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Streszczenie

Dentinogenesis Imperfecta (DGI) — wrodzony
niedorozwoj zebiny to choroba dziedziczona au-
tosomalnie dominujgco. Defekt obejmuje zarow-
no zeby mleczne, jak i zeby state. Wyroznia sie trzy
typy DGI. Typ I wystepujgcy razem z osteogenesis
imperfecta, typ Il jako odrebna jednostka choro-
bowa, obejmujgca zmiany wylgczenie w zebach
oraz typ Il najrzadszy, wystepujqcy endemicznie
w stanie Maryland (USA), inaczej nazywany ty-
pem Brandywine.

Cechq wyrozniajgcq wrodzony niedorozwoj
zebiny jest charakterystyczny kolor zebow, od
zoltego poprzez brqzowy oraz szary do niebie-
skiego z opalescencjq. Radiologicznie zarowno
zeby mleczne, jak i state wykazujg obliteracje
komor i swiatta kanatow, krotkie i wgskie korze-
nie oraz nieprawidtowe potqczenia szkliwno-ze-
binowe. Szkliwo ma tendencje od odpryskiwania
odstaniajgc stabo zmineralizowang zebing, co
prowadzi do bardzo szybko postepujgcego starcia
zebow. Wezesna diagnoza zaburzenia jest kluczo-
wa dla wdrozenia odpowiedniej profilaktyki sto-
matologicznej, a nastgpnie odpowiedniego planu
leczenia. Wraz z postegpem choroby leczenie staje

Summary

Dentinogenesis Imperfecta is an autosomal
dominant disease. The defect affects both
deciduous and permanent teeth. There are
three types of DGI. DGI type I associated with
osteogenesis imperfecta (Ol), DGI type Il as a
separate disease without Ol, and DGI type 11l is
rare and found only in Maryland (USA), otherwise
known as the Brandywine type.

In the clinical examination colour of the
teeth varies from yellow through brown, grey
to blue with an opalescent translucent shine.
Radiographically, both deciduous and permanent
teeth present root canals and pulp chambers
with progressive obliteration short and narrow
roots, and improper dentine-enamel junction. The
enamel often becomes chipped away exposing
poorely mineralized dentine which can lead
to rapid attrition. The early detection of the
disorder is essential for undertaking preventative
measures and choosing appropriate treatment
plan with the goal of preserving. As the condition
progresses, treatment becomes more complicated
and requires interdisciplinary approach.

The aim of the study is to present the methods

282



Dentinogenesis Imperfecta typu II — strategia leczenia w r6znych...

www.protetstomatol.pl

si¢ bardziej skomplikowane i wymaga podejscia
interdyscyplinarnego.

Celem pracy jest przedstawienie postgpowania
stosowanego w przypadkach dentinogenesis im-
perfecta typu Il w zaleznosci od wieku pacjenta,
rodzaju uzegbienia oraz stopnia zaawansowania
destrukcji zebow.

of treatment that can be used in cases of
dentinogenesis imperfecta type I, depending on
the patient’s age, type of dentition and the extent
of tooth destruction.

Wstep

Dentinogenesis imperfecta typu II (DGI/
DI), wrodzony niedorozwdj zgbiny czy choro-
ba Capteponda to synonimy tej samej jednost-
ki chorobowej. Polega ona na nieprawidtowym
formowaniu zgbiny i jest wrodzonym zaburze-
niem zebow, ktore pojawia si¢ z czestotliwoscia
1:8000 urodzen. Dziedziczona autosomalnie
dominujaco dotyczy zarowno zebow mlecz-
nych, jak i statych.l> DGI jest efektem muta-
cji w genie DSPP zlokalizowanym u cztowie-
ka na chromosomie 4q21.3 i kodujacym bial-
ko sialofosforowe zebiny (DSPP). Biatko to
jest syntetyzowane w odontoblastach i zaraz
po kolagenie typu I jest najczesciej wystepu-
jacym biatkiem w organicznej macierzy zgbi-
ny.3 Z 50% prawdopodobiefstwem u dziecka
rodzicoéw, z ktorych jedno jest nosicielem mu-
tacji genu odpowiedzialnego za DGI wystapi
choroba petnoobjawowa.*>

Choroba zostata opisana juz w XIX wieku
przez Baretta, a w latach 70 XX wieku wyroz-
niono trzy typy DGI: typ I — jako objaw cho-
roby ogoélnej osteogenesis imperfecta (zwana
rowniez chorobg kruchych kosci), typ II — wy-
stepujacy jako oddzielna jednostka chorobo-
wa oraz typ III — tzw. typ Brandywine maja-
cy podobne objawy kliniczne i histologicz-
nie jak typ II, ale wystepujacy jedynie w rejo-
nie Brandywine w stanie Maryland w Stanach
Zjednoczonych.?

Gléwnym problemem, podczas leczenia DGI
jest szybko postepujace starcie zebow, ktore

nieleczone prowadzi do znacznego zniszcze-
nia uzgbienia, stanéw zapalnych miazgi i tka-
nek okolowierzchotkowych. Bardziej zaawan-
sowany obraz kliniczny choroby, powodu-
je konieczno$¢ wdrozenia skomplikowanego,
kompleksowego leczenia stomatologicznego.®
U os6b dotknigtych tg chorobg histologicznie
szkliwo oraz cement najczesciej wykazuja pra-
widtowa budowe. W 30% przypadkéw szkli-
wo moze by¢ ciensze, dodatkowo z cechami
hipoplazji 1 hipokalcyfikacji. Struktura z¢biny
ptaszczowej jest niezmieniona, podczas gdy
w z¢binie okotomiazgowej kanaliki zgbinowe
sa grube irozgalgzione, przebiegaja nieregu-
larnie, a calkowita liczba kanalikow i odonto-
blastow jest zmniejszona. Moze takze wystapi¢
znaczna hipomineralizacja zgbiny mig¢dzyka-
nalikowej.”$ Charakterystyczne muszelkowa-
te polaczenie miedzy szkliwem a zebing jest
nieprawidlowe. Obserwowano takze obnizona
zawarto$¢ pierwiastkow, takich jak wapn (Ca)
i fosfor (P), z jednoczesnym wzrostem pozio-
mu magnezu (Mg).%!0

Radiologicznie zwraca uwage wyglad koron,
ktore ksztattem przypominaja kwiat tulipana,
z charakterystycznym zwegzeniem w okolicy
szyjki zeba. Korzenie zeboéw najczesciej sa
krotkie 1 waskie. Komora oraz kanaty korze-
niowe wykazuja cechy silnego zobliterowa-
nia, ktére dodatkowo postepuje z wiekiem. W
badaniach radiologicznych obserwuje si¢ row-
niez charakterystyczny wyglad zebow zaraz po
wyrznigciu, gdzie komory i kanaly sg bardzo
szerokie.!!'13 Komora i kanaly szybko jednak
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ulegaja obliteracji. Takie z¢by nazywane sa z¢-
bami muszelkowatymi (shell teeth). Objaw ten
jest typowy takze dla DGI typu II1.14

Celem pracy jest przedstawienie postepowa-
nia w przypadku niedorozwoju zebiny w zalez-
nosci od wielu pacjenta oraz probleméw z ja-
kimi najczgséciej spotyka si¢ lekarz dentysta
w przypadkach rozpoznanej choroby dentino-
genesis imperfecta.

Dentinogenesis imperfecta typu II jest cho-
roba, ktora powoduje znaczne zniszczenie uze-
bienia. Gléwnym problemem zwigzanym z ta
jednostka chorobowg jest bardzo szybko poste-
pujace starcie zebow.? Niejednokrotnie pacjen-
ci zglaszajg si¢ do gabinetu w stanie catkowi-
tego lub czesciowego starcia uzebienia. Jego
nastgpstwa to mi¢dzy innymi: utrata pionowe-
go wymiaru twarzy, zaburzenie plaszczyzny
zgryzowej oraz zmiana ksztaltu koron zebow.
Gwaltowne 1 szybkie starcie zgbow moze by¢
réwniez przyczyng powiklan ze strony miazgi
i tkanek okotowierzcholkowych.* Obliteracja
komor i kanatéw korzeniowych oraz brak moz-
liwosci przeprowadzenia skutecznego leczenia
endodontycznego, dyskwalifikuje zgby do od-
budowy uzupetnieniami statymi. Krotkie 1 wa-
skie korzenie uniemozliwiaja zastosowanie
wktadéw koronowo-korzeniowych z powodow
biomechanicznych, poniewaz nie jest mozliwe
uzyskanie prawidlowego stosunku czesci ko-
ronowej do korzeniowej wktadu. Dodatkowo
zmiana ksztattu koron, nie pozwala na uzyska-
nie odpowiedniej retencji dla utrzymania samo-
dzielnych koron protetycznych. 316

Utrata twardych tkanek zgbow skutkuje za-
burzeniami zwarcia, ktore uniemozliwia pra-
widlowa funkcje zucia i mowy, co nie pozo-
staje bez wptywu na stan psychiczny i relacje
interpersonalne pacjentow. Zmiany wystepuja
zarbwno w zgbach mlecznych, jak i stalych.
W uzebieniu mlecznym mogg by¢ one bardziej
nasilone niz w uzg¢bieniu statym. Czg¢sciej takze
w uzebieniu mlecznym obserwuje si¢ wystepo-
wanie zmian okotowierzchotkowych.”-?

Klinicznie rozpoznawalny kolor z¢biny
1 szkliwa, moze by¢ z6tty, btekitny badz bursz-
tynowy, z charakterystyczng opalescencja na
powierzchni szkliwa.!? Korony sg ksztaltu be-
czutkowatego lub przypominajacego dzwon.
Szkliwo jest prawidlowe histologicznie i nie
wykazuje podatnosci na prochnice. !0 Jest nato-
miast podatne na ztamania, szczegdlnie w oko-
licy polaczenia szkliwno-zebinowego, a po od-
pry$nieciu z powierzchni zgba odstania sig¢ sta-
bo zmineralizowana zg¢bina.

Strategie leczenia w chorobie Capdeponta
sa uzaleznione w gldwnej mierze od wieku pa-
cjenta oraz stanu uzebienia. Schematy leczenia
DGI dotycza zwykle trzech grup wiekowych:
leczenie pacjentow z uzgbieniem mlecznym,
mieszanym oraz leczenie 0sob dorostych.?!7

Wsrod gtownych zadan podczas planowania
leczenia wymienia si¢: zachowanie pionowego
wymiaru twarzy, zapewnienie estetyki oraz cig-
glosci tuku zebowego. W przypadku pacjentow
mtodocianych nalezy uwzgledni¢ stworzenie
warunkow zapewniajacych prawidlowy roz-
w0j kosci czesci twarzowej czaszki oraz regu-
larne kontrole wyrzynajacych si¢ kolejno ze-
bow w tuku.? Kontrola taka polega na odpo-
wiednim dostosowaniu konstrukcji uzupehien
protetycznych. Nie mniej wazny jest rOwniez
instruktaz higieny, zaré6wno dla rodzicéw pa-
cjentow mitodocianych jak i pacjentow doro-
stych, a takze uswiadomienie pacjentom ko-
nieczno$ci kontroli nawykow zywieniowych.
Podstawowym zadaniem jest zaplanowanie
1 przeprowadzenie leczenia stomatologiczne-
g0 u pacjentow z dentinogenesis imperfecta ty-
pu II, ktore oprocz przywrdcenia funkeji ukta-
du stomatognatycznego, zapewni poprawe es-
tetyki 1 wygladu zewnetrznego, wptywajac na
poprawe jakosci zycia i wlasciwy stan psycho-
-emocjonalny.®-12:18

W pismiennictwie przewaza poglad, ze im
wczesniej zostanie rozpoczete leczenie pacjen-
tow z DGI, tym rokowanie jest lepsze. Nie ma
natomiast wyznaczonego granicznego wieku
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rozpoczecia leczenia.” Do gabinetow stomato-
logicznych w celu leczenia protetycznego tra-
fiaja zaréwno pacjenci mtodociani, ktorych ro-
dzice sg §wiadomi, ze im wczesniej rozpocznie
si¢ terapig, tym dluzej zgby pozostang w jamie
ustnej (poniewaz sami chorujg na DGI), jak
1 osoby doroste, ktore zgtaszaja si¢ ze wzgledu
na che¢ poprawy estetyki zeboéw. Najwazniejsze
w leczeniu DGI jest wezesne postawienie pra-
widtowej diagnozy. Im szybciej pacjent znaj-
dzie si¢ pod opieka lekarza dentysty, tym wigk-
sze sg szanse na zachowanie wlasnego uzgbie-
nia. W przesztosci w wielu przypadkach DGI
stosowano postawe wyczekujaca. Pacjenci by-
li pozostawiani bez opieki stomatologicznej,
czesto do momentu utraty wszystkich zebow,
po czym wykonywano uzupehnienia ruchome
w postaci protez catkowitych.%!® Obecnie ist-
nieje wiele mozliwosci terapeutycznych, a plan
leczenia uzaleznia si¢ od wieku pacjenta oraz
od rozleglos$ci zniszczen w uzebieniu.

Leczenie pacjentow miodocianych z uzebie-
niem mlecznym i mieszanym

Leczenie pacjentoéw mlodocianych z uzgbie-
niem mlecznych oraz uzebieniem mieszanym
jest postgpowaniem skomplikowanym i czesto
wymagajacym podejscia interdyscyplinarnego.
Bardzo wazna w takich przypadkach jest wspot-
praca lekarza pedodonty ze specjalistg protety-
ki stomatologicznej oraz ortodontg. Glowne ce-
le leczenia pacjentow miodocianych to przede
wszystkim utrzymanie prawidlowego stanu
twardych tkanek zebow poprzez prawidiowa
higieng, usunigcie ognisk infekcji, odbudowg
funkcji zebow, przywrocenie estetyki, ochrone
zgbow trzonowych przed znacznym starciem,
dbatos¢ o prawidlowe wyrzynanie si¢ kolej-
nych zebow oraz kontrola prawidtowego roz-
woju kosci twarzy 1 stawu skroniowo-zuchwo-
wego. Prochnica nie jest gtownym problemem
w przypadku DGI, ale utrzymanie idealnej hi-
gieny jamy ustnej oraz profilaktyka to waz-
ny aspekt leczenia, majacy na celu utrzymanie

prawidlowego stanu tkanek twardych zgbow
oraz przyzebia. Czgsto u pacjentdow mtodocia-
nych istnieje konieczno$¢ przywrdcenia pio-
nowego wymiaru twarzy oraz prawidlowych
kontaktow tukéw przeciwstawnych w uzgbie-
niu mlecznym lub mieszanym. Przed podjeciem
leczenia wazna jest ocena wystgpowania ewen-
tualnych wad zgryzu 1 na jej podstawie wpro-
wadzenie wymaganego leczenia protetycznego
lub protetycznego polaczonego z leczeniem or-
todontycznym.>? Strategie leczenia w przypad-
ku uzgbienia mlecznego 1 mieszanego polega-
ja na zastosowaniu koron stalowych na zeby w
odcinku bocznym, co umozliwia ochrone przed
starciem 1 utrata pionowego wymiaru twarzy.
Knezevic i wsp. zalecaja wykonanie koron stalo-
wych na zeby trzonowe mleczne jak i stale, juz
W momencie pojawienia si¢ ich w jamie ustnej.!?
W przypadku z¢bow przednich mozna zastoso-
wac gotowe korony kompozytowe lub wykonac
bezposrednie odbudowy materiatami $wiatto-
utwardzalnymi. Zastosowanie gotowych koron,
umozliwia uzyskanie dobrego efektu estetyczne-
g0, jest finansowo korzystne 1 dobrze akcepto-
wane przez pacjenta. W przypadku zastosowa-
nia kompozytow nalezy pamigta¢ o szerokich
komorach w zebach. Nadmierna preparacja tka-
nek twardych nie jest wskazana, ze wzgledu na
mozliwo$¢ obnazenia miazgi.” Znaczne starcie
zebow siegajace do linii dzigset lub czgsciowe
braki zgbowe, pozwalaja na wykonanie odpo-
wiednio protez naktadowych lub protez rucho-
mych czes$ciowych. Pacjentéw z takim rodza-
jem uzupehienia nalezy stale monitorowac oraz
dostosowywac plyte protezy, poprzez korekty
w miejscach wyrzynajacych si¢ kolejno zebow.

Leczenie pacjentow dorostych

Plan leczeniau 0sob dorostych jest uzaleznio-
ny od stanu uzgbienia z jakim zglaszaja si¢ do
specjalisty. Czesto leczenie pacjentow w wie-
ku dorostym, ktorzy sa pod opieka lekarza od
najmtodszych lat, opiera si¢ glownie na ko-
rekcie estetyki lub uzupelnieniu pojedynczych
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brakéw zebowych. Pacjenci, ktorzy nie by-
li prawidtowo zdiagnozowani lub w p6znym
wieku zgtosili si¢ do lekarza, najczgséciej po-
trzebuja kompleksowego leczenia zachowaw-
czo-protetycznego. Ze wzgledu na zakonczony
rozwoj kosci twarzoczaszki u oséb dorostych
istnieje wigcej mozliwos$ci leczenia niz u pa-
cjentow mtodocianych. Najtatwiejsze postepo-
wanie lecznicze odnosi si¢ do grupy 0sob z roz-
poznang choroba, ktore od najmtodszych lat
sa pod opieka stomatologiczng. W pismiennic-
twie mozna znalez¢ przypadki leczenia 1 kilku-
nastoletnich obserwacji z pozytywnymi efekta-
mi klinicznymi. Pacjenci z tej grupy zachowuja
swoje pelne uzebienie, ktore najczesciej pokry-
te jest koronami protetycznymi.!3 Pojedyncze
braki zebowe mozna uzupetni¢ za pomocg od-
budowy implantoprotetycznej lub mostu pro-
tetycznego. Wskazana jest rowniez odbudowa
estetyczna przebarwionych zebow za pomoca
licowek lub bezposredniej odbudowy kompo-
zytowe]. Istnieja rowniez doniesienia o probach
wybielania przebarwionych zebow.?’ Druga
grupa pacjentow to osoby, ktore zglaszaja sie
z powodu licznych brakéw zebowych oraz
ze znacznym starciem patologicznym zebow.
Najwazniejszym aspektem jest wowczas od-
budowa utraconej wysokosci zwarcia.?! U pa-
cjentdw tych mozna zastosowa¢ uzupetnienia
stale w postaci koron 1 mostoéw oraz rozwazaé
leczenie implantoprotetyczne. Powodzenie le-
czenia endodontycznego zgbow jest watpliwe,
ze wzgledu na istniejaca obliteracje kanatow.
Jesli istnieje szansa na powodzenie leczenia,
nalezy takie leczenie wykonaé, w innym przy-
padku, jesli obliteracja kanatu jest znacznie za-
awansowana lub nie ma wystarczajacej ilosci
tkanek do odbudowy zgba, nalezy zdecydowac
o wykonaniu ekstrakcji.”-1¢ W sytuacji, kiedy
wazny jest dla pacjenta aspekt finansowy, na-
lezy wzia¢ pod uwage mozliwos¢ wykonania
protez ruchomych czgsciowych lub protez ty-
pu overdenture wspartych na uzebieniu natu-
ralnym.

Podsumowanie

Dentinogenesis imperfecta jest choroba, kto-
ra powoduje destrukcje¢ oraz zmiang koloru
zgbow zard6wno w uzegbieniu mlecznym, jak i
stalym.

Weczesne rozpoznanie choroby umozliwia
wdrozenie odpowiedniego planu leczenia i1 po-
zwala zachowac pacjentowi wlasne uzebienie.

Rodzaj terapii jest uzalezniony od wieku pa-
cjenta oraz od stanu uzebienia.

Leczenie pacjentdw z dentinogenesis imper-
fecta typu II jest leczeniem dtugoterminowym,
szczegoblnie jesli pod opieka jest pacjent mto-
dociany, a wspotpraca specjalistow z zakresu
pedodonc;ji, ortodoncji i protetyki jest wéwczas
konieczna aby osiagnac u pacjenta peing reha-
bilitacje funkcjonalno-estetyczna.
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