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先天性大涎腺缺失 2 例报告

杨　震　许建辉　寿柏泉　孟昭业　张森林

　　先天性大涎腺缺失 (congen ital absence of m ajo r salivary

glands) 是涎腺畸形的一种, 由胚胎期间大涎腺发育障碍所

致。本病极为罕见, 可能与遗传有关, 国外曾有少量病例报

道, 国内仅查见一例腮腺缺失报告。现结合有关文献将 1995

年来南京军区南京总医院口腔科就诊的 2 例患者的临床表

现及检查情况报告如下。

1　病例报告

患者为兄弟 2 人, 兄 28 岁, 弟 26 岁, 出生后即发现口

干, 进食时需以汤水伴食物下咽, 自幼眼干无泪。全身体检

正常。口腔专科检查: 口腔粘膜干燥, 两侧颊粘膜、舌下肉阜

处未见涎腺导管开口, 挤压无唾液流出。颌后凹腮腺区凹

陷。兄:
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先天性缺失X 线片未见牙胚。眼科检查: 视力正常, 角

膜、结膜无溃疡、糜烂。兄: 双眼上下泪点存在, 泪膜破裂时

间缩短, 约为 4 s; 弟: 右眼上泪点缺失, 泪膜破裂时间左 14

s, 右 6 s。辅助检查: 血、尿、粪常规, 肝肾功能, 胸片, 心电

图, 肝脾B 超检查均正常。染色体检查: 外周血淋巴细胞染

色体核型分析, 46, XY。ECT 检查: 静脉注射示踪剂后立即

动态显影, 甲状腺显影并逐渐增强, 血中示踪剂逐渐减低,

观察 60 m in, 始终未见腮腺、颌下腺、舌下腺等显影 (图 1)。

M R I 检查: 行眼、腮腺及颌下腺区域多方位三维成像, 其磁

共振诸层面图像可见双侧泪腺均消失, 眼外肌、眼球均在正

常范围, 双侧腮腺缺如, 其腮腺区域被高信号脂肪组织替

代, 其颌后凹陷; 脂肪抑制技术可见该处高信号的脂肪消

失; 腮腺下横断层面的M R I 图像也未见中等信号的颌下

腺; 冠状M R I 图像也未见双侧泪腺、腮腺及颌下腺 (图 2)。

唇腺病理检查结果为轻度慢性炎症。

家族史: 父 1993 年因肺气肿去世, 生前也有口干喜饮

水症状, 母亲、叔叔和姑姑 (各 2 人) 及其子女均无口干、眼

干症状, 其它亲属也无类似症状。

2　讨　　论

自 Gruber 等 1885 年尸检发现右颌下腺缺失以来,

R am sey (1924) 首先报告 1 例 3 岁女孩 4 个主要涎腺缺

失 1 。国内杨茂功等2 1983 年报道 1 例腮腺缺如。至今查见

文献报告 38 例 1～ 9 , 年龄最小 3 岁, 最大 67 岁, 其中 26 例

明确性别, 男∶女为 19∶7, 有单个或全部腺体缺失。

本病原因不明。复习 38 例中 17 例有家族史, 故学者们

推测本病有遗传的可能性, 并且认为是具有较高外显率的

常染色体显性遗传3, 5, 7 。Sm ith 等 1 收集的家族性病例较

少, 认为不能对遗传途径作过多的推测。本报告 2 例经染色

体检查正常, 故对确诊为遗传性疾病尚需作基因和DNA 等

进一步检查。此外, 由于胚胎内涎腺、泪器在开始发育的时

期内, 某种致病因素可使上述组织的发育受到不同程度的

障碍, 造成部分或全部缺失。

涎腺缺失可单独发生, 也可伴随其他畸形。38 例1～ 9 中

9 例报告有泪器官发育异常, 泪腺、泪点、泪囊等缺失、发育

不良或功能障碍, 临床表现眼干无泪或少泪, 泪道阻塞感

染、角膜炎、泪囊炎、泪囊漏等症状。本组 2 例还有先天性缺

齿、过小畸形牙。其他还有颜面畸形、手骨发育畸形1 。

单个涎腺缺失, 因无任何临床症状, 不易被发现。对多

个涎腺缺失的患者, 根据临床症状和体征, 尤其有口干、多

龋的患者, 追问病史, 一般不难诊断。因正常涎腺上皮可吸

收核素, 注射示踪剂后 10～ 20 m in 达最高值, 并可观察各

大涎腺及口腔、鼻腔、咽部小涎腺的功能。因此, 核素显像确

诊该病已成首选 1, 5, 7～ 9 。近年来, 应用CT、M R I观察涎腺、

泪腺的缺失, 并可用于鉴别诊断是大涎腺缺失还是其他原

因 (如 Sjoβgren’ s 综合征)引起的口干 5, 7, 8 。前者涎腺组织被

脂肪组织替代, 颌后区因缺失腮腺而凹陷, 后者涎腺组织仍

存在。此外, 应行眼科体检、泪腺破裂试验、Sch im er 试验、泪

囊造影等检查, 对泪器官情况进行评价8 。该病应注意与

Sjoβgren’ s 综合征、服用药物或放疗后引起的口干症相鉴

别 7 。还应对龋齿严重、伴口干的患者排除该病。该病中小

唾液腺发育是否受影响及影响程度还有待进一步研究。

本病无特殊治疗, 但应加强口腔卫生。对无临床症状及

并发症的患者无需处理。对因眼干出现角膜炎、结膜充血、

糜烂者可给予人工眼泪等对症治疗。

(本文图见中心插页 12)
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上颌尖牙萌出致侧切牙牙根吸收一例

李志强　王俊环　孙喜岩

　　在正畸病例中, 常见尖牙萌出位置不正引起侧切牙远

中根面的快速吸收。当尖牙顺着侧切牙牙体长轴方向萌出

时, 则可产生广泛性的侧切牙牙根吸收, 今报道一例如下。

患儿, 女, 初诊年龄 9 岁 2 个月。主诉: 上颌中切牙之间

有间隙, 要求矫形治疗。正貌对称, 侧貌下颌颏部有轻度前

突感。口内检查见牙龄Ë A 期, 覆　 410 mm , 覆盖 210 mm ,

1û1间牙间隙 215 mm , 下颌前牙部轻度拥挤, 第一磨牙咬合

关系为A ngle É 类, 上颌中线偏右约 2 mm , 下颌中线和面

中线一致。

曲面断层片见: 恒牙数目基本正常。X 线片见上颌右侧

尖牙胚位于同侧侧切牙牙体长轴上方, 比原位靠近近中方

向, 右侧切牙牙根吸收达 1ö3。头颅侧位X 线片示: A 点、B

点都位于平均值之下,B 点在前方位置 (ANB 015°) , 上颌骨

体长 (A ’2P tm )略短, 下颌骨 (Gn2Cd)也略短。下颌下缘平面

角略偏大。见上颌前牙轴的舌侧倾斜和下颌牙体长轴的较

重的舌侧倾斜。

诊断: A ngleÉ 类错　, 上颌侧切牙牙根吸收, 深覆盖,

牙间隙。

治疗经过: 拔除2û4。3 年多后3û在拔除侧切牙部位萌

出, 中线得到改善。从 14 岁 4 个月开始装置方丝弓托槽矫

正器。目前已治疗 7 个月, 中缝已关闭, 中线偏位得到改善。

覆　减少 2 mm , 双侧磨牙关系为A ngleÊ 类, 咬合紧密, 而

且安定。已将上颌右侧尖牙的牙尖磨除一部分, 形成与侧切

牙相似的形态。既往史和家族史无特殊。

讨论　上颌尖牙和其它牙齿比较, 容易出现埋伏和萌

出异常, 或者萌出方向异常。有人认为1, 2 其原因是上颌尖

牙的牙胚位置距牙槽嵴顶远; 萌出路径最长; 尖牙萌出滞

后, 容易受影响。笔者认为, 除上述原因外, 人类在进化过程

中上、下颌骨愈来愈小, 加之尖牙萌出较晚, 其位置不够, 易

致阻生或错位萌出, 造成相邻牙根部的吸收。甚至还有因此

造成中切牙牙根吸收的报告。E ricson 等 3 研究认为, 产生

牙根吸收的病例中: ①牙龄比实际年龄大。②尖牙在牙列中

靠近中位置。③尖牙萌出的方向近于水平方向。E ricson

等 2, 3 研究还发现在 10～ 13 岁尖牙萌出异常的病例中有

12% 侧切牙牙根吸收, 整体发病率为 017% 的侧切牙牙根吸

收。所以在正畸治疗前和治疗中必须定期拍X 线片密切观

察上颌尖牙的位置和萌出方向, 确认其邻牙是否吸收, 这不

可忽视。

(本文图见中心插页 11)
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