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Leczenie zespolowe mtodocianej pacjentki
z amelogenesis imperfecta — opis przypadku
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INTERDISCIPLINARY TREATMENT OF A YOUNG PATIENT WITH AMELOGENESIS IMPERFECTA
— A CASE REPORT

Summary

Amelogenesis imperfecta it is a congenital disorder with abnormal structure of the enamel. Lesions include primary and
permanent teeth. This disease is a developmental malformation of the enamel and ectodermal abnormality of genetic origin.
Frequency of amelogenesis is from 1:4000 to 1:14 000. There was presented the most common Witkop classification and the
other authors ratings. The prevalence depends on the population, the highest states are in sparsely populated areas. The aim of
this paper is to describe a case of amelogenesis imperfecta diagnosed in a 14-year-old patient. Symptoms of disease in the mouth
were described. Tooth crowns demonstrated hypocalcification features. The panoramic x-ray showedvisible contrast between
the enamel and dentin, tooth chambers had the correct shape and size. During subsequent visits abundant plaque deposits on-
and subgingival were found, which caused changes in the periodontal tissues. Patient acquired enamel defects reconstructive
treatment. Prophylactic procedures towards the prevention of caries and periodontal treatment were provided. It is planned to
implement the orthodontic and prosthetic treatment. There was found need for implementation of the orthodontic treatment,

and the prosthetic treatment after the end of growth.
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WSTEP

Amelogenesis imperfecta hereditaria jest wada rozwo-
jowag szkliwa, ktéra dotyczy zaréwno zebdw mlecznych,
jak i statych. Jest nieprawidtowoscig zebowa pochodze-
nia ektodermalnego o podtozu genetycznym. Czestos¢
wystepowania zalezy od badanej populacji i wynosi od
1:4000 do 1:14 000 (1-3). Stwierdzono, ze im gesciej za-
ludniony obszar zamieszkania badanej populacji, tym
prawdopodobienstwo wystapienia wady jest mniejsze.
W zwiazku z tym w populacji USA, na gesto zaludnionym
terenie, uzyskano wyniki badan czesto$ci wystepowania
amelogenesis imperfecta na poziomie 1:14 000 os6b, na-
tomiast w poétnocnej Szwecii, na stabo zaludnionym ob-
szarze, wadg dotknieta jest 1 osoba na 700 badanych (4).
Szkliwo w 96% sktada sie ze sktadnikdw nieorganicznych
i w 4% ze sktadnikéw organicznych — biatek i enzyméw.
Do biatek szkliwa zaliczamy amelogeniny (90%) i nieame-
logeniny (10%). Do nieamelogenin zaliczamy enameline,

tufteline i ameloblastyne. Geny kodujagce amelogening
i enameling to AMELX i ENAM. Mutacje wymienionych
gendw sa gtéwng przyczyng wystapienia amelogenesis
imperfecta (5, 6). W pismiennictwie dostepne sa opraco-
wania, w ktérych przedstawiono klasyfikacje amelogene-
sis imperfecta. Powszechnie stosowany jest podziat Wit-
kopa, wyrdzniajacy 4 postacie tej wady. Pierwsza z nich
to typ hipoplastyczny (niedorozwdj szkliwa) stanowigcy
60-70% przypadkoéw. Typ Il, zwany hipomaturacyjnym
(niedojrzato$¢ szkliwa), wystepuje u okoto 20-30% oso6b
Z rozpoznaniem amelogenesis imperfecta, typ Il — hipo-
kalcyfikacyjny, zwiazany z niedowapnieniem szkliwa, u
okoto 7% oso6b dotknietych wada. Typ IV hipoplastyczno-
hipomaturacyjny wspoétwystepuje z taurodontyzmem.
Typ hipoplastyczny amelogenesis imperfecta cechuje
sie wystepowaniem cienkiego szkliwa zgbow, gtadkiego
i btyszczacego, w kolorze zéttobrunatnym, lub szorst-
kiego z licznymi dotkami i chropowato$ciami. Korony
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zebdw sg waskie, pozbawione wypuktosci, o ksztatcie
zblizonym do sopli. Nie wystepujg kontakty styczne mie-
dzy zebami sasiednimi w tuku zebowym. W obrazie rtg
widoczna jest cienka warstwa szkliwa, z zachowanym
kontrastem miedzy szkliwem a zebing. Wielkos¢ jam ze-
bow jest prawidiowa lub poszerzona. W typie hipoma-
turacyjnym stwierdza sie normalng grubos$c i twardosé
szkliwa, w obrazie klinicznym widoczne sa biate zmet-
nienia, ktére moga by¢ powodem btednej diagnozy w
kierunku fluorozy. Szkliwo moze odpryskiwa¢ od zebi-
ny. Kontrastowos$¢ szkliwa w obrazie rtg zblizona jest do
zebiny. Typ hipokalcyfikacyjny charakteryzuje sie prawi-
dtowym ksztattem koron (tuz po wyrznieciu) i normalnej
grubosci szkliwem, jednak konsystencja szkliwa odbie-
ga od normy. tatwo ulega ono uszkodzeniu lub starciu,
jest miekkie i matowe. Zeby przyjmujg kolor od mlecz-
nego do brunatnego. Na zdjeciach radiologicznych kon-
trast miedzy szkliwem a zebing jest zblizony lub szkliwo
jest stabiej widoczne niz zebina. Wielko$¢ komér zebdw
jest prawidtowa. Typ hipoplastyczno-hipomaturacyjny z
taurodontyzmem cechuje sie cienkim szkliwem barwy
z6ttej lub brunatnej. Zeby trzonowe wykazujg cechy ze-
bow taurodontycznych, pozostate zeby w tuku gérnym i
dolnym maja powiekszone komory (2, 4, 7, 8).

Klasyfikacje tego schorzenia byly proponowane
rowniez przez innych autoréw, w tym Weinmanna juz
w 1945 roku. Podzielit on amelogenesis imperfecta na
2 typy: hipoplastyczny i hipokalcyfikacyjny. Najnowsze
klasyfikacje uwzgledniajg udziat czynnika genetycznego
w wystepowaniu niedorozwoju szkliwa. Nalezg do nich:
klasyfikacja Sundella i Kocha z 1985 roku, oparta na fe-
notypie i sposobie dziedziczenia, klasyfikacja Aldreda i
Crawforda z 1995 roku uwzgledniajaca takie czynniki,
jak defekt na poziomie molekularnym, wyniki badan
biochemicznych, sposéb dziedziczenia, fenotyp, oraz
klasyfikacja Aldreda i wsp. z 2003 roku oparta o sposéb
dziedziczenia, fenotyp (badania kliniczne i radiologicz-
ne), defekt na poziomie molekularnym i wyniki badan
biochemicznych (4, 8).

Pacjenci, u ktérych rozpoznano amelogenesis im-
perfecta, wymagaja szczegodlnej uwagi ze strony leka-
rza dentysty. Czesto niezbedne jest wdrozenie leczenia
wielospecjalistycznego (2). Postepowanie profilaktycz-
ne z pacjentem, u ktérego rozpoznano wade rozwojowg
szkliwa, polega miedzy innymi na edukacji pod katem
utrzymania odpowiedniej higieny jamy ustnej oraz wdro-
zenia diety zmniejszajacej ryzyko powstawania ubytkéw
préchnicowych i wspomagajacej buforowe dziatanie
$liny. Pacjentom z amelogenesis imperfecta hereditaria
zaleca sie uzytkowanie szczoteczek zebowych o miek-
kiej lub $redniej twardo$ci wiosia. Wskazane jest czeste
nitkowanie zebow, stosowanie ptukanek zawierajgcych
fluor oraz irygatora do oczyszczania przestrzeni mie-
dzyzebowych. Ponadto pacjentom zaleca sie stosowa-
nie diety ubogiej w cukry, gruboziarnistej, pobudzajgce;j
wydgzielanie $liny (3). Konieczne sg czeste wizyty kontro-
Ine, potaczone z profesjonalnym usuwaniem ztogéw na-
zebnych nad- i poddzigstowych. Stosowanie zwigzkéw
fluoru znosi nadwrazliwo$¢ zebiny i zmniejsza ryzyko

choroby préchnicowej. Wykonuje sie réwniez zabiegi
uszczelniania bruzd i szczelin koron zeboéw (2, 3, 9).

Pacjenci z amelogenesis imperfecta oprécz zabiegdéw
profilaktycznych czesto wymagajg przeprowadzenia od-
twoérczego leczenia zachowawczego utraconych tkanek
zebow. Niejednokrotnie potrzebne jest przeprowadzenie
leczenia endodontycznego z powodu postepujacego pro-
cesu prochnicowego lub jako przygotowanie do docelo-
wego leczenia protetycznego. Leczenie chirurgiczne prze-
prowadza sie tylko w tych przypadkach, gdy niemozliwe
jest efektywne leczenie zachowawcze zebdéw (2, 3, 9 10).

Czesto konieczne jest przeprowadzenie leczenia
periodontologicznego ze wzgledu na zaleganie ztogow
nazebnych nad- i poddzigstowych, powodujgcych stan
zapalny dzigset, czesto potaczony z ich przerostem (2).

Leczenie ortodontyczne polega na reedukaciji poty-
kania, oddychania, mowy oraz zapobieganiu para- i dys-
funkcjom. Moga by¢ stosowane aparaty profilaktyczne
zapobiegajgce starciu zebdéw. W przypadku zdiagnozo-
wania wady zgryzu wdraza sie odpowiednie leczenie z
zastosowaniem aparatéw ruchomych lub statych. Czesto
diagnozuje sie zgryz otwarty czesciowy (przedni, boczny)
lub catkowity. Rzadziej stwierdza sie wystepowanie zgry-
zu gtebokiego. Wystepowanie wad gnatycznych wymaga
leczenia ortodontyczno-chirurgicznego (2, 3, 11).

W przypadku nadwrazliwosci zebiny na bodzce ter-
miczne i chemiczne, starcia patologicznego koron lub
ich zniszczenia przez proces prochnicowy, a takze w celu
poprawy warunkow estetycznych i przywrocenia funkcji
zdeformowanych koron zebow w wieku rozwojowym
mozna zastosowac¢ korony stalowe (w odcinkach bocz-
nych uzebienia) i korony tymczasowe wykonane z mate-
riatow estetycznych (w odcinkach bocznych i przednim
uzebienia). U pacjentéw dorostych wykonuje sie doce-
lowe uzupetnienia protetyczne. W zalezno$ci od istnie-
jacych warunkéw i potrzeb sa to licéwki, korony, mosty,
protezy overdenture. Jesli istnieje taka potrzeba, lecze-
nie protetyczne poprzedza leczenie endodontyczne, po
ktorym nastepuje wykonanie wktadéw koronowo-korze-
niowych i odbudowa zrebu koron celem umozliwienia
zastosowania docelowych uzupetnien protetycznych.
Czesto leczenie protetyczne przeprowadzane jest dwu-
etapowo ze wzgledu na obnizenie wysokosci zwarcia
(w nastepstwie utraty zebdw, starcia patologicznego) i
konieczno$¢ adaptacji pacjenta do nowych warunkow
zwarciowych. W takim przypadku w pierwszej kolejno-
$ci wykonuije sie szyne zgryzowa lub uzupetnienie tym-
czasowe, ktdre po okresie adaptacji zostanie zastgpione
uzupetnieniem docelowym (12, 13).

OPIS PRZYPADKU

Celem pracy jest opis przypadku pacjentki lat 14, kto-
ra zgtosita sie do Poradni Stomatologii Dzieciecej Uni-
wersyteckiej Kliniki Stomatologicznej w Krakowie w celu
leczenia zachowawczego i poprawy estetyki uzebienia.
Stan ogdiny dziecka byt dobry. W badaniu klinicznym
stwierdzono obfite ztogi nazebne oraz stan zapalny dzia-
set z cechami przerostu. Na powierzchniach zujacych
zebdw trzonowych i przedtrzonowych stwierdzono liczne
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ubytki préchnicowe. Ponadto zdiagnozowano wspdtist-
niejacg wade zgryzu. Korony zebdw wykazywaty cechy
hipokalcyfikacji, szkliwo miato kolor brunatny. Na zdjeciu
pantomograficznym widoczny byt zblizony kontrast mie-
dzy szkliwem a zebing, komory zebéw miaty prawidtowe
ksztatt i wielkos¢ (ryc. 1). Matka pacjentki podata w wy-
wiadzie wystepowanie zmian w obrebie szkliwa w uzebie-
niu mlecznym corki, a wywiad rodzinny ujawnit obecno$c
podobnych zmian w uzebieniu u ojca dziecka. W oparciu
o badanie kliniczne oraz obraz radiologiczny jamy ustnej
pacjentki postawiono rozpoznanie amelogenesis imper-
fecta ahereditaria oraz gingivitis hyperplastica. Stwierdzo-
no obfite ztogi nazebne nad- i poddzigstowe, ktére po-
wodowaly stany zapalne dzigset i ich przerost (ryc. 2a).
Gtownym problemem pacjentki byta niedostateczna hi-
giena jamy ustnej. Przeprowadzono wielokrotny, szcze-
gotowy instruktaz szczotkowania zebdw potaczony z
motywacja pacjenta. Zalecono stosowanie szczoteczki
elektrycznej i dodatkowych akcesoriéw przeznaczonych
do higieny jamy ustnej (ptukanki, nici dentystyczne).
Opanowanie prawidtowej techniki szczotkowania zebow
zajeto pacjentce okoto 3 miesiace. Po wdrozeniu prawi-
dtowych nawykdéw higienicznych i profesjonalnych zabie-
gach usuniecia ztogéw stan zapalny dziaset czesciowo
ustapit (redukcja wskaznikéw APl i mSBI) (ryc. 2b). Pa-
cjentka zostata objeta leczeniem odtwérczym ubytkow
prochnicowych z uzyciem cementu szklano-jonomero-
wego (ryc. 2c¢, 2d). Z powodu wystepowania przerostéw
dzigset zaplanowano przeprowadzenie zabiegu gingiwo-
plastyki w rejonie zebéw 13-23 w celu wymodelowania
prawidtowego konturu girlandy dzigstowej. Po znieczu-
leniu miejscowym w rejonie planowanego zabiegu wyko-
nano pomiary gtebokosci kieszonek przy uzyciu sondy
periodontologicznej. Pierwsze ciecie (tzw. ciecie sko$ne
zewnetrzne) skierowano dokoronowo pod katem 45°.
Ciecie zaplanowano tak, by otrzymaé cienki i girlando-
waty przebieg dzigsta. Oddzielone dzigsto usunieto za
pomocg kiret i skalpela. Po doktadnym oczyszczeniu
obszaru zebowo-dzigstowego ponownie wykonano po-
miar gtebokosci kieszonek. Rane zaopatrzono opatrun-
kiem periodontologicznym na okres 7 dni (ryc. 3a, 3b).
Zalecono zaniechanie szczotkowania okolicy zabiegowej
oraz ptukanie jamy ustnej dwa razy dziennie roztworem
glukonianu chlorheksydyny (chemiczna kontrola ptytki).

Ryc. 1. Pantomogram pacjentki wykonany na pierwszej
wizycie.
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Ryc. 2a. Obraz kliniczny w dniu zgtoszenia sie do Poradni
Stomatologii Dziecigcej UKS w Krakowie.

Ryc. 2b. Stan jamy ustnej po licznych zabiegach usuniecia
zlogéw nazebnych.

Ryc. 2c. Stan po wypetnieniu ubytkow préchnicowych cemen-
tem szklano-jonomerowym w szczece.

Ryc. 2d. Stan po wypetieniu ubytkéw préchnicowych cemen-
tem szklano-jonomerowym w zuchwie.
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Ryc. 4. Stan trzy miesiace po przeprowadzeniu zabiegu
gingiwoplastyki w zakresie tuku gornego (13-23).

Gojenie przebiegato bez powiktan. Wizyty kontrolne wy-
znaczono po tygodniu i kolejng po 4 tygodniach od wy-
konania zabiegu. Wygojenie rany zabiegowej stworzyto
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korzystne warunki do wypeienia ubytkéw préchnico-
wych, likwidacji nawisajacych wypetnien i miejsc retencii
ptytki w rejonie przerostow (ryc. 4). Pacjentka zostata po-
uczona o konieczno$ci przestrzegania higieny jamy ust-
nej. Planowane jest leczenie ortodontyczne w zwigzku ze
wspdtistniejacg wada zgryzu, a po zakonczeniu wzrostu
docelowe leczenie protetyczne. Leczenie ortodontyczne
aparatami ruchomymi nie doszto do tej pory do skutku z
powodu ztej higieny jamy ustne;.

PODSUMOWANIE

Pacjenci z amelogenesis imperfecta ze wzgledu na
znaczny defekt rozwojowy szkliwa oraz tendencje do
jego Scierania, a takze towarzyszace temu nieprawidto-
we warunki zgryzowe wymagajg wielospecjalistycznego
leczenia: zachowawczego, periodontologicznego, chi-
rurgicznego, ortodontycznego i protetycznego. Lecze-
nie jest dtugotrwate, ztozone, wymagajace od lekarza i
pacjenta zrozumienia i petnej wspétpracy. O
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