Izabela Soltysiuk, Grazyna Marczuk-Kolada

Osteogenesis imperfecta — podstawy diagnostyczne 1 mozliwosci
leczenia stomatologicznego

Osteogenesis imperfecta — diagnostic bases and possibilities of dental treatment

z Zaktadu Stomatologii Dziecigcej Akademii Medycznej w Biatymstoku
Kierownik Zaktadu: dr hab. n. med. D. Waszkiel

Summary

Osteogenesis imperfecta (O]) 1s a genetically determined disease, cause by qualitative and/or
quantitative disturbances in type I collagen biosynthesis. The signs observed in this disease
are: idiopathic bone fragility, excessive laxity of the ligaments, thinning of the skin, bluish
sclerae, hearing impairment, vessel fragility and abnormal and weak teeth. According to
Sillence four types of OI are distinguishable. The present classification is based on variations
in the clinical symptomatology, radiographic patterns and the mode of inheritance. Based to
the literature there were presented possibilities of diagnostic, differentiation and teratment
(particularly dental treatment). In the paper an affected sister and brother is described in
whom the clinical picture enabled the diagnosis of OI to be made. The changes in masticatory
organ (dentinogenesis imperfecta) and dental treatment were described. The patient's teeth
were covered by composite material to improve apperance of their teeth and increase their
selfcomplacency.
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Kolagen typu I jest glownym i najlepiej poznanym biatkiem budulcowym tkanki taczne;j
skory, kosci, wiezadel, twardowki, zeboéw, Scian naczyn krwionos$nych i serca (1, 2). Jego
synteza rozpoczyna si¢ wewnatrz komorki, gdzie tworzony jest prokolagen typu I, wydzielany
do przestrzeni zewnatrzkomodrkowej i tam modyfikowany do kolagenu. Geny kodujace
prokolagen: COL1A1 i COL1A2 s3 zlokalizowane odpowiednio na chromosomach: 17q21-
q2217q921-922 (2, 3). W wyniku procesow transkrypcji 1 translacji tworzone jest biatko, ktore
nastepnie ulega posttranslacyjnej modytikacji (hydroksylacji 1 glikozylacji aminokwasow).
Powstate widkna tropokolagenu uktadajg si¢ we widkna kolagenowe (2, 3). Kazdy z wyzej
wymienionych etapow syntezy kolagenu moze zosta¢ obarczony bledem, w wyniku ktorego
dojdzie do zmniejszenia syntezy tego biatka lub do wytworzenia kolagenu o nieprawidlowe;j
budowie (4). Zarbwno zaburzenia ilosciowe, jak 1 jakoSciowe syntezy kolagenu leza u
podstaw patogenezy osteogenesis imperfecta (Ol).

Statystyki dotyczace czgstosci wystgpowania choroby sg rozne. Najczesciej podaje si¢ od
1:30 000 do 1:60 000 urodzen (5, 6, 7, 8). Wystgpuje ona na catym §wiecie, u wszystkich ras,
obu plci, a takze u zwierzat (psy, koty, bydto) (1, 4).

Prace wykopaliskowe dowodza, ze byta znana w starozytnym Egipcie. Szczatki cztowieka, u
ktorego rozpoznano OI pochodza z 1000 roku p.n.e. (2, 6). Pierwszy jej opis pochodziz 1716
roku (9), lecz pelng analiz¢ OI, dotyczaca objawow klinicznych oraz dziedziczenia podat
Ekman w 1788 r. (1, 5, 6). W 1845 r. Vrolik opisat jg u ptodu (5), a w 1918 r. Van der Hoeve
1 de Kleyn podali informacje dotyczace zmian kostnych wspotistniejacych z zaburzeniami



ocznymi, usznymi i ze strony innych narzadow (5, 6). W 1900 r. Eddoves zapoczatkowat
teori¢ genetyczng jej powstawania (5, 6).

Objawy kliniczne osteogenesis imperfecta dotycza zmineralizowanych i
niezmineralizowanych tkanek zawierajacych kolagen typu I (1, 5). Naleza do nich:

1. Lamliwo$¢ kosci jest rdznie nasilona w zaleznos$ci od postaci choroby. Ztamania moga
wystepowac juz w zyciu plodowym, lecz najczestsze sg u dzieci. Nawet niewielki uraz moze
by¢ przyczyna ztamania. Najczesciej dotyczy to kosci dlugich, ale niekiedy niemal wszystkie
kosci sg uszkodzone. W wyniku licznych ztaman lub peknie¢ kosci dochodzi do wtérnego
skrdcenia konczyn, co objawia si¢ niskim wzrostem chorych. Ztamania goja si¢ dtugo, a w ich
miejscu powstaje nadmierna kostnina. Oprécz ztaman kosci dlugich obserwuje si¢ ich
wygigcie 1 poszerzenie nasad. Wystepuja rowniez znieksztatcenia kregostupa oraz czaszki (5,
6).

2. Wiotkos$¢ wigzadet u pacjentow z Ol powoduje nadmierng ruchomos¢ stawdw oraz
nawracajace zwichnigcia (5, 6).

3. Nadmierne $Scienczenie skory spowodowane jest zaburzeniami ilo§ciowymi 1 jakosciowymi
kolagenu, a rany gojac si¢ moga pozostawia¢ duze, szerokie blizny. U chorych wystepuje
sktonno$¢ do powstawania przepuklin (5).

4. Niebieskie zabarwienie twardowek jest cecha, ktora nie wystepuje w kazdym typie OI.
Twardowka ma prawidlowg szerokos¢, ale jest cienka, bardziej przejrzysta 1 zawiera
zwigkszong 1lo$¢ macierzy niekolagenowej, co powoduje duzg wrazliwos¢ na urazy
mechaniczne (5, 6).

5. Uposledzenie stuchu najczg$ciej ma charakter przewodzeniowy, poniewaz spowodowane
jest nieprawidtowa budowg kosteczek stuchowych lub unieruchomieniem strzemigczka.
Przyczyng zaburzenia stuchu moze by¢ tez nastepstwo zmian naczyniowych, nieprawidtowe;
budowy blony bgbenkowej 1 wigzadet utrzymujacych kosteczki stuchowe (5, 6).

6. Zmiany naczyniowe cechuje nadmierna kruchos$¢ naczyn krwionosnych spowodowana
odktadaniem si¢ w nich soli wapnia z objawami wybroczyn na skorze 1 w innych tkankach
ustroju. Mozna zaobserwowac zwiekszong skfonnos¢ do podbiegnig¢ krwawych oraz
krwawien z nosa. Zmiany naczyniowe okreslane sg mianem angiogenesis imperfecta (1, 5, 6).
7. Objawy neurologiczne, jesli wystepuja, sg skutkiem ucisku na naczynia krwionos$ne lub
nerwy. Mozna tu wymieni¢ bole glowy promieniujace do szyi lub potylicy, neuralgie nerwu
trojdzielnego oraz oslabienie 1 ataksje konczyn (7).

8. Objawy zebowe to najczesciej niepetne tworzenie zgbiny (dentinogenesis imperfecta), lecz
zaburzenie to wystepuje nie w kazdym typie Ol.

Klinicznie stwierdza si¢ zmiany zaréwno w uze¢bieniu mlecznym, jak i statym. Widoczna jest
opalizacja oraz przebarwienie z¢gbodw na kolor bursztynowy lub szaro-bragzowy.
Charakterystyczny jest dzwonowaty ksztalt koron zebow oraz skrocenie 1 znieksztalcenie
korzeni. Migkka 1 podatng na $cieranie zgbing pokrywa cienkie, kruche szkliwo, ktore latwo
ulega odfamaniu. Powoduje to szybkie $cieranie zebow, wynikiem czego jest obnizenie
wysokosci zgryzu 1 skrocenie dolnego odcinka twarzy. Obnazone tkanki zeba wykazuja
zmniejszong wrazliwos¢ na bodzce termiczne, chemiczne 1 mechaniczne (7, 10, 11, 12, 13).
Radiologicznie w obrgbie ze¢bow mozna zaobserwowac r6znego stopnia obliteracje komory 1
kanalow korzeniowych. Dzwonowaty ksztatt koron i przewezenie w okolicy szyjki zgba
widoczne w obrazie rtg moga si¢ przyczynia¢ do zlaman z¢gbow w tym miejscu. Korzenie sg
zazwyczaj zwezone 1 skrocone (10, 12, 13).



Histologicznie budowa szkliwa jest prawidlowa. Zmiany dotyczace zgbiny manifestujg si¢
zmniejszeniem liczby, r6zng wielkos$cig 1 nieregularnym przebiegiem kanalikow zebinowych
oraz zwigkszong ilo$cig zebiny miedzykanalikowej. Polaczenie szkliwno-zgbinowe jest
zwezone, a w jego okolicy widoczne sg peknigcia 1 miejsca stabiej zmineralizowane (11, 12,
13).

W zebinie zaobserwowano wystepowanie jamek, ktorych obecnos$¢ wigze si¢ z nieprawidtowa
funkcja odontoblastéw w procesie odontogenezy (12). W miazdze moga wystepowac
zwapnienia 1 z¢biniaki (13).

U pacjentow z Ol opisano niedobory sktadnikéw mineralnych w tkankach twardych zebow,
objawiajace si¢ obnizeniem wartos$ci stosunku wapnia do fosforu, natomiast zawarto$¢
magnezu w z¢bach pacjentow byta znacznie wyzsza niz u os6b zdrowych (12).

Istnieje kilka systemow klasyfikacji osteogenesis imperfecta. Klasyfikacje Loosera i Seedorfa
ustgpily miejsca najbardziej popularnej obecnie klasyfikacji Sillence'a (1, 6, 7, 8, 12, 15),
ktora uwzglednia nasilenie 1 umiejscowienie zmian w narzadach, objawy radiologiczne,
sposob dziedziczenia i1 charakter zaburzenia syntezy kolagenu. Sillence opisal cztery typy tej
choroby:

OSTEOGENESIS IMPERFECTA TYP 1

Jest to posta¢ najlagodniejsza 1 najczescie] wystepujaca.

Objawy kliniczne: Wzrost chorych jest prawidlowy, famliwo$¢ kosci jest umiarkowana, a
deformacje kosci nie wystepuja lub sg niewielkie. Obserwuje si¢ biekitne zabarwienie
twardowek oraz wczesne uposledzenie stuchu. Wyrdzniono dwa podtypy: 1A, w ktérym zeby
majg prawidlowa budowe oraz IB, w ktorym stwierdza si¢ cechy dentinogenesis imperfecta
(3, 6, 12).

Objawy radiologiczne: Na radiogramach widoczne jest niedostateczne uwapnienie szkieletu
1 $lady po ztamaniach z nadmierng kostning powstata w wyniku gojenia (1).

Dziedziczenie: Badania dowodza, ze TYP I OI dziedziczy si¢ autosomalnie dominujaco (1, 3,
6,7, 12).

Defekt kolagenu: Kolagen o prawidlowej strukturze produkowany jest w zmniejszonej ilosci
(nawet o potowe) (3, 7).

OSTEOGENESIS IMPERFECTA TYP I

Jest najcigzsza, letalng postacig tej choroby.

Objawy kliniczne: Zazwyczaj dochodzi tu do wewnatrzmacicznego obumarcia ptodu lub do
zgonu w okresie okotoporodowym. Cechg charakterystyczng jest znaczna deformacja kosci
dhugich, czaszki 1 kregostupa oraz skrajnie nasilona tamliwos¢ kosci. Twardowki maja
intensywne niebieskie zabarwienie.

Objawy radiologiczne: Obraz radiologiczny szkieletu bywa porownywany do harmonijki,
kosci dlugie (zwlaszcza konczyn dolnych) sg skrocone 1 zdeformowane, zebra pokryte sg
licznymi zgrubieniami, a ko$ci czaszki sg bardzo stabo uwapnione (1).

Dziedziczenie: Sposob dziedziczenia nie zostat ostatecznie wyjasniony. Dawniej uwazano, ze
dziedziczy si¢ autosomalnie recesywnie. Obecnie w wigkszosci przypadkow wykazano
zwigzek choroby z nowymi, spontanicznymi mutacjami autosomalnie dominujacymi (6, 7).
Defekt kolagenu: Obserwuje si¢ zardéwno ilosciowe, jak 1 jakoSciowe zaburzenia produkcji
kolagenu typu I (6). Obok niewielkich ilosci prokolagenu o typowej budowie, fibroblasty



wytwarzaja takze pewng ilo$¢ nieprawidtowych czasteczek, ktore nie mogac ulec sekrecji sg
gromadzone w komorkach (3).

OSTEOGENESIS IMPERFECTA TYP 111

Postac¢ ta bywa okreslana jako postepujaco-deformujaca (1). Nie jest ona letalna w okresie
okotoporodowym, lecz zgon czgsto nastepuje w dziecinstwie (6). U dzieci, ktore przezyja
dochodzi do ciezkich, postepujacych deformacji kosci (1).

Objawy Kkliniczne: Pacjenci charakteruzujg si¢ niskim wzrostem 1 duza tamliwoscia kosci.
Obserwuje si¢ znaczng, postepujaca deformacje kosci. TeczoOwki sa prawidlowe lub biekitne,
ale jasniejace z wiekiem. Stwierdza si¢ rOwniez uposledzenie stuchu. Wyrdzniono tu dwa
podtypy: IIIA — z prawidlowym uzebieniem oraz IIIB — z zegbami o cechach dentinogenesis
imperfecta (3, 6, 12).

Objawy radiologiczne: Radiologicznie stwierdza si¢ uogdlniong osteoporoze, deformacje
szkieletu oraz mnogie zlamania kos$ci dtugich (1). Obraz kregostupa porownuje si¢ do ,,rybich
kregow”. Widoczne jest skosne ustawienie zeber oraz znieksztalcenie miednicy (7).
Dziedziczenie jest heterogenne: W 75% przypadkow autosomalne dominujace, a w 25%
autosomalne recesywne. Najczestszg przyczyng powstania Ol typu Il sg mutacje punktowe
powstajace de novo (6).

Defekt kolagenu: Fibroblasty produkuja prokolagen ztozony wylacznie z tancuchow pro-o.l.
Sa rowniez produkowane tancuchy pro-a2, lecz nie jest mozliwe wbudowanie ich do
czasteczki prokolagenu (3, 7).

OSTEOGENESIS IMPERFECTA TYP IV

W postaci tej, podobnie jak w OI typu I wystepuja zmiany dotyczace kosci (sg nawet mocnie;j
nasilone), lecz rzadziej spotykane sg inne cechy OI (1, 7).

Objawy kliniczne: Lamliwos¢ kosci jest tagodna do umiarkowanej, twardéwki najczgsciej sa
prawidlowe, lecz stwierdza si¢ uposledzenie stuchu. W zalezno$ci od braku lub obecnosci
dentinogenesis imperfecta wyr6znia si¢ odpowiednio podtypy: IVA 11VB (3, 6, 12).

Objawy radiologiczne: Na zdjeciach rtg mozna zauwazy¢ niedostateczne uwapnienie
kosc¢ca, slady po ztamaniach oraz liczne deformacje (1, 7).

Dziedziczenie: Typ IV OI dziedziczy si¢ autosomalnie dominujgco. Opisano rOwniez
wystepowanie mozaicyzmu rodzicielskiego (3).

Defekt kolagenu: Tylko cz¢s¢ produkowanego prokolagenu ma prawidlowag budowe.
Czasteczki o zaburzonej strukturze sa wolniej wydzielane z fibroblastow w zwigzku z czym
gromadzone sg w komorkach (3).

W diagnostyce Ol bardzo wazne jest zebranie wywiadu wraz z badaniem przedmiotowym
oraz analizg rodowodu pacjenta (6). Obecnie pomocne sg takze badania biochemiczne
kolagenu oraz metody diagnostyki molekularnej (2, 3, 4, 14, 15).

Analiza kolagenu oséb z Ol wykazuje wolniejszag wedrowke elektroforetyczng w zelu
poliakrylamidowym w poréwnaniu z kolagenem o prawidlowej budowie. Nieprawidlowos¢
dotyczy tylko kolagenu typu I. Badajac kolagen typu I1I 1 IV nie zauwazono istotnych zmian.
U ok. 5% pacjentow z Ol wykazana zostata prawidtowa budowa czasteczki kolagenu typu I
(15). Techniki molekularne sg uzywane do identyfikacji r6znych mutacji wewnatrz genow
COL1A1 1 COL1A2 oraz do diagnostyki Ol spowodowanej przez mutacj¢ gendéw innych niz
kodujacych kolagen. Kliniczna posta¢ choroby zalezy od typu wady tancucha DNA oraz od



natury 1 lokalizacji defektu. Na obecnym poziomie wiedzy mozna juz okresli¢ haplotypy 1
przesledzi¢ ich segregacje wewnatrz badanych rodzin (2, 3, 4, 14).

Powszechne stosowanie badan ultrasonograficznych sprawito, ze wrodzona tamliwos¢ kosci
typu II 1 czasami III wykrywana jest juz w okresie prenatalnym. Objawami, ktore podczas
badania usg moga sugerowac istnienie Ol sg: obnizona echogennos$¢ kosci czaszki
(objawiajaca si¢ ich odksztalceniem przy ucisku sondg), a takze zlamania, skrdcenia i
deformacja kosci dlugich oraz zeber. Powyzsze zmiany widoczne sg juz w 15 tygodniu cigzy,
ale postawienie pewnego rozpoznania mozliwe jest dopiero po 20 tygodniu (15, 16).

Dotychczas nie stwierdzono fatszywie ujemnych przypadkow ultrasonograficznej diagnozy
ciezkich postaci OI (16).

Najwczesniej rozpoznano chorobe w 10-11 tygodniu cigzy przeprowadzajac biopsje
kosmowki. Ta inwazyjna metoda diagnostyczna umozliwia analiz¢ kolagenu produkowanego
przez komoérki kosmowki (15).

OI wymaga réznicowania z zespotem Ehlers-Danlos, zespolem Marfana (13, 17), chorobami
uktadu siateczkowo-$rodblonkowego (choroba Hand-Schuller-Christian, ziarniniak
kwasochtonny), hipofosfatazjg 1 zespotem Papillon-Lefevre (18). Zmiany kostne rdéznicuje si¢
z krzywicg, osteomalacja, osteodystrophia fibrosa 1 dyschondroplazja, natomiast
nieprawidtowosci twardowek z wodooczem wrodzonym, zespolem Marfana, wrodzong
niedoczynnos$cig gruczotu tarczowego, kita wrodzong oraz czerwienicg prawdziwg (5).

W diagnostyce r6znicowej zmian ze¢bowych nalezy uwzgledni¢ dysplazj¢ zebiny typu 1111,
odontodysplazje, amelogenesis imperfecta, taurodontyzm oraz przebarwienia powstale w
wyniku porfirii lub po leczeniu tetracyklinami (12, 18, 19). Powyzsze zmiany obejmuja
zazwyczaj cale uzgbienie lub duzg grupe zebow, natomiast réznicujac zmiany wystepujace w
pojedynczych zgbach, uwzglednia si¢ przebarwienia w nastgpstwie urazu, dewitalizacji,
obecnosci wypetnien amalgamatowych lub toczacego si¢ w nich procesu prochnicowego (12).

Dotychczas nie ma efektywnego, ukierunkowanego leczenia tej choroby. Stosowanie
hormonow piciowych, soli magnezu, witamin C 1 D3 nie przyniosto oczekiwanych wynikdéw
(5, 7). Zachecajace rezultaty daje podawanie kalcytoniny fososiowej tacznie z solami wapnia
(5). Poza tym leczenie jest objawowe. Przy mniejszym nasileniu choroby zalecana jest
kinezyterapia, ktora ma na celu wzmocnienie mig¢$ni oraz zmniejszenie czgstosci zwichnie¢
(5, 7). Najnowsze badania molekularne dazg do poznania drogi stymulowania produkcji
kolagenu typu 1. Taka terapia bylaby korzystna dla pacjentow z obnizong produkcja kolagenu,
lecz mogtaby by¢ szkodliwa dla chorych, u ktorych biatko to jest rOwniez zmienione pod
wzgledem jakos$ciowym (6).

Podejmujac si¢ leczenia stomatologicznego pacjentow z Ol nalezy wzig¢ pod uwage
specyfike tej choroby. Leczenie zachowawcze prochnicy zebow nie odbiega od og6lnie
przyjetego sposobu postgpowania. Ze wzgledu na obliteracje kanatdow korzeniowych
trudnosci sprawia leczenie endodontyczne. Najczestszym powiktaniem przy probie
udroznienia jest perforacja jam zeba (18, 20).

W celu poprawienia estetyki uzebienia mozna po wytrawieniu pokrywa¢ powierzchnie koron
z¢bow materialami kompozytowymi lub licowkami. Czas utrzymania takich licowek jest



osobniczo zmienny 1 moze wynosi¢ od kilku dni do wielu miesigcy (10). Z pozytywnym
skutkiem podjeto probeg wybielania przebarwionych zgbdw nadtlenkiem mocznika (12).

Dobre wyniki daje leczenie ortodontyczno-ortopedyczne aparatami czynnosciowymi. Mozna
uzyska¢ znaczng poprawe¢ w uszeregowaniu zebow oraz rozbudowe kosci szczeki. Noszenie
aparatu rozklinowujacego tuki zebowe daje wyrazng ochrone zeboéw przed Scieraniem.
Ogromng zaletg ortodontycznego leczenia u dzieci z Ol jest mozliwos$¢ pdzniejszego
wykonania uzupetnien protetycznych w prawidlowym zwarciu (10). W planowaniu
uzupetnien protetycznych nalezy uwzgledni¢ wiek pacjenta, poniewaz u dzieci 1 mtodziezy
nie moga hamowac¢ prawidtowego rozwoju szczek oraz wpltywac szkodliwie na tkanki zeba 1
przyzebie. Stosuje si¢ wigc korony nad- lub dodzigstowe oraz mosty sktadane, ktorych
przesto jest ruchome. W pismiennictwie sg jednak opisywane przypadki zastosowania u
kilkunastoletnich pacjentéw zespolonych koron poddzigstowych i sztywnych mostéw
dwubrzeznych z pozytywnym skutkiem (20). Leczenie z uzyciem protez nakladkowych typu
overdenture jest zalecane w przypadku znacznego starcia koron zebow (7, 20).

Podczas wykonywania zabiegow chirurgicznych u chorych z OI nalezy uwzgledni¢
zwigkszong sktonnos¢ do krwawien, ktora spowodowana jest nieprawidlowa budowg $cian
naczyn krwionos$nych oraz wadami metabolicznymi ptytek krwi (7, 8).

OPIS PRZYPADKOW
Przypadek 1

Pacjentka M.L. ur. 28.11.1983 r., nr historii choroby 2642/01 chorujaca z powodu Ol. W
badaniu fizykalnym stwierdzono: wzrost 122 cm, wage 41 kg. Od urodzenia byta
wielokrotnie hospitalizowana z powodu licznych ztaman. Pierwsze ztamanie lewego podudzia
wystapito w 1984 roku. Ogodltem doznata 50-60 ztaman, w tym 2 zlamania kregostupa 13
zlamania prawego obojczyka, wielokrotne ztamania zeber 1 chrzastek migdzyzebrowych,
kosci $rodstopia 1 palca lewej stopy. W nastgpstwie ztaman 1 peknig¢ kosci wystapily
deformacje klatki piersiowej, konczyn dolnych oraz znacznego stopnia skolioza esowata
kregostupa. W 1996 roku wykonano chirurgiczng korekcje skrzywienia bocznego kregostupa.
Leczenie obejmowato réwniez liczne zabiegi rehabilitacyjne majace na celu poprawg chodu z
pomoca kul okciowych oraz zwigkszenie wydolnosci 1 sprawnosci ogdlnej. Stosowano
¢wiczenia wzmacniajace mig$nie posturalne, mi¢snie obreczy barkowej, biodrowej, konczyn
dolnych, ¢wiczenia oddechowe oraz nauk¢ ptywania. Pacjentka potrafi chodzi¢ z pomoca kul,
lecz poza mieszkaniem porusza si¢ na wozku inwalidzkim. Pacjentka kilkakrotnie byta
hospitalizowana z powodu refluksu zotadkowo-przetykowego. W 2000 roku w badaniu USG
stwierdzono przestrzen plynowa w rzucie prawego jajnika oraz zlogi w prawym ujsciu
moczowodowo-pecherzowym. W wyniku leczenia farmakologicznego doszto do samoistnego
wydalenia trzech ztogdw. Badaniem okulistycznym stwierdzono prawidtowe dno obu oczu, a
wystepujaca niewielka wada wzroku nie wymaga korekcji. Twardéwki sg prawidtowej barwy.
W narzadzie stuchu nie stwierdzono istotnych zmian. Pomimo licznych hospitalizacji nie
ustalono typu OlI.

Od 1991 roku pacjentka byta pod opieka Poradni Stomatologii Dziecigcej Samodzielnego
Publicznego Dziecigcego Szpitala Klinicznego AM w Bialymstoku, a w 2001 roku zglosita
si¢ do Poradni Stomatologii Dziecigcej AMB.



W uzebieniu widoczne sg zmiany pod postacia dentinogenesis imperfecta. Szkliwo ma
charakterystyczng szarobrunatng barwe z opalizacja. Ze wzgledu na wspodtistniejacg wade
zgryzu (zgryz otwarty) nie doszto do starcia zebow przednich, natomiast zgby w odcinku
bocznym starte sg tylko w nieznacznym stopniu. Pacjentka ma obecnie w jamie ustnej 31
statych zebow, a zab 38 nie ulegt wyrznigciu, natomiast zgby 18 148 wyrznely si¢ czesciowo.
W jamie ustnej widoczny jest tylko guzek policzkowy tylny zeba 48 oraz guzki policzkowy
przedni 1 podniebienny przedni z¢ba 18.

Na zdjeciu pantomograficznym (ryc. 1) widoczne sg cechy charakterystyczne dla
dentinogenesis imperfecta z dzwonowatym ksztaltem koron i z przewgzeniem w okolicy
szyjki zgba. Obliteracja komor 1 kanatdéw korzeniowych jest tak nasilona, Ze sg one na
radiogramie niewidoczne. Tylko w niektorych zgbach mozna zauwazy¢ waskie swiatto kanatu
korzeniowego. Zdjecie wyjasnia takze przyczyny utrudnionego wyrzynania trzecich zgbow
trzonowych, ze szczego6lnie niekorzystng pozycja zebow 38 148, pochylonych w kierunku
mezjalnym 1 opierajacych si¢ o dystalne powierzchnie zebow 37 147.

Ryec.1. Zdjecie pantomograficzne pacjentki M.L.

Pacjentka nie byta leczona ortodontycznie. Leczenie prochnicy zebow nie odbiegato od
ogolnie przyjetych zasad. W tutejszej poradni po opracowaniu ubytkow prochnicowych w
zgbach 37, 36, 45, 46, 47 zalozono podkiad z cementu karboksylowego oraz wypehienia stale
z materialu kompozycyjnego chemoutwardzalnego — Crystaline.

Pacjentka z powodu wygladu swoich z¢gbow odczuwata duzy dyskomfort. Ze wzgledu na
wiek (20 lat) w celu poprawy estetyki mozna byloby wykona¢ korony porcelanowe. Nie
otrzymata ona jednak akceptacji Podlaskiej Regionalnej Kasy Chorych na proponowane
leczenie protetyczne. W celu ztagodzenia stresu spowodowanego przebarwieniem zebow
zdecydowano si¢ na wykorzystanie materialow kompozycyjnych.

Szkliwo zgbow 13, 12, 11, 21, 22, 23, 33, 32, 31, 41, 42 143, po uprzednim wytrawieniu,
pokryto materialem kompozycyjnym — Herculite (ryc. 2, 3). Zgryz otwarty u pacjentki
pozwalal na utrzymanie licowek kompozytowych, uzyskany efekt estetyczny, przedstawiony
na rycinie 4 pacjentka w petni zaakceptowala, a jej samopoczucie znacznie poprawito sig.

Ryc. 2. Uzgbienie pacjentki M.L. podczas leczenia. Widoczne zmiany o typie dentinogenesis
imperfecta zgbodw trzonowych, przedtrzonowych oraz dolnych bocznych siekaczy.

Ryc. 3. Uzgbienie pacjentki M.L. podczas leczenia.

Ryec. 4. Uzgbienie pacjentki M.L. po wykonaniu licowek z materialu kompozytowego.

Po uptywie 3 miesigcy od wykonania licowek kompozytowych, zadna nie ulegta zniszczeniu.
Wyglad zebow pozostawat taki jak przedstawiono na rycinie 4.

Przypadek 2

U pacjenta P.L. ur. 30.06.1987 r., nr historii choroby 2641/01 (brat chorej opisanej powyzej)
rowniez rozpoznano osteogenesis imperfecta. Obecnie pacjent wazy 55 kg przy wzroscie 156
cm. Podobnie jak siostra wielokrotnie przebywat w specjalistycznych osrodkach w Polsce. W
wieku roku 14 miesi¢cy doznal pierwszego ztamania lewego uda z przemieszczeniem. W
wywiadzie, matka pacjenta podaje okoto 50-60 ztaman, w tym 13 ztaman prawego
przedramienia, wielokrotne ztamania zeber 1 chrzastek migdzyzebrowych, ztamania kosci
srodstopia 1 kosci palcoéw obu rak. W nastepstwie ztaman 1 peknig¢ doszto do trwatych



deformacji kostnych. U chorego byty wielokrotnie przeprowadzane serie zabiegow
rehabilitacyjnych obejmujacych pionizacje w wodzie, ptywanie oraz ¢wiczenia wzmacniajace
migsnie obreczy barkowej 1 konczyn dolnych. Efektem tych ¢wiczen bylo uzyskanie chodu w
kleku prostym. Pomimo licznych prob pacjent nie nauczyt si¢ chodzenia przy pomocy kul
tokciowych, w zwigzku z czym caly czas porusza si¢ na wozku inwalidzkim. W badaniu
laryngologicznym stwierdzono niewielkie uposledzenie stuchu lewego ucha. Twardowki sa
barwy biatej. Z powodu wady wzroku (astygmatyzm) pacjent nosi szkta korekcyjne. Pomimo
licznych hospitalizacji nie ustalono typu OI, natomiast objawy kliniczne 1 wyniki badan
dodatkowych sugeruja OI typu IVB.

0Od 2001 roku pacjent pozostaje pod opieka Poradni Stomatologii Dziecigcej AMB. Badanie
stomatologiczne zewnatrzustne wykazalo skrdcenie dolnego odcinka twarzy, a w badaniu
wewnatrzustnym stwierdzono zaburzenie plaszczyzny zwarciowej w nastepstwie starcia
powierzchni zujacych 1 brzegow siecznych wszystkich 28 zgbow statych, obecnych w jamie
ustnej. Dodatkowo wystepuje wada zgryzu pod postacig stloczenia zebow w szczece. Korony
zebdw maja opalizujgcg szarobrunatng barwe. W zgbach przedtrzonowych i trzonowych
widoczne s3 liczne wypehienia, zardwno amalgamatowe, jak 1 kompozycyjne. W zebie 46
zachowany jest tylko jeden guzek (policzkowy przedni), pozostata cze$¢ korony zeba
odbudowana materiatem kompozycyjnym.

Na zdjeciu pantomograficznym (ryc. 5) widoczne sg 32 zgby state. Zeby 18, 28, 38 148 nie
wyrznety sie. Zab 18 z uksztattowang korong zgba catkowicie pozostaje w kosci wyrostka
zgbodolowego. Zeby 28 138 sa w fazie ksztaltowania si¢ korzeni, lecz ich pozycja (guzki
przednie opierajg si¢ o dystalng powierzchni¢ zgbow 27 1 37) uniemozliwia prawidlowy
przebieg procesu wyrzynania. Zab 48 ma juz prawie catkowicie uksztaltowane korzenie, ale
nieprawidlowa pozycja nie pozwala na jego dalsze wyrzynanie. Szerokie §wiatto jam
zebowych mozna zaobserwowac tylko w trzecich zebach trzonowych. W pozostatych zebach
kanaly korzeniowe sg catkowicie zobliterowane lub przebieg kanatow widoczny jest na
pewnym odcinku. Wyjatek stanowi zab 46, w ktorym po przeprowadzonym leczeniu
endodontycznym widoczny jest materiat kontrastowy na catej dlugosci kanatow
korzeniowych. Z wywiadu wynika, ze leczenie wykonane zostalo w roku 1995-1996.

Ryec. 5. Zdjecie pantomograficzne pacjenta P.L.

Sanacje jamy ustnej rozpoczeto od opracowania 1 wypetnienia ubytkow préchnicowych w
klasyczny sposob, stosujac si¢ do metodyki Blacka. Ze wzgledu na mlody wiek pacjenta (16
lat) nie powinno si¢ wykona¢ ostatecznych koron protetycznych. W styczniu 2002 roku, ze
wzgledu na koniecznos¢ ustabilizowania zwarcia, przystgpiono do zabezpiczenia startych
brzegdéw siecznych materiatami kompozycyjnymi. W zgbach 11 121 uzyto materialu Definite,
w zebach 12, 22, 32, 31, 41 142 — Herculite, natomiast w goérnych 1 dolnych ktach — Tetric.
We wszystkich zgbach materialem podktadowym byt Jonosit. Wykonane zabezpieczenia do
chwili obecnej spelniajg swoja funkcje. Po dziesieciu miesigcach od ich wykonania w
listopadzie 2002 r. na skutek urazu (rozgryzanie twardej upinki pestki) odtamaniu ulegt
materiat z zgba 21 (ryc. 6). Brzeg sieczny zabezpieczono ponownie uzywajac do tego celu
materiatu Herculite. Rycina 7 przedstawia wyglad zabezpieczonych w ten sposob brzegow
siecznych.

Ryec. 6. Pacjent P.L. Stan po utracie materiatu kompozytowego zabezpieczajacego brzeg
sieczny zgba 21.



Ryc. 7. Uzgbienie pacjenta P.L. po zabezpieczeniu brzegu siecznego zgba 21.

Pacjent akceptowat proponowane rozwigzanie do czasu, gdy siostrze w celu poprawy estetyki
zebow zastosowano licowki kompozytowe. Ze wzgledu na prosbe pacjenta i1 jego rodzicow
podjeto sie podobnego rozwigzania w jego przypadku. Ryciny 8 19 (str. 174) przedstawiaja
wyglad zebow po zastosowaniu licowek z kompozytu.

Ryc. 8. Uzgbienie pacjenta P.L. po wykonaniu licowek kompozytowych na zgby sieczne 1 kly.

Ryc. 9. Uzgbienie pacjenta P.L. po wykonaniu licowek kompozytowych na zgby sieczne 1 kty.
W wyniku przeprowadzonego leczenia i podczas obserwacji stwierdzono, ze w opisanych
przypadkach OI, przebiegajacych z dentinogenesis imperfecta nalezy podejmowac proby
zastosowania licowek kompozytowych aby poprawi¢ estetyke zebow 1 zwigkszy¢
samoakceptacje pacjentow. Opisane przypadki nie przedstawiajg zbyt dlugiego okresu
obserwacji, niemniej jednak efekt psychologiczny uzyskany w wyniku przeprowadzonego
leczenia jest satysfakcjonujacy.
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