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Kirjallisuuskatsauksena toteutetussa ty0ssé kisitellddn taurodontismia hampaan kehityksen ja
sen geneettisen sddtelyn kannalta ja esitellddn oireyhtymid, joissa taurodontismi esiintyy
yhtend piirteend. Liséksi ty0ssd tuodaan esiin tietoa taurodontismin esiintymisestd etniseni
piirteend. Aineistona kirjallisuuskatsauksessa on kaytetty suurimmaksi osaksi PubMed-

tietokannasta 10ytyvid artikkeleita ja kyseisten artikkelien ldhdeluetteloita.

Termillad taurodontismi tarkoitetaan monijuurisen hampaan morfologista poikkeamaa, jossa
juurten haarautuminen tapahtuu normaalia apikaalisemmin. Téhéan liittyen on todettavissa
vertikaalisuunnassa tavallista suurempi pulpakavum. Taurodontismia esiintyy seki itsendisend
piirteend ettd osana lukuisia oireyhtymid. Taurodontismi voi olla osana oireyhtymén

pédasiallista taudinkuvaa ja joissakin tapauksissa oireyhtymén ensiloydds.

Taurodontismin esiintyvyys eri puolilla maailmaa vaihtelee suuresti. Alueelliset erot

taurodontismin esiintyvyydessa kertovat geneettisten tekijéiden vaikutuksesta sen

esiintyvyyteen.

Taurodontismi hankaloittaa useissa tapauksissa hampaan hoitoa ja saattaa heikentdd hampaan

sekd hampaaseen tehdyn hoidon ennustetta.
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1. Johdanto ja menetelmat

Taurodontismi on hampaan kehityksellinen piirre, jossa hampaan morfologia poikkeaa
tavanomaisesta. Taurodontisessa hampaassa juurten jakautumiskohta siirtyy apikaalisesti,
jolloin pulpakavumin vertikaalinen koko kasvaa. (Dineshshankar et al., 2014) Termi viittaa
sanaan “taurus” eli hédrka ja juontuu hampaan muodosta, jollainen on tyypillinen
kavioeldimille. Kruunun muoto on normaali, ja juurten poikkeavan apikaalinen

haarautuminen onkin néhtévissa vain rontgenkuvista tai poistetuista hampaista.

Maailmalla tehtyjen potilastutkimusten perusteella voidaan todeta, etti taurodontismin
esiintyvyys eri puolilla maailmaa vaihtelee suuresti. Etninen tausta vaikuttaa melko
voimakkaasti taurodontismin esiintyvyyteen. (Colak et al., 2013) Myo6s useiden syndroomien,
systeemisairauksien ja muiden hampaiston poikkeavuuksien on huomattu olevan yhteydessa
taurodontismin esiintyvyyteen. (Kirzioglu et al., 2018) Tamén kirjallisuuskatsauksen
tavoitteena on kerété tietoa taurodontismin esiintyvyydesti eri syndroomissa. Tietoa kerétdan

my0s taurodontismin esiintyvyyden alueellisista eroista.

Aineistona kirjallisuuskatsauksessa kiytetddn suurimmaksi osaksi PubMed-tietokannasta
16ytyvid artikkeleita ja kyseisten artikkeleiden ldhdeluetteloita. Tiedonhaussa kaytettiin
seuraavia hakusanoja: “taurodontism”, "taurodontism prevalence”, ”taurodontism and
syndromes” ja "taurodontism and ethnicity”. My0s jokaisesta kirjallisuuskatsauksessa

késitellystd oireyhtymdsta etsittiin tietoa ldhinnd PubMed-tietokannasta.

2. Taurodontismi hampaan morfologisena piirteena

2.1 Taurodontismin maaritelmé ja luokittelu

Termilld taurodontismi tarkoitetaan hampaan kehityksen poikkeamaa, joka ilmenee pulpa-
kavumin vertikaalisena suurentumana sekd pulpan pohjan ja juurten bifurkaation tai
trifurkaation siirtymisend apikaalisesti monijuurisissa hampaissa. Taurodontismi voidaan

jaotella kolmeen luokkaan: hypo-, meso- ja hypertaurodontismiin, joissa erottavana tekijani



on pulpakavumin koko. Hypotaurodontismissa pulpakavum on suurentunut ja juuret
lyhentyneet, mesotaurodontismissa pulpakavum on hypotaurodontismia suurempi, mutta
juuret ovat viela erillddn, kun taas hypertaurodontismissa pulpakavum ylettyy ldhes juurien
apeksiin ennen kuin se jakautuu juuriksi. Kuvassa 1 on esitelty taurodontismin luokittelua
piirroskuvan avulla. (Chetty et al., 2021) Taurodontismin luokittelussa on kadytdssi useita eri
objektiivisia tapoja, mutta useimmissa artikkeleissa taurodontismi luokitellaan kirjoittajan

subjektiivisen ndkemyksen mukaan. (Jafarzadeh et al., 2008)

AAR

A B C D

Kuva 1. (A) normaali molaari, (B) hypotaurodontinen molaari, (C) mesotaurodontinen
molaari, (D) hypertaurodontinen molaari. Oma mukailtu piirroskuva, alkuperdinen
artikkelissa: Silva et al. Endodontic treatment of a mandibular hypertaurodontic second

molar. Revista Gaucha de Odontologia 2015.

2.2 Kehitysbiologia

Taurodontismin kehittymiselle on esitetty useita teorioita. Usein taurodontismin kehittyminen
yhdistetddn juuren epiteelin invaginaation estymiseen riittdvin aikaisessa vaiheessa.
(Dineshshankar et al., 2014) Mesenkyymin ja epiteelin véliset vuorovaikutukset johtavat
juuren ja parodontaalikudosten muodostumiseen. Néissd vuorovaikutuksissa mukana olevia

signaalireittejd ovat TgfB/Bmp, Wnt, Fgf ja Shh. Molaarien kehitykselle oleellinen



transkriptiotekijd on LHX6/7. Hertwigin epiteliaalinen juurituppi (HERS) muodostuu stellate
reticulumin hévitessa kiille-elimen sisiltd, sisemmén ja ulomman kiille-epiteelin yhdistyessa.
HERS etenee hampaassa apikaalisesti sulkien sisddnsd hammasnystyn ja muodostaen juuren
ulkoreunan. Tdmaén jdlkeen HERS stimuloi dentaali papillan mesenkyymia erilaistumaan
odontoblasteiksi ja muodostamaan juuridentiinid. Mikali HERSin invaginaatio mesenkyymiin
epdonnistuu tai viivdstyy, furkaatio siirtyy apikaalisesti. HERS ilmentdi useita transkriptio- ja
kasvutekijoitd, kuten SHH, DLX2 ja Patched?2 seki ektodysplasiini-A reseptorin signalointi-
reittid, jonka on osoitettu olevan yhteydessd taurodontismin muodostumiseen. (Chetty et al.,
2021) HERSIin invaginaation my6hdstymiselle on my0ds ehdotettu syyksi epiteeli—

mesenkyymi transition estyminen (Llamas & Jimenez-Planas, 1993).

Taurodontismin ja X-kromosomien méérédn vilill ndyttéisi olevan yhteys. Jaspers ja Witkop
ym. tutkimuksessa taurodontismia esiintyi yli 90 %:lla potilaista, joilla oli X-kromosomin
aneuploidiaa ja se ndyttiisi lisddvan meso- tai hypertaurodontismin todennékdisyyttd. X-
kromosomaalisen aneuploidian aiheuttaman yleistyneen kehityksen epdvakauden on ehdotettu

vaikuttavan taurodontismin muodostumiseen. (Jaspers & Witkop, 1980)

2.3 Esiintyvyys

Taurodontismi esiintyy useimmiten yksittdisend poikkeavuutena, mutta usean muun
hampaiston poikkeavuuden, syndrooman, kehityksellisten sairauksien ja systeemisten- seka
geneettisten sairauksien on osoitettu olevan yhteydessd taurodontismiin. Taurodontismia voi
esiintyd sekd maito- ettd pysyvéssd hampaistossa, symmetrisesti tai epdsymmetrisesti ja missa
tahansa leuan neljdnneksessd. Taurodontismin esiintyvyyden arviointiin vaikuttaa
voimakkaasti tutkittavan potilasaineiston etnisyys sekd diagnostiset tyokalut ja kriteerit.
Mikdli yksilolld on taurodontismin liséksi huuli- tai suulakihalkio, jokin muu hampaiston
poikkeama tai jokin taurodontismiin yhdistetty syndrooma, taurodontismia esiintyy
huomattavasti useammin bilateraalisena ja jonkin verran useammin yldleuassa. (Kirzioglu et

al., 2018)

Sukupuolten vilisistd eroista taurodontismin esiintyvyydessa ei l0ydy selvdd ndyttod. Useissa
vaestdtason potilastutkimuksissa sukupuolten vililla ei huomata tilastollisesti merkitsevaa

eroa (Schalk-Van Der Weide et al., 1993; Darwazeh et al., 1998; Kirzioglu et al., 2018; Li et



al., 2023; Pach et al., 2023). Toisaalta my0s tilastollisesti merkitsevii ja huomattavaa eroa
sukupuolten vililld on raportoitu niin, ettd tutkimuksesta riippuen esiintyvyys on ollut

tavallisempaa miehilla tai naisilla. (MacDonald-Jankowski & Li, 1993; Bharti et al., 2015).

Vaikka taurodontismia voi esiintyd missd tahansa monijuurisessa hampaassa, potilas-
tutkimuksista kirjoitettujen artikkelien perusteella taurodontismia niyttdisi esiintyvén eniten
yldleuan molaareissa (Darwazeh et al., 1998; Bharti et al., 2015; Li et al., 2023; Pach et al.,
2023). Leukapuoliskojen vilisen symmetrisen taurodontismin esiintymisen on raportoitu
olevan yleisempai kuin vain toispuoleisen taurodontismin (Shifman & Chanannel, 1978).
Taurodontismi on yleisimmin lieviasteista ja onkin raportoitu, ettd eri taurodontismin
tyypeistd hypotaurodontismi néyttdisi olevan yleisinté ja hypertaurodontismi harvinaisinta

(Shifman & Chanannel, 1978; Schalk-Van Der Weide et al., 1993).

3. Taurodontismi ja oireyhtymiit

Useimmiten taurodontismi todetaan itsendisend 10ydoksend perustereveelld yksiloll4, jolla ei ole
todettavissa minkddn oireyhtyman piirteistod. (Kirzioglu et al., 2018). Yhteys taurodontismin ja
lukuisten eri syndroomien vililld on kuitenkin osoitettu, ja taurodontismin on todettu esiintyvén osana
erdiden oireyhtymien paitaudinkuvaa. (Chetty et al., 2021). Taulukossa 1 on esitelty syndroomia,

joissa esiintyy taurodontismia.



Taulukko 1. Geneettisid syndroomia, joissa esiintyy taurodontismia. Mukailtu taulukko, jonka

lahteend kéytetty pdédosin julkaisua Chetty, M., Roomaney, I.A., Beighton, P.: Taurodontism

in dental genetics. BDJ Open, 2021.

Sairaus Geeni/t
Amelogenesis imperfecta, tyyppi IE AMELX
Amelogenesis imperfecta, tyyppi [V DLX3

Downin oireyhtyma

Trisomia 21

Ektodermaalinen dysplasia

EDA, EDAR, EDARADD ja WNT104

EEC-oireyhtyma (Ectrodactyly-Ectodermal

dysplasia-Clefting) P63
AEC-oireyhtyma (Ankyloblepharon- TP63
Ectodermal defects-Cleft lip/palate)

Rapp-Hodgkinin oireyhtyma TP63
Ellis-van Creveldin oireyhtyma EVC, EV(C2
Hurlerin oireyhtyma (MPS ) IDUA
Hypofosfatasia ALPL
Klinefelterin oireyhtyma 47, XXY
Lowen oireyhtyma OCRL
Maroteaux-Lamyn oireyhtyma ARSB
Mohr-Tranebjeergin oireyhtyma TIMM8A

Mulvihill-Smithin oireyhtyma

Ei tiedossa

Okulodentodigitaalinen oireyhtyma (AD, AR)

GJA1

RUNX2 duplikaatio

RUNXZ duplikaatio

Osteogenesis imperfecta tyyppi |

COL1A1, COL1A2

Osteogenesis imperfecta tyyppi 111

COL1A1, COL1A2, harvinaisesti useita muita

geenejd

Osteogenesis imperfecta tyyppi [V

COL1A1, COL1A2

Radikulaarinen (tyypin I dentiinidysplasia)

VPS4B, SSUHZ, SMOC2

Smith-Magenisin oireyhtyma

RAI1

Triko-dento-osseaalinen oireyhtyma

DLX3

Wolf-Hirschhornin oireyhtyma

hemitsygoottinen 4p16.3 deleetio

SATB2-oireyhtyma (Glassin oireyhtyma)

SATB2




3.1 Amelogenesis imperfecta

Amelogenesis imperfecta jaectaan kahteen padryhmaén hypoplastiseen ja hypo-
mineralisoituneeseen (siséltden hypomaturaatiotyyppisen Al:n), mutta fenotyyppeja on
useampia. Esiintyvyys vaihtelee 1/700 — 1/14000 potilaan vilill riippuen tutkittavasta
populaatiosta. Amelogenesis imperfectan periytymisen on raportoitu noudattavan
autosomaalisen dominoivan, autosomaalisen resessiivisen ja x-kromosomissa periytymisen

sukulinjoja. (Whitehouse et al., 2019)

Pohjois-Carolinan yliopistossa tehdyssi tutkimuksessa tutkittiin kolmea perhettd, joissa
potilailla esiintyi sekd taurodontismia ettd amelogenesis imperfectaa. Tutkimuksessa kaikilla
potilailla esiintyi taurodontismia sekd maitohampaistossa ettd pysyvissid hampaistossa.
Radiologisesti potilailla huomattiin olevan vihentynyt miéra kiillettd ja dentiinid seka
suurentuneet pulpaontelot. Potilaiden hampaissa oli todettavissa taurodontismia lieventavaa
sekundaaridentiinin muodostusta, mutta ei riittdvassd maarin taurodontismin eliminoimiseksi.
Taurodontismiin liittyvén amelogenesis imperfectan tyyppid on haastava méaéritelld tarkkaan.
Tutkimuksessa amelogenesis imperfectan ja taurodontismin esiintyvyys sukupolvien vililla

viittaisi autosomaalisesti dominoivaan periytymiseen. (Congleton & Burkes, 1979)

Y114 kuvattu Al:n muoto, jossa taurodontia on vaikea-asteista ja muodostaa merkittdvin osan
taudinkuvaa, on Witkopin luokittelussa saanut oman luokkansa IV. Kiille on ohutta ja hypo-
maturoitunutta Sairaus periytyy autosomissa dominantisti. Sen geenivirhe dokumentoitiin
vuonna 2005 DLX3-transkriptiotekijdd koodaavassa geenissd. (Bloch-Zupan et al., 2023)
Sairaus on siten alleelinen triko-dento-osseaalisen oireyhtymén kanssa, joka kuvataan omassa

kappaleessaan.

3.2 Downin oireyhtymai

Downin syndroomassa hampaiston anomaliat ovat viisi kertaa yleisempid kuin muussa
vaestdssd. Downin syndrooman yhteydessé todetuista hampaiston erilaisista anomalioista
taurodontismi on yleisin. Brasiliassa tehdyssa tutkimuksessa tutkituista potilaista yli 85 %:lla
oli hampaista vihintéédn yksi taurodontinen. (de Moraes et al., 2007) Downin syndroomassa

geenien madrdn epitasapaino hiiritsee kehityksellistd homeostaasia. Trisomiapotilaista
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eristettyjen solujen mitoottinen aktiivisuus on hidastunutta, miké saattaa vaikuttaa potilaan
fenotyyppiin. Downin syndroomassa esiintyvin taurodontismin on esitetty johtuvan

kehityksellisestd epdvakaudesta. (Jaspers, 1981)

3.3 Ektodermaaliset dysplasiat

Ektodermaaliset dysplasiat on tautiryhmd, joka kasittdd yli 100 oireyhtymai. Naistd tavallisin
on hypohidroottinen ektodermaalinen dysplasia. Ektodermaalisissa dysplasioissa
poikkeavuutta ilmenee vihintidén kahdessa ektodermaalisesta alkuperéstd kehittyneessé
kudoksessa. (“Ektodermaaliset dysplasiat | Genetiikan ja harvinaissairauksien talo |

Terveyskyld.fi,” n.d.)

Hypohidroottinen ektodermaalinen dysplasia (HED) aiheutuu mutaatioista ektodysplasiini-
signaalireitissd. HED voi periytyd x-kromosomin mukana tai autosomaalisesti resessiivisesti
tai autosomaalisesti dominoivasti. Oireyhtymain aiheuttava patologinen variantti sijaitsee
tdlloin vastaavasti geeneissd EDA tai EDAR/EDARADD. Joissain tapauksissa an- tai
hypohidroottiseen ektodermaaliseen dysplasiaan liittyy immuunipuolustuksen heikentymista,
ja ndissd ADAIDI-tapauksissa patologinen variantti on identifioitu geenissi NEMO (IKK
gamma). Hampaiston poikkeavuuksia hypohidroottisessa ektodermaalisessa dysplasiassa ovat
muun muassa eri asteiset oligodontiat, mikrodontia ja taurodontismi. Taurodontismia esiintyy
HED:ssd maitomolaareissa ja pysyvissd molaareissa. Ranskassa tehdyssd tutkimuksessa
oireyhtymé3 sairastavista yli 80 %:lla esiintyi pulpan suhteellista suurentumista. Suurimmat
poikkeavuudet pulpan koossa olivat potilailla, joiden genotyypissd oli EDA-geenin eksonien
3-8 puutos tai pistemutaatio eksonissa 8. Muutokset eksonissa 4 vaikuttavat molekyylien
trimerisaatioon ja titen EDA-EDAR-sidokseen ja EDA-A1-funktioihin, miké johtaa suurella
todenndkoisyydelld kehityksellisiin poikkeavuuksiin. NEMO-geenin mutaation omaavilla
potilailla taurodontismi ndyttéisi olevan lievempai kuin EDA-geenin mutaation omaavilla
potilailla. Naisilla, jotka ovat heterotsygootteja patologisen EDA-variantin suhteen, voi olla
lievid oireyhtymaén piirteitd ja myodskdin pulpan koon muutosta ei ole tai se on lievdd. (Gros et

al., 2010)

EDA-AI geenin mutaatiot voivat johtaa HERS:n etenemisen apikaalisesti laajemmassa
kulmassa, jolloin HERS ei onnistu saavuttamaan hampaan keskikohtaa riittdvén ajoissa ja

furkaatio siirtyy apikaalisesti. Taurodontismin vaikeusaste méarittyy EDA-AI geenin
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madrittdman HERS:n etenemiskulman ja proliferaation aktiivisuuden perusteella. EDA-AI
mutaation omaavilla henkil6illd hypertaurodontismia esiintyi yldleuassa 54 %:lla ja alaleuassa
20,5 %:lla, kun taas meso- tai hypotaurodontismia yldleuassa oli 43 %:lla ja alaleuassa 4,5

%:lla. (Fons Romero et al., 2017)

3.4 EEC- ja AEC-oireyhtymiit

Ektodermaalisiin dysplasioihin kuuluvat myos EEC- (engl. ectrodactyly—ectodermal
dysplasia-clefting) ja AEC-oireyhtymét (engl. ankyloblepharon—ectodermal defects-cleft
lip/palate). Ndmai oireyhtymadt ovat harvinaisia ja ne aiheutuvat mutaatioista TP63-geenissa.
TP63-geeni koodaa tuumori proteiini 63-transkriptiotekijai (p63), jonka on huomattu
vaikuttavan epiteelikudoksen erilaistumiseen, kehitykseen ja kasvuun. Eldinkokeissa on
huomattu, ettd TP63-geenin puuttuessa hiirilld ilmenee orofakiaalisia poikkeavuuksia.
Kiinalaisia potilaita kidsitelleessd tutkimuksessa ilmeni, ettd EEC- ja AEC-diagnoosin
saaneilla saattaa esiintyd taurodontismia. Tutkimusaineisto koostui kolmesta potilaasta, joista
kahdella oli EEC-diagnoosi ja yhdelld AEC-diagnoosi. Toisella EEC-potilaista esiintyi
hypertaurodontismia bilateraalisesti alaleuan ensimmaéisissd molaareissa ja toisella ei ollut
taurodontismia lainkaan. Molemmilla EEC-potilaista esiintyi oligodontiaa ja kariesta. AEC-
potilaalla esiintyi hypertaurodontismia ensimmaisissd molaareissa seké yld- ettd alaleuassa,

useita synnynndisesti puuttuvia hampaita ja kiilteen hypoplasiaa. (Zheng et al., 2019)

3.5 Ellis-van Creveld-oireyhtyma

Ellis-van Creveld-syndrooma (EVC), toiselta nimeltdidn kondroektodermaalinen dysplasia, on
autosomaalisesti resessiivisesti periytyvd syndrooma, johon usein liittyy orofakiaalisia
poikkeavuuksia. Espanjassa julkaistussa potilastapauksessa potilaan ensimmaiset pysyvét
molaarit olivat taurodontiset. (Pefia-Cardelles et al., 2019) EVC:n esiintyvyyden arvioidaan
olevan noin seitsemén ihmistd jokaista miljoonaa ihmistd kohden. EVC johtuu mutaatioista
EVC1-ja EVC2-geeneissd. EVC:n harvinaisuuden vuoksi julkaistuja potilastapauksia on vain

harvoja, mutta taurodontismi niyttdisi olevan mukana useassa niisté. (Shaik et al., 2016)
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3.6 Hurlerin oireyhtyma

Hurlerin oireyhtyma (tyypin I mukopolysakkaridoosi eli MPS 1) on lysosomaalinen kertyma-
sairaus, jossa potilailla esiintyy muun muassa luuston poikkeavuuksia, viivastynytté dlyllista
kehitystd, lyhentynytté eliniéin ennustetta ja taudille tyypillisid kasvonpiirteitd. Hurlerin oire-
yhtyma on autosomaalisesti resessiivisesti periytyva sairaus, joka johtuu patogeenisista
varianteista IDUA-geenissa. (“Hurlerin syndrooma (Orphanet),” n.d.) Sen koodaaman alfa L-
iduronidaasientsyymin tdydellinen puutos aiheuttaa dermataani- ja heparaanisulfaatin

kertymisen lysosomeihin.

Hurlerin oireyhtymalle tyypillisid muutoksia péddn ja kasvojen alueella ovat muun muassa
suurentunut padn koko, suurentuneet huulet, lyhyt ja leved alaleuka, ikenen liikakasvu,
suurentunut kieli ja molaarien taurodontismi. McGovern tutkimusryhmineen huomasivat, ettd
taurodontismia esiintyi viidelld kuudestatoista potilaasta, jotka olivat saaneet hemato-
poieettisen kantasolusiirteen ja ettd taurodontismi vaikutti joko toiseen pysyvéadn molaariin tai
sekd ensimmadiseen- ettd toiseen pysyvadn molaariin. My0s maitohampaiston molaareissa

esiintyi taurodontismia. (McGovern et al., 2010)

3.7 Klinefelterin oireyhtymé

Klinefelterin oireyhtymaéssa karyotyyppi vaihtelee, mutta yleisimmin siind miehelld on yksi
ylimédrdinen X-kromosomi. Oireyhtymén esiintyvyys vastasyntyneilld on yksi viidestdsadasta
- yksi tuhannesta pojasta. Oireyhtymin tarkkaa syyta ei tiedetd. Se todetaan kromosomi-
viljelyn avulla ja se ei ole perinnéllinen. Klinefelterin syndrooman oireita ovat muun muassa
testosteronin heikentynyt tuotanto ja puhumisen, kirjoittamisen ja lukemisen oppimishaasteet.

(“Klinefelter-oireyhtyma (47XXY-mies),” n.d.)

Tarkkaa yhteyttd taurodontismin ja X-kromosomien méérén vililld ei tunneta. Taurodontismia
on kuitenkin todettu niin Klinefelterin oireyhtyméssd kuin muissakin X-kromosomin méérién
vaikuttavissa syndroomissa (Varrela and Alvesalo, 1988) (Yeh and Hsu, 1999) Komatz ym.
huomasivat tutkimuksessaan taurodontismin esiintyvyyden olevan XXY -potilailla 19,4 %.
Tutkimuksessa oli kolmekymmenti yksi potilastapausta, joista kuudessa esiintyi tauro-
dontismia. Taurodontismin esiintyvyys oli huomattavasti korkeampi XXY -potilailla kuin

kontrolliryhmélld. (Komatz et al., 1978)
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3.8 Lowen syndrooma

Lowen syndrooma on monielimellinen sairaus, joka vaikuttaa muun muassa silmiin,
hermostoon ja munuaisiin. Esiintyvyyden arvioidaan olevan noin yhdelld viidestisadasta-
tuhannesta. OCRL;-geenin mutaatio aiheuttaa sairauden. Lowen syndroomassa solujen
valinen signalointi on hiiriintynyt endosytoosin signalointireiteissa, proteiinien kuljetuksessa
on hdirioitd ja solujen tukirangan aktiinin polymerisaatiossa on hiiriotid. Koska sairaus

periytyy resessiivisesti X-kromosomissa, suurin osa potilaista on miehid. (Loi, 2006)

Taurodontismin on raportoitu olevan yhteydessid Lowen syndroomaan (Brooks & Ahmad,

2009).

3.9 Maroteaux-Lamy syndrooma

Maroteaux-Lamy syndrooma (Tyypin VI mukopolysakkaridoosi eli MPS-VI) on Hurlerin
syndrooman tapaan lysosomaalinen kertymisairaus. Syndroomassa potilaalla on vajaus
entsyymistd, joka vastaa glykosaminoglykaanin (GAG) pilkkomisesta. GAG:n kertyminen
elimistoon aiheuttaa asteittain pahenevaa &dlyllistd ja ruumiillista huononemista ja vakavissa
tapauksissa ennenaikaista kuolemaa. GAG:ia pilkkovan entsyymin koodauksesta vastaavassa

geenissd on havaittu yli kolmekymmenté eri mutaatiota. (Lakhotia et al., 2004)

Maroteaux-Lamy syndroomassa tyypillisid suun ja hampaiston 16ydoksid ovat muun muassa
taurodontismi, etualueen avopurenta ja hypoplastiset kondyylit. Kantaputra ym. huomasivat
tutkimuksessaan, ettd noin 54 %:lla potilaista oli taurodontismia. GAG:n epdnormaali
pilkkoutuminen elimistdssd vaikuttaa useaan signaalireittiin kuten esimerkiksi Wnt-, FGF- ja
TGFB-signaalireitteihin, joilla on rooli muun muassa my0s juuren kehityksessé. (Kantaputra
et al., 2014) Taurodontismin insidenssi néyttdisi olevan korkea lysosomaalisissa
kertymésairauksissa. Ballikaya tutkimusryhmineen huomasivat, ettd 83 %:1la MPS-potilaista

ilmeni taurodontismia. (Ballikaya et al., 2018)
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3.10 Mohr-Tranebjargin oireyhtymai

Mohr-Tranebjergin oireyhtymd (MTS) on X-kromosomin mukana resessiivisesti periytyva
sairaus, jossa oireina ovat muun muassa varhainen kuulon heikentyminen, aivojen
litkesdételyn virheet ja ndon heikentyminen. MTS johtuu mutaatioista TIMMS8A-geenissd,

joka vastaa mitokondriollisesta aineenvaihduntatuotteiden kuljetuksesta. (Wang et al., 2019)

MTS:n ja taurodontismin yhteys mainitaan useassa artikkelissa, mutta tarkempaa tietoa tai
ilmaiseksi luettavissa olevia potilastapauksia ei 16ydy tdmaén kirjallisuuskatsauksen

kirjoittamisen aikana.

3.11 Mulvihill-Smith oireyhtyma

Mulvihill-Smith oireyhtymé (MSS), toiselta nimeltdin Cockaynen oireyhtymé, on
autosomaalisesti resessiivisesti periytyvé oireyhtymd. MSS:n piirteitd ovat muun muassa pieni
pdd, huomattava lyhytkasvuisuus, kognitiiviset haasteet ja verkkokalvosairaus. Keskiméairin
MSS-potilaat menehtyvit kahteentoista ikdvuoteen mennessd. MSS:n esiintyvyys on noin 2.5

jokaista miljoonaa ihmistd kohden. (Karikkineth et al., 2017)

Pasarelli ja Pasquantonio tutkimusryhmineen kartoittivat, ettd kirjallisuudessa on esitetty
yksitoista MSS-potilastapausta, joista kuudessa ilmeni hampaiston poikkeavuuksia. Niisté
kuudesta potilaasta yhdelld esiintyi taurodontismia. Potilaalla esiintyi hypotaurodontismia
kaikissa molaareissa, paitsi alaleuan viisaudenhampaissa, joita potilaalla ei ollut.
Taurodontismin liséksi potilaalla oli muun muassa pieni alaleuka ja hinelld esiintyi

synnynndistd hampaiden puutosta. (Passarelli et al., 2018)

3.12 Okulodentodigitaalinen oireyhtyma

Okulodentodigitaalinen oireyhtymd (ODDD) on harvinainen oireyhtymad, joka periytyy
useimmiten autosomaalisesti dominantisti. Vuonna 2016 alle kolmesataa ihmistd maailmassa
oli saanut ODDD-diagnoosin. ODDD:n esiintyvyyden arvioidaan olevan noin yksi potilas
jokaista kymmentd miljoonaa ihmistd kohti. ODDD vaikuttaa muun muassa silmiin,

hampaisiin, sormiin ja varpaisiin. Tyypillisia ODDD:n piirteitd ovat muun muassa kapea
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nend, pienet silmét ja hampaiston poikkeavuudet. ODDD johtuu geenimutaatioista, jotka

aitheuttavat Cx43-vilitteisen soluviestinnin virheitd. (Doshi et al., 2016)

ODDD:n aiheuttamia hampaiston muutoksia ovat muun muassa kiilteen hypoplasia,
synnynndinen koko hampaiston puutos ja hampaiden epédtavallisen pieni koko. Feller
tutkimusryhmineen totesivat ensimmaisiné taurodontismia ODDD-potilaalla vuonna 2008.
Taurodontismia esiintyi kaikissa potilaan molaareissa. (Feller et al., 2008) Myos Jensen
raportoi potilastutkimuksessaan, etti tutkimuksen kolmevuotiaalla potilaalla ilmenee
molaarien pulpakaavumien suurentumista. Jensen ei kuitenkaan kéyta artikkelissaan termid

taurodontismi, joten kyseessd voi olla jokin muu pulpan suurentuma. (Jensen, 2021)

3.13 Osteogenesis imperfecta

Osteogenesis imperfecta (OI) on sidekudossairaus, jolle on ominaista synnynnéinen luuston
hauraus. Luuston ulkopuolisia muutoksia ovat muun muassa hampaiston poikkeavuudet,
nivelten yliliikkkuvuus sekd sydédmen ja hengityselimiston ongelmat. Ol:sta on olemassa useita
eri tyyppeji, joissa oireet ja niiden vaikeusaste vaihtelevat. Useimmiten Ol johtuu haitallisista
muutoksista COL1A1- tai COL1A2-geeneissd. Ol:n esiintyvyyden arvioidaan olevan noin
yksi potilas kymmentd tuhatta ihmistd kohden. (Rossi et al., 2019)

Thuesen ym. tutkimuksessa tutkittiin Ol:n vaikutusta hampaistoon. Tutkimus koostui
seitseméstikymmenestidkolmesta potilaasta, joilla oli joko tyypin I, III tai IV osteogenesis
imperfecta. Ndistd Ol:n alatyypeistd tyyppi I on lievéoireisin ja ainut tyyppi, jossa esiintyi
taurodontismia. Taurodontismia esiintyi 9,1 %:lla OI tyyppi [-diagnoosin saaneista

potilaista.(Thuesen et al., 2018)

3.14 Radikulaarinen (tyypin I) dentiinidysplasia

Dentiinidysplasiat ovat perinndllisid, autosomaalisesti dominantisti periytyvid sairauksia,
joissa dentiinin rakenne poikkeaa tavallisesta. Tyypin I dentiinidysplasiassa patogeenisia
muutoksia on raportoitu geeneissd VPS4B, SSUH2 ja SMOC2. Dentiinidysplasiat ovat
harvinaisia ja vaikuttavat sekd maitohampaistoon ettid pysyvéan hampaistoon. (Chen et al.,

2019) Tyypin I dentiinidysplasia eroaa muista dentiinidysplasioista ja dentinogenesis
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imperfectasta siten, ettd pysyvissd hampaissa hampaan kruunun muoto ja véri ovat normaalit
tai ladhes normaalit, mutta juuret ovat terdvii tai puuttuvat ldhes tyystin (Khandelwal et al.,
2014). Tyypin I dentiinidysplasian oireita ovat muun muassa hampaiden malpositio ja runsas

liikkkuvuus sekd hampaiden ennenaikainen menetys (Ye et al., 2015).

Aiemmin uskottiin, ettd tyypin I dentiinidysplasiassa taurodontismin puuttuminen on
tyypillinen 16ydds (Cherkaoui Jaouad et al., 2013). Chen ym. kuitenkin toteavat
tutkimuksessaan ettd kahdessa perheessé tyypin I dentiinidysplasian omaavilla yksil6illa

esiintyy taurodontismia (Chen et al., 2019).

3.15 SATB2-oireyhtymi

SATB2-oireyhtym4, toiselta nimeltdén Glassin oireyhtym4, aiheuttaa muun muassa pain ja
kasvojen alueen poikkeavuuksia, kehityksen viivéstystd ja hampaiston poikkeavuuksia.
Oireyhtyma johtuu muutoksista SATB2-geenissd. SATB2 on mukana useiden muiden
geenien transkription aktivoinnissa. Tdmén vuoksi SATB2 on ddrimmdisen tarked useassa

elimiston kehityksellisessd tapahtumasarjassa. (Zarate & Fish, 2017)

Suun kliinisisséd tutkimuksissa Scott ym. huomasivat SATB2-potilailla muun muassa
vitvastynyttd hampaiden puhkeamista, narskuttelua, voimakasta syljen tuottoa ja
taurodontismia. Maitohampaistossa taurodontismia esiintyi 31,3 %:lla potilaista ja pysyvéassi
hampaistossa 25 %:l1la. (Scott et al., 2019) Myos Li ym. tekeméssa kliinisessd tutkimuksessa

yhdelld kolmesta lapsipotilaasta esiintyi taurodontismia. (L1 et al., 2022)

3.16 Smith-Magenisin oireyhtyma

Smith-Magenisin oireyhtyma aiheuttaa muun muassa kehityksen viivistymisté, kognitiivista
heikentymisté ja normaalista poikkeavia kasvonpiirteitd. Oireyhtymén esiintyvyyden
arvellaan olevan vastasyntyneilld noin 1/15000-1/25000. Oireyhtymaii ei esiinny muilla
sukulaisilla suurimmassa osassa potilastapauksista. Muutokset RAI1-geenissi tai toistuvat

17p11.2 poistumat aiheuttavat oireyhtymén. (Rinaldi et al., 2022)
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Tomona ym. tutkimuksessa Smith-Magenisin oireyhtymén omaavilla taurodontismia esiintyi
kolmellatoista viidestitoista potilaasta. Taurodontismin vaikeusaste oli kaikilla potilailla joko
hypo- tai mesotaurodontia. Taurodontismia esiintyi sekd maitohamapistossa etti pysyvéssa

hampaistossa. (Tomona et al., 2006)

3.17 Triko-dento-osseaalinen oireyhtymai

Triko-dento-osseaalinen oireyhtymé (TDO) on autosomaalisesti dominantisti periytyva
sairaus, joka aiheuttaa muutoksia hiuksissa, hampaissa ja luustossa (Price et al., 1999).
Raportoituja muutoksia TDO-potilaiden hiuksissa ovat muun muassa tiukasti kiharat hiukset
vastasyntyneelld ja aaltoilevat hiukset. Kiharat hiukset voivat suoristua muutaman vuoden
kuluttua. Kynsissé oireyhtyma ilmenee kynsien pinnallisen kerroksen halkeiluna. Kynsien
muutokset voivat esiintyd sormissa, varpaissa tai molemmissa. Hiusten ja kynsien muutokset
ilmaantuvat usein potilaiden ollessa nuoria, ja muutoksien voimakkuudessa on runsaasti
vaihtelua. Luuston skleroosi saattaa olla vaihteleva ominaisuus oireyhtyméssa ja ilmeté usein
vasta potilaiden ollessa aikuisia. Yleisimmin luuston skleroosia esiintyy kallon pohjassa,
kartiolisdkkeessa ja pitkien luiden véliaikaisissa kalkkeutumisalueissa. (Al-Batayneh, 2012)

Luiden lisddntynyt paksuus ja tiheys ei ole ilmeisesti patologista. (Hart et al., 1997)

TDO:n hampaistofenotyyppi ja tyypin [V amelogenesis imperfecta ovat oirekuvaltaan hyvin
samankaltaisia. Kaikki TDO-potilastapaukset, samoin kuin tyypin IV Al johtuvat DLX3-
geenin mutaatioista. TDO:ssa kaikilla potilailla on hampaistossa kiillehypoplasiaa ja
taurodontismia. (Price et al., 1999) Muita hampaistossa esiintyvid poikkeavuuksia ovat muun
muassa kiilteen hypomaturaatioon liittyen kiilteen attritiotaipumus ja hampaiden kellertdava tai
rusehtava vérisdvy. Kiillekerros on TDO-potilaiden hampaissa hyvin ohut, alle neljdsosa

terveen verrokin kiillekerroksesta. (Al-Batayneh, 2012)
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3.18 Wolf-Hirschhornin oireyhtymé

Wolt-Hirschhornin oireyhtyma (WHO) johtuu kromosomin neljad lyhyen osan poistumasta.
Oireyhtymadlle tyypillisié piirteitd ovat muun muassa élyllinen kehitysvammaisuus, lihasten
surkastuminen seké erityiset kasvonpiirteet kuten alaleuan pienikokoisuus, epdnormaalit
korvat ja silmien sijainti etddlld toisistaan. Oireyhtymén esiintyvyyden arvioidaan olevan
1/20000—1/50000 vililla ja se vaikuttaa naisiin useammin kuin miehiin. (Battaglia et al.,

2015)

Johnston ym. huomasivat tutkimuksessaan, ettd 5-vuotiaalla WHO-potilaalla esiintyi muun
muassa synnynnéistd hampaiden puutosta, myohéistd hampaiston kehitysti ja taurodontismia.
Taurodontismia esiintyi potilaan pysyvissd molaareissa. Vain yhdessd ennen vuotta 2006
julkaistussa tutkimuksessa WHO-potilaalla on raportoitu esiintyvin taurodontismia, mutta
tutkimuksia on melko vdhin. Taurodontismi saattaa siis olla oireyhtymaién liittyv piirre.

(Johnston & Franklin, 2006)

4. Taurodontismin esiintyvyyden alueelliset erot

Kiinassa taurodontismin esiintyvyys on melko yleisti. Li ym. tutkivat taurodontismin
esiintyvyyttd Luoteis-Kiinassa. Tutkimukseen osallistui 580 kiinalaistaustaista potilasta, joista
taurodontismia esiintyi 169:114. Taurodontismin esiintyvyys oli siis 29,14 %. (Li et al., 2023)
MacDonald ym. tutkivat taurodontismin esiintyvyyttd nuorilla kiinalaisilla aikuisilla. Heidén
tutkimukseensa osallistui 196 potilasta, jotka olivat 15—19-vuotiaita. Potilaista 46,4 %:lla

esiintyi taurodontismia. (MacDonald-Jankowski & Li, 1993)

Intiassa puolestaan taurodontismia esiintyy véhemmén. Bharti ym. tutkivat taurodontismin
esiintyvyyttd pohjoisintialaisessa viestossd. Tutkimukseen osallistui tuhat potilasta ja

taurodontismin esiintyvyys oli 2,8 %. (Bharti et al., 2015)

Liahi-iddssd taurodontismin esiintyvyys néyttéisi artikkelien perusteella vaihtelevan noin 4-10

% vililla. Darwazeh ym. tutkivat taurodontismin esiintyvyyttd jordanialaisilla aikuisilla.
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Tutkimuksessa potilaita oli yhteensd 875 ja heistd 8 %:lla esiintyi taurodontismia. (Darwazeh
et al., 1998) Shifman ym. tutkivat taurodontismin esiintyvyyttd nuorilla aikuisilla
israelilaisilla potilailla. Tutkimukseen osallistui 1200 potilasta. Taurodontismia esiintyi 5,6
%:lla. (Shifman & Chanannel, 1978) Eteléisessd Iranissa Bornoosh ym. totesivat
taurodontismin esiintyvyyden olevan 5,5 %. Tutkimuksessa oli mukana 510 potilasta.
(Bronoosh et al., 2012) Saudi-Arabiassa taurodontismin esiintyvyys molaareissa oli Jabali

ym. tutkimuksessa 8 %. Tutkimuksessa oli mukana 300 potilasta. (Jabali et al., 2021)

Eurooppalaisessa viestdssd taurodontismin esiintyvyys vaihtelee melko runsaasti. Schalk-Van
Der Weide ym. tutkivat taurodontismin esiintyvyyttd alankomaisilla potilailla. Tutkimuksessa
tavallisia alankomaalaisia potilaita oli 91 ja heistd 9,9 %:lla esiintyi taurodontismia. (Schalk-
Van Der Weide et al., 1993) Ruotsissa Biackman ym. tutkivat taurodontismin esiintyvyyttd 7-
vuotiailla lapsilla. Potilaita oli tutkimuksessa mukana yhteenséd 739 ja heistd vain kahdella
esiintyi taurodontismia. Taurodontismin esiintyvyys oli siis prosentteina vain 0,3 %.
Tutkittavat potilaat olivat etniselté taustaltaan kaukasialaisia. (Bickman & Wahlin, 2001)
Puolassa Patch ym. tutkivat taurodontismin esiintyvyyttd puolalaisessa viestossa.
Tutkimukseen otettiin mukaan 403 potilasta. Taurodontismia esiintyi 34 %:ssa kaikista
tutkituista hampaista. (Pach et al., 2023) Saksassa taurodontismin esiintyvyys Biirklein ym.
800 potilaan tutkimuksessa 2,25 % (Biirklein et al., 2011).

Eteld-Amerikasta 10ytyy taurodontismin esiintyvyyteen liittyen artikkeleita ldhinna
Brasiliasta. Goncalves-Filho ym. tutkimuksessa taurodontismiaa esiintyi 27,19 %:1la 487

potilaasta (Goncalves-Filho et al., 2014).

Afrikasta lI0ytyy hyvin védhin tietoa taurodontismin esiintyvyyteen liittyen. Senegalissa Toure
ym. tutkimuksessa taurodontismin esiintyvyys oli 48 %. Tutkimuksessa oli mukana 150

potilasta. (Toure et al., 2000)
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5. Pohdinta

Taurodontismin diagnosointi ja luokittelu ovat hammasladkareille tarkeiti taitoja. Lihes
kaikki hammaslédéketieteelliset toimenpiteet ovat haastavampia toteuttaa taurodontisiin
hampaisiin, erityisesti juurihoidot ja oikomishoito. Hammasldédkarien tulee siis erottaa
taurodontiset hampaat ja pohtia, onko tarvittavat hoitotoimenpiteet mahdollista suorittaa
perusterveydenhuollossa ja riittdvétkd hammasladkirin omat taidot toimenpiteen
suorittamiseen. Oikomishoidossa tulee ottaa huomioon mahdollinen lisdéntynyt juuri-
resorption riski (Pach et al., 2022). On esitetty, ettei taurodontiseen kuutoseen sovi asettaa
ekstraoraalivetoa. Lisédksi taurodontisen molaarin pinta-ala on pienempi kuin tavanomaisen
monijuurisen hampaan pinta-ala, jolloin sen kyky toimia ankkurina on huonompi. (Datana et

al., 2021)

Taurodontisen hampaan parodontaalinen ennuste saattaa olla parempi kuin normaalin
hampaan, silld furkaation apikaalinen sijainti suojaa hammasta furkaatiovaurion syntymiselta
(Dineshshankar et al., 2014). Mikéli parodontiitti etenee ja taurodontiseen hampaaseen
muodostuu furkaatiovaurio, muuttuu parodontologinen ennuste hyvin kyseenalaiseksi. (Pach

et al., 2022)

Taurodontismi voi olla ensimmaéinen 10ydos oireyhtyméstd. Hammaslddkirien kouluttaminen
oireyhtymien ja taurodontismin vélisistd yhteyksistéd voi siis olla myds potilaan yleisterveyden

kannalta hyvin tarkeaa.

Arvioitaessa taurodontismin esiintyvyyttd oireyhtymissé ja terveessd viestossd voidaan todeta
tilastojen perusteella, ettd taurodontismilla on yhteys muihin hampaiston poikeamiin ja
tiettyihin oireyhtymiin. Jatkotutkimuksia kuitenkin tarvitaan, koska syy-yhteytté tauro-
dontismin ja usean oireyhtymén vélilld ei pystytd vield toteamaan. Tdma on haastavaa, silld
taurodontismin etiologiasta ei olla tdysin varmoja, ja oireyhtymien vaikutus elimiston
kehitykseen ja toimintaan on niin moninaista. Erityisen ongelmallista timé on harvinaisissa
oireyhtymissé ja etnisissd véestoissd, joissa taurodontismin esiintyvyys on korkea.
Esimerkiksi vuonna 2019 Zheng ym. julkaisema potilastutkimus on ensimmaéinen julkaistu
potilastutkimus, jossa todetaan EEC-oireyhtymaén ja taurodontismin yhteys. Tutkimuksessa on

kaksi kiinalaista EEC-potilasta, joista toisella esiintyy taurodontismia. Taurodontismin
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esiintyvyyden Kiinassa on kuitenkin raportoitu olevan jopa 46,4 %, joten mielestdni liséa

potilasaineistoa tarvitaan yhteyden tilastolliseksi todentamiseksi.

Taurodontismin esiintyvyydesséd on suuria alueellisia eroja. Esiintyvyys vaihtelee eri alueiden
vililld 0,5 %:sta ldhes 50 %:iin. Osassa tutkimuksista potilaiden etninen tausta jai
epaselviksi, silld vain heiddn kansalaisuutensa ilmoitetaan. Otannat ovat kuitenkin
alueellisissa tutkimuksissa melko suuria, joten erojen voidaan mielestédni olettaa johtuvan

etnisistd piirteista.
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