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Proteus综合征是
一
种极其罕见的先天性疾病 其特征是 多种组织 出现进行性非对称性过度生长 。目前为止 ，

该综合征病因尚不清楚。本文描述 了
一
例 P「oteus综合征患者牙周组织的临床特点和影像学特点 .以及其他 口腔

表现。该 Proteus综合征患者是
一
个 13 岁巴西 白人女孩。我们对患者进行了临床检查和全 口的 口内影像学分析

发现患者表现有骨骼畸形 、巨人症 、特征性面型 以及包括颅骨、左手和下肢在 内的多种组织非对称性过度生长 。

患者左脚踌面有脑 回状结缔组织痣 双手关节活动度也有所下降。 口内检查结果显示患者还表现有其他 的 口腔

问题 .包括局限于 口腔左侧的恒牙釉质发育不全 、广泛性牙跟增生 、大量牙菌斑沉积和牙齿错位 。未检出牙周

袋和牙槽骨的破坏 。总之 ，这例 Proteus综合征患者的 口腔表现包括 :牙眼增生、牙齿错位 以及单侧牙齿釉质发

育不全。

!鬃 黛 口 簇 !釉质发育不全，巨人症;牙、 封 。，eus 综合征

郑树 国教授点评 :无论在 临床 医学还是 在 口腔 医学领域 ，综合征都是较 为罕 见的。人 们 对综

合征 的认识 尚存在局 限 ，尤其是在遗 传 学角度 时其致 病机制认识 不足 ，这 就促 使我 们通过 深 入研

完来认识 其 发病机制 ，并将这 些研 究结 果不 同程度 地 (因技 术 的局 限)应 用于 临床 的治疗和 预 防。

综合征 的 临床 治疗是 我们 面临的难点 ，更 为完善 的治疗 需要 多学科 的合作 ，多种诊疗技 术 的联 合

应 用 ，单靠
一 个 学科很 难 完成 高水平 的治疗 。

1979年 ，Cohen和 Hayden首 次 发现 了Proteus

综 合 征 。这 种 疾 病 非常 罕 见 ，在 美 国和 西 欧 可 能 仅有

几 百 人催 患 。Proteus 综 合 征 导 致 多 种 组 织 在 出生 后

以镶 嵌 模 式过 度 生 长 ，且 有 患 某 些 特 定肿 瘤 的倾 向 。

译者 北京大学 口腔 医学院儿童 口腔科
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增 生 的组 织 包 括 皮肤 、皮 下组 织 、结 缔 组 织 (包括 骨

组织 )、 中枢 神 经 系统 和 内脏 。患者 皮肤 异 常 的类 型

越 多 ，其 内部 器官 的异常 类型 也越 多 。Proteu s综 合

征 的 并发症 包括 :进 行性 骨骼 异常 ，侵 袭性 脂肪 瘤 ，

良、恶 性 肿 瘤 以及伴 肺 栓 塞 的深 部 静 脉 血 栓 形 成 。

患 有 Proteus 综 合 征 的 儿童 出生 时通 常 没有 明
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显异常 ，但随后会出现多种组织 的进行性过度生长。

因此 ，随着年龄 的增 长 ，患者可能会 出现越 来越多的

组织异常 。

目前为止 ，该综合征病 因尚不清楚 。据推测 ，该

综 合征起 因于某种 突变 的镶嵌现 象 ，而这 种突变在

非镶嵌状态时具有致死性 。通常 ，在缺乏分子标记物

或其他诊 断性 实验 室检 查 手段 的情 况下 ，对
一
种 本

质上 多变 的疾病 很难提 出高敏感性 和特异性 的诊 断

标 准。尽管如此 ，1998年制定 了新 的诊断标准 以明

确 Proteus 综合征的诊 断 。

关于 Proteus 综合征 口腔表现 的报道很少 。因

此 ，本文的 目的是描述
一
例 13 岁的 巴西 白人 Proteus

综 合征患 者 牙周组织 的临 床特 点 、影像学特 点 以及

其他 口腔表现 。

病例报告

一
名 13 岁的 巴西自人女孩在里约热内卢州立大

学牙医学 院接受 了检查 。这名 Proteus 综合征患者

的临床表现包括:出生时双手大小轻度不对称 (由其

父母告知 )、脊椎骨 随着年龄增 长 出现进行性 畸形 、

颅面结构不对称 (面型 )(图 1)。同时还可观察到多

种骨骼 畸形 (图 2) 、左手关节活动度受损 (图 3) 以

及脑 回状结缔组织痣 (图 4)。

图 2 巨人症和骨骼的畸形 二包括四肢和头颅的非对称性过

度生长 、伴骨肥大性过度生长的膝关节畸形

图 3 左手手指不规 则 、硬 化 、僵直 、部分手指 关节 出现 结节

状 团块

图 飞 Proteus综合征患者 的特征 :特征 性面型 (长头 、长脸 、

低鼻梁 以及息 止领位 时开胎 )和头颅 的不对称 (包括 眼睛 、耳

朵 和下领 骨 )

我们对患者的 口内外组织 、颖下领关节 、牙齿 、

咬合关系 以及 牙周组织都进行 了详 细 的临床检查 。

口内检查发现 ，患者表现有恒牙釉质发育不全和牙

齿错位 (图5)，釉质发育不全的牙齿对冷刺激不敏感 。
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图 4 左脚跪面脑回状结缔组织痣

才 周 检 杏 包 括 :习
几
鳅 视 诊 、习

几
周探 诊 和 牙 菌 斑 评

估 。才周 检 杏 发 现 患 者 具 了J) 泛性 的 牙鳅 增
产
!:。山患

者 及其 父 母所 填
“
子的 调 查 表可 知 ，这 种 才

1
齿附郎 卜不

是 !1陡用 药 物 弓I起 「{勺 (l冬16a)。采 川 ()
’
Ieary菌 斑 抓妞制

记录 表 (O
’
lea丁

，
y lola(4uc c(川tr()1rec()rd) 记录 牙

菌斑 的 存 在 及 分 布 情 况 。 根 据 游 离 鳅 缘 处 牙 面 菌 斑

的 不J
一
无 ，分析 每 个 牙I如省斑 沉 积 情 况 。记 录 所 有 牙 面

才 菌斑 的 沉 积 情 况 (l冬161))。

使 )Il传统 牙 周探 针 (I!Ll
一I户rie( ly)对 牙 列 中衍 颗

牙 街 的 所 有 才 曲 进 行 牙周 探 诊检 查 。记录 每 颗 牙 街 6

个位 点 (近 ‘!，颊 、烦 侧 中 央 、远 中 烦 、近 中 舌 、 舌侧

中 臾和 远 中 .斤)的探 i全深 度 和临 床 附 右 丧 失书与况 。没

有 发 现 患 者 丫J
‘
牙 ].’iJ袋 形 成 (探 诊深 度 超 过 3m，召)或

临 床 附 右 丧 失1釉 才
·
{
’
{
，)l几界 (Cl 仁‘l) 撇 袋 底 的 撇 离 超

过 11111:11。

使 川 长锥 束
’
}
二
个J
l
投 照 技 术拍 摄 根 尖 X 线 片 。 影

像 学 分 析 结 果 以 小 未 见 牙槽 骨 破 坏 (图 7)。 牙槽 i司

隔
’
!
人
行 J

飞
才犷1邻 牙 l丈沸以J习

几·
}
’
{
·
]贡界 (Cl仁js)l)!1的 投 影 线 ，

片 日位 J
几
这 条假 想 线 的 稍 根 方 (大 约 l一2111111) 。

图 5 口腔表现包括 口腔左侧恒牙的釉质发育不全和牙齿

错位
图 6 。牙跟增生 b牙面大量牙菌斑堆积

图 7《a
一
j) 全 口 X线 片检查显示没有 牙槽 骨丧 失
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讨 论

山 fPr()t州 s综 合征 给 患 者带 来 多种 I矢疗 和 自理

问题 ，因此 ，对 医
产
}几和 父 母 来说 ，护 理 这 类患 者 具 有

极 大 的 挑 战 卜卜。Pr()teus综 合 征 表 现 多利，11喻形 合 ){
几
廿，l

11_具 有 进行 性 ，因此 JU治 疗 也 极 J冬挑 战性 。山 于患 者

具 有 多 种 畸 了形，机 体 多种 到l织 和 细 胞 均 出 现 不 规 则

的 过 度
声
1长 ，17;l此 ， 多学 不‘l一纠龙合 治乡i

‘
对 I’r()teu、劣获合

征 患 者 日丁能 吏 为 有 利 。

我 们 是 根 据 C()11e，1和 I3ieseckc，
一
等 人所 描 述 的

尸rot eus综 合 征 的 诊 断 标 肚 对 我 们 的 患 者做 出 诊 断

的 。这 名患 者 双 手的 精 细 运 动 功 能 受 损 ，明 锹损
‘
.!自
-

她 的 进 食 、报 错 笔 和 刷 牙的 能 力。既 往病 例 报 告 钟描

述 过 单 侧 恒 牙 釉 质 发 育 不 个 的 表 烈 ， 但 病 变 局 限 J
几

日腔 不1
一
侧 。我 们 的 患 者有 颅 !阿过 度

产
l一长的 表型 ，而这

1
表
少tlJ在其 他 病 例 中 也有 所 描 述 。员 然 件ccktor 等 人

观 察 到 l”roteus综 合 征患 者恒 牙的 牙根 有 明显 的 、特

发性 的 吸 收 ，然 而 ，在我 们 的病 例 中并 没 有 观 察 到这

种 现 象 ，患 者 恒 牙 牙根 的 发 育似 乎 是 正 常 的 。

本病 例 出现 的 牙齿附曾生现 象与 Aren dorf和 Hanslo

描 述 的 隋况 相 似 ，而 13asanti等 人 并 没 有 在 Proteus

综 合 征 患 者 中 观 察 到 这 种 现 象 。
·
种 解 释 可 能 是

I拍santi等 人报 道 的病 例 中患 者 年 龄 太 小 (3岁 )，还

不足 以 表现 出 牙跟 的 异 常 。另
一
种 可 能 的解 释 是 ，由

}
飞
患 者 的 双 手运 动 功 能 明 显 受 损 ， 因此 菌 斑 控 制 能

)]较 差 ，从 而 呀致 牙眼增 生 。针对 这 种情 况 ，应 采用

有 效 的 菌斑 拧 制 措 施 以改 善 患 者 的 牙 周状 况 。

l，r()teus 综 合征患 者表 现 出多 种 皮肤 异常 和真 皮

外异 常 ，这 些 异常 可 表现 为过 度 生 长、生 长缺 陷 、肿

瘤 和骨 骼 畸 形 。如 本病 例 报 告 所述 ，尸roteus 综 合 征

患 者 的 日腔 表 现 包 括 牙龄 增 生 、 牙 齿错 位 以及 单 侧

勺
飞
齿 的 釉 质 发 育不 全 。

《口 腔 正 畸 无 托 槽 隐 形 矫 治 临 床 指 南 》

(The Inv，salign System)
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内容简 介

无托槽 隐形矫治技术 因其美观 、舒适 ，可随时摘戴 、高效 、卫生及患者复诊次数少等优点而正受到广大

口腔正畸 医师的欢迎 ，而对该技术进行全面而系统地介绍的 目前只有这
一
本 该书由著名 口腔正畸专家Tunc即

教授组织 国际上多名对该技术有深入研究的资深 口腔正畸学专家 、计算机专家、数学专家、市场管理专家与

学者共 同编写完成 全书内容丰富 涉及面广 向读者全面介绍 了无托槽隐形矫治技术的发展背景 、基本原

理 、关键技术 、临床设计与应用等 内容

本书译者 白玉兴教授在国内首次开发和研制了具有我国自主知识产权的 口腔正畸无托槽隐形矫治系统 在

临床上得到 了广泛地应用 ，且取得 了良好的矫治效果 该项技术填补 了我国在这方面的空 白，是 当今先进的

数字化技术在 口腔正畸诊断与治疗 中应用的最新成果 这对不断提高我国正畸临床诊断与治疗的水平具有
一

定的促进作用
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