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Peculiarities of clinical manifestations of Down's syndrome in dental practice
Abstract:
This article permits doctors of practical health care to pay attention to peculiarities of dental status of children with Down’s syndrome and to take into account interconnection between somatic pathology and development of pathological processes in maxillofacial area of children with trisomy-21 by choosing correct method of treatment of dental disease.
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Особенности клинических проявлений синдрома Дауна в стоматологической практике
Аннотация. Данная статья позволит врачам практического здравоохранения обратить внимание на особенности стоматологического статуса детей с синдромом Дауна, и учесть взаимосвязь между соматической патологией и развитием патологических процессов в челюстно-лицевой области у детей с трисомией-21 при выборе метода лечения стоматологических заболеваний.
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Синдром Дауна является дифференцированной формой психического недоразвития, отличающейся существенным полиморфизмом как в клинической картине, так и в проявлении физических, психических, интеллектуальных и эмоциональных качеств [1,2]. 
Синдром Дауна - разновидность хромосомных заболеваний человека, обусловленная числовыми аномалиями аутосом (соматических хромосом) [3]. Синоним заболевания: синдром трисомии 21 пары. Трисомия - хромосомная аномалия, связанная с нерасхождением хромосом в гаметогенезе [4]. Код заболевания по Международной классификации болезней 10-го пересмотра (МБК-10) - Q90.9. Кариотип - 47ХХ или 47ХY,21+.

Работа врача с детьми, испытывающими трудности в общении с окружающими (связанные с нарушением интеллекта, логопедическими проблемами), имеющими отклонения в нервно-психическом развитии и эмоционально не устойчивыми, сопряжена со значительными сложностями проведения у них лечебно-коррекционных мероприятий вообще, и в полости рта в частности [5]. Особый психосоматический статус детей с синдромом Дауна, в большинстве случаев, не позволяет осуществить в полном объёме качественную стоматологическую помощь при лечении основных заболеваний полости рта. Поиск новых путей устранения проблем в организации оказания лечебно-профилактической помощи детям с особенностями развития, является актуальной задачей стоматологии детского возраста. Подробное изучение и анализ особенностей клинических проявлений синдрома Дауна поможет врачу - стоматологу, оказывать высококвалифицированную помощь детям с данной патологией. 


Внешний вид детей с трисомией-21 имеет характерные особенности: 


- небольшая круглая голова со скошенным, уплощённым затылком; короткая широкая шея; монголоидный разрез глаз; эпикант (вертикальная складка кожи полулунной формы, прикрывающая внутренний угол глазной щели; короткий седловидный нос; маленькие отстающие деформированные ушные раковины; полуоткрытый рот; маленький западающий подбородок [6];


- деформации грудины (килевидное выпячивание или воронкообразное углубление по средней линии грудины) [7,8];


- мышечная гипотония (вследствие нарушения обмена триптофана) [8,9,10], и как результат - живот увеличен в размере, выпячен. Фигура больных приземистая, неуклюжая, плечи опущены, голова наклонена вперед;


- малые размеры (укорочение и расширение) кистей; поперечная ладонная складка; гипоплазия средней фаланги мизинца, укорочение и искривление основной и средней его фаланги, а также изогнутая под углом ногтевая фаланга мизинца - клинодактилия. Пальцы рук широкие и плоские. Между укороченными пальцами могут встречаться межпальцевые кожные перепонки - так называемые "плавательные перепонки" [11].


- укорочение и расширение стоп, плоскостопие, что, по-видимому, связано с гипотонией мышц свода стопы и слабостью связочного аппарата. Промежуток между 1 и 2-м пальцами стопы увеличен ("сандалевидная щель"). 


- гиперподвижность суставов [8,9];


- своеобразная походка с неловкими движениями.


Челюстно-лицевая область у детей с синдромом Дауна имеет ряд характерных особенностей:


- кожа, которая в течение первых месяцев жизни сохраняет мягкость и эластичность, в дальнейшем становится грубой, утолщенной, сухой. Красная окраска и шероховатость щек появляются только у детей старше 2-3 лет. В этот же период появляется склонность к образованию экземы. Нарушение процессов ороговения эпителия;


- волосы с возрастом становятся редкими, сухими и ломкими; 


- скуловые дуги всегда выражены; носовая кость отсутствует; полость носа и верхняя челюсть недоразвиты, верхняя челюсть представляется короткой и узкой; нижняя челюсть выступает вперед; неправильное развитие и окостенение небных отростков верхней челюсти ведет к образованию крутого, высокого (аркообразного) неба [12];


- микростомия (отставание в развитии ротовой полости [13]). Рот  полуоткрыт (только у детей старше 6-8 месяцев), губы утолщены, бесформенные, плохо очерченные; нижняя губа выпячена, отвисает. На губах очень часто появляются рецидивирующие вертикальные трещины по средней линии нижней губы или трещины в углах рта - заеды (perlech). Заеды возникают в связи с интенсивной саливацией, систематической мацерацией углов рта и осложнением стрептококковой инфекцией. Отмечается склонность к воспалительным заболеваниям слизистой оболочки полости рта, носа; 


- макроглоссия связана с неравномерным ростом языка. Язык утолщен, а у некоторых больных настолько удлинен, что его кончиком больные могут дотронуться до кончика носа. К концу второго года жизни резко гипертрофируются сосочки спинки языка. На 4-м году жизни у многих больных возникают складки на языке. Для лиц, с синдромом Дауна, характерен складчатый или географический язык. К 5-му году жизни те или иные изменения на языке наблюдаются у большинства больных [14]. 

У большинства детей с трисомией-21, прослеживаются те или иные морфологические и функциональные изменения кожи, ее производных и слизистых. Особенно часты нарушения процесса ороговения. Все эти изменения следует, по-видимому, рассматривать как проявления эктодермальной дисплазии, наблюдающиеся нередко у больных генодерматозами [11]. 


- повышенная распространенность зубочелюстных аномалий, вызвана расстройством функции мускулатуры челюстно-лицевой области. Распространенность зубочелюстных аномалий у детей с синдромом Дауна составила 98%[15]. Ряд авторов сообщают, что при синдроме Дауна имеется гипотония жевательных мышц, а также дисфункция языка и губ, которая приводит к неполноценному пережевыванию пищи [12]  .


- задержка формирования костной ткани и ее производных, размеры зубов в среднем на 8,8% меньше, чем у обычных детей; на 8% у мальчиков и на 10% у девочек. Особенно малы верхние боковые резцы, клыки и вторые моляры. В целом, чем более дистальнее располагается зуб, тем меньше его размеры. Первые верхние моляры у девочек были меньше нормы на 3,7%, а вторые - на 21,1% [16]. Результаты других исследований подтвердили, что при синдроме Дауна имеется микродонтия постоянных зубов [17,18]. Редукция зубов значительно менее выражена по сравнению с редукцией тела: 8,8% - в первом случае, 14-16% - во втором. Гарн и его кoллеги [19] предположили, что это различие свидетельствует о меньшем недоразвитии зубов, чем скелета в целом. Эти данные согласуются с результатами изучения созревания скелета и времени прорезывания зубов у детей с синдромом Дауна [20]. Barden H.S. (1980) [17] сравнил размеры молочных клыков и моляров у 114 детей с Даун- синдромом и у соответствующего числа здоровых детей. Проведенное исследование показало, что молочные зубы у больных детей крупнее, чем у здоровых. Верхние первые моляры были примерно на 10% больше нормы и на 1-4% больше соответствующих нижних зубов. Молочные клыки были на 4% больше, чем в контрольной группе. Размеры вторых моляров, согласно данным обоих авторов, отличались от нормы незначительно. Больший, чем в норме размер молочных зубов можно объяснить тем, что на ранних стадиях развития в период формирования этих зубов у плодов с трисомией-21 ускорился рост зубных структур. За этим ускорением наступает выраженная задержка общего развития, проявляющаяся в малых размерах постоянных зубов и в других сниженных показателях физического развития [17,21]. 


- гипоплазия эмали, особенно временных и постоянных моляров [22,23]; гипоплазия эмали центральных резцов [15]; 


- неправильная форма зубов весьма обычна для лиц с синдромом Дауна [24,25]. Аномалии коронок постоянных зубов: первого премоляра нижней челюсти, второго премоляра и второго моляра верхней челюсти. У молочных резцов часто оказываются недоразвитыми два боковых выступа на режущем крае резца. Этот дефект обусловливает коническую или шиповидную форму зуба, и если данный дефект в обычной популяции встречается в 0,5-3,2% случаях [26], то у лиц с синдромом Дауна - в 15-40% случаев [15,27]. Еще одним выявленным дефектом была когтевидная аномалия задней части нижних моляров, встречавшаяся у лиц с синдромом Дауна в 30% случаев и лишь в 1,5% случаев у лиц из контрольной группы.

- прорезывание и молочных, и постоянных зубов у детей с синдромом Дауна задержано (задержка прорезывания временных зубов - в 93% случаев, задержка прорезывания постоянных зубов - в 64% [16,28]. У здоровых детей в возрасте 6-8 месяцев первыми прорезываются молочные центральные резцы. При синдроме Дауна первые молочные зубы прорезываются между 8,5 и 13,9 месяцами [29]. Наиболее ранний срок, к которому прорезываются все молочные зубы у детей с болезнью - 30,7 месяца, а у обычных детей - 23,4 месяца. Во многих случаях прорезывание временных зубов заканчивается к 4-4,5 годам [16]. Различия во времени прорезывания значимы относительно всех зубов, за исключением верхних первых, а также нижних первых и вторых моляров. У детей с синдромом Дауна, по сравнению со здоровыми детьми, прорезывание отдельных зубов разделяются большими временными интервалами [29,30]. Кроме того, у детей с синдромом Дауна нарушена последовательность прорезывания зубов [22,29]. У них отстает прорезывание постоянных зубов [29], особенно прорезывание верхних латеральных резцов, клыков, вторых премоляров и нижних вторых моляров. Как отмечает Орнер [22], несмотря на эту задержку, дети с синдромом Дауна, по основным показателям прорезывания зубов, включая более раннее прорезывание нижних зубов и более раннее прорезывание любого зуба у девочек по отношению к мальчикам [31], похожи на своих здоровых братьев и сестер [32].


- высокая распространенность кариеса зубов у детей достигает 95% [15]. Кариозному процессу подвержены как временные, так и постоянные зубы. Причем временные зубы у детей с синдромом Дауна поражаются кариесом чаще, чем у здоровых детей. Кариозный процесс во временных зубах при синдроме Дауна носит острый характер, развивается вскоре после прорезывания зубов и быстро приводит к их разрушению. 


- распространенность заболеваний пародонта в группе детей с хромосомными заболеваниями составила 87%, что значительно превышает показатели распространенности в группе сравнения - 44% [15,33,27]. Прогрессирующие изменения со стороны тканей пародонта часто наблюдаются в области фронтальной группы зубов и в области первых моляров. Это связано с аномалиями капилляров пародонта, изменением соединительной ткани, нарушением активности полиморфно-ядерных лейкоцитов, моноцитов и уменьшением количества клеточных лимфоцитов.



 Неудовлетворительная гигиена полости рта у детей с трисомией-21, также определяет нуждаемость в стоматологической помощи [34,35]. Проведение адекватной гигиены полости рта, обычно, очень затруднено и порождает много проблем у родителей из-за нарушения прикуса или неконтролированного поведения детей, поэтому основные мероприятия стоматологической помощи данному контингенту больных, начиная с раннего детского возраста, должны быть направлены, преимущественно, на эндогенную профилактику стоматологических заболеваний, а методы экзогенной профилактики необходимо адаптировать к особенностям психоэмоционального статуса данной категории детей. 


Анализ полученных результатов эпидемиологических, клинических, гигиенических и экспериментальных исследований ряда авторов, позволит врачам практического здравоохранения акцентировать свое внимание на особенностях стоматологического статуса детей с синдромом Дауна, и учитывать связь между соматической патологией и развитием патологических процессов в челюстно-лицевой области у детей с трисомией-21.
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