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Аннотация 
Предмет. Синдром Клоустона входит в перечень редких врожденных (орфанных) заболеваний. Вопрос особенностей стома-

тологической реабилитации больных с синдромом Клоустона и врожденной адентией остается дискутабельным. Утвержденные 
клинические рекомендации для практикующих врачей-стоматологов по данной проблеме отсутствуют.

Цель — повышение эффективности диагностических и лечебных мероприятий у детей с синдромом Клоустона и врож-
денной адентией в клинике ортопедической стоматологии и ортодонтии.

Методология. Для демонстрации возможностей эффективной ортопедической стоматологической реабилитации представлен 
клинический случай лечения пациента 14 лет с синдромом Клоустона и врожденной адентией, сложной и неоднозначно трак-
туемой ситуацией в полости рта как наиболее оправданной, заранее предсказуемой тактики клинического ведения больных.

Результаты. Описаны результаты анализа отечественной и зарубежной литературы по проблеме выявления отличительных 
диагностических признаков больных с синдромом Клоустона, использованные в диагностическом процессе представленного 
клинического случая. Представлены технологические особенности и преимущества избранного малоинвазивного подхода в 
лечении — съемного зубного протезирования. Приведены фотодокументы результатов лечения, свидетельствующие об эсте-
тической, функциональной и социальной реабилитации пациента.

Выводы. Представленный в статье литературный обзор основных отличительных диагностических клинических признаков 
синдрома Клоустона является эффективным диагностическим алгоритмом в клинике ортопедической стоматологии и орто-
донтии, формирующим у практических врачей-стоматологов четкую маршрутизацию по привлечению для консультирования 
специалистов смежных специальностей в случаях выявления больных с данной патологией. Представленный клинический 
пример использования малоинвазивных ортопедических стоматологических методов реабилитации больных с синдромом 
Клоустона и врожденной адентией является вариантом выбора, дающим заранее предсказуемые удовлетворительные эстетиче-
ские и функциональные результаты лечения, социальную адаптацию пациентов и широкий спектр последующих клинических 
решений при ведении больных в ближайшие и отдаленные периоды после окончания лечения.

Ключевые слова: синдром Клоустона, эктодермальная дисплазия, врожденная адентия, ортопедическое стоматологи-
ческое лечение, съемные зубные протезы, орфанные заболевания 
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A CLINICAL CASE OF ORTHOPAEDIC DENTAL REHABILITATION OF A PATIENT 
WITH CLOUSTON SYNDROME AND CONGENITAL EDENTULISM 

Galonisky V.G.1, 2, Tarasova N.V.1, Surdo E.S.1, Gradoboev A.V.3

1	 Krasnoyarsk State Medical University named after Prof. V.F. Voino-Yasenetsky, Krasnoyarsk, Russia
2	 Krasnoyarsk Scientific Center of Siberian Branch of the Russian Academy of Sciences, 

Research Institute of Medical Problems of the North, Krasnoyarsk, Russia
3	 Dentistry Clinic “Helios”, Sharypovo, Russia

Annotation 
Subject. Clouston syndrome is within the list of rare (orphan) congenital diseases. The issue of peculiarities in dental rehabilita-

tion of patients with Clouston syndrome and congenital edentulism remains discussable. There are no approved clinical guidelines 
regarding this problem for dental practitioners.

Aim — improvement of diagnostic and treatment procedures efficacy for children with Clouston syndrome and congenital eden-
tulism in the orthopedic dentistry and orthodontics clinic.

Methodology. In order to demonstrate capabilities of efficacious orthopedic dental rehabilitation, a clinical case of a 14-years old 
patient with Clouston syndrome and congenital edentulism in an ambiguous oral cavity condition is presented, demonstrating the most 
justified and predictable approach to clinical management of patients.

Results. The paper describes results of analysis of domestic and foreign literature devoted to the issue of determining distinctive 
diagnostic features of patients with Clouston syndrome used in the diagnostic process in the presented clinical case. Technological 
peculiarities and advantages of the chosen minimally invasive treatment approach – application of removable dentures – are described. 
The article demonstrates photographs depicting orthopaedic dental treatment results providing evidence of aesthetic, functional and 
social rehabilitation of the patient.

Findings. The presented literature review of main distinctive clinical features of Clouston syndrome is an efficacious diagnostic 
algorithm in clinical orthopedic dentistry and orthodontics that forms a clear route for allied specialists in terms of diagnosis of this 
pathology in patients. The presented clinical case of minimally invasive orrthopedica dental treatment methods for rehabilitation 
of patients with Clouston syndrome and congenital edentulism is an option that provides for predictable satisfactory aesthetic and 
functional results of treatment, social adaptation of patients and a wide spectrum of further clinical decisions in short- and long-term 
follow-up management of patients.

Keywords: Clouston syndrome, ectodermal dysplasia, congenital edentulism, orthopaedic dental treatment, removable dentures, 
orphan diseases
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Введение 
Синдром Клоустона — гидротическая эктодер-

мальная дисплазия (Clouston´s syndrome — hydrotic 
ectodermal dysplasia) — описан в 1929 г. H.R. Clouston 
[16]. В сравнении с ангидротической формой забо-
левания (синдромом Криста―Сименса―Турена) 
производные эктодермального зародышевого пласта 
(волосы, потовые железы, зубы) имеют меньшую 
степень аномалийного поражения [1―5, 7, 14]. 
Характерным клиническим признаком является 
гиподентия — врожденное отсутствие менее 6 зубов. 
Обычно отсутствуют вторые верхние резцы, все 
резцы нижней челюсти, премоляры (мозаично), реже 
встречаются клинические случаи отсутствия всей 
группы моляров [1, 4, 5, 7, 11, 14, 17, 21]. Патология 
ногтей характеризуется наличием их дистрофии, 
гипоплазии, в наиболее тяжелых случаях — аплазии, 
часто сопровождающихся гнойным воспалением 
околоногтевого валика и подногтевого пространства 
(паронихиями). Ногтевые пластинки имеют молочно-
белый цвет в грудном и раннем детском возрасте, с 
возрастом они постепенно утолщаются и становятся 
дистрофичными. Ногтевые пластинки у взрослых 
толстые, короткие, с медленным ростом и дистально 
отделенные от ногтевого ложа, что вызывает в ряде 
случаев болезненные ощущения. Степень поражения 
ногтей у одного индивидуума может быть различна. 
Встречаются случаи анонихии [6, 13]. Количество 
потовых желез уменьшено, но незначительно, их 
морфологическая структура существенно не изме-
нена [29, 30]. Волосы на голове жесткие и тусклые, 
имеют повышенную хрупкость (гипотрихоз). Часто 
визуализируются очаги алопеции. Данная симпто-
матика имеет возрастную прогрессию, приводящую 
к полному (тотальному) облысению. Аналогичное 
поражение имеет волосяной покров на лице и теле 
в целом [6, 13]. При гистологическом исследовании 
кожи обнаруживаются незначительная атрофия эпи-
дермиса, отсутствие или недоразвитие волосяных 
фолликулов. При электронной микроскопии воло-
сяного стержня выявляются дезорганизация воло-
сяных фибрилл, уменьшение толщины коркового 
слоя. Иногда диагностируются прогрессирующий 
ладонно-подошвенный гиперкератоз, гиперпигмен-
тация кожи над суставами, в области сосков, под-
мышечных впадин, лобка, страбизм (косоглазие), 
катаракта, низкорослость, заторможенность [11]. 
Тип наследования — аутосомный путь, был описан 
H. Clouston (1929) [16], аутосомно-доминантный путь 
наследования впервые выявили Lowrey et al. (1966) в 
канадских семьях французского происхождения [28], 
позже — J.S. Giansani et al. (1974) [20]. Классическим 
современным представлением является то, что син-
дром Клоустона является аутосомно-доминантным 
заболеванием с вариабельной экспрессией (степень 
тяжести может варьироваться в пределах одной семьи 

и в разных семьях). Мужчины и женщины поражаются 
с одинаковой частотой в равной степени. Ген распо-
лагается на центромерном участке длинного плеча 
13 хромосомы. Различные мутации в одном и том же 
гене отвечают за форму несиндромальной аутосомно-
доминантной глухоты и развитие синдрома кератита-
ихтиоза-глухоты (KID — keratitis-ihthyosis-deafness) 
по меньшей мере у одного пациента. Другие гены 
коннексина демонстрируют схожую вариабельность 
мутаций: сочетания болезней (например, мутации в 
гене connexin-31 (GJB3)) могут вызывать либо вари-
абельную эритрокератодермию, либо позднее начало 
аутосомной глухоты [3, 15, 17―19, 21―27, 29, 30]. 
Популяционная частота встречаемости не установ-
лена [8, 9].

Синдром Клоустона входит в перечень редких 
(орфанных, «сиротских») заболеваний. К данной 
группе нозологических форм относят врожденные 
наследственные заболевания, распространенность 
которых в популяции не превышает определенное 
количество клинических случаев, определенное нор-
мативными актами законодательства. Так, распро-
страненность редких болезней на 10 тыс. населения, 
согласно нормативным законодательным документам 
соответствующих стран, составляет: в США < 7,5, 
Японии — 4,0, Австралии — 1,1, Евросоюзе — 5,0, 
Великобритании — 0,18. В Российской Федерации 
частотным критерием пороговой заболеваемости 
является показатель распространенности 10 слу-
чаев на 100 тыс. населения, который был закре-
плен в ФЗ № 323 «Об охране здоровья граждан РФ» 
от 23.11.2012. Ожидаемое ежегодное количество 
больных с синдромом Клоустона в РФ (на 1,7 млн 
новорожденных) составляет 1–2 клинических случая. 
В Российской Федерации проблема своевременного 
выявления редких болезней становится все более 
актуальной, при этом практикующие клиницисты на 
местах имеют недостаточную информированность 
об орфанных болезнях. Проблеме орфанных забо-
леваний в учебно-методической и научной меди-
цинской литературе уделено мало внимания. Фак-
торами, препятствующими эффективному решению 
клинических проблем редких болезней, являются 
малая частота встречаемости орфанных болезней 
и синдромов в клинической практике специалистов 
на местах; сложности в диагностике; отсутствие или 
недоступность верификации патологии в условиях 
практического клинического приема; как правило, 
запоздалая, поздняя диагностика патологии уже в 
более старших возрастных группах, а не в детском 
возрасте; нередко, в более 40 % клинических слу-
чаев, ошибочная диагностика на местах; отсутствие 
утвержденных клинических рекомендаций лечения 
больных с орфанными заболеваниями, в том числе 
для узких специалистов, их преемственность и вза-
имодополняемость в клинической практике в усло-
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виях стационарного и поликлинического приема на 
местах; предсказуемые тяжелые социальные послед-
ствия орфанных заболеваний при неосуществлении 
своевременных лечебных мероприятий; низкое каче-
ство оказания медицинской помощи; недостаточная 
информированность практикующих специалистов о 
редких болезнях [8―12, 14]. В контексте вышеска-
занного не является исключением вопрос стоматоло-
гической реабилитации больных детского возраста 
с синдромом Клоустона и врожденной адентией. 
Утвержденные клинические рекомендации для прак-
тикующих врачей-стоматологов по данной проблеме 
отсутствуют [10]. 

Цель работы — повышение эффективности диа-
гностических и лечебных мероприятий у детей с син-
дромом Клоустона и врожденной адентией в клинике 
ортопедической стоматологии и ортодонтии.

Материалы и методы 
Для демонстрации возможностей эффективной 

малоинвазивной ортопедической стоматологической 
реабилитации в контексте вышесказанного приведен 
клинический случай (Case Report) ортопедического 
стоматологического лечения пациента 14 лет с син-
дромом Клоустона и врожденной адентией, сложной 
и неоднозначно трактуемой клинической ситуацией 
в  полости рта. Считаем описанную тактику подхода 
к реабилитационным ортопедическим стоматологиче-
ским мероприятиям данной категории больных наи-
более оправданной, заранее предсказуемой и дающей 
широкий спектр последующих клинических решений 
при ведении больных в ближайшие и отдаленные 
периоды после лечения.

Результаты и их обсуждение 
Эстетические жалобы на момент обращения: 

на дефект челюстно-лицевой области вследствие 
уменьшения размеров нижней трети лица, опущения 
углов рта и наличия заед (мацерации и изъязвлений) 
в них; нарушение формы верхних центральных 
резцов, остальных фронтальных зубов верхней и 
нижней челюстей вследствие наличия стираемости 
их коронок; нарушение эстетики улыбки вследствие 
наличия неправильного прикуса; сухость кожи лица; 
дефект волосяного покрова головы; морфологические: 
на наличие аномалии прикуса; отсутствие большого 
количества постоянных зубов на верхней и нижней 
челюстях и физиологической смены временных зубов 
постоянными; наличие задержавшихся временных 
зубов с элементами патологической стираемости; 
дефектов верхнего и нижнего зубных рядов; функци-
ональные: на затрудненную жевательную обработку 
пищи в связи с отсутствием зубов на верхней и нижней 
челюстях и наличием у имеющихся зубов верхней и 
нижней челюстей дефектов коронковых частей. 

Объективно: рост — 151 см, вес — 42 кг. Под-
кожно-жировая клетчатка на туловище и конечно-
стях выражена слабо. Наличие алопеции на воло-
систой части свода черепа. Волосы стали ломкими, 
обламывались у корня, после чего начали образо-
вываться округлые очаги облысения — небольшие 
единичные, располагающиеся в правой височной 
области. Кожа в  очагах имеет характер нормальной 
окраски, фолликулярный аппарат сглажен. По вну-
тренним органам — без особенностей. При осмотре 
ладоней и стоп определяются незначительный гипер-
кератоз и дефекты ногтевых пластинок (дистрофия, 
гипоплазия). Ониходистрофия и медленный рост 
ногтевых пластинок. Потовые железы не изменены. 

О бъ е к т и в н о  п р и  в н е ш н ем  о с м о т р е 
челюстно-лицевой области выявлено: высота ниж-
него отдела лица уменьшена, верхняя и нижняя губы 
западают, визуализируется выступание подбородка 
вперед, носогубные и подбородочные складки выра-
жены, углы рта опущены, в них видны заеды, кожа 
лица истончена, сухая, уши большие, деформиро-
ванные, оттопыренные, имеют характер заострен-
ности кверху, щеки запавшие, губы полные, вывер-
нутые кнаружи (рис. 1). Рот открывается в полном 
объеме, открывание рта не затруднено. Пальпаторно 
патологических изменений со  стороны правого 
и левого височно-нижнечелюстных суставов не опре-
делялось. Пальпация мышц челюстно-лицевой 
области безболезненная.

 
Объективно со стороны преддверия и соб-

ственно ротовой полости определялись: пато-
логические изменения со стороны слизистой обо-
лочки полости рта отсутствовали, губные и язычные 
уздечки, щечные складки достаточно сильно выра-
жены, прикрепляются близко к вершине альвео-
лярного отростка верхней челюсти и альвеолярной 
части нижней челюсти, преддверие полости рта 
характеризуется как мелкое, форма языка овальная, 

	  а 	 б

Рис. 1. Пациент Б., 14 лет, до начала ортопедического 
стоматологического лечения (внешний вид): а — фронтальная 

проекция; б — левая латеральная проекция
Fig. 1. Patient B, aged 14, before orthopaedic dental treatment 

(appearance): a — frontal projection; b — left lateral projection 
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размеры в пределах физиологической нормы, без 
видимой патологии, выводные протоки слюнных 
желез визуализируются без видимой патологии, при 
пальпации околоушных, поднижнечелюстных и подъ-
язычных слюнных желез количество выделяемого 
секрета в пределах физиологической нормы.

Зубная формула пациента Б., 14 лет

О O O O
5.4 
(R)

5.3 
(R)

5.2 
(R) 1.1 2.1

6.2 
(R)

6.3 
(R) O O O O O

O O O 4.5 8.4
8.3 
(R) O O O

7.2 
(R)

7.3 
(R) 3.3 O O O O

Условные обозначения: О — отсутствующий зуб, R — корень 
(в  данном клиническом случае зуб с дефектом коронковой части 

вследствие патологической стираемости до уровня десневого края)

При осмотре зубов и зубных рядов визуали-
зируются аномалийная коническая (копьевидная, 
шиповидная) форма 1.1 и 2.1 зубов с острым (клы-
кообразным) окончанием режущего края и диастема 
между ними. Верхние центральные резцы пере-
крывают беззубый фронтальный участок нижней 
челюсти на ¾ высоты клинической коронки без 
наличия сагиттальной щели. Персистентные (сохра-
нившиеся временные зубы) 5.4, 5.3, 5.2, 6.2, 6.3, 7.3, 

7.2, 8.3, 8.4 зубы имеют фасетки горизонтальной 
стираемости, соответствуют (по аналогии) III сте-
пени по М.Г. Бушану (1972)  — истирание эмали 
и дентина от уровня полости зуба до десны, на ⅔ 
и более высоты клинической коронки, I форме по 
А.Л. Грозовскому (1979) — горизонтальная патоло-
гическая стираемость, I форме по Е.И. Гаврилову 
(1978) — некомпенсированная патологическая сти-
раемость. На данных зубах визуализируются обли-
терированные полости зубов. Реакция данных зубов 
на зондирование, перкуссию, температурные раздра-
жители безболезненная. Контуры эмали у данных 
зубов сохранены у шеек с вестибулярной, апрокси-
мальных и оральных поверхностей. Дентин вышеу-
казанных зубов визуально светло-желтого цвета, при 
зондировании — твердый, гладкий, безболезненный, 
межальвеолярная высота уменьшена, прикус — пато-
логический, нефиксированный (рис. 2).

В соответствии с нормой возрастной физиологии 
развития в полости рта отсутствуют постоянные зубы 
1.7, 1.6, 1.5, 1.4, 1.3, 1.2, 2.2, 2.3, 2.4, 2.5, 2.6, 2.7, 
3.7, 3.6, 3.5, 3.4, 3.2, 3.1, 4.1, 4.2, 4.3, 4.4, 4.6, 4.7. 
Зуб 3.3 топографо-анатомически расположен в про-
екции отсутствующего зуба 3.4. Дефекты верхнего и 
нижнего зубных рядов (по аналогии) соответствуют 
1 классу дефектов зубных рядов по классификации 
Кеннеди — двусторонний концевой (дистально не 
ограниченный) дефект зубного ряда, тип беззубого 
участка верхней челюсти — III типу по Шредеру, 
тип беззубой нижней челюсти — III типу по Келлеру. 
Форма альвеолярного ската верхней и нижней челю-
стей отлогая, форма профиля альвеолярного отростка 
верхней и нижней челюстей острая. Небный свод 
плоский, альвеолярные бугры верхней челюсти не 
выражены. Слизистая оболочка полости рта бледно-
розового цвета, истончена, атрофична, умеренно 
влажная (рис. 3). Податливость слизистой оболочки 
на беззубых участках верхней и нижней челюстей 
соответствует 2 классу по Суппле. Потеря жева-
тельной эффективности по И.М. Оксману — 100 %.

При рентгенологическом исследовании визуали-
зируются отсутствие зачатков постоянных зубов 1.6, 
1.5, 1.4, 1.3, 1.2, 2.2, 2.3, 2.4, 2.5, 2.6, 3.7, 3.6, 3.5, 3.4, 

3.2, 3.1, 4.1, 4.2, 4.3, 4.4, 
4.6, 4.7. Зачатки 1.7 и 2.7 
зубов имеют рентгеноло-
гические признаки обыз-
вествления коронковых 
частей. Персистентные 
(сохранившиеся вре -
менные) зубы 5.4, 5.3, 5.2, 
6.2, 6.3, 7.3, 7.2, 8.3, 8.4 
имеют резорбцию корней 
более ⅔ длины. Пато-
логические изменения 

	  а	  б

Рис. 2. Пациент Б., 14 лет, до начала ортопедического 
стоматологического лечения (состояние полости рта): 

а — положение закрытого рта; б — открытого 
Fig. 2. Patient B, aged 14, before orthopaedic dental treatment 

(oral cavity condition): a — closed mouth; b — opened

 	 а 	 б 	 в

Рис. 3. Пациент Б., 14 лет, до начала ортопедического стоматологического 
лечения (состояние полости рта): а — верхняя и нижняя челюсти в сомкнутом 

состоянии; б — состояние нижнего зубного ряда; в — верхнего 
Fig. 3. Patient B., aged 14, before orthopaedic dental treatment (oral cavity condition): a — maxillary 

and mandibular in the closed position; b — mandibular arch condition; c — maxillary
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со стороны костной ткани в проекции имеющихся 
корней временных и постоянных зубов отсутствуют. 
Форма суставных головок нижней челюсти справа и 
слева в пределах физиологической нормы развития, 
соответствует возрасту пациента. В проекции отсут-
ствующих постоянных зубов наблюдаются рентге-
нологические признаки гипоплазии альвеолярного 
отростка верхней челюсти и альвеолярной части 
нижней челюсти (уменьшение вертикальных раз-
меров высоты) (рис. 4).

Из  анамнеза. Со  слов родителей, мальчик 
от  третьей беременности, вторых родов (количе-
ство медицинских абортов — 1). Роды в срок (кеса-
рево сечение), масса тела при рождении — 3,800 кг, 
рост — 59 см. Со слов матери, беременность проте-
кала без патологии. Перенесенные общесоматические 
и инфекционные заболевания у матери во время бере-
менности отсутствовали. Старший ребенок, мальчик 
19 лет, клинически здоров, проявления патологии 
отсутствуют. Временные зубы у  ребенка прореза-
лись в срок в полном объеме для временного при-
куса. Перенесенные и сопутствующие заболевания 
ребенка  — ветряная оспа, острые респираторные 
заболевания. Диагноз «эктодермальная дисплазия, 
гидротическая форма (синдром Клоустона)» уста-
новлен впервые (в возрасте 13 лет). Ранее к врачу-
генетику не обращались. Ортодонтическое (протети-
ческое) лечение ранее не проводилось.

Диагноз «эктодермальная дисплазия (Q82.4), 
гидротическая форма (синдром Клоустона), врож-
денная верхнечелюстная и нижнечелюстная оли-
годентия (врожденное отсутствие более 6 зубов на 
каждой из челюстей) постоянных зубов (К00.0), 
гипоплазия альвеолярного отростка верхней челюсти 
и альвеолярной части нижней челюсти (К06.9). 
Копьевидная (конусовидная) форма 1.1 и 2.1 зубов 
(К00.2), диастема (К07.3). Задержка смены пер-
вичных (молочных) зубов — персистентные зубы 
5.4, 5.3, 5.2, 6.2, 6.3, 7.3, 7.2, 8.3, 8.4 (К00.6), патоло-
гическая стираемость зубов 5.4, 5.3, 5.2, 6.2, 6.3, 7.3, 
7.2, 8.3, соответствует (по аналогии) III степени по 
М.Г. Бушану (1972) — истирание эмали и дентина от 
уровня полости зуба до десны, на ⅔ и более высоты 
клинической коронки, I форме по А.Л. Грозовскому 
(1979)  — горизонтальная патологическая стирае-
мость, I форме по Е.И. Гаврилову (1978) — неком-
пенсированная патологическая стираемость (К03.0). 
Дефекты верхнего и нижнего зубных рядов, по ана-
логии, соответствуют 1 классу дефектов зубных рядов 
по классификации Кеннеди. Патологический, нефик-
сированный прикус. Потеря жевательной эффектив-
ности по И.М. Оксману — 100 %.

Ортопедическое лечение. С  использованием 
предварительно изготовленных индивидуальных 

слепочных ложек и силиконовой оттискной массы 
с  верхнего и  нижнего зубных рядов получены 
оттиски (рис. 5). На зубы 1.1 и 2.1, без предвари-
тельного препарирования, изготовлены искус-
ственные коронки из акриловой пластмассы. После 
припасовки коронок в полости рта с верхнего зуб-
ного ряда с использованием индивидуальной ложки 
повторно получен функциональный оттиск в соот-
ветствии с  идеологией и  правилами конструиро-
вания полных съемных пластинчатых зубных про-
тезов. После этого изготовлены прикусные восковые 
валики и функционально-физиологическим методом 
определено и зафиксировано центральное соотно-
шение челюстей, а гипсовые модели челюстей уста-
новлены в артикулятор (рис.  6,  7), далее выполнена 
постановка искусственных зубов. При этом ранее 
изготовленные пластмассовые коронки на зубы 1.1 
и 2.1, имеющие аномалийную форму, были поме-
щены в  толщу базиса верхнечелюстного зубного 

	  а	  б

Рис. 5. Пациент Б., 14 лет: а — функциональные 
оттиски; б — гипсовые модели челюстей

Fig. 5. Patient B, aged 14: a — functional 
impressions; b — mandibular stone models

Рис. 4. Пациент Б., 14 лет, ортопантомограмма
Fig. 4. Patient B, aged 14, orthopantomogram
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протеза с  формированием относительной нормы 
реконструкции окклюзии (рис.  8). В последующем 
традиционным способом выполнена полимеризация 
базисной пластмассы (рис.  9) и  верхнечелюстной 
и нижнечелюстной зубные протезы были припасо-
ваны в полости рта (рис. 10, 11).

Конструктивной технологической особенностью 
избранного подхода ортопедической стоматологиче-
ской реабилитации пациента являлось то, что изго-
товленные съемные зубные протезы на  верхнюю 
и  нижнюю челюсти были перекрывающими все 
временные и постоянные верхние и нижние зубы, 
а техника их изготовления базировалась на основопо-
лагающих принципах полного съемного зубного про-
тезирования. При этом перекрытие постоянных зубов 
на верхней челюсти было осуществлено с исполь-
зованием пластмассовых коронок, изготовленных 
на не препарированные 1.1 и 2.1 зубы и в последу-
ющем вваренных в базис протеза. Перекрытие 4.5 
и  3.3 зубов было осуществлено с  формированием 
в  их  проекции в  толще базиса нижнечелюстного 
протеза сформированных окончатых направляющих 
с наличием дезокклюзионного пространства по жева-
тельной поверхности зубов, обеспечивающего воз-
можность дальнейшего их прорезывания и увели-

	  а	  б

Рис. 8. Пациент Б., 14 лет, постановка зубов 
в анатомическом артикуляторе: 

а — правая полулатеральная проекция; б — левая
Fig. 8. Patient B, aged 14, teeth positioning 

in an anatomical articulator: 
a — right semi-lateral projection; b — left

	  а	  б

Рис. 7. Пациент Б., 14 лет, гипсовые модели челюстей, 
зафиксированные в анатомическом артикуляторе в положении 

центральной окклюзии, демонстрирующие оптимальное 
функционально-физиологическое межальвеолярное 

расстояние беззубых гипоплазированных участков челюстей: 
а — правая полулатеральная проекция; б — левая

Fig. 7. Patient B, aged 14, stone models with wax occlusal rims placed 
in the central occlusion position demonstrating optimal functional-

physiological interalveolar distance for edentulous hypoplastic 
parts of the jaws: a — right semi-lateral projection; b — left

	  а	  б

Рис. 6. Пациент Б., 14 лет, верхнечелюстная и нижнечелюстная 
гипсовые модели челюстей с восковыми окклюзионными 

валиками, установленными в положении центральной 
окклюзии, зафиксированные в анатомическом артикуляторе: 

а — правая полулатеральная проекция; б — левая 
Fig. 6. Patient B, aged 14, maxillary and mandibular stone models with 
wax occlusal rims placed in the central occlusion position and fixed in 
an anatomical articulator: a — right semi-lateral projection; b — left 

	  а	  б

	 в 	 г 	 д

Рис. 9. Пациент Б., 14 лет, верхнечелюстной и 
нижнечелюстной съемные пластинчатые зубные протезы: 

а — проекция со стороны полости рта; б — протезного 
ложа; в — правая полулатеральная проекция в положении 

центральной окклюзии; г — фронтальная; д — левая
Fig. 9. Patient B, aged 14, maxillary and mandibular 

removable lamellar dentures: a — denture teeth view; 
b  — denture base view; c — right semi-lateral projection 

in the central occlusion position; d — frontal; e — left 
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чения высоты клинических коронок до  величины 
реконструированной окклюзионной нормы.

По истечении 7 суток адаптации к изготовленным 
съемным зубным протезам пациент отметил доста-
точно удовлетворительное эстетическое и функ-
циональное состояние зубочелюстного аппарата. 
В результате ортопедического стоматологического 
лечения в максимально возможном объеме восста-
новлены эстетический оптимум челюстно-лицевой 
области и психологический комфорт со стороны 
пациента (рис. 12). Родители ребенка отметили 
качественную его социальную адаптацию соответ-
ственно возрасту, хорошую успеваемость в школе, 
налаженный коммуникативный контакт со сверстни-
ками, нивелирование имевшей ранее быть психоло-
гической лабильности и эмоциональности в связи 
с  необычной внешностью. 

 
Рекомендовано: консультация дерматолога, трихо-

лога по поводу алопеции; динамическое наблюдение 
у врача  — стоматолога-ортопеда (не реже 1  раза 
в  3  месяца) с целью коррекции съемных зубных 
протезов по мере прорезывания имеющихся посто-
янных зубов на нижней челюсти; периодическое изго-
товление новых съемных зубных протезов по мере 
роста и развития челюстей; консультация участкового 
врача-педиатра и врача-генетика по вопросу возмож-
ности и целесообразности оформления инвалидности 
по основному заболеванию — эктодермальная дис-
плазия, гидротическая форма (синдром Клоустона).

Выводы
Представленный в статье краткий обзор отече-

ственных и зарубежных литературных источников 
основных отличительных диагностических кли-
нических признаков синдрома Клоустона является 
эффективным диагностическим алгоритмом в кли-
нике ортопедической стоматологии и ортодонтии, 
формирующим у практических врачей-стоматологов 
четкую маршрутизацию по привлечению для консуль-
тирования специалистов смежных специальностей 
общесоматического профиля в случаях выявления 
больных с данной редко встречающейся орфанной 
патологией. 

Представленный клинический пример исполь-
зования малоинвазивных ортопедических стомато-
логических методов реабилитации больных с син-
дромом Клоустона и врожденной адентией является 
вариантом выбора, дающим заранее предсказуемые 
удовлетворительные эстетические и функциональные 
результаты лечения, социальную адаптацию паци-
ентов и широкий спектр последующих клинических 
решений при ведении больных в ближайшие и отда-
ленные периоды после окончания лечения.

	  а	  б

  Рис. 11. Пациент Б., 14 лет, после ортопедического 
стоматологического лечения (состояние полости рта):  

а — положение центральной окклюзии; б — открытого рта
Fig. 11. Patient B, aged 14, after orthopaedic dental treatment (oral 

cavity condition): a — central occlusion position; b — closed mouth

	  а	  б	 в

Рис. 12. Пациент Б., 14 лет, после ортопедического 
стоматологического лечения (внешний вид): 

а  —  фронтальная проекция; б — фронтальная проекция 
(улыбка); в — левая латеральная проекция

Fig. 12. Patient B, aged 14, before orthopaedic dental treatment 
(appearance): a — frontal projection;  

b — frontal projection (smile); c — left lateral projection

	  а	  б

Рис. 10. Пациент Б., 14 лет, после ортопедического 
стоматологического лечения (состояние полости рта): 

а — положение закрытого рта; б — открытого
Fig. 10. Patient B, aged 14, after orthopaedic dental treatment 

(oral cavity condition): a — closed mouth; b — opened
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