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STRESZCZENIE
Wprowadzenie. Mukopolisacharydozy (MPSs) należą do dziedzicznych chorób spichrzeniowych, charakteryzują-
cych się odkładaniem częściowo zdegradowanych glikozaminoglikanów w obrębie lizosomów. W wyniku niedo-
boru ściśle określonych lizosomalnych enzymów niezbędnych do katabolizmu glikozaminoglikanów, dochodzi do 
strukturalnego i funkcjonalnego uszkodzenia, komórek, tkanek i całych narządów. Pacjenci z MPSs cierpią zarówno 
na fizyczne, jak i psychiczne nieprawidłowości, co w połączeniu z utrudnionym dostępem do profesjonalnej opieki 
stomatologicznej, może doprowadzić do szeregu zmian patologicznych w obrębie jamy ustnej.
Cel. Ocena stanu zdrowia jamy ustnej u pacjentów z MPSs oraz określenie ich zapotrzebowania na specjalistyczną 
opiekę stomatologiczną.
Materiał i metody. Badanie objęło 30 osób w wieku od 2 do 30 lat z różnymi typami mukopolisacharydoz. Przepro-
wadzono badanie kliniczne oceniające stan uzębienia, dziąseł oraz higieny jamy ustnej.
Wyniki. Wartości wskaźników próchnicowych dla zębów stałych i mlecznych wynosiły odpowiednio: PUW od 3 do 
28 i puw od 4 do 20. Wskaźnik stanu dziąseł GI przyjmował wartości od 0,75 do 3,0, stan higieny jamy ustnej PI od 
0,7 do 3,0, oraz OHIs od 1 do 6.
Wnioski. pacjenci z MPSs charakteryzują się złym stanem zdrowia jamy ustnej, który uzależniony jest od stopnia 
zaawansowania MPSs, tym samym wymagają specjalistycznej opieki stomatologicznej. 

Słowa kluczowe: mukopolisacharydoza, higiena jamy ustnej, zdrowie jamy ustnej.

ABSTRACT
Introduction. Mucopolysaccharidoses (MPSs) belong to hereditary storage diseases characterized by the depo-
sition of partially degraded glycosaminoglycans within the lysosomes. As a result of a shortage of strictly defined 
lysosomal enzymes necessary for the glycosaminoglycan catalase, structural and functional damage to cells, tissues 
and entire organs occurs. Patients with MPSs suffer from both physical and mental abnormalities, which combined 
with the difficult access to professionall dental care can lead to a number of changes in the oral cavity.
Aim. Assessment of oral health in patients with MPSs and determination of their need for dental care.
Material and Methods. The study included 30 people aged from 2 to 30 years with different types of Mucopolysac-
charidoses. A clinical study evaluating the state of teeth, gums and oral hygiene was carried out. 
Results. Values   of decay indexes for permanent and deciduous teeth were respectively: PUW from 3 to 28 and puw 
from 4 to 20. GI state index took values   from 0.75 to 3.0, oral hygiene of PI from 0.7 to 3.0, and OHIs from 1 up to 6.
Conclusions. Patients with MPSs are characterized by poor oral health, which depends on the level of MPSs, thus 
requiring specialized dental care.
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Wstęp
Mukopolisacharydozy należą do dziedzicznych 
chorób metabolicznych, charakteryzujących się 
zaburzeniami spichrzania częściowo zdegradowa-
nych glikozaminoglikanów (GAG), w wyniku niedo-
boru ściśle określonych enzymów lizosomalnych 
niezbędnych do katabolizmu GAG. U osób dotknię-

tych w/w schorzeniami częściowo zmetabolizowa-
ne glikozaminoglikany odkładają się w obrębie lizo-
somów, prowadząc do uszkodzenia strukturalnego 
i funkcjonalnego komórek, tkanek i narządów.

W Polsce organizacją zajmującą się osobami 
i rodzinami osób chorych na ultrarzadkie choro-
by metaboliczne jest Stowarzyszenie Chorych na 
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Mukopolisacharydozę (MPS) i Choroby Rzadkie. 
Stowarzyszenie zostało powołane 6 czerwca 1990 
roku w Centrum Zdrowia Dziecka w Warszawie 
z inicjatywy prof. Anny Tylki-Szymańskiej i począt-
kowo funkcjonowało pod nazwą Stowarzyszenie 
Przyjaciół i Rodzin Dzieci Chorych na Mukopolisa-
charydozę. W Polsce była to pierwsza organizacja 
niosąca pomoc osobom z chorobami rzadkimi.

Od chwili powstania stowarzyszenie zajmuje się 
opieką i wspieraniem rodzin wychowujących dzie-
ci chore na mukopolisacharydozy, mukolipidozę, 
mannozydozę, sialidozę, fukozydozę, gangliozydo-
zę, chorobę Pompe, Niemanna-Picka, zespół Kra-
bego i zespół Pallistera-Kiliana oraz inne choroby 
metaboliczne występujące bardzo rzadko, z tzw. 
grupy chorób sierocych. Ze względu na niezmier-
ną rzadkość występowania niektórych jednostek 
chorobowych, stowarzyszenie z każdym rokiem 
poszerzało zakres swojej działalności, przyjmując 
pod swoją opiekę kolejne rodziny dzieci chorych na 
kilkadziesiąt ultrarzadkich chorób metabolicznych. 
Z tego powodu dnia 9 lutego 2008 roku organiza-
cja zmieniła nazwę na Stowarzyszenie Chorych na 
Mukopolisacharydozę (MPS) i Choroby Rzadkie.

Celem stowarzyszenia jest nie tylko niesienie po-
mocy i integracja rodzin MPS i chorób pokrewnych 
na terenie całego kraju, ale również zwrócenie więk-
szej uwagi publicznej na choroby ultra rzadkie i two-
rzenie funduszy na rzecz pomocy wszystkim osobom 
dotkniętym chorobą. Od samego początku istnienia 
członkowie stowarzyszenia walczą o lepszą jakość ży-
cia osób dotkniętych chorobami rzadkimi, jak również 
o możliwość leczenia niektórych z tych schorzeń.

Z inicjatywy stowarzyszenia organizowane są 
międzynarodowe konferencje naukowe, na których 
rodziny osób chorych, jak również lekarze i osoby 
zainteresowane tematyką ultrarzadkich chorób me-
tabolicznych mają możliwość zapoznania się z naj-
nowszymi osiągnięciami w leczeniu tych schorzeń, 
jak również mają okazję do wymiany doświadczeń 
związanych z codzienną opieką nad osobami do-
tkniętymi rzadkimi chorobami metabolicznymi.

Podczas dwóch konferencji w latach 2007 i 2008 
przeprowadzono badanie stomatologiczne grupy 
chorych na rzadkie choroby metaboliczne. Celem 
badania było określenie stanu zdrowia jamy ust-
nej u osób chorych na mukopolisacharydozy oraz 
określenie zapotrzebowania tych osób na profe-
sjonalną opiekę stomatologiczną.

Materiał i metody
Grupa badana składała się z 30 osób w wieku od 2 
do 30 lat, chorych na różne typy mukopolisacha-
rydozy. Duża rozpiętość wiekowa wynikała z rzad-

kości występowania MPS, co znacznie utrudniło 
wyłonienie jednolitej grupy wiekowej. W badaniu 
wzięły udział: 2 osoby z MPS I, 6 osób z MPS II, 9 
osób z MPS III A, 6 osób z MPS III B, 5 osób z MPS 
IVA, 1 osoba z MPS IVB i 1 osoba z MPS VI.

Ocenę kliniczną przeprowadzono za pomocą lu-
sterka stomatologicznego oraz zgłębnika. Badanie 
wykonano w oświetleniu sztucznym. Zęby uprzed-
nio nie były osuszane ani oczyszczane. Kliniczny 
stan zębów oceniono za pomocą wskaźnika puw-
-z w stosunku do zębów mlecznych, PUW-z do zę-
bów stałych, oraz oba wskaźniki w przypadku uzę-
bienia mieszanego. Uwzględniono obecność zębów 
objętych próchnicą (p, P), zęby usunięte (u, U) oraz 
zęby wypełnione (w, W). Do oceny stanu dziąseł 
posłużono się wskaźnikiem Gingival Index (GI) wg 
Loe i Silness [1]. Do oceny stanu higieny jamy ustnej 
posłużono się wskaźnikiem płytki bakteryjnej Pla-
que Index (PI) wg Silness i Loe [2] oraz wskaźnikiem 
OHIs. Oba wskaźniki określano przy następujących 
zębach: 11, 16, 26, 36, 31, 46. W przypadku gdy bra-
kowało jednego z zębów, badano ząb sąsiedni.

Wyniki, omówienie, dyskusja, przegląd 
piśmiennictwa
Wartości PUW-z i puw-z w grupie osób badanych 
wynosiły odpowiednio od 2 do 28 oraz od 4 do 
20. Wskaźnik stanu dziąseł GI wahał się od 0,75 do 
3,00. Wartości wskaźników określających stan hi-
gieny jamy ustnej wynosiły odpowiednio: PI od 0,7 
do 3,0 oraz OHIs od 1 do 6 (Tabele 1 i 2).

Znaczna rozbieżność wartości wskaźników była 
uwarunkowana różnym stopniem zaawansowania 
danej jednostki chorobowej oraz zróżnicowanym 
stopniem niepełnosprawności u każdej z bada-
nych osób.

Najliczniej reprezentowanymi podczas badania 
typami mukopolisacharydoz były: MPS typu III A (9 
osób), IIIB (6 osób) i IVA (6 osób).

Mukopolisacharydoza typu III, czyli choroba San-
filippo, została pierwszy raz opisana w 1963 roku 
przez amerykańskiego pediatrę Sylvestra Sanfilippo. 
MPS typu III należy do jednej z najczęściej występują-
cych mukopolisacharydoz, a jej częstotliwość wystę-
powania ocenia się na 1:70000. Sposób dziedziczenia 
choroby jest autosomalny recesywny [3]. W zespole 
Sanfilippo dochodzi do zaburzeń metabolizmu gliko-
zaminoglikanu — siarczanu heparanu — na skutek 
całkowitego braku lub znacznego niedoboru jedne-
go z enzymów biorących udział w przemianach tego 
związku [4]. Wyróżnia się cztery typy MPS III — typ 
A (brak lub niedobór heparano-N-sulfatazy), typ B 
(brak lub niedobór alfa-N-acetyloglukozaminidazy), 
typ C (brak lub niedobór alfa-N-glukozaminidyno-ace
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tylotransferazy acetylo-koeznymu A) oraz typ D (brak 
lub niedobór N-acetyloglukozamino-6-sulfatazy) [5]. 
Najczęściej występującym typem wśród wszystkich 
populacji jest typ A [6]. W wyniku braku lub znacz-
nego niedoboru jednego z wyżej wymienionych en-
zymów dochodzi do akumulacji siarczanu heparanu 
w obrębie komórek, co prowadzi do ich nieodwra-
calnego uszkodzenia.

Charakterystyczne dla choroby Sanfilippo jest 
etapowe narastanie zmian patologicznych. W więk-
szości przypadków po urodzeniu i do 2 roku życia 
rozwój dziecka jest prawidłowy. Do nasilenia obja-
wów dochodzi najczęściej między 2 a 6 rokiem życia. 
Znaczącym objawem jest wzmożona aktywność ru-
chowa, a także zachowania o charakterze agresyw-
nym i destrukcyjnym, przy czym zachowania te bar-
dziej nasilone są u dziewczynek. Charakterystyczne 

są również zaburzenia snu — dzieci te bardzo mało 
śpią w ciągu doby. Wraz z wiekiem porozumiewanie 
się z dzieckiem staje się utrudnione lub prawie nie-
możliwe na skutek utraty umiejętności mowy i rozu-
mienia. W ostatnim etapie choroby rozwój dziecka 
ulega wyraźnemu zahamowaniu. Zaburzenia rów-
nowagi sprawiają, iż dzieci te bardzo często upadają 
podczas spaceru lub zabawy. W końcowym stadium 
choroby dzieci z zespołem Sanfilippo przestają cho-
dzić, czemu towarzyszą bardzo widoczne zmiany 
w układzie kostnym, takie jak skrzywienie kręgosłu-
pa. Średni czas przeżycia wynosi 14 lat [7]. 

Zmiany wyglądu w zespole Sanfilippo są mniej 
nasilone niż w innych mukopolisacharydozach. Cię-
żar ciała jest odpowiedni do wieku w porównaniu 
z dziećmi zdrowymi. Niekiedy obserwuje się pogru-
bienie rysów twarzy, synophrys (połączenie brwi w linii 

Tabela 1. Wyniki badania klinicznego — wskaźniki 
próchnicowe
Table 1. Results of clinical examination — dental caries in-
dices

Nr pacjenta Wiek Płeć Typ MPS PUW puw
1 19 M I 4 –
2 2 M I – 5
3 10 M II 8 –
4 10 M II 9 –
5 30 M II 21 –
6 7 M II 4 7
7 12 M II 9 –
8 10 M II 8 –
9 17 M III A 22 –
10 8 K III A – 20
11 8 M III A 16 –
12 7 K III A 8 4
13 13 K III A 7 –
14 9 K III A 4 4
15 5 M III A – 12
16 3 K III A – 6
17 3 K III A – 8
18 10 M III B 4 4
19 16 K III B 9 –
20 14 K III B 4 –
21 8 K III B 4 8
22 12 K III B 4 –
23 16 M III B 11 –
24 25 K IV A 8 –
25 10 M IV A 3 9
26 15 M IV A 7 –
27 6 M IV A 4 9
28 6 K IV A 2 7
29 30 M IV B 28 –
30 12 M VI 3 –

Tabela 2. Wyniki badania klinicznego — wskaźniki stanu 
dziąseł i higieny jamy ustnej
Table 2. Results of clinical examination — gingival and oral 
hygiene indices

Nr pacjenta Wiek Płeć Typ MPS PI GI OHIs
1 19 M I 0,7 0,75 1
2 2 M I 0,8 0,95 2
3 10 M II 1,6 1,58 2
4 10 M II 2,5 2,04 4
5 30 M II 3,0 3,00 6
6 7 M II 2,1 1,91 2
7 12 M II 2,0 1,75 2
8 10 M II 0,8 0,95 1
9 17 M III A 2,6 2,37 4
10 8 K III A 1,8 1,58 2
11 8 M III A 2,8 2,37 4
12 7 K III A 1,7 1,54 2
13 13 K III A 1,7 1,41 2
14 9 K III A 1,8 1,30 2
15 5 M III A 1,8 1,41 2
16 3 K III A 0,9 0,85 2
17 3 K III A 1,6 1,58 2
18 10 M III B 1,8 1,30 2
19 16 K III B 2,0 1,91 2
20 14 K III B 0,8 0,87 1
21 8 K III B 1,8 1,54 2
22 12 K III B 2,8 2,33 3
23 16 M III B 1,7 1,87 3
24 25 K IV A 1,7 1,58 2
25 10 M IV A 2,0 1,79 2
26 15 M IV A 2,7 2,54 4
27 6 M IV A 2,6 1,91 3
28 6 K IV A 2,0 1,45 2
29 30 M IV B 3,0 3,00 6
30 12 M VI 0,9 0,87 1
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środkowej twarzy), zmętnienie rogówki oraz zaburze-
nia słuchu pod postacią głuchoty przewodzeniowej. 
Włosy dzieci z chorobą Sanfilippo są grube i szorstkie. 
Często występuje również hirsutyzm [8].

W obrębie narządów wewnętrznych zmiany są 
również mniej nasilone niż w przypadku innych 
mukopolisacharydoz, jednakże może dojść do po-
większenia serca, umiarkowanej hepato- i spleno-
megalii oraz do wystąpienia przepuklin [9].

W badaniach przeprowadzonych w latach 
2007–2008 wzięło łącznie udział 15 osób chorych 
na mukopolisacharydozę typu III, z czego 9 osób 
reprezentowało typ A, a 6 typ B. Wiek osób bada-
nych wahał się od 3 do 17 lat. Wskaźniki próchni-
cowe w tej grupie chorych PUW-z i puw-z wynosi-
ły odpowiednio od 4 do 20 i od 1 do 20. Wskaźnik 
stanu dziąseł GI wahał się od 0,85 do 2,37. Wartości 
wskaźników higieny jamy ustnej PI i OHI-s mieściły 
się w zakresie od 0,8 do 2,8 i od 1 do 6. Tak skrajne 
różnice wartości wyżej wymienionych wskaźników 
związane były z różnym stopniem zaawansowania 
choroby. W celu przybliżenia objawów choroby, 
a także zmian w obrębie jamy ustnej, poniżej zo-
staną opisane 2 przypadki osób chorych na muko-
polisacharydozę typu III A.

Pierwszą osobą jest dziewczynka w wieku lat 8 
(w chwili badania), u której została zdiagnozowa-
na mukopolisacharydoza typu III A. W wywiadzie 
przeprowadzonym z rodzicami uzyskano informa-
cję, iż początkowo rozwój dziecka przebiegał pra-
widłowo. Około 4 roku życia rodzice zaobserwo-
wali zmianę w zachowaniu dziecka. Dziewczynka 
stała się nadpobudliwa, wykazywała nadmierną 
aktywność ruchową oraz zaburzenia snu. Diagno-
za została postawiona w 2006 roku w Centrum 
Zdrowia Dziecka w Warszawie. W dniu badania 
kontakt z dzieckiem był prawidłowy, dziewczynka 
reagowała na polecenia, jednakże zaobserwowa-
no znaczną pobudliwość ruchową.

W badaniu zewnątrzustnym stwierdzono nie-
znaczne pogrubienie rysów twarzy w okolicy łu-
ków jarzmowych oraz oczodołów. Zaobserwowa-
no również synophrys, czyli zrośnięcie brwi w linii 
środkowej twarzy. Podczas całego badania dziew-
czynka bardzo często wkładała do ust i przygryza-
ła zaciśnięte palce rąk.

Badanie wewnątrzustne wykonane w sztucz-
nym oświetleniu przy użycia lusterka stomato-
logicznego i zgłębnika wykazało brak obecności 
zębów stałych. Stwierdzono obecność pełni uzę-
bienia mlecznego. Wszystkie zęby mleczne objęte 
były procesem próchnicowym (puw-z = 20). W ob-
rębie zębów górnych i dolnych występowała prze-
ciętna warstwa płytki nazębnej, widoczna gołym 

okiem. Nie stwierdzono obecności płytki nazęb-
nej w przestrzeniach międzyzębowych — PI = 1,8. 
Wskaźnik OHIs wynosił 2. Stwierdzono również wy-
raźne zaczerwienienie, obrzęk i krwawienie przy 
zgłębnikowaniu w obrębie dziąseł — GI = 1,58. 

W wywiadzie rodzice podali również znaczne 
trudności z przeżuwaniem pokarmów. W roku, w któ-
rym przeprowadzono badanie, dziecko spożywało 
pokarmy wyłącznie o konsystencji papkowatej.

Ze względu na znaczne pobudzenie psychoru-
chowe, a także osłabiony odruch połykania i wy-
pluwania, higiena jamy ustnej była bardzo utrud-
niona. Stosowanie klasycznej szczoteczki do zębów 
było niemożliwe, ponieważ dziewczynka zaraz po 
wprowadzeniu szczoteczki do jamy ustnej zamyka-
ła usta i przygryzała trzon szczoteczki. Rodzice po-
informowali, iż często podczas stosowania pasty 
do zębów dochodziło do zakrztuszenia. Zabiegi 
związane z higieną jamy ustnej zostały praktycznie 
ograniczone do przemywania powierzchni zębów 
gazikiem zwilżonym wodą.

Drugim pacjentem był 17-letni chłopiec, u któ-
rego zespół Sanfilippo (MPS III A) został zdiagnozo-
wany w 10 roku życia. Początkowo dziecko rozwi-
jało się również prawidłowo, jednak w wieku 8–9 
lat rodzice zaobserwowali zmianę w zachowaniu 
polegającą na zwiększeniu aktywności ruchowej 
oraz pojawiły się zachowania o charakterze agre-
sywnym w stosunku do rówieśników.

W dniu badania stopień zaawansowania choro-
by był bardzo znaczny — pacjent nie poruszał się 
samodzielnie, zaobserwowano silne przykurcze 
w obrębie stawów kończyny górnej oraz kończyny 
dolnej. Kontakt był niemożliwy, ponieważ w wieku 
14 lat chłopiec przestał mówić oraz rozumieć wy-
dawane mu polecenia. Karmienie odbywało się za 
pośrednictwem sondy.

Z pomocą matki dziecka udało się przeprowa-
dzić badanie wewnątrzustne. Wskaźnik PUW wy-
niósł 22, przy czym zębów objętych procesem 
próchnicowym było 8, utraconych 10, a wypeł-
nionych 4. Zabiegi ekstrakcji oraz leczenie zębów 
przeprowadzone zostały w 15 roku życia dziecka 
w całkowitej narkozie.

Zęby pokryte były praktycznie w całości płytką 
nazębną wzdłuż całego brzegu dziąsłowego. Prze-
strzenie międzyzębowe były również wypełnione 
płytką bakteryjną. Wskaźniki PI i OHIs wynosiły od-
powiednio 2,6 i 4. Ze względu na liczne złogi nazęb-
ne nasilony był stan zapalny dziąseł — dziąsła były 
czerwone, rozpulchnione i krwawiły przy delikat-
nym dotyku zgłębnikiem. Wartość GI wynosiła 2,37.

Odruch połykania był całkowicie zniesiony, dla-
tego w jamie ustnej dziecka dochodziło do groma-
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dzenia się śliny oraz wypływu śliny z jamy ustnej, 
czego efektem były zmiany w kącikach ust o cha-
rakterze cheilitis angularis.

Higiena jamy ustnej ograniczona była do przemy-
wania zębów i dziąseł gazikiem zwilżonym wodą.

Zespół Morquio, czyli mukopolisacharydoza 
typu IV, pierwszy raz została opisana w 1929 roku 
przez urugwajskiego lekarza Luisa Morquio [10]. 
Schorzenie to jest spowodowane mutacją z utra-
tą funkcji w jednym z genów kodujących enzymy: 
GLB 1 w locus 3p21.33 kodującym beta-galakto-
zydazę (typ B) albo GALNS w locus 16q24.3 kodu-
jącym sulfatazę galaktozaminy (typ A). Choroba 
dziedziczona jest w sposób autosomalny recesyw-
ny. W wyniku błędu metabolicznego dochodzi do 
odkładania siarczanu chondroityny oraz siarczanu 
keratyny, których znaczne ilości wydalane są z mo-
czem chorego [11–13].

W zespole Morquio poza karłowatością, garbem 
lędźwiowym, deformacją klatki piersiowej (klatka 
piersiowa kurza) i kifoskoliozą obserwuje się cechy 
charakterystyczne dla tego zespołu, takie jak nie-
domykalność zastawki aorty, zmętnienie rogówki, 
znaczne zmiany kostne mogące prowadzić do po-
rażeń w mechanizmie podwichnięcia między krę-
giem szczytowym i obrotowym, wiotkość stawów 
oraz głuchotę przewodzeniową [14–15].

Charakterystyczny jest również wygląd twarzy 
u osób chorych na mukopolisacharydozę typu IV 
— przegroda nosowa jest płaska, skrzydełka nosa 
są wiotkie, koniuszek nosa jest zadarty, wargi są 
szerokie. Głowa wydaje się być bezpośrednio osa-
dzona na ramionach na skutek znacznego skróce-
nia szyi. Wzrost twarzy w wymiarze pionowym jest 
zazwyczaj zahamowany.

Na przestrzeni kilkudziesięciu lat badań wy-
kazano również obecność wielu zmian w obrębie 
uzębienia osób z zespołem Morquio, w szczegól-
ności u chorych z typem IVA.

Badania przeprowadzone w roku 1952 na gru-
pie 3 chorych przez Garna i Hurmera wykazały sze-
reg nieprawidłowości zębowych, takich jak szare 
zabarwienie koron zębów, matowe, pozbawione 
połysku szkliwo, liczne perły szkliwne, małe nie-
prawidłowo wykształcone guzki zębów trzono-
wych oraz cienkie szkliwo z tendencją do odłamy-
wania i odwarstwiania się [16].

W 1975 roku Gardner wykazał u jednego chore-
go następujące zmiany patologiczne w obrębie zę-
bów: cienkie szkliwo z prawidłową luminescencją, 
ostro zakończone guzki zębów trzonowych, starcia 
i liczne odpryski szkliwa w obrębie guzków zębów 
trzonowych, rozproszone ogniska erozji szkliwa 
oraz żółte zabarwienie koron zębów [17].

Kolejne badania z 1975 roku, przeprowadzone 
na grupie 12 chorych przez Levina i współpracowni-
ków, ujawniły następujące zmiany: żółte zabarwie-
nie koron zębów, mocno zaostrzony kształt zębów 
trzonowych, ostro zakończone guzki zębowe, pio-
nowe wgłębienia na powierzchni policzkowej kłów 
oraz zębów przedtrzonowych, krople szkliwne oraz 
cienkie szkliwo z prawidłowym połyskiem [18].

W latach 1988–1990 Nelson i Kinirons przeba-
dali grupę 9 osób z zespołem Morquio, u których 
stwierdzili: zaostrzone guzki zębów trzonowych, 
siekacze w kształcie łopaty, cienkie szkliwo, wklę-
słe powierzchnie żujące oraz policzkowe, a także 
znacznie spłaszczone wyrostki kłykciowe żuchwy 
oraz spłaszczone dołki stawowe widoczne w obra-
zie radiologicznym [19–20].

W wyniku nieprawidłowości w budowie zębów, 
powiększonego języka, a także na skutek ograni-
czonej ruchomości w obrębie stawów, utrzyma-
nie prawidłowej higieny jamy ustnej jest niezwykle 
trudne. U osób chorych na MPS IV niezwykle waż-
ne jest regularne oczyszczanie powierzchni zębów 
oraz suplementacja preparatami fluoru. Do oczysz-
czania zębów zaleca się stosowanie szczoteczek 
z miękkim włosiem, aby nie powodować uszkodze-
nia błony śluzowej jamy ustnej. W przypadku gdy 
zastosowanie klasycznej szczoteczki do zębów jest 
niemożliwe, pomocne mogą okazać się specjalne 
patyczki z umieszczoną na jednym końcu gąbecz-
ką, która po nawilżeniu wodą lub płukanką może 
służyć do oczyszczania zębów, a także błony śluzo-
wej i powierzchni języka.

Nawet w przypadku dobrze utrzymanej higie-
ny jamy ustnej częstym problemem są ropnie two-
rzące się wokół nieprawidłowo ukształtowanych 
zębów.

Zmiany w obrębie uzębienia nie są opisywane we 
wszystkich przypadkach zespołu Morquio. Niepra-
widłowości, które zostały wyżej wymienione, cha-
rakterystyczne są dla mukoplisacharydozy IV typu 
A i mogą być pomocne w diagnostyce MPS-IV A.

Prawidłowe utrzymanie higieny i stanu jamy 
ustnej jest niezbędnym elementem utrzyma-
nia ogólnego zdrowia całego organizmu. Zły 
stan zdrowia jamy ustnej wpływa na jakość życia 
i zdolność człowieka do jedzenia, snu i funkcjo-
nowania bez dolegliwości bólowych. Należy pa-
miętać, że dla osób z zaburzeniami rozwojowymi 
uśmiech jest najbardziej efektywnym sposobem 
interakcji z otaczającym światem. Stany zapalne 
w obrębie jamy ustnej i choroba próchnicowa nie 
pozostają bez wpływu na cały organizm i mogą 
się przyczynić do zaostrzenia chorób ogólnou-
strojowych [21].
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Osoby z mukopolisacharydozą często mają ogra-
niczone funkcje poznawcze, które w znaczny sposób 
ograniczają wykonywanie codziennych czynności. 
Ograniczony dostęp tych osób do opieki stomato-
logicznej również bardzo niekorzystnie wpływa na 
stan jamy ustnej. Stosowanie leków, które często po-
wodują zaburzenie funkcjonowania gruczołów śli-
nowych, korzystanie z produktów o wysokiej zawar-
tości węglowodanów, żywienie pozajelitowe, płynna 
dieta czy pokarmy o konsystencji papkowatej oraz 
konieczność wykonywania zabiegów higienizacyj-
nych przy udziale osób trzecich znacząco wpływają 
na pogorszenie stanu jamy ustnej [22–24].

Pacjenci z rozpoznaniem mukopolisacharydo-
zy, którzy nie są w stanie zaspokoić swoich potrzeb 
żywieniowych w tradycyjny sposób, są bardziej na-
rażeni na choroby jamy ustnej. W zaawansowanych 
postaciach mukopolisacharydoz konieczne staje się 
zastosowanie gastrostomii lub sondy dożołądko-
wej w celu dostarczenia optymalnej ilości substancji 
odżywczych. Ominięcie jamy ustnej jako naturalnej 
drogi przyjmowania pokarmów zaburza czynności 
związane z gryzieniem i żuciem pokarmów. Podczas 
gryzienia i żucia dochodzi do zwiększonego wy-
dzielania śliny oraz do mechanicznego oczyszcza-
nia powierzchni zębów. Zastosowanie gastrostomii 
lub sondy dożołądkowej znacząco wpływa na obni-
żenie wydzielania śliny oraz sprzyja odkładaniu się 
kamienia nazębnego, czego konsekwencją są czę-
ste stany zapalne dziąseł i przyzębia u osób z różny-
mi postaciami mukopolisacharydoz [25–26].

Zaburzenia połykania, często występujące 
w przebiegu mukopolisacharydoz, wymuszają na 
opiekunach podawanie pokarmów o konsysten-
cji papkowatej, które bardzo łatwo przylegają do 
powierzchni zębów, przyczyniając się do zaostrze-
nia stanów zapalnych dziąseł i przyzębia oraz do 
szybszego rozwoju choroby próchnicowej. Nasi-
lone odruchy wymiotne, częste zadławienia oraz 
refluks żołądkowo-przełykowy, które często wy-
stępują u pacjentów z mukopolisacharydozami, 
powodują zarzucanie treści żołądkowej do jamy 
ustnej. Prowadzi to do uszkodzenia powierzchni 
szkliwa, a tym samym znacznie przyspiesza postęp 
procesu próchnicowego [27–28].

U pacjentów z ciężkimi postaciami mukopoli-
sacharydoz często dochodzi do nadwrażliwości 
na zapachy, smaki, kolory i strukturę pożywienia, 
co znacznie ogranicza rodzaj podawanego pokar-
mu. Wynikiem tego mogą być niedobory żywie-
niowe, mające wpływ na stan jamy ustnej. Często 
występujące niedobory witaminy A i C powodują 
obniżenie odporności i wzrost podatności dziąseł 
i przyzębia na stany zapalne. Niedobory żywienio-

we upośledzają funkcjonowanie układu odporno-
ściowego, powodując wzrost stanów zapalnych 
i infekcji grzybiczych w obrębie jamy ustnej [29].

W przebiegu mukopolisacharydoz często obser-
wuje się zaburzenia w budowie twarzoczaszki oraz 
nieprawidłowości strukturalne zębów. Rozszczepy 
podniebienia — zarówno w obrębie podniebienia 
twardego, jak i miękkiego — rozszczepy warg, bra-
kujące lub nadliczbowe zęby, hipoplazja szkliwa lub 
zębiny oraz nieprawidłowa budowa zębów utrud-
niają fizjologiczne procesy oczyszczania powierzch-
ni zębów oraz zabiegi higienizacyjne, przyczyniając 
się tym samym do wzrostu podatności na stany za-
palne jamy ustnej oraz chorobę próchnicową [30].

Na zły stan jamy ustnej u osób z mukopolisacha-
rydozami ma również wpływ częste występowanie 
bruksizmu, który jest szczególnie nasilony podczas 
snu i może powodować u tych osób znaczne urazy 
okluzyjne, a niekiedy nawet prowadzi do złamań 
w obrębie zębów.

Często u tych pacjentów obserwuje się również 
silnie zaznaczone recesje dziąsłowe i przedwcze-
sną utratę zębów, związaną z nasilonym procesem 
próchnicowym [31].

Podsumowanie
W świetle przytoczonych przykładów i argumen-
tów staje sie jasne, że utrzymanie prawidłowej higie-
ny jamy ustnej u osób chorych na różne typy muko-
polisacharydoz jest niezwykle istotne i ma znaczący 
wpływ na jakość życia chorego. Niestety ze względu 
na dysfunkcje wynikające z nieprawidłowej budo-
wy w obrębie twarzoczaszki, jak również zaburzenia 
strukturalne zębów, znacznie utrudnione jest prawi-
dłowe przeprowadzenie zabiegów higienizacyjnych 
u tych osób. Dodatkowym czynnikiem utrudniają-
cym utrzymanie prawidłowej higieny jamy ustnej 
jest często występujące w przebiegu mukoplisacha-
rydoz upośledzenie umysłowe, które uniemożliwia 
samodzielne przeprowadzenie tych zabiegów. Nie-
zmiernie ważna wydaje się być tutaj edukacja ro-
dziców i opiekunów osób chorych na różne postaci 
mukopolisacharydoz. Odpowiednio wcześnie wdro-
żona profilaktyka przeciwpróchnicowa, suplementa-
cja związkami fluoru oraz przeprowadzanie systema-
tycznych i możliwie jak najdokładniejszych zabiegów 
higienizacyjnych mogą znacznie spowolnić rozwój 
choroby próchnicowej, przyczyniając się tym samym 
do znacznej poprawy jakości życia chorych.
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