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SOUHRN

Uvod a cil: Williamsdv-Beurendv syndrom (WBS) je cha-
rakterizovadn vyvojovym opozdénim jedince s rdznym
stupném intelektualni disability, poruchou tvorby elastinu
ovliviujici elasticitu tkani celého téla, specifickou dysmor-
fii oblieje, vrozenymi vadami kardiovaskularniho systé-
mu, hyperakuzi a jedine¢nymi osobnostnimi charakteris-
tikami. Cilem tohoto sdéleni je pfiblizit jeho problematiku
a specifika oSetfeni téchto pacientd ¢lendm dentalniho ty-
mu na zakladé informaci z odborné literatury.

Metodika: V odborné literatufe zahranicni i Ceské by-
ly v databazich PubMed, Scopus, Google Scholar, SciELO
a Prolékare vyhledany veSkeré dostupné clanky tykajici se
dentalni problematiky a kraniofacialni morfologie u pa-
cientd s WBS. Klicovad slova byla: ,Williams-Beuren/
WilliamsQv-Beurentv”, ,craniofacial/kraniofacidlni“ ,teeth
/zuby" a ,oral/oralni".

Vysledky: Bylo nalezeno 27 zaznamd, v€etné dvou abstrak-
td. PGvodni vyzkumy zamérené na dentalni problematiku
byly Ctyfi; jeden souhrnny ¢lanek; osm clankd popisovalo
etiologii, morfologii a vyvoj kraniofacidlni malformace; dva-
nact bylo kazuistickych sdéleni. Typickymi oralnimi proje-
vy syndromu jsou morfologické anomalie zubd, ageneze
jednotlivych zubl a ortodontické vady ve vztahu zubnich
oblouk a Celisti, Castéjsi je vyskyt kazu a parodontopatii.
Obtizné je dodrzovani adekvatni oralni hygieny vzhledem
k omezené jemné motorice. Pfi vySetfeni a terapii u prak-
tického zubniho Iékare, ortodontisty ¢i dentdlni hygienistky
je vhodné preferovat behavioralni techniky a omezit okol-
ni zvuky na minimum. OSetfeni v celkové anestezii je pro
pacienty s WBS rizikové, proto je vhodné se soustfedit na
prevenci zubniho kazu a jeho komplikaci. Lé¢bu je vhodné

planovat nejen s ohledem na nalez v dutiné Ustni, ale i na
zdravotni stav a miru spoluprace pacienta.

ZAaver: Péce o pacienty s Williamsovym-Beurenovym syn-
dromem vyzaduje ddkladnou znalost tohoto syndromu
od vSech ¢lenl dentalniho tymu, prizplsobeni se odlis-
nym narokdm a specifickym reakcim téchto jedinc@. Dalsi
studie zaméfené na adekvatni stomatologickd doporuce-
ni zaloZena na dikazech jsou nutné.

Kli¢ova slova: Williamsiv-Beurenlv syndrom,
stomatologicka péce, ortodonticka lécba,
prevence zubniho kazu

SUMMARY

Introduction and aim: Williams-Beuren syndrome (WBS) is
characterized by developmental delay with varying degrees
of intellectual disability, impaired elastin production
affecting tissue elasticity throughout the body, distinctive
facial dysmorphism, congenital cardiovascular defects,
hyperacusis, and unique personality traits. The aim of this
report is to familiarize members of the dental team with
the specific challenges and management of these patients,
based on information from the scientific literature.
Methodology: In both international and Czech scientific
literature, all available articles on dental issues and
craniofacial morphology in patients with WBS were
retrieved from the databases PubMed, Scopus, Google
Scholar, SciELO, and Prolékafe. The key words used
included: “Williams-Beuren”, “craniofacial/kraniofacialni”,
“teeth/zuby”, and “oral/oralni".

Results: A comprehensive search of both international
and local scientific literature was conducted, identifying
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a total of 27 records, including two abstracts. Of these,
four were original research studies focusing on dental
issues, one was a review article, eight described the
etiology, morphology, and development of craniofacial
malformations, and twelve were case reports. Typical
oral manifestations of WBS include morphological
dental anomalies, agenesis of individual teeth, and
orthodontic malocclusions affecting dental arches and
jaw relationships. Patients also exhibit an increased
incidence of dental caries and periodontal disease.
Maintaining adequate oral hygiene can be challenging
due to limited fine motor skills. Behavioural techniques
should be preferred during examinations and treatment
by general dentists, orthodontists, and dental hygienists,
and background noise should be minimized. General

anaesthesia poses a significant risk for patients with WBS;
therefore, emphasis should be placed on preventing
dental caries and its complications. Treatment planning
should consider not only the intraoral findings but
also the patient’s overall health and level of patient
cooperation.

Conclusion: The care of patients with Williams-Beuren
syndrome requires a thorough understanding of the
condition by all members of the dental team, as well as
adaptation to the unique needs and specific responses of
these individuals. Further studies focusing on evidence-
based dental recommendations are necessary.

Key words: Williams-Beuren syndrome, dental care,
orthodontic treatment, prevention of dental caries
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UvoD

Williams(v-Beurendv syndrom (WBS; v li-
terature také: WilliamsCOv syndrom; delece
7q911.23; podle Online Mendelian Inheritance
in Man (OMIM) 194050; na portalu Orphanet
pod ORPHA kédem 904) je autozomalné do-
minantni multisystémové postizeni zpUsobe-
né deleci 1,5-1,8 milion{ pard bazi dlouhého
raménka chromozomu 7 (pruh 7q11.23) [1].
Mezi chybéjicich 26-28 genl patfi gen pro
syntézu elastinu. Vyskyt WBS je u europoid-
ni rasy 1:7500-20 000 zivé narozenych déti
a postihuje obé pohlavi se stejnou frekven-
ci [2, 3]. Ve vétSiné pripadl se jedna o nové
vzniklou mutaci, familiarni vyskyt je ojediné-
ly [4]. Diagnostika se podle Americké pedia-
trické asociace opird o skérovani sedmi kli-
nickych kritérii, a to: porucha rlstu (1 bod),
chovani a vyvoje (1 bod), dysmorfie obliceje
(3 body), echokardiograficky nalez na velkych
srdecnich cévach (5 bodt), dalsi kardiovas-
kularni abnormality (1 bod), poruchy pojivo-
vé tkané (2 body), vySetfeni sérového kalcia
(2 body) [5]. Pokud je skére 3 a vice bod(, do-
poruCuje se pro potvrzeni diagndzy genetic-
ké vysetreni [5]. Terapie u pacientl s WBS se
soustredi na ¢asnou diagnostiku a minimali-
zovani jednotlivych priznakd, kauzalni 1é¢ba
neni mozna.

Projevy WBS jsou heterogenni, postihuji
vice organovych systém( a mira manifesta-
ce se lisSi mezi rlznymi jedinci. VSichni maji
charakteristické oblicejové rysy nazyvané ,el-
fi oblicej”, které se spolu se stoupajicim vé-
kem zvyraziuji [6]. Jejich soucasti je Siroké
Celo, sedlovity korfen nosu, obla 3picka nosu,

kulaté tvare, ,opuchld” ocni vicka, Siroka Usta
s masivnimi rty, dlouhym philtrem a velkym
jazykem (obr. 1 A-E). U casti jedincl s WBS
(40 %) je na duhovkach pritomen typicky
hvézdicovity vzor - iris stellatae [7].

Porucha rdstu je u jedincd s WBS evident-
ni jiz prenatalné, novorozenci maji nizkou po-
rodni hmotnost a v raném véku neprospivaji.
| v dospélosti byvaji mensiho vzristu a exis-
tuji pro né specifické rlistové grafy [8]. Tato
rdstova retardace mUZe byt podporena i pro-
blémy s pfijmem potravy s Castym zvracenim,
refluxem a travicimi obtizemi - nej¢astéji na-
dymanim ¢i obstipaci. Celiakie se vyskytuje
s vySsi frekvenci nez v bézné populaci [9].

U 80 % osob s WBS se jako nasledek po-
ruchy genu pro syntézu elastinu manifestuje
postizeni kardiovaskularniho systému, pfe-
devsim velkych cév a srdce, spolu s elastino-
vou arteriopatii [10-12]. NejCastéji se jedna
o supravalvarni stenézu aorty (70 %), stené-
zu plicnice, stenézu renalnich tepen a mit-
ralni regurgitaci. ZvySeny krevni tlak je dia-
gnostikovan asi u 50 % postizenych [13]. Ri-
ziko nadhlé srdecni smrti souvisejici se snize-
nym pratokem krve koronarnimi arteriemi je
pfi celkovych anesteziich a intraven6zné ve-
denych sedacich mnohonasobné vyssi nez
u bézné populace [14, 15].

Mezi Casté endokrinologické poruchy patfi
infantilni hyperkalcemie (25 %) [16]. Projevu-
je se rekurentnim zvySenim hladiny vapniku
v krvi v kojeneckém véku vedouci k dehydra-
taci, zvySené drazdivosti a nechutenstvi [16].
Ve vSech vékovych skupinach pacientd s WBS
byly prokazany zvysené hladiny kalcia oproti
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Obr. 1

Charakteristické

obli¢ejové rysy u pacientl

s Williamsovym-Beurenovym
syndromem (tzv. elfi oblicej)
vetné mezerovitého chrupu:
A. u chlapce ve dvou letech,
B. u divky v Sesti letech,

C. u divky v jedendcti letech,
D. u divky ve tfinacti letech

E. u chlapce v patndcti letech.

Fig. 1

Characteristic facial features
in patients with Williams-
Beuren syndrome (so-called
"elfin facies"), including spaced
dentition, shown in:

A. 2-year-old boy,

B. 6-year-old girl,

C. 11-year-old girl,

D. 13-year-old girl, and

E. 15-year-old boy.

zdravym vrstevniklim, pficina téchto abnor-
malit nebyla dosud objasnéna [16]. Détem
a adolescentlm s touto diagnézou se nedo-
porucuje podavat multivitaminové prepara-
ty, protoze vétSina obsahuje vitamin D, kte-
ry stimuluje metabolismus kalcia [8]. Snizenfi
vnitfni produkce vitaminu D je mozné doci-
lit aplikaci opalovacich krémU s vysokym UV
faktorem. U dospélych se mlzZeme setkat
s osteopenii ¢i osteoporézou. Mezi dalsi en-
dokrinologické poruchy patfi i castéjsi vyskyt
diabetes mellitus 2. typu, kvlli necitlivosti
organismu k efektu inzulinu, hypothyreoidi-
smus, predcasna puberta a predcasné star-
nuti [17, 18].

Pretrvavajici hyperkalcemie miZze byt spo-
jena i s nefrologickym postizenim ve smyslu
nefrokalcinézy a hyperkalciurie. Pro pacienty
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s WBS jsou typické i rekurentni infekce dol-
nich mocovych cest [19].

Postizeni pohybového aparatu zahrnuje
hypermobilitu kloubl v kojeneckém véku,
prechazejici béhem dospivani v progreduji-
ci ztuhlost kloubd, ktera vede ke zhorSovani
jemné motoriky [20].

Priznaky postihujici nervovy systém mohou
zahrnovat centralni hypotonii, hyperreflexii,
ataxii nebo tremor [21]. U pacientl s WBS je
vyraznym znakem hyperakuze, obvyklé jsou
rekurentni zanéty stfedousi, v nékterych pfi-
padech Ustici az ve ztratu sluchu [22].

Psychomotoricky vyvoj byvd opozdén
s rlznym stupném intelektuainiho postize-
ni, kognitivnimi poruchami a s velkymi indivi-
dudlnimi rozdily [8]. Casté jsou i poruchy po-
zornosti s hyperaktivitou. Jedinci s WBS maji
charakteristické vzorce chovani: hypersocia-
bilitu, verbalismus (mnohomluvnost), stereo-
typni a obsesivni az tzkostné chovani v ado-
lescenci a v dospélosti [23, 24].

Vzhledem k heterogennim pfiznakdim, kte-
ré WBS charakterizuji, vyZzaduje péce o jedin-
ce s timto onemocnénim interdisciplinarni
pristup tymu lékard rdznych specializaci. Jeji
nedilnou soucasti je i péce o chrup. Cilem to-
hoto sdéleni je zrekapitulovat charakteristi-
ky a medicinska fakta typicka pro WBS a pre-
hledné shrnout informace z odborné litera-
tury o dentalni problematice a kraniofacialni
morfologii.

METODIKA

V databazich PubMed, Scopus, Google
Scholar, SciELO a Prolékafe byly vyhledany
vSechny ¢lanky souvisejici s dentdlni a kranio-
facialni tematikou u pacientd s WBS. Klicova
slova byla: ,Williams-Beuren”, ,craniofacial/
kraniofacialni“ ,teeth/zuby” a ,oral/oralni".

VYSLEDKY

Bylo nalezeno celkem 27 zaznam(, dva ab-
strakty byly vyfazeny. Ze zbylych 25 publiko-
vanych ¢lankl byly ¢tyfi zaméreny na geno-
vy zaklad ovliviujici vyvoj orofacialniho sys-
tému, Ctyfi se tykaly specifické kraniofacial-
ni morfologie, dentdlni problematice se vé-
noval jeden souhrnny ¢lanek a Ctyfi original-
ni vyzkumy na vétSich skupinach pacient
s WBS. DalSich 12 byla kazuisticka sdéleni.

DISKUSE

Vasné zhodnoceni oralniho zdravi, pravi-
delné stomatologické prohlidky a opakova-
né hygienické instruktaze jsou dllezité pro
prevenci oradlnich onemocnéni a ¢asnou dia-
gnostiku ortodontickych anomalii u pacien-

th s WBS [25, 26]. V odborné literature je po-
pisovan Castéjsi vyskyt zubniho kazu, zanétu
dasni a parodontitidy, tato tvrzeni by v3ak by-
lo vhodné podpofit studiemi na vétsich sku-
pinach pacientl [27, 28]. Lze predpokladat,
Ze tkang, jako je gingiva a periodontalni va-
zivo, mohou byt u téchto jedinct nachylnéj-
Si k poSkozeni mikroby diky patologickému
elastinu a jeho snizenému mnoZstvi v poji-
vové tkani; tento predpoklad prozatim neni
podlozen védeckym vyzkumem [29]. Primar-
ni pricinou zvySené kazivosti a zanétd dasni
u pacientl s WBS je zvySené mnoZstvi zub-
niho mikrobialniho povlaku pro nevyhovujici
ustni hygienu. Omezena jemnéa motorika, hy-
persenzitivita dutiny Ustni a horsi spolupra-
ce s pecujicim pFi docistovani chrupu vedou
k nedostatecné oralni hygiené [27]. DalSim ka-
riogennim faktorem je i Casté zvraceni a pfi-
tomnost refluxu u nékterych pacientd s WBS.
Kariézni chrup, zanét dasni ¢i parodontitida
v kombinaci s existujicimi kardiovaskular-
nimi problémy mUZze vést u pacientd s WBS
k vysSimu riziku vzniku infekéni endokarditi-
dy [30]. U jedinc s WBS byva pred invazivni-
mi stomatologickymi zakroky aplikovana an-
tibiotickd profylaxe podle doporuceni oset-
fujiciho kardiologa [27, 31].

Stomatologické oSetfeni je u Uzkostnych
pacientd nutné provést v sedaci ¢i celkové
anestezii. Celkova anestezie a intravenézné
vedend sedace jsou vSak u pacientll s WBS
spojeny s vyssim rizikem nahlé smrti vzhle-
dem k multifaktorialnimu omezeni pratoku
krve v koronarnich cévach a soucasné zvy-
Sené spotrebé kysliku myokardem pfi téch-
to vykonech [14]. Proto je nutné provést di-
kladna predoperacni vySetfeni, pacient mu-
si vzdy projit vySetfenim u oSetfujictho kar-
diologa a laboratornim krevnim vySetfenim
v€etné kontroly hladiny kalcia [14, 15]. Pé-
Ce poskytovana pacientdm s WBS vyzadujici
vykon v sedaci a celkové anestezii by podle
platnych doporuceni pro poskytovani den-
talni péce v sedaci a celkové anestezii z ro-
ku 2021 méla probihat ve specializovanych
centrech s odpovidajicim technickym a per-
sonalnim vybavenim, kde je k dispozici ade-
kvatni zazemi [27, 32]. Hojeni ran mdzZe byt
u pacientll s WBS komplikovanéjsi, proto je
doporuceno vyhnout se odklapéni mukope-
riostalnich lalokd a fezlim v k(zi, pokud je to
mozné [29].

Jako prevence vyskytu zubniho kazu se
u pacientt s WBS doporucuji standardni pre-
ventivni opatfeni respektujici aktudlni platna
doporuceni upravena podle miry spoluprace
konkrétniho pacienta a jeho individudlnich
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potreb [33]. Patfi mezi né: pravidelné navsté-
vy zubniho |ékare a dentalni hygienistky; pro-
fesionalni aplikace fluoridovych lak{ ¢i pece-
téni fisur zubU; prfimérend domaci Ustni hy-
giena spolu s vyplachem Ust vodou po kaz-
dém jidle; domaci aplikace fluoridového gelu
od Sesti let véku, pokud je dité schopné pre-
bytek vyplivnout [27, 33]. Frekvenci navstév
u dentalnich specialistl je tfeba individualné
prizplsobit kariogennimu riziku. Pfi domaé-
ci dentalni hygiené je nutné dodrzovat ¢isté-
ni chrupu dvakrat denné kartackem a zubni
pastou v adekvatnim mnozstvi s doporuce-
nou koncentraci PPM fluoridovych iont0 v za-
vislosti na véku. KaZzdodenni vyplachy fluori-
dovanou Ustni vodou za asistence pecujici-
ho Ize zavést, az se dité nauci vyplachnout
a vyplivnout [30]. U zubnich past, Ustnich
vod i fluoridovych gel( a lakl hraje dlleZitou
roli jejich chut, nebot dité s WBS ¢asto neni
schopno intenzivni chuté tolerovat. V adoles-
cenci s ohledem na omezenou zruc¢nost pa-
cientll je nutné zvolit spravnou techniku is-
téni, pouZivat vhodné pomlcky - pouZiva-
ni elektrického kartdcku mize byt vyhodou
[34]. Vzhledem ke komplexni problematice
tohoto postiZzeni je nutné celoZivotni docis-
tovani chrupu pecujici osobou. Dalsi zasadni
entitou prevence zubniho kazu u déti s WBS
je nastoleni antikariogenniho stravovani, coz
je narocné vzhledem k jejich behavioralnim
charakteristikdm, preferenci urcitych potra-
vin a odmitani stravy s vétsimi kousky [25].
Pacient s WBS v ordinaci zubniho |ékare,
dentalni hygienistky ¢i ortodontisty vyzadu-
je individualni pfistup, optimalni je pouziva-
ni behaviordlnich technik, jako ,tell-show-
-do”, distrakce, pozitivni posilovani, nonver-
balni komunikace spolu s hudebnim &i jinym
rozptylenim [27]. BEhem osetfeni muize byt

pro pacienta vhodny poslech hudby ze slu-
chatek nebo sledovani videa. VétSina pacien-
th pocituje Uzkost a strach ze stomatologic-
kého o3etreni, aklimatizace v prostfedi ordi-
nace a davéra k personalu byvéa zasadni. Po-
uziti sedace pfi védomi smési rajského plynu
s kyslikem je efektivni pfi ziskdvani spolupra-
ce ditéte [27]. Vzhledem k precitlivélosti pa-
cientl s WBS na zvukové podnéty je vhodné
béhem zubniho oSetfeni minimalizovat zvu-
ky zubni vrtacky, ultrazvukového odstrano-
vace zubniho kamene, odsavani a ostatnich
okolnich zvuk(, ru¢ni exkavace kazu je s vy-
hodou. Neexistuji zadna specificka doporu-
Ceni pro poufziti dentalnich vyplfovych mate-
riald; v jednotlivych pfipadech bylo v literatu-
fe prezentovano zavedeni dentalnich implan-
tatl a pouziti adhezivnich mustkd [35, 36].
Slibnou metodou, kterd je zvukové a Casové
pro déti s limitovanou mirou spoluprace ak-
ceptovatelna, se jevi aplikace diaminfluoridu
stfibrného pro zastaveni kariéznich 1ézi u do-
Casnych zub(. Nejsou popsany kontraindika-
ce pro bézné stomatologické oSetfeni s apli-
kaci lokalni anestezie, avSak v zdznamech
z 15. profesionalni konference o Williamsové
syndromu nalézame doporuceni pouzivat lo-
kalni anestezii bez adrenalinu [37].

Pro tento syndrom jsou typické ortodon-
tické anomalie tvaru a poctu zubU, opozdéna
erupce dentice spolu s vadami skusu a od-
chylkami ve velikosti Celisti [25]. MenSi zu-
by se vyskytuji u vétSiny pacientd s WBS ve
stalém i docasném chrupu a spolu s agene-
zemi jednotlivych zub( vedou k mezerovi-
tému chrupu [27, 38]. Nejcastéji nezaloZené
zuby jsou postranni horni Fezaky, prvni dol-
ni a druhé doini premolary, druhé horni pre-
molary a dolni stfedni fezaky (obr. 2). Méné
Casto se u pacientl s WBS vyskytuje stésna-
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Obr. 2

Ortopantomogram pacientky
s Williamsovym-Beurenovym
syndromem ve véku deuviti let.
Ageneze zubd 15, 35, 45

a tfetich molarQ; tvarova
anomalie zubu 25a 12, 11, 21,
22; asymetricka resorpce 73;
porucha erupéni drahy zub(
33, 37,47, zuby 75 a 85 pred
spontanni eliminaci

Fig. 2

Orthopantomogram of a 9-year-
old female patient with Williams-
Beuren syndrome.

Agenesis of teeth 15, 35, 45,

and third molars; morphological
anomalies of teeth 25 and

12, 11, 21, 22; asymmetric
resorption of tooth 73; eruption
pathway disturbances of teeth
33, 37,47, teeth 75 and 85 prior
to spontaneous exfoliation.
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Obr. 3

En-face fotografie chrupu

ve skusu pacientky

s Williamsovym-Beurenovym
syndromem ve véku

12 let s agenezi zubl 31, 41

a obracenym skusem

A. pred ortodontickou terapif;
B. po kompenzacni
ortodontické terapii ve véku
trinact let. Tremata byla
ponechana, protoZe zdkonny
zastupce odmitl dostavby
zubd.

Fig. 3

En-face photograph of the
dentition in occlusion of

a 12-year-old female patient
with Williams-Beuren syndrome
with agenesis of teeth 31 and 41
and an anterior crossbite

A. before orthodontic treatment
atage 12;

B. after compensatory
orthodontic treatment at age
13. Spaces were retained after
the legal guardian declined
composite build-ups.

ni chrupu. Anomalie skusu zahrnuji prede-
v3im vertikalné otevieny skus, obraceny skus
¢i predkus (obr. 3A) [26]. Z mezicelistnich
anomalii se vyskytuji II. i Ill. skeletalni tfida
a vertikalné otevieny skus s vysSi frekvenci
nez v bézné populaci. Kvlli castému vysky-
tu numerickych anomalii stalych zubd a dal-
Sich ortodontickych anomalii je vhodné intra-
oralni a extraoralni vySetfeni ortodontistou
bé&hem prvni faze vymény chrupu, doplné-
né o ortopantomogram, pro zjisténi pfipad-
nych agenezi stalych zubd frontalniho Useku.
Déle probiha ortodonticka terapie standard-
né podle zjiSténé ortodontické vady, oviem
s ohledem na miru spoluprace pacienta. Or-
topantomogram je vhodné zopakovat v de-
seti letech véku, kvlli vylouceni ¢i potvrzeni
ageneze premolarQ. Primarnim cilem orto-
dontické terapie je u pacientd s Williamso-
vym-Beurenovym syndromem odstranéni
funk&nich anomalii ¢i artikulacnich prekazek
(dorazova faze, obraceny skus jednotlivych
zub() a vytvoreni funkéniho chrupu s dlou-
hodobé stabilni artikulaci (obr. 3B) [36, 39].

Podle informaci z kazuistickych sdéleni a zku-
Senosti autor( tohoto ¢lanku pacienti s WBS
dobre spolupracuji pfi ortodontické terapii
snimatelnymi ¢i fixnimi aparaty a reakce zu-
bd na aplikaci ortodontickych sil se zasadné
neliSi od zdravé populace [36, 40]. PFi rych-
|é maxilarni expanzi pomoci dentalné kotve-
ného expandéru je vhodné vzit v potaz ne-
jen spolupraci pacienta, tvar jednotlivych zu-
b0 a zubnich obloukd, ale i limitaci této te-
rapie kvlli predcasné puberté, a tedy pred-
¢asnému sristani patrového Svu u pacient(
s WBS, informace z literatury o této proble-
matice zcela chybi. Ortognatni operace kori-
gujici mezicelistni anomalie jsou vesmés kon-
traindikovany, protoZe jsou provadény v cel-
kové anestezii, ktera je pro tyto pacienty ri-
zikova. Pokud je to mozné, je vhodné zvolit
kompenzacni ortodontickou terapii [36, 39].

Vzhledem k malému poctu primarnich vy-
zkumU a neexistujicim studiim tykajicim se
zubniho oSetfeni bylo pro Ucely tohoto ¢lan-
ku nutné ziskané informace doplnit o fakta
z obecnych odbornych doporuceni vztahuji-
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cich se k WBS, vydanych American Academy
of Pediatrics 2020 [8], a odborné literatury
tykajici se jedincl s handicapem pro ziskani
komplexniho prehledu o této problematice.
ZAVER

Péce o pacienty s Williamsovym-Beureno-
vym syndromem vyZaduje dikladnou znalost
tohoto syndromu od vsech ¢lenl dentalniho
tymu a pfizpUsobeni se odliSnym naroklm
a reakcim téchto jedinc(l. Obecna doporuce-
ni pro pacienty s WBS ohledné stomatologic-
ké péce zahrnuji pravidelné zubni prohlidky,
jejichz interval by mél byt pfizplsoben ka-
riéznimu riziku. Zasadni je ziskani spravnych
navykld v oblasti Ustniho zdravi, predevsim
pravidelné provadéni adekvatni Ustni hygie-
ny, pouzivani fluoridovych doplikd a prijem
nekariogenni stravy. Sanace téchto pacientd
s limitovanou mirou spoluprace by méla vzdy
probihat po pfedchozi konzultaci s oSetfuji-
cim kardiologem a méla by cilit na minimalni
farmakologickou intervenci s preferenci be-
havioralni terapie, protoze o3etfeni v celkové
anestezii Ci analgosedaci je pro tyto pacien-
ty rizikové. Kazdy pacient s WBS by mél byt
odeslan na konzultaci k ortodontistovi. Kom-
plexni stomatologicky Ié¢ebny plan a nasled-
na osetfeni se odviji nejen od existujici vady,
ale hlavné od zdravotniho stavu a spolupra-
ce pacienta.

Souhlas s publikaci fotografii

Zakonni zastupci vsech pacientl souhlasili
s publikaci fotografii obliceje a chrupu bez
anonymizace.
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