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SOUHRN
Úvod a cíl: Williamsův-Beurenův syndrom (WBS) je cha-
rakterizován vývojovým opožděním jedince s  různým 
stupněm intelektuální disability, poruchou tvorby elastinu 
ovlivňující elasticitu tkání celého těla, specifickou dysmor-
fií obličeje, vrozenými vadami kardiovaskulárního systé-
mu, hyperakuzí a jedinečnými osobnostními charakteris-
tikami. Cílem tohoto sdělení je přiblížit jeho problematiku 
a specifika ošetření těchto pacientů členům dentálního tý-
mu na základě informací z odborné literatury.
Metodika: V  odborné literatuře zahraniční i  české by-
ly v databázích PubMed, Scopus, Google Scholar, SciELO 
a Prolékaře vyhledány veškeré dostupné články týkající se 
dentální problematiky a  kraniofaciální morfologie u  pa- 
cientů s  WBS. Klíčová slova byla: „Williams-Beuren/ 
Williamsův-Beurenův“, „craniofacial/kraniofaciální“ „teeth 
/zuby“ a „oral/orální“. 
Výsledky: Bylo nalezeno 27 záznamů, včetně dvou abstrak-
tů. Původní výzkumy zaměřené na dentální problematiku 
byly čtyři; jeden souhrnný článek; osm článků popisovalo 
etiologii, morfologii a vývoj kraniofaciální malformace; dva-
náct bylo kazuistických sdělení. Typickými orálními proje-
vy syndromu jsou morfologické anomálie zubů, ageneze 
jednotlivých zubů a  ortodontické vady ve vztahu zubních 
oblouků a čelistí, častější je výskyt kazu a parodontopatií. 
Obtížné je dodržování adekvátní orální hygieny vzhledem 
k omezené jemné motorice. Při vyšetření a terapii u prak-
tického zubního lékaře, ortodontisty či dentální hygienistky 
je vhodné preferovat behaviorální techniky a omezit okol-
ní zvuky na minimum. Ošetření v celkové anestezii je pro 
pacienty s WBS rizikové, proto je vhodné se soustředit na 
prevenci zubního kazu a jeho komplikací. Léčbu je vhodné 

plánovat nejen s ohledem na nález v dutině ústní, ale i na 
zdravotní stav a míru spolupráce pacienta.
Závěr: Péče o pacienty s Williamsovým-Beurenovým syn-
dromem vyžaduje důkladnou znalost tohoto syndromu 
od všech členů dentálního týmu, přizpůsobení se odliš-
ným nárokům a specifickým reakcím těchto jedinců. Další 
studie zaměřené na adekvátní stomatologická doporuče-
ní založená na důkazech jsou nutné.

Klíčová slova: Williamsův-Beurenův syndrom, 
stomatologická péče, ortodontická léčba,  
prevence zubního 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 Prolékaře. The key words used 
included: “Williams–Beuren”, “craniofacial/kraniofaciální”, 
“teeth/zuby”, and “oral/orální”.
Results: A comprehensive search of both international 
and local scientific literature was conducted, identifying 

proLékaře.cz | 5.3.2026



90

ČESKÁ STOMATOLOGIE A PRAKTICKÉ ZUBNÍ LÉKAŘSTVÍ – CZECH DENTAL JOURNAL 4/2025 

PŘEHLEDOVÝ ČLÁNEK

ÚVOD
Williamsův-Beurenův syndrom (WBS; v  li-

teratuře také: Williamsův syndrom; delece 
7q11.23; podle Online Mendelian Inheritance 
in Man (OMIM) 194050; na portálu Orphanet 
pod ORPHA kódem 904) je autozomálně do-
minantní multisystémové postižení způsobe-
né delecí 1,5–1,8 milionů párů bází dlouhého 
raménka chromozomu 7 (pruh 7q11.23) [1]. 
Mezi chybějících 26–28 genů patří gen pro 
syntézu elastinu. Výskyt WBS je u europoid-
ní rasy 1:7500–20 000 živě narozených dětí 
a postihuje obě pohlaví se stejnou frekven-
cí [2, 3]. Ve většině případů se jedná o nově 
vzniklou mutaci, familiární výskyt je ojedině-
lý [4]. Diagnostika se podle Americké pedia-
trické asociace opírá o  skórování sedmi kli-
nických kritérií, a  to: porucha růstu (1 bod), 
chování a vývoje (1 bod), dysmorfie obličeje 
(3 body), echokardiografický nález na velkých 
srdečních cévách (5 bodů), další kardiovas-
kulární abnormality (1 bod), poruchy pojivo-
vé tkáně (2 body), vyšetření sérového kalcia  
(2 body) [5]. Pokud je skóre 3 a více bodů, do-
poručuje se pro potvrzení diagnózy genetic-
ké vyšetření [5]. Terapie u pacientů s WBS se 
soustředí na časnou diagnostiku a minimali-
zování jednotlivých příznaků, kauzální léčba 
není možná.

Projevy WBS jsou heterogenní, postihují 
více orgánových systémů a  míra manifesta-
ce se liší mezi různými jedinci. Všichni mají 
charakteristické obličejové rysy nazývané „el-
fí obličej“, které se spolu se stoupajícím vě-
kem zvýrazňují [6]. Jejich součástí je široké 
čelo, sedlovitý kořen nosu, oblá špička nosu, 

kulaté tváře, „opuchlá“ oční víčka, široká ústa 
s masivními rty, dlouhým philtrem a velkým 
jazykem (obr. 1 A–E). U části jedinců s WBS 
(40 %) je na duhovkách přítomen typický 
hvězdicovitý vzor – iris stellatae [7]. 

Porucha růstu je u jedinců s WBS evident-
ní již prenatálně, novorozenci mají nízkou po-
rodní hmotnost a v raném věku neprospívají. 
I v dospělosti bývají menšího vzrůstu a exis-
tují pro ně specifické růstové grafy [8]. Tato 
růstová retardace může být podpořena i pro-
blémy s příjmem potravy s častým zvracením, 
refluxem a trávicími obtížemi – nejčastěji na-
dýmáním či obstipací. Celiakie se vyskytuje 
s vyšší frekvencí než v běžné populaci [9]. 

U  80 % osob s  WBS se jako následek po-
ruchy genu pro syntézu elastinu manifestuje 
postižení kardiovaskulárního systému, pře-
devším velkých cév a srdce, spolu s elastino-
vou arteriopatií [10–12]. Nejčastěji se jedná 
o supravalvární stenózu aorty (70 %), stenó-
zu plicnice, stenózu renálních tepen a  mit-
rální regurgitaci. Zvýšený krevní tlak je dia-
gnostikován asi u 50 % postižených [13]. Ri-
ziko náhlé srdeční smrti související se sníže-
ným průtokem krve koronárními arteriemi je 
při celkových anesteziích a intravenózně ve-
dených sedacích mnohonásobně vyšší než 
u běžné populace [14, 15].

Mezi časté endokrinologické poruchy patří 
infantilní hyperkalcemie (25 %) [16]. Projevu-
je se rekurentním zvýšením hladiny vápníku 
v krvi v kojeneckém věku vedoucí k dehydra-
taci, zvýšené dráždivosti a nechutenství [16]. 
Ve všech věkových skupinách pacientů s WBS 
byly prokázány zvýšené hladiny kalcia oproti 

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

Urbanová W, Vašáková J, Dubovská I, Poláčková P, Křížová P, Borovec J.
Interdisciplinární stomatologická péče o pacienta s Williamsovým-Beurenovým syndromem.
Čes. stomatol. Prakt. zub. lék. (Czech Dental Journal). 2025; 125(4): 89 – 96. doi: 10.51479/cspzl.2025.008
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zdravým vrstevníkům, příčina těchto abnor-
malit nebyla dosud objasněna [16]. Dětem 
a adolescentům s touto diagnózou se nedo-
poručuje podávat multivitaminové prepará-
ty, protože většina obsahuje vitamin D, kte-
rý stimuluje metabolismus kalcia [8]. Snížení 
vnitřní produkce vitaminu D je možné docí-
lit aplikací opalovacích krémů s vysokým UV 
faktorem. U  dospělých se můžeme setkat 
s osteopenií či osteoporózou. Mezi další en-
dokrinologické poruchy patří i častější výskyt 
diabetes mellitus 2. typu, kvůli necitlivosti 
organismu k efektu inzulinu, hypothyreoidi-
smus, předčasná puberta a předčasné stár-
nutí [17, 18].

Přetrvávající hyperkalcemie může být spo-
jena i s nefrologickým postižením ve smyslu 
nefrokalcinózy a hyperkalciurie. Pro pacienty 

Obr. 1
Charakteristické 
obličejové rysy u pacientů 
s Williamsovým-Beurenovým 
syndromem (tzv. elfí obličej) 
včetně mezerovitého chrupu:
A. u chlapce ve dvou letech, 
B. u dívky v šesti letech,  
C. u dívky v jedenácti letech, 
D. u dívky ve třinácti letech  
E. u chlapce v patnácti 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.

A. B.

C. D.

E.
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s WBS jsou typické i  rekurentní infekce dol-
ních močových cest [19].

Postižení pohybového aparátu zahrnuje 
hypermobilitu kloubů v  kojeneckém věku, 
přecházející během dospívání v  progredují-
cí ztuhlost kloubů, která vede ke zhoršování 
jemné motoriky [20]. 

Příznaky postihující nervový systém mohou 
zahrnovat centrální hypotonii, hyperreflexii, 
ataxii nebo tremor [21]. U pacientů s WBS je 
výrazným znakem hyperakuze, obvyklé jsou 
rekurentní záněty středouší, v některých pří-
padech ústící až ve ztrátu sluchu [22].

Psychomotorický vývoj bývá opožděn 
s  různým stupněm intelektuálního postiže-
ní, kognitivními poruchami a s velkými indivi-
duálními rozdíly [8]. Časté jsou i poruchy po-
zornosti s hyperaktivitou. Jedinci s WBS mají 
charakteristické vzorce chování: hypersocia-
bilitu, verbalismus (mnohomluvnost), stereo-
typní a obsesivní až úzkostné chování v ado-
lescenci a v dospělosti [23, 24].

Vzhledem k heterogenním příznakům, kte-
ré WBS charakterizují, vyžaduje péče o jedin-
ce s  tímto onemocněním interdisciplinární 
přístup týmu lékařů různých specializací. Její 
nedílnou součástí je i péče o chrup. Cílem to-
hoto sdělení je zrekapitulovat charakteristi-
ky a medicínská fakta typická pro WBS a pře-
hledně shrnout informace z odborné litera-
tury o dentální problematice a kraniofaciální 
morfologii.

METODIKA
V  databázích PubMed, Scopus, Google 

Scholar, SciELO a  Prolékaře byly vyhledány 
všechny články související s dentální a kranio-
faciální tematikou u pacientů s WBS. Klíčová 
slova byla: „Williams-Beuren“, „craniofacial/
kraniofaciální“ „teeth/zuby“ a „oral/orální“.

VÝSLEDKY
Bylo nalezeno celkem 27 záznamů, dva ab-

strakty byly vyřazeny. Ze zbylých 25 publiko-
vaných článků byly čtyři zaměřeny na geno-
vý základ ovlivňující vývoj orofaciálního sys-
tému, čtyři se týkaly specifické kraniofaciál-
ní morfologie, dentální problematice se vě-
noval jeden souhrnný článek a čtyři originál-
ní výzkumy na větších skupinách pacientů 
s WBS. Dalších 12 byla kazuistická sdělení. 

DISKUSE
Včasné zhodnocení orálního zdraví, pravi-

delné stomatologické prohlídky a  opakova-
né hygienické instruktáže jsou důležité pro 
prevenci orálních onemocnění a časnou dia-
gnostiku ortodontických anomálií u  pacien-

tů s WBS [25, 26]. V odborné literatuře je po-
pisován častější výskyt zubního kazu, zánětu 
dásní a parodontitidy, tato tvrzení by však by-
lo vhodné podpořit studiemi na větších sku-
pinách pacientů [27, 28]. Lze předpokládat, 
že tkáně, jako je gingiva a periodontální va-
zivo, mohou být u těchto jedinců náchylněj-
ší k  poškození mikroby díky patologickému 
elastinu a  jeho sníženému množství v  poji-
vové tkáni; tento předpoklad prozatím není 
podložen vědeckým výzkumem [29]. Primár-
ní příčinou zvýšené kazivosti a zánětů dásní 
u  pacientů s  WBS je zvýšené množství zub-
ního mikrobiálního povlaku pro nevyhovující 
ústní hygienu. Omezená jemná motorika, hy-
persenzitivita dutiny ústní a horší spoluprá-
ce s pečujícím při dočišťování chrupu vedou 
k nedostatečné orální hygieně [27]. Dalším ka-
riogenním faktorem je i časté zvracení a pří-
tomnost refluxu u některých pacientů s WBS. 
Kariézní chrup, zánět dásní či parodontitida 
v  kombinaci s  existujícími kardiovaskulár-
ními problémy může vést u pacientů s WBS 
k vyššímu riziku vzniku infekční endokarditi-
dy [30]. U jedinců s WBS bývá před invazivní-
mi stomatologickými zákroky aplikována an-
tibiotická profylaxe podle doporučení ošet-
řujícího kardiologa [27, 31].

Stomatologické ošetření je u  úzkostných 
pacientů nutné provést v  sedaci či celkové 
anestezii. Celková anestezie a  intravenózně 
vedená sedace jsou však u  pacientů s  WBS 
spojeny s  vyšším rizikem náhlé smrti vzhle-
dem k  multifaktoriálnímu omezení průtoku 
krve v  koronárních cévách a  současné zvý-
šené spotřebě kyslíku myokardem při těch-
to výkonech [14]. Proto je nutné provést dů-
kladná předoperační vyšetření, pacient mu-
sí vždy projít vyšetřením u  ošetřujícího kar-
diologa a  laboratorním krevním vyšetřením 
včetně kontroly hladiny kalcia [14, 15]. Pé-
če poskytovaná pacientům s WBS vyžadující 
výkon v sedaci a celkové anestezii by podle 
platných doporučení pro poskytování den-
tální péče v  sedaci a  celkové anestezii z  ro-
ku 2021 měla probíhat ve specializovaných 
centrech s odpovídajícím technickým a per-
sonálním vybavením, kde je k dispozici ade-
kvátní zázemí [27, 32]. Hojení ran může být 
u pacientů s WBS komplikovanější, proto je 
doporučeno vyhnout se odklápění mukope-
riostálních laloků a řezům v kůži, pokud je to 
možné [29].

Jako prevence výskytu zubního kazu se 
u pacientů s WBS doporučují standardní pre-
ventivní opatření respektující aktuální platná 
doporučení upravená podle míry spolupráce 
konkrétního pacienta a  jeho individuálních 
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potřeb [33]. Patří mezi ně: pravidelné návště-
vy zubního lékaře a dentální hygienistky; pro-
fesionální aplikace fluoridových laků či peče-
tění fisur zubů; přiměřená domácí ústní hy-
giena spolu s výplachem úst vodou po kaž-
dém jídle; domácí aplikace fluoridového gelu 
od šesti let věku, pokud je dítě schopné pře-
bytek vyplivnout [27, 33]. Frekvenci návštěv 
u dentálních specialistů je třeba individuálně 
přizpůsobit kariogennímu riziku. Při domá-
cí dentální hygieně je nutné dodržovat čiště-
ní chrupu dvakrát denně kartáčkem a zubní 
pastou v  adekvátním množství s  doporuče-
nou koncentrací PPM fluoridových iontů v zá-
vislosti na věku. Každodenní výplachy fluori-
dovanou ústní vodou za asistence pečující-
ho lze zavést, až se dítě naučí vypláchnout 
a  vyplivnout [30]. U  zubních past, ústních 
vod i fluoridových gelů a laků hraje důležitou 
roli jejich chuť, neboť dítě s WBS často není 
schopno intenzivní chutě tolerovat. V adoles-
cenci s ohledem na omezenou zručnost pa-
cientů je nutné zvolit správnou techniku čiš-
tění, používat vhodné pomůcky – používá-
ní elektrického kartáčku může být výhodou 
[34]. Vzhledem ke komplexní problematice 
tohoto postižení je nutné celoživotní dočiš-
ťování chrupu pečující osobou. Další zásadní 
entitou prevence zubního kazu u dětí s WBS 
je nastolení antikariogenního stravování, což 
je náročné vzhledem k  jejich behaviorálním 
charakteristikám, preferenci určitých potra-
vin a odmítání stravy s většími kousky [25]. 

Pacient s  WBS v  ordinaci zubního lékaře, 
dentální hygienistky či ortodontisty vyžadu-
je individuální přístup, optimální je používá-
ní behaviorálních technik, jako „tell-show-
-do“, distrakce, pozitivní posilování, nonver-
bální komunikace spolu s hudebním či jiným 
rozptýlením [27]. Během ošetření může být 

pro pacienta vhodný poslech hudby ze slu-
chátek nebo sledování videa. Většina pacien-
tů pociťuje úzkost a strach ze stomatologic-
kého ošetření, aklimatizace v prostředí ordi-
nace a důvěra k personálu bývá zásadní. Po-
užití sedace při vědomí směsí rajského plynu 
s kyslíkem je efektivní při získávání spoluprá-
ce dítěte [27]. Vzhledem k přecitlivělosti pa-
cientů s WBS na zvukové podněty je vhodné 
během zubního ošetření minimalizovat zvu-
ky zubní vrtačky, ultrazvukového odstraňo-
vače zubního kamene, odsávání a ostatních 
okolních zvuků, ruční exkavace kazu je s vý-
hodou. Neexistují žádná specifická doporu-
čení pro použití dentálních výplňových mate-
riálů; v jednotlivých případech bylo v literatu-
ře prezentováno zavedení dentálních implan-
tátů a  použití adhezivních můstků [35, 36]. 
Slibnou metodou, která je zvukově a časově 
pro děti s limitovanou mírou spolupráce ak-
ceptovatelná, se jeví aplikace diaminfluoridu 
stříbrného pro zastavení kariézních lézí u do-
časných zubů. Nejsou popsány kontraindika-
ce pro běžné stomatologické ošetření s apli-
kací lokální anestezie, avšak v  záznamech 
z 15. profesionální konference o Williamsově 
syndromu nalézáme doporučení používat lo-
kální anestezii bez adrenalinu [37]. 

Pro tento syndrom jsou typické ortodon-
tické anomálie tvaru a počtu zubů, opožděná 
erupce dentice spolu s  vadami skusu a  od-
chylkami ve velikosti čelistí [25]. Menší zu-
by se vyskytují u většiny pacientů s WBS ve 
stálém i dočasném chrupu a spolu s agene-
zemi jednotlivých zubů vedou k  mezerovi-
tému chrupu [27, 38]. Nejčastěji nezaložené 
zuby jsou postranní horní řezáky, první dol-
ní a druhé dolní premoláry, druhé horní pre-
moláry a dolní střední řezáky (obr. 2). Méně 
často se u pacientů s WBS vyskytuje stěsná-

Obr. 2
Ortopantomogram pacientky 
s Williamsovým-Beurenovým 
syndromem ve věku devíti let. 
Ageneze zubů 15, 35, 45  
a třetích molárů; tvarová 
anomálie zubu 25 a 12, 11, 21, 
22; asymetrická resorpce 73; 
porucha erupční dráhy zubů 
33, 37, 47; zuby 75 a 85 před 
spontánní eliminací

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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ní chrupu. Anomálie skusu zahrnují přede-
vším vertikálně otevřený skus, obrácený skus 
či předkus (obr. 3A) [26]. Z  mezičelistních 
anomálií se vyskytují II. i  III. skeletální třída 
a  vertikálně otevřený skus s  vyšší frekvencí 
než v  běžné populaci. Kvůli častému výsky-
tu numerických anomálií stálých zubů a dal-
ších ortodontických anomálií je vhodné intra-
orální a  extraorální vyšetření ortodontistou 
během první fáze výměny chrupu, doplně-
né o ortopantomogram, pro zjištění případ-
ných agenezí stálých zubů frontálního úseku. 
Dále probíhá ortodontická terapie standard-
ně podle zjištěné ortodontické vady, ovšem 
s ohledem na míru spolupráce pacienta. Or-
topantomogram je vhodné zopakovat v  de-
seti letech věku, kvůli vyloučení či potvrzení 
ageneze premolárů. Primárním cílem orto-
dontické terapie je u  pacientů s  Williamso-
vým-Beurenovým syndromem odstranění 
funkčních anomálií či artikulačních překážek 
(dorazová fáze, obrácený skus jednotlivých 
zubů) a  vytvoření funkčního chrupu s  dlou-
hodobě stabilní artikulací (obr. 3B) [36, 39]. 

Podle informací z kazuistických sdělení a zku-
šeností autorů tohoto článku pacienti s WBS 
dobře spolupracují při ortodontické terapii 
snímatelnými či fixními aparáty a reakce zu-
bů na aplikaci ortodontických sil se zásadně 
neliší od zdravé populace [36, 40]. Při rych-
lé maxilární expanzi pomocí dentálně kotve-
ného expandéru je vhodné vzít v  potaz ne-
jen spolupráci pacienta, tvar jednotlivých zu-
bů a  zubních oblouků, ale i  limitaci této te-
rapie kvůli předčasné pubertě, a  tedy před-
časnému srůstání patrového švu u pacientů 
s WBS, informace z  literatury o  této proble-
matice zcela chybí. Ortognátní operace kori-
gující mezičelistní anomálie jsou vesměs kon-
traindikovány, protože jsou prováděny v cel-
kové anestezii, která je pro tyto pacienty ri-
ziková. Pokud je to možné, je vhodné zvolit 
kompenzační ortodontickou terapii [36, 39].

Vzhledem k malému počtu primárních vý-
zkumů a  neexistujícím studiím týkajícím se 
zubního ošetření bylo pro účely tohoto člán-
ku nutné získané informace doplnit o  fakta 
z obecných odborných doporučení vztahují-

Obr. 3
En-face fotografie chrupu 
ve skusu pacientky 
s Williamsovým-Beurenovým 
syndromem ve věku  
12 let s agenezí zubů 31, 41 
a obráceným skusem  
A. před ortodontickou terapií;  
B. po kompenzační 
ortodontické terapii ve věku 
třináct let. Tremata byla 
ponechána, protože zákonný 
zástupce odmítl dostavby 
zubů. 

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 
at age 12;  
B. after compensatory 
orthodontic treatment at age 
13. Spaces were retained after 
the legal guardian declined 
composite build-ups.

3A

3B
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cích se k WBS, vydaných American Academy 
of Pediatrics 2020 [8], a  odborné literatury 
týkající se jedinců s handicapem pro získání 
komplexního přehledu o této problematice.

ZÁVĚR
Péče o pacienty s Williamsovým-Beureno-

vým syndromem vyžaduje důkladnou znalost 
tohoto syndromu od všech členů dentálního 
týmu a  přizpůsobení se odlišným nárokům 
a reakcím těchto jedinců. Obecná doporuče-
ní pro pacienty s WBS ohledně stomatologic-
ké péče zahrnují pravidelné zubní prohlídky, 
jejichž interval by měl být přizpůsoben ka- 
riéznímu riziku. Zásadní je získání správných 
návyků v  oblasti ústního zdraví, především 
pravidelné provádění adekvátní ústní hygie-
ny, používání fluoridových doplňků a příjem 
nekariogenní stravy. Sanace těchto pacientů 
s limitovanou mírou spolupráce by měla vždy 
probíhat po předchozí konzultaci s ošetřují-
cím kardiologem a měla by cílit na minimální 
farmakologickou intervenci s  preferencí be-
haviorální terapie, protože ošetření v celkové 
anestezii či analgosedaci je pro tyto pacien-
ty rizikové. Každý pacient s WBS by měl být 
odeslán na konzultaci k ortodontistovi. Kom-
plexní stomatologický léčebný plán a násled-
ná ošetření se odvíjí nejen od existující vady, 
ale hlavně od zdravotního stavu a spoluprá-
ce pacienta.

Souhlas s publikací fotografií
Zákonní zástupci všech pacientů souhlasili 
s publikací fotografií obličeje a chrupu bez 
anonymizace.
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