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Резюме
Несовершенный амелогенез — серьезное заболевание, которое влияет не только на здоровье по-

лости рта, но и на общее состояние здоровья, а также на качество жизни пациентов. В данной статье 
рассматриваются причины возникновения несовершенного амелогенеза, сопутствующие осложнения. 
Приводятся данные о психосоциальной картине людей с данной патологией. Рассмотрен клинический 
случай лечения пациентов с несовершенным амелогенезом. Предложен алгоритм комплексного лече-
ния с реставрацией зубов с последующим прогнозированием эстетико-функционального восстановле-
ния.

Ключевые слова: несовершенный амелогенез, реставрация зуба, стеклоиономерные цементы, ком-
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Abstract
Amelogenesis Imperfecta is a serious disease which affects not only the oral health, but although the gen-

eral health and the quality of life of the patients. This article describes the causes of amelogenesis imperfecta 
and associated pathologies. Cites data on their psychosocial condition. Also presents management of the 
patients with amelogenesis imperfecta and suggests the complex treatment plan with future prognosis of aes-
thetic and functional rehabilitation.

Key words: amelogemesis imperfecta, teeth restoration, glass ionomer cement, resin-based composites, 
treatment plan.

Некариозным поражениям посвящено немало ис-
следований отечественных и зарубежных авторов [2, 
4, 5, 13]. Большое значение имеет структура твердых 
тканей зубов, особенно эмали, как при патологии, так 
и в норме [2, 4]. Группа заболеваний, возникающих 
до прорезывания зубов, имеющих наследственную 
расположенность, чрезвычайна актуальна для иссле-
дований. Среди них несовершенный амелогенез (НА). 
НА — весьма недостаточно изученная группа забо-
леваний, имеющая большое количество клинических 
проявлений. Распространенность НА, в зависимости 
от изучаемой группы, варьируется среди населения 
от 1:718 до 1:14 000 [7, 13]. НА — наследственное за-
болевание, развившееся вследствие нарушения за-
кладки и формирования эктодермальных листов, со-
провождающееся дефектами эмали временных и по-
стоянных зубов. Различают аутосомно-доминантный, 
аутосомно-рецессивный и Х-сцепленный НА. Генети-
чески детерминированные патологические изменения 
структуры эмали зубов при НА приводят к жалобам: 
гиперестезии и дисколоритам зубов, структурному на-
рушению твердых тканей. Лечение патологии сводит-
ся к устранению эстетико-функционального дефекта. 

Кроме ремтерапии показана эстетическая (прямая 
или не прямая) реставрация зуба. При определении 
наследственности НА и определения сочетанной си-
стемной патологии необходима медико-генетическая 
консультация. Важно определить комплексное лече-
ние данной патологии. В связи с этим остается акту-
альным вопрос о разработке плана лечения с учетом 
особенностей клинического течения пациентов с дан-
ным синдромом.

ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ
Изучение развития и течения данной аномалии, 

а также разработка алгоритма лечения пациентов.

ОБЩАЯ ХАРАКТЕРИСТИКА 
НЕСОВЕРШЕННОГО АМЕЛОГЕНЕЗА
НА — наследственный дефект эмали, поражающий 

как постоянные, так и временные зубы. Группа 
заболеваний, названных НА, включает только те слу-
чаи, когда дефекты эмали обнаруживаются в от-
сутствие других синдромов и нарушений метабо-
лизма [13]. Наиболее широко принятая классифи-
кация несовершенного амелогенеза включает че-
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тыре типа: гипопластический, гипоматурационный, 
гипокальцификационный, гипоматурационно-
гипопластический [8, 10] (рис. 1).

Также существует классификация, связанная с на-
следованием по законам Менделя: X-сцепленный: 
ген AMELX на коротком плече X-хромосомы, который 
кодирует амелогенин, главный эмалевый матриксный 
белок. Было доказано, что он мутирует в нескольких 
семьях с X-сцепленным НА:

•	X-сцепленный: при X-сцепленном НА также 
был выявлен другой локус на длинном плече 
X-хромосомы.

•	Аутосомно-доминантный: были выявлены му-
тации в гене энамелина, который локализуется 
в этой же области.

•	Аутосомно-рецессивный: мутации в гене ма-
триксной металлопротеиназы‑20 (MMP‑20) или 
калликреина‑4 (KLK‑4).

•	Спорадические случаи.
Клинические проявления НА варьируются от значи-

тельно гипоплазированной (тонкой) эмали равномер-
но с дистанцией между соседними зубами или бес-
порядочно, что способствует образованию ямок и бо-
роздок, до различных степеней гипоминерализации 
(недостаточно сформированная эмаль) с изменением 
цвета и светопроницаемости (рис.  2, 3). Во многих 
случаях гипоплазия и гипоминерализация наблюда-
ются вместе.

Считается, что цвет зубов отражает степень гипо-
минерализации эмали: чем темнее цвет, тем выше 
степень гипоминерализации.

При X-сцепленном НА у женщин выявляются верти-
кальные полосы на измененной эмали. Могут наблю-
даться вертикальные борозды (по  причине гипопла-
зии) и/или вертикальные полосы на эмали с изменен-
ным цветом или светопроницаемостью (по причине ги-
поминерализации) или сочетание обеих клинических 
картин. В таких семьях не будет наследования от муж-
чины к мужчине, в то время как гетерозиготные семьи 
могут передать эту особенность своим детям любого 
пола.

У некоторых пациентов с НА один (или более) зуб 
не прорезывается. Вероятно, это связано с более тя-
желым нарушением формирования эмалевого органа, 
при котором может произойти резорбция коронок зу-
бов. В некоторых случаях (вплоть до 50%) наблюдает-
ся скелетный открытый прикус в передней группе зу-
бов [13].

Основными жалобами пациентов с данной пато-
логией являются плохая эстетика, повышенная чув-
ствительность зубов, нарушение жевания, что в свою 
очередь приводит к нарушению психосоциального со-
стояния пациента.

Первое исследование, в котором попытались объ-
ективно охарактеризовать психосоциальное состоя-
ние пациентов с НА, было проведено Coffield KD и его 
коллегами. Они обнаружили, что пациенты с НА име-
ют более высокий уровень избегания социума и дис-
тресс синдрома. Самооценка пациентов зависела 
от их возраста [1, 9, 12]. В ретроспективном исследо-

Рис. 1. Изменения в структуре эмали, связанные 
с различными типами НА в сравнении 

с нормально сформированной эмалью и друг 
с другом

Рис. 2. На срезе твердых тканей выявляется 
крайне тонкая эмаль у пациента 

с несовершенным амелогенезом [6]

Рис. 3. Скандирующая электронная 
микрофотография пациента с несовершенным 

амелогенезом. Аномально травленная эмаль [6]
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вании Lindunger A. и Smedberg J. I. заявили, что у всех 
пациентов с НА были положительные реакции на их 
лечение. Интересно, что почти половина пациентов 
с НА предпочли восстановительное лечение до 16 лет. 
Поэтому можно утверждать, что ранняя диагности-
ка и своевременное вмешательство могут увеличить 
психосоциальное состояние и самооценку пациентов 
с НА, особенно в детском и подростковом возрасте [8, 
11].

Данная аномалия имеет три фазы развития:
•	Временная фаза — во время временного и сме-

шанного прикуса.
•	Переходная фаза — после прорезывания посто-

янных зубов и до совершеннолетия.
•	Постоянная фаза — после совершеннолетия.

Во временной фазе стоматологическая помощь 
направлена на обеспечение благоприятных условий 
для прорезывания постоянных зубов, а также для 
нормального роста лицевых костей и височно-ниж-
нечелюстного сустава. После прорезывания первых 
моляров формируют накладки из нержавеющей стали 
для предотвращения развития кариеса и истирания 
дефектной эмали при сохранении достаточного про-
странства и вертикального размера окклюзии. Для 
реставрации передних зубов в качестве альтернати-
вы могут использоваться стеклоиономерные цемен-
ты (СИЦ), сборные коронки (коронки из нержавеющей 
стали с эстетической облицовкой или без них) или 
композиты.

В переходной фазе цели лечения состоят в сохране-
нии структур зубов, поддержании их жизнеспособно-
сти, уменьшении чувствительности зубов и улучшении 
эстетики. Когда появляются постоянные первые ко-
ренные зубы и передние зубы, необходима ортодон-
тическая консультация. Тем не менее, реабилитация 
в смешанном зубном ряду сложна, так как зубы имеют 
различное время прорезывания, и окончательное ле-
чение не может быть оказано до полного формирова-
ния постоянного прикуса.

В постоянную фазу целями лечения являются сни-
жение чувствительности зубов и восстановление 
окклюзии, функции, а также эстетики. Окончатель-
ная обработка часто начинается, как только высота 

клинической коронки и ткани десны стабилизируются, 
а пульповая камера уменьшается [1, 3, 5].

Основными проблемами реставрации являются 
сложность адгезии, из-за чего необходимо тщательно 
выбирать материал для реставрации, а также сред-
ства для протравливания и бондинговую систему. Так-
же фактором, усложняющим процесс лечения, являет-
ся необходимость длительной подготовки, а именно 
длительное проведение ремотерапии и выбор рацио-
нального адгезивного протокола.

МАТЕРИАЛ И МЕТОДЫ ИССЛЕДОВАНИЯ
После проведенного обследования и постановки 

диагноза исследуемая группа состояла из 5 человек 
в возрасте 12‑15 лет. На примере клинического случая 
пациентки с НА выявлены особенности лечения, так 
как на данный момент не существует доступных источ-
ников литературы, в которых бы они рассматривались. 
В Центр стоматологии и челюстно-лицевой хирургии 
МГМСУ поступила пациентка с основной жалобой 
на эстетический вид и изменение цвета зубов. После 
обследования пациента и диагностических меропри-
ятий был поставлен диагноз «несовершенный амело-
генез». Также было выяснено, что заболевание явля-
ется наследственным, передалось ребенку от отца. 
На первом этапе лечения было необходимо объяснить 
пациентке и ее родителям, что отсутствие лечения ве-
дет к утрате зубов.

Рентгенологическое исследование показало, что 
корни зубов сформированы нормально. Было прове-
дено пломбирование зубов с помощью СИЦ и компо-
зитных материалов (рис. 4).

Данные реставрации будут сохраняться до полного 
формирования постоянного прикуса. После этого пла-
нируется произвести ортопедическое лечение.

РЕЗУЛЬТАТЫ ИССЛЕДОВАНИЯ 
И ИХ ОБСУЖДЕНИЕ
Выявлены следующие особенности алгоритма под-

держивающей терапии на этапе превентивной рестав-
рации дефектов при несовершенном амелогенезе:

•	Постоянное проведение реминерализующей те-
рапии для зубов, не покрытых пломбами специ-
альными реминерализующими растворами и ге-

Рис. 4. Этапы лечения пациента (а – начальная ситуация, b — проведено пломбирование фронтальной 
группы зубов, с — проведено пломбирование жевательной группы зубов)
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лями для домашнего применения (в данном слу-
чае использовался гель R.O.C.S. medical minerals).

•	Проведение реминерализующей терапии перед 
реставрацией, как в домашних условиях с ис-
пользованием реминерализующих гелей (в  дан-
ном случае использовался R.O.C.S. medical 
minerals), так и в клинике препаратами кальция 
в концентрации 10% методом электрофореза 
(10‑12 процедур). Для проведения реминерали-
зации в клинике необходимо предварительно 
произвести профессиональную ультразвуковую 
чистку.

•	Перед проведением реставрации светоотверж-
даемыми композитами протравливание осу-
ществляется с помощью кислоты концентрации 
10%, так как глубина микропор, образуемых при 
протравливании с использованием кислоты для 
эмали (37%), больше, чем глубина, на которую 
способен проникнуть бонд.

•	Нанесение бонда в несколько этапов, так как 
после протравливания остается только органи-
ческая матрица зуба, бонд проникает в поры, 
но не может заполнить их полностью с первого 
раза.

•	Просушивание зубов ватными тампонами, 
а не струей воздуха, так как струя воздуха спо-
собна вызвать при НА реакцию «шок одонтобла-
стов».

•	Использование СИЦ в качестве материала для 
реставраций неполностью сформированных зу-
бов и композитных материалов для зубов, закон-
чивших своёе формирование.

•	Параллельное наблюдение у стоматолога-орто-
педа и стоматолога-хирурга.

Таким образом, предложены особенности алгорит-
ма лечения пациентов с НА, в частности подготовка 
к реставрации, процедура протравливания и особен-
ности выбора материалов для реставрации на приме-
ре конкретных клинических случаев позволяет улуч-
шить качество лечения стоматологических пациентов 
с данной патологией.
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