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無汗型外胚葉異形成症患児の一症例

○細矢由美子、　藤原　卓

　長大院・医歯薬・小児歯

1目的1無汗型外胚葉異形成症は、汗腺の欠如、皮膚の

異常と歯の発育異常を主症状とする伴性劣性遺伝疾患であ

る。本疾患は、多数歯の欠如と形態異常を伴うため、長期

間の口腔管理が必要である。演者は、初診時年齢1歳6か

月で来院した患児に対し、乳歯歯冠形態の審美的回復と咬

合誘導処置を含む8年間の口腔管理を行ったので報告する。

1症例」患児は、出産直後に呼吸障害と敗血症のため、

小児科に入院した。1か月時に発熱入院し、8か月時に無

汗型外胚葉異形成症と診断された。乳幼児期より、急性の

気管支炎、止二気道炎と咽頭炎を繰り返し発症している。

　全身及び一般所見として、汗腺の欠如による体温調節異

常、平滑で薄く柔らかく乾燥した皮膚、薄く細く黄色の乾

燥した頭髪と眉毛短く薄い腿毛と差明、萎縮性鼻炎、鞍

状鼻、口唇の外翻、口腔と目の周囲の色素沈着、ノ」故のあ

る眼瞼、上眼瞼縁の突出、構音障害と噴声がみられる。体

格は若干痩せ型である。遺伝的背景は不明である。

　歯科所見として、乳歯では、両側の上顎乳中切歯、乳犬

歯、第二乳臼歯と下顎乳犬歯、永久歯では、両側の上顎中

切歯、第一大臼歯と下顎犬歯、第一大臼歯を除く部位の歯

胚欠如による無歯症、大きな歯髄、歯の形態と萌出の異常

と歯槽骨の発育不全がみられる。

　歯科処置として、初診時の1歳6か月より定期的に蘭蝕

予防処置と切削・研磨による歯の形態修正処置を行った。

3歳5か月時に円錐状の乳前歯をコンポジットレジン冠で

修復した。上顎には、5歳1か月時に乳中切歯部の正中離

開の治療のために床矯正装置を装着し、その後、乳歯欠如

部に人工歯を追加した装置を装着した。下顎には、5歳8

か月時より審美性の回復を目的に局部義歯を装着し、両側

第一大臼歯が萌出してきた8歳7カ月時に新しい義歯を作

成した。9歳10か月時に両側の上顎中切歯が萌出してきた。

巻き貝状の醜悪な外形をなし、歯髄腔が切端付近まで大き

く突出し、歯根の形成がみられない奇形歯であるため、審

美的保存が困難であり、抜歯を余儀なくされると思われる。

　将来的には18歳前後を目安として、両顎ともにインプラ

ント処置を併用した固定性の局部義歯あるいは（rver　denture

による治療を計画している。
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口唇口蓋裂児に対する手術前治療と家族支
援
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