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Муколипидоз

Гетерогенная группа болезней, 
объединяющая проявления 
недостаточности одного из 

ферментов лизосом, результатом 
которого является определённое 

сочетание накопления внутри 
клеток организма 

мукополисахаридов, 
гликопротеинов, олигосахаридов 

и гликолипидов. При 
муколипидозе обнаруживаются 
множество стоматологических 

отклонений, требующих 
немедленного комплексного 

лечения.



Цель исследования:

Изучить стоматологические проявления при 

муколипидозе у детей на примере собственных 

клинических наблюдений и на основании 

современных литературных данных.



Материалы и методы исследования:

Были изучены и обобщены данные собственных 

клинических наблюдений и современных 

литературных данных, посвящённых проявлениям 

и лечению муколипидоза.

Изучены:

- Анамнез заболевания и жизни ребёнка.

- Внутри- и внеротовые фотографии.

- Данные внешнего осмотра тела пациента.

- Заключение медико-генетического центра.



Общесоматические 

проявления: 

Задержка роста, деформации

скелетной системы, контрактура

суставов, мышечная гипотония,

эквиновирусная деформация стоп,

переломы костей, а также

нарушение функций висцеральных

органов (в первую очередь

сердечно-сосудистой системы) и

образование грыж. Чаще всего

муколипидоз сочетается с

умственной отсталостью.



При муколипидозе

характерны 

определенные лицевые 

признаки: 

мелкие глазницы,

умеренный экзофтальм,

отеки век, 

грубые черты лица. 



Клинические проявления в полости рта:

Первичная и вторичная адентия;

гиперплазия дёсен; 

нарушение развития челюстей (макро- или микрогнатия); 

множественный осложненный кариес;

сочетанные аномалии прикуса (в сагиттальном и трансверзальном

направлении).



Клинический случай: 

На кафедру стоматологии детского возраста

обратилась родители мальчика 8 лет и девочки 7 лет с

целью санации полости рта.

При внешнем осмотре отмечается укорочение

туловища, верхних и нижних конечностей, короткая шея,

кифосколиоз, тугоподвижность в работе суставов. Черты

лица грубые, лобные бугры увеличены, гипертелоризм. По

данным амбулаторной карты установлен диагноз

«Муколипидоз (шифр МКБ Х-Е77.0; ОМIМ 252600),

килевидная деформация грудной клетки».



Мальчику 8 лет, рост – 89 см. В полости рта

ранний сменный прикус. Отсутствуют: 55, 64, 65,

36, 74, 84, 85, 46. Индекс интенсивности кариеса

составляет 10.

Девочке 7 лет, рост – 87 см. В полости рта

ранний сменный прикус. Отсутствуют зубы: 55,

52, 62, 65, 74, 75, 36, 84, 85, 46. Индекс

интенсивности кариеса составляет 8.

У обоих детей отмечается гиперплазия дёсен,

некариозное поражение твердых тканей молочных

и постоянных зубов.



Фото мальчика 8 лет



Фото девочки 7 лет



Укорочение 

верхних 

конечностей и 

деформация 

суставов



Фото полости рта детей



Медицинское заключение



 У обоих детей выявлена системная 
гипоплазия эмали временных и постоянных зубов, 
недоразвитие альвеолярных отростков, особенно на 
нижней челюсти, мелкое преддверие полости рта, 
гиперплазия дёсен.

 Расчет КПУ указывает на высокий уровень 
интенсивности кариеса. Быстрое развитие 
осложнений кариеса и высокая его интенсивность 
связана с несовершенным развитием твердых 
тканей зубов на фоне неудовлетворительной 
гигиены полости рта. В свою очередь, это приводит 
к ранней потере и увеличению гиперплазия дёсен.



Выводы:

 Гипоплазия эмали, гиперплазия дёсен, задержка 
прорезывания зубов являются типичными проявлениями в 
полости рта при муколипидозе. 

 Стоматологическая помощь детям при 
муколипидозе должна включать: своевременную санацию, 
реминерализующую терапию твердых тканей зуба, 
герметизацию фиссур, обучение индивидуальной гигиене 
полости рта, профессиональную гигиену каждые 3 
месяца. 

 При хорошем гигиеническом состоянии полости рта 
и удовлетворительном психоэмоциональном состоянии 
ребёнка возможно изготовление зубных протезов с целью 
замещения дефектов зубных рядов. 
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