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На сегодняшний день современная ор-
тодонтия достигла значительных успехов 
в  диагностике и  лечении зубочелюстных 
аномалий и  деформаций. Это стало воз-
можным благодаря разработке и  внедре-
нию новейших технологий. Появление 
компьютерных технологий раскрыло спе-
циалистам возможности проведения теле-
рентгенографических исследований в  виде 
быстрых и простых цифровых процессов, на 
основании которых компьютер может пред-
ставить объемный анализ расшифровки 
телерентгенограмм. Кроме того, использо-
вание современной несъемной аппаратуры 
позволило добиться высокой степени со-
вершенства в  результатах ортодонтичного 
лечения. Тем не менее и  на данное время 
сложные вопросы в  ортодонтии существу-
ют и нуждаются в более предметном своем 
изучении. Одним из них является изучение 
возможностей и  перспектив ортодонтиче-
ских вмешательств у  лиц, которые имеют 
зубочелюстную патологию, обусловленную 
тяжелыми наследственными заболевани-
ями. Последние в  литературе известные 
как синдромы по названиям фамилий ав-
торов, которые их исследовали и  описали. 
Без знаний и  привлечения в  этот процесс 
специалистов соответствующего профиля, 
в  частности генетиков, эндокринологов, 
челюстно-лицевых хирургов и  др. Решать 
такие вопросы стоматологам, в  том числе 
и  ортодонтам, довольно сложно, несмотря 
на то, что в этом направлении уже сделаны 
определенные шаги.

Издано учебное пособие (справочник): 
«Синдромы и  симптомы в  стоматологии» 
авторским коллективом Полтавского ме-
дицинского стоматологического института 
(ныне Украинская Медицинская Стомато-
логическая академия)  — Л. Я. Богашовой, 
Т. П. Скрипниковой, Т. М. Лукошко (1991 г.), 
в котором коротко описаны более 300 син-
дромов и  симптомов. Заслуживает также 
внимания монография Ю. А. Белякова «На-
следственные заболевания и  синдромы 
в  стоматологической практике» (Москва, 
2000 г.). В  ней автором освещены генетиче-
ские аспекты распространенности стомато-
логических заболеваний: кариеса, пародон-
тита, наследственного опалесцирующего 
дентина; недостатков развития лица, челю-
стей, аномалий зубов и  др. В  книжке изло-
жены стоматологические проявления почти 
200 наследственных заболеваний человека.

Во многих учебниках, учебных пособиях, 
монографиях, специальных журналах по 
стоматологии уже и  раньше широко осве-

щались вопросы относительно диагностики 
наследственных заболеваний и их проявле-
ний в стоматологической практике при: син-
дроме Шерешевского-Тернера (Ю. М. Алек-
сандрова, С. И. Дорошенко, Т. А. Солнцева, 
Н. В. Хорева, 1977; L. Alvesalo et A. Chapelle, 
1979; M. Karі et al., 1980; P. Kіrveskarі et 
L. Alvesalo, 1981; и др.), синдроме Апера-Кру-
зона (Ю. М. Александрова, Н. В. Хорева, 1979; 
Х. А. Каламкаров, Н. А. Рабухина, В. К. Без-
руков, 1981; R. M. Goodman, R. J. Gorlіn, 
1977); синдроме Олбрайта (В. В. Рогинский, 
1969; А. В. Канопкенс, Р. Г. Балькявичене, 
1980), синдроме Дауна (И. О. Новик, 1971; 
А. М. Зволінська, 1978; Г. И. Лазюк, И. В. Лу-
рье, 1991; B. L. Shapіro, 1970; R. G. Kroll et al. 
1970; M. M. Cohen, 1970; G. M. Jensen et al., 
1973; G. Orner, 1979; K. M. Chow, D. O’Donell, 
1997; и  др.). Однако, конкретных указаний 
и  рекомендаций практическим врачам-ор-
тодонтам относительно тактики лечения 
зубочелюстных аномалий и  деформаций 
у  пациентов с  наследственными системны-
ми заболеваниями они не содержат.

В специальной литературе более детально 
представлены синдромы эктодермальной 
дисплазии (таких насчитывается свыше 120 
с  нарушениями производных эктодермы), 
их диагностика и  особенности лечения 
(Ю. М. Александрова, 1959, 1965; А. А. Ахме-
дов, 1961; Ф. Я. Хорошилкина, 1961; Ф. Я. Хо-
рошилкина, К. И. Суворова, 1976; В. М. Ару-
тюнян, С. Х. Агаджанян, 1987; Н. В. Бондарец, 
1988, 1990; С. И. Дорошенко и  соавт., 1997, 
1999; Ю. И. Бабаскін, 1999, 2001; D. J. Alessіnі, 
1996; T. J. Balshі, 1993; G. Zussatі, 1993; 
S. Nomura et al., 1993; A. Kupіetzky, M. Houpt, 
1995 и  др.), а  также синдром Папийона-
Лефевра (М. И. Грошиков, Л. П. Пластовая, 
1957; И. И. Ермолаев, Л. Н. Цегельник, 1961; 
А. М. Померанцевая, 1963; Ч. А. Пашаев, 1965; 
Л. П. Касаткина и  соавт., 1966; И. С. Иванов, 
1972; Н. Ф. Данилевский и соавт., 1981; и др.).

В последнее время участились случаи об-
ращений к ортодонтам пациентов с зубоче-
люстными аномалиями и  деформациями, 
обусловленными разнообразными наслед-
ственными заболеваниями, которые имеют 
свои особенности проявлений и нуждаются 
в индивидуальном подходе к выбору мето-
дов лечения.

Учитывая вышеизложенное, мы поставили 
задачу  — познакомить широкий круг ор-
тодонтов с  наиболее распространенными 
врожденными пороками развития зубо-
челюстной системы у  больных с  генетиче-
скими синдромами, определить основные 
клинические симптомы их проявлений не 

только в  полости рта, а  и  в  челюстных ко-
стях, лицевом и  мозговом черепе в  целом, 
а  также поделиться своим опытом лечения 
таких пациентов.

Материал и методика исследования
На лечении в  ортодонтической клинике 

находилось 67 лиц в  возрасте от 5 до 26 
лет с  разными генетическими синдромами: 
с  хондродистрофией или ахондроплазией 
(11 чел.), черепно-ключичным дизостозом 
или синдромом Шейтхауера-Мари-Сентона 
(8 чел.), фиброматозом десен или «слоно-
вость» десен (8 чел.), гипофизарным наниз-
мом (3 чел.), незавершенным остеогенезом 
(3 чел.), синдромом Вильямса (2 чел.), син-
дромом Шерешевского-Тернера (4 чел.), 
синдромом Олбрайта (3 чел.), синдромом 
Робена (2 чел.), синдромом Франческетти-
Цвалена-Клейна (2 чел.), синдромом Па-
пийона-Лефевра (4 чел.), синдромом Стейн-
тона-Капдепона (6 чел.), несовершенным 
амело- и  дентниногенезом (10 чел.). При 
обследовании пациентов с  синдромальной 
патологией нами проводились следующие 
методы исследования: клинические, антро-
пометрические, рентгенологические (ТРГ, 
ОПТГ, КТ и  др.). Кроме того, все пациенты 
с синдромальной патологией были прокон-
сультированы соответствующими специали-
стами: генетиками, эндокринологами, ото-
ларингологами, психологами и др.

Результаты исследования
Проведенные исследования показали, что 

основным стоматологическим симптомом 
таких генетических синдромов, как хондро-
дистрофия, черепно-ключичный дизостоз 
и фиброматоз десен является множественная 
или полная ретенция зубов. Ретенированные 
зубы при хондродистрофии и  черепно-клю-
чичном дизостозе расположены в челюстных 
костях хаотически. Корни их недоразвиты, 
укороченны, деформированны, апикальные 
части в большинстве случаев несформирова-
ны, несмотря на зрелый возраст пациента. Все 
это требовало дифференцированного подхо-
да в их диагностике и лечении.

При черепно-ключичном дизостозе, в  от-
личие от хондродистрофии, в  челюстных 
костях рядом с ретенированными комплект-
ными зубами находится значительное коли-
чество сверхкомплектных зубов, что в свою 
очередь провоцирует их ретенцию (рис. 1).

Кроме того, некоторые ретенированные 
зубы расположены в  челюстях в  противо-
положном направлении их прорезывания. 
Временные зубы на длительное время за-

КЛИНИЧЕСКАЯ ГЕНЕТИКА
В ОРТОДОНТИЧЕСКОЙ ПРАКТИКЕ

С. И. Дорошенко, Е. А. Кульгинский
ЧВУЗ «Киевский медицинский университет УАНМ»
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держиваются в зубном ряду и все, как пра-
вило, пораженны кариесом. Аппаратурное 
лечение по выведению зубов из ретенции, 
как и  стимулирование их прорезывания, 
зачастую малоэффективны, а иногда и неце-
лесообразны, учитывая состояние ретени-
рованых зубов и их корней. Альтернативой 
лечения служило изготовление съемных 
покрывных пластинчатых протезов. В  слу-
чаях, когда зубы прорезывались под такими 
протезами (за счет резорбции костной тка-
ни), они дополнительно покрывались тонко-
стенными металлическими коронками для 
предупреждения кариеса (рис. 2).

Хирургические вмешательства хоть и были 
малоэффективными, а также довольно трав-
матичными, тем не менее они стимулирова-
ли образование цемента и  нормализовали 
на ранних этапах развитие корней посто-
янных зубов. Однако этого было иногда не-
достаточно для их прорезывания. В  таких 
случаях проводили оперативное вмеша-
тельство, которое заключалось в  создании 
доступа к  ретенированому зубу путем уда-
ления над ним костной ткани с  последую-
щим глухим ушиванием раны и наложением 
ортодонтического аппарата-протеза для 
стимуляции его прорезывания. При этом 
использовали различные конструкции ор-
тодонтических аппаратов, в  частности раз-
работанный нами «Аппарат для вытяжения 
зубов при множественной ретенции» (де-
кларационный патент Украины № 46212 от 
10.12.2009 г.) (рис. 3).

При фиброматозе десен фиброзные 

разрастания ограничивались отдельной 
группой зубов. Чаще наблюдалась гене-
рализованная его форма. Коронки зубов 
покрывались разросшейся слизистой на 
2/3 высоты их коронок или полностью. Раз-
растание немного бледнее за окружающую 
слизистую оболочку, твердой консистен-
ции, безболезненные. Такая патологически 
измененная слизистая оболочка десен была 
значительной преградой для прорезывания 
зубов. Тактика лечения состояла в  иссече-
нии фиброзных разрастаний с  целью рас-
крытия («высвобождения») зубов. Учитывая 
травматичность традиционного хирургиче-
ского вмешательства при этом, нами прово-
дилась диатермодеструкция (электрофуль-
гурация) патологически измененных десен 
с помощью дальнедистанционного (на рас-
стоянии 3  мм от поверхности десен) елек-
трохирургического устройства собственной 
конструкции («Электрофульгуратор» А.С. 
№ 1648410 выданное Госкомизобретений 
СССР и Патент на изобретение № 73454, вы-
данный Государственным департаментом 
интеллектуальной собственности Украины), 
что позволяло обеспечить надежный гемо-
стаз (за  счет обугливания тканей), асепти-
ческие условия проведения вмешательства 
(за счет озонирования окружающих тканей), 
и ускорение процесса регенерации раневой 
поверхности. Кроме того, электрофульгура-
ция позволяла провести поэтапную и много-
разовую, при необходимости, деструкцию 
мягких тканей с  уче-
том состояния паро-
донта и зубов, а также 
сроков их прорезыва-
ния. После чего кор-
рекция положения 
отдельных зубов 
и  прикуса станови-
лась более возмож-
ной, что особенно 
важно при использо-
вании несъемной ап-
паратуры  — брекет-
системы (рис. 4).

При синдроме 

Стейтона-Капдепона и  других наруше-
ниях амело- и  дентогенеза, в  зависимости 
от тяжести заболевания, наблюдалась сти-
раемость зубов разной степени, наличие 
дентиклов в пульпе, облитерация корневых 
каналов и  деформация корней. У  таких па-
циентов при значительной стертости зубов 
происходило снижение высоты прикуса, 
которое ухудшало не только функцию жева-
ния, речи, а и эстетику лица. Аномалийный 
цвет зубов искажал улыбку. При незначи-
тельной потере твердых тканей зуба про-
водилась реминерализационная терапия, 
эндодонтическое лечение, а  также рестав-
рация композитными материалами, а  при 
значительных дефектах твердых тканей  — 
зубное протезирование. На боковых участ-
ках зубы покрывались металлическими ко-
ронками для предупреждения дальнейшего 
снижения высоты прикуса. На фронтальные 
зубы изготавливали комбинированные ко-
ронки, а при стирании коронковой части до 
десен — культевые или штифтовые вкладки 
с  последующим их покрытием пластмассо-
выми или металлокерамическими корон-
ками. В некоторых случаях стершиеся зубы 
покрывали металлическими коронками, 
а  затем изготовляли покрывные съемные 
протезы. Зубочелюстные аномалии и  де-
формации, как показали исследования, уси-
ливали стираемость зубов. Аппаратурное 
их лечение было эффективным лишь на на-
чальных стадиях стирания зубов и в раннем 

Рис. 1. Фото компьютерной томограммы 
верхней челюсти пациента 24 лет с черепно-
ключичным дизостозом

Рис. 2. Фото фаса (а), профиля (б) лица, полости рта (в, г, д), ортопан-
томограмы (е, ж), прицельного рентгеновского снимка на участке ре-
тенированного 33 зуба, который прорезывается в противоположном 
направлении (з), до лечения пациента Сл-ч О., 19 лет, с черепно-ключич-
ным дизостозом и на этапах лечения: ендодонтической, хирургической 
и ортодонтической подготовки к зубному протезированию (е, и, к)

Рис. 3. Фото пациента М-ка М., 23 лет с черепно-ключичным дизосто-
зом. Фас (а) и профиль (б) лица, состояние полости рта до лечения (в-д), 
ортопантомограмма (е), компьютерная томография (ж), схема пред-
ложенного аппарата (з), состояние полости рта на этапах комплекс-
ного лечения с применением электрофульгурации и ортодонтических 
аппаратов (и-н)
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возрасте. Межокклюзионные соотношения 
улучшались при этом преимущественно за 
счет перестройки в  височно-нижнечелюст-
ных суставах, изменения положения нижней 
челюсти и  величины ее угла, а  также рас-
ширения небного шва. Ортодонтическое 
лечение зубочелюстных аномалий и дефор-
маций у  таких пациентов было довольно 
продолжительным и проводилось как съем-
ной, так и несъемной аппаратурой (рис. 5).

Несовершенный остеогенез  — наслед-

ственное гетерогенное заболевание, кото-
рое характеризуется триадой симптомов: 
патологической ломкостью костей, потерей 
слуха, сине-голубым цветом склер. Ведущим 
механизмом в  развитии данного заболева-
ния является аномалия остеогенеза, кото-
рая характеризуется снижением функции 
остеобластов или повышенной активностью 
остеокластов. Отмечается недостаточность 
коллагена. Выделяют две его формы: врож-
денную и  приобретенную. Проявляется 

остеопорозом, повы-
шенной ломкостью 
костей, деформацией 
скелета. На месте пе-
реломов образуется 
большая костная мо-
золь, которая со вре-
менем подвергается 
обратному развитию. 
Такие больные имеют 
малый рост с  дефор-
мацией конечностей, 
большой объем голо-
вы (гидроцефалия), 
слабость связочно-
мышечного аппарата. 
Из стоматологических 
симптомов наблюда-
ется аномалия цвета 
зубов: водянисто-
серая эмаль, иногда 
с  перламутровым от-
тенком, как при син-
дроме Стейнтона-Кап-
депона. Присутствуют 
нарушения дентино-
генеза. Формирова-
ние коронок зубов 
и  корней по данным 
рентгенологических 
исследований отвеча-
ет физиологической 
норме. Облитерация 
полостей зуба и  кор-
ней происходит по-
сле прорезывания 
коронки зуба и  про-
грессирует медленно. 
У пациентов, которые 
обратились к  нам 
на лечение, наблю-
далось нарушение 
сроков и  порядка 
прорезывания зубов, 
патологическая стер-
тость зубов, а  также 
чаще прогения (мези-
альный прикус). У них 
очень часто ломались 
кости, преимуще-
ственно конечностей. 
В  связи с  этим орто-
донтическое лечение 
было продолжитель-
ным и  осторожным, 
с  использованием 
съемных конструк-
ций. При стертости 
твердых тканей зубы 
покрывались корон-
ками. Такие пациенты, 
как показала прак-

тика, должны находиться на диспансерном 
учете и получать адекватное лечение у соот-
ветствующих специалистов (рис. 6).

Синдром Шерешевського-Тернера  — 
хромосомный синдром, обусловленный 
аномалиями половых хромосом у лиц жен-
ского пола. Синдром имеет 4 основные при-
знака: низкий рост, инфантилизм, недораз-
витие гонад и сопутствующие соматические 
аномалии (пороки сердца, аномалии почек). 
Кроме того, у  таких больных наблюдается 
короткая шея (шея сфинкса) с крыловидны-
ми складками на ней, низкое прикрепление 
волосяного покрова на затылке, пигмент-
ные невусы, увеличение щитовидной желе-
зы, гипоплазия и  деформация ногтей, ске-
летные нарушения (вальгусная деформация 
локтевого сустава, короткие метакарпаль-
ные кости, уменьшение дуги запястья), бра-
хицефалический череп, деформированные 
уши, эпикантус, косоглазие, астигматизм. Из 
стоматологических симптомов, по данным 
проведенных нами исследований, прева-
лировали: прогнатия (дистальный прикус), 
«готическое» — высокое небо, скученность 
зубов, сужение зубных дуг, микродентия 
(малые размеры зубов), гипертрофический 
гингивит. Рентгенологически выявлено за-
медленное формирование корней посто-
янных зубов, а также их укорочение. В неко-
торых случаях наблюдалась петрификация 
отдельных участков корневой пульпы, пре-
имущественно премоляров. Телерентгено-
графическими исследованиями выявлено: 
уменьшение длины основания черепа, не-
доразвитие обеих челюстей, дистальное 
положение нижней челюсти, превалирова-
ние типов лица — со скошенным назад под-
бородком (по  A. M. Schwarz). Лечение таких 
больных было паллиативным и  проводи-
лось при участии врачей разного профиля. 
Назначались анаболические стероиды для 
стимуляции роста скелета в  том числе ли-
цевого, но в  определенных пределах (в  те 
возрастные периоды, когда остеогенез в зо-
нах швов уже закончился). При гипертрофи-
ческом гингивите в  пубертатном периоде 
рядом с  местным и  физиотерапевтическим 
лечениям применялись андрогенные пре-
параты для улучшения состояния пародон-
та. Ортодонтическое лечение пациентов 
с данным синдромом, к сожалению, не при-
носило желаемых результатов (рис. 7).

Рис. 7. Характерный тип лица при синдроме 
Шерешевського-Тернера

Рис. 4. Фото пациентки В-ной С., 15 лет с фиброматозом десен на 
фоне открытого прикуса: фаса (а) и профиля (б) лица; терелерентге-
нограммы (в), состояния полости рта до лечения (г-е), состояния по-
лости рта на этапах комплексного лечения с применением электро-
фульгурации и ортодонтических аппаратов (ж-т)

Рис. 5. Фото полости рта пациента П-Ко Д., 7 лет, с синдромом 
Стейнтона-Капдепона до начала лечения и на этапах его проведения 
(а, б, в, г, д, е)

Рис. 6. Фото пациентки К-ко Я., 10 лет, с несовершенным остеогене-
зом: фас (а), профиль (б) лица и в полный рост (в) Продолжение следует.


