokalisatie
ontbreekt. Al deze afwijkingen ontstaan

veelal voor de puberteit.
2.3 Afwijkingen van het skelet en dentitie

De skeletafwijkingen bij het syndroom van
Gardner betreffen osteomen en intra-ossa-
le botverdichtingen (enostosen). De osteo-
men kunnen multipel voorkomen en wor-
den vooral aangetroffen op de mandibula.
Andere lokalisaties zijn de bovenkaak, het
os zygomaticum, os frontale, os temporale,
het sfenoid, het etmoid en, zij het in veel
zeldzamere gevallen, de pijpbeenderen.?
Het voorkomen van osteomen bij patiénten
met het syndroom van Gardner ligt tussen
de 24 en 82% . In de normale populatie is dit
5% , waarbij de lokalisatie is beperkt tot de
neusbijholten en kaken.® !

Tot de dentogene afwijkingen behoren
het ‘samengestelde’ odontoom, multipele
geimpacteerde permanente en overtallige
gebitselementen. Tevens is er vaak sprake
van hypercementose. De osteomen en de
dentogene afwijkingen komen meestal
voor de puberteit voor.
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Afb. 2. Compound odontoom bestaande uit
goed herkenbare tandstructuren.

3 ZIEKTEGESCHIEDENIS

In januari 1987 werd een 17-jarige Creoolse
Jongeman verwezen naar de polikliniek van
de afdeling Mondzickten en Kaakchirurgie
van het AMC in verband met impactic van
diverse elementen en de aanwezigheid van
odontomen.

Bij intra-oraal onderzoek wordt ecen
goed onderhouden dentitie gezien. De vier
derde molaren alsmede de elementen 11,
13. 23 en 43 zijn niet a vue. Aan de mucosa
worden geen afwijkingen gezien. Op het
orthopantomogram blijkt dat bovenge-
noemde elementen wel zijn aangelegd (afb.
1). Rond de kroon van 23 en 43 bevindt zich
cen verbrede follikel. Tevens worden in
onder- en bovenkaak diverse odontomen
gezien (afb. 2). Rond de apices van de
cerste en tweede molaren in de onderkaak
zijn bovendien verschillende sclerotische
afwijkingen zichtbaar. Deze radiopacitei-
ten zijn goed begrensd en hebben geen
duidelijke relatic met de apices. De paro-
dontiumspleet rond de molaren vertoont
cen normaal aspect.

Besloten werd tot verwijdering van de
geimpacteerde elementen en odontomen
onder algehele anesthesie. Op dat moment
was nog nict aan de mogelijkheid van het
syndroom van Gardner gedacht.

Bij laboratoriumonderzoek werd een ij-
zergebreks-anemie gevonden die nader on-
derzock noodzakelijk maakte. Patiént ver-
telde de laatste maanden regelmatig blocd-
verlies te hebben bij de defecatie. Hij had
geen buikpijn of diarree, maar was wel snel
moc na inspanning en had last van duizelig-
heid. Uit de tractus-anamnese kwamen
geen bijzonderheden naar voren. Uit de
familic-anamnese bleek dat de vader van
patiént op jeugdige leeftijd was overleden
aan cen coloncarcinoom.

Bij rectoscopie werden distaal in het rec-
tum multipele. gesteelde poliepen aange-
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Afb. 3. Colonresecticpreparaat met sessiele en

gesteelde poliepen.

troffen. Bij een later verrichte coloscopie
bleken er in het gehele colon meer dan
honderd, grotendeels gesteelde, poliepen
aanwezig. Biopten hieruit toonden het
beeld van tubulaire adenomen met lichte
tot matige epitheeldysplasie. Oesofago-
gastro-duodenoscopie en een passagefoto
van de dunne darm lieten geen polypeuze
laesies in het proximale deel van de tractus
digestivus zien.

In april 1987 werd een totale colectomie
verricht waarna een ileorectale anastomose
werd aangelegd. Het postoperatieve be-
loop was ongecompliceerd.

In het resectiepreparaat werden circa 140
adenomateuze poliepen aangetroffen met
een diameter variérend van 0.5 tot 4,5 cm
en waarin een lichte tot matige dysplasie
van het epitheel (afb. 3).

In oktober 1987 werden de odontomen
en de geimpacteerde gebitselementen ver-
wijderd (afb. 4). Microscopisch onderzoek
van de odontomen toonde min of meer
uitgerijpte tandstructuren, grotendeels be-
staand uit dentine en plaatselijk bekleed
met glazuur.

Met het beeld van polyposis coli, diverse

Postacademiam

Afb. 4. De verwijderde odontomen.

geimpacteerde gebitselementen en odonto-
men werd bij patiént de diagnose ‘syn-
droom van Gardner’ gesteld. Gelet op de
familic-anamnese moest worden aangeno-
men dat de patiént de aandoening van zijn
vader heeft geérfd. De vier broers van de
patiént zijn allen onderzocht op uitingen
van het syndroom. Allen bleken in dit op-
zicht negatief.

4 DISCUSSIE

Tandarts en kaakchirurg kunnen door het
maken van rontgenfoto’s een belangrijke
rol spelen bij het vroegtijdig opsporen van
patiénten met het syndroom van Gardner.?
10 Bij persistentic van melkelementen, im-
pactie van permanente en overtallige ele-
menten alsmede de aanwezigheid van
odontomen en/of osteomen moet aan dit
syndroom gedacht worden, waarbij de fa-
milic-anamnese een aanwijzing in deze
richting kan geven. Daar het syndroom van
Gardner autosomaal dominant overerfelijk
is, is het belangrijk familicleden van de
patiént te screenen op aanwezigheid van de

SUMMARY

GARDNER’'S SYNDROME; REPORT OF A CASE

Key words: Oral Surgery — Pathology — Gardner’s syndrome

Gardner’s syndrome consists of multiple polyposis of the large intestine and soft and hard tissuc
tumors. The syndrome should be considered in case of supernumerary teeth. odontomas, osteomas
and soft tissue tumors. These findings often precede colonic involvement. Carefull attention should be
directed towards the family history. The importance of this syndrome lies in the great tendency of the
polyps to become malignant. Dentist and oral surgeon play an important role in the early detection of
this syndrome and thus prevention of malignant degeneration of the intestinal polyps.
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bij het syndroom behorende stigmata. Pa-
tiénten, verdacht voor deze afwijking,
moeten worden gescreend op het al of niet
voorkomen van darmpoliepen.

Dat bij de hier beschreven patiént reeds
op jonge leeftijd premaligne veranderingen
in de poliepen werden aangetroffen, onder-
streept nogmaals het grote belang van vroe-
ge detectie van dit syndroom. De tandarts
en kaakchirurg kunnen hierbij, dankzij de
vroege manifestaties van het syndroom van
Gardner in het hoofd-halsgebied, een be-
langrijke rol spelen.
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Bladvulling

Veiligheid van amalgaam

Een F.D.I.-rapport

Tandheelkundig amalgaam is in de restau-
ratieve tandheelkunde al meer dan 100 jaar
in gebruik. Het mogelijk giftige effect van
kwik dat tandheelkundig amalgaam bevat,
is het onderwerp van voortgaand onder-
zoek.

Tandheelkundig personeel

Het tandheelkundig personeel moet zich
bewust zijn van de risico’s van voortduren-
de beroepsmatige blootstelling aan kwik,
en handelen overeenkomstig de “Aanbeve-
lingen betreffende Tandheelkundige Kwik-
hygiéne’ van de F.D.1. Als ervoor gezorgd
wordt dat cen goede kwikhygiéne wordt
toegepast, is er weinig risico voor tandheel-
kundig personeel.

Patiénten

Studies die de relatie leggen tussen de aan-
wezigheid van amalgaamrestauraties en
opgespoorde hoeveelheden kwik in uitge-
ademde lucht,' in urine, ? en in het bloed?
hebben de bezorgdheid voor sommige mo-
gelijke bijeffecten hernieuwd. Gingivitis en
neurologische stoornissen als beven en per-
soonlijkheidsveranderingen zijn sympto-
men die in verband kunnen worden ge-
bracht met chronische kwikvergiftiging.
Het gevonden peil van het kwik, vrijgeko-
men door amalgaamrestauraties, ligt ech-
ter ver onder het peil waarmee zulke symp-
tomen in verband worden gebracht.

De rapporten over ecen grote verschei-

denheid aan medische kwalen die oplossen
na het verwijderen van amalgaamrestaura-
ties zijn anekdotisch en geven geen bewijs
voor oorzaak en gevolg.

De conclusie uit een uitgebreid litera-
tuuroverzicht is dat het gebruik van kwik in
tandheelkundige  amalgaamrestauraties
veilig is voor patiénten.*

In bijzonder zeldzame gevallen kunnen
personen overgevoeligheid ontwikkelen
voor kwik, of een allergisch reactic op kwik
hebben. Symptomen kunnen variéren van
plaatselijke huidontsteking naast recente-
lijk geplaatste amalgaamrestauraties tot
een algehele huiduitslag (erythema) over
het hele lichaam.

Alternatieven voor tandheelkundig
amalgaam

Amalgaam wordt gebruikt in ongeveer
75% van de afzonderlijke gebitsrestaura-
ties. Het succes is voornamelijk te danken
aan zijn duurzaamheid en gemak in ge-
bruik. Op hars gebaseerde composieten
worden steeds beter, en de mogelijkheden
voor gebruik in restauraties van ‘posterior
teeth” worden onderzocht. Op het moment
kunnen op hars gebaseerde materialen niet
onbeperkt worden gebruikt bij drukdra-

gende ‘posterior’ caviteiten. Deze materia-
len hebben zichzelf niet bewezen en ze
kunnen tekorten hebben, vooral op het
gebied van de slijtvastheid, stijfheid en ra-
dio-opaciteit. Ze zouden eigenlijk alleen in
geselecteerde gevallen gebruikt moeten
worden.

Conclusies

Eris geen gedocumenteerd wetenschappe-
lijk bewijs dat ongunstige effecten van kwik
in amalgaamrestauraties laat zien, behalve
in zeldzame gevallen als gevoeligheid voor
kwik. Daarom is er geen reden op dit mo-
ment bij patiénten amalgaamrestauraties te
vervangen. Het effect van zo'n procedure
en andere restauratieve operaties kunnen
juist nadelig zijn voor de mondgezondheid
van de patiént, en kunnen daarom niet
worden goedgekeurd.

Er is geen alternatief voor tandheelkun-
dig amalgaam dat bewezen heeft duurzame
restauraties te geven met vergelijkbare kos-
ten. Het routinematig gebruik van compo-
siet als vervanging voor amalgaam kan
daarom niet worden onderschreven.

v.K-W.
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