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К00.5 Наследственные нарушения 
структуры зуба, 
не классифицированные 
в других рубриках

Незавершенный амелогенез 
Незавершенный дентиногенез: 
изменения в зубах при незавер­
шенном остеогенезе 
Незавершенный одонтогенез 
Другие наследственные наруше­
ния структуры зуба:
• Дисплазия дентина.
• Раковинные зубы. 
Наследственные нарушения струк­
туры зуба неуточненные

Этиология. Нарушение строения эмали, ден­
тина, цемента с разными типами наследования. 
При гипоплазии эмали выделяются следующие 
группы заболевания:

1. Наследственная гипоплазия эмали, вызван­
ная нарушениями матрикса эмали:
- аутосомно-доминантная точечная гипо­

плазия;
- аутосомно-доминантная локальная 

гипоплазия;
- аутосомно-доминантная гладкая гипо­

плазия;
- аутосомно-доминантная шероховатая 

гипоплазия;
- аутосомно-рецессивная шероховатая 

аплазия эмали;
- сцепленная с Х-хромосомой доминант­

ная гладкая гипоплазия.
2. Наследственная гипоплазия эмали, обу­

словленная нарушением созревания эмали:
- аутосомно-доминантное гипосозрева­

ние в сочетании с тауродонтизмом;
- сцепленное с Х-хромосомой рецессивное 

наследование, гипосозревание;
- аутосомно-рецессивная пигментация, 

гипосозревание;
- «снежная шапка» — аутосомно-доми- 

нантное гипосозревание.
3. Наследственная гипоплазия эмали, связан­

ная с гипокальцификацией:
- аутосомно-доминантная гипокальци­

фикация;

— аутосомно-рецессивная гипокальцифи­
кация.

Классификация наследственных нарушений 
дентина:

1. Несовершенный дентиногенез 1-го типа.
2. Наследственный опалесцирующий дентин 

(несовершенный дентиногенез 2-го типа, 
дисплазия Капдепона).

3. Корневая дисплазия дентина (дисплазия 
дентина 1-го типа, бескорневые зубы).

4. Коронковая дисплазия дентина (дисплазия 
дентина 2-го типа, дисплазия полости зуба).

Наследственные нарушения развития эмали 
и дентина:

1. Од онтодисплазия.
2. Очаговая одонтодисплазия.
Дисплазия цемента передается по аутосомно-

доминантному типу.
При синдроме Стейнтона—Капдепона наблю­

дается наследственное нарушение строения 
эмали и дентина одновременно, тип наследо­
вания аутосомно-доминантный (рис. 30).

Мраморная болезнь (Альберс-Шенберга) — 
врожденный семейный остеосклероз, аутосом- 
но-рецессивное (первая форма) и аутосомно- 
доминантное (вторая форма) наследование: 
вследствие неправильного и избыточного роста 
кости зубная пластинка вытесняется из нор­
мальной позиции и теряет контакт с питатель­
ной основой, поэтому зачатки зубов развивают­
ся неправильно (рис. 31).

Несовершенный дентиногенез гипопла- 
стического типа имеет рецессивное наследо­
вание; несовершенный амелогенез гипопла- 
стического типа — рецессивное, сцепленное 
с Х-хромосомой, и аутосомно-доминантное 
наследование. Нарушение развития твердых 
тканей зубов часто сопровождают другие наслед­
ственные заболевания, например синдромы 
Шерешевского—Тернера, Марфана, Горлина— 
Хаундри—Моссе. Этиология гипофосфатезии — 
наследственное снижение активности щелочной 
фосфатазы и ее низкое содержание в плазме 
крови при нормальных показателях кальция и 
фосфора, заболевание аутосомно-рецессивное.

Клиническая картина. При синдроме 
Стейнтона—Капдепона наблюдается пораже­
ние эмали и дентина временных и постоянных 
зубов, они имеют желто-коричневый цвет, 
быстро лишаются эмали, стираются до такой 
степени, что коронковые части зуба едва воз­
вышаются над десной. Корни короткие, тон-


