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Primer immundeficientidkban a tirsulé szdjiiregi manifeszticiok leggyakrabban fogigybetegség, fogszuvasodds és
szdjnydlkahdrtya-betegségek formajaban jelentkeznek. A fogszuvasodas kialakuldsara val6 fokozott hajlam elsésorban
az immunglobulintermelés zavaraval jar6 immunhiiny-betegségeket jellemzi, mig a plakk jelenlétéhez kothetd fog-
agybetegség phagocytadefektusokban gyakori. A fogak szerkezeti rendellenessége az apoptdzis zavaraval jaré immun-
hidnyos betegségekben fordulhat el§. A DNS-repair-mechanizmusok defektusaval jiré immundeficientidkban rossz-
indulatt szdjliregi daganatok is kialakulhatnak.
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Oral manifestations in patients with primary immunodeficiencies

Characteristic lesions of the oral cavity in primary immunodeficiencies are commonly found in the form of periodon-
tal disease, tooth decay and disorders of the oral mucosa. Humoral immunodeficiencies may cause tooth decay, while
severe forms of plaque-induced periodontal disease are common in phagocytic deficiencies. The structural abnor-
malities of the teeth can occur in immunodeficiencies associated with apoptosis defect. Oral squamous cell carcinoma

is a possible complication of immunodeficiencies associated with DNA repair defects.
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Roviditések

AD = autoszomilis dominans; APECED = autoimmun polyen-
docrinopathia, candidiasis, ectodermalis dystrophia; AR = au-
toszomalis recessziv; CANDLE = (chronic atypical neutrophi-
lic dermatitis with lipodystrophy and elevated temperature)
krénikus atipusos neutrophil dermatosis lipodystrophidval és
emelkedett testh6mérséklettel; CGD = (chronic granuloma-
tous disease) kronikus granulomds megbetegedés; CMC =
(chronic mucocutaneous candidosis) krénikus mucocutan can-
didiasis; CVID = (common variable immunodeficiency) gyako-
ri véltoz6 immundeficientia; EDA-ID = anhidrotikus ectoder-
malis dysplasia immundeficientidval; HIGE = (hyper-IgE
syndrome) hiper-IgE-szindréma; Ig = immunglobulin; TUIS =
(International Union of Immunological Societies) Immunol6-
giai Tdrsasigok Nemzetkozi Szovetsége; LAD = (leukocyte

adhesion deficiency) fehérvérsejt-adhaesios defektus; NADPH
= (nicotinamide adenine dinucleotide phosphate) nikotinamid-
adenin-dinukleotid-foszfit; PID = (primary immunodefici-
ency) primer immundeficientia; SCID = (severe combined im-
munodeficiency) stlyos kombinalt immundeficientia; TNFa =
tumornekrézisfaktor-alfa

Az egyes primer immundeficientidk (PID) ritka kérké-
pek, Osszességében azonban az eléforduldsi gyakorisig
magas, és egyre emelkedik. Mig a stlyos kombinalt im-
mundeficientia  (SCID)  el6forduldsi  gyakorisiga
1 : 300 000, addig a leggyakoribb immundeficientia, a
szelektiv immunglobulin A (IgA) hidnya 300-700-bol
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egy embert érint. Az esetek tobbségében az immunolé-
giai alapbetegség mar ismert, amikor a beteg fogorvos-
hoz fordul [1]. Az immundefektusok kezelése egyre ha-
tékonyabb, és folyamatosan n6 a betegek varhaté
élettartama. Ez a kedvez§ viltozds egyben azt is jelenti,
hogy a PID-ben szenved§ betegek novekvd szamban ve-
szik igénybe a fogaszati szakelldtasokat.

A szajiiregi betegségek koziil PID-ben leggyakrabban
a fogigy betegségei, a fogak kemény szoveteit érintd,
szovethidnyt okozé fogszuvasodas, illetve a szajnydlka-
hértya kiilonféle elvaltozasai fordulnak el§ [2, 3]. Egyes
immunhidny-betegségekben harapdsi rendellenesség, a
fogak szerkezeti rendellenessége (zomdnc-, dentin- és
cementhipokalcifikicié, hypoplasia) vagy rosszindulata
daganatok (elsésorban szdjiregi laphdmcarcinoma) ki-
alakulasa jellemzé [4]. Ritkian koponyafejlédési rendel-
lenesség és dysmorph arc szinezi a klinikai képet.

A kozlemény a f6bb szajiiregi betegségek patomecha-
nizmusdnak révid ismertetését kovetSen a velesziiletett
immunhidny-betegségekben el6forduld szijiiregi mani-
fesztaciokat foglalja 6ssze az IUIS (International Union
of Immunological Societies — Immunolégiai Tarsasigok
Nemzetkozi Szovetsége) legutdbbi klasszifikicidja sze-
rinti PID-felosztast kovetve [5, 6].

A fogagybetegség patomechanizmusa

A fogigybetegség, vagy mas néven parodontalis beteg-
ség, a fogagy (a gingiva, a ligamentum parodontale, a
processus alveolaris és a gyokércement) részeinek gyulla-
désa, amely kezelés nélkiil a fogagy szoveteinek pusztula-
sdhoz és a fogak elvesztéséhez vezet. A jelenleg hasznalt
klasszifikdcié szerint a parodontalis megbetegedéseket a
patomechanizmus alapjan az alabbi csoportokra osztjuk:
1) az tgynevezett ’plakk okozta’ fogigybetegségek,
amelyek esetében a fogigygyulladds megjelenése fiigg a
dentdlis plakkban 1év6 baktériumok 6sszetételétdl és sza-
matél, tehdt szajhigiéné-figgd; 2) tgynevezett ’nem
plakk okozta’ fogigybetegségek, amelyek szisztémds au-
toimmun betegségekben, a szijiireggel kontaktusba ke-
riill6 anyagokra kialakulé allergiakban, illetve mucocutan
szindromakban fordulnak el6, tehat kialakulisukban a
szdjhigiéné mindsége nem meghatirozé6 [7]. A fogigy-
betegségek szisztémas hatterd, stlyos forméjat a kordb-
bi, 1989-es klasszifikacié a praepubertalis jelzével illette,
utalva a folyamat életkori sajatossigaira, mig a legtijabb
osztilyozas ezt a format a szisztémas betegségek tiinete-
ként megjelend fogigybetegségként emliti [7].

A dentilis plakk okozta fogigybetegség a szajiiregi
baktériumok és az immunrendszer k6zotti kolcsonhatds
kovetkezménye. J6 szajhigéné mellett a fogagy bacteria-
lis stimulaciéja kisfoku; a plakk f8leg Gram-pozitiv bak-
tériumokbdl all, az inyszélben kialakulé immunvalasz
kismértéki, és elsGsorban a phagocytak jelenléte jellem-
z6. Ez az allapot az immunrendszer elGaktivalt dllapota-
nak felel meg, klinikailag pedig fiziol6gids allapotnak,
vagyis inyvérzés nem jellemzd, az iny rézsaszint, és kés-

OSSZEFOGLALO KOZLEMENY

pengeszeriien végzadik a fognyakon [8]. A plakk 6nma-
gatol nem valik le, csak megfelel6 mechanikus szajhigé-
nével (fogkefe és fogkoztisztitd eszkozok hasznalatival)
tavolithaté el, igy ezek hidnyiban van idé a bacterialis
egyenstuly megvaltozasara. A plakkban mar 2 nap utin
megjelennek a periodontopathogen baktériumok (Agy-
regatibacter actinomycetemcommitans, Prevotella nigres-
cens, Porphyromonas gingivalis, Tannervella forsythia, Fla-
vobacterium nucleatum, Treponema pallidum), és 14 nap
utan gyakorlatilag csak ezek alkotjak a plakkot [9]. A
baktériumok epitheliotoxinjaik segitségével képesek a
gingiva hamjin atjutni, vagy bizonyos bacterialis alkoto-
elemeik (példdul lipopoliszacharidok) lépnek at a ham-
barrieren. A baktériumok és alkotéelemeik elimindciéja-
hoz a neutrophil granulocytik tokéletes mikodése
clengedhetetlen. A neutrophil sejtek degranulicidja so-
rin a kornyez6 fogagyszovetekbe is torténik enzimiiri-
tés, de ezt a normalis immun- és regenerativ funkciok
képesek kompenzilni. A bacterialis lipopoliszacharidok a
monocytakat is stimuldljak, amelyek interleukinok (pél-
ddul IL1B), arachidonsav-anyagcseretermékek (példaul
prosztaglandin E2) és tumornekrézisfaktor-a (TNFa)
termelésével vesznek részt a bacterialis antigének eltivo-
litdsaban és a gyulladasos vilaszreakcié beinditdsiban. A
gyulladasos folyamat sordn a szovetbont6 enzimek (pél-
ddul madtrixmetalloproteindzok) kéros aktivitisa miatt
jellemz6 a kollagén rostok fokozott lebontasa és az
osteoblast-osteoclast egyenstly eltolédasa a lebontds ird-
nyaba. Fogigybetegségben tehit a szovetek destrukcidja
harom lépésben torténik: a direkt bacterialis destrukciot
a phagocytik degranulacidja és a szovetek gyulladasa ko-
veti [8].

Minél fiatalabb életkorban jelenik meg a fogigybeteg-
ség, és minél gyorsabb progressziét mutat, annal valoszi-
niibb, hogy a hattérben valamilyen velesziiletett phago-
cytadefektus all [10]. Fontos a fogigy alapos vizsgalata
parodontalis szondaval, mert el6fordulhat, hogy a stlyos
immunhidnyos allapot ellenére a fogigy egészségesnek,
gyulladdsmentesnek téinik. PID esetén a fogigybetegség
rendszerint mér a tejfogazatot is érinti [11]. Az Osszes
tejfog dtlagosan kétéves korra tor el6. Az érintett gyer-
mekekben a fogagyfolyamat az iny gyulladasival (gingi-
vitis) kezd6dik, majd raterjed a fogagy tobbi szovetére is
(parodontitis). Az iny himtapadasa a gyokércsics iranya-
ba vandorol (= tapadasveszteség), amit az tesz lehetdvé,
hogy a t8le a gyokércstcs iranydban elhelyezkedd szove-
tek — mint a ligamentum parodontale és a processus alve-
olaris csontja — a matrixmetalloproteinazok fokozott
aktiviléddsa miatt elpusztulnak. A gyokércement a szo-
vetpusztulas felSli felszinen nekrotizal, igy a fogak meg-
tdmasztasa fokozatosan csokken. Id6vel az élettani er6 is
talterheli a fogakat, igy konnyen sériilnek. A gyulladas az
el6torés sorrendjében érinti a fogakat, és a gyermekek
tobbnyire ebben a sorrendben is veszitik el fogaikat. Sa-
lyos esetben a gyermek négyéves korira teljesen fogat-
lanna vélik. Ezekben az esetekben a maradé fogazat is
rendszerint stlyosan érintett, amely akdr mar 13 éves kor
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koril a teljes fogazat elvesztéséhez vezethet [12]. Kevés-
bé stlyos esetben a fogvesztés kisebb mértékd, de kifeje-
zett szOvetpusztulds a fogak kordl tobbnyire ekkor is
lathat6 [12].

Fogszuvasodas ¢és zomanceltérések

A caries kialakuldsa a dentélis plakkot kolonizalé Gram-
pozitiv baktériumok (elsGsorban Streptococcus mutans és
Lactobacillusok) savtermelésének kovetkezménye, ame-
lyek a taplalékban talalhaté finom szénhidratokat bont-
jak le savva. Ennek hatasdra a szdjiiregi pH az agyneve-
zett kritikus pH (5,4-5,7) ald csokken. A fogfelszin a
szervetlen dllomdny kioldéddsa miatt porézussad valik. A
folyamat ekkor még reverzibilis, mivel a felszin szerves
allomanya még intakt, és megtelel§ pH esetén a szivacsos
szerkezetd rész képes a szervetlen anyagok visszaépitésé-
re. Amikor a fog szerves allomanya is érintett lesz, a fo-
lyamat irreverzibilissé vélik, és megindul az tireg képz6-
dése, amelyben tovabbi baktériumok telepednek meg.
Mig a Streptococcusok elsGsorban a szuvasodas elinditdsa-
ban jatszanak szerepet, addig a Lactobacillusok a pH to-
vabbi csOkkentésével a folyamat fenntartisiért és a
szovetdestrukcio felgyorsitasaért felel6sek [13]. A fog-
szuvasodas kialakuldsiban a mikrobiolégiai faktorokon
kiviil a fogzominc mindsége is meghatirozé tényezd.
Fontos, hogy a zomdncnak mennyi a szervetlenanyag-
tartalma, a vastagsiga, milyen a feliilete, és mennyire ho-
mogén a szerkezete. A fogszuvasodas folyamatat egy an-
tibiotikumkura is befolyasolhatja, hiszen a normalfléra
megvaltozdsa hatdssal van a zomdancképz6désre, a szij-
regi fléra pedig az antibiotikumszedés utdn csak kortil-
beliil 3 hénap alatt rekolonizilédik. A médosult phago-
cytaként miikod6 ameloblastok, a kornyezeti pH
fiiggvényében endocytosisra, tehat a kornyezetiikben
1év6 anyagok, tobbek kozott szervetlen ionok és fehérjék
felvételére képesek. A felvett anyagokat a sejt basalis p6-
lusan a kialakulé zomdncba szekretaljak, ahol megindul a
kristalyképz6dés, elsGsorban a hidroxilapatité. A szerves
vaz karosodasa esetén hypoplasia jon létre, amely véko-
nyabb zomancot idéz el6. Ha azonban a szervetlen édllo-
many is karosodik, hipomineralizalt zomanc jon létre,
amelynek keménysége csokken, igy konnyebben oldédik
savas kozegben [14].

Szajiiregi manifesztaciok primer
immundefektusokban

Az IUIS Kklasszifikicidja szerinti PID-alcsoportok a ko-
vetkez6k: 1) kombinalt immundeficientidk, 2) kombi-
ndlt immundeficientidk szindrémajelekkel, 3) antitestde-
ficientidk, 4) immundiszreguliciés szindrémik, 5)
phagocytadefektusok, 6) a természetes immunitds vele-
szliletett zavarai, 7) autoinflammatiés betegségek és 8)
komplementdeficientidk [5, 6]. A fejezet az egyes PID-
alcsoportokra jellemzé fogiszati eltéréseket foglalja 6sz-

sze, és az adott csoportba tartozé immunhiany-betegsé-
gek koziill bemutatja azokat, amelyekben az intraoralis
manifesztacié kiilonosen jellegzetes a klinikai képre (1.
tablizat). Altalinossigban elmondhaté, hogy a visszaté-
ré léguti fert6zésekre hajlamosité immunhiany-betegsé-
gekre jellemzd, hogy a gatolt orrlégzés miatti gyakori
szdjlégzés megzavarhatja az arc fejlédését és a fogak el6-
torését, illetve az egészséges harapdsi forma kialakulasat
[15]. Szinte valamennyi PID-betegségben el6fordulhat
szdjnyalkahdrtya-aphta, amely nem keverend$ Ossze a
neutropeniiban észlelhets fekélyekkel. Az aphtak kevés-
bé mély, sima, nem kirdgott perem és széles gyulladasos
udvarral koriilvett elvaltozasok, amelyek jelent6s fajdal-
mat okoznak. Szovettani vizsgilat sorin nemspecifikus
gyulladas képe lathat6é. PID-ben leggyakrabban az tgy-
nevezett Mikulicz-aphtdk fordulnak el6, amelyek koriil-
beliil 5 mm dtmérdjtick (1. dbra).

Kombindlt immundeficientiak: Kombindlt immunde-
fektusokban a cellularis és a humoralis immunitds egya-
rant érintett. A T-sejteket is érint§ immundefektusokra a
nekrotizalé-ulcerativ fogigybetegség és a fekélyképz&dés
jellemzd, gyakori a fogak kortili fekélykoszort. A dont6-
en opportunista korokozok altal okozott szajiregi ferts-
zések leggyakrabban pseudomembranosus candidiasis
formdjaban észlelhetSk. A szdjnyalkahartyat fedd fehér,
letorolhetd hartya eltdvolitisa (gézlappal val6 letorlés)
utan latszik a kissé erythemas nyalkahartya, amelyen vér-
z6 pontok maradnak. A fogakhoz asszocialt plakkbakté-
riumok a gingivitis miatt meggyengiilt himon at direkt
modon képesek az iny kotGszovetébe jutni. A fekélyko-
szortt a fogkozokbdl indul, és a plexus gingivalisnak
megfelelen az inyszél mentén terjed a fogak koriil. Ha
az antibiotikumkezelés hatastalan vagy késik, a folyamat
a ligamentum parodontale és a periosteum erei mentén a
mélyebb szovetek irdnyaba terjed. A klinikai képre a kife-
jezett fijdalom és a rendkiviil er8s szdjszag jellemzs. A
fogagybetegség ezen formdja sulyos kombinalt immun-
defektusban (SCID), Ggynevezett gyakori varidbilis im-
mundefektusban (CVID), Wiskott—Aldrich-szindréma-
ban, tovibb4d hiper-IgM-szindrémaban (CD40- és
CD40L-deficientia) fordul el§ a leginkibb [16]. Fiatal
teln6ttekben hasonlé tipust fogagybetegség alakulhat ki
fokozott stressz, dohanyzas és rossz szdjhigéné kovet-
keztében. A stressz és a dohinyzas noveli az adrenalin
felszabadulasat a mellékvesébdl, aminek hatasara a Thl-
és a Th2-sejtek szdma és aktivitdsa, valamint a mucosalis
immunvalasz eréssége csokken. A rossz szajhigiéné miatt
fokozott a dentalisplakk-képz6dés és a direkt himkarosi-
té hatdst baktériumok (Fusobacteriumok és Spivochae-
tak) kolonizacidja, ami elGsegiti a fekélyképzodést [17].
Az tgynevezett BCL11B-kombindlt immundeficientia
jellegzetessége a dontSen T-sejteket érinté funkcidzavar
mellett a neonatalis fog. A kombinalt immundefektusok
kozil tobb tarsul a DNS-repair zavaraval, emiatt hajla-
mositanak szdjiiregi carcinoma kialakulasira [18]. Di
George-szindromdaban a parathormon hianya hypocalcae-
midhoz vezet, aminek kovetkezménye a hipokalcifikdlt/
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1. tablazat | Intraoralis manifeszticiok primer immundefektusokban
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Primer immundeficientia Gén

Intraoralis manifeszticid

Kombindlt immundeficientidk

Salyos kombinilt immundeficientia

Gyakori varibilis immundefektus (CVID)
Wiskott—Aldrich-szindréma

Hiper-IgM-szindréma (CD40- és CD40L-deficientia)

Tipustdl fiigg

Nekrotizal6-ulcerativ fogdgybetegség, fekélyképz&dés,
oralis candidiasis

BCL11B-deficientia

BCL11B (AD)

Neonatalis fog

Kromoszématorékenységgel és/vagy DNS-repair-
defektussal tirsulé immundeficientiak

Tipustdl fiigg

Rosszindulata szajiiregi daganatok

Di George/velocardiofacialis szindréma

22-es kromoszéma (AD)

Hipokalcifikdlt/hipomaturalt zomdnc

Autoszomadlis domindns hiper-IgE-szindréma
(HIES, J6b-szindréma)

STAT3 (AD LOF)

Tejfogretentio, oralis candidiasis, parodontitis,
parodontalis abscessus, szdjnyalkahdrtya-hiperkeratini-
zicid

Dyskerindeficientia okozta dyskeratosis congenita

DKCI (XL)

Premalignus oralis leukoplakia

NEMO-deficientia okozta anhidrotikus ectodermalis
dysplasia immundeficientiaval (EDA-ID)

NEMO /IKBKG/ (XL)

Kuap alaka fogak

Kabuki-szindroma

KMT2D /MLL2/ (AD)

Szajpadhasadék vagy magas ivelt szdjpad

Antitestdeficientiak

A-és hypogammaglobulinaemidk Tipustdl figg Zomanchypoplasia
Immundiszregulicids szindréomak

Chédiak—Higashi-szindréma LYST (AR) Gingivostomatitis

APECED- (autoimmun polyendocrinopathia, candidiasis, AIRE (AR vagy AD)

ectodermalis dystrophia) szindréma

Fogzomanc-hypoplasia, oralis candidiasis

Phagocytadefektusok

Congenitalis neutropeniak kiilonb6z6 tipusai Szimos gén Szdjnydlkahdrtya-fekély, recidivilé stomatitis, krénikus
gingivostomatitis

Fehérvérsejt-adhaesiés deficientia (LAD) 1. tipusa ITGB2 (AR) Parodontitis

B-Aktin-deficientia FPR1 (AR) Csak parodontitis

Papillon-Lefevre-szindréma, CTSC (AR) Parodontitis

Lokalizélt juvenilis periodontitis

WDRI-deficientia WDRI (AR) Stlyos stomatitis

Krénikus granulomids betegség (CGD)

Szamos gén

Parodontitis > stlyos gingivitis

A természetes immunitds velesziiletett zavarai

Krénikus mucocutan candidiasis (CMC)

STATI (AD GOF)

Oralis candidiasis

ACT]1-deficientia

TRAF3IP2 (AR)

Macroglossia

Autoinflammatiés szindrémdak

Az tgynevezett lizszindromdk bizonyos tipusai

MVK (AR) és

Stomatitis aphthosa

(mevalonat-kindz-deficientia és Muckle-Wells-szindréma) NLRP3 (AD GOF)

Krénikus atipusos neutrophil dermatosis lipodystrophia-
val és emelkedett testhémérséklettel (CANDLE-)
szindroma

PSMB8 (AR vagy AD)

Microdontia és microstomia

AD = autoszomilis domindns; AR = autoszomalis recessziv; GOF = gain of function (funkcidényer§ muticio); LOF = loss of function (funkcié-

veszté muticio); XL = X-hez kotott

hipomaturilt zomanc kialakulasa [19, 20]. A zomancfej-
16dési rendellenesség jol ismert a STAT3-gén-deficientia
dltal okozott hiper-IgE (HIGE)-szindvomdban is [21,
22]. A betegségben a zomanc kialakulasaért felelGs ame-
loblastok is érintettek, emiatt kevesebb szerves matrix
képzabdik, a mineralizaci6 id6ben elhtiz6déva valik, a be-
tegek fogékonyabbak lesznek cariesre [23, 24]. A fog-
képzés zavara rendszerint felting, a tejfogak késéi exfo-

liati6ja miatt a fogak gyakran két sorban helyezkednek el.
Abscesszus miatt is gyakran kertiil sor a fogak eltivolitasa-
ra [25]. HIGE-szindrémdban el6fordulhat a szajnyélka-
hértya hiperkeratinizacidja is, a keratinizdlt ham alatt
nem alakul ki gyulladas (2. 4bra) [26]. A HIGE-szindr6-
mira jellegzetes arc a tizenéves betegek csaknem mind-
egyikében megfigyelhetd: az arcvonisok durvik, az arc
hemihypertrophiit sejteten aszimmetrikus, a koponya
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1. dbra Aphtis fekélyek, kifejezett gyulladdsos udvarral szelektiv IgA-
hidnyos betegben

2. 4bra

Hiper-IgE-szindromds betegben hyperkeratosis miatt fehéres
szdjpadnydlkahdrtya

macrocephal, jellegzetes a széles orrhdt és orrgyok, a ki-
ugré homlok, a mélyen iil6 szemek, a vastag orrszarnyak
és fiilek, a telt also ajak, az enyhe prognathia és a magas
szdjpad. Az arcdysmorphia részben a csont- és kotszo-
vetet is érint§ alapfolyamat, részben a hegesedéssel gyo-
gyuld, gennyes bdérinfekcidk kovetkezménye lehet. Dys-
kevatosis congenita esetében elsGsorban a telomerizt
expresszal6 és nagy sejtturnovert mutat6 szovetek érin-
tettek [27-29]. A kérképre a bér- és nydlkahartya-elté-
rések a legjellemz&bbek. Az tgynevezett mucocutan
tridsz, vagyis az abnormalis bérpigmenticié, a koromdys-
trophia és a leukoplakia a betegek tobb mint 75%-dban
észlelhetS. A bér- és koromeltérések rendszerint az elsé
dekad végére megjelennek, mig a leukoplakia dltaliban
csak a 2. vagy 3. évtizedben jelentkezik el&szor. Ritkab-
ban észlelt intraoralis manifesztaci6 a kifejezett fogszu-
vasodas és fogvesztés. Az anbidrotikus ectodermalis dys-
plasia immundeficientiaval (EDA-ID) csoportba tartozo
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kérképekre jellemz6 a fogak conusos alakja. A dontGen
az immunglobulintermelés zavarit okozé Kabuki-szind-
rémaban a szivfejlédési rendellenesség, az alacsonyno-
vés, a csontvazeltérések, a szellemi fogyatékossig és az
arcdysmorphia mellett gyakori a szdjpadhasadék és a ma-
gas, ivelt szdjpad.

Antitestdeficientidk: A humoralis immundeficientidk
tobbsége nem hajlamosit fogigybetegség kialakulasara.
A PID-ben leggyakoribb szelektiv IgA-hidnyban példdul
az egészséges populicio életkori atlaganak megfelels sa-
lyossaga a tarsuld fogigybetegség [3, 30]. A szelektiv
IgA-hidnyhoz gyakori tirsuliast mutaté coeliakia miatt
ugyanakkor zomdnchypoplasia gyakrabban észlelhetd, a
coeliakiaban termel6d6 autoantitestek ugyanis keresztre-
agalnak a zomancfehérje matrixaval, ami a felszivodasi
zavar okozta hidnyallapotokkal egytitt vezet a fogzomanc
gyengiiléséhez [31]. A zomédnchypoplasia hypogamma-
globulinaemids betegekben is gyakoribb el6fordulasa.
Antitest deficientidkban az egészséges immunrendszer(
egyénekhez viszonyitva fokozott a caries kialakuldsara
valé hajlam, amely szelektiv IgA-hidny esetében a legki-
fejezettebb. [30, 32]. Ismert, hogy az 1gG2 immunglo-
bulin befolydsolja a fogigybetegségek progresszidjat. A
periodontopathogenek lipopoliszacharidjainak hatdsdra
termel6d6 megfeleld mennyiségli és aviditasa 1gG2
ugyanis lassitja a betegség lefolydsit [33, 34]. Agamma-
globulinaemids dllapotokban fontos prezenticios tiinet a
mandulaszovet teljes hidnya.

Immundiszrequlicios szindromdk: Az immundiszregu-
laciés szindromék prototipusiaban, az APECED- (auto-
immun polyendocrinopathia, candidiasis, ectodermalis
dystrophia) szindrémdban gyakori a zomanchypoplasia
[35]. A Chédiak—Higashi-szindromdban a lizoszomélis
transzport zavara miatt a neutrophil granulocytikban, de
mis sejtekben is a lizoszomak kéros fazidjaval orids ci-
toplazmagranulumok jonnek létre. A pyogen fertézések
és a parcidlis oculocutan albinismus mellett gingivosto-
matitis jellemz8, amely rendszerint kevés dentalis plakk
mellett is kialakul [36].

Phagocytadefektusok: A velesziiletett immunhiany-be-
tegségek koziil leggyakrabban a phagocytadefektusok-
ban talilkozunk szijiiregi tiinetekkel, amelyek kiilono-
sen a congenitalis, illetve a ciklikus neutropeniik esetében
stlyosak. A phagocytasejtek kvantitativ vagy kvalitativ
defektusai elsGsorban pyogen baktériumok, illetve gom-
bik dltal okozott fert6zésekre hajlamositanak, amelyek a
szdjnyalkahdrtyat is érinthetik. A phagocytadefektusok
jellegzetes tiinete a nydlkahartyafekély, amely altalaban
kevéssé fijdalmas. Neutropenis betegben a szijiiregi tii-
netek stlyossiga és a progresszid egyértelmd Osszefiig-
gést mutat a neutropenia salyossagival [11, 12]. Neut-
ropenia esetén a szajnyalkahartya-fekélyek kissé kirdgott
széltek, a fekély koriili gyulladasos szegély hianyzik vagy
nagyon vékony, igy a laesiék rendszerint fijdalmatlanok
(3. 4bra). Ha a neutrophil sejtszam novekszik (példaul
terdpids hatdsra), az elviltozasok fijdalmassa valnak. A 4.
dbran congenitalis neutropenids 15 éves liny fogazata
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3. ibra Szdjnyilkahdrtya-fekély gyulladdsos udvar nélkiil neutropenids

betegben

4. ibra

Congenitalis neutropenids 15 éves ldny sajit fogaival (a) és kive-
hetd fogpétlassal (b)

lathaté, csak sajat fogaival (4/a dbra) és részleges kivehe-
t6 fogpotlas készitése utin (4/b abra). A phagocytik
motilitdszavardval jaré kérképek koziil talan a legismer-
tebb a fehérvérsejt-adbaesios deficientin (LAD), amelynek
hétterében az antimikrobds immunvédekezd folyama-
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tokban fontos kozvetlen sejt—sejt interakciok kialakitdsa-
ért felelgs CD11 és/vagy CD18 adhaesiv molekulik de-
fektusa all. A betegség legjellemz8bb tiinete — amely
egyben prezentacios tiinet is — a kés6i koldokzsinor-leva-
ls (sziiletés utdn tobb mint 2 héttel). Jellemzbek tovab-
b4 a visszatérd, sulyos bacterialis fertézések és az elhtizéd-
dé sebgyogyulias. A LAD rendszerint stlyos, gyorsan
progredialé fogagybetegséggel tarsul [10, 11]. A neut-
rophil granulocytak szdma a periférids vérben kifejezet-
ten emelkedett, hiszen az adhaesiv molekuldk defektusa
miatt a sejtek nem tudnak kilépni az érpalyardl és a gyul-
ladas helyszinére vandorolni. A krénikus granulomdis be-
tegséget (CGD) a NADPH-oxiddz genetikusan meghata-
rozott defektusa okozza, amely gitolja a granulocytikban
¢és a mononuklearis phagocytikban az extracellularis tér-
bdl felvett oxigén toxikus metabolitokka torténd dtalaki-
tasat. Az extracellularis killing mechanizmusok karoso-
désa elsGsorban a bdrt, a tiid6t és a nyirokcsomokat
érint6 gennyes gyulladdshoz vezet, és jellemz6 a granu-
lomaképz6dés. CGD-ben elSfordulhat stlyos inygyulla-
dés vagy enyhe foki mar a pubertas el6tt jelentkezé pa-
rodontitis [37, 38]. A Papillon—Lefévre-szindrimit a
katepszin C fehérjét kédold gén muticidja okozza, ami-
nck kovetkeztében kirosodik a neutrophil granulocytak
kemotaxisa, és csokken a hamsejtek regeneracids képes-
sége. Jellemz§ a palmoplantaris hyperkeratosis és a tejfo-
gazatot is érint$ silyos parodontitis, amely gyakran a
fogak elvesztésével jar [39]. Phagocytadefektusokban
kiilénosen fontos a rendszeres parodontoldgiai gondo-
z4s, a fokozott szdjhigiéné, a rendszeres fogk§-eltavolitas
(depurdlas) és a fogtelszinek lesimitasa (polirozas).

A természetes immunitas velesziiletett zavarai: A kroni-
kus mucocutan candidiasis (CMC) prezenticids tiinete a
bort és a nyalkahartyafelszineket érint6 gombas fert6zés
[40, 41]. A mucocutan candidiasisra hajlamosité im-
mundeficientidk kozill ACTI-deficientidban észlelhetd
még intraoralis tiinet macroglossia formdjaban.

Autoinflammatids betegségek: A lazszindrimdak bizo-
nyos tipusaiban (példaul mevalonat-kiniz-deficientia,
Muckle-Wells-szindréma) gyakori a stomatitis aphthosa
[42, 43]. Az Ggynevezett kronikus atipusos neutrophil
dermatosis lipodystrophiaval és emelkedett testhomérséklet-
tel (CANDLE-) szindrémdra microdontia és microsto-
mia jellemz8. A fogak kisebb mérete miatt azok a fogiv-
ben résesen helyezkednek el [44]. Osszehasonlitisképpen
megemlitjik, hogy autoimmun kérképekben a leggya-
koribb tiinet a szdjszarazsag, amely tovabbi szdjiiregi el-
valtozasok rizikotényezdje lehet, igy gyakori a szajnyal-
kahéartya-fekély, tovabba a petechia és a lichenoid
elviltozis [45].

Megbeszélés

Velesziiletett immunhidny-betegségekben a szajiiregi tii-
netek gyakoriak, és nem egy esetben sokkal korabban fi-
gyelmeztetnek az immunhidnyos allapot fennallisara,
mint ahogyan az egyéb tiinet alapjian diagnosztizilhato
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lenne. A rendszeres fogaszati ellenérzés tehat egy esetle-
gesen hattérben megbijé szisztémas betegség, példaul
immundeficientia felismerése miatt is fontos, igy gyana
esetén lehetdség nyilik a beteg idejekoran torténd immu-
nolégiai kivizsgilasara.

Anyagi tamogatis: A kozlemény megirasa, illetve a kap-
csol6dd kutatébmunka anyagi timogatisban nem része-
stlt.

Szerzoi munkamegosztis: Sz. M.: A betegek vizsgilata, az
adatok feldolgozasa. E. M.: A kézirat megszovegezése,
megszerkesztése, az irodalmi adatok feldolgozasa. T. I.:
A betegek vizsgilata, a kézirat megszovegezése. A cikk
végleges viltozatit mindhirom szerz§ elolvasta és jova-
hagyta.

Erdekeltségek: A szerz8knek nincsenek érdekeltségeik.
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