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·临床研究·
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【摘要】 目的 研究少汗型外胚叶发育不良（HED）患儿的早期可摘义齿修复方法并评价其临

床效果。方法 选取中山大学附属口腔医院修复科2014年5月至2020年1月收治的全部HED患儿

共10例，其中男性9例、女性1例，初诊年龄4 ~ 7岁。患儿口腔表现为先天无牙或绝大多数牙缺失，

采用可摘义齿（全口义齿或可摘局部义齿）进行早期修复。义齿的设计除了较好地恢复牙列的功能

外，还尽量避免影响患儿口颌系统和天然牙的发育，修复后每隔3 ~ 6个月复诊，根据患儿颌骨及天

然牙的萌出和发育调改、重衬或重新制作义齿。随访期1 ~ 6年。结果 所有患儿修复后经1 ~ 8周
后均可适应义齿。在随后的修复效果满意度调查中，所有患儿在美观、发音及自信心等方面均改善

明显或较明显；9例患儿咀嚼功能改善明显或较明显；在义齿固位方面，仅2例患儿认为“义齿稳固”；

9例患儿在随访期颌位关系稳定，面型发育正常，1例患儿因故停戴下颌全口义齿8个月后导致上下

颌弓呈反牙合关系，面型呈明显的凹面型。结论 早期可摘义齿修复可恢复HED患儿的咀嚼、发音等

功能，并促进颞下颌关节和颌面部的正常发育；正确的人工牙排列位置和基托磨光面形态是改善可

摘义齿固位稳定的重要因素；HED患儿无稳定的颌位关系，应根据颌面部及牙槽嵴的解剖标志确定

并建牙合；患儿和家长的依从性对治疗效果极为重要。
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Early removeable prosthetic treatment of ten children with hypohidrotic ectodermal
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【Abstract】 Objective To study the early removable prosthetic treatment of hypohidrotic
ectodermal dysplasia（HED）and evaluate the clinical outcome. Methods Ten young boys（aging from 4
to 7 years）with HED were treated by a series of prosthetic treatments using removable partial and
complete dentures. The strategy of the prosthetic treatment was made on the basis of their age，the
development of dentition and jaws. In order to promote the eruption of the partially erupting teeth，the
Intaglio surface of the removable dentures was trimmed out in the path of eruption. All children were
followed up in our clinic every six months for modifications and/or replacement of the dentures to avoid
possible complications resulting from the jaw growth. Results All children adapted to the removable
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少汗型外胚叶发育不良（hypohidrotic ectodermal
dysplasia，HED）是外胚叶发育不全综合征的两种分

型之一，主要通过X染色体隐性遗传，发病率约为

1/100 000，男性多见。HED典型的症状包括：毛发稀

少、无汗或少汗、皮脂腺缺如、部分或完全无牙等［1］。

由于患儿的缺牙症状严重，多为无牙颌或仅有少数

锥形牙，严重影响美观、咀嚼、吞咽和发音等口腔功

能，以及颌骨及颞下颌关节的发育，对患儿的心理健

康和社交也有不良影响，因此早期修复极其重要［2］。

由于患儿的颌骨和牙齿仍处于发育和萌出阶段，目

前这类患者的早期修复主要采用全口义齿或可摘

局部义齿等活动修复方式，待成年后有条件的患者

再采用种植义齿或固定义齿修复［3⁃4］。

与成人的活动修复相比，HED患儿低龄，口颌

系统未发育完成，口腔空间小，治疗过程中合作性

和依从性较差，缺牙区牙槽嵴大多低平或呈刃状，

固位和支持条件差，因此修复难度很大。本研究对

10例HED患儿进行了早期可摘义齿修复及1 ~ 6年
的后续治疗和随访，并对该病种的修复治疗方法进

行了探索和总结。

资料与方法

一、临床资料

选取2014年5月至2020年1月于中山大学附属

口腔医院修复科初次就诊的全部HED患儿共10例，

其中男9例、女1例，年龄4 ~ 7岁。所有患儿均表现

为毛发稀疏、无汗或少汗、皮肤干燥，口腔表现为无

牙或多数乳恒牙缺失、缺牙区牙槽嵴低平或呈刃

状、余留牙均为锥形过小牙、无倒凹、无稳定的咬合

关系。患儿口内天然牙数及修复方案见表1。本研

究通过中山大学附属口腔医院伦理委员会审批（审

批号ERC⁃［2014］⁃25）。患儿及家长均获知情同意

并签署知情同意书。

二、修复方法

1. 修复前准备：（1）拍摄全颌曲面断层片和头

颅侧位片，了解口内乳恒牙的萌出程度、根尖发育

情况及冠根比例，未萌恒牙牙胚的数量、位置及发

育情况，上下颌骨的发育情况；（2）对口腔内的所有

乳恒牙进行涂氟处理，后牙窝沟封闭以防止龋坏；

（3）已完全萌出的锥形前牙采用直接法树脂贴面修

复，恢复正常外形，并形成有利于可摘义齿固位的

倒凹。

2. 取模：采用二次印模法获得初印模和研究模

型，制作个别托盘后取终印模，获得工作模型。由

于患儿普遍呕吐反射较强，整个修复过程中没有使

用硬固时间长、要求医生在取模过程中保持全程稳

定的硅橡胶印膜材，而是采用流动性和硬固时间都

相对易于控制的藻酸盐印模材。有3例患儿因呕吐

反射强烈完全无法耐受常规印模技术，采用了3D口

扫技术采模，制作暂基托后取颌位关系记录，再取

dentures during 1⁃8 weeks. Esthetics，phonetic function and swallowing were satisfactorily promoted. The
retention of the dentures was not optimal because of the poor anatomical conditions. Only two patients were
satisfied with the retention of their dentures，but nine patients reported that their chewing functions
improved significantly. The jaw relationships of all children kept stable except one child who gave up
wearing his lower complete denture and developed concave facial pattern. Conclusions Early removable
prosthetic treatment may help promote the overall life quality and the growth of temporomandibular joints
and maxillofacial region for children with HED. The arrangement and occlusion of artificial teeth and the
shape of denture base polishing surface were the most important factors influencing denture stability. The
children with HED didn′t have stable jaw relations，so that their jaw relations were established according
to relevant anatomic landmarks during the clinic procedure，which was much different from that of adults.
Patient compliance was very important for the long⁃term effects.

【Key words】 Ectodermal dysplasia； Denture，partial，removable； Jaw relation record； Patient
compliance
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表1 本研究10例少汗型外胚叶发育不良（HED）患儿口内

天然牙数及可摘局部义齿修复方案

上颌天

然牙数

0
1~6
1~6

下颌天

然牙数

0
0

1~2

患者

例数

2
4
4

修复方案

全口义齿

上颌可摘局部义齿+下颌全口义齿

上下可摘局部义齿
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闭口式印模获得精确的工作模。但 3D口扫技术只

适用于牙弓局部有个别天然牙作为参照且扫描区

域形态较稳定的情况［5］，因此上颌使用效果较好，下

颌无牙颌由于扫描距离长、隔湿难度大、软组织较

易变形移位无法成功获取，仍使用常规印模技术。

3. 确定颌位关系：制作暂基托，以蜡堤恢复丰

满度并确定牙合平面和颌位关系。HED患儿的垂直

距离主要参考息止牙合位时的面下 1/3距离，但水平

颌位关系的确定与成人不同。由于儿童的颞下颌

关节尚未发育完成，下颌没有稳定的位置，具有很

强的可塑性，因此水平颌位关系以建立正常、对称、

美观的面型为前提。患儿戴入牙合蜡后面容需左右

对称，面下 1/3高度正常，侧貌为直面型。由于患儿

配合度差且面容特殊，为避免较大误差，确定颌位

关系后应即刻上牙合架观察上下颌模型的位置关系

以进一步验证。有研究发现，成人无牙颌在垂直距

离适当时上下牙槽嵴基本平行或向后呈5°角［6］。多

项研究发现，HED患儿上颌发育不足而后缩，下颌

相对前突［7］，与成人牙列缺失后情况相似。因此，可

在模型上牙合架后去除牙合蜡，观察上下颌牙槽嵴是否

接近平行以验证垂直距离是否合理，观察双侧上颌

结节与磨牙后垫的位置是否对称、上下牙槽嵴的前

部在水平向的位置是否恰当来验证水平颌位关系

是否合理（图1 ~ 2）。

4. 排牙与戴牙：排牙在平均值牙合架或简单牙合架

上进行。义齿牙合型根据患儿的口腔解剖条件选择

解剖牙合型或舌向集中牙合型。解剖牙合型有助于患儿

建立稳定的下颌位置，提高咀嚼效率，但对义齿的

固位力要求较高，适用于上、下颌都有基牙提供良

好固位的病例；舌向集中牙合型拥有更大的牙合自由

度，可减小义齿功能运动中所受的侧向力，有利于

义齿的稳定，单颌或双颌无牙颌患儿均采用这种牙合

型。由于患儿的颞下颌关节未发育完全，关节结节

斜面斜度较小，排牙时不需形成明显的横牙合曲线和

纵牙合曲线［8］。人工牙根据患儿颌弓的大小减数减

径，一般排 20或 24个人工牙。义齿基托的磨光面

形态舌侧为凹面型，颊侧为平直或凸面型，以便颊

舌肌形成良好的肌肉挟持力。

义齿完成后戴牙，尽量选磨至正中、前伸和侧

方平衡牙合，若患儿无法配合，至少应调至正中平衡

牙合。大多数患儿初戴义齿（尤其全口义齿）会有呕

吐不适感，可要求患儿先选戴易于接受的单颌义齿

练习说话和吞咽，待适应后再同时戴用上下颌义

齿。所有患儿都能在1 ~ 5周内适应义齿，随后进行

修复效果满意度调查。

5. 复诊：为避免义齿的使用影响患儿颌骨发

育，嘱家长每隔 3 ~ 6个月带患儿复诊，根据患儿的

颌骨发育情况和主观感受决定是否重衬义齿或重

新修复；若发现患儿口内有恒牙萌出，则需随时尽

快复诊，用指示剂准确定位后在义齿基托上开窗

助萌［9］。因生长发育需要重新修复的患儿可利用

旧义齿直接咬蜡升高垂直距离，再调磨旧义齿基

托，将其作为个别托盘取闭口式印模，如此可简化

重新修复的程序，并维持水平颌位关系的稳定。

随着年龄的增长和颌骨的发育，人工牙的数量可

适当增加，但即便颌弓长度足够，都不建议修复第

二磨牙，以减轻牙槽嵴的牙合力负担，减少义齿的不

稳定因素。

结 果

10例HED患儿在初戴义齿后都能在医生和家

长的鼓励、监督下坚持戴用义齿，经过 1 ~ 8周适应

期后正常行使功能。在随后的修复效果满意度调

查中，患儿对外观、发音、咀嚼功能和自信心的改善

满意度较高（调查结果见表2）。义齿的固位效果除

2例患儿认为“义齿稳固”外，均不够理想，但可正常

行使功能。在 1 ~ 6年的随访期间，9例患儿能坚持

图1 确定颌位关系后即刻上牙合架

图2 去除牙合蜡后观察上下牙槽嵴的位置来验证颌位关系
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定期随访，颌位关系保持稳定，面型发育基本正

常。1例 12岁患儿因课业繁重中断随访 18个月并

停戴下颌全口义齿 8个月，再次复诊时下颌骨已快

速发育，与上颌颌弓呈明显反牙合关系，侧貌呈凹面

型，增加了重新修复的难度，并严重影响修复效果。

典型病例 患儿，男，4岁，2020年 1月因“先天

缺牙，影响美观、说话和进食”于中山大学附属口腔

医院修复科就诊。口内检查：下颌为无牙颌，上颌

仅有 1颗锥形的左上乳中切牙（图 3A）。全颌曲面

断层片显示：左上乳中切牙根尖发育完成，冠根比

约为 1∶1.5，无其他乳牙及恒牙胚，颞下颌关节结节

后斜面坡度较小（图 3B）。初次取模时患儿呕吐反

射剧烈，反复尝试仍无法耐受，改用 3shape三维口

内扫描仪采模，成功获得上颌印模并打印树脂模型

（图3C），下颌因患儿舌体过大、软组织干扰频繁、扫

描范围较大且缺乏硬组织参照，多次尝试未能获得

清晰印模。参考上颌余留牙形态、位置及牙槽嵴解

剖形态制作上颌可摘局部义齿（图 3D）。左上乳中

切牙以复合树脂恢复正常形态，近远中邻面形成导

平面以帮助义齿固位（图 3E）。患儿初戴上颌义齿

仍极为敏感，医嘱间断性戴用义齿脱敏，并尽量练

习戴着义齿吞咽和说话。2周后患儿适应上颌义

齿，采用藻酸盐印模材取下颌无牙颌初印模（图

3F），获得下颌研究模型（图3G）并制作暂基托，取颌

位关系记录，以下颌暂基托为个别托盘取下颌闭口

式印模（图3H），获得下颌工作模型，上简单牙合架（图

3I），制作下颌全口义齿（图 3J），戴牙，完成修复（图

3K）。患儿戴牙 2周后即基本适应上下颌活动义

齿。修复效果评估：患儿对外观、发音、咀嚼功能满

意，上下颌义齿固位欠佳但可正常行使功能。

讨 论

无牙或大量缺牙会严重影响HED患儿的口腔

功能和外观，并由此影响患儿的生长发育和心理健

康。早期修复可明显改善患儿的美观、发音和咀嚼

功能，促进颌骨和颞下颌关节的正常发育，树立患

儿自信心，提高生活质量。一般建议2 ~ 3岁即开始

早期修复，最迟不应晚于5岁，文献报道最早的修复

年龄为2岁［10⁃11］。本研究中有3例患儿直到7岁才开

始首次修复，究其原因主要因为幼龄儿童的早期活

动修复难度极大，需要医生付出更多的爱心和耐

心，对医生的专业能力是很大的挑战，许多医生不

敢接收，导致部分患儿治疗延迟。此外，一些患儿

的家长对早期修复的重要性不了解也是重要原因

之一。如何降低修复难度、提高修复质量是临床治

疗努力的方向。

3D口扫技术采模可以克服患儿对常规流动性

印模材料过于敏感的问题，对于容易隔湿、软组织

干扰少，尤其有少量余留牙作为参照的情况，可以

获得满意的工作模型，但下颌无牙颌由于扫描距离

长，无硬组织参照，舌体和唇颊黏膜干扰频繁，往往

难以取得清晰完整的印模，需要进一步探索改进

方法。

固位不良是影响HED患儿可摘义齿修复效果

的主要原因。儿童的呕吐反射比较敏感，全口义齿

基托后缘往往无法充分伸展，再加上有时新萌的恒

牙需要在基托局部开窗助萌，这些都使全口义齿无

法实现边缘封闭，影响固位效果；即使有余留牙，也

因锥形牙没有倒凹而无法产生良好的固位力，为提

高可摘局部义齿的固位力，前牙可用直接法制作树

脂贴面恢复正常外观，用导平面固位，后牙可用球

钻在自洁区形成适量倒凹，但需高度抛光并作防龋

处理。值得庆幸的是，儿童具有很强的学习能力和

适应能力，即使义齿固位效果不佳，经过短暂的摸

索和练习，本研究中所有的HED患儿都能依靠唇颊

肌和舌肌的挟持力很好地控制义齿行使功能。这

提示我们，平衡牙合、正确的人工牙排列位置和基托

磨光面形态是改善HED患儿可摘义齿固位稳定的

关键条件。

由于没有自然牙列，且颞下颌关节未发育完

成，HED患儿不存在稳定的颌位关系，需要医生根

据面型、外观和上下颌弓彼此的位置关系来确定合

理的颌位关系并建牙合维持，进而通过正常行使咀嚼

功能促进颞下颌关节和颌骨发育，最终形成稳定的

颌位关系。合理的颌位关系应使患者面型左右对

称，面下1/3高度正常，侧貌为直面型。但HED患儿

特有的额部增宽、鼻梁塌陷、面下 1/3高度明显不

足、唇厚突出、颏部前突的特殊面容［12］往往给判断

表2 本研究10例少汗型外胚叶发育不良（HED）患儿可摘

局部义齿修复效果满意度调查（例）

项目

明显改善

改善较明显

有所改善

无明显改善

外观

8
2
0
0

发音

4
6
0
0

咀嚼功能

5
4
1
0

自信心

8
2
0
0
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带来干扰。为减小误差，可将模型上牙合架后去除牙合

蜡进一步观察验证，如果上下颌弓前后向位置合

理、左右对称、上下颌牙槽嵴基本平行，可认为垂直

距离和水平颌位关系合理。

为避免影响患儿口颌系统的生长发育，义齿只

能采用全黏膜支持式，尽量缩短或不设置唇颊侧

基托，基托材料尽量采用易于重衬和调改的甲基丙

烯酸甲酯，未完全萌出的恒牙尽量不放置固位卡

环。复诊的频率一般为 3 ~ 6个月，以便及时处理

新的恒牙萌出及口内基牙涂氟防龋。每次复诊应

检查基托的适合性，必要时重衬或重新修复。更换

义齿的间隔期据文献报道有 1.5年或 4 ~ 6年等建

议［10，12］，本研究中病例更换义齿的间隔期为 5个月

至 3年不等，或因新的恒牙萌出改变义齿设计，或

因面部发育导致垂直距离增高，或因颌骨发育导致

颌弓增宽，根据儿童的个体生长发育及口内情况因

人而异。

在整个治疗过程中，患儿和家长的依从性极为

图3 少汗型外胚叶发育不良典型病例治疗前后图像资料 A：修复前口内照；B：全颌曲面断层片；C：上颌树脂模型；D：上颌可摘局部义齿；

E：51以树脂恢复正常形态；F：下颌取藻酸盐初印模；G：下颌研究模型；H：下颌闭口式印模；I：工作模型上简单牙合架；J:下颌全口义齿；K：戴牙

后口内照

E F

J K

A B C

D

G H I
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重要。本研究中 1例患儿在规律随访 4年后因故在

快速生长期中断复诊18个月，并停戴下颌全口义齿

8个月，导致上下颌弓呈明显反牙合关系，严重影响面

型和修复效果。因此，必须重视对患儿和家长的健

康宣教，反复强调定期复诊和医嘱的重要性，只有

医患通力合作才能获得最佳的治疗效果。
利益冲突 所有作者均声明不存在利益冲突
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