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Fallbericht

Ziel dieses Fallberichts ist es, die klinischen und oralen Befunde eines 2-jahrigen Jungen vorzustellen, bei dem das Simpson-Golabi-Behmel
Syndrom (SGBS) diagnostiziert wurde. Dieser Patient hatte Makrosomie, ulnare Polydaktylie, Makrozephalie, Hypertelorismus, eine kurze
breite Nase, einen breiten Mund, ein flaches Gesichtsprofil und eine chronische Otitis media mit Horverlust. Intraoral zeigte sich eine
Makroglossie, eine tiefe Zungenlage mit angestrengtem Mundschluss, ein grof3er Ober- und Unterkiefer sowie Schmelzbildungsstérungen
an den Milchmolaren. Aufgrund der verminderten Zahnhartsubstanz waren die Zahne 51 52 61 61 72 71 und 81 bereits fehlend oder nicht
angelegt. Es wurde eine praventive zahnarztliche Betreuung, einschlie3lich Anweisungen zur Mundhygiene, Ernahrungsberatung und

Verwendung von Fluorid, empfohlen.
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Abb. 2a-c: intraorale Befunde

Diskussion

Das SGBS ist eine x-chromosomal rezessiv-vererbte Uberwachstumserkrankung, die durch Makrosomie, mentale Defizite, einen groRRen
Kopf, prominente Schadelnahte, Mittelgesichtsdefizite, Hypertelorismus, eine breite Nase, einen breiten Mund, Makroglossie,
Zahnfehlstellungen, einen stark gewdlbten Gaumen sowie Anomalien des Bewegungsapparats und der Gliedmal3en gekennzeichnet ist (1).
Das mannliche Geschlecht ist haufiger betroffen, bisher wurden lediglich ca. 200 Félle beschrieben.

In der Literatur finden sich nur wenige Informationen zu den oral-dentalen Merkmalen von SGBS. In einem friiheren Bericht Gber die
kraniofazialen Merkmale eines Patienten mit SGBS wies der Patient ein &hnliches Gesichtsprofil wie der vorliegende Fall

auf und hatte funf Nichtanlagen (3). Es sollten weitere Untersuchungen durchgefihrt werden, um festzustellen, ob die

Hypodontie ein charakteristischer zahnmedizinischer Befund bei Patienten mit SGBS sein kénnte (3).

Zusammenfassung

Zahnarzte sollten auf Entwicklungsanomalien achten, da diese auf eine seltene Stérung, wie das SGBS, hinweisen kdnnen. Eine langfristige
Nachsorge ist fur Patienten mit SGBS unerlasslich. Eine praventive, interdisziplindre Betreuung des Patienten bezlglich seiner
Mundgesundheit sowie der Gebiss- und Sprachentwicklung wird empfohlen.
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