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Uvod

Pro svou bakalafskou praci jsem si vybrala t¢éma Dentélni hygiena u pacientti s
Williams-Beurenovym syndromem. Vybrala jsem si ji pfedevSim proto, Ze s
diagnézou Williams-Beurenova syndromu jsem se doposud nesetkala a chtéla jsem
o ni zjistit vice. Pfi vybéru jsem méla tedy 2 hlavni dGvody. Jednim bylo dovzd¢lat
sebe sama a druhym divodem bylo rozsifit povédomi o tomto syndromu jednak
mezi dentalnimi hygienistky ale 1 mezi lidmi ve svém okoli.

Lidé narozené s Williams-Beurenovym syndromem se potykaji cely zivot se
zdravotnimi komplikacemi, které jim znesnadiuji aktivity bézného kazdodenniho
zivota. Jedna se o geneticky podminénou poruchu, kterd postihuje predevsSim
centralni a periferni nervovou soustavu a kardiovaskularni systém. Je spjata ale s
tadou dalsich zdravotnich potizi a abnormalitami. Radu téchto abnormalit nalézame
pravé i v dutin€ ustni, kterymi se budu zabyvat podrobnéji.

Ma bakalatska prace je rozdélena do dvou c¢asti - teoretické a praktické. Cilem
teoretické Casti bakalarské prace je charakteristika Williams-Beurenova syndromu
(n€kdy nazyvaného jako Williamsiv syndrom, zkratka WBS), jeho klinické
projevy, zdravotni komplikace a projevy v duting Ustni. Bakalatrské prace podrobné
hodnoti vyhody a nevyhody pouzivéani jednotlivych pomticek a technik ¢iSténi ve
vztahu k WBS.

Cilem praktické €asti je zjistit nejCastéjsi problémy v dutiné Ustni, s kterymi se
pacienti s Williams-Beurenovym syndromem potykaji. Prakticka C¢ast bude
provedena prostfednictvim jednotlivych kazuistik pacientii s WBS. Dal$im cilem
bakalarské prace je zdliraznit diikladnou a nezbytnou nutnost hygieny dutiny tstni
u této skupiny pacientii a dikladny nacvik cisténi zubl spravnou technikou s
vysvétlenim problematiky s ohledem na jejich zhorSenou uroven jemné motoriky.

Bakalatskd prace by meéla podpofit povédomi vetejnosti a dentalnich

hygienistek o WBS.



1 Teoreticka ¢ast

1.1 Williams-Beureniiv syndrom

Williams-Beureniiv syndrom (WBS), nazyvany nékdy také Williamsav
syndrom, patii mezi vzacné, geneticky podminéné poruchy postihujici predevsim
kardiovaskularni systém a pojivové tkan€, dale také v rizné mife zasahuje do
centralniho a periferniho nervového systému. Syndrom, jakozto multisystémové
postizeni, je spojen s ristovymi abnormalitami, endokrinologickymi odchylkami
retardaci psychomotorického vyvoje a s mnoha dal$imi zdravotnimi komplikacemi.
Lidé s WBS maji charakteristicky vzhled obli¢eje spolu se specifickym chovanim.!
WBS byl poprvé popsan v roce 1961 kardiologem Dr. J.C.P. Williamsem. O rok
pozdéji, v roce 1962 publikoval A. J. Beuren kazuistiku s podobnym zjisténim a na
zékladg toho byl syndrom pojmenovan Williams-Beureniiv.>

Na lékarské péci pacientii s WBS se podili velky pocet specialistii nezbytnych
k potvrzeni diagnozy 1 pro zajisténi zdravotni péce po zbytek jejich Zivota. Klinické
projevy béhem neonatalniho obdobi nemusi byt vzdy zcela jednoznacné. Zdravotni
potize, které mohou znesnadniovat zivot pacienti s WBS, zahrnuji ortopedické
problémy, zrakové a sluchové vady, poruchy urogenitalniho systému, pupecnikové
a tiiselné kyly, stomatologické problémy a gastrointestindlni obtize. Mezi
doporucena vySetieni po stanoveni diagndzy patii, kromé pravidelnych navstév u
praktického lékate pro déti a dorost, kardiologické vySetfeni vcetné méfeni
krevniho tlaku a urogenitalni vySetfeni, dale je nutné provést kompletni fyzické a
neurologické vySetieni, vySetfeni endokrinologem, spolu se zjisténi hladiny kalcia
v krvi, a oftalmologem.?

Pii pravidelnych lékatskych prohlidkach u praktického 1ékate pro déti a
dorost je nutné vénovat pozornost ristovym parametriim a pravidelné kontrolovat

rust a vyvoj dle ristovych tabulek; provadét pravidelné poslechové vySetteni srdce;

" AXELSSON, Steffan. VARIABILITY OD THE CRANIAL AND DENTAL PHENOTYPE IN WILLIAMS SYNDROME. Oslo:
Swedish Dental Journal Supplement, 2005. ISBN 82-91757-27-5. 0348-6672.

2 WILSON, Marcia a Iverson B. CARTER. Williams Syndrome. PubMed.gov [online]. London: StatPearls Publishing, 2022
[cit. 2022-09-04]. Dostupné z: https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK 544278

3 Lékaiskd péce o déti s Williamsovym syndromem. PEDIATRICS [online]. 2001, 107(1192) [cit. 2022-07-17]. 1-16, ISSN
1098-4275. Dostupné z: https://www.spolek-willik.cz/wp-content/uploads/2018/09/Williams-syndrom_cz_Pediatrics.pdf



kontrolovat potenciondlni problémy s piijmem potravy vcetné refluxu, zacpy,
zvraceni ¢i priznaki koliky; popiipadé monitorovat poruchy sani nebo polykani;
kontrolovat pfipadné tiiselné kyly; orientacni oftalmologické vySetieni vzhledem
k Castému vyskytu strabismu, amblyopie a refrak¢nich vad. Do pravidelného
lékai'ského dohledu je nutné také zahrnout méteni krevniho tlaku a dikladné
vySetieni femoralniho pulsu kazdy rok, rozbor moci a hlidat hladinu kalcia,
ultrazvukové vySetieni mocového méchyie a ledvin a screening Stitné zlazy. V
raném détstvi je nutné pravidelné kontroly obohatit o screening zraku a sluchu a
pozornost vénovat piipadnym ortopedickym problémim. Nezbytna je taktéz
dikladna dentalni péte. Centralizace péce o tyto pacienty v CR neexistuje, proto
jsou navstévy jednotlivych odbornikii ¢asto na benevolenci rodict a doporuceni
praktického 1ékaie pro déti a dorost. *

Ditéti s WBS by nemély byt preventivné podavany multivitaminové
preparaty, divodem je potencionalni negativni ucinek vitaminu D. Pfi stanoveni
diagnézy hyperkalcémie ¢i hyperkalciurie je nutné provést ultrazvukové vysetieni
z diivodu rizika nefrokalcindzy a nefrolitidzy a zvazit moZnou dietu s nizkym

obsahem vépniku. °

Vrwe

1.1.1 Incidence a pFi¢ina

WBS se fadi k vzacnym poruchdm s uvadénou incidenci od 1:20 000 do
1:50 000 na zivé narozené dité. Obé pohlavi jsou postiZzena stejné. Epidemiologicky
pruzkum z Norska vSak prezentuje prevalenci vyssi a to az 1:7500 na narozené dité.
Je nutné brat v ivahu, Ze tato geneticky podminéna porucha byla popsana teprve v
poslednich 40 letech, tudiz je pravdépodobné, ze ve spolecnosti se nachazi mnoho
nediagnostikovanych pacienti.®

WBS je multisystémova vyvojova porucha zptisobena mikrodeleci na
fyziologickych podminek v daném misté lokalizovan, je gen pro elastin. Ten je
zodpoveédny za regulaci syntézy elastinu, proteinu nezbytného pro spravnou funkci

vSech elastickych tkani, predevS§im tkdni myokardu a stény arterii. V kritickém

4 Lékaiska péce o déti s Williamsovym syndromem. PEDIATRICS , ref.3, str.1-16
5 Lékatska péce o déti s Williamsovym syndromem. PEDIATRICS , ref. 3, str. 1-16

6 AXELSSON, Steffan. ref. 1, str. 14



regionu 7q11.23 jsou mimo elastinového genu popisovany i dalsi geny, které jsou
zodpoveédné napiiklad za replikaci DNA. Jejich chybéni s sebou nese ristové
abnormality a vyvojové poruchy. Absence dalSich gent je zodpovédnd za
hyperkalcémii, poruchy psychomotorického vyvoje a dals§i projevy tohoto
syndromu. WBS neni 1é€itelny a nositel této genetické abnormality je postizen na
cely zivot.”

Pii podezieni na WBS odesle pediatr, kardiolog ¢i neurolog pacienta ke
klinickému genetikovi, ktery nasledné zasSle odebranou krev na vySetfeni
probihajici metodou nazyvanou FISH - fluorescencni in situ hybridizace - ktera
umoznuje hledani chromozomovych deleci pomoci fluorescenénich DNA sond
s metafdzovymi chromozomy.® Diagnézu vzdy potvrzuje ¢ vyvraci klinicky
genetik na zdkladé typickych znakl tohoto postizeni spolu s vysledky tohoto
vySetfeni. Upfesnujici diagnostickou metodou je Array CGH/DNA microarray ¢i
sekvenovani DNA.’

U rodict, kterym se jiz narodilo dit¢ s Williams-Beurenovym syndromem, je
pravdépodobnost narozeni dalSiho stejné postizeného potomka nizka, pokud vSak
planuji dal§i déti mohou podstoupit genetické vySetieni a v piipadé dalSiho

téhotenstvi je jim poskytnuta moznost prenatalni diagnostiky. '

1.2 Kraniofacialni charakteristiky u pacienta s WBS

Charakteristicky vzhled obliceje byva jednim z hlavnich znameni pfi
diferencialni diagnostice. Rysy oblic¢eje u pacientli s Williamsovym syndromem si
byvaji navzajem velmi podobné, tato dysmorfie je v odborné literatuie nazyvana
»elfi oblicej. Mezi charakteristické znaky patii dolichocefalie, neboli dlouhy
pfedozadni primér lebky; Siroké Celo s bitemporalnim zizenim; plné tvare; kratké
ocni Stérbiny, hvézdicovity vzor na duhovce; nizko poloZené prominujici usi;

kratky a nizko polozeny kofen nosu; plné rty a Sirokd Gsta s dlouhym filtrem.!!

" Willik. Informace pro rodice [online]. Praha, 2022 [cit. 2022-06-29]. Dostupné z: https://www.spolek-willik.cz/
8 AXELSSON, Steffan. ref.1, str.12

¥ Willik. Informace pro rodice, ref. 7

YO'Willik. Informace pro rodice, ref. 7

' Willik. Informace pro rodice, ref. 7
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Vsechny vySe zminéné kraniofacialni znaky vSak nemusime nachéazet u kazdého
pacienta, ¢asto se jedna o kombinaci rodinné podoby a znakt WBS.!>13
Vyzkum tymu Axellson et al. se vénuje zjisténi skeletarnich charakteristik na

bo¢nim déalkovém rentgenovém snimku. Podle jejich vysledki na 62 pacientech
s WBS severské rasy bylo publikovano, ze délka lebe¢ni baze u muzské populace
s WBS se statisticky vyznamné nelisi od muzské zdravé populace. Naopak Zeny
s WBS maji vyrazné kratsi ptedni bazi lebni. V souvislosti s kratsi bazi lebni u Zen
s WBS se vyskytuje soucasné krat§i délka maxily. Dale vyzkum uvadi, Ze thel
mandibuldrni linie ve srovnani se zdravou populaci ma vyss$i hodnoty a spolu
s vékem tento thel neklesa. '

Turecké sedlo, latinsky sella turcica, je prohlubeni na spodiné lebky v kosti
klinové, jeho vyznam spociva v tom, Ze piedstavuje misto ulozeni hypotyzy.

Velikost tureckého sedla je u muzskych pacienti s WBS mensi nez v bézné
populaci. Primér tureckého sedla u zen s WBS je téméf stejny zdravym jedinctm,
oproti muziim, ktefi vykazuji mensi hodnoty priiméru tureckého sedla.!

Studie dle Hertzberg et al. provedend u 45 jedinct s WBS udéava vyssi
vyskyt okluze II. a III. tfidy, otevieného, hlubokého a obraceného skusti. Vzhledem
k absenci kefalometrickych bo¢nich snimkt nelze jednoznaéné fici, zda obraceny
skus ve frontalnim useku maji skeletarni podklad nebo se jedna pouze anomalii na

zakladg zubni povahy. '®

1.3 Celkové projevy WBS

1.3.1 Kardiovaskularni vady

Kardiovaskularni vady u pacientii s WBS nachazime velmi Casto, uvadi se az
u 75 % ptipadi dle Lowery et al.,1995. Nejcastéji se jednd o supravalvularni

stendzu aorty, tedy zuzeni jedné z hlavnich cév odstupujici ze srdce. Tato vada

12 Willik. Informace pro rodice, ref.7

13 AXELSSON, Steffan. ref.1, str. 15

HAXELSSON, Steffan. VARIABILITY OD THE CRANIAL AND DENTAL PHENOTYPE IN WILLIAMS SYNDROME:
Neurocranial morphology and growth in Williams syndrome. Oslo: Swedish Dental Journal Supplement, 2005. ISBN 82-
91757-27-5. 0348-6672.

15 AXELSSON, S. Post-natal size and morphology of the sella turcica in Williams syndrome. The European Journal of
Orthodontics [online]. 2004, 26(6), 613-621 [cit. 2023-04-11]. ISSN 0141-5387. Dostupné z: doi:10.1093/¢€j0/26.6.613

1 HERTZBERG, Jack, Leila NAKISBENDI, Howard L. NEEDLEMAN a Barbara POBER. Williams syndrome m oral
presentation of 45 cases. Pediatric Dentist [online]. 1994, 16(4), 1-6 [cit. 2023-02-22]. Dostupné z:
https://www.aapd.org/globalassets/media/publications/archives/hertzberg-16-04.pdf
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predstavuje 48-64 % kardiovaskuldrnich potizi. Méné Casto se mizeme setkat i
s postizenim jinych cév, jako je naptiklad plicnice ¢i ledvinné tepny a dalsi tepny
zasobujici organy gastrointestinalniho traktu. U 20 % ptipadi je popisovana stenoza
plicnice. Velice casto u pacienti s WBS je hlasena taktéz hypertenze, ktera
vyzaduje medikaci.'” Dlouhotrvajici hypertenze patii mezi nejcast&j$i piiciny
vzniku infarktu myokardu ¢i cévni mozkové ptihody. '8

Srde¢ni vady mohou byt riizn¢ zavazné, nékteré¢ vyzaduji ihned operacni
zakrok, jiné vyzaduji pouze pravidelné prohlidky a kontroly u kardiologa spolu
s nékterymi preventivnimi opatfenimi, jako je napiiklad snizeni télesné

hmotnosti.'”

1.3.2 Neurologické obtize

Neurologicky profil u pacienti s WBS se béhem zivota neustidle méni.
V ramci neurologickych obtiZi nachazime az v 80 % zejména centralni hypotonii,
dale také hyperreflexii, a cerebralni dysfunkci. V pozd&$im véku je
diagnostikovana spisSe periferni hypertonie (50 %). Byla prokazana mensi velikost
mozku spolu sjeho strukturdlnimi abnormalitami, jako je napiiklad Chiari
malformace I, ktera se vyskytuje s ¢etnosti 10 %. Cerebralni ptiznaky jsou u WBS
Casté, coz odpovida obtiznému zvladani tkond vyZadujici jemnou motoriku. Velky
pocet studii dokumentovalo zvétSeny mozecek a expanzi neocerebelarnich oblasti.
U pacienti s WBS je popsano poskozeni extrapyramidového systému, existuje
hypotéza, ze zvysena frekvence extrapyramidovych ptiznakl je zodpovédna za

¢asny nastup procesu starnuti, 2% 2!

17 AXELSSON, Steffan. ref. 1, str. 17

18 Williamstiv syndrom. Willik [online]. Praha: Willik — ob&anské sdruZeni rodi¢t a pratel déti s Williamsovym
syndromem, 2010, 1-33 [cit. 2023-04-18]. Dostupné z: https://www.spolek-willik.cz/wp-
content/uploads/2018/09/2010_WS_brozura_AS.pdf

1 Williamstv syndrom. Willik, ref. 18, str. 11

20 GAGLIARDI, Chiara, Sara MARTELLI, Michael D. BURT a Renato BORGATTI. Evolution of Neurologic Features in
Williams Syndrome. Pediatric Neurology [online]. 2007, 36(5), 301-306 [cit. 2023-04-11]. ISSN 08878994. Dostupné z:
doi:10.1016/j.pediatrneurol.2007.01.001

2 URBANOVA, Wanda, Hana KUBIKOVA, Ivana DUBOVSKA, Petr CHRAMOSTA a Jana PELANOVA. Patient with
Williams-Beuren syndrome in paediatrician's office. Cesko-slovenska pediatrie [online]. 2022, 77(4), 232-235 [cit. 2023-01-
30]. ISSN 00692328. Dostupné z: doi:10.55095/CSPediatrie2022/038
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1.3.3 Hyperkalcémie

Hyperkalcémie, se kterou se setkdvame v 15 % pfipadi, oznacuje stav
zvySené hladiny vapniku v krvi. Rekurentni hyperkalcémie se u pacienti s WBS
vyskytuje predevsim u kojenct a déti v batolecim véku, spolu se zvySujicim se
vekem obtize vétSinou samovolné€ ustoupi, zpravidla do 2 let. S hyperkalcémii mize
byt spojeno jednak celkové neprospivani, ale i zvraceni, chronicka zacpa, svalové
spasmy, dehydratace a celkové nechutenstvi. Dochazi také k nadmérnému
vylucovani vapniku moci, coz muze pfispivat k tvorbé mocovych kameni c¢i

vyvolat nefrokalcindzu s rizikem infekce mocovych cest. 2

1.3.4 Ruiist

Neprospivani a poruchy rlstu jsou béznou diagnézou u pacientd s WBS.
Témét vSechny déti jsou od narozeni, jak svou hmotnosti, tak vzristem, pod
stanovenym popula¢nim prumérem. Déti s WBS se jiz rodi s nizkou porodni vahou
a vdospélosti jejich vzrast byva zpravidla men$i oproti svym zdravym
vrstevnikim. V Americe a Velké Britanii byly publikované percentilové grafy,
které jsou specifické ptimo pro WBS.?* K nastupu puberty dochazi velmi brzy a
mnoho jedinctl, zejména divky, proziva pubertu predCasnou. U pacientti s WBS se
také setkdvame s predéasnym starnutim. *

V ramci pravidelnych kontrol u détského lékate je duleZité hodnotit take
obvod lebky. Mensi obvod lebky byva ptiznakem mikrocefalie, kterd se vyskytuje

a7 u tetiny pacientii s WBS.?

1.3.5 Psychomotoricky vyvoj

S opozdénym psychomotorickym vyvojem u pacientli s WBS se setkavame
jiz od prvnich mésicli Zivota. Déti s WBS zacinaji jednak pozdéji chodit a rovnéz i
fe¢ se vyviji pomaleji. S pfibyvajicim vékem se zvyraziiuje mentalni retardace,

vétSina pacientd se pohybuje mezi lehkym aZ stfedné t&zkym stupném postizeni.?®

2 Willik. Informace pro rodice, ref. 7

2 Williamstv syndrom. Willik, ref. 18, str. 11

24 AXELSSON, Steffan. ref.1, str. 19

BURBANOVA, Wanda, Hana KUBIKOVA, Ivana DUBOVSKA, Petr CHRAMOSTA a Jana PELANOVA. Patient with
Williams-Beuren syndrome in paediatrician's office., ref. 21, str. 233

26 Willik. Informace pro rodice, ref. 7
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Existuji vzacné 1 jedinci, u kterych je popsdna normalni inteligence. Nicméné
vétSina pacientti s WBS vyzaduje specialni podporu nejen ve vzdélani, ale i trvalou
podporu a dohled v bézném zivoté v ramci kazdodennich aktivit a pfi integraci do
spolecnosti. Existuje vSak mezi nimi znacnd variabilita a nachazime rozdily
v dosazeni ruznych schopnosti, at’ jde o psani, rozvoj slovni zdsoby, Uroven
motoriky apod. 27 Slaby svalovy tonus, ktery se s vékem u pacientii s WBS déle
zhorSuje, ma negativni vliv na hrubou a jemnou motoriku. Pacientim s WBS ¢ini
obtize zvlddani béznych kazdodennich dovednosti jako je napiiklad zavazovani
tkanicek, zapinani knoflik a podobné. Problémy hrubé a jemné motoriky nejcasteji
plynou z ortopedickych omezeni. Psani pismen a ¢islic je pro pacienty znaéné
obtizné a vyzaduje dlouhodoby nacvik.?*2°

Velmi znatelny nedostatek se objevuje v oblasti zrakové-prostorové. Pro déti
s WBS je obtiznéjsi zpracovavat zrakové podnéty oproti sluchovym, maji velké
obtize s vybavovanim obrazcli z paméti. Problematickd je i chiize po schodech.
Miuizeme pozorovat také zhorSenou orientaci v prostoru, napiiklad orientace ve
slozité ¢lenéné budové muize Cinit vyrazné potize. Verbalni schopnosti déti ve
Skolnim véku jsou prokazatelné€ na lepsi urovni nez zrakové, prostoroveé a hrubé 1
jemné motorické dovednosti. Nékteré déti se vzdelavaji ve specialnich Skolach, jiné
v b&znych zakladnich $kol4ch s nutnou asistenci a individualnim p¥istupem.*°

Déti s WBS jsou velmi komunikativni, upovidané, s dobie vyvinutou a
vyspélou slovni zasobou.?! Byvaji veselé, piatelské, oteviené, nedéla jim potiZze se
seznamovat s cizimi lidmi a zahajovat s nimi konverzaci. Pro déti 1 dospélé je
typicka jejich excesivné socialni povaha projevujici se absenci socidlnich zabran a
divéfivosti vigi cizim lidem. Casto se poté setkavame jak v détstvi, tak

v dospélosti, s depresemi, izkostmi a fobiemi.*

" Informace pro rodice. Williamsiv syndrom , ref. 23

2% WILLIAMSUV SYNDROM: Edukace déti s Williamsovym syndromem [online]. Obasnské sdruzeni Willik, 2011, 1-
30, [cit. 2023-02-22].Dostupné z: https://www.spolek-willik.cz/wp-

content/uploads/2018/09/2012 WS _Edukace brozura AS.pdf

2% KRATOCHVILOVA, Lenka. Participace osob s Williamsovym syndromem ve spole&nosti. Brno, 2013. Bakalafska prace.
Pedagogicka fakulta Masarykovy univerzity Katedra specialni pedagogiky. Vedouci prace PhDr. Karel Pancocha, B.A.,
Ph.D.

30 Williamstiv syndrom. Willik, ref. 18, str. 12-15

31 AXELSSON, Steffan. ref.1, str. 20

2 URBANOVA, Wanda, Hana KUBfKOVA, Ivana DUBOVSKA, Petr CHRAMOSTA a Jana PELANOVA. Patient with
Williams-Beuren syndrome in paediatrician's office, ref. 21, str. 234
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U téchto déti je také pozorovatelnd porucha pozornosti a hyperaktivita
(ADHD). Hyperaktivita se vétSinou s postupem ¢asu zmirnuje, nicméné porucha

pozornosti pokracuje az do dospélosti.*?

1.3.6 Ortopedické obtize

Mezi ortopedické projevy muze patiit klinodaktylie 5. prstu, jedna se o trvaly
stav vychyleni nebo ohnuti Clanku prstu. Dale také miizeme pozorovat hallux
valgus, coZ znamenda vboceni palce u nohy od stfedni linie téla. MiiZe se projevovat
bolestmi spolu se zdufenim a artrotickymi zménami na kloubu.

Déle byla také popsana radioulndlni synostdza, jejiz incidence spadd do
rozmezi mezi 10-25 %. Tato malformace poté znesnadiiuje ¢innosti kazdodenniho
7ivota, jelikoZ supinace je znaéné omezena nebo neni mozna viibec. **

U pacientti s WBS byla popsana také kyfoskolidza, kloubni potize spojené
s hypotonii neboli nizkym svalovym napétim a zvysenou volnosti vaziva.*> Uvadi
se, ze pacienti trpi hypermobilitou kloubtli, v dospélosti se vyviji progredujici
ztuhlost kloubt a kloubni kontraktury.

Mezi dal$i muskuloskeletarni projevy syndromu v ranném détstvi patii
kloubni hypermobilita; kyf6za; lordéza a u batolat se se mize projevit hypertonie
ve spojeni predevsim s hyperkalcémii. 7 Mezi projevy hypertonie u kojence patii
rucicky seviené v pést a velky zdklon hlavy bez opory o ptedlokti v poloze na
biisku. Jedna se o stav, ktery pfi spradvném cviceni vymizi nebo dojde alespoinl ke

zmirnéni hypertonu a neklidu ditéte. 3

3 Williamstiv syndrom. Willik, ref. 18, str. 15

3% AXELSSON, Steffan, ref.1, str. 19

35 Willik. Informace pro rodice, ref. 7

3 URBANOVA, Wanda, Hana KUBIKOVA, Ivana DUBOVSKA, Petr CHRAMOSTA a Jana PELANOVA. Patient with
Williams-Beuren syndrome in paediatrician's office, ref. 21, str. 234

37 Informace pro 1ékate. Willik [online]. Praha, 2022 [cit. 2022-10-02]. Dostupné z: https://www.spolek-willik.cz/prakticke-
informace/informace-pro-lekare/

3% DORTOVA, Eva, Jana KNEZOVA, Jiii DOROT a Jitka ROKYTOVA. Pistup k ddtem se svalovou hypertonii v
novorozeneckém a kojeneckém véku. Pediatrie pro praxi [online]. 2009, 10(5), 322-324 [cit. 2022-10-02]. Dostupné z:
https://www.pediatriepropraxi.cz/pdfs/ped/2009/05/08.pdf
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1.3.7 Zrakové a sluchové vady a hlas

U pacientli s WBS se miizeme setkat s nékterymi zrakovymi poruchami. Ve
zvySené mife pozorujeme strabismus neboli Silhani, pfi kterém se jedno oko
odchyluje. Dalsi zrakovou poruchou, ktera se casto setkavame je kratkozrakost. U
nekterych pacienti s WBS pfti pohledu do o¢i miizeme pozorovat hvézdicovity vzor
duhovky.*

Mezi hlavni sluchové postizeni patii hyperakusis neboli zvySena citlivost na
hluk. Jedna se o zvuky jako naptiklad hlasity smich, ktik, potlesk, skolni zvonek,
zvuky elektrospotiebicli a mnoho dalSich. Tyto zvuky mohou byt pro nékteré déti
az bolestivé. S vyhodou je mozné na kratkou dobu béhem stomatologického
oetfeni vyuzit sluchatka ¢i $punty do usi.*

Nekteti autofi uvadi ve svych vyzkumech, ze déti trpici WBS maji hlubsi,

chraplavéjsi a drsnéjsi hlas. !

1.3.8 Celkova anestezie

Celkova anestezie je u pacientl s WBS spojena s vyS$§$im rizikem néhlé
smrti, v odborné literatufe je popsano né&kolik piipadii.** V ptipadé nutnosti
opera¢niho zakroku je nezbytna konzultace s anesteziologem a kardiologem. Nutné
je dukladné predoperacni a predanestetické vySetfeni. Pacient musi vzdy projit
kardiologickym vySetfenim a standartnim laboratornim vySetfenim véetné kontroly
hladiny kalcia. Dle abnormalit orgdnovych funkci je nutné ptizplsobit plan
anesteziologické péce. V ramci predoperacnich vySetieni je taktéZ nutné dikladné
posoudit dychaci cesty a odhalit pfipadné znamky obtizné ventilace.*’

Péce poskytovana pacientim s WBS vyzadujici vykon v celkové anestezii
by méla probihat ve specializovanych centrech s odpovidajicim technickym a

personalnim vybavenim, kde je k dispozici adekvatni zdzemi.**

3 Willik. Informace pro rodice, ref. 7

4OWillik. Informace pro rodice, ref. 7

4 AXELSSON, Steffan. Pozn. 1, s. 17

42 BURCH, Thomas M., Francis X. MCGOWAN, Barry D. KUSSMAN, Andrew J. POWELL a James A. DINARDO.
Congenital Supravalvular Aortic Stenosis and Sudden Death Associated with Anesthesia: What’s the Mystery?. Pediatric
Neurology [online]. 2008, 107(6), 1848-1854 [cit. 2023-04-11]. ISSN 0003-2999. Dostupné z:
doi:10.1213/ane.0b013e3181875a4d

# NOSKOVA, Pavlina. Anesteziologicka problematika u déti s Wiliamsovym syndromem. Anest intenziv Med. [online].
2018, 29(3), 148-150 [cit. 2023-04-11]. Dostupné z: https://www.spolek-willik.cz/wp-
content/uploads/2019/05/Williams%C5%AFv-syndrom-anestezie-P.Noskova-2018-1.pdf

# NOSKOVA, Pavlina. Anesteziologicka problematika u déti s Williamsovym syndromem, ref. 43, str. 150
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1.4 Projevy v dutiné tstni u pacientii s WBS

Pacienti s WBS mayji velmi typické projevy v duting tstni. Nachazime u nich
Siroka usta, plné rty s malou bradou, drobné zuby s mezerami, Casté jsou ageneze
jednotlivych zubt a erupéni poruchy dentice.*

U déti s WBS je také popisovana hypersenzitivita dutiny Gstni a pomalejsi
rozvoj oralnich motorickych funkcei. Je pro n€¢ obtizné manipulovat se slozitéj$imi
strukturami potravy. Problémy se projevuji zejména v poruse sani v kojeneckém
veéku, v opozdéném vyvoji zZvykani a odmitani tuhé stravy. Tyto stavy pfispivaji

k opozdénému vyvoji, neprospivani a gastrointestinalnim problémiim.*

1.4.1 Zubni kaz a poruchy vyvoje tvrdych zubnich tkani

V dostupnych studiich je popisovéan castéjsi vyskyt zubniho kazu, zanétu
dasni a periodontitis u pacienti s WBS. Neni vSak jasné, zda pficinou je pouze
zvy$ené mnozstvi zubniho mikrobidlniho povlaku diky zhor$ené Ustni hygien&.*’
Ke vzniku zubniho kazu muze pfispét také Casté zvraceni a reflux. Jako prevence
vyskytu zubniho kazu se doporucuje dikladnd dentdlni hygiena, fluoridova ustni
voda (s omezenym pouzivani do v&ku 6 let) a lokalni aplikace fluoridf.*®

U pacienti s WBS pozorujeme také opozdénou preerupéni mineralizaci

tvrdych zubnich tkani.*

1.4.2 Zanét dasni

Zanét dasni neboli gingivitida je onemocnéni, které postihuje pouze gingivu,
ostatni struktury nejsou postizeny. NejcastéjSi formou gingivitidy je plakem
podminéna gingivitida, existuji vSak gingivitidy vzniklé v souvislosti s uzivanim

nekterych 1€kt ¢i z divodi hormondlni dysbalance. Gingiva je zarudla, zbytnéla,

4 Maurino V, Azzi L, Vinci R, et al. The elfin face: craniofacial and dental aspects of the Williams-Beuren syndrome. Journal
of Biological Regulators and Homeostatic Agents. 2017 Apr-Jun;31(2 Suppl 1):105-111. PMID: 28691460.

4S., Greis, Fridus G. A. VAN DER WEIJIDEN a Dagmar E. SLOT. Feeding Disorders in Williams Syndrome: A systematic
review and network meta-analysis. Frontiers in Human Neuroscience [online]. 2009, 3(1), 3-17 [cit. 2023-04-11]. ISSN
1662-5161. Dostupné z: doi:10.3389/conf.neuro.09.2009.07.039

YTPATIL, Pavan Manohar a Seema Pavan PATIL. Williams—Beuren syndrome: a complete guide for oral healthcare. Journal
of Oral Medicine and Oral Surgery [online]. 2021,27(2) [cit. 2022-10-09]. ISSN 2608-1326. Dostupné z:
doi:10.1051/mbcb/2020060

4 PATIL, Pavan Manohar a Seema Pavan PATIL. Williams—Beuren syndrome: a complete guide for oral healthcare, ref. 47
4 PATIL, Pavan Manohar a Seema Pavan PATIL. Williams—Beuren syndrome: a complete guide for oral healthcare, ref. 47
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hladka a lesklé a pti sondazi krvaci. Ve vétsing ptipadu terapie gingivitidy spociva
v odstranéni drézdivych faktori a nasledné motivaci a instruktdzi pacienta
v provadéni dentalni hygieny.>

Nelécena gingivitida vyusti ve vaznéj$i onemocnéni, parodontitidu. Jedna se
zanétlivé onemocnéni, které postihuje oproti gingivitidé vSechny tkané parodontu.
K potvrzeni diagnézy musi byt ptitomné 3 zékladni faktory: gingivitida, pfitomnost
pravych parodontalnich chobotli a pfitomnost resorbce neboli ustupu alveolarni
kosti. 3!

U pacientti s WBS jsou pravdépodobné tkané jako gingiva a periodontalni
vazivo predisponovany k poskozeni plakovymi mikroby diky snizenému mnozstvi
¢i poskozeni elastinu v pojivové tkani téchto tkani.>? Jedna se vSak o domnénku,
prozatim neexistuje zadna studie, kde by toto bylo histologicky ovéfeno. Nékteré
studie referuji vyssi vyskyt zdnétu dasni a parodontitidy u pacientti s WBS, nelze

vSak vyloucit, ze tyto stavy souvisi pouze s nedostatecnou dentalni hygienou.

1.4.3 Ortodontické vady

U skupiny pacienti s WBS se setkavame s mnoha ortodontickymi
abnormalitami, které taktéZ pfispivaji ke zhorSené Urovni ustni hygieny.
Ortodontické vady se vyskytuji pfedev§im u stalého chrupu jednak v poctu,
velikosti a tvaru zubil, vztahu zubnich oblouki a celisti. Typicky je redukovany
pocet zubll. Mezi nejcastéji chybéjici zuby patii druhé horni premolary, postranni
horni fezaky, prvni dolni a druhé dolni premolary a dolni stfedni fezaky. Dale se
setkdvame s celkové mensimi stadlymi zuby a ztoho rezultujicimi trematy.
Z anomalii skusu u pacienti s WBS nalézame ptfedevSim otevieny skus a hluboky
skus. Cetny vyskyt maji také morfologické abnormality fezakl a molart, které
mohou vykazovat tvar pupenu ¢i nachazime Cipkovité fezaky, zfidka miizeme

pozorovat také absenci jednoho z hrbolki molart. Z mezicelistnich anomalii se u

50 DOSTALOVA, Tatjana, Michacla SEYDLOVA a a kolektiv. Stomatologie. Praha: Grada Publishing, 2008. ISBN 978-80-
247-2700-4. str.92

S'DOSTALOVA, Tatjana, Michaela SEYDLOVA a a kolektiv. Stomatologie, ref. 50, str. 92

S2PATIL, Pavan Manohar a Seema Pavan PATIL. Williams—Beuren syndrome: a complete guide for oral healthcare. Journal
of Oral Medicine and Oral Surgery, ref. 47
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pacienti s WBS vyskytuje skeletalni II. tfida 1 III. tfida s vyssi frekvenci nez
v b&zné populaci.™
Mimo zminéné ortodontické vady nachazime u této skupiny pacientii také

kratké a §tihlé kofeny, hyperplazii gingivy a vyrazné doplitkové labidlni frenulum.>*

1.5 Dentalni hygiena u pacientii s WBS

1.5.1 Techniky ¢iSténi zubli manualnim kartackem

Provadéni dukladné doméaci dentalni hygieny hraje velmi dalezitou roli ve
stomatologické péci o pacienty s WBS. Spocivé jednak ve spravné zvolené technice
¢isténi a v pouzivani vhodnych pomtcek pro dentélni hygienu vzdy s ohledem na
zruénost pacienta. Vybér dentalnich pomiicek a techniky CdCisténi je nutné
individualizovat a upravovat k dosazeni pozadovaného vysledku.

Existuje mnoho technik ¢isténi zubi. U této specifické skupiny pacienti je
dulezité zohlednit zhorSenou troven motoriky a v zavislosti na tom zvolit spravnou
a pro pacienty jednoduse proveditelnou techniku. Pfi instruktazi je velice dilezita
motivace pacienta i rodicl. Je nezbytna edukace s vysvétlenim problematiky a
ptipadnych nasledk, pfizpisobend mentalnim schopnostem pacienta.

Metoda podle Foneho patii mezi jedny z nejjednodusSich metod cisténi
chrupu. Provadi se velkymi krouzivymi pohyby na vestibularnich ploSkach v obou
Celistech soucasné. Pohyby se provadi pfi postaveni fezakl hrana na hranu a vlakna
kartacku maji ve vztahu k ose zubu pravy thel. Nejprve se vycisti vestibularni
plosky a poté se prechazi mensimi krouzivymi pohyby na orélni plosky zubl horni
a dolni celisti. Tato metoda se doporucuje piredev§im malym détem, ale s vyhodou
1ze doporucit i pro pacienty s WBS, zejména pro jeji jednoduchost a snadné
pochopeni. >°

Dalsi metodou ¢isténi zubti je od Cerveného k bilému neboli nazyvana také
tzv. roll method. Jedna se o stiravy pohyb z dasn¢ na zuby. Pti této metod¢ se vldkna

kartacki pfilozi do oblasti pfipojené gingivy pod uhlem 35-40° smé&rem ke kofenu

53 Maurino V, Azzi L, Vinci R, et al. The elfin face: craniofacial and dental aspects of the Williams-Beuren syndrome., ref
45

% Maurino V, Azzi L, Vinci R, et al. The elfin face: craniofacial and dental aspects of the Williams-Beuren syndrome., ref
45

5 MAZANEK, Jiti. Zubni 1ékaistvi: propedeutika. Praha: Grada, 2014. ISBN 978-80-247-3534-4., str. 490
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zubu a provede se stiravy pohyb. Tento pohyb je nutné opakovat na daném misté
alespon pétkrat. Oralni plosky se Cisti stejnym zplisobem, zména nastava pouze pri
¢isténi prednich tsektl z oralni strany, dlouha osa kartacku je pretocena o 90 stupiti
a je tak rovnobézné s dlouhou osou zubi.’® Tento zpiisob techniky ¢isténi chrupu
neni vhodny u pacienti s WBS vzhledem k ndrokiim na manuélni zru¢nost.

Dalsi technikou je Bassova metoda. Tato technika velmi dobfe vycisti tzv.
sulcus neboli dasnovy zlabek. Nicméné je to metoda, kterd je Casoveé i manualné
naroéna. Cisténi chrupu timto zptisobem se provadi piilozenim vlaken kartac¢ku pod
uhlem 45 stupiiti a provadime drobné vibra¢ni pohyby, je dulezité na kazdém misté

vibraéni pohyby nékolikrat opakovat.’’

U pacientt s WBS mizeme zpocatku
instruovat metodu dle Foneho a postupné se snazit krouzky zmenSovat a dostavat
se k Bassové technice.

Mezi pouzivané techniky ¢isténi zubtl patii dale Chartersova a Stilmanova
technika. Tyto metody v piipadé¢ pacienti s WBS nelze doporucit.

K hodnoceni trovné tstni hygieny a k hodnoceni efektivity provadéné ustni
hygieny je vyhodné pouZit tzv. plak detektory. Jednd se potravinaiska barviva a
vyrabi se ve formé¢ tablet, které se po rozzvykani promisi se slinou nebo ve formé
roztoktli. Tyto detektory barevné rozlisuji plak zraly od plaku mladého a, pokud je

toleruji, jsou velmi t¢innou motivacni a didaktickou pomickou i pro pacienty s

WBS.>®

1.5.2 Pomiicky domaci dentalni hygieny

Pomitcky pro doméci dentalni hygienu miizeme rozdélit na mechanické a
chemické. Nejdilezitéjsi roli hraji pomicky mechanické, jelikoz prave ty dokazi
efektivné odstranit plak zpovrchu zubl. Chemické prostiedky plni zejména
pomocnou funkei, podporuji odolnost tvrdych zubnich tkani, redukuji tvorbu plaku

a usnadnuji mechanické odstrafiovani plaku zubnim ¢i elektrickym karta¢kem.

6 MAZANEK, Jifi. Stomatologie pro dentdlni hygienistky a zubni instrumentdrky. Praha: Grada Publishing, 2015. ISBN
978-80-247-4865-8., str. 251

ST MAZANEK, Jiti. Stomatologie pro dentdlni hygienistky a zubni instrumentdiky, ref. 56, s.251

58 MAZANEK, Jiti. Zubni lékaFstvi: propedeutika, ref. 55, str. 502
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1.5.2.1 Zubni kartacek

Zubni kartacek je zakladni pomuckou pii provadéni domaci dentélni
hygieny. Vyrabi se v mnoha variantach, které se mohou liSit tvarem, velikosti,
tvrdosti pouzitych vldken, jejich délkou a postavenim.

Zubni kartaCek se sklada ze tii zakladnich ¢asti. Tvofi ho rukojet’, kréek a
hlava. Rukojet’ tvofi nejvetsi ¢ast manualniho zubniho kartacku. Obecné slouzi
k jeho uchopeni, které by mélo byt pro pacienta pohodIné a ptijemné. Kréek je poté
ta ¢ast, kterd spojuje rukojet’ a pracovni Cast kartdcku neboli jeho hlavu. Kréek
manudlniho zubniho kartacku muiize byt zahrnuty ¢i jednou nebo vice zalomeny.
Hlava kartacku ptedstavuje tu ¢ast, kterd je osazena vldkny urcené k odstraiiovani
zubniho mikrobidlniho povlaku. Musi byt dostate¢né Siroka a dlouha a o jeji
velikosti rozhoduje zejména velikost dutiny Ustni a také manudlni zrucnost
pacienta. Pacientim s WBS mlZeme s vyhodou doporucit détsky kartacek pro jeho
mensi hlavici a lep$i ovladatelnost.>

Vlékna, kterd osazuji hlavu kartaCku se vyrabi zejména ze syntetického
materidlu. Od ptirodnich vldken se v dnesni dobé ustupuje, jelikoZ jejich porézni
povrch je dobrym rezervoarem pro bakterie. Dal§im diivodem je traumatizace dasni
kvli jejich nezaoblenému konci a jejich neefektivni €isténi, jelikoZ po namoceni
zmeknou. VIdkna mohou byt zastfizena dvéma zplsoby, mohou byt zastfiZena
rovn¢ v jedné rovin€ nebo riizné v riznych Grovni. Na trhu nachazime taktéz rizné
tvrdosti manudlniho zubniho kartacku - ultrasoft, supersoft, soft, medium, hard.
Stejné jako zastiih, tak i zakonceni existuje v mnoha variantach. Vladkna mohou byt
zaoblend, plocha, konicka, ostra nebo nepravidelné zakoncena.

Na trhu se miZzeme setkat s mnoha modifikacemi manudlniho zubniho
kartaCku. Jednou z variant je zubni kartacek pro Bassovu metodu, ktery je
charakterizovan pouze dvéma tfady svazkl vldken. Dale také ortodonticky zubni
kartacek, ktery je typicky kratSim zastiihem stfednich vlaken, ktery tak vytvofi

prohlubeti pro ortodonticky aparat.

% HOLUBOVA, Tereza. Pomiicky dentdlni hygieny v praxi dentdlni hygienistky [online]. Praha, 2019 [cit. 2022-09-08].
Dostupné z: https://dspace.cuni.cz/bitstream/handle/20.500.11956/108283/1302601 18.pdf?sequence=1&isAllowed=y.
Bakalatska prace. 3. Iékatska fakulta Univerzity Karlovy.

% HOLUBOVA, Tereza. Pomiicky dentalni hygieny v praxi dentélni hygienistky, ref. 59
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Idedlni zubni kartdcek by mél vzdy vyhovovat pacientovi a byt
atraumaticky. Zivotnost manualniho zubniho kartaku byvé individualni, nicméng
vymeéna je doporucovana zhruba jednou za 3 mésice nebo pokud jsou vldkna
roztfepena C¢i vypadana a posledni situaci, kdy je nutnd vymeéna, je prodélana
nemoc. ¢!

V odborné literatuie neexistuje doporucent, jaky kartacek u pacientd s WBS

pouzit.

1.5.2.2 Jednosvazkovy kartacek

Jednosvazkovy kartacek patii mezi pomiicku dentilni hygieny urcenou
zejména k docistovani hife pristupnych mist nebo samostatné stojicich zubt.
Sklada se stejn¢ jako manudlni zubni kartacek z tii ¢asti - rukojeti, krcku a pracovni
¢asti. Jeho pracovni Cast je tvofena jednim silnym svazkem vlaken, kterad mlze byt
jednak zaoblené nebo zakoncena Spickou. Rukojet’ poté plni funkci uchopeni a byva
vyrobena nejCastéji z plastu. Vldkna, ktera osazuji pracovni ¢ast jsou zpravidla
tvrd$i neZ u klasického manudalni zubniho kartacku, a tudiz je vyS$i riziko
traumatizace m&kkych tkani pfi jejich kontaktu.

Technika €i$téni zubil jednosvazkovym kartaCkem patii mezi nepreciznéjsi
a nejucinngjsi metody, jelikoz kazdy zub se Cisti zvlast’. Je velice dulezita spravna
technika, pracuje se s mirnym tlakem na kartacek, vlakna kartacku se ptilozi na
volnou gingivu a véjifovité se rozprostfou, poté pfidavame drobné vibra¢ni pohyby
a kartacek otac¢ime od jedné mezizubni ploSky na druhou.

V odborné literatute vSak neexistuji indikace a kontraindikace pro

pouzivani jednosvazkového kartacku u pacient s WBS.

1.5.2.3 Mezizubni pomiucky

Existuje velky pocet mezizubnich pomtcek - mezizubni kartacek, zubni nit
a jeji modifikace, ¢i paratka. Mezizubni pomucky byvaji pro pacienty s WBS mén¢
akceptovatelné nez klasicky manudlni kartacek, poptipad¢ jednosvazkovy kartacek,
kvtli hypersenzitivit¢ dutiny ustni a slozité manipulaci. Je dulezité najit pro

pacienty mezizubni pomticku, kterd bude plnit funkci, a zaroven bude pacientem

° HOLUBOVA, Tereza. Pomiicky dentilni hygieny v praxi dentélni hygienistky, ref. 59
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dobfe pfijimanad. Pfi odmitdni mezizubniho kartd¢ku mohou byt alternativou
gumova paratka nebo flosspick.

Mezizubni kartacek patii spolu se zubni niti mezi zdkladni pomitcky
interdentalni hygieny. Mezizubni kartacek se sklada ze 2 zakladnich ¢asti, rukojeti
a pracovni casti. Mezizubni kartdek se pifi zavadéni drzi mezi palcem a
ukazovackem jedné ruky a k lepsi stabilité ruky se doporucuje fixace malicku o
bradu.

Rukojet’ byva vyrobena nejcastéji z plastu nebo kovu. S pracovni ¢asti mize
byt rukojet’ spojena pevné nebo prostiednictvim tzv. click systému, ktery umoziuje
vymeénovat libovolné€ pracovni ¢ast po opotiebeni. Rukojet’ se zaroven vyrabi rovna
¢1 zahnutd, obecné rovné rukojeti se doporucuji do frontalniho tseku chrupu a se
zahnutou rukojeti se 1épe pracuje v lateralnim tseku.

Pracovni ¢ast mezizubniho kartacku se sklada z jadra osazeno vlakny. Toto
jadro se vyrabi nejcastéji z nerezavéjici oceli. Vldkna, kterd se nachazi na jadru
kartaCku byvaji z nylonu nebo polyesteru a jejich zasttih miize byt cylindricky nebo
konicky. 6

Diilezitymi vlastnostmi je mé&kkost a hustota, které jsou zodpovédné za
atraumati¢nost mezizubniho kartacku. Mezizubni kartacky jsou riznych vyrobcti a
razné velikosti, které rozliSujeme pomoci rtiznych barev dle konkrétniho vyrobce.

Spravnou velikosti mezizubniho kartaCku lze stanovit 2 zpiisoby, kalibraci
pfimo samotnymi mezizubnimi karta€ky nebo pomoci kolorimetrickych sond.
Vybér spravné velikosti mezizubni pomicky musi splinovat nékolik faktort,
kartacek se musi zavadét snadno, ale vzdy pod ur¢itym odporem, abychom zamezili
pfili§ malé nebo naopak pfili§ velké velikosti. Obé varianty nejsou pro pacienta
pfinosné, jelikoz pfili§ mala velikost kartacku neni schopna dostatecné a efektivné
mezizubni prostor vycistit, opakem je druha situace, kdy je kartacek nadmérné
velky a zplisobuje tak traumatizaci meékkych tkéni v oblasti interdentalniho
prostoru. Sondy jsou specidlni pomtckou k uré¢eni vhodné velikosti kartac¢ka. Jedna
se o konicky nastroj, ktery se sklada z pracovni ¢asti a rukojeti. Jeho pracovni ¢ast

je charakterizovdna barevnymi prouzky, jejichz barvy odpovidaji velikosti kartacku

2 DUBOVA, Kamila. Interdentdlni prostor [online]. Praha, 2020 [cit. 2022-09-08]. Dostupné z:
https://dspace.cuni.cz/bitstream/handle/20.500.11956/124019/130293557.pdf?sequence=1&isAllowed=y. Bakalarska
prace. 3. lékarska fakulta Univerzity Karlovy.
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ptislusného vyrobce. Sonda je vybavena zaoblenou S$pickou a smérem kni se
primér barevnych prouzkli zmensuje. U pacientll s mentalnim postizenim je vSak
nutné piizpusobit doporuceni jejich mentalnim schopnostem a zvazit, zda budou
schopni pouzivat vice nez jeden primér mezizubniho kartacku.

Kalibraci mezizubnich kartack provadi vzdy zubni lékai nebo dentélni
hygienistka a pti dalSich navstévach se velikosti stanovenych kartackt pravidelné
kontroluji a pfipadné upravuji. V prvni navstéve, kdy pacient neni zvykly na
pouzivani mezizubnich pomucek neni vhodné doporucit pouzivat vice nez 2
velikosti kartacku, pti dalsi navstéve, kdy si pacient vytvoii navyk lze podle potieby
pridat dalsi odpovidajici velikosti. 6

Zubni nit patifi mezi oblibenou a Casto pouzivanou mezizubni pomticku
dentdlni hygieny. Na trhu existuje mnoho variant, které¢ se 1isi dle odlisné¢ho
materialu nebo dle upraveného povrchu. Diive byly pouzivany hedvabné nité
vyrabéné z hedvabnych vldken. Dnes se pouzivaji pouze nylonové nité¢ nebo nité
polytetrafluorethylenové. Dle upravené¢ho povrchu sem fadime nité¢ voskované,
nevoskovang, fluoridované, expandujici, poptipad¢ s pfichuti.

Zubni nit se mize pouzivat dvéma zpisoby. Moznou variantou pouZiti je
metody civky. Zubni nit se navine na prostiedni¢ky obou rukou a uchopi se mezi
palec a ukazovéak. Nésledné se nit pilovitymi pohyby zavadi ptes bod kontaktu do
mezizubniho prostoru, po zavedeni do mezizubniho prostoru napnutou zubni nit
posouvame po stycné plose jednoho zubu a stejnym zpiisobem i druhého zubu. Po
vyCisténi se nit vysouva opét pilovitym pohyb pres pod kontaktu z mezizubniho
prostoru. Druhou moZnou technikou je metoda smycky. Cast vlakna se svaze do
smycky a uchopi mezi palce a ukazovaky. Napnuta nit se poté zavadi a isti stejnym
zpisobem jako u metody civky. Vyhodou této metody je predevSim niZsi spotieba
zubni nit€¢ a mensi tlak na prsty.

Existuje mnoho modifikaci zubni nité. Jednou z variant zubni nité je tzv.
flosspick, jedna se o zubni nit pifipevnénou ve specidlnim drzatku, ktera
zjednoduSuje Cisténi zejména v distdlnim Gseku chrupu. Tato varianta zubni nité
muze byt doporucena pecujicim o pacienty s mentalnim postizenim pro doplnéni

¢isténi chrupu. Dalsi modifikaci je tzv. superfloss, ktery se sklada ze 3 ¢asti, ato z

% DUBOVA, Kamila. Interdentdini prostor, ref. 62
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vyztuzend Casti, které slouzi jako zavadéc, zesilené houbovité casti, kterym se
provadi ¢isténi a klasické zubni nité. Tato varianta je indikovana ptedevs§im pro
¢isténi fixnich ortodontickych aparati, k ¢isténi implantatd a zubnich nahrad. %
Dalsi moznou mezizubni pomuickou mohou byt také paratka vyrabéjici se
v mnoha variantidch. Existuji jednak dfevénd, ale také plastova a gumova. Tyto
pomucky vSak nejsou ve srovnani s mezizubnim kartackem nebo zubni niti zcela
efektivni. Novéj$i gumova paratka nazyvané také jako tzv. soft picky mohou mirné
napodobovat mezizubni kartacky. Jejich pracovni ¢ast je konickd a osazena
gumovymi hroty. Vyhodou paratek mtize byt stimulace mezizubni papily a

odstranéni zbytkli potravy z mezizubniho prostoru. %

1.5.2.4 Elektrické pomicky

Vsechny vySe zminéné pomicky mohou byt pro pacienty s WBS manualné
obtizné a ¢isténi mlze ¢init zna¢né obtize. Mimo manualnich pomticek pro Cisténi
chrupu jsou na trhu také pomiicky elektrické. Elektrickych kartacki je n¢kolik typt
pracujicich na riznych technologiich. Obecné je muzeme rozdé€lit na rotacni,
rotaén¢ - oscilacni, sonické nebo ultrazvukové. Elektricky kartacek se sklada ze
dvou zékladnich casti-téla a kartacové hlavice. Kartacové hlavice jsou odnimatelné
a vyrabéné v mnoha modifikacich. Na trhu miizeme nalézt hlavice urc¢ené na citlivé
zuby, na ortodontické aparaty nebo 1 malé hlavice urcené pro déti. Hlavice se musi
stejné jako klasicky manudlni zubni kartacek pravidelné vyménovat nejlépe kazdé
3 mésice nebo po opotiebeni pouzitych vladken. Kulatou hlavici rotujici v jednom
sméru nachazime u elektrickych kartackl rotanich. Rotacné-oscilacni elektrické
kartacky se lisi od rota¢nich zejména v pohybu, kdy rotacni pohyb je pouze
castecny, tedy nejprve v jednom sméru a néasledné v opaéném smeéru. Sonické
elektrické kartacky pracuji na principu vibraci. Vykonavaji nejcastéji 18 000 az
36 000 pohybli za minutu s frekvenci spadajici do pasma slySitelného zvuku.
Poslednim typem jsou ultrazvukové elektrické kartacky, které jsou na trhu

novinkou. Jejich principem je vysoka frekvence spolu s nizkou amplitudou, tato

o4 DUBOVA, Kamila. Interdentdlni prostor, ref. 62
% DUBOVA, Kamila. Interdentdlni prostor, ref. 62

25



kombinace poté vede k vytvoteni specifické vibrace, ktera je pfendSend pomoci
média ze sliny, zubni pasty a vody smérem k zubu.

Vyhodou elektrickych kartackl je zejména jejich manualni nenaro¢nost.
Doporucujeme je tedy zejména pacientim s niz$i manudlni zru¢nosti ¢i détem. DéEti
mohou elektrické kartacky mnohem Iépe akceptovat, jelikoz moderni elektrické
kartacky maji mnoho funkci, jako je naptiklad méteni Casu, propojeni s mobilni
aplikaci, senzor tlaku, interaktivni displej a mnoho dalSich. Nevyhodou je vSak
jednoznaéné vysoka pofizovaci cena kartacku a nadhradnich hlavic. Stejné jako pro
manualni kartacek, tak i pro elektricky kartacek plati spravna technika pouzivani,
aby byla pomticka bezpe¢na a efektivni.’

Mimo zékladni pomicky pro provadéni doméci dentdlni hygieny existuji
také pomicky, které fadime cisté mezi dopliikové. Mezi tyto dopliikové pomtcky
fadime zejména Ustni irigatory, které dle konkrétniho vyrobce, pracuji na principu
rovnomérného nebo pulzujiciho proudu tekutiny. Tyto pomuicky neodstranuji plak,
ale pouze zbytky potravy, s vyhodou je tedy doporucovan pacientim s fixnim
ortodontickym aparatem nebo s fixnimi protetickymi pracemi ¢i pacientim
s velkymi mezizubnimi prostory. Nejedna se vSak o nahradu manualniho kartacku,

ani mezizubnich pomticek.%®

1.6 Pacient s WBS v ordinaci DH

Pacient s WBS v ordinaci zubniho lékate ¢i dentdlni hygienistky vyzaduje
specialni pfipravu a pfistup. VétSina pacienti s WBS tizi uzkost a strach ze
stomatologického oSetieni, které neuméji dobie zpracovat. Prevence a pravidelné
vySetieni u zubniho Iékare ¢i dentélni hygienistky by se vSak neméla podcenovat.

Po pfichodu pacienta s WBS do ordinace je dilezit¢é ho seznamit
s prostfedim, jelikoZ nové a neznamé prostfedi miize pfispét k uzkosti a strachu
z oSetfeni. Umoznime jim stimulaci dotykem zubaiského kiesla a prohlidku zubni
ordinace. Je dilezité, aby si pacient zvykl, aklimatizoval a vytvofil si davéru

k persondlu. Vzhledem k jejich zvySené precitlivélosti na zvukové podnéty je nutné

66 HOLUBOVA, Tereza. Pomiicky dentalni hygieny v praxi dentalni hygienistky, ref.52
o7 HOLUBOVA, Tereza. Pomuicky dentalni hygieny v praxi dentalni hygienistky, ref. 52
 HOLUBOVA, Tereza. Pomficky dentalni hygieny v praxi dentélni hygienistky, ref. 52
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okolni zvuky minimalizovat. V pfipad¢ zubni ordinace se jedna o zubni vrtacku,
odsavani pomoci velké ¢i malé savky ¢i pouziti ultrazvuku. S vyhodou muze
pacient pouzivat béhem oSetfeni sluchatka a poslouchat hudbu. Stejn¢ jako zvuky,
tak 1 svétlo mize byt pro nékteré pacienty s WBS nepfijemné, zmirnit jejich
fotofobii mohou slune¢ni bryle. Stomatologické oSetieni je v nékterych ptipadech
zdivodu této zvySené precitlivélosti nutné provést v celkové anestezii ¢i
analgosedaci, oproti tomu oSetfeni u dentdlni hygienistky je vétSina pacientl
schopna absolvovat. ¢

Pii komunikaci s pacientem s WBS je nutné sd€lovat informace
jednoduchym a srozumitelnym jazykem. Pokyny, které pacientim davame, musi
byt jednoduse pochopitelné a na zavér se musime piesvédcit, zda jim porozumél.

Za spravné provedeny tikon je nutna pochvala, ktera oSetifovaného povzbudi. "

% PATIL, Pavan Manohar a Seema Pavan PATIL. Williams—Beuren syndrome: a complete guide for oral healthcare, ref.
47

7 FIONNUALA, Tynan, Kye HYELIN a Jo Van HERWEGEN. Williams@iv syndrom: pokyny pro pedagogy. Williams
syndrome foundation, 2022. Dostupné také z: https://www.spolek-willik.cz/wp-content/uploads/2022/05/Williamsuv-
Syndrom-pokyny-pro-pedagogy def preklad-SK.pdf
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2 Prakticka ¢ast

Prakticka Cast bakalaiské prace obsahuje kazuistiky jednotlivych pacienti
s Williams-Beurenovym syndromem. Do mé praktické Casti se zapojilo 9 pacienta
s WBS. Kazdému vySetieni a oSetfeni pfedchazelo vyplnéni dotazniku zahrnujici
osobni, farmakologickou, alergologickou a stomatologickou anamnézu, dotaznik
viz ptiloha ¢.1. Rozsah oSetfeni mezi pacienty se vyrazn¢ lisil, s ohledem na v¢k,
spolupraci a aktudlni rozpolozeni pacienta.

Pomoci rozhovoru a dotazniku, ktery vyplnil doprovod pacienta, konkrétné
jeho zakonny zastupce, byly ziskany informace o pouzivanych pomiickach a
akceptovatelnosti k jednotlivym pomickdm doméci dentdlni hygieny. Soucasti
vySetfeni bylo provedeni vySetieni dutiny Gstni véetné gingivalnich a hygienickych
indext. Konkrétné byl vysetiovan index dle Quigleye a Heina (n€kdy nazyvany téz
QH index) a PBI index.

QH index spociva v obarveni zubniho mikrobidlniho povlaku pomoci plak
indikatoru, pfi tomto vyzkumu jsem pouZivala Curaprox PCA 260 Plaque Search.
Jedna se o kvantifikaéni index, kde pomoci Ciselného udaje hodnotime mnozstvi
plaku na vestibularnich a oralnich plogkach. Ciselné hodnoceni je nasledujici:

0- Zadny plak

1- jednotlivé ostriivky plaku

2- plak u gingivalniho okraje

3- plak v cervikélni tfetiné korunky

4- plak zasahujici do stfedni tfetiny korunky
5- plak zasahujici do okluzalni tfetiny korunky

Druhym pouzivanym indexem byl index gingivalni, konkrétné¢ PBI index
neboli index krvacejici papily. Pfi tomto indexu se vySetiuji interdentalni papily,
¢imz hodnotime stav gingivy a jeji miru krvéaceni jako jeden z hlavnich znakl
gingivitidy. VySetfeni zacalo na papile mezi 2. a 1. molarem a koncilo mezi
sttednimi fezdky. Pfi tomto indexu se dodrzuje pravidlo kiize, tedy pravy hodni
kvadrant se vySetfuje oraln¢, levy horni kvadrant vestibularné, levy dolni kvadrant
oraln¢ a pravy dolni kvadrant vestibuldrné. Hodnoti se pomoci ¢iselného tidaje a

ziskané hodnoty se nasledn¢ sectou a vyhodnoti.
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Ciselné hodnoceni PBI indexu je nasledujici:
0- bez krvaceni
1- bodové krvaceni
2- krvacejici linka
3
4

interdentélni prostor je vyplnén krvi

interdentalni prostor je vyplnén krvi a krev stéka do okoli

Dale probéhla diikladna instruktdz s vysvétlenim problematiky. Instruktaz byla
provadéna jednak v dutin€ ustni pacienta pomoci donesenych pomtcek, ale i na
modelu pomoci zubniho kartdCku a jednosvazkového kartacku. Instruktaz
mezizubnich pomicek se provadéla vzdy v dutiné ustni pacienta. Na zavér byla

provedena depurace rotacnim kartackem a depuracni pastou Depural Neo.

2.1 Hypotézy

Stanovila jsem si celkem 3 nasledujici hypotézy na zéklad¢ informaci ziskanych

z odborné literatury:

Hypotéza 1
VétSina pacientti s Williams-Beurenovym syndromem upiednostituje elektricky
karta¢ek pred pouzivanim manualniho kartacku. !

Hypotéza 2

Hor$i troven jemné motoriky u pacient s Williams-Beurenovym syndromem

zhor3uje moznosti zajistit dokonalou tstni hygienu. '

' THOMASSEN, Tim M. J. A., Fridus G. A. VAN DER WEIDEN a Dagmar E. SLOT. The efficacy of powered
toothbrushes: A systematic review and network meta-analysis. International Journal of Dental Hygiene [online]. 2022, 20(1),
3-17 [cit. 2023-04-11]. ISSN 1601-5029. Dostupné z: doi:10.1111/idh.12563

72 URBANOVA, Wanda, Hana KUBIKOVA, Ivana DUBOVSKA, Petr CHRAMOSTA a Jana PELANOVA. Patient with
Williams-Beuren syndrome in paediatrician's office, ref. 21, str. 234
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Hypotéza 3

U pacient s Williams-Beurenovym syndromem je Cetnéjsi vyskyt gingivitid nez

ve skupiné zdravych jedinct.”?

2.2 Kazuistiky

2.2.1 Pacient ¢.1
Uvedeni do problematiky

Zena, 29 let, diagnostikovan WBS, pacientka ptichazi v doprovodu matky,
je orientovana v Case 1 prostoru, je spolupracujici, komunikuje, lehkd mentalni

retardace, uvadi obavy z oSetfeni z diivodu pfedchozich Spatnych zkuSenosti

Osobni anamnéza

Pacientka ma priikaz kardiaka. V rdmci WBS trpéla subvalvularni aortalni
stenozou (SVAS), dnes jiz po operaci. Trpi zvySenou citlivosti sluchu a zrakovou
vadou,konkrétné tupozrakosti. Mezi jeji dalsi zdravotni komplikace patii skolidza,
zvétSena nadledvina, se kterou je pacientka sledovana na endokrinologii. Tam
dochazi i kvuli opakovanym cystam ve §titné zlaze, které vedly k operativnimu

odstranéni §titné zlazy v 28 letech.

Farmakologicka anamnéza

Pacientka uziva léky substitujici homony §titné Zlazy — Letrox

Alergologicka anamnéza

Pacientka trpi alergii na kontrastni latku pfi CT. Dale uvadi alergie na

potraviny jako je mléko, lepek, kufeci maso, zelenina a ovoce.

73 PATIL, Pavan Manohar a Seema Pavan PATIL. Williams—Beuren syndrome: a complete guide for oral
healthcare. Journal of Oral Medicine and Oral Surgery, ref. 47

30



Stomatologicka anamnéza

Pacientka navstévuje zubniho l1ékate pravidelné 2x ro¢n¢€ a v ptipad¢ obtizi.
Ortopantomogram 1 intraordlni snimky pro stanoveni zubnich kazl pravidelné
provadi jeji oSettujici zubni 1ékar.

U dentalni hygienistky dfive jiz 2x byla, z piechozi névstévy si odnasi
nedavéru a obavy z oSetfeni. Mezi pouzivané pomticky dentalni hygieny jsou zubni
pasta, Ustni voda, manudlni zubni kartacek spolu s elektrickym zubnim kartackem.
Matka uvadi, ze pti zavadéni mezizubnich karta¢kli a zubni nit€ nespolupracuje a
nezvlada jejich pouziti. Manudlni kartacek spolu s elektrickym kartackem zvlada

pacientka Cistit sama, rodi¢ se snazi pravidelné docistovat.

Prvni navstéva

Extraoralni vySetfeni: Siroké ¢elo, plné tvare, plné rty, Siroka tsta, kozni kryt
bez patologickych eflorescenci a rezistenci, inervace n. facialis v norm¢, vystupy n.
trigeminus nebolestivé, otevirani st ve fyziologickém rozmezi s ptimou trajektorii
s mirnou bolestivosti pii dlouhodob¢ otevienych Ustech, bez zvukovych fenoménd,
uzliny nehmatné, nebolestivé

Intraoralni vySetfeni: sliznice vlhka bez patologického nalezu, tonsily
klidné, vyvody slinnych zladz klidné, secernuji Cirou slinu, polykdni volné a
nebolestivé, jazyk plazi ve stfedni ¢are s fyziologickym povlakem, tpon horniho a

dolniho frenula slizni¢ni bez symptomu tahu
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Obrazek 1- Pacient ¢.1 — Zena, 29 let

zdroj: archiv Stomatologické kliniky 3. LF UK a FNKV

Na chrupu jsou pfitomna generalizovand tremata, ageneze zubi:
12,22,31,41, extrahovany zub 35 z divodu zénétu, extrahovany zub 26 z divodu
reinkluze. Anomaélie polohy zubu 31. Pfitomny hluboky skus, Angle III. tfida. Na
ortodoncii absolvovala konzultaci, zatim bez 1é¢by. Uroven dentalni hygieny
neuspokojiva. Dle pohledu a hodnot PBI pacientka trpi lehkym zanétem dasni.

V prvni navstéveé byl pfitomen zubni kdmen zejména vestibularné na
prvnich hornich stalych moléarech, druhych premolarech a v dolnim frontalnim
useku oralné u gingivalniho okraje. Béhem osetieni byl proveden index PBI, ktery

odpovidal ¢islu 36/14. Hodnota QH index odpovida ¢islu 42.

Druha navstéva

V druhé navstéve byl zubni kdmen lokalizovan v dolnim frontadlnim tseku
oralné€ u gingivalniho okraje a na zubech 26,16,17 vestibularné. Béhem osetfeni byl
proveden index PBI, ktery odpovidal v druhé navstéveé hodnotam 27/14. Hodnota
QH indexu v druhé navstéve je 38.

Z divodu problematického zavadéni mezizubnich kartackli byla
doporucena prozatim mezizubni gumova paratka. Pacientka béhem oSetieni

komunikovala a spolupracovala od zac¢atku velmi dobre.
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2.2.2 Kazuistika ¢.2
Uvedeni do problematiky

Muz, 16 let, diagnostikovan Williams-Beurentiv syndrom, pacient pfichazi
v doprovodu matky, je orientovan v ¢ase i prostoru, komunikuje, stfedn¢ tézka

mentalni retardace, oSetfeni u dentalni hygienistky se obava, mirné neklidny

Osobni anamnéza

Pacient vlastni prikaz kardiaka. V ramci WBS ma potize se stendzou aorty
a dalSimi cévami. Trpi zvySenou citlivosti sluchu a zrakovou vadou. Jiné zdravotni

obtize neuvadi.

Farmakologicka anamnéza

Pacient uziva 1éky na vysoky krevni tlak - Furoh, KCL, Enap, déle Iéky na

Stitnou Zlazu — Euthyrox

Alergologicka anamnéza

Pacient neudava Zadnou alergii.

Stomatologicka anamnéza

Pacient v sou¢asné dob& nema svého zubniho lékate, intraoralni rtg v ramci
preventivni zubni prohlidky mu nebyl nikdy zhotoven, zhotoven byl pouze
ortopantomogram.

Na ortodoncii chodi pravideln€. V soucasné dob¢ prochazi ortodontickou
1écbou - ma nasazeny parcidlni horni fixni krouzkovy aparat a atypicky dolni fixni
retainer v rozsahu zubt 32-42 vestibularné.

U dentalni hygienistky je poprvé. Mezi pouzivané pomiicky dentdlni
hygieny jsou zubni pasta, kterou zvlada jen velmi omezen¢ - vadi mu chut’ zubni
pasty, manualni zubni kartacek spolu s elektrickym zubnim karta¢kem. Pacient Cisti

sdm manudlnim zubnim kartackem, matka doc¢ist'uje jednosvazkovym kartackem.
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Prvni navstéva

Extraoralni vySetfeni: plné tvare, kratké ocni Stérbiny, kratky a nizko
polozeny kofen nosu, plné rty, Sirokd usta s dlouhym filtrem, kozni kryt bez
patologickych eflorescenci a rezistenci, inervace n. facialis v normé, vystupy n.
trigeminus nebolestivé, otevirani ust ve fyziologickém rozmezi s pfimou trajektorii
bez bolesti a zvukovych fenoméntl, uzliny nehmatné, nebolestivé, plochd brada

Intraoralni vySetteni: sliznice vlhka bez patologického nalezu, tonsily
klidné, vyvody slinnych zlaz klidné, secernuji Cirou slinu, polykéni volné a
nebolestivé, jazyk plazi ve stfedni ¢afe s fyziologickym povlakem, tpon horniho a
dolniho frenula slizni¢ni bez symptomu tahu

Obrazek 2- Pacient ¢.2 - muz, 16 let

zdroj: archiv Stomatologické kliniky 3. LF UK a FNKV

Na chrupu jsou pfitomné silné pigmentace, protruze 11, retruze 21, tremata
v dolnim frontalnim useku, Angle I. tfida. Uroveii dentalni hygieny neuspokojiva.
Pacient trpi lehkym zanétem dasni.

Byly pfitomné velké nanosy zubniho kamene zejména v dolni frontalnim
useku a Cetné pigmentace u gingivalnich okrajti. Pacient obtizné zvladal depuraci
rotacnim kartaCkem a pastou - depurace byla mozna provést pouze v dolni Celisti.
Po obarveni plaku byl proveden QH index s vyslednou hodnotou 48. Index PBI

nebylo mozné provést - pacient zacal byt neklidny.
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Pacient velmi obtizné zvladal depuraci a provadéni indexti, komunikace a
spoluprace béhem instruktdze a motivace probéhla bez obtizi.

2.2.3 Kazuistika ¢.3
Uvedeni do problematiky

Divka, 8 let, diagnostikovan Williams-Beureniiv syndrom, pacientka
pfichazi v doprovodu matky, je orientovand v Case i prostoru, ma velké obavy ze

zubatského kiesla a oSetieni, spoluprace velmi obtizna

Osobni anamnéza

Pacientka ma kardiovaskuldrni obtize, ma zvySenou citlivost sluchu. Trpi

astmatem.

Farmakologickd anamnéza

Pacientka uzivé lIéky Risperdal, Protalin, Zocoft, Singular.

Alergologicka anamnéza

Pacientka uvadi nevolnosti po Paracetamolu.

Stomatologicka anamnéza

Pacientka navstévuje zubniho lékate pravideln€ 2x ro¢né a v piipadé¢ obtizi.
Ortopantomogram zhotovuje oSetfujici zubni 1ékaf a intraordlni snimky provadi

pravideln€ 1x ro¢né pii kontrole.

Prvni navstéva

Extraoralni vysetieni: Siroké ¢elo, plné tvare, ploché brada, kratky a nizko
poloZeny kotfen nosu, dlouhé filtrum, kozni kryt bez patologickych eflorescenci a

rezistenci, inervace n. facialis v normé, vystupy n. trigeminus nebolestivé, otevirani
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ust ve fyziologickém rozmezi s piimou trajektorii bez bolesti a zvukovych
fenoméntl, uzliny nehmatné, nebolestivé

Intraordlni vySetfeni: sliznice vlhka bez patologického nalezu, tonsily
klidné, vyvody slinnych zladz klidné, secernuji ¢irou slinu, polykani volné a
nebolestivé, jazyk plazi ve stfedni ¢are s fyziologickym povlakem, Gpon horniho a
dolniho frenula slizni¢ni bez symptomu tahu

Obrazek 3-Pacient &.3 - divka, 8 let

zdroj: archiv Stomatologické kliniky 3. LF UK a FNKV

SmiSeny mezerovity chrup, hluboky skus. Anomalie poc¢tu a polohy zub,
Angle 1II. tiida. Na ortodoncii absolvovala konzultaci, zatim bez 1é¢by. Uroveii
dentalni hygieny neuspokojiva, ptitomny lehky zanét dasni.

U dentalni hygienistky je poprvé. Mezi pouzivané pomtcky dentalni
hygieny jsou zubni pasta, manudlni zubni kartacek, zubni nit.

Pacientka Cisti zuby manualnim zubnim kartaCkem, elektricky kartacek
nevyhovuje z diivodu jeho zvuku a vibracim, matka docistuje jednosvazkovym
karta¢kem. Doporucena zubni pasta s obsahem fluoridu.

Pacientka byla vySetfena a instruovana. Z diivodu zvysené citlivosti na zvuk
nebyla provedena depurace - uvadi vyrazny strach ze zubni vrtacky a rotacnich
nastroji. Pribéh depurace byla pacientce ukazana pouze na ruce jeji donesené

panenky. Z indexti bylo mozné provést pouze QH index s hodnotou 53.
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2.2.4 Kazuistika ¢.4
Uvedeni do problematiky

Divka, 13 let, Williams-Beuren syndrom, pacientka ptichazi v doprovodu
matky, je orientovand v ¢ase i prostoru, lehké mentalni retardace, komunikuje bez

patrného strachu z oSetieni.

Osobni anamnéza

Pacientka vlastni prikaz kardiaka. Trpi zvysSenou citlivost sluchu a
zrakovou vadou. Mezi jeji dalsi zdravotni komplikace patfi onemocnéni ledvin a

obezita.

Farmakologicka anamnéza

Pacientka zadni 1€ky trvale neuziva.

Alergologicka anamnéza

Pacientka neuvadi Zadné alergie.

Stomatologicka anamnéza

Pacientka navstévuje zubniho I¢kate pravidelné 2x ro¢né nebo v piipadé
obtizi. Ortopantomogram zhotovuje pravidelné zubni lékaf, intraordlni snimky
provadi jeji oSetfujici zubni lékat v ptipadé problémi. Ve 12 letech extrakce
retinovanych 45, 35 a dalSich zubl z ortodontické indikace ve FN Motol. Na
ortodoncii absolvovala konzultaci, zatim bez 1éCby.

Mezi pouzivané pomucky dentdlni hygieny jsou zubni pasta, Ustni voda,
manualni zubni kartacek spolu s elektrickym zubnim kartackem.

Extraordlni vySetteni: Siroké celo, kratké ocni Stérbiny, kratky a nizko
polozeny kotfen nosu, plné rty, asymetricky usmév, plocha brada, kozni kryt bez
patologickych eflorescenci a rezistenci, inervace n. facialis v norm¢, vystupy n.
trigeminus nebolestivé, otevirani st ve fyziologickém rozmezi s ptimou trajektorii

bez bolesti a zvukovych fenoménti, uzliny nehmatné, nebolestivé
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Intraoralni vySetteni: sliznice vlhka bez patologického nalezu, tonsily
klidné, vyvody slinnych zlaz klidné, secernuji Cirou slinu, polykdni volné a

nebolestivé, jazyk plazi ve stfedni ¢afe s fyziologickym povlakem, ipon horniho a

dolniho frenula slizni¢ni bez symptomu tahu

Obrazek 4 - Pacient ¢.4 - divka, 13 let

zdroj: archiv Stomatologické kliniky 3. LF UK a FNKV

U dentalni hygienistky je poprvé. Na chrupu je pfitomny obraceny skus,
zvétsena hloubka skusu, ageneze zubi: 12,15,25,45, Angle III. tfida. Vysledna
hodnota indexu PBI je 39/14 a hodnota QH indexu je 32. Uroveii dentalni hygieny
neuspokojiva, dle hodnot PBI stfedné tézky zanét dasni. Pacientka zvladé oSetieni
bez vyraznych problémd, absolvovala instruktaz a depuraci rotacnim kartackem a
depuracni pastou, doporuceno zavadéni mezizubniho kartacku, ptipadné flosspick

v dolnim frontalnim useku.

2.2.5 Kazuistika ¢.5
Uvedeni do problematiky

Chlapec, 13 let, Williams-Beuren syndrom, pacientka ptichazi v doprovodu
rodice, pacient stabilni, je orientovan v €ase i prostoru, komunikuje, lehka mentalni

retardace.
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Osobni anamnéza

Pacient vlastni prukaz kardiaka. Trpi zvySenou citlivost sluchu. Jiné

zdravotni potiZze neuvadi.

Farmakologicka anamnéza

Pacient uziva Magne B6.

Alergologicka anamnéza

Pacient alergie neudéva.

Stomatologickda anamnéza

Pacient navstévuje zubniho lékate pravidelné 2x rocéné nebo v piipade
obtizi. Ortopantomogram zhotovil ortodontista, intraoralni snimky zhotovuje zubni
1ékat pii problémech.

Extraoralni vySetfeni: Siroké celo, plné tvare, kratké ocni §térbiny, kratky a
nizko polozeny kofen nosu, plné a Siroké rty s dlouhym filtrem, koZni kryt bez
patologickych eflorescenci a rezistenci, inervace n. facialis v normé, vystupy n.
trigeminus nebolestivé, otevirani ust ve fyziologickém rozmezi s ptimou trajektorii
bez bolesti a zvukovych fenoméntl, uzliny nehmatné, nebolestivé

Intraoralni vySetteni: sliznice vlhka bez patologického nalezu, tonsily
klidné, vyvody slinnych Zzlaz klidné, secernuji Cirou slinu, polykéni volné a

nebolestivé, jazyk plazi ve stfedni ¢afe s fyziologickym povlakem, ipon horniho a

dolniho frenula slizni¢ni bez symptomu tahu
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Obrazek 5 - Pacient ¢.5 - chlapec, 13 let

zdroj: archiv Stomatologické kliniky 3. LF UK a FNKV

Na chrupu jsou pfitomna tremata v hornim zubnim oblouku frontalné,
protruze horniho frontalniho useku, stésnani v laterdlnich tsecich horni a dolni
Celisti. Angle 1. tfida. V soucasné dob¢ nosi snimaci ortodonticky aparat.

Byl proveden index QH s vyslednou hodnotou 44, index PBI s vyslednou hodnotou
33/24. Pacient trpi lehkym zanétem dasni.

U dentalni hygienistky je poprvé. Mezi pouzivané pomicky dentdlni
hygieny jsou zubni pasta a elektricky zubni kartacek. Pacient zvladl veskeré casti
osetfeni bez velkych obtizi, komunikace a spoluprace prob&hla velmi dobie, Groven
dentalni hygieny neni uspokojiva, je nutné docistovat jednosvazkovym kartackem

pecujici osobou. Pouceni pacienta i pecujici osoby.

2.2.6 Kazuistika ¢.6

Uvedeni do problematiky

Chlapec, 11 let, diagnostikovan Williams-Beuren syndrom, pacientka
prichézi v doprovodu rodice, je orientovan v Case i prostoru, komunikuje, je patrna

obava z oSetfeni.
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Osobni anamnéza

V ramci Williams-Beurenova syndromu rodi¢ udava, ze ,.trpi potizemi
s cévami®. Ma zvySenou citlivost sluchu a zrakovou vadu. V soucasné dobé po

operaci strabismu a extrakci kariéznich zubt v celkové anestezii ve FN Motol.

Farmakologicka anamnéza

Pacient 1éky trvale neuziva.

Alergologicka anamnéza

Pacient alergii neuvadi.

Stomatologickda anamnéza

Pacient navstévuje zubniho Iékafe 1x roné a v pfipadé¢ obtizi.
Ortopantomogram zhotovil stomatochirurg pied extrakci zubi, intraoralni snimky
pacientovi nebyly nikdy zhotoveny. Dentalni hygienistku navstivil 1x. Mezi
pouzivané pomiicky dentalni hygieny jsou zubni pasta, manudlni zubni kartacek a
zubni nit. Pfemysli o koupi elektrického kartacku.

Extraordlni vySetteni: Siroké celo, kratké ocni Stérbiny, nizko polozené
prominujici usi, kratky a nizko polozeny kotfen nosu, plné rty, dlouhé filtrum,
ploché brada, asymetricky usmév, vice poklesly pravy koutek rti nez levy, kozni
kryt bez patologickych eflorescenci a rezistenci, inervace n. facialis v normé,
vystupy n. trigeminus nebolestivé, pfitomny strabismus, otevirdni ust ve
fyziologickém rozmezi s ptimou trajektorii bez bolesti a zvukovych fenomént,
uzliny nehmatné, nebolestivé

Intraoralni vySetteni: sliznice vlhka bez patologického nalezu, tonsily
klidné, vyvody slinnych zlaz klidné, secernuji ¢irou slinu, polykani volné a

v 7w

nebolestivé, jazyk plazi ve stiedni ¢are s fyziologickym povlakem.

41



Obrazek 6 - Pacient ¢.6 - chlapec, 11 let

zdroj: archiv Stomatologické kliniky 3. LF UK a FNKV

Druhd faze vymény chrupu, stésnani v dolnim frontalnim useku, ageneze
zubu :15, 42. Hluboky skus, Angle 1. tfida, Na ortodoncii absolvoval konzultaci,
zatim bez 1écby.
Prvni navstéva

Byl proveden index PBI s hodnotou 36/17. Obarveni plaku k provedeni
indexu QH nebylo mozné provést. Pacientovi byla provedena depurace rotaénim
kartaCkem a depuracni pastou. Pacientovi byl doporucen flosspick s nacvikem
v dutin€ Ustni spolu s instruktazi rodice.

2.2.7 Kazuistika ¢.7

Uvedeni do problematiky

Divka, 14 let, Williams-Beuren syndrom, pacientka ptichazi v doprovodu
matky, je orientovand v €ase i prostoru, komunikuje, bez vyraznych obav z oSettent,

orientovana, soustiedéna, lehka mentalni retardace.

Osobni anamnéza

Pacientka vlastni prikaz kardiaka. V ramci Williams-Beurenova syndromu

ma potize s cévami. Trpi zvySenou citlivost sluchu a zrakovou vadou. Mezi jeji
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dalsi zdravotni komplikace patii onemocnéni jater a diagnostikovana Wilsonova

choroba.

Farmakologicka anamnéza

Pacientka uziva Metalcaptase.

Alergologicka anamnéza

Alergie pacientka neudava.

Stomatologickda anamnéza

Pacientka navstévuje zubniho 1ékafe pravidelné 2x ro¢né nebo v piipade
obtizi. Ortopantomogram provadi jeji oSetiujici zubni l¢kai/ortodontista podle
potieby. Intraoralni snimky pacientce nebyly nikdy zhotoveny. V péti letech ve FN
Motol extrakce kariéznich do¢asnych zubtli a 26 v celkové anestezii.

U dentalni hygienistky nikdy nebyla. Mezi pouZivané pomucky dentdlni
hygieny jsou zubni pasta, manualni zubni kartacek spolu s elektrickym zubnim
kartaCkem, mezizubni kartacek, zubni nit.

K ortodontistovi chodi pravidelné a v ramci ortodontické 1é¢by nosi fixni

ortodonticky aparat.

Prvni navstéva

Extraoralni vySetfeni: Siroké Celo, kratké ocni Stérbiny, kratky a nizko
polozeny koten nosu, plné rty, plocha brada, asymetrie usmévu, nesymetricke rty,
koZni kryt bez patologickych eflorescenci a rezistenci, inervace n. facialis v normé,
vystupy n. trigeminus nebolestivé, pfitomny strabismus, otevirani ust ve
fyziologickém rozmezi s piimou trajektorii bez bolesti a zvukovych fenoménd,
uzliny nehmatné, nebolestivé

Intraoralni vySetteni: sliznice vlhka bez patologického nalezu, tonsily
klidné, vyvody slinnych zlaz klidné, secernuji Cirou slinu, polykéni volné a
nebolestivé, jazyk plazi ve stfedni ¢are s fyziologickym povlakem, tpon horniho a

dolniho frenula slizni¢ni bez symptomu tahu.
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Obrazek 7 - Pacient ¢.7 - divka, 14 let

zdroj: archiv Stomatologické kliniky 3. LF UK a FNKV

Na chrupu pfitomna tremata, ageneze zubu: 12,22,32,42, po extrakci 26,
obraceny skus, tvarova anomalie zubi 34,44.

Byl pfitomen zubni kdmen zejména v dolnim frontalnim useku. OSetfeni
pacientka zvladla bez jakykoliv obtizi. Byl proveden PBI a QH index. Hodnota PBI
byla 26/18 a QH index odpovidal ¢islu 36. Byla provedena instruktaz v duting ustni
pacientky i na modelu zubti a nasledovala depurace rotaénim kartd¢kem a depuracni
pastou.

Uroveti dentalni hygieny mirné neuspokojivy, dle hodnot PBI p¥itomny

lehky zanét dasni.

Druha navstéva

Pacientka viditeln¢ zlepSila domdaci dentalni hygienu. OSetfeni zvladla bez
jakykoliv problémti. Byl proveden index PBI s hodnotou 22/18 a QH index
s vyslednou hodnotou 31. Byla provedena depurace rotacnim kartackem a
depuracni pastou a reinstruktdz na modelu pomoci zubniho kartdicku a
jednosvazkového kartaCku a v dutiné ustni pacientky.

Uroveti dentalni hygieny je mirné zlepSena od prvni navitévy, pacienta

zvlada osetfeni velmi dobfe, komunikuje a spolupracuje bez obtizi.
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2.2.8 Kazuistika ¢.8
Uvedeni do problematiky

Muz, 21 let, Williams-Beuren syndrom, pacient pfichdzi v doprovodu
matky, je orientovan v c¢ase 1 prostoru, komunikuje, udavad vyrazny strach

z oSetfeni.

Osobni anamnéza

Pacient vlastni prikaz kardiaka. V ramci Williams-Beurenova syndromu
ma potize s cévami — sledovan pro stenozu plicnice. Trpi zvySenou citlivost sluchu

a zrakovou vadou. Na endokrinologii je sledovan.

Farmakologicka anamnéza

Pacient uziva Cipralex.

Alergologicka anamnéza

Pacient udava alergii na hmyz.

Stomatologicka anamnéza

Pacient navstévuje zubniho lékafe pravidelné 2x rocné a v pripadé obtizi.
Ortopantomogram provadi jeho ortodontista. Intraoralni snimky pacientovi nebyly
nikdy zhotoveny.

Na ortodoncii absolvoval konzultaci. Zatim bez 1écby.

U dentélni hygienistky nikdy nebyl. Mezi pouZivané pomicky dentdlni
hygieny jsou zubni pasta, manualni zubni kartacek, ojedinéle ustni vodu. Elektricky
kartacek pro pacienta neni akceptovan z divodu zvySené citlivosti na zvuk a

pfitomnym vibracim elektrického kartacku.
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Prvni navstéva

Extraoralni vySetieni: Siroké celo, kratké oc¢ni Stérbiny, plné rty a Siroka
usta, kozni kryt bez patologickych eflorescenci a rezistenci, inervace n. facialis
v normé¢, vystupy n. trigeminus nebolestivé, otevirani ust ve fyziologickém rozmezi
s pfimou trajektorii bez bolesti a zvukovych fenoménl, uzliny nehmatné,
nebolestivé

Intraoralni vySetfeni: sliznice vlhka bez patologického nalezu, tonsily
klidné, vyvody slinnych zlaz klidné, secernuji Cirou slinu, polykéni volné a
nebolestivé, jazyk plazi ve stfedni ¢afe s fyziologickym povlakem, ipon horniho a
dolniho frenula slizni¢ni bez symptomu tahu

Pacient zvladnul pouze instruktaz dentdlni hygieny na modelu i v dutiné
ustni. Prob¢hla kalibrace mezizubniho kartacku znacky Curaprox a probéhla
instruktdZ mezizubniho kartaCku spolu s flosspickem. Byl proveden pouze QH
index s hodnotou 51. Depuraci zvladal obtizn€, prob&hla jen v dolni celisti.
Pacientovi béhem navstévy ordinace vadily vystrazné znacky na skiinkach. Na
pacientovi byla viditeln4 inava a ke konci oSetfeni byl jiz neklidny.

Uroveti dentalni hygieny je neuspokojiva, pacient trpi stfedné tézkym

zanétem dasni.
2.2.9 Kazuistika ¢.9

Uvedeni do problematiky

Divka, 13 let, Williams-Beuren syndrom, pacientka ptichazi v doprovodu
matky, je orientovana v €ase 1 prostoru, komunikuje, udava obavy z oSetfeni, byla

na ni viditelna tnava.

Osobni anamnéza

Pacientka vlastni priikaz kardiaka. V ramci Williams-Beurenova syndromu
rodi¢ udava potiZze se srdcem, s aortou 1 ostatnimi cévami - stendza plicnice. Trpi
zvySenou citlivost sluchu a zrakovou vadou. Mezi jeji dalsi zdravotni komplikace

patii onemocnéni ledvin, celiakie, hyperkalcémie a synostdza kosti predlokti.
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Farmakologicka anamnéza

Pacientka uziva Iéky na Stitnou zlazu — Euthyrox.

Alergologicka anamnéza

Pacientka trpi nesnaSenlivosti lepku.

Stomatologicka anamnéza

Pacientka navstévuje zubniho l€kare pravideln€ 2x ro¢né a v ptipad¢ obtizi.
Ortopantomogram provedl jeji oSetfujici zubni 1ékat. Intraoralni snimky pacientce
byly zhotoveny v piipad¢ obtizi.

U dentalni hygienistky nikdy nebyla. Mezi pouzivané pomucky dentalni
hygieny jsou zubni pasta, manualni zubni kartacek spolu s elektrickym zubnim

kartac¢kem.

Prvni navstéva

Extraoralni vySetfeni: Siroké celo, kratké oc¢ni Stérbiny, kratky nizko
poloZzeny kotfen nosu, plné rty a Siroky tsmév, plochd brada, kozni kryt bez
patologickych eflorescenci a rezistenci, inervace n. facialis v normé, vystupy n.
trigeminus nebolestiveé, otevirani ust ve fyziologickém rozmezi s ptfimou trajektorii
bez bolesti a zvukovych fenoménl, pfitomny strabismus, uzliny nehmatné,
nebolestivé

Intraordlni vySetfeni: sliznice vlhka bez patologického nalezu, tonsily
klidné, vyvody slinnych zlaz klidné, secernuji €irou slinu, polykdni volné a
nebolestivé, jazyk plazi ve stfedni ¢afe s fyziologickym povlakem, tpon horniho a

dolniho frenula slizni¢ni bez symptomu tahu
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Obrazek 8 - Pacient ¢.9 - divka, 13 let

zdroj: archiv Stomatologické kliniky 3. LF UK a FNKV

Druha faze vymény chrupu probihd, hluboky skus, ¢ipkovity zub 22, dle
OPG ageneze zubii 35,32,42.

Pacientka absolvovala obarveni plaku plak indikatorem, hodnota
provedeného indexu QH byla 55. Hodnota PBI indexu odpovidal ¢islu 47/22. Byla
provedena depurace rotacnim kartdickem a depura¢ni pastou a absolvovala
instruktdZ na modelu i v dutin€ ustni. Pacientka m4 stfedné t€zky zanét dasni, byla
doporucena Ustni voda s obsahem chlorhexidinu po dobu 14 dnli a naplanovana
kontrola za 1 mésic.

Urovent dentalni hygieny neuspokojivda, je nutné dogistovat

jednosvazkovym kartaCkem pecujici osobou. Pouceni pacientky a pecujici osoby.
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2.2.10 Vysledky vySetieni pacientu

Vétsina pacientl ptichézelo se strachem a s obavami z oSetieni. 2 pacienti
jiz dentdlni hygienu absolvovali a védéli, jak oSetfeni bude zhruba probihat, 7
pacienti k dentdlni hygienistce nechodi. VSichni pacienti komunikovali dobfe,
aktivné se zapojovali, avSak ne vSichni byli schopni akceptovat vSechny ¢asti
oSeteni. Nekteti pacienti pied provedenim dentdlni hygieny cestovali z daleka a
nasledné absolvovali konzultaci na ortodoncii, proto byli jiz unaveni a nezvladli
provedeni nékterych indexu ¢i depuraci.

Pacienti 1épe akceptovali ¢isténi elektrickym kartdckem, pouze 1 pacient
neni schopen k provadéni doméci dentdlni hygieny pouzivat elektricky kartacek.
Celkem 5 pacienti stfida c¢iSténi zubli manualnim a elektrickym kartdckem -
vétSinou rano pouziji manudlni kartdcek a vecer elektricky kartacek. 2 pacienti
prozatim ¢isti manudlnim kartdckem, ale ptemysli o koupi elektrického kartacku.
Celkem 1 pacient k provadéni domaci dentalni hygieny pouZiva pouze elektricky
kartacek.

Manuélni zrucnost byla u vsSech pacienti omezend, kartacek vétSina
pacientt drZela velmi pevné a vynaloZeny tlak tak pfenaSeli pii ¢iSténi na zuby. Na
zacatku instruktdze téméf vSichni zacali Cistit horizontélni technikou, ktera je pro
né vzhledem ke zhorSené manudlni zrucnosti nejjednodussi. Pti nacviku cisténi
velkych krouzki nékteti pacienti opét po kratké dobé ptesli k horizontalni technice.
VSsichni pacienti v uvedenych kazuistikach trpi zanétem déasni a uroven dentalni
hygieny je neuspokojiva. Celkem sedmi pacientim se snazi pecujici osoba
pravidelné docistovat, néktefi docistuji jednosvazkovym kartd¢kem, nékteti

klasickym manudlnim zubnim kartackem.
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Tabulka 1- Hodnoty QH a PBI indexii Tabulka 2- Hodnoty QH a PBI indexii

u pacientit v 1. navsteve u pacientii v 2. navsteve
1. NAVSTEVA 2. NAVSTEVA
QH | PBI QH | PBI
pacient ¢. 1 42 | 36/14 pacient &. 1 38 | 27/14
pacient €. 2 48 pacient &. 7 31 | 2217
pacient €. 3 53 Zdroj- autor
pacient C. 4 32 39/14
pacient €. 5 44 33/24
pacient ¢. 6 26/17
pacient ¢. 7 36 26/13
pacient €. 8 51
pacient ¢. 9 55 47/22

Zdroj- autor
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2.3 Diskuze

Osetfeni pacienta s WBS dentalni hygienistkou ma sva specifika. Kvuli
mentalnimu postizeni a Gzkostné povaze mohou mit vyrazny strach z oSetfeni u
dentalni hygienistky a zubniho 1ékate. Pro uspésnost oSetieni pacienti s WBS je
pacientovi z diitvodu hypersenzitivy sluchu a zraku. AAPD (American Academy of
Pediatric Management) publikovala dokument Management zubnich pacienti se
specialnimi potfebami zdravotni péce, ktery poskytuje aktualizované informace a
pokyny pro zubni péci u pacientl se specidlnimi potfebami. Pfi oSeteni pacientl
s WBS u dentalni hygienistky velice u¢innd je metoda ,,Tell Show Do*“. Aby
osetfujici ziskali jejich divéru je dulezité v§e ukazovat, nechat pacienta vyzkouset
a osahat véci, které se budou k jeho oSetieni pouzivat. Publikace také zdiraziiuje
dalezitost konzultaci a koordinace péce s lékarskymi a jinymi zubnimi
profesionaly. 7* B&hem ogetieni pacienta s WBS u dentalni hygienistky je dilezité
davat pozor na ostré svétlo a velky hluk, jelikoz jsou velice vnimavi ohledné
jakykoliv zvuki, 1 téch, ktefi si jinak zdravi jedinci ani nev§imnou. K
minimalizovani nepfijemnosti spojenych s hlukem nebo svétlem Ize pouzit
sluchatka a slune¢ni bryle. Vzhledem k jejich zvySenym hudebnim dovednostem a
zalibé k hudbé je vyhodné pouZit v ordinaci béhem oSetfeni hudbu, kterou maji radi.
Ne&kteti pacienti byli oSetfovani v obdobi rekonstrukce stomatologické kliniky,
pfitomny hluk ¢asto odvadél pozornost pacienta.

Prostfedi, ve kterém jsou pacienti oSetfovani, ovliviluje soustiedéni a
naslednou spolupraci pacienti s WBS. V ordinaci by mélo byt co nejméné
pfitomnych zdravotnikii, propojené ordinace nejsou pro pacienty zcela komfortni.
Nékterym z nich vadi v prostiedi ordinace i1 urcity druh vybaveni a vystrazné
znacky, které u nich evokuji nepiijemné pocity a tizkosti. Je tieba s t€émito pacienty
trpelive pracovat a dat pozor na mozné vytvoieni fobie.

Spolupréce pacienta v ordinaci dentalni hygienistky je zavisla na aktualnim

rozpoloZeni pacienta. Unava z dlouhé cesty, piechozi oSetfeni u zubniho l€kate ¢i

™ American Academy of Pediatric Dentistry. Management of dental patients with special health care needs. The Reference

Manual of Pediatric Dentistry. Chicago, Ill.: American Academy of Pediatric Dentistry; 2022:302-9.
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zhotoveni ortopantomogramu mohou negativné ovlivnit naslednou spolupraci. U
jednoho pacienta v mych kazuistikdch bylo zjeho chovani bylo ziejmé, ze
pozornost a mira spoluprace byla ¢asové omezena. Tento pacient dorazil na oSeteni
po dlouhé cesté¢ vlakem a po konzultaci na ortodoncii, a je mozné, ze vycerpani a
nervozita spolupraci s osetfujicim zhorSily. Pacienti s WBS si vzhledem
k hypersociabilit¢ jsou schopni velice rychle vybudovat kladny vztah
k oSetfujicimu.” Postupné bylo u vétsiny z nich mozné na zavér osetfeni pouzit
depuraéni kartacek s depuracni pastou a zuby pacientovi vycistit. V piipadé
depurac¢niho kartacku jsem pacientovi vzdy nejdiive ukazala, jaké to bude na hibetu
ruky a poté az depurovala zuby v jeho dutin€ ustni, pfesto toto oSetieni zvladlo 8
z 9 pacientt.

U pacienti s WBS se v literatufe se uvadi hypersenzitivita dutiny ustni, dale
také problémy s piijimanim tuhé stravy & stravy s vét§imi kousky.”® Z toho
rezultuje zejména Spatnd akceptovatelnost mezizubnich pomutcek a je pro né
problematické vlozit i klasicky kartd¢ek do distalnich prostor dutiny ustni kvili
tendenci k daveni. Proto jiz od utlého détstvi fada z nich ¢isténi zubli odmita a
vyhyba se mu. Pecujici musi byt perzistentni v poZadavcich na provedeni spravné
dentalni hygieny. Doprovod pacienta byl poucen o nutnosti kaZzdodenniho
docistovani chrupu k zajisténi primérné dentalni hygieny i1 za ptedpokladu
nespoluprace pacienta.

Rada pacientii s WBS maé problém s drzenim kartacku, drzi kartacek velice
kieCovité. To lze do jist¢é miry minimalizovat pofizenim kartacku se Sirokou
rukojeti naptiklad GUM kids détsky kartacek nebo Curaprox baby détsky kartacek.
V ptipad¢ manualniho kartaku je vyhodné doporucovat kartacek s mensi hlavici,
jednak z diivodu kvalitngj$iho provedeni dentdlni hygieny v postrannich usecich,
jednak z diivodu precitlivélosti dutiny ustni a z toho plynouci komfortné;jsi ¢isténi.
Vétsina pacientii v mych kazuistikach pouzivala soucasné s manualnim kartdckem
1 elektricky kartacek nebo planovala koupi elektrického kartacku. Elektricky
kartacek pouziva 6 z 9 pacientll zahrnutych do kazuistik. 1 pacient nezvlada ¢isténi

elektrickym karta¢kem z divodu vibraci a zvuku, celkem 5 pacientt stiida ¢iSténi

> URBANOVA, Wanda, Hana KUBIKOVA, Ivana DUBOVSKA, Petr CHRAMOSTA a Jana PELANOVA. Patient with
Williams-Beuren syndrome in paediatrician's office, ref. 21
76S., Greis. Feeding Disorders in Williams Syndrome. Frontiers in Human Neuroscience, ref. 46

52



zubl manualnim a elektrickym kartackem, 2 pacienti nemaji v domdacnosti
elektricky kartacek, ale premysli o koupi, 1 pacient pouziva k ¢isténi zubli pouze
elektricky kartaCek. Hypotéza tykajici se upfednostinovani elektrického kartacku
pied manualnim byla na téchto deviti pacientech potvrzena.

Zvolit spravnou techniku manudlniho ¢isténi u pacientli s WBS je obtizné,
schopni provést. Na vSech deviti kazuistikach byla hypotéza Cislo dvé potvrzena.
Jako nejvice akceptovatelnou metodu povazuji metodu dle Foneho, pifi které
pacienty uc¢ime Cistit zuby velkymi krouzivymi pohyby. Pro nékteré tato technika
nebyla nijak zvIast' naro¢na, nékteii naopak po velmi kratké dobé ¢isténi dle Foneho
ptesli k ¢isténi horizontalni technikou a nebyli schopni Eistit systematicky, ale spise
skakali z pravé strany na levou a naopak. Pii nacviku techniky vétSina pacientii
nebyla schopna pohybovat pouze zapéstim, ale hybali celou rukou. Z dlouhodobého
hlediska by pro pacienty s WBS bylo ziejmé efektivnéjsi ¢isténi zubti elektrickym
kartaCkem, pokud ho jsou schopni tolerovat.

Domaci dentalni hygiena s jednosvazkovym kartackem je u pacienti s WBS
kartacek doporucovat vyhradné rodi¢im na docistovani. Po obarveni plaku plak
detektorem nebyl zadny z pacientl schopny odstranit veskery zubni plak, proto
docistovani pecujici osobou je nutné u kazdého pacienta bez ohledu na vék.
Problémy s dentalni hygienou mohou tedy nastat pii osamostatnéni pacienta a jeho
prestéhovani do chranéného bydleni, kdy je za vycisténi chrupu sdm zodpovédny.

Hlavnim ukolem dentalni hygienistky je pacienta naucit spravné Ccistit
chrup. Pfi motivaci pacienta s WBS je vhodné pouzivat model zubii ¢i vizualni
obrazky, které podporuji porozuméni. Uginnou motivaéni pomtickou miize byt
obarveni plaku pomoci plak indikatoru, ktery barevné odliSuje piitomnost ¢i
nepfitomnost zubniho mikrobidlniho povlaku. Obarveni plaku plak indikatorem
zvladlo 8 z 9 pacientt.

Z chemickych pomicek je dilezit¢ pacientim doporucit zubni pasty
s obsahem fluoridi, naptiklad Elmex junior, GUM junior, Elmex Caries Protection
Plus, Sensodyne Fluoride. Pro domaci fluoridace je na misté pacientim doporucit

fluorida¢ni gely naptiklad Elmex geleé nebo GC Tooth Mouse a v ptipadé akutniho
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zanétu je mozné pouzit pifipravky s obsahem chlorhexidinu s omezenou dobu
pouzivani s ohledem na pfitomnou koncentraci. Pii doporuceni ustnich vod je
nezbytné zjistit, zda je pacient schopen vyplachnout a vyplivnout. Celkem 2
pacienti uvadéli snizenou toleranci az odmitani zubnich past a Gstnich vod z ditvodu
snizené tolerance jejich chuti.

V ptipadé pfitomnosti zubniho kamene neni vhodné pro jeho odstranéni
pouzivat ultrazvuk z diivodu jiz zminéné precitlivélosti na zvuk, jelikoz typicky
zvuk ultrazvuku mizZe byt pro pacienta s WBS nepfijemny aZ bolestivy.
Odstranovani zubniho kamene u pacienti s WBS by mél probihat pouze ru¢nimi
nastroji.

Celkem u 2 pacientli prob&hla kontrolni navstéva. Dle indexti a hodnoceni
stavu dentalni hygieny bylo zjiSténo zlepSeni. Hodnoty PBI a QH indext se snizily,
technika ¢isténi zubii byla pro pacienty 1épe proveditelnd a 2. navstéva u dentalni
hygienistky probéhla bez pozorovatelného strachu o obav. Povazuji navstévy u
dentalni hygienistky u pacienti s WBS za nutnou stomatologickou péci
s pozitivnimi vysledky na stav chrupu.

Autofti ne¢kterych kazuistik uvadi pritomnost hypoplastickych defektti zubti
docasné i stalé dentice.”” Béhem vySetfeni a oSetfeni 9 pacientli v mych
kazuistikach jsem u zaddného hypoplastické defekty skloviny nepozorovala.
Gingivitis chronica byla prokazatelnd u vSech pacientdi zahrnutych do mych
kazuistik, potvrzena byla tedy i tfeti hypotéza. Diivodem je Spatna Groven dentalni
hygieny, ktera nebyla u zddného pacienta uspokojiva, spolu s absenci mezizubnich
pomucek. ZhorSena Groven jemné motoriky zcela jednoznacné souvisi se zhorSenou
az Spatnou urovni dentdlni hygieny. VétSina pacientd méla problémy vytvaret pii
¢isténi krouzky, k €isténi vyuzivaji pohyby celé ruky, nikoliv jen zapésti, mezizubni
pomucky pro né nejsou komfortni a zavaddéni je mozZné pouze pecujici osobou.
Setkala jsem se s pacienty, ktefi méli snahu mezizubni kartacky zavadét sami, ale
vzhledem k zhorSené jemné motorice to vedlo spiSe k traumatizaci a poranéni

interdentalniho prostoru.

7" PATIL, Pavan Manohar a Seema Pavan PATIL. Williams—Beuren syndrome: a complete guide for oral healthcare. Journal

of Oral Medicine and Oral Surgery , ref. 47
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Zavér

Cilem mé bakalarské prace bylo podrobné¢ shrnout charakteristiku a specifika
u pacienti s WBS. Teoreticka ¢ast popisuje zdravotni komplikace u WBS jakozto
multisystémové poruchy, dale specifika v orofacialni oblasti, dentalni a skeletarni
anomadlie a pomucky dentalni hygieny, které jsou mozné této skupiné pacientti
doporucit.

V praktické casti byla provedena dentalni hygiena u 9 pacientd s WBS.
Soucasti kazdé navstévy bylo odebrani anamnézy pomoci dotazniku a ustniho
rozhovoru, vySetfeni chrupu a meékkych tkani, provedeni indexi a oSetieni
zahrnujici obarveni plaku plak indikatorem, depurace, dikladny nacvik provadéni
spravné dentdlni hygieny a motivace. Odstranéni zubniho kamene nebylo mozZné
provést béhem prvni navstévy z divodu horsi akceptovatelnosti tohoto vykonu.
Hlavnim cilem praktické ¢asti bylo pacienty naucit Cistit a upozornit na dilezitost
provadéni domaci dentilni hygieny vcetné pravidelnych navstév u dentalni
hygienistky.

I pres dikladny nacvik techniky ¢isténi zubli spolu s motivaci nebyli pacienti
s Williams-Beurenovym syndromem schopni sami dokonale vy¢istit chrup. Je to
dano predevs§im hor$i manualni zruénosti a omezenymi mentalnimi schopnostmi.
Vzdy je nutné docistovani chrupu pecujici osobou.

Vzhledem k objektivnim a subjektivnim obtizim, kterym pacienti s WBS pfi
¢isténi chrupu celi, pravidelné navstévy u dentdlni hygienistky by meély byt
integralni soucasti komplexni zdravotni péce. Jejich vysledkem je pozitivni efekt
na stav chrupu. Pfi spravné komunikaci, pfizpiisobeni prostiedi ordinace a
spravnym piistupem k jejich osobnosti, navstévy dentalni hygieny probihaji bez
potizi, pacienti s WBS spolupracuji a buduji si davéru k oSetfujicimu tymu.
Bakalafska prace mi pfinesla pozitivni zkuSenosti s touto specifickou skupinou

pacientd.
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Souhrn

Uvod: Williams-Beurentiv syndrom patii mezi vzicné, geneticky podminéné
poruchy postihujici pfedevsim kardiovaskularni systém a pojivové tkané. V razné
mife zasahuje do funkce centralniho a periferniho nervového systému, je spojen
s ristovymi abnormalitami, endokrinologickymi odchylkami, mentalni retardaci,

opozdénim psychomotorického vyvoje a dal§imi zdravotnimi komplikacemi.

Cil: Cilem bylo zjistit nejCastéji problémy v dutiné Ustni, se kterymi se pacienti
s Williams-Beurenovym syndromem (WBS) potykaji, zjistit Groven jejich domaci
dentdlni hygieny a instruovat je v provadéni doméci péce o chrup s ohledem na

zhorSenou uroven jemné motoriky.

Metodika: U deviti pacienti s WBS (5 @, 4 &; primé&ry v&k 15 let) byla odebrana
anamnéza, provedeno vySetfeni chrupu a mékkych tkdni, zjiStény hodnoty
hygienickych (QHI) a gingivalnich indexti (PBI), nasledovaly instruktdz a nacvik
spravné techniky cisténi. U spolupracujicich jedinc byla na zavér provedena

depurace rota¢nim kartaCkem a depuraéni pastou.

Vysledky: VSichni pacienti zahrnutych do kazuistik trpé€li lehkym aZz stfedné
tézkym zancétem dasni, techniku CciSténi zubill zvladali omezené. Tolerance
mezizubnich kartaCkl byla velmi snizend z diivodu hypersenzitivity dutiny ustni.
Vétsina pacientl z kazuistik upfednostiiovala ¢isténi elektrickym kartackem pred
manudlnim kartackem, jeden pacient elektricky kartdcek netoleroval. Primérna

hodnota QHI byla 40 a PBI 34.

Zavér: 1 pres dikladny néacvik techniky ¢iSténi zubli spolu s motivaci nebyli
pacienti s Williams-Beurenovym syndromem schopni sami dokonale vycistit
chrup. Je to dano predevsim hor$i manudlni zruénosti a omezenymi mentalnimi
schopnostmi. Vzdy je nutné¢ docistovani chrupu pecujici osobou. Navstévy u
dentalni hygienistky spolu s adekvatni domaci péci o dutinu ustni by mély byt

integralni soucasti komplexni zdravotni péce o tyto pacienty.
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Summary

Introduction: Williams-Beuren syndrome is a rare genetic disorder affecting
mainly the cardiovascular system and connective tissues. It affects the function of
the central and peripheral nervous system to varying degrees and is associated with
growth abnormalities, endocrinological abnormalities, mental retardation, delayed

psychomotor development and other medical complications.

Aim: The aim was to identify the most common oral health problems encountered
by patients with Williams-Beuren syndrome (WBS), to determine the level of their
home dental hygiene and to instruct them in the implementation of home dental care

with regard to impaired fine motor skills.

Methods: Nine patients with WBS (5 ¢, 4 &; average age 15 years) had a medical
history taken, a dental and soft tissue performed, hygiene (QHI) and gingival index
(PBI) values obtained, followed by instruction and practice of proper brushing
technique. Finally, depuration with a rotary brush and depuration paste was

performed on the cooperating subjects.

Results: All patients included in the case series suffered from mild to moderate
gingivitis and had limited mastery of the brushing technique. Tolerance of
interdental brushes was very reduced due to oral hypersensitivity. Most of the
patients in the case series preferred brushing with an electric toothbrush over a
manual toothbrush, one patient did not tolerate an electric toothbrush. The average

QHI was 40 and PBI was 34.

Conclusion: Despite thorough training of brushing techniques along with
motivation, patients with Williams-Beuren syndrome were unable to clean their
teeth perfectly on their own. This is mainly due to poorer manual dexterity and
limited mental abilities. It is always necessary to have brushing finished by a caring
person. Visits to the dental hygienist together with adequate home oral care should

be an integral part of the comprehensive health care of these patients.
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Seznam priloh

Priloha ¢.1- Anamnesticky dotaznik

V ramci mé bakalarské prace na téma Dentédlni hygienu u pacienti s Williams-
Beurenovym syndromem bych Vis chtéla pozadat o vyplnéni kratkého dotazniku,

ktery bude slouzit jako zdroj dat do této prace. Predem moc dékuji.

Jméno, Piijmeni:.............coo Vekioooi
Telefon:........coovveiiiiiiiiin.. Zdravotni pojiStovna:............oeeiiiiiiiiin.n.
Rodné €islo:... ..o

OSOBNI ANAMNEZA:

e Prukazka kardiaka ANO NE

e Vramci WS mam potize: Se srdcem (Selest a jiné)  ANO NE
S aortou (stenodzy) ANO NE
S jinymi cévami (plicnice...) ANO NE
e Mam zvySenou citlivost sluchu: ANO  NE

e Mam zrakovou vadu: ANO NE
e Mam onemocnéni jater: ANO  NE
e Mam onemocnéni ledvin: ANO NE

e Mam poruchy srézlivosti krve: ANO NE

Jiné zdravotni obtize (prosim napiste)
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FARMAKOLOGICKA ANAMNEZA:

e Beru Iéky na vysoky tlak: ANO  NE
Pokud ano, napiste prosim jaké

e Beru Iéky na stitnou zlazu: ANO  NE
Pokud ano, napiste prosim

e Berujiné Iéky: ANO NE
Pokud ano, napiste prosim

Mam alergie ANO NE

Pokud ano, napiste prosim jaké...............cooiiiiiiiiiiiii

STOMATOLOGICKA ANAMNEZA:

e Zubniho lékafe: MAM NEMAM MAM PROBLEM NALEZT

e K zubnimu lékafi chodim: Jednou ro¢né

Dvakrat ro¢né
Pti problémech

Nechodim

e Rentgeny na ,,skryté kazy* mi zubni Iékat dé€la: Pti kontrole jednou rocné
Pti problémech

Nikdy
e Rentgen viech zubt mi délal: ZUBNI LEKAR

ORTODONTITISTA

ZATIM NIKDO

e K ortodontistovi: Chodim pravideln¢é (1é¢im se/mée sleduji)
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Byl jsem na konzultaci
Zatim jsem nebyl

e Pokud ano, mam rovnatka: SNIMACI
NA PEVNO
JEN ME SLEDUI{
e K dentélni hygienistce: Chodim pravidelné
Byl jsem jednou

Chodim obcas

Nechodim

e Pomtucky dentédlni hygieny: zubni pasta ustni voda
manualni zubni kartacek
elektricky zubni kartacek

mezizubni kartacek zubni nit
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