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Streszczenie

Wstęp: Zespół pojedynczego siekacza szczęki występuje rzadko. Dostępne są nieliczne doniesienia na jego temat 
w literaturze. Jest to wada wrodzona, która dotyczy uzębienia mlecznego i stałego. Rzadko występuje w sposób izo-
lowany, zwykle jest to zespół objawów ogólnych. Cel: Celem pracy było zebranie doniesień na temat zespołu pojedyn-
czego siekacza i prześledzenie tych doniesień w kontekście przypadku z doświadczenia własnego. Materiał i metody:  
Istniejące w literaturze doniesienia na temat zespołu pojedynczego siekacza szczęki wraz z przedstawionymi w litera-
turze opisami przepadków. Obserwacja pacjenta (przypadek własny) na podstawie badania ogólnoustrojowego, sto-
matologicznego oraz radiologicznego. Wyniki: Opisywany przypadek to potwierdzony badaniami stomatologicznymi 
oraz radiologicznymi zespół pojedynczego siekacza szczęki. Występują w nim charakterystyczne dla zburzenia obja-
wy w obrębie jamy ustnej, a przeprowadzony jednocześnie wywiad ogólnoustrojowy potwierdza objawy występujące 
poza jamą ustną. Wnioski: Zespół pojedynczego siekacza szczęki to rzadko występujące zaburzenie w linii pośrodko-
wej ciała, które zwykle nie jest izolowanym zaburzeniem genetycznym. Mnogość objawów i nieprawidłowości w obrę-
bie całego organizmu wymusza interdyscyplinarne i indywidualne podejście do pacjenta.

Abstract 

Introduction: Solitary median maxillary central incisor syndrome is rare, with only single reports in the literature.  
This congenital defect affects both primary and permanent teeth. It is rarely an isolated anomaly, but usually a set of 
general symptoms. Objectives: The aim of the study was to collect reports on single incisor syndrome and analyze 
them in the context of our own case. Materials and methods: We assessed available literature reports on solitary me-
dian maxillary central incisor syndrome, including case reports. We also presented our own case based on systemic, 
dental, and radiological examination. Results: The described case was a single maxillary incisor syndrome confirmed 
by dental and radiological examinations. The patient presented with oral symptoms typical of the disorder, and a sys-
temic interview confirmed extraoral symptoms. Conclusions: Solitary median maxillary central incisor syndrome is  
a rare midline defect that is usually not an isolated genetic disorder. The multitude of symptoms and disorders through-
out the body requires an interdisciplinary and individualized approach to the patient.
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ZESPÓŁ POJEDYNCZEGO SIEKACZA W SZCZĘCE – 
OPIS PRZYPADKU I PRZEGLĄD PIŚMIENNICTWA  
Solitary median maxillary central incisor syndrome –  

a case report and literature review 

Wstęp

Zespół pojedynczego środkowego siekacza szczęki 
(ang. solitary median maxillary central incisor syndro-
me, SMMCIS) to zaburzenie, dotyczące pośrodkowych 
struktur ciała, głównie głowy. Jest rzadko występują-
cą wadą wrodzoną, dla której charakterystyczny jest 

pojedynczy środkowy siekacz szczęki. Wada ta może 
dotyczyć zarówno uzębienia mlecznego, jak i stałego.  
Jest ona związana z nieprawidłowym rozwojem 
przedsionka jamy ustnej i twarzy. To rzadkie zaburze-
nie może stanowić wyzwanie diagnostyczne i terapeu-
tyczne, a jednocześnie wymaga podejścia interdyscy-
plinarnego [1]. 
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Epidemiologia 

SMMCIS w literaturze medycznej jest relatywnie rzad-
ko przedstawiany ze względu na rzadkość jego wystę-
powania. Istnieją jednak pojedyncze doniesienia na 
jego temat [2]. 

Zespół ten najczęściej jest diagnozowany w okresie wcze-
snego dzieciństwa i  może dotyczyć uzębienia zarówno 
mlecznego, jak i  stałego. Częstość jego występowania 
jest szacowana na 1  na 50  000 – 100  000 urodzeń [3]. 
Istnieją dane dotyczące różnic w częstości występowania 
SMMCIS w różnych grupach etnicznych [3]. Epidemiolo-
gia tego zaburzenia opiera się głównie na pojedynczych 
doniesieniach i  opisach przypadków w  literaturze me-
dycznej, dlatego ciężko jest dokładnie określić częstość 
tej wady oraz jej rozkład populacyjny lub etniczny [3].

Etiologia 

SMMCIS jest rzadką anomalią, powodowaną przez róż-
ne czynniki etiologiczne, do których należą mutacje ge-
netyczne, ekspozycja na czynniki środowiskowe lub inne 
czynniki rozwojowe. Jest to zespół wad wrodzonych, na 
które składają się liczne wady dotyczące głównie środko-
wych części ciała. Spowodowane są one działaniem nie-
znanego czynnika [4].

Zespół ten jest zwykle uważany za wadę genetyczną, która 
może wynikać z mutacji genowych. W literaturze opisano 
kilka mechanizmów, które mogą być przyczyną wystąpie-
nia tego zaburzenia. Za najbardziej istotne podaje się:

	Q Mutacje zmiany sensu w genie SHH w locus 7q36;
	Q Mutacje genów Homeobox (HOX). Geny te odpowia-

dają za regulację wzrostu i  różnicowania komórek 
podczas rozwoju zarodkowego, w tym zębów;

	Q Mutacje genów kontrolujących ruchy środkowej linii 
twarzy. Zaburzenia w  obrębie tych genów podczas 
rozwoju zarodowego mogą prowadzić do defektów 
w budowie przedniej części twarzy;

	Q Czynniki genetyczne związane z siekaczami szczęki.  
Nieprawidłowości w działaniu tych genów mogą po-
wodować SMMCIS. Wystąpienie pojedynczego sie-
kacza może być zaburzeniem w procesie morfogene-
zy zębów;

	Q Ekspresję genów w  okresie zarodkowym. Istotne 
badania w  tym zakresie dotyczą ekspresji genów 
w  okresie rozwoju embrionalnego. Nieprawidłowa 
ekspresja genów w określonym czasie i miejscu pod-
czas rozwoju zarodkowego może przyczyniać się do 
wystąpienia wady w budowie szkieletu twarzy, w tym 
również SMMCIS [4, 5].

Za najbardziej prawdopodobne przyczyny omawianej 
wady rozwojowej uważa się występujące pomiędzy 35. 
a 38. dniem życia płodowego nieprawidłowości w migra-
cji mezodermy w  obrębie wyrostka czołowo-nosowego 
oraz jej łączenia w linii pośrodkowej [6, 7].

SMMCIS może być dziedziczony autosomalnie dominu-
jąco. Istnieją związki pomiędzy tym zaburzeniem a  in-
nymi zespołami i  wadami gestycznymi. Autorzy opisów 
przypadków podają, iż SMMCIS kojarzony jest zespołem 
Pallistera-Hall powodowanym mutacją w  genie GLI3. 
W niektórych przypadkach mogą wystąpić mutacje spon-

taniczne, powodujące zespół SMMCIS niezależne od wy-
stępowania wad w rodzinie [5].

Objawy kliniczne 

Podstawowym objawem SMMCIS jest obecność poje-
dynczego siekacza w  linii pośrodkowej szczęki. Zamiast 
dwóch zębów siecznych centralnych chorzy posiadają 
jeden ząb w pośrodkowej lokalizacji. Ząb posiada koronę 
symetryczną [8].

Poza podstawowym i  najbardziej oczywistym objawem 
chorzy na SMMCIS mogą mieć wiele innych zaburzeń do-
tyczących twarzoczaszki. Cechy dymorficzne w  obrębie 
twarzy mogą być różne u różnych pacjentów. Do najczę-
ściej występujących należą: 

	Q Zmiany w strukturze nosa, np. zmiana jego kształtu, 
szeroki grzbiet, zaokrąglony koniuszek czy inne od-
stępstwa od prawidłowej budowy, malformacje nosa 
w  postaci atrezji nozdrzy tylnych, stenoza otworu 
gruszkowatego (w około 90%).

	Q Zmiany w budowie warg, zwykle wady wargi górnej: 
zmiana kształtu, nietypowe cechy w  obrębie czer-
wieni wargowej.

	Q Asymetrie lub zmiany w  budowie twarzy: zmiany 
kształtu kości policzkowych, zmiany w budowie pod-
bródka w postaci mikrognacji (hipoplazji żuchwy).

Poza nieprawidłowością siekaczy centralnych w  szczę-
ce mogą również pojawić się inne anomalie zębowe, 
w  postaci nieprawidłowego położenia innych zębów, 
nieprawidłowej ich liczby oraz hipodoncji [9, 10]. Wady 
w liczbie i ułożeniu zębów generują problemy zgryzowe 
u pacjentów z SMMCIS. 

Poza objawami związanymi z  anomaliami w  obrębie 
twarzoczaszki mogą pojawić się zaburzenia dotyczące 
różnych układów, najczęściej serca, układu moczowego, 
układu nerwowego [11]. Różne wady rozwojowe związa-
ne z SMMCIS generują problemy z układem słuchowym, 
wpływają na rozwój mowy oraz na funkcje żucia [12]. 

Wady strukturalne ucha środkowego, pojawiające się 
z  zespole SMMCIS w  postaci malformacji kości słucho-
wych lub narządów słuchowych, mogą powodować za-
burzenia przewodzenia dźwięków i  wpływają na słuch. 
U  niektórych pacjentów może wystąpić niedorozwój 
struktur słuchowych, co prowadzi do deficytów słucho-
wych obserwowanych zwłaszcza w dzieciństwie.

U  pacjentów z  SMMCIS obserwujemy zaburzenia fo-
nacyjne. Wynikają one z  nieprawidłowości w  budowie 
twarzoczaszki, takich jak hipoplazja nosa, zaburzenia 
w  budowie podbródka, w  układzie oddechowym. Pa-
cjenci z  tym zespołem mogą mieć rozszczep podniebie-
nia, co dodatkowo powoduje trudności w rozwoju mowy.  
Te wszystkie zaburzenia mogą powodować problemy 
z artykulacją dźwięków.

Istotny wydaje się wpływ SMMCIS na funkcje żucia. 
Znaczenie mają tu potencjalne skutki strukturalne 
SMMCIS dla układu stawowo-więzadłowego żuchwy 
oraz ogólnej budowy jamy ustnej. Na funkcję żucia będą 
miały wpływ niewątpliwie wady rozwojowe w  obrębie 
jamy ustnej, takie jak anomalie zębowe, hipodoncja, 
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wady zgryzu, hipoplazja podniebienia. Wszystkie te nie-
prawidłowości wpływają na sposób żucia pokarmów. 
Chorzy mają szczególnie trudności w  żuciu twardych 
pokarmów lub pokarmów wymagających długiego żu-
cia. To z kolei generuje nieprawidłowe obciążania istnie-
jącego układu zębów oraz stymuluje powstawania wad 
zgryzu [12].

Inne zaburzenia rozwojowe mogące współwystępować z ze-
społem SMMCIS to m.in. wrodzone wady serca (25% przy-
padków), w tym tetralogia Fallota (15% przypadków), skolio-
za (14% przypadków), atrezja przełyku (10% przypadków), 
hipoplazja obojczyków, anosmia, brak nerki, niedoczynność 
tarczycy oraz przewlekła niewydolność przedniego płata 
przysadki mózgowej, wady rozwojowe mózgowia, łagodne 
lub ciężkie upośledzenia umysłowe (50%). SMMCIS współ-
towarzyszy w 50% przypadków niskorosłość [13].

Leczenie

Leczenie pacjentów z SMMCIS wymaga podejścia inter-
dyscyplinarnego. Zespół powinien składać się ze stoma-
tologa, ortodonty, logopedy i laryngologa. 

Chory z SMMCIS wymaga często ustawienia zębów i ko-
rekcji zgryzu przez ortodontę. W terapii mowy, oddechu, 
zaburzeń żucia potrzebna jest współpraca logopedy, or-
todonty i  otolaryngologa. Niekiedy pacjenci wymagają 
interwencji chirurgicznej. Jest ona wskazana w przypad-
ku wad strukturalnych twarzoczaszki [14].

Opis przypadku 

10-letni chłopiec został przyjęty w  porani stomatolo-
gicznej w celu ustalenia rozpoznania zaistniałych niepra-
widłowości oraz ewentualnego skierowania na leczenie 
do poradni specjalistycznej. Pacjent charakteryzował się 
prawidłowym rozwojem psychosomatycznym. W  wy-
wiadzie nie odnotowano chorób przewlekłych ani leków 
przyjmowanych na stałe. W okresie letnim występowały 
obserwowane przez mamę alergie na trawy, niepotwier-
dzone właściwymi badaniami. Według przekazu mamy 
chłopiec nie przebył urazów w okresie wczesnego dzie-
ciństwa dotyczących okolic jamy ustnej lub mama ich nie 
pamięta. Dziecko wyraża chęć leczenia z powodów este-
tycznych oraz problemów społecznych w szkole. 

Materiały i metody

Do analizy przypadku wykorzystano materiał uzyskany 
podczas wizyty pacjenta w  poradni stomatologicznej.  
Do opisu przypadku wykorzystano dane z wywiadu sto-
matologicznego i  ogólnomedycznego, dokumentację ra-
diologiczną oraz zdjęcia zewnątrzustne i wewnątrzustne 
pacjenta.

Wyniki

U pacjenta zaobserwowano cechę charakterystyczną dla 
SMMCIS: obecność pojedynczego środkowego siekacza 
szczęki w uzębieniu stałym (ryc. 1). Korona pojedynczego 
siekacza górnego jest symetryczna. Obserwując siekacz 
centralny, można zauważyć brak zróżnicowania kątów 
siecznych. Oba kąty przypominają kąt dystalny prawidło-
wego siekacza (ryc. 2 i ryc. 3)

Rycina 1. Zdjęcie zewnątrzustne z widocznym pojedynczym 
siekaczem szczęki

Rycina 2. Model szczęki pacjenta z widocznym pojedynczym 
siekaczem centralnym szczęki

Ryciny  3. Zestawienie modeli szczęki i  żuchwy badanego pa-
cjenta. Na zdjęciu pantograficznym widoczny pośrodkowo po-
łożony pojedynczy siekacz środkowy. Poza tą wadą obecne są 
zawiązki wszystkich zębów stałych, łącznie z  zębami ósmymi 
w łuku górnym i dolnym (ryc. 4)



2025 NR 1 VOL. 103

55

Charakterystyczne zmiany w tkankach miękkich w obrę-
bie jamy ustnej to brak wędzidełka wargi górnej i brodaw-
ki przysiecznej, a w budowie szczęki – kształt V podnie-
bienia łuku zębowego. U pacjenta występuje dodatkowo 
wydatny wał w linii pośrodkowej podniebienia twardego 
i niedobór wzrostu na szerokość. W wyglądzie zewnętrz-
nym można stwierdzić anomalie w  postaci niewyraźnej 
rynienki podnosowej i łukowatego zarysu wargi górnej.

Dyskusja

SMMCIS jest rzadko spotykaną nieprawidłowością, 
która zwykle nie występuje jako izolowana wada ge-
netyczna [15–19]. Zespół ten część autorów klasyfikuje 
jako wyodrębnioną jednostkę chorobową [20, 21], częściej 
jednak jest uważany za towarzyszący innym zespołom 
anomalii rozwojowych, np. holoprosencefalii [17–22].

Hall podaje, iż przyczyną powstawania SMMCIS są nie-
znane czynniki etiologiczne odziaływujące na zarodek 
między 35. a  38. tygodniem życia płodowego [2]. Skut-
kiem ich działania jest zahamowanie lub spowolnienie 
poprzecznego wzrostu szczęki i struktur leżących w linii 
środkowej ciała, co z kolei powoduje zlanie lewej i prawej 
listewki zębowej  [20]. Zaburzenia te skutkują powsta-
niem pojedynczego górnego siekacza o symetrycznej bu-
dowie, a  także zaburzeń tworzenia części szwu podnie-
biennego oraz wędzidełka wargi górnej [20].

U  badanego pacjenta, podobnie jak w  doniesieniach in-
nych autorów, pojawiają się odpowiednie cechy kliniczne 
wskazujące na rozpoznanie SMMCIS.

Jednym z  podstawowych objawów towarzyszących 
pojedynczemu siekaczowi środkowemu szczęki jest 
zmniejszona liczba zębów. Hipodoncja częściej dotyczy 
zębów stałych (1–10%) niż zębów mlecznych (0,4–0,9%) 
[14–16]. W omawianym przypadku poza anomalią w po-
staci pojedynczego siekacza środkowego nie zaobser-
wowano braków zębowych, co więcej, pacjent posiada 
zawiązki wszystkich zębów trzonowych. Kształt zęba 
siecznego górnego i jego położenie w linii pośrodkowej 
ciała wskazuje jednak na występowanie u niego zespołu 
SMMCIS.

U  omawianego pacjenta odnotowano równocześnie 
inne charakterystyczne dla zespołu SMMCIS objawy, 

o których w swoich opracowaniach mówią inni autorzy: 
brak wędzidełka wargi górnej, spłaszczony, łukowato 
wygięty górny wał czerwieni wargowej bez łuku Kupi-
dyna [15, 20, 22]. Pacjent miał ponadto krótką, wąską 
szczękę w  kształcie litery V i  na wysoko wysklepionym 
podniebieniu wydatny wał podniebienny. Według Kjaer 
i wsp. cechy te stanowią kryterium rozpoznania holopro-
sencefalii. Jest to najcięższa manifestacja SMMCIS, która 
dotyczy zaburzeń budowy ośrodkowego układu nerwo-
wego, podstawy czaszki i twarzy [8]. 

Z uwagi na wąską szczękę u pacjenta oraz na typ uzębie-
nia mieszanego można rozważyć, zgodnie z  zaleceniem 
Barcelosa i  wsp., leczenie za pomocą aparatów rucho-
mych. Ma ono na celu poprawę inklinacji siekacza środ-
kowego [22]. Według protokołu leczenia proponowane-
go przez Halla nie zaleca się leczenia na etapie uzębienia 
mieszanego, a rozpoczyna się je po zakończeniu wymiany 
uzębienia. Według tego protokołu stosuje się poszerze-
nie szczęki, przemieszczenie siekacza środkowego i  od-
zyskanie miejsca na odbudowę protetyczną drugiego 
siekacza środkowego [2]. Machado i  wsp. rekomendują 
szybkie poszerzenie szczęki (ang. rapid maxillary expan-
sion, RPE) w pierwszym etapie leczenia i w kolejnym eta-
pie leczenie aparatami stałymi [17].

Według niektórych autorów poszerzenie szczęki może 
nie przebiegać zgodnie z  założeniami. Jest to skutek 
braku szwu podniebiennego w  jego przednim odcinku. 
W celu powodzenia ekspansji szczęki przed wprowadze-
niem leczenia ortodontycznego zalecana jest osteotomia 
szczęki [16].

Wnioski

Ze względu na rzadkość SMMCIS i  ograniczoną liczbę 
przypadków opisywanych w  literaturze, doniesienia na 
temat tego zespołu są ograniczone.

Cechy dymorficzne pojawiające się w SMMCIS mogą być 
bardzo różne u różnych pacjentów, dlatego też powinny 
być diagnozowane indywidulanie i  z  należytą staranno-
ścią. Często niezbędne są badania dodatkowe w postaci 
konsultacji specjalistycznych, badań obrazowych. Tylko 
staranna diagnostyka pozwala na szczegółowe określe-
nie objawów i potrzeb terapeutycznych pacjenta. 

Pacjenci z SMMCIS powinni być regularnie monitorowa-
ni przez interdyscyplinarny zespół, składający się z  sto-
matologów, ortodontów, logopedów, laryngologów i  in-
ternistów.

Ze względu na potencjalne wady w obrębie ucha pacjen-
ci z SMMCIS powinni być monitorowani pod kątem defi-
cytów słuchowych przez otolaryngologów. Taka kontrola 
powinna być przeprowadzona już w okresie rozwojowym.

U  dzieci z  SMMCIS zaleca się regularne monitorowanie 
rozwoju mowy. Wczesne wykrycie problemów w  tym 
zakresie pozwala na wdrożenie w odpowiednim momen-
cie opieki logopedycznej w formie terapii indywidulanej. 
Taka interwencja poprawia funkcjonowanie pacjenta 
w  codziennym życiu, a  w  przypadku dziecka umożliwia 
mu właściwy rozwój i naukę w środowisku rówieśników. 

Rycina 4. Pantomogram badanego pacjenta 
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W przypadku zdiagnozowania zaburzeń żucia konieczne 
jest wdrożenia odpowiedniej interwencji terapeutycznej 
prowadzonej przez logopedę lub ortodontę. Wczesna in-
terwencja u dziecka z SMMCIS może znacząco poprawić 
jego funkcjonowanie w zakresie żucia i przełykania.

Pacjenci z SMMCIS wymagają opieki interdyscyplinarnej. 
Współpraca ortodonty, stomatologa, chirurga szczęko-
wo-twarzowego, pediatry i  logopedy pomaga w  prawi-
dłowym rozwoju fizycznym, intelektualnym i społecznym 
dzieci.

Ważnym aspektem leczenia dziecka z  SMMCIS jest 
edukacja rodziców i  pacjentów. Ważne jest, aby byli 
oni świadomi konieczności regularnego monitorowa-
nia i leczenia wad rozwojowych oraz konsekwencji tego 
procesu dla zdrowia i funkcjonowania dziecka, również 
w przyszłości. 
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