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Amelogenesis imperfecta — problem wielospecjalistyczny

Amelogenesis Imperfecta as Multi-Specialistic Problem

! Zaktad Stomatologii Dziecigcej IS AM w Warszawie
2 Zaktad Ortodoncji IS AM w Warszawie

Streszczenie

Amelogenesis imperfecta — wrodzony niedorozwdj szkliwa, jest nieprawidtowoscig zebowg pochodzenia ektoder-
malnego dotyczacg szkliwa zgbow mlecznych i statych. Dziedziczona jest autosomalnie, dominujgco lub recesyw-
nie w sprzgzeniu z chromosomem X. Powstawanie szkliwa jest procesem wysoce wyspecjalizowanym odbywaja-
cym si¢ z udzialem narzadu szkliwotworczego, ktérego nabtonek wewngtrzny przeksztatca sie¢ w komorki szkli-
wotworcze — ameloblasty. Mineralizacja wytworzonego szkliwa odbywa si¢ stopniowo. Pierwsze wapnienie naste-
puje z udziatem ameloblastow, drugie — przez naczynia krwionosne. Zaburzenie wymienionych proceséw prowa-
dzi do postania r6znych typéw wrodzonego niedorozwoju szkliwa. W praktyce klinicznej wyr6znia si¢ najczesciej
2 postaci. Pierwsza, zwigzana z hipoplazjg szkliwa (zaburzenie dotyczy matrycy), charakteryzuje si¢ zmienionym
ksztattem koron, cienkim, gtadkim, 1$nigcym szkliwem, w kolorze z6ito-brunatnym lub powierzchnig szorstka,
chropowatg z licznymi rowkami i dotkami. Guzki z¢gbow majg ksztalt igiet lub sopli. Druga postaé, zwigzana z hi-
pomineralizacjg szkliwa, charakteryzuje si¢: prawidlowym ksztaltem koron (tuz po wyrznigciu), szkliwem mato-
wym, migkkim tatwo ulegajacym uszkodzeniu, o konsystencji sera lub kredy, w kolorze mlecznobiatym lub jasno-
brunatnym. Pacjenci z amelogenesis imperfecta ze wzglgdu na znaczny defekt kosmetyczny szkliwa oraz tenden-
cje do jego Scierania oraz towarzyszace temu nieprawidlowe warunki zgryzowe, wymagajg wielospecjalistyczne-
go leczenia: zachowawczego, periodontologicznego, chirurgicznego, ortodontycznego i protetycznego (Dent.
Med. Probl. 2003, 40, 2, 439-444).
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Abstract

Amelogenesis imperfecta (congenital enamel hypoplasia) is a dental abnormality of ectodermal origin that relates to
the enamel of deciduous (primary) and permanent teeth. The autosomal dominating or recessive heredity is related
to chromosome X. Enamel forming is a highly specialised process, conducted by enamel organ that which trans-
forms its external epithelium into ameloblasts. Tissue mineralization progresses gradually. First calcification is rea-
lised by ameloblasts, the second one by blood vessels. The disturbance of mentioned processes leads to several types
of congenital enamel hypoplasia. In clinical practice it is usually divided into two types. First one is related to ena-
mel hypoplasia (matrix disturbance), and is typified disturbed crown form (shape); the enamel is thin, smooth and
shiny, yellow-brownish in colour or its surface is rough and coarse with several grooves and pits. Dental tubers are
in the shape of needles or icicle. The second type is related to enamel hypomineralization and is typified by regular
crown shape (just after eruption), matt, soft and vulnerable enamel of chalk or cheese consistence and milk-white or
light brown colour. Because of severe cosmetic defect of dental enamel, the tendency of its abrasion and often occur-
ring occlusal disturbance, patients with amelogenesis imperfecta requires multispecialised treatment — conservative,
periodontic, ortodontic, prosthetic and surgical (Dent. Med. Probl. 2003, 40, 2, 439—444).
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Amelogenesis imperfecta — wrodzony niedoroz- nym, dotyczaca szkliwa zgbéw mlecznych i sta-
w0j szkliwa, jest nieprawidlowoscia zebowg po- tych. Zaburzenie to moze wystepowac jako samo-
chodzenia ektodermalnego o podlozu genetycz- dzielna jednostka chorobowa lub wspotistnie¢ ze
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zmianami w obrebie innych tkanek, wywodzacych
si¢ z zewnetrznego listka zarodkowego, takich jak:
paznokcie, skéra, wtosy [1]. Czgstos¢é wystepowa-
nia wady jest odwrotnie proporcjonalna do liczby
ludnosci zamieszkujacej dany teren, tzn. im mniej-
sze skupisko, tym wigksza mozliwos¢ powstania
mutacji. Etiologia niecatkowitego rozwoju szkli-
wa nie zostata do tej pory wyjasniona. Na podsta-
wie licznych badai genetycznych udato si¢ jedy-
nie ustali¢ sposoby dziedziczenia i lokalizacje ge-
néw odpowiedzialnych za niektére typy anomalii.
Zauwazono, ze formy dominujgce wystepujg naj-
czesciej 1 sg zwigzane z defektem genu kodujace-
go biatko enameling, potozonego w ramieniu dtuz-
szym chromosomu 4ql13—q21. Formy recesywne
spotykane sg znacznie rzadziej i dotyczg zaburzen
genu kodujacego biatko amelogening, potozonego
w krétszym ramieniu chromosomu X [2, 3]. Po-
wstawanie szkliwa jest procesem wysoce wyspe-
cjalizowanym, ktéry odbywa si¢ z udzialem narza-
du szkliwotwérczego. Jego mineralizacja odbywa
si¢ stopniowo, w pierwszym wapnieniu przez
ameloblasty, a w drugim przez naczynia krwiono-
$ne.

Klasyfikacje

W 1938 r. Finn przedstawit pierwszg, niekom-
pletng klasyfikacje, dotyczaca zaburzen twardych
tkanek zeba. Dalszych prob usystematyzowania
tych zmian podjeli si¢ Darling, Witkop, Sauk,
Bidckman, Holm, Sundell [cyt. wg 4, 5].

Najszerzej pod wzgledem klinicznym i gene-
tycznym jest opracowana klasyfikacja Witkopa et al.
7 1957 r. [cyt. wg 4, 5]. Przedstawia si¢ nastgpujg-
co:

Typ 1. Niedorozwdj (hipoplasio):

I A — niedorozwdj dziobiasty AD,

I B — niedorozwdj miejscowy AD,

I C — niedorozwdj miejscowy AR,

I D — niedorozw6j gltadki AD,

I E — niedorozw¢j gtadki XD,

I F — niedorozwoj chropowaty AD,

I G — brak szkliwa AR;

Typ II. Niedojrzatos¢ (hypomaturatio):

IT A — niedojrzatos¢, typ przebarwiony AR,

II B — niedojrzatos¢, typ przebarwiony XR,

II C - z¢by ,,$niegowe czapy” AD;

TypIIl. Niedowapnienie (hypocalcificatio):

III A — niedowapnienie AD,

III B — niedowapnienie AR;

Typ IV. Niedojrzatos¢ potaczona z niedorozwojem
i taurodontyzmem AD.

Najczgsciej jest jednak stosowany podzial
na dwie postacie wedlug Sundella z 1986 r. [cyt.
wg 5]

postac¢ zwigzana
z hipoplazja szkliwa

posta¢ zwigzana z hipo-
mineralizacjg szkliwa

;

zaburzenie mineralizacji
szkliwa

zaburzenie w obrebie
matrycy szkliwa

Obraz kliniczny

Klinicznie posta¢ zwigzana z hipoplazjg szkli-
wa charakteryzuje si¢ zmienionym ksztaltem ko-
ron z¢béw, brakiem wypuklosci koron zgbdw,
guzkami z¢béw w ksztalcie igiet, sopli, szkliwem
cienkim, gltadkim, blyszczacym w kolorze z6ito-
-brunatnym lub chropowatym z licznymi dotkami,
rowkami i ,,zmarszczkami’ [1, 6-8].

Posta¢ zwigzana z hipomineralizacjg szkliwa
cechuje si¢ prawidtowym ksztaltem koron (tuz po
wyrznig¢ciu), szkliwem matowym, migkkim tatwo
ulegajagcym uszkodzeniu, przypominajacym swojg
konsystencja ser lub krede, kolorem mlecznobia-
tym lub jasnobrunatnym, wtérnym przebarwie-
niem spowodowanym impregnacjg szkliwa przez
barwniki z pozywienia [1, 6-8].

Klinicznie w obu postaciach zauwaza si¢ tenden-
cje do op6Znionego wyrzynania zebow (zwilaszcza
statych), watowate, napiete i przerosnigte dzigsta (zg-
by sprawiaja wrazenie zatopionych) i wystepuje nad-
wrazliwos¢ z¢bow na bodZce termiczne i chemiczne.

Obraz radiologiczny

W niektérych przypadkach rozpoznanie amelo-
genesis imperfecta przysparza lekarzom stomatolo-
gom wiele trudnosci, zwlaszcza jesli obraz kliniczny
nie jest typowy, a wywiad rodzinny ograniczony lub
ujemny. W ustaleniu rozpoznania pomocne moze
by¢ wykonanie zdje¢ radiologicznych zgbow lub
pantomogramu. W obrazie radiologicznym postaci
zwigzanej z hipoplazjg szkliwa stwierdza si¢ cienkg
warstwe szkliwa, nieregularny jego zarys, zachowa-
ny kontrast miedzy szkliwem a zg¢bina, przejasnienie
w miejscu szkliwa w zgbach niewyrznigtych, jame
z¢ba prawidlowg lub poszerzong (ocena jest subiek-
tywna i zwigzana z dysproporcjg migdzy gruboscig
szkliwa a zebiny). Inny nieco obraz ma posta¢ zwig-
zana z hipomineralizacjg szkliwa. Szkliwo jest pra-
widlowej grubosci (tuz po wyrznieciu zeba), zblizo-
ny jest kontrast migdzy szkliwem i z¢bing, a jama
zeba ma prawidlowg wielkos¢ [7, 8].

Obraz histologiczny

Uzupetnieniem pelnej diagnostyki wrodzone-
go niedorozwoju szkliwa jest badanie histopatolo-
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giczne tkanek zg¢ba. W postaci zwigzanej z hipo-
plazja szkliwo jest cienkie, bez typowej budowy
pryzmatycznej, widoczne sg fragmenty pryzma-
tow utozonych chaotycznie, przebieg linii szkliw-
no-z¢gbinowej jest niezmieniony, z¢gbina ma budo-
we prawidlowg. W postaci zwigzang z hipominera-
lizacja wystepuje nieprawidlowa mineralizacja
szkliwa, typowa budowa i utozenie pryzmatéw, po-
szerzone przestrzenie miedzykuliste, liczne peczki

Ryec. 1. Pacjent M.W. — uzebienie w wieku 9 lat
Fig. 1. Patient M.W. — dentition in 9-year old

i blaszki szkliwne, prawidlowy jest przebieg linii
szkliwno-z¢binowej i budowa zebiny [7, 8].

Leczenie

Pacjenci z amelogenesis imperfecta wymaga-
ja wielospecjalistycznej opieki stomatologicz-
nej, obejmujacej leczenie zachowawcze, periodon-

Ryec. 4. Pacjent M.W. — leczenie ortodontyczne
Fig. 4. Patient M.W. — orthodontic treatment

Rye. 2. Pacjent M.W. — uzebienie w wieku 9 lat
Fig. 2. Patient M.W. — dentition in 9-year old

Ryc. 3. Pacjent M.W. — pantomogram

Fig. 3. Patient M.W. — orthopantogram

Ryec. 5. Pacjent M.W. — leczenie zachowawcze

Fig. 5. Patient M.W. — conservative treatment

Ryec. 6. Pacjent M.W. — leczenie zachowawcze
Fig. 6. Patient M.W. — conservative treatment
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Ryec. 7. Pacjent K. D. — uzgbienie Rye. 11. Pacjent K. L. — uzebienie
Fig. 7. Patient K. D. — clinical view Fig. 11. Patient K. L. — clinical view

Ryec. 8. Pacjent K. D. uzgbienie, wtérne przebarwienie Ryc 12. Pacjent K. L. — pantomogram

przez barwniki z pozywienia Fig. 12. Patient K. L. — orthopantogram
Fig. 8. Patient K. D. — clinical view: second discolora-
tion by pigmants from food

Ryc. 9. Pacjent A. B. — uzgbienie Ryec. 13. Pacjent K. L. — leczenie zachowawcze i pro-
Fig. 9. Patient A. B. — clinical view tetyczne
Fig. 13. Patient K. L. — conservative and prosthetic

treatment

Ryec. 10. Pacjent A. B. — uzebienie

Fig. 10. Patient A. B. — clinical view
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tologiczne, chirurgiczne, ortodontyczne i prote-
tyczne.

Leczenie zachowawcze polega na zwrdceniu
szczegblnej uwagi na: profilaktyke préchnicy (mi-
mo matej podatnosci tkanek zgba na ten proces),
ustaleniu okreslonej diety (bezcukrowej, bezkwa-
sowej, gruboziarnistej — zmniejszajgcej ilos¢ ptyt-
ki bakteryjnej, nadwrazliwos¢ zgbiny i zwigksza-
jacej wydzielanie §liny), odpowiedniej higienie
(zastosowanie odpowiednich szczotek, nici denty-
stycznych i sposobu oczyszczenia z¢gbdw), zasto-
sowaniu profilaktyki fluorkowej, uszczelnianiu
bruzd i szczelin oraz okresowych badaniach kon-
trolnych. Dalszym etapem leczenia zachowawcze-
go, w zaleznosci od potrzeb, jest leczenie ubytkow
préchnicowych, leczenie endodontyczne, leczenie
nadwrazliwosci zgbiny lub odbudowa estetyczna
koron zgbow [9].

Leczenie periodontologiczne jest konieczne ze
wzgledu na watowate, napigte i przerosnigte dzia-
sta, glebokie kieszonki dzigstowe, ztogi nad-
1 poddziastowe.

Leczenie chirurgiczne wskazane tylko w tych
przypadkach, w ktérych brak jest mozliwosci le-
czenia zachowawczego.

Leczenie ortodontyczne polega na przeciw-
dziataniu patologicznemu starciu za pomocg czyn-
nosciowych aparatow odcigzajacych, leczeniu
wspolistniejagcych wad zgryzu, przeciwdziataniu
parafunkcjom, reedukacji oddychania, potykania
i mowy [5, 10].

Leczenie protetyczne ma na celu obudowe
i przywrécenie warunkéw zgryzowych wykorzy-
stujac, np. protezy nakladkowe (noszone w dzieri)
zamiennie z aparatem czynnosciowym (w nocy).
Przy znacznie zmienionym ksztalcie korony zeba
Iub starciu mozna zastosowaé¢ w wieku rozwojo-
wym korony stalowe standardowe na zeby mleczne
i zeby stale niedojrzate, korony tymczasowe do
18. roku zycia, wkiady koronowo-korzeniowe powy-
zej 12 lat, a korony ostateczne powyzej 18 lat.

PiSsmiennictwo

Opis przypadkow

Przypadek 1. Pacjent M. W., lat 9, zglosit si¢
do Zakladu Stomatologii Dziecigcej IS AM
w Warszawie w celu konsultacji i ewentualnego
leczenia. Rodzice dziecka w wywiadzie podali
opdzZnione wyrzynanie zebow statych, zmieniony
ksztatt i barwe. Podloze genetyczne byto trudne do
ustalenia. Rozpoznano amelogenesis imperfecta —
typ zwiazany z hipoplazjq szkliwa. Pacjent zostat
objety leczeniem periodontologicznym, zacho-
wawczym i ortodontycznym (ryc. 1).

Przypadek 2. Pacjent K. D., lat 13, zostal
skierowany do Zaktadu Ortodoncji IS AM w War-
szawie w celu leczenia. Rozpoznano amelogenesis
imperfecta — typ zwigzany z hipomineralizacjg (nie-
dowapnieniem). Zaplanowano leczenie periodon-
tologiczne, zachowawcze, ortodontyczne, a w przy-
szlosci protetyczne (ryc. 7, 8).

Przypadek 3. Pacjent A. B., lat 5, zglosit si¢
do Zaktadu Stomatologii Dziecigcej IS AM
w Warszawie w celu konsultacji i leczenia. Rozpo-
znano amelogenesis imperfecta — typ zwigzany
z hipomineralizacja (niedowapnieniem). Zaplano-
wano leczenie zachowawcze, ortodontyczne i pro-
tetyczne (ryc. 9, 10).

Przypadek 4. Pacjent K. L., lat 8, skierowany
z Zakltadu Chirurgii Szczgkowej IS AM w Warsza-
wie w celu leczenia zachowawczego. Rozpoznanie:
amelogenesis imperfecta — typ zwiazany z niedoj-
rzatoscig potaczong z niedorozwojem i taurodonty-
zmem. Pacjenta objeto leczeniem zachowawczym,
ortodontycznym i protetycznym (ryc. 11-13).

Pacjenci z amelogenesis imperfecta ze wzgle-
du na zlozone podtoze genetyczne i réznorodny
obraz kliniczny, radiologiczny i histologiczny wy-
magajg bardzo wnikliwej diagnostyki oraz indy-
widualnego podejscia do kazdego przypadku. Le-
czenie jest dlugotrwate, zlozone, wymagajace
od lekarza i pacjenta zrozumienia i peinej wspot-

pracy.
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