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Kleidokranialna dysplazia — kazuistika

Cleidocranial dysplasia — case report
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ABSTRAKT

Kleidokranialna dysplazia je dedicné ochorenie prejavuju-
ce sa zhorSenou tvarovou estetikou. Autori popisuju liec-
bu problémov, ako su oneskorené vypadavanie mliecnych
zubov, starecky, ,bezzuby” vyraz tvare, mnohé nadpo-
cetné zuby a zadrzana erupcia stalych zubov. Liecebné
postupy pouzivaneé vo svete su uvedené v diskusii.

Limbova 12, 833 03 Bratislava

ABSTRACT

Cleidocranial dysplasia is a hereditary disease with
unpleasant facial appearance. The study describes
patient treatment of such issues as over-retention

of deciduous teeth, edentulous face expression,
numerous supernumerary teeth and non-eruption of
successional teeth. Global treatment approaches are

identified in the discussion.
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Uvod

Kleidokranialna  dysplazia alebo
kleidokranidlna dysostdoza je vzacne
autozomalne dominantné dedi¢né
ochorenie. Prvykrat ho popisali Marie
a Sainton. (1) Predpokladana preva-
lencia je jeden pripad na milion oby-
vatelov. (2) Forma dedi¢nosti je au-
tozomalne dominantna, aj ked nové
mutacie sa predpokladaju v 20 — 40 %
pripadov. (1) Prejavuje sa po narode-
ni. Typicky pacient je nizkeho vzrastu
s hypoplastickymi/aplastickymi kluc-
nymi kostami a nadmernou pohybli-
vostou ramennych kibov. (3) Lebka je
brachycefalicka s hypoplaziou strednej
tvarovej tretiny. Lebecné Svy a fonta-
nely vykazuju oneskorené uzatvaranie
so sekundarnymi osifikacnymi cen-
trami v tychto oblastiach s formaciou
Wormianskych kosticiek. Pritomné su
frontalne a parietalne vyklenutia lebky
a hypertelorizmus. (3, 4) Erupcia a po-
cet doCasnych zubov su v norme, prvé
stale molare sa vacsinou prerezavaju
neskoro, ale spontanne, zatial ¢o zvy-
Sok permanentnej denticie vykazuje
velmi oneskorené prerezavanie alebo
zadrzanie erupcie. V oblasti nastup-
nickych zubov sa vyskytuju mnohé
nadpocetné zuby. Mézu byt sudkovité,

Capikovité, ale taktiez vo forme reza-
kov, ocnych alebo crenovych zubov.
Primarna denticia je neprimerane dlho
pritomna v dutine ustnej; zuby su re-
lativne malé v pomere k rastucej tvari
a Casto ich nie je vidiet pod hornou
perou (Specialne ked je pritomny fron-
talny otvoreny zhryz). Vertikalny rast
alveolarnej kosti je nedostatocny — pa-
cient ma plytké vestibulum oris a sta-
recky, ,bezzuby” vyraz tvare. (4)

Kazuistika

JedenastroCny pacient bol odo-
slany na nase celustno-ortopedické
oddelenie jeho oSetrujucim zubnym
lekdrom kvoli stale pritomnej mliec-
nej denticii. Mal typicky nizku postavu,
brachycefalicku hlavu s redukovanou
strednou tvarovou etazou. V anamneé-
ze lekar udaval hypoplastické klucne
kosti. V minulosti pacient maval Casté
zapaly prinosovych dutin a vyskytuje
sa u neho sluchovy deficit. V minulosti
dvakrat podstupil adenotoémiu. Jeho
matka trpi rovnakou diagnézou (niz-
ky vzrast, doteraz neprerezané nie-
ktoré stale zuby) a uz bola neuspesne
ortodonticky lie¢end. Ziadny iny ro-
dinny prislusnik nevykazuje podobné
symptomy.

Intraoralne bola pritomna zmiesa-
na denticia — prerezané boli zuby 16,
26, 36 a vsetky mlie¢ne zuby, ktoreé
boli kariézne a abradované. Zhotouvili
sme Standardnu sériu intra- a extrao-
ralnych fotografii, a ortopantomogra-
ficku snimku chrupu, ktora ukazala, ze
pacient ma zalozeny kompletny staly
chrup s nedokoncenym vyvojom kore-
nov, problematicku resorpciu koreriov
mlie¢nych zubov a mnohé nadpocet-
né zuby. Po konzultacii s dentoalveo-
larnou chirurgiou bol navrhnuty po-
stup sanacie chrupu a Cakania na dalsi
vyvoj pri pravidelnych polro¢nych
kontrolach. Pre prebiehajucu pandé-
miu Covidu-19 priSiel pacient az o 1
rok. Bola zhotovena dalSia séria intra-
a extraoralnych fotografii a nova OPG
snimka. Rontgen ukazal maly progres
vo vyvoji korenov stalych zubov, avsak
ziadnu resorpciu mliecnych. Zub 46
sa zacCal prerezavat — intraoralne bol
viditelny jeden hrbcek. Po konzultacii
s Celustnym ortopédom sme sa s pa-
cientom dohodli na dalsom sledovani
vyvoja stavu kvoli moznej erupcii zuba
46 a rozhodli sme sa zhotovit dlahu
s cielom zmensit abraziu perzistuju-
cich mliecnych zubov.



V buducnosti je planovana dvojfa-
zova chirurgicko-ortodonticka terapia
(zvacsa sledujuc Jeruzalemsky proto-
kol). V prvej faze planujeme extrahovat
véetky nadpocetné zuby vo frontal-
nej oblasti spolu s mliecnymi rezakmi
a stiahnut stale rezaky do okluzie. Ne-
skér v druhej etape podobne planuje-
me extrahovat vsetky zvySné nadpo-
cetné zuby, docasné stolicky a ocné
zuby a aktivnym tahom zaradit stale
ocné a Crenoveé zuby do funkénej a es-
tetickej okluzie.

Diskusia

Existuje viacero stratégii lieCby, kto-
ré zavisia najma na zavaznosti dento-
facidlnej anomalie.

1. Proteticka rehabilitacia s predcha-
dzajucim odstranenim alebo bez pred-
chadzajuceho odstranenia impaktova-
nych zubov. V niektorych pripadoch su
impaktované zuby vyuzité na nesenie
hybridnych protéz. (1, 4, 5)

2. Chirurgicky pristup — odstranenie
nadpocetnych zubov spolo¢ne s au-
totransplantaciou neprerezanych sta-
lych zubov.

3. Kombinovany ortodonticko-chi-
rurgicky pristup s cielom aktivne stiah-
nut a zaradit stale zuby. (1, 4)

V tretej moznosti existuju viaceré
protokoly. Pristup Torronto-Melbour-
ne zahfha niekolko operacii vykona-
nych od 6 rokov veku pacienta. Naj-
prv su extrahované mliecne rezaky vo
veku 6 rokov, nasledujuc extrakciami
lateralnych mlie¢nych zubov vo veku
9-10 rokov. Pocas kazdej intervencie
su odstranené nadpocetné zuby a kost
nachadzajuca sa nad koreSpondujuci-
mi stalymi zubami s cielom podporit
spontannu erupciu stalych zubov. Ak
sa tak nestane, nasleduje dalSia opera-
cia spocivajuca v znovu odkryti tych-
to zubov. Nalepenie attachmentov
sa vykona neskdr, po uplnom zhojeni
per secundam. (8, 9) Protokol Bel-
fast-Hamburg spociva v jedinej opera-
cii (extrakcia vSetkych docasnych zu-
bov zaroven s odstranenim vsetkych
nadpocetnych zubov, odhalenim sta-
lych zubov a hojenim per secundam).
Po vymene periodontalnych obvazov
su nalepené attachmenty na vsetky
stale zuby a zacina sa s ich aktivnym
stahovanim. (4, 6, 10, 11, 12) Jeruza-
lemsky protokol — v dentalnom veku
7-8 (zvycajne biologicky vek 10-12
rokov) su extrahované docasné reza-
ky s cielom odstranit vSetky nadpo-
cetné zuby, attachmenty su nalepené
na stale rezaky a chirurgické laloky su
reponované. Aktivny tah je aplikovany
na prerezanie a zarovnanie rezakowv.
V zubnom veku 10-11 rokov (13 a viac
rokov biologického veku) nasleduje
druha intervencia — extrakcia docas-
nych oc¢nych zubov a stoliCiek s od-

krytim stalych ocnych a crenovych
zubov, nalepenim attachmentov na
ne a repoziciou mukoperiostalneho
laloku. Potom ihned nasleduje dalSia
ortodonticka terapia s cielom zrovnat
véetky trvalé zuby. (4, 12, 13) Bronx pri-
stup spociatku favorizuje spontannu
erupciu, ale rychlo meni stratégiu na
aktivhu ortodonticku erupciu v pripa-
de zlyhania spontannej. NavySe tato
metdda vyuziva CiastoCne snimatelné
nahrady na rehabilitaciu funkcie a es-
tetiky a pocita s konec¢nou ortognat-
nou operaciou (LeFort 1) a s vyuzitim
zubnych implantatov v pripade zlyha-
nia erupcie zubov. (14)

Zhrnutie

Vzhladom na zavaznost dentofa-
cialnej anomalie liecba kleidokranial-
nej dysplazie zahrna dékladnu analyzu

Obr. 1b: Extraoralna frontalna fotogra-
fia v usmeve vo veku 12 rokov

Fig. 1b: Extraoral frontal photograph
in a smile at the age of 12
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Obr. 1d: Extraoralna lateralna fotogra-
fia v usmeve vo veku 12 rokov

Fig. 1d: Extraoral lateral photograph
in a smile at the age of 12
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Obr. 1a: Extraoralna frontalna fotogra-
fia vo veku 12 rokov

Fig. 1a: Extraoral frontal photograph
at the age of 12

Obr. 1c: Extraoralna laterdlna fotogra-
fia vo veku 12 rokov

Fig. 1c: Extraoral lateral photograph
at the age of 12

Obr. le: Extraoralna poloprofilova
fotografia vo veku 12 rokov

Fig. 1e: Extraoral semi-profile
photograph at the age of 12
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Obr. 2a: Intraoradlna fotografia sprava
vo veku 12 rokov

Fig. 2a: Intraoral photograph from the
right at the age of 12

Obr. 2b: Intraoralna fotografia spredu
vo veku 12 rokov

Fig. 2b: Intraoral photograph
from the front at the age of 12

Obr. 2c: Intraoralna fotografia zlava
vo veku 12 rokov

Fig. 2c: Intraoral photograph
from the left at the age of 12
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Obr. 2d: Intraoralna fotografia horného
zubného obluka vo veku 12 rokov

Fig. 2d: Intraoral photograph of
the upper dental arch at the age of 12

Obr. 2e: Intraoralna fotografia dolného
zubného obluka vo veku 12 rokov

Fig. 2e: Intraoral photograph of the
lower dental arch at the age of 12

Obr. 3a: OPG snimka vo veku 11 rokov
Fig. 3a: OPG image at the age of 11

Obr. 3b: OPG snimka vo veku 12 rokov
Fig. 3b: OPG image at the age of 12

Obr. 4: Intraordlna fotografia dlahy

Fig. 4: Intraoral photograph
of the splint

a planovanie liecby so starostlivo pri-
pravenym a nacasovanym pristupom.
Zakladom vsak napriek tomu ostava
primarna starostlivost zahrnajuca vy-
zivové poradenstvo, spravnu dentalnu
hygienu a pravidelné zubné prehliadky
s vhodnou sanaciou chrupu v pripade
potreby.
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