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Jest to opis rzadkiego przypadku zespotu zebowo-
paznokciowego (Tooth and Nail syndrome — TNS; zespét Witkopa)
wykrytego u 14-letniej dziewczynki, u ktérej stwierdzono nie
udokumentowang dotychczas w innych doniesieniach naukowych
ceche fenotypowg w postaci catkowitego braku uzebienia
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statego, a takze towarzyszace objawom stomatologicznym znaczne
obnizenie gestos$ci mineralnej kosci (BMD). Badanie
przedmiotowe ujawnito dysmorfie w zakresie twarzy wyrazona
zmniejszeniem odcinka nosowo-wargowego, wywinieciem wargil
dolnej, zmniejszeniem catkowitego wymiaru pionowego twarzy.
Ponadto stwierdzono dysplastyczne i nadmiernie tamliwe
paznokcie ragk i ndg (paluch). Rutynowe badanie stomatologiczne
wykazato catkowite przetrwate uzebienie mleczne. Zdjecie
rentgenowskie kefalometryczne oraz pantomogram uwidocznity
anodontie, tzn. catkowity brak zawigzkéw zebdéw statych ze
wspOtistniejgcg hipoplazja zuchwy. Jednoczesnie nie
zaobserwowano jakichkolwiek cech resorpcji ale zamkniecie
kanatéw korzeni zebdéw mlecznych.

Z powodu sporadycznych béléw miesniowo-szkieletowych w
wieku 17 lat dziewczynce wykonano pomiar densytometryczny
metodg DXA (dual energy X-ray absorptiometry), ktdére wykazato
obnizenie BMD zaréwno w catym szkielecie jak i w kregach L1-L4
w poréwnaniu z normg dla wieku i p*ci (Z-score wynosity
odpowiednio -2,35 i -2,37). Niska masa kostna zostata
potwierdzona po normalizacji na cechy antropometryczne
i sktadowe cia*a. 0d momentu wstepnego rozpoznania rozpoczeto
postepowanie ortodontyczne i skuteczne leczenie protetyczne
(poczatkowo umocowano proteze tymczasowg na zebach mlecznych),
ktéore jest kontynuowane do dnia dzisiejszego. Obraz kliniczny
oraz stwierdzone w tym przypadku, a dotychczas nie opisywane
objawy wskazujg na catkowicie nowg manifestacje zespotu
Witkopa (TNS), w ktérym te same czynniki genetyczne 1lub
wspélne mechanizmy patogenetyczne moga by¢ odpowiedzialne
zardowno za objawy w zakresie zebdéw jak i nieadekwatng
akumulacje mineratu szkieletowego. Osteopenia moze stanowid
nowy nie znany dotychczas element zespotu TNS, dlatego
istnieje zasadnos¢ wykonywania pomiardéw DXA u takich
pacjentdw. Nizsza od przecietnej masa kostna w TNS, moze
rowniez posrednio odzwierciedla¢ gorszg jakos¢ i wytrzymatosd
tkanki kostnej, a w konsekwencji utrudniac¢ 1lub nawet
uniemozliwia¢ ewentualne leczenie implantami zebowymi w
przysztosci
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We report on a rare genetic Tooth and Nail syndrome (TNS;
Witkop syndrome) detected in a 14-year-old girl whose
particular clinical feature was absolute absence of permanent
dentition and, additionally, reduced bone mineral density
(BMD). Physical examination revealed facial dysmorphy, receded
subnasal region, eversion and pouting of the lower lip,
shortening of the lower facial height. dysplastic, centrally
hollowed toenails being prone to fragility. In the routine
intraoral examination, a complete persistent deciduous
dentition was found with a major attrition of dental cusps and
masticatory surfaces of all teeth. The panoramic and
cephalometric radiographs proved anodontia i.e. the absence of
all permanent tooth buds with the concomitant hypoplasia of
the maxilla. Surprisingly, tooth roots of the deciduous teeth
were still present without any features of resorption, whereas
obliteration of root canals was found. Bone densitometry using
dual energy X-ray absorptiometry (DXA) performed at age of 17y
showed decreased BMD in the total body and lumbar spine
vertebrae L1-L4 (Z-scores were -2.35 and -2.37, respectively)
relative to age and gender reference. The osteopenia remained
significant after adjustment for anthropometric parameters and
body composition (lean mass). Since the first presentation,
a successful orthodontic management followed by prosthetic
treatment had been implemented and continued until present.



Initially, a temporary prosthetic appliance fixed on deciduous
teeth was performed. These clinical symptoms suggest a
completely new manifestation of the disorder in which genetic
factors and/or shared mechanisms may contribute to
the deterioration of the stomatognathic system, nail phenotype
and reduced BMD. Osteopenia appears to be a new component of
the syndrome, therefore there is a rationale for bone density
scans in patients with TNS. Pediatricians should be aware of
an increased risk of osteopenia in patients with TNS while
dentists should realize that reduced BMD and, possibly,
impaired bone quality and strength may produce difficulties or
even exclude such patients from future treatment with dental
implants.



