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牙本质发育不 良 :单颗牙齿受累?
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牙本质发育不 良是

一
种常染色体显性遗传病 ，其本质是牙本质形成缺陷。牙本质发育不 良的典型特征是牙

釉质基本正常 牙本质形成不规则 并导致髓腔形态异常。以往观点认为 牙本质发育不 良属于单
一
疾病 ，现

在已将其分为 }型 (根型 )和 日型 (冠型 )2个亚类。}型牙本质发育不 良更为常见。}型和 日型均可广泛累及乳恒

牙列。也有文献报道同时发生两型牙本质发育不全的病例。现在已鉴别出!型牙本质发育不 良有4个不同的亚型

日型牙本质发育不良有 1个亚型。对这种相对少见的人类牙本质遗传性缺陷来说 似乎没有必要再分出 2个 以上

的亚类 ，但不能排除牙本质发育不 良还存在其他亚类的可能。本文报告了 1例单颗牙齿牙本质发育不 良的病例。

患牙冠根的大小均正常 但伴有剧烈疼痛和较大松动度 组织学分析发现冠根部牙本质均受累。本病例可定义

为新的 川型牙本质发育不 良或局灶性成牙本质细胞发育不 良。
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点 评

郑树 国教授 点 评 :在 牙齿 发育 异 常 中 ，遗 传性 牙本质 发育 不 良极 为少 见。 它是
一 种 常染 色体

显性 遗 传 ，乳恒 牙均 可 受 累。但 本文报告 的病 例 ，却 不 具备 上 述特 点 。无论 怎样 ，这
一
病 例 实 为

罕 见。 牙齿 的 发育异 常种 类繁 多，临床 表现 多样 ，但 其 发生机制 尚 未 完 全清楚 。随 着研 究手段 的

提 高和 进 步 ，会 对 发病机 制 有越 来越 清 楚 的认 识 。但 无论 怎样 ，利 用 目前 的 治疗技 术 ，进 行 综合

治疗 ，达 到理 想 的 治疗 效 果 ， 才是 更需迫 切解 决 的 问题 _

牙本 质 发 育 不 良是
一
种 罕 见 的 牙 本质 形成 紊 乱

性 疾 病 ，典 型 特 征是 牙釉 质 基 本 正常 ，但 牙 本质 形 成

不规 则 ，并导 致髓 腔 形 态 异 常 。 1920 年 ，Bailsch-

mtede 首次报道 了这 种疾 病 ，并将 这 种 现 象描 述 为无
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根牙。1939 年 ，Rushton首次将这种疾病命名为牙

本质 发育不 良。牙本质 发育 不 良是
一
种常染 色体显

性遗传病 。Shields 等人根据牙本质发育不 良的影像

学表现和组织学表现将其分为 2个不 同的类型 。在 l

型牙本质 发育不 良 (根型 )中，乳恒 牙均可受累 ，但

牙齿 的形态 和颜 色基 本正常 。 由于患 牙的牙根异常
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短小 ，因此其典型表现是牙齿松动明显。在 l!型 (冠

型 )牙本质发育不 良中，乳恒 牙均可受 累 ，恒 牙的颜

色 正常 ，但乳 牙呈黄 色、棕 色或蓝 灰 色、乳 光 色。

X 线 片检 查 显示 17牲牙本质 发育 不 良的乳 牙髓

腔完全闭锁 ，而恒 牙有新月形的髓腔残余影像 ，另外

还 可观察到无明显病 因的根尖透射 影 。 11型 牙本质

发 育不 良的 牙齿 由于髓 石的堆积 ，其髓 腔和根管呈

蓟状 外观 ，没有根尖周投射 影 。

组织学检查 发现 ，正常 牙本质小竹的形成被 阻

断 ，在阻塞物的周 围形成新的牙本质 ，外观就像 巨石

周 围沉积的流动熔岩 。

本文描述 了 l例 单颗 牙齿 牙本质 发 育不 良的病

例 。患牙冠根的 人小均 11几常 ，但有剧烈疼痛和较大的

松动度 ，组织学 分析 发现冠根部 的 牙本质均受 累。

图 1 口内根尖 片显 示:右下第二恒磨 牙髓腔 完全 闭锁 、密度

对 比较 差

病例报告

一
名 45岁 的 男性 患 者 ，主诉 是 子f卜第一巾 了磨 牙

剧 烈疼 痛 ，持 续 1个半 月 。临 床 检 查 发现 患 牙的 外 观

基 本正 常 ，但 有 H度 松 动 ，轻探 引 发剧 烈疼 痛 。口内

根 尖 片显 ，J七患 牙 的髓 腔 完 全 闭锁 ，但 密 度 对 比差 ，给

人 的感 觉 是髓 室增 大 、冠 方 有 薄层 釉 质环 绕 。患 牙 的

近 中根 向远 中弯 曲 ，外 观像 l颗
“
跳 舞

”
的 牙 街 ，没

有 根 尖透 射 影 (1冬11)。 全 日曲而 断 层 片显 示 其 余 牙

齿 尤任 何 异 常 。 牙 街数 日正 常 。

给 予 抗 生 素 治疗 ， !}l于 疼 痛 无法 消 退 ，患 牙十

7(1后拔 除 。 随 后 将 拔 除 的患 牙送 到 l一!腔 病 理 科 进 行

分析 。大 体 标 本 的 临 床 检 查结 果 显示 ，患 牙是 l颗 有

磨 耗 的 、完 整 的 且几常 牙 街 ，有 橙 黄 色 外 源 性 色素 沉

着 ，牙冠 有 少量 的 表浅 裂纹 。患 牙的 人小正 常 ，牙冠

长 srnm ， 牙根 长约 14，n川 (l冬12)。

将 标 本沿 近 远 中 向切 成 两
’
}飞。 切 汗的 标 本 显，J之

髓 室 和 根 竹 几乎 完 全 闭 锁 。髓 室 内 充 满 r自 色硬 组

织 (图 3)。
一
切开 的

一
半 标 本 用 1创偏的 盐 酸 脱 钙 ，经

过 处理 ，切 成 4尸In厚 的
一
f)]片 ，然 后 用 苏 木精

一伊 红

染 色 。 另
1
半 牙 街标 本 制 备 成 7”m 厚 门{J]奢片 ，固 定

在 玻 璃 载 玻 片
一
卜。

脱 钙 切 片 的组 织学 检 查 发现 ，髓 腔 完 全 闭锁 ，有

一
层 罩 牙 本 质 形 成 (图 4)。髓 腔 和 根 管 内 充 满 了管

状 牙本质 、骨 样 牙本质 和 不 规 整 的 、球 梁样 的 牙本 质

堆 积 物 (图 5)。胶 原 基 质 散 在 分布 于 矿 化 区域 问 。在

牙 本 质 堆 积 物 附 近 可 见成 牙本 质 细 胞 。 牙
J
胃
·
质 结 构

止 常 。

图 2 大体标本显示患牙的

大小正常

图 3 纵切标本显示髓腔和

根管闭锁

图4 脱钙牙切片经苏木精
一伊红染色 (放大倍数 怕 \)显示

牙髓腔完全 闭锁 (立体显微照片)
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讨 论

图 5 髓室和根管 内充满 了管状牙本质 、骨样牙本质和不规

则 、球梁样 的牙本质堆积物 ，胶原基质散在分布于矿化区域

间 (苏木精
一伊红染色 放大倍数 4Ox)

牙齿磨 片显示牙冠表面的牙釉质 ，牙根表面覆

盖一层薄薄 的牙骨质 。牙根 的根尖端 由
一
厚层细胞

性 牙骨质组成 。整个牙本质 间隙和髓腔 间隙内充满

了不规则的球状 牙本质堆积物 ，并有新月形髓腔残

余与釉牙骨质界平行 。在临近釉质 的
一些 区域可见

正常的管状牙本质 。在其他区域 ，小梁状 的骨样牙本

质和牙本质样 的物质大量沉积 ，导致髓腔完全 闭锁

(图 6)。

根据患 牙的大体特点 以及患牙的磨 片 、脱钙切

片的组织学检查结果 ，我们将其诊 断为单颗牙齿牙

本质 发育不 良。

牙本质发育不 良的发病率约为 1:100 000 。虽然

经典 文献都将其描述为
一
种孤立性 的发育缺 陷 ，但

牙本质 发育不 良可伴 发其他
一
些疾病 。牙本质 发育

不 良的发病机制 尚不清楚 。Sauk等人根据扫描 电镜

的研究结果推 测 :牙本质 发育不 良属于 牙胚 发育过

程 中上皮成分 的缺陷 ，在牙胚发育过程 中，上皮根鞘

的 内陷发生得过快 ，随后机体做 出无益 的尝试 以进

行 自我校正 ，结果导致牙根发育 障碍 、螺旋状异常牙

本质 阻塞髓腔 。Westey等人不 同意上述观点 ，提 出

了另外
一
种假说 ，即牙本质 发育不 良的发生是 由于

成 牙本质细胞 与成釉 细胞层 接触后 ，出现 了
一
种持

续性 的诱导错误 。Witkop则认为 ，牙本质发育不 良

的形成是 由于 Hertwig 上皮根鞘断裂后残余的上皮

细胞迁移进人 了牙乳头 ，并进 而诱导成 牙本质细胞

的分化和牙本质 的形成 。Melnick等人认为 ，牙根形

态的异常是 由成牙本质细胞 的分化异常和 (或 )功能

异常造成的。显然 ，牙本质发育不 良的确切机制 尚无

定论 。

Eastman和 Ciola分别于 1977年和 1978年描述

了两种疾病 ，他们都建议将其命名为
“
H工型牙本质

发育不 良
”
。Ciola等人报道 ，在 同

一
名患者 出现 I型

牙本质发育不 良的 2种或更多种亚型 。Eastman等人

所报道 的病例 ，其临床表现不 同于 I型和 H型牙本质

发育不 良，病变呈局灶性而非广泛性 。他们将此病例

描述为局灶性牙本质发育不 良。1983年 ，Gertzman

等人报告 了
一
种 牙根 发育 障碍 的疾病 ，并称其为

一

种新型的牙本质 发育不 良。

在本病例 中，虽然右下第二恒磨牙有 n度松动 ，

但 没有 根尖病变 。患 牙的松动是 因不 良的牙周状 况

引起 的。患牙冠根的大小正常 ，髓腔完全闭塞 ，仅有

少量 的牙髓残余 ，最重要 的是 ，这种发育不全是局灶

性 的 (仅有单颗牙受累 )，而不是广泛性 的。如果是

遗传性 牙本质 发育不 良，则不可 能是局 限性 的发育

畸形 ，而应该在所有牙齿上都能观察到畸形 。因此我

们称之 为局 灶性成牙本质细胞发育不 良，能否将 其

定义为另
一
型牙本质 发育不全 (IH型牙本质发育不

良)可能还需要有其他相似病例 报告 的支持 。

图6 牙齿磨片 (立体显微照片)显示整个牙本质间隙和髓腔

间隙内充满了不规则的球状牙本质堆积物
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