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Leczenie ortodontyczne pacjenta
Z wrodzong tamliwoscig kosci
— opis przypadku

Doniesienie wstepne

Wrodzona tamliwo$¢ kosci (osteogenesis imperfecta hereditaria, OI) na-
lezy do rzadkich, uwarunkowanych genetycznie schorzen tkanki tacznej
(1). Przyczyna choroby jest zaburzenie tworzenia kolagenu typu I, gléwne-
go skladnika tkanki facznej skory, kosci, Sciegien i Scian naczyn krwiono-
$nych, w nastepstwie r6znych mutacji genéw kodujacych jego podjednost-
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Streszczenie

W pracy przedstawiono obraz i charakte-
rystyke wrodzonej tamliwosci kosci (oste-
ogenesis imperfecta) oraz wptyw choroby
na uktad stomatognatyczny. Zaprezen-
towano leczenie pacjenta w wieku lat 10
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Summary

The study describes the picture and char-
acteristics of osteogenesis imperfecta and
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A, malocclusion and tooth defects.
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ki peptydowe (1, 2).

Choroba moze by¢ przekazywana
z pokolenia na pokolenie przez rodzi-
cOw, jesli jedno z nich jest nosicielem
genu Ol (dziedziczenie autosomalne
dominujace) lub tez kiedy oboje sa
nosicielami nieprawidtowego genu
(dziedziczenie autosomalne recesyw-
ne), albo w wyniku przypadkowej mu-
tacji (3). Czestos¢ wystepowania oste-
ogenesis imperfecta waha sie w grani-
cach od 1:10 000 do 1:30 000. Cechuja
ja wystepowanie znacznej tamliwosci
kosci, nadmierna rozciagliwo$¢ wieza-
del, uogélniona dystonia mie$niowa,
deformacje kregostupa i klatki piersio-
wej, wtérna osteoporoza, zaburzenia
rozwoju zebiny (tzw. dentinogenesis
imperfecta), niebieskie zabarwienie
twardéwek oka oraz niekiedy utrata
stuchu w wieku dojrzatym (1, 2, 4).

Wrodzona tamliwosé kosci (oste-
ogenesis imperfecta) — uwarunkowa-
ne genetycznie rzadkie schorzenie
tkanki tacznej — wystepuje rodzin-
nie, czesdciej u os6b plci zenskiej,
u wszystkich ras, a takze u zwierzat
(psy, koty, bydto) (4, 5). Po raz pierw-
szy zostala opisana w 1716 roku. Pet-
na analize OI dotyczaca objawéw kli-
nicznych oraz dziedziczenia podat
Ekman w 1788 roku, a w roku 1845
Vrolik opisal jej wystepowanie u plo-
du. Eddoves w 1900 roku zapoczatko-
wal genetyczng teorie powstawania
wrodzonej tamliwosci kosci (6, 7).

Objawy kliniczne osteogenesis im-
perfecta dotycza zmineralizowanych
i niezmineralizowanych tkanek za-
wierajacych kolagen typu I. Choro-
be charakteryzuje duza ré6znorodnosé
kliniczna: od postaci bardzo ciezkiej,
przejawiajacej sie zmianami kosci juz
w zyciu ptodowym (posta¢ Vrolika,
osteogenesis imperfecta congenita),
przez $rednio ciezka posta¢ dziecie-
ca, do stosunkowo tagodnej postaci
dorostych (posta¢ Lobsteina, osteoge-
nesis imperfecta tarda).

Kolagen typu I jest gtéwnym i naj-
lepiej poznanym biatkiem budul-
cowym tkanki tacznej skéry, kosci,
wiezadel, twardowki, zebow, $cian
naczyn krwionos$nych i serca. Jego
synteza rozpoczyna sig wewnatrz ko-
morki, w ktérej tworzy sie prokola-
gen typu I wydzielany do przestrzeni
zewnatrzkomoérkowej i tam modyfi-
kowany do kolagenu. Zanim kolagen
przybierze swojg ostateczna postac,
przechodzi wiele stadiéw przemian
posrednich. W jednym z etapéw po-
wstaje tropokolagen sktadajacy sie
z trzech tancuchéw polipeptydowych
splecionych ze soba w jeden warkocz
oraz dodatkowo potaczonych miedzy
soba. Dwa z nich, zwane taficuchami
alfa 1, maja identyczng budowe, na-
tomiast trzeci — alfa 2 r6zni sie skia-
dem aminokwaséw. Kazdy z tych
tancuchéw zawiera ok. 1000 amino-
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kwaséw i tworzy lewostronng spira-
le, natomiast wszystkie trzy fancu-
chy alfa sg zwiniete w prawoskretna
tzw. superspirale (8). Kazdy z etapow
tworzenia kolagenu moze ulec zabu-
rzeniu, w wyniku czego dojdzie do
zmniejszenia syntezy tego biatka lub
do wytworzenia kolagenu o niepra-
widlowej budowie.

Objawy choroby

Chorobe cechuje duza réznorod-
no$¢ w nasileniu objawéw fenotypo-
wych. Symptomy choroby obejmuja
uktad kostno-stawowy, uktad naczy-
niowy, narzad wzroku, narzad stu-
chu, uktad nerwowy oraz narzad zu-
cia (ukfad stomatognatyczny).

* Uklad kostno-stawowy

Odktadanie soli wapniowo-fosfo-
ranowych w ko$écu jest uwarunko-
wane prawidtowg budowa matrycy
kostnej, tak wigc zaburzenie tworze-
nia kolagenu typu I, ktéry jest sktad-
nikiem matrycy, prowadzi do wtor-
nego upos$ledzenia mineralizacji ko-
$ci i ostabienia jej struktury. Wioda-
cym objawem osteogenesis imperfecta
jest tamliwos¢ kosci, jej nasilenie jest
uzaleznione od postaci choroby — zta-
mania mogg wystepowac juz w zyciu
plodowym, lecz najczestsze sa u dzie-
ci. Najcze$ciej ztamaniu ulegajg kon-
czyny dolne (ok. 61% przypadkéw),
konczyny gérne i dolne — ok. 23% —
oraz konczyny gorne u ok. 8% dzie-
ci. Pozostate ztamania dotycza prze-
waznie zeber, obojczykow, kregostu-
paipalcow rgk i nég. Wieloletnie ob-
serwacje pacjentéw z OI potwierdzi-
ly opinie, ze z uplywem lat czestosc
zlaman maleje.

Wielokrotnie ztamania kosci sa
nieadekwatne do sity, ktéra to ztama-
nie wywoluje — ztamanie moze wy-
stapi¢ zaré6wno podczas snu dziecka,
jak i podczas przeciagania sie, cho¢
koniczyna moze sie tez nie ztamac —
pomimo znacznego nacisku osiowego
w czasie ¢wiczen. W wyniku licznych
ztaman lub peknie¢ kosci dochodzi
do wtérnego skrécenia konczyn, co
objawia sig niskim wzrostem cho-
rych. Ztamania gojq sie dtugo, a w ich
miejscu powstaje nadmierna kostni-
na. Oprécz ztaman kosci dtugich ob-
serwuje sie ich wygiecie i poszerze-
nie nasad. Wystepuja réwniez znie-
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ksztalcenia kregostupa oraz czaszki
(4, 7).

Wiotkos$¢ wigzadetl u pacjentéw
z Ol powoduje nadmierng ruchomosé
stawOw oraz nawracajace zwichnie-
cia (4, 7).

* Skoéra

Scienczenie skory jest spowodowa-
ne zaburzeniami ilo§ciowymi i jako-
Sciowymi kolagenu, a gojace sie rany
moga pozostawia¢ duze, szerokie bli-
zny. U chorych wystepuje sktonnosé
do powstawania przepuklin (7).

* Narzad wzroku

Niebieskie zabarwienie tward6wek
(nie wystepuje w kazdym typie OI).
Twardéwka ma prawidlowa szero-
kosé, ale jest cienka, bardziej przej-
rzysta i zawiera zwigkszong ilo§¢ ma-
cierzy niekolagenowej, co powoduje
jej duza wrazliwo$¢ na urazy mecha-
niczne (6,7).

* Narzad stuchu

Uposledzenie stuchu najczesciej
ma charakter przewodzeniowy, po-
niewaz jest spowodowane nieprawi-
dtowa budowa kosteczek stuchowych
lub unieruchomieniem strzemigczka.
Przyczyna zaburzenia stuchu moga
by¢ tez nastepstwa zmian naczynio-
wych, nieprawidtowej budowy bto-
ny bebenkowej i wiezadet utrzymuja-
cych kosteczki stuchowe (6, 7).

* Uklad naczyniowy

Zmiany naczyniowe, tzw. angioge-
nesis imperfecta, cechuje nadmierna
krucho$¢ naczyn krwionoénych z ob-
jawami wybroczyn na skérze i w in-
nych tkankach ustroju. Mozna zaob-
serwowaé zwiekszong sktonnosé¢ do
podbiegnie¢ krwawych oraz krwa-
wien z nosa (5).

* Uklad nerwowy

Objawy neurologiczne, jesli wy-
stepuja, sa skutkiem ucisku na na-
czynia krwionos$ne lub nerwy. Nale-
73 do nich béle gtowy promieniujace
do szyi lub potylicy, neuralgia nerwu
tréjdzielnego oraz ostabienie i ataksja
koniczyn.

* Narzad zucia

Objawy zebowe to najczesciej nie-
calkowity rozwéj zebiny (dentinoge-
nesis imperfecta), jednak zaburzenie

to wystepuje nie w kazdym typie OI.
Klinicznie stwierdza sie zmiany za-
réwno w uzebieniu mlecznym, jak
i statym; rzadko dotycza one poje-
dynczych zebéw. Widoczna jest opa-
lizacja oraz przebarwienie zebéw na
kolor bursztynowy lub szarobrgzo-
wy. Charakterystyczny jest dzwo-
nowaty ksztalt koron zebow oraz
skrécenie i znieksztalcenie korzeni.
Miekka i podatna na $cieranie zebi-
ne pokrywa cienkie, kruche szkli-
wo, ktére tatwo ulega odlamaniu.
Powoduje to szybkie $cieranie ze-
bow, ktére moze prowadzi¢ do ob-
nazenia miazgi, a nastepnie do jej
martwicy i stanéw zapalnych oko-
tokorzeniowych. Patologiczne star-
cie powoduje obnizenie wysokos$ci
zgryzu i skrécenie dolnego odcinka
twarzy. Badania histologiczne uka-
zuja cienkie szkliwo o prawidlowej
budowie oraz nieprawidtowo zbu-
dowang zebine, zwlaszcza w czesci
przykomorowej. Zebine charaktery-
zuje zmniejszenie liczby kanalikow
zebinowych, ich skrécenie, nieregu-
larny przebieg, obliteracja Swiatla.
Zmiany powstate w zebinie sg zwia-
zane z nieprawidtowa funkcja odon-
toblastéw w trakcie odontogenezy. W
miazdze wystepuja zwapnienia i ze-
biniaki, w tkankach twardych zeba
obserwuje sig niedobory sktadnikéw
mineralnych objawiajgce sig obnize-
niem wartosci stosunku wapnia do
fosforu, natomiast zawarto$¢ magne-
zu w zebach jest znacznie wyzsza
niz u oséb zdrowych (4, 9, 10, 11).
Strukture kosci cechuja zaniki kost-
ne z rozrzedzeniem ubeleczkowania
istoty gabczastej oraz $cieniczeniem,
rozwarstwieniem, nieréwnym zary-
sem istoty zbitej koSéca szczeki i zu-
chwy — powigzane z towarzyszaca
OI osteoporozg wtérng. Charakte-
rystyczne sg znieksztalcenia kosci
sklepienia czaszki oraz deformacje
kostne po przebytych ztamaniach
kosci dtugich. Zdjecie pantomogra-
ficzne uwidacznia charakterystycz-
ny brak zarysu kanalu zuchwy (2,
12, 13, 14).

Klasyfikacja

Obecnie obowigzujgcym podzia-
tem, systematyzujacym poszczegdlne
odmiany choroby jest klasyfikacja Sil-
lence’a, ktéra na podstawie kryteriow
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uwzgledniajacych obraz kliniczny
choroby, zmiany radiologiczne ukla-
du kostnego, wyniki badan bioche-
micznych i genetycznych dzieli pa-
cjentéw na cztery typy (5, 9).

Typ 1

Jest to najtagodniejsza i najcze-
Sciej wystepujaca posta¢ choroby,
dziedziczona autosomalnie dominu-
jaco. W tej postaci kolagen o prawi-
dtowej strukturze jest produkowany
w zmniejszonej ilosci. Wzrost cho-
rych jest prawidlowy, tamliwos¢ ko-
$ci jest umiarkowana, a deformacje
kosci nie wystepujg lub sa niewiel-
kie. Obserwuje sie btekitne zabarwie-
nie twardéwek oraz wczesne uposle-
dzenie stuchu. Wyrézniono dwa pod-
typy: IA, w ktérym zeby maja pra-
widtowa budowe oraz IB, w ktérym
stwierdza sie cechy dentinogenesis
imperfecta. Radiogramy ujawniaja
niedostateczne uwapnienie szkiele-
tu i §lady po zlamaniach z nadmier-
na kostning powstata w wyniku go-
jenia (5, 6).

Typ I

Jest najciezsza, letalna postacig
choroby; sposéb jej dziedziczenia
nie zostal ostatecznie wyjasniony.
Zazwyczaj dochodzi do wewnatrz-
macicznego obumarcia ptodu lub do
zgonu w okresie okotoporodowym.
Cechg charakterystyczna jest znacz-
na deformacja kosSci diugich, czasz-
ki i kregostupa oraz skrajnie nasilo-
na tamliwo$¢ koSci. Twardowki maja
intensywne niebieskie zabarwienie.
Obraz radiologiczny szkieletu bywa
poréwnywany do harmonijki, kosci
dtugie sa skrécone i zdeformowane,
zebra pokrywaja liczne zgrubienia,
a kosci czaszki sg bardzo stabo uwap-
nione. Obserwuje sie zaréwno ilo-
$ciowe, jak i jakoSciowe zaburzenia
produkgji kolagenu typu I (3, 5).

Typ III

Ta posta¢ OI bywa okreslana jako
postepujaco-deformujaca. Nie jest
ona letalna w okresie okotoporo-
dowym, lecz zgon czesto nastepu-
je w dziecinstwie. U dzieci, ktére
przezyja, dochodzi do ciezkich, po-
stepujacych deformacji kosci. Dzie-
dziczenie jest heterogenne: w 75%
przypadkéw autosomalne dominu-
jace, a w 25% autosomalne recesyw-
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ne. Najczestsza przyczyng powstania
OI typu III s powstajace de novo mu-
tacje punktowe. Pacjenci odznacza-
ja sie niskim wzrostem i duzg tamli-
woscig kosci. Obserwuje sie znacz-
na, postepujaca deformacje kosci.
Teczéwki sa prawidlowe lub biekit-
ne, jasniejace z wiekiem. Stwierdza
sig réwniez upos$ledzenie stuchu.
Wyrézniono dwa podtypy OI: IIIA —
z prawidlowym uzebieniem oraz I1IB
— z zebami o cechach dentinogenesis
imperfecta. Radiologicznie stwierdza
sie uogblniong osteoporoze, defor-
macje szkieletu oraz mnogie ztama-
nia kosci dtugich. Obraz kregostupa
poréwnuje sig do ,rybich kregow”.
Widoczne jest sko$ne ustawienie ze-
ber oraz znieksztatcenie miednicy
(3, 5, 6).

Typ IV

W postaci tej, podobnie jak w OI
typu I, wystepuja zmiany dotyczace
kosci (sa nawet mocniej nasilone),
lecz rzadziej spotyka sie inne cechy
OL. Jest dziedziczona autosomalnie
dominujaco. Lamliwos¢ kosci jest ta-
godna do umiarkowanej, twardéwki
najczesciej sa prawidtowe, stwierdza
sie uposledzenie stuchu. W zalezno-
$ci od braku lub obecnosci dentino-
genesis imperfecta wyréznia sie od-
powiednio podtypy: IVA i IVB. Na
radiogramach mozna zauwazy¢ nie-
dostateczne uwapnienie kosc¢ca, Sla-
dy po ztamaniach oraz liczne defor-
macje (4, 5).

Diagnostyka

W diagnostyce OI bardzo waz-
ne jest zebranie wywiadu, badanie
przedmiotowe oraz analiza rodowo-
du pacjenta (1, 2, 9). Obecnie bardzo
pomocne sag takze badania bioche-
miczne kolagenu i metody diagno-
styki molekularnej. Nieprawidlowosé
dotyczy tylko kolagenu typu I. Nie
zauwazono istotnych zmian kolage-
nu typu III i IV. Technik molekular-
nych uzywa sie do identyfikacji r6z-
nych mutacji wewnatrz genéw (CO-
L1A1 i COL1A2) oraz w diagnostyce
osteogenesis imperfecta spowodowa-
nej przez mutacje genéw innych niz
kodujacych kolagen. Badanie ultra-
sonograficzne umozliwito wykrycie
typu II i IIT juz w okresie prenatal-
nym (7, 15).

Leczenie

Mimo postepu w dziedzinie wyja-
$niania biochemicznych i genetycz-
nych podstaw choroby nie udato sie
opracowac dotychczas jej skuteczne-
go leczenia. Postepowanie polega na
stosowaniu farmakoterapii (hormo-
ny plciowe, sole magnezu, witamina
C, witamina D,, sole wapnia, kalcy-
tonina fososiowa) (7) oraz kinezyte-
rapii, ktéra ma na celu wzmocnienie
mieéni oraz zmniejszenie czestosci
zwichnieé. Leczenie ztaman prowa-
dzi sie wedtug ogélnie przyjetych
zasad, tacznie z operacyjnym zespa-
laniem odtamoéw, przeprowadza sie
rowniez operacyjne korekty defor-
macji kostnych (4, 5). Szanse lecze-
nia farmakologicznego zwiekszyty
leki z grupy bisfosfonianéw (analo-
gicznych do zwiazkéw pirofosfora-
nowych wystepujacych fizjologicznie
w plynach ustrojowych), bedacych
inhibitorami resorpcji kostnej, kt6-
re w przypadku zwiekszonego obro-
tu kostnego i zmniejszonego formo-
wania kos$ci w przebiegu wrodzonej
tamliwosci kosci stwarzaja szanse
powiekszenia masy kostnej. Podsta-
wowe znaczenie w przeciwdzialaniu
deformacjom ko$éca ma jednak pro-
wadzona pod kierunkiem specjalisty
wieloletnia rehabilitacja ruchowa.

Opis przypadku

Pacjent EC., lat 10, z rozpoznang
wrodzong famliwoscig kosci typu IA
i osteoporoza wtérna zgtosit sie do Po-
radni Ortodontycznej Wojewddzkiego
Centrum Stomatologii w Warszawie
w celu leczenia wady zgryzu.

7 wywiadu wynikato, ze choroba
wystepuje rodzinnie: u matki, babki
(matka matki) i rodzenstwa ciotecz-
nego byly objawy wskazujace na te
chorobe — liczne ztamania kosci, cho¢
nie przeprowadzono diagnostyki w jej
kierunku. Mtodsze rodzenstwo (dwaj
bracia) oraz ojciec pacjenta sg zdrowi.
Pelng diagnostyke przeprowadzono
u pacjenta F.C., kiedy w 3. roku zycia
doznat ztamania kosci obojczyka. W
6. roku zycia doszto do ztamania ko-
$ci piszczelowej nogi prawej, aw 7. —
do ztamania kos$ci lewej reki. Wyniki
aktualnych badan sg w normie, stan
pacjenta stabilny; obecnie przyjmuje
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leki na stale (preparaty wapnia) i po-
zostaje pod opieka lekarska Centrum
Zdrowia Dziecka, gdzie jest poddawa-
ny regularnym badaniom krwi i mo-
czu. Pacjent uczestniczy w zajeciach
rehabilitacyjnych. Innych choréb
przewleklych, urazéw i hospitaliza-
cji nie podaje.

Badanie ogélnolekarskie

Masa ciata: 24 kg, co odpowiada 5.
centylowi, wzrost 138 centymetrow
— odpowiada 50. centylowi. Budo-
wa ciata szczupla. Nie stwierdzono
skrzywienia kregostupa, deforma-
cji ani skrécenia kosci dtugich kon-
czyn. Budowa czaszki prawidtowa,
bez odchylen. U chtopca wystepuje
niebieskie zabarwienie twardéwek.
Nie stwierdzono zaburzen stuchu.

Badanie stomatologiczne

W badaniu zewnatrzustnym stwier-
dzono niewielkiego stopnia wydluze-
nie dolnego odcinka twarzy, Analiza
profilu tkanek miekkich (ryc. 1) wy-
kazata niewielkie sptaszczenie okoli-
cy podnosowej, cofnigcie wargi gor-
nej, wysuniecie wargi dolnej z wygta-
dzeniem bruzdy wargowo-brédkowe;.
Bréodka znajduje sie w polu biome-
trycznym. W analizie twarzy en
face zaobserwowano asymetrie warg
— uwypuklenie okolicy kata ust po
stronie lewej, nieznacznego stopnia
przemieszczenie brodki w strong lewq
(ryc. 2). Wynik testu czynno$ciowego
dodatni.

W badaniu wewnatrzustnym stwier-
dzono obecno$é przetrwalych zebow

mlecznych 72 i 82. Zaobserwowano
wyrzynajace sie zeby 13 i 33 oraz cal-
kowity brak miejsca dla zeba 23. Wiek
zebowy prawidtowy. Nie stwierdzono
objawu patologicznego starcia zeb6w.

Badajac wzajemny stosunek tukéw
zebowych, odnotowano przemiesz-
czenie linii posrodkowej gérnego tuku
w lewo o 2,5 mm (zebowe) oraz prze-
suniecie linii posrodkowej dolnego
tuku w strone lewg o 1,0 mm. W ob-
rebie zeb6éw 31, 72, 32 wystepowato
odwrotne zachodzenie oraz kontakt
guzek w guzek na zebie 36. Nagryz
poziomy i pionowy (w obrebie pozo-
statych siekaczy) w granicach normy
w odcinkach bocznych triady nie do
oceny, I klasa Angle’a na zebach trzo-
nowych strony prawej, a po stronie
lewej III klasa Angle’a, przesuniecie

Ryc. I. Pacjent EC. przed leczeniem — wi-
dok z profilu.

Ryc. 3. Modele pacjenta FC. przed lecze-
niem — widok z przodu.
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Ryc. 4. Modele pacjenta FC. przed leczeniem — strona prawa i strona lewa.
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Ryc. 5. Zdjecie pantomogra-
ficzne pacjenta FC. przed
leczeniem. Widoczny cha-
rakterystyczny zanik kost-
ny z rozrzedzeniem ube-
leczkowania, $cieficzenie
i rozwarstwienie istoty zbi-
tej trzonu zuchwy, brak za-
rysu kanatu zuchwy.

mezjalne i mezjoinklinacja zeba 36
o polowe szerokosci zgba trzonowego.
Analiza modeli wykazata brak miejsca
dla zebéw 15, 23 oraz 35, supraoklu-
zje zeba 14 i zwezenie gérnego tuku
zegbowego o 5 mm (ryc. 3, 4).
Wykonano zdjecia rentgenowskie:
pantomogram oraz zdjecie telerentge-
nowskie, na ktérych podstawie stwier-
dzono obecno$¢ zawigzkéw wszyst-
kich zebow statych, z wyjatkiem za-
wigzkéw trzecich zebow trzonowych
w szczece i zuchwie; potwierdzono
obecnos¢ przetrwatych zeb6w mlecz-
nych 72 i 82, zaobserwowano brak
miejsca dla zebéw statych 151 23 oraz
liczne nieprawidtowosci zebowe: nie-
prawidtowe ustawienie zeb6w 32 i 42
(przemieszczenie dystalne i dystoin-
klinacja), retencja zebéw 33 i 43, trans-
pozycja zeba 36 i zawiazka zeba 35,
nieprawidtowa budowa zebow — zeby
taurodontyczne 16, 26, 36, 46. Zdjecie
uwidocznilo nieprawidtowgq strukture
tej oraz zmniejszenie utkania beleczek
kostnych. W zgbach statych widoczne
ubytki préchnicowe (ryc. 5).
Przeprowadzono analize kefalome-
tryczna Steinera z modyfikacjg Ka-
minka. Stwierdzono typ twarzy orto-
gnatyczny, warto$¢ kata ANB w nor-
mie (1,7 stopnia), ujemny wskaznik
Wits (minus 3), kat nachylenia ptasz-
czyzny podstawy zuchwy NS-ML wy-
nosi 31 stopni, wskaznik SGo:NMe
wynosi 68%, inklinacji siekaczy goér-
nych 102 stopnie, 1+NPg 4,8 mm,
znacznie powigkszony kat miedzy-
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Ryc. 6. Zdjecie telerentgenowskie pacjenta FC. przed leczeniem.

sieczny (140 stopni) z przchyleniem
siekaczy dolnych wzgledem podsta-
wy zuchwy (1-:ML 86 stopni), 1-:APg
1,8 mm (ryc. 6).

Na podstawie wynikéw przepro-
wadzonych badan postawiono rozpo-
znanie: boczne czynno$ciowe prze-
mieszczenie zuchwy w strone lewa,
powiklane zgryzem krzyzowym cal-
kowitym po stronie lewej oraz licz-
ne nieprawidtowosci zebowe, w tym:
stloczenia wtérne w gérnym i dolnym
tuku zebowym, brak miejsca dla ze-
béw statych 15, 23, 33, 43, przetrwa-
te zeby mleczne, nieprawidlowe usta-
wienie zeb6éw 16, 36, 32 i 42, trans-

pozycja zebéw 36 i 35 oraz nieprawi-
dtowosci budowy zebéw — zeby tau-
rodontyczne.

W planie leczenia uwzgledniono
instruktaz higieny jamy ustnej z prze-
kazaniem zalecen, leczenie zacho-
wawcze zebow stalych oraz usunie-
cie przetrwalych zeb6éw mlecznych
72 1 82. W pierwszym etapie lecze-
nia ortodontycznego zaplanowano
odtworzenie linii symetrii dolnego
tuku zebowego z korekta zgryzu krzy-
zowego po stronie lewej, rozbudowe
gornego tuku zebowego, uszeregowa-
nie siekaczy dolnych z odtworzeniem
miejsca dla ktéw statych w zuchwie.
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Ryc. 8. Modele pacjenta FC. po wstepnej
fazie leczenia — widok z przodu.

W dalszej kolejnosci przewidziano le-
czenie stloczen wtérnych w szczece
z probg odtworzenia miejsca dla zeba
15 i 23 oraz wyréwnanie plaszczyzny
zgryzu. Dalsze decyzje lecznicze od-
roczono do czasu wyro$nigcia ktow
stalych i pierwszych zebéw przed-
trzonowych w zuchwie.

Przebieg leczenia w pierwszej fazie

Pierwszy etap leczenia trwat 8 mie-
siecy. Leczenie rozpoczeto od zatoze-
nia cze$ciowego aparatu statego cien-
kotukowego w tuku dolnym. Réwno-
cze$nie pacjent uzytkowat gérny apa-
rat zdejmowany — ptytke Schwarza ze
sruba do wyprowadzenia zeb6éw 21
i 22 ze zgryzu krzyzowego oraz ptasz-
czyznami nagryzowymi w odcinkach
bocznych. Pacjent dobrze wspétpraco-
wal w toku leczenia, uzyskano korek-
te zgryzu krzyzowego $ruba centralng
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oraz plaszczyznami nagryzowymi po
stronie lewej oraz odzyskano miejsce
w tuku dolnym dla kiéw statych z ko-
rekta linii posrodkowej w tuku dolnym
i symetrycznym polozeniem zuchwy.
Whyrastaja zeby 15, 13, 33 i 43. Cele
wstepnej fazy leczenia zostaly zreali-
zowane (ryc. 7, 8, 9).

Podsumowanie

Osteogenesis imperfecta jest rzadka
chorobg tkanki facznej uwarunkowa-
ng genetycznie. Rozpoznanie opiera
sie na badaniu genetycznym oraz ba-
daniach molekularnych. Wczesne wy-
krycie choroby i wdrozenie leczenia
jest kluczowe ze wzgledu na umoz-
liwienie prawidlowego wzrostu, za-
pobieganie deformacjom kostnym
i p6zniejszemu upos$ledzeniu. Lecze-
nie 0s6b z wrodzonymi wadami roz-

Ryc. 9. Modele pacjenta FC. po wstepnej fazie leczenia — strona prawa i strona lewa.

wojowymi wymaga wspolpracy leka-
rzy wielu specjalnosci, w tym takze
stomatologéw. Gdy wrodzona tam-
liwos¢ kosci wspotwystepuje z nie-
catkowitym rozwojem zebiny, nale-
zy wdrozy¢ leczenie stomatologiczne
z uwzglednieniem specyfiki tej cho-
roby. Leczenie endodontyczne jest
utrudnione ze wzgledu na obliteracje
kanatéw korzeniowych. Podczas wy-
konywania zabiegéw chirurgicznych
nalezy uwzgledni¢ zwiekszong skton-
nos$¢ pacjentéw do krwawien, ktérej
przyczyna jest nieprawidtowa budowa
$cian naczyn krwionoénych. Leczenie
ortopedyczno-ortodontyczne daje do-
bre wyniki. U pacjentéw w wieku roz-
wojowym mozna uzyskac¢ znaczna po-
prawe w uszeregowaniu zebow oraz
rozbudowe podstaw kostnych. Poza
tym uzytkowanie aparatu oddzielaja-
cego, odciazajgcego zapewnia ochro-
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temat miesigca

Stomatologia wieku rozwojowego

ne zebow przed $cieraniem. Wczesne
leczenie ortodontyczne pacjentéw
z dentinogenesis imperfecta umozli-
wia wykonanie uzupelnien protetycz-
nych w prawidlowym zwarciu juz po
zakoniczeniu wzrostu.

W pi$miennictwie nie znalezio-
no doniesien na temat leczenia orto-
dontycznego pacjentéw z wrodzong
tamliwoscia kosci typu IA. Mimo ze

w typie IA osteogenesis imperfecta nie
wystepuja zmiany zebowe o charakte-
rze dentinogenesis imperfecta, to u pa-
cjenta EC. zaobserwowano nieprawi-
dtowosci dotyczace morfologii zebow:
skrécenie i znieksztalcenie korzeni ze-
béw trzonowych, taurodontyzm oraz
nieprawidiowosci rozwoju uzebienia
— transpozycje zawigzkow, przetrwate
zeby mleczne i wade zgryzu. Reakcja

pacjenta E.C. na leczenie ortodontycz-
ne bylta dobra, jednak do pelnej oceny
bedzie wymagana jego dtugotermino-
wa obserwacja po zakonczeniu lecze-
nia ortodontycznego, gdyz wymaga
on dalszego postepowania lecznicze-
go, w celu zapewnienia prawidlowego
rozwoju uzebienia i zgryzu oraz dal-
szej opieki ogdlnolekarskie;j.
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