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OPIS PRZYPADKU ”

Zespol pojedynczego siekacza Srodkowego
szczeki, opis pacjentow

Solitary Median Maxillary Central Incisor Syndrome,
patient descriptions. Contribution to preventive
and interceptive orthodontic procedure

Agnieszka Machorowska-Pienigzek!, Sylwia Dzemianczyk?, Joanna Rokicka?,
Dariusz Machniak2, Tomasz Pienigzek®

STRESZCZENIE

Zesp6t pojedynczego siekacza srodkowego szczeki (solitary median maxillary
central incisor — SMMCIS) to wrodzona wada rozwojowa gltowy, ktorej obja-
wem dominujagcym jest pojedynczy srodkowy siekacz szczgki zardwno w uzg-
bieniu mlecznym, jak i statym. Przyczyna wystapienia zespotu jest zaburzenie
migracji 1 faczenia w linii posrodkowej mezodermy przedstrunowej w okresie
miedzy 35 a 38 dniem post conception (p.c.). Malformacja ta odbywa sie¢ w ob-
szarze wyrostka czotowo-nosowego, ktory bierze udziat w powstawaniu $rod-
kowych struktur gltowy, takich jak: ko$¢ przysieczna wraz z siekaczami
i odpowiadajaca jej okolica sklepienia jamy ustnej, filtrum i posrodkowa czesé
czerwieni wargi gornej, ponadto: oczodoty, przewody nosowe wraz z nozdrzami
przednimi, tylnymi, przegroda nosowa oraz watem podniebiennym. Pozostale
cechy zespolu ujawniajg si¢ w obrebie glowy oraz wspdétwystepuja z innymi
uktadowymi wadami rozwojowymi. Celem pracy bylo przedstawienie zespotu
SMMCI u dwoch pacjentek leczonych w Zaktadzie Ortodoncji SUM w Zabrzu.
Z prezentacji pacjentow wynika, ze rozpoznanie tego zespolu stawiane jest poz-
no, najczesciej przez stomatologéw, po pojawieniu sie objawu dominujacego.
Zadaniami lekarza ortodonty s3 monitoring rozwoju uzgbienia i zgryzu, szczego-
towa diagnostyka radiologiczna i interceptywna opieka ortodontyczna.

SEOWA KUCZOWE
siekacz $srodkowy szczeki, luk Kupidyna, holoprosencefalia

ABSTRACT

The solitary median maxillary central incisor (SMMCI) syndrome is a congenital
developmental defect of the head. The prevalent symptom is a solitary median
incisor of the maxilla both in primary and secondary dentition. The cause of the
syndrome is related to midline defects in the migration and connection of the
prechordal mesoderm between the 35th and the 38th day post conception (p.c.).
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Such a malformation occurs at the region of the frontonasal ridge which takes part in the formation of the median
structures of the head such as the incisive bone with incisors and the corresponding region of the mouth cavity
vault, the philtrum and the median part of the upper vermilion border, as well as eye sockets, nasal ducts with
anterior and posterior nares, nasal septum, and the palatal wall. The remaining characteristic features of the syn-
drome are observed in the head region and also co-exist with other systemic developmental defects. The aim of
the study was to present the SMMCI syndrome in two female patients treated at the Department of Orthodontics
of the Medical University of Silesia in Zabrze, Poland. Based on patient observations, diagnosis is made late,
most frequently by dentists after the occurrence of a prevalent symptom. The aim of orthodontists is to monitor
the development of dentition and occlusion, detailed radiological investigation and interceptive orthodontic care.
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Zesp6ot pojedynczego siekacza Srodkowego szczeki
to wrodzona wada rozwojowa glowy o cechach kom-
pleksu, wystepujaca z czestotliwoscig 1 : 50 000 zy-
wych noworodkéw, czesciej u pici zenskiej [1,2,3].
Po raz pierwszy zostat opisany przez Scotta w 1958 r.
[4]. Przyczyna wystapienia zespolu jest zaburzenie
migracji i laczenia w linii posrodkowej mezodermy
przedstrunowej w okresie miedzy 35 a 38 dniem post
conception (p.c.) [1,5,6]. Malformacja ta nastepuje
w obszarze wyrostka czolowo-nosowego, ktory
uczestniczy w powstawaniu Srodkowych struktur
glowy, takich jak: ko$¢ przysieczna wraz z sickaczami
i odpowiadajaca jej okolica sklepienia jamy ustnej,
filtrum i posrodkowa cze$é czerwieni wargi gornej,
a ponadto: oczodoty, przewody nosowe wraz z noz-
drzami przednimi, tylnymi, przegroda nosowag oraz
watem podniebiennym.

Patognomicznym objawem klinicznym schorzenia jest
pojedynczy srodkowy siekacz szczeki, wystepujacy
zardbwno w mlecznym, jak i stalym uzgbieniu, od
ktorego wywodzi si¢ akronim zespotu SMMCI (soli-
tary median maxillary central incisor) [1]. Do innych
cech zespotu ujawniajacych si¢ w obrebie gtowy nale-
73: wrodzona atrezja nozdrzy tylnych, stenoza otworu
gruszkowatego, zaburzenia budowy neurokranium,
hipoteloryzm, niedorozwdj srodkowego pigtra twarzy,
rozszczepy podniebienia pierwotnego i/lub wtoérnego,

mikrocefalia, cyklopia, holoprosencefalia (HPE)
i niedorozwdj umystowy [1,7,8,9,10].
Przedstawione anomalie towarzyszace zespolowi

SMMCI moga mie¢ r6zng ekspresje i wystepowad
w r6éznej kombinacji [9,11,12], co utrudnia rozpozna-
nie, szczegdlnie w pierwszych miesigcach zycia
dziecka. Zespot SMMCI moze rowniez towarzyszy¢
innym uktadowym wadom rozwojowym (jak: wady
serca, skolioza, brak nerki, mikropenis, deficyt wzro-
stu ciata, niedorozwdj umystowy), a takze asocjacjom
CHARGE i VACTERL, sekwencji DiGeorge’a, dys-
plazji obojczykowo-czaszkowej typu I i dysplazji
cktodermalnej oraz zespotowi Duane [13].

Celem pracy jest opis dwoch pacjentek z zespotem
SMMCI diagnozowanych i leczonych w Poradni Wad
Rozwojowych Zaktadu Ortodoncji SUM w Zabrzu,

ze szczegdlnym uwzglednieniem klinicznych cech ze-
spotu, manifestujacych si¢ w obrebie twarzy i zgryzu.

Pacjentka 1

Pacjentka J.K. zostata przyjeta w Poradni Wad Roz-
wojowych Zaktadu Ortodoncji w Zabrzu w wieku
trzech tygodni w celu konsultacji w zwiazku z rozsz-
czepem wargi.

Ryc. 1. Hipoteloryzm, coloboma.
Fig. 1. Hipotelorism, coloboma.

W badaniu klinicznym stwierdzono u noworodka
bezzgbie, tylozuchwie fizjologiczne, waskie gotyckie
podniebienie oraz podskorny prawostronny rozszczep
wargi. Ponadto w rysach twarzy obserwowano stabo
zaznaczony tuk Kupidyna, hipoteloryzm i coloboma
w obu oczach (ryc. 1). Na podstawie wywiadu ustalo-
no, ze dziewczynka jest urodzona z piatej cigzy, ktorg
poprzedzaty 3 samoistne poronienia w drugim miesig-
cu. Starsza siostra pacjentki urodzona z pierwszej
cigzy byla zdrowa. W drugim miesigcu trwania cigzy
z badang pacjentka u matki zdiagnozowano nadczyn-
nos¢ tarczycy. Pordd odbyt si¢ sitami natury w 40
tygodniu ciazy, a noworodek plci zenskiej uzyskatl
9 punktow w skali Apgar, wazyt 3360 g i mierzyt 54 cm.
Podczas pierwszej wizyty w tutejszej poradni, na
podstawie zapisu w ksiazeczce zdrowia dziecka
i wywiadu z rodzicami stwierdzono, ze dziecko jest
karmione piersia na zadanie, dobrze przybiera na
wadze 1 fizycznie rozwija si¢ odpowiednio do wieku.
Lekarz ortodonta pouczyt rodzicow o sposobie kar-
mienia i pielegnacji dziecka oraz zalecit konsultacje
okulistyczna i chirurgiczng.

Ponowna wizyta ortodontyczna miata miejsce po
czterech miesigcach. Zwarcie watdéw dzigstowych,
morfologia szczeki i zuchwy byly podobne jak pod-
czas pierwszego badania. Waga dziecka wynosita
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6500 g, co wskazywato na prawidlowy przyrost masy
ciata. Zabieg zszycia podskornego rozszczepu wargi,
po konsultacji z chirurgiem plastykiem, zostal odro-
czony ze wzgledu na zadowalajaca czynno$¢ warg
w czasie funkcji oralnych na tym etapie rozwoju
osobniczego.

Nastepna wizyta nastgpita w wieku 20 miesigcy, po
operacji rozszczepu wargi. Badanie kliniczne zgryzu
wykazalo obecnos¢ trzech siekaczy mlecznych
w szczece oraz czterech siekaczy mlecznych w zu-
chwie. Mleczny przysrodkowy siekacz szczgki poja-
wit si¢ na szczycie wyrostka zgbodolowego w linii
posrodkowej, przyjmujac forme¢ pojedynczego sieka-
cza $rodkowego szczeki. Ponadto stwierdzono u pa-
cjentki zwezong szczeke, brak brodawki przysiecznej
i wedzidetka wargi gornej. Cechy te wskazywaty na
wystgpienie zespolu SMMCI. Rodzice zostali poin-
formowani o rodzaju wady i konieczno$ci doktadnego
monitorowania rozwoju struktur glowy, w tym o przy-
sztej diagnostyce radiologicznej, umozliwiajacej po-
twierdzenie klinicznych cech zespolu i precyzyjne
zaplanowanie leczenia ortodontycznego.

Badanie pacjentki w wieku 5 lat wykazalo pelne
mleczne uzebienie w zuchwie, $rodkowy mleczny
siekacz w szczgce oraz prochnice zgbow (ryc. 2).

Ryc. 2. Srodkowy centralny siekacz mleczny w szczece.
Fig. 2. Median central deciduous incisor of the maxilla.

Stwierdzono tez zgryz krzyzowy obustronny i zgryz
prosty w obrebie siekaczy. Analiza rysow twarzy en face
ujawnita hipoteloryzm, brak tuku Kupidyna wargi gor-
nej oraz asymetri¢ poprzeczng w obrebie nosa i warg
(ryc. 3). Pacjentka miata profil transfrontalny z pla-
skim czotem i cofnigta okolica podoczodotowa (ryc. 4).
Kliniczne cechy twarzy i zgryzu wskazywaty na staby
poprzeczny i sagitalny wzrost szczeki, ktory wspotist-
nieje z zespotem SMMCI. Podczas wizyty ortodon-
tycznej przeprowadzono instruktaz higieny jamy ust-
nej oraz polecono sanacj¢ uz¢bienia.

Na kolejng wizyte w tutejszej poradni pacjentka zgto-
sita si¢ w wieku 6 lat i 8 miesi¢gcy. Badanie kliniczne
zgryzu wykazato pierwsza faz¢ uzgbienia mieszanego,
w tym obecno$¢é wszystkich statych pierwszych trzo-
nowcow, dolnych statych sieckaczy oraz pojedynczego
statego srodkowego siekacza szczeki (ryc. 5). Siekacz
ten mial budowe symetryczna, bez cechy wypuktosci

korony, a oba katy byly podobne i miaty zaokraglone
brzegi charakterystyczne dla katéw bocznych kazdego
z siekaczy przysrodkowych. Takie cechy budowy z¢ba
sugerowatly, ze powstal on na skutek wczesnej fuzji
obu zawigzkéw siekaczy przysrodkowych w okresie
morfogenezy prenatalnej, co potwierdza rozpoznanie
zespotu SMMCI. Ponadto stwierdzono charaktery-
styczne dla tego zespotu cechy budowy szczeki
z grubym waltem biegngcym wzdhuz podniebienia,
wysoko wysklepionym podniebieniem oraz brakiem
brodawki przysiecznej, wedzidetka wargi gornej
i wklestosci tuku Kupidyna (ryc. 6, 7).

Ryc. 3. Asymetria poprzeczna w twarzy.
Fig. 3. Transverse asymmetry of the face.

Ryc. 4. Profil transfrontalny z ptaskim czotem.
Fig. 4. Transfrontal profile with flat forehead.
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Ryc. 5. Srodkowy centralny staly siekacz w szczece.
Fig. 5. Median central permanent incisor in the maxilla.

Ryc. 6. Blizna po operacji rozszczepu wargi gomej oraz
wypukio$¢ fuku Kupidyna wargi géme;.

Fig. 6. Visible scar following surgical procedure of cleft
upper lip and convexity of Cupidyn bow of upper lip.

Pantomogram potwierdzit obecno$é pojedynczego
srodkowego siekacza szczeki oraz wykazat dwa zeby
nadliczbowe w okolicy bocznych statych siekaczy
szczeki. Obraz rentgenowski ujawnil réwniez obec-
no$¢ waskich przewodéw nosowych i hipoplastyczng
przegrode nosowg (ryc. 8).

Ryc. 7. Gruby wat wzdtuz podniebienia, wysoko wysklepione
podniebienie oraz brak brodawki przysieczne;.

Fig. 7. Thick wall along palate, high arched palate and
absence of incisive papilla.

Ortodonta poinformowat rodzicow o koniecznosci
wdrozenia wczesnego leczenia ortodontycznego, kto-
rego celem w pierwszym etapie bedzie ksztattowanie
szczgki. Pobrano wyciski zgryzu dla celéw diagno-
stycznych oraz na goérny aparat plytowy ze $rubg do
rozszerzania szczeki.

W wieku 8 lat, z uwagi na obecnos$¢ z¢gbow dodatko-
wych w okolicy gornych bocznych siekaczy oraz
z powodu niekolejnego wyrzynania z¢gbow stalych,
wykonano u pacjentki CBCT szczeki, by oceni¢ oko-
licg siekaczy gornych i zaplanowaé dalsze leczenie
ortodontyczne (ryc. 9).

Podjeto decyzje o usunigciu prawego gornego dodat-
kowego sickacza oraz pozostawieniu lewego, ktory
w przysztosci, po przeprowadzeniu leczenia aparatami
statymi, zostanie odbudowany i bedzie pehnit funkcje
brakujacego przysrodkowego siekacza w szczece.
Obecnie pacjentka intensywnie nosi aparat ptytowy
ijest przed zabiegiem usunigcia jednego zeba dodat-
kowego.

Ryc. 8. Pantomogram — $rodkowy centralny siekacz szczeki.
Fig. 8. Panoramic radiograph with median central incisor of the maxilla.
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Ryc. 9. CBCT - érodkowy centralny siekacz szczeki.
Fig. 9. CBCT — median central incisor of the maxilla.

Pacjentka 2

Pacjentka K.M. zglosila si¢ do Poradni Wad Rozwo-
jowych Zaktadu Ortodoncji w Zabrzu w wieku 3 lat,
skierowana przez stomatologa z powodu pojawienia
si¢ tylko jednego sickacza w szczece. Badanie kli-
niczne zgryzu ujawnito obecno$¢ 19 zegbow mlecz-
nych, w tym pojedynczego s$rodkowego mlecznego
siekacza w szczece. Zab lezal w linii posrodkowej na
szczycie wyrostka zebodotowego szczgki i mial pio-
nowe wcigcie na brzegu siecznym. Stwierdzono zgryz
prosty w obrebie siekaczy oraz tendencje do zgryzu
krzyzowego obustronnego. Ponadto zaobserwowano
silnie wysklepione podniebienie z grubym walem
w linii posrodkowej oraz brak brodawki przysiecznej
i wedzidetka wargi gornej (ryc. 10, 11). W rysach
twarzy rozpoznano: transfrontalny profil, cofnigta
okolicg podoczodolowa oraz waska czerwien wargi
gornej (ryc. 12).

Dodatkowo u pacjentki stwierdzono syndaktyli¢ dru-
giego i trzeciego palca obu stop, silniej zaznaczone
w lewej stopie (ryc. 13).

Z przeprowadzonego z rodzicami wywiadu wynikato,
ze dziecko zostalo urodzone z drugiej cigzy i ma star-
sza zdrowa siostr¢. W 6smym tygodniu cigzy matka
pacjentki przeszta infekcj¢ wirusowa. Pordd nastapit
w 39 tygodniu ciazy przez cesarskie cigcie z powodu
przodujacego tozyska. Po urodzeniu pojawily si¢
u dziecka zaburzenia oddychania, a po szczegdtowej
diagnostyce w osrodku specjalistycznym rozpoznano
tetralogi¢ Fallota. W pierwszym roku zycia dziecko
zostato zoperowane i pozostaje pod stalg opieka kar-
diologiczna.

Cechy uzgbienia, morfologii szczgki, zgryzu, rysow
twarzy oraz wspoOtistnienie schorzen dodatkowych
u badanej pacjentki wskazuja na wystepowanie zespo-
hn SMMCI. Rodzice zostali poinformowani o rozpo-
znanej wadzie. Dziecko pozostaje w obserwacji roz-

woju zgryzu i funkcji oralnych. Po wyleczeniu zgbow
mlecznych zaplanowano pierwsza fazg leczenia orto-
dontycznego z wykorzystaniem ruchomych aparatow
ptytowych, ktorych celem bedzie poszerzenie zwezo-
nej szczgki. Dalsze postgpowanie terapeutyczne zo-
stanie ustalone w okresie uz¢bienia mieszanego.

Ryc. 10. Zdjecie wewnatrzustne, Srodkowy centralny siekacz
szczeki, brak wedzidetka wargi gornej oraz brodawki
przysiecznej.

Fig. 10. Intraoral image, median central incisor of the maxilla,
absence frenulum of upper lip and incisive papilla.

Ryc. 11. Zdjecie wewnatrzustne, silnie wysklepione podnie-
bienie z grubym watem w linii posrodkowej.

Fig. 11. Intraoral image high arched palate with thick median
wall.
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Ryc. 12. Profil transfrontalny, cofnieta okolica podoczo-
dotowa oraz waska czerwien wargi gérej.

Fig. 12. Transfrontal profile, retruded suborbital region and
narrow upper vermilion border.

Ryc. 13. Syndaktylia drugiego i trzeciego palca obu stop.
Fig. 13. Syndactylia of 2 and 3t digit of both feet.

DYSKUSJA

Podstawowym objawem zespotu SMMCI jest zmniej-
szona liczba zeboéw mlecznych i statych. W populacji
ogolnej niedoliczbowos¢ rzadziej dotyczy zebdw
mlecznych (0,4-0,9%) niz statych (1-10%) i jest po-
wszechnie opisywana w specjalistycznym pi§miennic-
twie [14,15,16]. Szczegdlnym i bardzo rzadkim rodza-
jem hipodoncji jest wystgpowanie pojedynczego $rod-
kowego siekacza szczeki. Nieprawidlowo$¢ ta dotyczy
przysrodkowych siekaczy mlecznych i statych, ktore
we wczesnej fazie ontogenezy ulegaja fuzji [1,9].
Powstaty w ten sposob jeden zab srodkowy sktada si¢
z obydwu powierzchni dystalnych potaczonych ze-
bow, a wigc nie ma cechy krzywizny korony, korze-
nia, a oba jego katy boczne sg zaokraglone [1].

Ksztalt zgba, jego potozenie w linii posrodkowej ciata
oraz wystgpowanie innych wad morfologicznych

twarzy 1 zgryzu u opisywanych pacjentek potwierdza
rozpoznanie zespolu SMMCI. Wart odnotowania jest
fakt wspotistnienia z zespotem SMMCI zeboéw nad-
liczbowych w okolicy bocznych statych siekaczy
u jednej z prezentowanych pacjentek, cecha ta nie jest
opisywana w pi$miennictwie.

Etiologia zespolu SMMCI nie jest do konca poznana,
u wielu, lecz nie u wszystkich pacjentow z ta wada
stwierdzono mutacje genow SHH, SIX3, ZIC2, TGIF,
GLI2 [7], a takze aberracje w obrebie chromosomow
18p i/lub 7q [1,17]. U polowy o0séb z zespotem
SMMCI stwierdzono wspotwystgpowanie innych
ogoblnych chorodb, takich jak: alergia i astma, naczy-
niakowatos¢, alopecia, szczelina odbytu, ptoza, colo-
boma, oligodoncja i wady konczyn [18].

U obu opisanych pacjentek wykazano wystepowanie
krotkiej i waskiej szczgki z wysoko wysklepionym
podniebieniem i wydatnym watem podniebiennym,
ktory wedlug Kjaer i wsp. jest waznym Kkryterium
diagnostycznym HPE [7,9]. Holoprosencefalia jest
najciezsza manifestacja zespotu SMMCI i dotyczy
zaburzenia budowy os$rodkowego uktadu nerwowego,
podstawy czaszki i twarzy. Przyczyng tej malformacji
jest niekompletny podzial przodomézgowia miedzy
18 a 28 dniem p.c., ktory moze by¢ przyczyna duzych
zaburzen zdrowotnych, w tym uposledzenia umysto-
wego, padaczki oraz wad uktadu oddechowego i kra-
zenia [1,9,15]. Holoprosencefalia moze by¢ schorze-
niem letalnym i jest przyczyng 4%o samoistnych poro-
nien, a u zywych noworodkow wystepuje z czgstotli-
woscig 1 : 16 000 [1,18].

Z pisSmiennictwa wynika, ze objawy kliniczne towa-
rzyszace zespotowi SMMCI moga mie¢ zmienne
nasilenie i sg niejednokrotnie pézno rozpoznawane.
Kjaer i wsp. analizujgc grupe 10 pacjentow z zespo-
tem SMMCI podaja, ze najwczesniej i tylko u jednego
pacjenta postawiono rozpoznanie w 8 roku zycia,
a najczesciej pelna diagnoza byla stawiana w wieku
11-12 lat [9].

Przed pojawieniem si¢ gléwnego objawu zespotu,
jakim jest pojedynczy $rodkowy siekacz szczeki, inne
symtomy, jak: brak filtrum, tuku Kupidyna i zaburze-
nia budowy wedzidetka wargi gérnej oraz wysklepio-
ny wat podniebienny, moga sugerowaé rozpoznanie
tej wady rozwojowej [1,9,18]. Ujawnienie tych cech
mozliwe jest w trakcie pourodzeniowej opieki pedia-
trycznej. Postepowanie prewencyje i interceptywne,
tj. monitorowanie wyrzynania z¢bow, stanu zgryzu,
uzebienia i funkcji narzadu zucia oraz wczesne lecze-
nie zaburzen zgbowo-zgryzowych naleza do lekarza
ortodonty [19]. Rozpoznanie kliniczne zespolu
SMMCI powinno by¢ potwierdzone szczegdtowa
diagnostyka radiologiczng i genetycznag.
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