
محاوريمصطفي دکتر 

ونوجوانانمتخصص دندانپزشکي کودکان 

فلوشیپ ارتودنسی

المللدندانپزشکي،دانشگاه علوم پزشکي شهید بهشتي،شعبه بین دانشکده 



ايع نقص های ژنتيکی و سندرمهای ش
مرتبط با اختلالات فکی



مکانيسم های اصلی ايجاد نقايص
ساختاری در طی تکامل

.Malformation 1

.Deformation عدم شکل گیری2

بدلیل نیروهای مکانیکی

.Disruption 3اختلال در محل نقص بافتی که قبلا طبیعی بوده

.Dysplasia و شکست در سازماندهی سلولها در بافت4



گروههای کودکان تحت درمان
ممکن است از هر نظر به صورت طبیعی تکامل پیدا کرده باشند. 1

ممکن است نوعی از ناهنجاری های تکاملی. تشخیص(جسمی یا ذهنی)2

.داده شده باشد

دارای ناهنجاری تکاملی باشند که تشخیص داده نشده باشد. 3.



(Dysmorphologist)دندانپزشک بعنوان شناسایی کننده بدشکلی ها 

ر خارج از فاصله بین چشم ها ، موقعیت و شکل گوش ، نسبت ماگزیلا و مندیبل اگ

.محدوده طبیعی باشند ، بد شکلی در نظر گرفته می شوند



يکینقايص دهان و دندان مرتبط با مشکلات ژنت

(هیپو و میکرودنشیا)ناهنجاری های دندانی

کوچکی فک

 لب/ شکاف کام

پیت های لب پائین

زبان کوچک دوشاخه

ماکروگلوسیا

لبهای بیرون زده وبرآمده

فرنوم چسبنده

انکیلوگلوسیا



رتسندرمهای همراه با ناهنجاری های سروصو 



داونسندرم 
21کل یا قطعه ای از کروموزوم تری زومی : الگوی وراثتی

نقص ذهنی، شلی عضلات، ناهنجاری : نشانه های عمومی

، خشکی پوست(موارد%40)قلبی

اپی براکی سفالی ، چین های داخلی: دندانی-نشانه های کرانیوفیشیال

شیا، کانتال، شیارهای پلکی متمایل به بالا، گوشهای کوچک، میکرودن

خطر پائین تر پوسیدگی،خطر بالاتر بیماری پریودنتال

کودکان بسیار همکار تا بسیار سرکش در این گروه دیده می شوند.





هيپودنشيا/اکتودرمال ديسپلازی

 الگوی وراثتی،وابسته بهxمغلوب،غالب اتوزومی، مغلوب اتوزومی
از روی یک نسل جهش میکنند ، شانس تظاهر بیماری در Xاغلب ناهنجاری های وابسته به کروموزوم )

(و دختران معمولا حامل هستند% 50پسران 

 موی کم پشت،خشکی پوست،عدم وجود غدد عرق:عمومینشانه های ،

ذهن طبیعیوضعیت 

 برجسته،بینی لبهای : دندانی-صورتی-سرینشانه های

مخروطی                          ،دندانهای (و دائمیشیری )کوچک، هیپودنشیا

بد شکل،ریج الوئول ناقصیا 





کليدوکراينال ديپلازی

 جدیدالگوی وراثتی،غالب اتوزومی یا جهش

ا کامل طبیعی،غیبت نسبی تتا متوسط،هوش کوتاه قد : نشانه های عمومی

ترقوه

 الی،دیر فرونتال،براکی سفبرجستگی :دندانی-صورتی-سریی نشانه ها

ی که دائمرویش دندانهای تلوریسم،تاخیر ها،هیپر فونتانل بسته شدن 

تا  10) میتواند اولین علامت وجود ناهنجاری باشد،دندانهای اضافی از

و دندانهای نهفته(دندان60





ويليامزسندرم 
 جدیدالگوی وراثتی،غالب اتوزومی یا جهش

انی ناهنجاریهای قلبی عروقی،شخصیت اجتماعی،نا تو:نشانه های عمومی
خشنذهنی،صدای 

 در ای ستارهآبی با الگوی چشمهای :دندانی-صورتی-سرینشانه های
گشادعنبیه،هیپودنشیا،هیپوپلازی مینا، لبهای بیرون زده،دهان 

 و شخصیت جذاب و دوستانه در عین حال افزایش حساسیت به صدا
شدن سریع پریشان 



شکننده  xسندرم
 الگوی وراثتی، وابسته بهx

 بیضه،بزرگی %(60)عقب ماندگی ذهنی،خود گرایی:های عمومینشانه

 زرگ بماکروسفالی،پروگناتیسم،گوشهای :دندانی-صورتی-سرینشانه های

 کردن برای کودکانی که خود گرایی کار -دندانپزشکیعدم تحمل اعمال

.تر استنیزدارند ،مشکل 



تريچر کولينسندرم 
 اتوزومیالگوی وراثتی،غالب

زادیهوش طبیعی،کری هدایتی،نقص قلبی مادر :نشانه های عمومی

 پلکی متمایل به شیارهای :دندانی-صورتی-سرینشانه های
وپلازی ،اختلال پلک پائین، هیپ(استخوان گونه)مالارپایین،هیپوپلازی 

نگ کراودی)مندیبل، بدشکلی گوش خارجی،شکاف کام،میکروگناسی 
(دندانی

 استسختمیکروگناسی بسیار در بیهوشی عمومی به علت گذاری لوله.



در وودسندرم وان 
 غالبوراثتی،اتوزومی الگوی

خوبهوش طبیعی، سلامت عمومی :نشانه های عمومی

 ام،زبان ک/های لب پائین،شکاف لبپیت :دندانی-صورتی-سرینشانه های

کوچک شیار دار،هیپودنشیا



استئوژنزيس ايمپرفکتا
(خفیف تا کشنده)اتوزومی غالب:الگوی وراثتی

 ش متوسط تا شدید استخوان،قد کوتاه،هوشکنندگی :عمومینشانه های
،بد hyper extensibleبزرگسالی،مفاصلطبیعی،اختلال شنوایی در 

شکلی اندام ها

 آبی رنگ، مثلثی،صلبیه چهره  :دندانی-صورتی-سرینشانه های
دندانایمپرفکتا،تاخیر در رویش دنتینوژنزیس 

 باید کودکان این گروه ندر به علت خطرشکستگی شدید در استخوان ها
بی حرکت سازی فعال یا غیرفعال انجام گردد



تازيافسفا هيپو 
 (خفیف تا کشنده)مغلوبالگوی وراثتی،اتوزومی غالب یا

 یدهخمطبیعی یا کوتاه،شکنندگی استخوان،پاهای قد :عمومینشانه های

 دندانهابه دلیل زودرس دست دادن از :دندانی-صورتی-سرینشانه های
سمان، کرانیوسینوستوزیسفقدان 

 ندفسفاتاز سرم را نشان می دهآلکالین سطوح کاهش یافته انواع، همه

 دندانهای  شیری زودرس اغلب اولین علامت ناهنجاری،از دست دادن
تروما استمندیبل بدون تاریخچه 





www.mohaveri.ir

http://www.mohaveri.ir/



