OPIS PRZYPADKU

ZESPOL POJEDYNCZEGO SIEKACZA W SZCZECE -
OPIS PRZYPADKU | PRZEGLAD PISMIENNICTWA
Solitary median maxillary central incisor syndrome -

acase report and literature review

Mirella Czapska?, Kamila Babkiewicz-Jahn?

1. Poradnia, NZOZ Eskulap, Lublin, Polska
2. 1. Wojskowy Szpital Kliniczny z Poliklinikqg SPZOZ w Lublinie, Polska

0000-0003-4736-2239
0009-0001-1597-273X

Mirella Czapska -
Kamila Babkiewicz-Jahn -

Streszczenie

Wstep: Zespot pojedynczego siekacza szczeki wystepuje rzadko. Dostepne s3 nieliczne doniesienia na jego temat
w literaturze. Jest to wada wrodzona, ktéra dotyczy uzebienia mlecznego i statego. Rzadko wystepuje w sposéb izo-
lowany, zwykle jest to zespdt objawdw ogdlnych. Cel: Celem pracy byto zebranie doniesien na temat zespotu pojedyn-
czego siekacza i przesledzenie tych doniesierh w kontekscie przypadku z doswiadczenia wtasnego. Materiat i metody:
Istniejgce w literaturze doniesienia na temat zespotu pojedynczego siekacza szczeki wraz z przedstawionymi w litera-
turze opisami przepadkéw. Obserwacja pacjenta (przypadek wtasny) na podstawie badania ogdlnoustrojowego, sto-
matologicznego oraz radiologicznego. Wyniki: Opisywany przypadek to potwierdzony badaniami stomatologicznymi
oraz radiologicznymi zespét pojedynczego siekacza szczeki. Wystepujg w nim charakterystyczne dla zburzenia obja-
wy w obrebie jamy ustnej, a przeprowadzony jednoczes$nie wywiad ogdélnoustrojowy potwierdza objawy wystepujace
poza jamg ustna. Wnioski: Zespot pojedynczego siekacza szczeki to rzadko wystepujgce zaburzenie w linii posrodko-
wej ciata, ktére zwykle nie jest izolowanym zaburzeniem genetycznym. Mnogos¢ objawéw i nieprawidtowosci w obre-
bie catego organizmu wymusza interdyscyplinarne i indywidualne podejscie 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
arare midline defect thatisusually not anisolated 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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Wstep pojedynczy srodkowy siekacz szczeki. Wada ta moze

dotyczy¢ zaréwno uzebienia mlecznego, jak i statego.

Zespo6t pojedynczego srodkowego siekacza szczeki
(ang. solitary median maxillary central incisor syndro-
me, SMMCIS) to zaburzenie, dotyczace posrodkowych
struktur ciata, gtéwnie gtowy. Jest rzadko wystepuja-
c3 wada wrodzong, dla ktérej charakterystyczny jest

Jest ona zwigzana z nieprawidtowym rozwojem
przedsionka jamy ustnej i twarzy. To rzadkie zaburze-
nie moze stanowi¢ wyzwanie diagnostyczne i terapeu-
tyczne, a jednoczesnie wymaga podejscia interdyscy-
plinarnego [1].



Epidemiologia

SMMCIS w literaturze medycznej jest relatywnie rzad-
ko przedstawiany ze wzgledu na rzadkos¢ jego wyste-
powania. Istniejg jednak pojedyncze doniesienia na
jego temat [2].

Zespottennajczesciej jest diagnozowany w okresie wcze-
snego dziecinstwa i moze dotyczy¢ uzebienia zaréwno
mlecznego, jak i statego. Czestos¢ jego wystepowania
jest szacowana na 1 na 50 000 - 100 000 urodzen [3].
Istniejg dane dotyczace réznic w czestosci wystepowania
SMMCIS w réznych grupach etnicznych [3]. Epidemiolo-
gia tego zaburzenia opiera sie gtdwnie na pojedynczych
doniesieniach i opisach przypadkéw w literaturze me-
dycznej, dlatego ciezko jest doktadnie okresli¢ czestos¢
tej wady oraz jej rozktad populacyjny lub etniczny [3].

Etiologia

SMMCIS jest rzadka anomalig, powodowang przez réz-
ne czynniki etiologiczne, do ktérych naleza mutacje ge-
netyczne, ekspozycja na czynniki srodowiskowe lub inne
czynniki rozwojowe. Jest to zespdét wad wrodzonych, na
ktére sktadaja sie liczne wady dotyczace gtédwnie Srodko-
wych czesci ciata. Spowodowane sg one dziataniem nie-
znanego czynnika [4].

Zespobtten jest zwykle uwazany za wade genetyczng, ktéra
moze wynikac z mutacji genowych. W literaturze opisano
kilka mechanizméw, ktére moga by¢ przyczyng wystapie-
nia tego zaburzenia. Za najbardziej istotne podaje sie:

B Mutacje zmiany sensu w genie SHH w locus 7q36;

B Mutacje genow Homeobox (HOX). Geny te odpowia-
daja za regulacje wzrostu i réznicowania komérek
podczas rozwoju zarodkowego, w tym zebdw;

B Mutacje gendw kontrolujacych ruchy srodkowej linii
twarzy. Zaburzenia w obrebie tych genéw podczas
rozwoju zarodowego moga prowadzi¢ do defektéw
w budowie przedniej czesci twarzy;

B Czynniki genetyczne zwigzane z siekaczami szczeki.
Nieprawidtowosci w dziataniu tych genéw mogg po-
wodowac¢ SMMCIS. Wystgpienie pojedynczego sie-
kacza moze by¢ zaburzeniem w procesie morfogene-
zy zebow;

B Ekspresje genéw w okresie zarodkowym. Istotne
badania w tym zakresie dotyczg ekspresji genéw
w okresie rozwoju embrionalnego. Nieprawidtowa
ekspresja genéw w okreslonym czasie i miejscu pod-
czas rozwoju zarodkowego moze przyczyniac sie do
wystgpienia wady w budowie szkieletu twarzy, w tym
rowniez SMMCIS [4, 5].

Za najbardziej prawdopodobne przyczyny omawianej
wady rozwojowej uwaza sie wystepujgce pomiedzy 35.
a 38. dniem zycia ptodowego nieprawidtowosci w migra-
cji mezodermy w obrebie wyrostka czotowo-nosowego
oraz jej taczenia w linii posrodkowej [6, 7.

SMMCIS moze by¢ dziedziczony autosomalnie dominu-
jaco. Istniejg zwigzki pomiedzy tym zaburzeniem a in-
nymi zespotami i wadami gestycznymi. Autorzy opiséw
przypadkéw podaja, iz SMMCIS kojarzony jest zespotem
Pallistera-Hall powodowanym mutacjag w genie GLI3.
W niektérych przypadkach moga wystgpi¢ mutacje spon-
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taniczne, powodujace zespdt SMMCIS niezalezne od wy-
stepowania wad w rodzinie [5].

Objawy kliniczne

Podstawowym objawem SMMCIS jest obecnos¢ poje-
dynczego siekacza w linii posrodkowe] szczeki. Zamiast
dwéch zebow siecznych centralnych chorzy posiadaja
jeden zab w posrodkowej lokalizacji. Zab posiada korone
symetryczna[8].

Poza podstawowym i najbardziej oczywistym objawem
chorzy na SMMCIS moga mie¢ wiele innych zaburzen do-
tyczacych twarzoczaszki. Cechy dymorficzne w obrebie
twarzy moga by¢ rézne u réznych pacjentéw. Do najcze-
Sciej wystepujacych naleza:

B Zmiany w strukturze nosa, np. zmiana jego ksztattu,
szeroki grzbiet, zaokraglony koniuszek czy inne od-
stepstwa od prawidtowej budowy, malformacje nosa
w postaci atrezji nozdrzy tylnych, stenoza otworu
gruszkowatego (w okoto 90%).

B Zmiany w budowie warg, zwykle wady wargi gornej:
zmiana ksztattu, nietypowe cechy w obrebie czer-
wieni wargowe;j.

B Asymetrie lub zmiany w budowie twarzy: zmiany
ksztattu kosci policzkowych, zmiany w budowie pod-
brodka w postaci mikrognacji (hipoplazji zuchwy).

Poza nieprawidtowoscia siekaczy centralnych w szcze-
ce moga réwniez pojawic¢ sie inne anomalie zebowe,
w postaci nieprawidtowego potozenia innych zebodw,
nieprawidtowej ich liczby oraz hipodoncji [9, 10]. Wady
w liczbie i utozeniu zeboéw generujg problemy zgryzowe
u pacjentéw z SMMCIS.

Poza objawami zwigzanymi z anomaliami w obrebie
twarzoczaszki moga pojawi¢ sie zaburzenia dotyczace
réznych uktadéw, najczesciej serca, uktadu moczowego,
uktadu nerwowego [11]. R6zne wady rozwojowe zwigza-
ne z SMMCIS generuja problemy z uktadem stuchowym,
wptywaja na rozwdj mowy oraz na funkcje zucia[12].

Wady strukturalne ucha $rodkowego, pojawiajace sie
z zespole SMMCIS w postaci malformacji kosci stucho-
wych lub narzadéw stuchowych, moga powodowac za-
burzenia przewodzenia dzwiekéw i wptywaja na stuch.
U niektérych pacjentéw moze wystgpi¢ niedorozwdéj
struktur stuchowych, co prowadzi do deficytéw stucho-
wych obserwowanych zwtaszcza w dziecinstwie.

U pacjentow z SMMCIS obserwujemy zaburzenia fo-
nacyjne. Wynikaja one z nieprawidtowosci w budowie
twarzoczaszki, takich jak hipoplazja nosa, zaburzenia
w budowie podbrédka, w uktadzie oddechowym. Pa-
cjenci z tym zespotem mogg miec rozszczep podniebie-
nia, co dodatkowo powoduje trudnosci w rozwoju mowy.
Te wszystkie zaburzenia mogg powodowac problemy
z artykulacja dzwiekow.

Istotny wydaje sie wptyw SMMCIS na funkcje zucia.
Znaczenie majg tu potencjalne skutki strukturalne
SMMCIS dla uktadu stawowo-wiezadtowego zuchwy
oraz ogolnej budowy jamy ustnej. Na funkcje zucia beda
miaty wptyw niewatpliwie wady rozwojowe w obrebie
jamy ustnej, takie jak anomalie zebowe, hipodoncja,
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wady zgryzu, hipoplazja podniebienia. Wszystkie te nie-
prawidtowosci wptywaja na sposéb zucia pokarmoéw.
Chorzy majag szczegodlnie trudnosci w zuciu twardych
pokarmoéw lub pokarméw wymagajacych dtugiego zu-
cia. To z kolei generuje nieprawidtowe obcigzaniaistnie-
jacego uktadu zebdéw oraz stymuluje powstawania wad
zgryzu [12].

Inne zaburzenia rozwojowe mogace wspotwystepowac z ze-
spotem SMMCIS to m.in. wrodzone wady serca (25% przy-
padkow), w tym tetralogia Fallota (15% przypadkow), skolio-
za (14% przypadkéw), atrezja przetyku (10% przypadkow),
hipoplazja obojczykdw, anosmia, brak nerki, niedoczynnos¢
tarczycy oraz przewlekta niewydolnos¢ przedniego ptata
przysadki mdzgowej, wady rozwojowe mdzgowia, tagodne
lub ciezkie uposledzenia umystowe (50%). SMMCIS wspot-
towarzyszy w 50% przypadkdéw niskorostosé [13].

Rycina 1. Zdjecie zewnatrzustne z widocznym pojedynczym
Leczenie siekaczem szczeki

Leczenie pacjentéw z SMMCIS wymaga podejscia inter-
dyscyplinarnego. Zespét powinien sktadac sie ze stoma-
tologa, ortodonty, logopedy i laryngologa.

Chory z SMMCIS wymaga czesto ustawienia zebéw i ko-
rekcji zgryzu przez ortodonte. W terapii mowy, oddechu,
zaburzen zucia potrzebna jest wspotpraca logopedy, or-
todonty i otolaryngologa. Niekiedy pacjenci wymagaja
interwenc;ji chirurgicznej. Jest ona wskazana w przypad-
ku wad strukturalnych twarzoczaszki[14].

Opis przypadku

10-letni chtopiec zostat przyjety w porani stomatolo-
gicznej w celu ustalenia rozpoznania zaistniatych niepra-
widtowosci oraz ewentualnego skierowania na leczenie
do poradni specjalistycznej. Pacjent charakteryzowat sie
prawidtowym rozwojem psychosomatycznym. W wy-
wiadzie nie odnotowano choréb przewlektych ani lekéw  Rycina 2. Model szczeki pacjenta z widocznym pojedynczym
przyjmowanych na state. W okresie letnim wystepowaty ~ Siekaczem centralnym szczeki

obserwowane przez mame alergie na trawy, niepotwier-
dzone wtasciwymi badaniami. Wedtug przekazu mamy
chtopiec nie przebyt urazéw w okresie wczesnego dzie-
cinstwa dotyczacych okolic jamy ustnej lub mama ich nie
pamieta. Dziecko wyraza chec leczenia z powoddw este-
tycznych oraz problemdw spotecznych w szkole.

Materiaty i metody

Do analizy przypadku wykorzystano materiat uzyskany
podczas wizyty pacjenta w poradni stomatologicznej.
Do opisu przypadku wykorzystano dane z wywiadu sto-
matologicznego i ogélnomedycznego, dokumentacje ra-
diologiczng oraz zdjecia zewnatrzustne i wewnatrzustne
pacjenta.

Wyniki

U pacjenta zaobserwowano ceche charakterystyczna dla
SMMCIS: obecnos¢ pojedynczego srodkowego siekacza
szczekiw uzebieniu statym (ryc. 1). Korona pojedynczego
siekacza gornego jest symetryczna. Obserwujac siekacz
centralny, mozna zauwazy¢ brak zrdznicowania katow
siecznych. Oba katy przypominaja kat dystalny prawidto-

Ryciny 3. Zestawienie modeli szczeki i zuchwy badanego pa-
cjenta. Na zdjeciu pantograficznym widoczny posrodkowo po-
tozony pojedynczy siekacz srodkowy. Poza tg wadg obecne s3
g . zawiazki wszystkich zebow statych, tacznie z zebami 6smymi
wego siekacza (ryc. 2iryc. 3) w tuku gérnym i dolnym (ryc. 4)
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Rycina 4. Pantomogram badanego pacjenta

Charakterystyczne zmiany w tkankach miekkich w obre-
bie jamy ustnejto brak wedzidetka wargi gérnejibrodaw-
ki przysiecznej, a w budowie szczeki - ksztatt V podnie-
bienia tuku zebowego. U pacjenta wystepuje dodatkowo
wydatny wat w linii posrodkowej podniebienia twardego
iniedobdr wzrostu na szerokosé. W wygladzie zewnetrz-
nym mozna stwierdzi¢ anomalie w postaci niewyraznej
rynienki podnosowej i tukowatego zarysu wargi gérnej.

Dyskusja

SMMCIS jest rzadko spotykang nieprawidtowoscia,
ktéra zwykle nie wystepuje jako izolowana wada ge-
netyczna [15-19]. Zespdt ten czes$é autordw klasyfikuje
jako wyodrebniong jednostke chorobowa [20, 21], czesciej
jednak jest uwazany za towarzyszacy innym zespotom
anomalii rozwojowych, np. holoprosencefalii [17-22].

Hall podaje, iz przyczyng powstawania SMMCIS s3 nie-
znane czynniki etiologiczne odziatywujace na zarodek
miedzy 35. a 38. tygodniem zycia ptodowego [2]. Skut-
kiem ich dziatania jest zahamowanie lub spowolnienie
poprzecznego wzrostu szczeki i struktur lezagcych w linii
Srodkowej ciata, co z kolei powoduje zlanie lewej i prawej
listewki zebowej [20]. Zaburzenia te skutkujg powsta-
niem pojedynczego gérnego siekacza o symetrycznej bu-
dowie, a takze zaburzen tworzenia czesci szwu podnie-
biennego oraz wedzidetka wargi gérnej [20].

U badanego pacjenta, podobnie jak w doniesieniach in-
nych autoréw, pojawiaja sie odpowiednie cechy kliniczne
wskazujace na rozpoznanie SMMCIS.

Jednym z podstawowych objawoéw towarzyszacych
pojedynczemu siekaczowi srodkowemu szczeki jest
zmniejszona liczba zebéw. Hipodoncja czesciej dotyczy
zebow statych (1-10%) niz zebow mlecznych (0,4-0,9%)
[14-16]. W omawianym przypadku poza anomalig w po-
staci pojedynczego siekacza $rodkowego nie zaobser-
wowano brakow zebowych, co wiecej, pacjent posiada
zawigzki wszystkich zebow trzonowych. Ksztatt zeba
siecznego gérnego i jego potozenie w linii posrodkowej
ciata wskazuje jednak na wystepowanie u niego zespotu
SMMCIS.

U omawianego pacjenta odnotowano réwnoczesnie
inne charakterystyczne dla zespotu SMMCIS objawy,
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o ktérych w swoich opracowaniach méwig inni autorzy:
brak wedzidetka wargi gérnej, sptaszczony, tukowato
wygiety gorny wat czerwieni wargowej bez tuku Kupi-
dyna [15, 20, 22]. Pacjent miat ponadto krétka, waska
szczeke w ksztatcie litery V i na wysoko wysklepionym
podniebieniu wydatny wat podniebienny. Wedtug Kjaer
i wsp. cechy te stanowia kryterium rozpoznania holopro-
sencefalii. Jest to najciezsza manifestacja SMMCIS, ktéra
dotyczy zaburzen budowy osrodkowego uktadu nerwo-
wego, podstawy czaszki i twarzy [8].

Z uwagi na waska szczeke u pacjenta oraz na typ uzebie-
nia mieszanego mozna rozwazy¢, zgodnie z zaleceniem
Barcelosa i wsp., leczenie za pomocga aparatéw rucho-
mych. Ma ono na celu poprawe inklinacji siekacza $rod-
kowego [22]. Wedtug protokotu leczenia proponowane-
go przez Halla nie zaleca sie leczenia na etapie uzebienia
mieszanego, a rozpoczyna sie je po zakonczeniu wymiany
uzebienia. Wedtug tego protokotu stosuje sie poszerze-
nie szczeki, przemieszczenie siekacza Srodkowego i od-
zyskanie miejsca na odbudowe protetyczng drugiego
siekacza srodkowego [2]. Machado i wsp. rekomenduja
szybkie poszerzenie szczeki (ang. rapid maxillary expan-
sion, RPE) w pierwszym etapie leczenia i w kolejnym eta-
pie leczenie aparatami statymi [17].

Wedtug niektdrych autorow poszerzenie szczeki moze
nie przebiega¢ zgodnie z zatozeniami. Jest to skutek
braku szwu podniebiennego w jego przednim odcinku.
W celu powodzenia ekspansji szczeki przed wprowadze-
niem leczenia ortodontycznego zalecana jest osteotomia
szczeki[16].

Whioski

Ze wzgledu na rzadkos¢ SMMCIS i ograniczong liczbe
przypadkoéw opisywanych w literaturze, doniesienia na
temat tego zespotu sg ograniczone.

Cechy dymorficzne pojawiajace sie w SMMCIS moga by¢
bardzo rézne u réznych pacjentéw, dlatego tez powinny
by¢ diagnozowane indywidulanie i z nalezyty staranno-
$cig. Czesto niezbedne sg badania dodatkowe w postaci
konsultacji specjalistycznych, badan obrazowych. Tylko
staranna diagnostyka pozwala na szczegotowe okresle-
nie objawoéw i potrzeb terapeutycznych pacjenta.

Pacjenci zSMMCIS powinni by¢ regularnie monitorowa-
ni przez interdyscyplinarny zespét, sktadajacy sie z sto-
matologoéw, ortodontéw, logopeddw, laryngologdw i in-
ternistéw.

Ze wzgledu na potencjalne wady w obrebie ucha pacjen-
ci z SMMCIS powinni by¢ monitorowani pod katem defi-
cytéw stuchowych przez otolaryngologéw. Taka kontrola
powinna by¢ przeprowadzona juz w okresie rozwojowym.

U dzieci z SMMCIS zaleca sie regularne monitorowanie
rozwoju mowy. Wczesne wykrycie probleméw w tym
zakresie pozwala na wdrozenie w odpowiednim momen-
cie opieki logopedycznej w formie terapii indywidulanej.
Taka interwencja poprawia funkcjonowanie pacjenta
w codziennym zyciu, a w przypadku dziecka umozliwia
mu wtasciwy rozwoj i nauke w Srodowisku réwiesnikéw.
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W przypadku zdiagnozowania zaburzen zucia konieczne
jest wdrozenia odpowiedniej interwencji terapeutycznej
prowadzonej przez logopede lub ortodonte. Wczesna in-
terwencja u dziecka z SMMCIS moze znaczaco poprawic
jego funkcjonowanie w zakresie zucia i przetykania.

Pacjenci zSMMCIS wymagajg opieki interdyscyplinarne;j.
Wspdtpraca ortodonty, stomatologa, chirurga szczeko-
wo-twarzowego, pediatry i logopedy pomaga w prawi-
dtowym rozwoju fizycznym, intelektualnym i spotecznym
dzieci.

Waznym aspektem leczenia dziecka z SMMCIS jest
edukacja rodzicow i pacjentow. Wazne jest, aby byli
oni $wiadomi koniecznosci regularnego monitorowa-
nia i leczenia wad rozwojowych oraz konsekwencji tego
procesu dla zdrowia i funkcjonowania dziecka, rowniez
W przysztosci.
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