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牙本质发育不全 ，也叫遗传性乳光牙本质 ，是
一
种常染色体显性遗传的牙本质发育异常 ，乳恒牙均可受累。

本文报道
一
个 日型牙本质发育不全的家系 母亲及其 6岁和 20 岁的孩子均患此病。如果不进行早期适时的治疗 ，

这些患者的牙齿就会出现进行性地破坏。本文描述了对 6岁儿子的治疗 ，并且回顾了乳恒牙列中该疾病的治疗

方法。对这
一
家系的治疗提示 :对牙本质发育不全患者需进行尽可能早的诊断和适时治疗 ，以避免对牙列和咬合

的广泛破坏。
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点 评

郑树 国教授 点评 临床 当中往往会遇 到
一 些遗 传性 口腔疾 病 ，有 的是 全身病在 口腔 中的表现 ，

有 的是 仅局 限在 口腔 的疾病 。但不论何种疾 病 ，往往 口腔状 况比较 复杂 ，治疗起 来难度都 比较 大。

而且 临床 当中，这样 的病例 多数是孩 子 ，处在 乳 牙列或混合 牙列 ，又步及到 了发育 问题 ，往 往使

问题 变得 更为复杂 。一般 遇到这样 的病例 ，大多数 医师 因治疗 的 困难 、或对该疾 病缺 乏认知 ，或

者让病人走掉 ，或者 让病人 观 察 ，但对观 察时间和 内容根 本不 清楚 ，往往错过 了最佳 治疗 时机 。

通过这 个病例报告 给我 们很 多启 示 ，首先我们要 增 加时各 种遗传性 口腔疾病 的认识和 了解 ;其次 ，

时这样还 是孩 子 的病人 的治疗 ，除 了考虑疾 病 的本身需解 决的 问题 外 ，还要 考虑病人 的 发育 问题 ，

而治疗过程 中还 有
一个 多学科合作 的问题 。只有 充分认识 了这 种疾 病 ，充分 了解 了生 长发育 ，另

外通过 多学科 的协作 才能进行早期 而合适 的治疗 ，才能达 到预期 的结 果。因此 ，对 于 儿童 时期 这

样 的疑 难病人 ，其 治疗 方案的选择 往往 遵循 以下 两个原 则 ，一是这种 治疗 方案对孩 子 目前 的发育

是 最好 的 ，二是这 种 治疗 方案对将 来孩 子 长大成人 也是 最好 的。满足 了这 两个原 则的 多学科 合作

的 治疗 方案 ，才是 最佳 的方案 ，本病 例报告 正体 现 了这 两点 。

一

牙本质发育不全是
一
种常染色体显性遗传的牙

本质发育异常 ，表现为牙本质有机基质的形成障碍。

译者 北京大学 口腔 医学院儿童 口腔科

北京海淀 区中关村南 大街22号 100081

1973年 ，Shidds等 人将 该 疾 病 分 为 3种 类 型 :I型 :

患 者 伴 有 骨 发 育 不 全 ;n型 :患 者 仅有 牙齿 发育 异 常

而 无 骨 骼 疾 病 ;111型 :或 称
“
白兰地 酒

”
型 ，仅 仅 发

生 在 南 马 里 兰 人 群 中 。
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临床上 ，患牙具有特征性的半透 明乳光色 ，颜

色变化从黄色至蓝褐色不等。X线检查可见 :患牙牙

冠呈球状 、牙颈部 明显缩窄 、牙根短而细。因髓腔

及根管 内成牙本质细胞活性增强 ，最终导致牙本质

小管闭锁 ，这也是牙根的特征性改变 ，即使在最轻

的病例 中也可 以见到这种异常 。无任何骨骼异常或

无龋齿情 况下 ，可见根尖周透影区也是该疾病的特

征性表现 。

组织学上 ，釉质的厚度及结构均正常 。釉牙本

质界较为光滑
一
致 ，缺少贝壳状波浪线。除靠近牙

釉质 的罩牙本质层较为正常外 ，其他处的牙本质则

缺乏牙本质小管结构 ，且牙本质小管细小不规则且

常常 闭锁 。患牙本质 中可见无牙本质小管的结构区

域 以及增 多的球 间牙本质 。

本病例报告着重描述这
一 H型牙本质发育不全

家系的牙齿特征 ，探讨早期治疗 的必要性 ，以期避

免严重的牙齿破坏 。

病例报告

一
位母亲及其 6岁和 20 岁的两个孩子被诊断为

H型牙本质发育不全 。据这位母亲 回忆其 四位兄弟

姐妹 中的三位及其几个儿子均患有类似疾病 。对这

位母 亲及其两个孩子进行 口腔检查 发现 :如果不进

行及时而适 当的治疗 ，患者的牙体疾患就会进
一
步

恶化 。

6岁男孩 口腔 内表现具有该疾病的典型特征 ，牙

齿呈明显的唬拍色 ，上领磨牙胎 面的釉质剥脱 (图

la)。尽管牙本质发育不全患者的釉质是正常的 ，但

由于发育不全 的牙本质 不能为其提供 良好的支持 ，

所 以釉质容易折裂 ，从牙齿上过早地剥离。 这个孩

子 的下领 磨 牙抬 面仍 然残 留
一些 尚未脱 落 的釉质

(图 lb)。釉质缺失后 ，牙本质磨耗明显加快 ，导致

一些上领牙齿的牙冠完全被磨耗消失。如此明显的

牙齿磨耗是该疾病 的重要特征 ，牙齿磨耗至此程度 ，

一些学者将其称为
“
无冠牙

”
(图 lc)。在患儿 口内，

萌出中的恒切牙及第
一
恒磨牙也呈现 出遗传性牙本

质发育不全的特征性颜色 。

曲面断层 片显示 :所有牙齿 的髓腔及根管几乎

完全 闭锁 ，下领乳磨牙尤为明显。甚至在 尚未完全

萌 出的第
一
恒磨牙 中也可见到 闭锁 ，其髓腔变小 ，

根管变窄 (图 Za一Zb)。

图 !。一1c 患者上下领牙齿的口内相 可见特征性的颜色和

严重的磨耗

尽管患者的牙齿破坏严重 ，但之前并未接受任

何治疗 。虽然我们 目前无法看到这个孩子成年后的

口腔状 况 ，但从其姐姐 的牙齿状 况便可作 出推测 ，

因为他姐姐 同样也未经过任何治疗 。姐姐 ，这位 20

岁的患者 的切牙和尖牙表现为遗传性牙本质发育不

全特 征性 的颜 色 ，但前磨 牙和磨 牙表 现正常 (图

3a一3b)。众所周知 ，在牙本质发育不全患者 中，较

中国口腔医学继续教育杂志 了了
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图 2。 治疗前的曲面断层片

图 2匕 患者后牙髓腔完全闭锁

晚发育 的牙齿可能受累较小 。姐姐上 下领 的恒切牙

均过度磨耗 ，其 中下领牙齿磨耗至齐跟水平 (图3c)。

孩子姐姐的 日腔状 况及母 亲在 36 岁时就变 为无

牙胎 的事实提示我们 ，如果不对这个 6岁的孩 子进

行及时恰 当的治疗 ，后果将 会十分严 重 。

对 患儿 的治疗 程序如 下 :首先拔 除上 领第二乳

磨 牙，以利于异位的第
一
恒磨 牙萌 出 ;对下领第

一
恒

磨牙行窝沟封 闭 ;镍铬预成冠修复下领乳磨 牙以避免

进
一
步 的磨耗 (图 4)。4个月后 ，上领第

·
恒磨牙

萌 出 ，行窝沟封 闭 (图 5)。

上领乳牙较下领乳牙磨耗更多 ，牙冠更短 ，不

宜进 行预成冠修 复 ，也不宜用复合树 脂 充填 修 复 。

因此 ，采用的覆盖 义齿修复不仅恢复 了垂直跟离而

且获得 良好的功能及美学效果 (图6一8)。医嘱患者

及其 父母需仔细清洁 口腔 ，以保证义齿及其基 牙的

清洁 。每 2一3个月复查
一
次 ，进行牙齿涂氟 ，监测

牙 弓的生 长及 发育 ，及时调 整 义齿 。

由于 父母 的依从性好 ，这一治疗很好地恢 复 了

图 3a 一3c 姐姐 上下领 牙齿 的 口内相 可见切 牙 的严重磨耗

牙
一
齿的功能 ，改善 了美观 ，避 免 r相 关的心理 问题 。

为姐姐也制定 了
一
个恢复功 能 、改善美观 的治疗计

划 。然而 ，她 并未坚持下来 ，可能 因为治疗 较为复

杂和 /或费用过高 。治疗计划包括 :上前牙的牙酿切

除术和骨成形术 、牙髓 治疗 、下领切牙用预成桩进

行修复及大 多数牙的冠修复 。

了 4 ..⋯;:。、学继、教、;::
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图 4 患者治疗后的下领牙齿的口内相 图 7 覆盖义齿就位

图 5 拔除第二乳磨牙及第
一
恒磨牙萌出后患者上领的口内相 图 8 治疗完成后

图 6 戴入上领覆盖义齿前患者的牙列

讨 论

过去 ，牙本质发育不全 的患者直到成年后才开

始治疗 ，而到那时就不得不拔牙 ，变成无牙胎 ，只

能行全 口义齿修复 。Miller 等人 1973年报道 的病例

是最 近 1例用这种方法治疗 的患者 。

目前的观点是牙本质 发育不全 引起 的牙列疾 患

应该积极 治疗 。但在什么年 龄开始 治疗 并无定论 ，

应该依具体病例而定 ，但要考虑 因磨耗或龋坏 引起

的牙齿破坏程度 以及患者 的依从性 。推荐 的做法是

尽早开始治疗 。Sapir和 Shapira 报道 了
一
例牙本质

发育不全病例 ，患儿男性 ，20月龄 时即开始治疗 ，

全 身麻醉 下 ，用复合树脂充填乳切牙 ，并用预成冠

修复第
一
乳磨牙。10 个月后 ，患儿又在全身麻醉下 ，

预成冠修复第二乳磨牙 ，复合树脂充填尖牙 。尽管

如此低龄就进行治疗存在
一
定的争议 ，但毫无疑 问，

我们报道 的患者及其姐姐应该早期接受治疗 ，以避

中国口腔、学继续教育杂志 I歹
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免牙齿明显的磨耗 ，进而避免像他们的母亲
一
样成

为无牙胎 。

牙本质发育不全的治疗 目的是终结或预防乳恒

牙的快速磨耗 ，恢复功能和美观。早期治疗有利于

维持 良好的牙列健康 ，保存牙齿的活力 、维持牙齿

的正常形状和大小 ，预防或治疗可能的颗下领关节

疾病和垂直高度丧失等问题 。早期治疗可 以为年幼

儿童提供 良好的美学效果 ，避免 由此导致的心理疾

患 。为 了达到这样的 目的 ，在乳牙列有两个治疗模

式可以参考 :①用复合树脂或预成树脂冠修复前牙 ，

牙列其余牙齿用预成金属冠修复 ;②在剩余的乳牙上

行覆盖义齿修复 。

在 我们 的病例 中 ，由于上领 切 牙接 近替 换脱

落 ，故未治疗 。虽然用预成金属冠修复下领磨牙不

美观 ，但可以预防牙齿磨耗 ，恢复咀嚼功能和垂直

高度 。上领行覆盖义齿修复 ，这样不仅达到 了可接

受的功能和美学效果 ，保 留现存牙齿 ，而且不影响

今后对这些牙齿的治疗 。

患者及其父母应遵 医嘱 ，配合进行 良好的 口腔

卫生管理 ，包括刷牙及依个人需要使用氟化物 。 良

好的义齿护理是十分必要的 ，建议患者每晚摘下覆

盖义齿。患者应定期复查 (每 2一4个月 )以监测牙

弓生长及牙齿萌出。考虑患者的年龄所能达到的配

合程度和牙列发育的程度 ，其实 ，患者 3岁时 ，即

可行覆盖义齿修复 。7岁后 ，建议每4个月复查
一
次，

以避免牙 弓生长过程 中义齿造成软组织溃疡 。这期

间，最好重新制作覆盖义齿 ，而不是仅仅重衬 ，这

主要是为 了达到较好的美学效果 ，因为这个年龄正

好处于乳牙列向混合牙列发展 的过程 中，另外 ，覆

盖义齿重衬也 比较复杂 。

混合牙列和恒牙列的治疗往往需要多学科共 同

参与 ，需要 口腔 内科医师 、修复科医师 、正畸科医

师的合作来完成 。

牙本质发育不全患者恒牙列的早期治疗重点是

保护 已萌 出的牙齿 ，避免发展到牙列的全部缺失。

最好的治疗方法是全冠修复 ，以达到最大限度的保

护。这些病例 中，全冠预备必须达到釉牙骨质界 ，且

要确定 已完全磨 除该处釉质 ，以防止其折 裂。铸造

全冠修复磨牙 ，金属烤瓷冠修复前牙和前磨牙 。如

果前牙没必要行全冠修复 ，则可用复合树脂修复 以

获得 良好 的美学 效果 。

因牙本质 发育 不全患者 的根管 细 窄甚 至 闭塞 ，

其牙髓 治疗很 困难 。Henke等人认 为 即使 牙髓 治疗

可进行 ，但 由于牙根细短 、牙本质结构改变等原 因，

桩核修复也有难度 。但是 ，Mayordomo等人使用桩

核加金属烤瓷冠修复上
一
「领 前牙 ，治疗 3年后修复

体 良好 。对于过度磨耗或老年病例覆盖义齿是较好

的选择 ，而年轻人则不太接受这种修复方法 ，但可

选 用 局 部 义 齿 配 合 金 属 烤 瓷 冠 的 方 法 修 复 牙 列 。

Moundouri一Andritsakis等人使用全瓷冠修复所有
一
牙

齿获得 了 良好 的美学 效果 ，而且全瓷冠修复具有很

好的生物相容性 效果和精确修复效果 。对十仅有牙

齿变 色的轻微病例 ，可用 过氧化脉行漂 白治疗 。

患儿 姐姐 的治疗 方 案很复杂 ，包 括牙髓 治疗 、

金属烤瓷冠修复 、牙周行 冠延 长术等 。

通常 ，牙本质发育不全 的患者都在 牙齿严 重破

坏后才寻求治疗 ，所 以不得不进行复杂 的治疗 ，正

如本 文所提 到 的病例 。

如果患者被诊 断为牙本质发 育不全 ，应该告诉

其家人其他 家庭成 员也可能患有此病 。父 母应该意

识到早期治疗 的重要性 ，以避免这种疾病 引起 的严

重后果 。他们也应知道 明确诊断后 ，需定期复查 ，_目_

知道从乳牙列直 至恒 牙建抬 ，在进行成年后 的永久

修复之前应采取
一 些过渡性 的治疗措施 。

总结

本 文报告 的病例提示我们 :为 了避免过多的牙

齿磨耗 、可能的牙髓疾病和牙齿丧失 ，有必要进行

适当而及时的牙科治疗 。文中的 母亲和其两个孩子

的 口腔状 况显示 了未治疗情 况下 ，牙本质 发育不全

患者牙齿破坏 的进展 。对 6岁的孩子开始治疗 ，以

确保到他母亲的年龄时 ，其牙列有 良好的功能和美

学效果。
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