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Autori prikazuju osamnaestogodisnju bolesnicu s dysostosis clei-
docranialis, u koje se od njezine 12. godine Zivota lijeCe zubne

anomalije karakteristicne za osnovnu bolest.

U bolesnice je bila zakasnjela resorpcija mlijecnih zubi i nicanje

trajnih zubi. U njezinoj 12. godini Zivota bili su jo§ prisutni svi
mlijeéni zubi, osim donjih sjekutia i desnog gornjeg sredisnjeg
sjekutica, a rentgenski je ustanovljeno postojanje 11 prekobrojnih
trajnih zubi, 7 u gornjoj i 4 u donjoj Celjusti.

Autori prikazuju etapno lijecenje navedene bolesnice. Najprije
su ekstrahirani mlije¢ni zubi i izradena je proteza za gornju i donju
Celjust da se stimulira nicanje trajnih zubi. Takoder je izvrseno
kirursko odstranjenje svih prekobrojnih trajnih zubi u obje Celjusti.
Nakon $to se postiglo nicanje trajnih zubi, bilo je potrebno izvrsiti

ortodontski tretman koji se joS uvijek i to s uspjehom izvodi.

STRUCNI RAD

Autori zaklju¢uju da lijeCenje zubnih anomalija treba zapoceti

u vrijeme normalno ocekivane eksfolijacije mlijecnih zubi.

Cenje

Uvod

Dysostosis cleidocranialis ili Dysostosis cleido-
dentocranialis po Wolfu (1) sistemska je bolest
karakterizirana aplazijom ili hipoplazijom klavi-
kule, defektima lubanje i katkada malformacijom
na nekim drugim dijelovima koStanog sustava,
te izrazenom tendencijom perzistencije mlijecnih
zuba i izostankom erupcije trajnih (2). Katkada
se nedovoljno razvijaju neke kosti kojima je
osnova hrskavi¢na, npr. radijus, fibula, stidna i
karpalne kosti. Ima i slucajeva s bazilarnom Kki-
fozom, a i pravom bazilarnom impresijom kad
kraljesnica utisne slabu i nedovoljno okostalu
hrskavi¢nu osnovu lubanjske baze (3).
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Ovaj sindrom je vjerojatno prvi opisao pjesnik
HOMER (4), a u stru¢noj literaturi Martin 1765.
Naziv mu daju godine 1898. Pierre Marie i Sain-
ton koji u to vrijeme jo§ ne raspolaZzu rentgen-
skom tehnikom, pa stoga i ne mogu evidentirati
dva temeljna klini¢ka znaka: hipoplaziju ili apla-
ziju, jednostrano ili obostrano, klju¢ne kosti i
zaka$njelo zatvaranje fontanela (5). Od vremena
Martina i Meckela opisano je vise od 700 sluca-
jeva kleidokranijalne dizostoze.

Prema primjerima, obradenim i navedenim u
literaturi, ustanovljeno je da se ovaj sindrom
nasljeduje autosomno dominantno (6, 7). U do
danas opisanih bolesnika, kako obiteljski uvjeto-
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vanih tako i sporadi¢nih, nije opaZeno da bi se
pojedine komponente sindroma, s obzirom na
ekspresivnost i penetraciju, odvojeno manifesti-
rale. Sav simptomatski kompleks pojavljuje se s
varijabilnom ekspresijom. Primjeri kleidokrani-
jalne dizostoze koji se javljaju sporadi¢no poku-
Sali su se objasniti autosomno recesivnim naslje-
divanjem, no vjerojatnije je da ti slucajevi pred-
stavljaju ili nove mutacije ili gene sa slabom
penetrantnos$éu (3).

U bolesnika s kleidokranijalnom dizostozom
glava je brahiocefali¢na, a naglasena su frontalna
(naroéito), parijetalna i okcipitalna izbocenja.
Baza nosa je §iroka, prisutna je depresija i izra-
Zena nazo-labijalna brazda. Zatvaranje fontanela
je zakasnjelo, a ponekad ostaju otvorene i doZi-
votno.

Perzistencija mlijecnih zuba je karakteristicna
i lako uodljiva oralna promjena.

Vidljivo je da osnovni defekt postaje manife-
stan u maksilarnom kompleksu s prodorom mli-
jecnih zuba. Prodiranjem euplasti¢nih kruna mli-
jecnih zuba prestaju zdravi koStani odnosi u
zvaCnom sustavu. Apikalne polovine korijena
mlije¢nih kutnjaka zahvaca dizostoti¢ni defekt,
pa su zato krace i tanje.

Drugi simptom predstavlja retencija trajnih
zuba ili njihovo zakaS$njelo nicanje. Od trajnih
zuba imaju Sestice i donji sjekutiéi, kao prvi
razvijeni, najveéu prodornu mo¢. Neprodiranje
trajnih zuba nije vezano nikakvim pravilom.
Winter je primijetio da oni zubi, koji nemaju
mlije¢ne prethodnike, imaju veéu Sansu da niknu
2).

Opisani su i sluCajevi pseudoanodoncije, tj.
potpunog izostanka nicanja i mlije¢nih i trajnih
zuba.

Dorasli retinirani zubi mogu ipak prodrijeti,
Sto je veéim dijelom samo nastavak resorpcije
koStanog alveolarnog pokrivaca zbog pritiska na
trajne zube. Pritiskajuca proteza bi prema tomu
bila pospjesujuéi Cinitelj resorpcije, a ne uzrok
pojacanog prodiranja. Prekobrojni zubi nadeni
su u najveem broju primjera u premolarskom
| frontalnom predjelu obiju celjusti. Jednom su,
kao iznimka, opisani i gornji prekobrojni molari.
Prekobrojni zubi postavljeni su gotovo uvijek
simetricno, a njihov broj, opisan u literaturi,
varira od 2:63 (8).

Trajni zubi su mikrodontni u cijelosti, donji
oremolari nerijetko stisnuti u bukooralnom smje-
-u, a korjenovi kratki i svinuti. Zameci trajnih

zuba isto su tako dezorijentirani zbog prisutnosti
prekobrojnih zuba, njihovi korjenovi rastu u ma-
lom prostoru i zbog toga $to alveolarni nastavak
prestaje s rastom po navrs$enoj treé¢oj godini. Ko-
rijeni koji zavrSavaju rast imaju manje prostora,
pa zapinju o susjedne zube, nosno dno, dno
antruma i stijenke mandibularnog kanala. Preko-
brojni zubi su sli¢ni susjednim, no mogu biti i

. deformirani, §to uzrokuje izvanredno teske eks-

trakcije. Nalaz veceg broja folikularnih cista vrlo
je Cest kod ove dizostoze. Te cisticne formacije
mogu dovesti do vecih destrukcija kosti i izazvati
patoloske frakture.

Rushton 1956. godine prvi upucuje na anoma-
liju cementa koju je pronasao na izvadenom zubu
jednog bolesnika s kleidokranijalnom dizostozom
(9). Ova se anomalija ocituje u gotovo potpunom
nedostatku sekundarnog (celularnog) cementa.
Alderson (10), ispitujuéi zube dviju dizostoti¢nih
sestara, nalazi samo acelularni cement na ispiti-
vanim zubima.

U mlije¢nim zubima takoder prevladava acelu-
larni cement s izoliranim povrS$inama celularnog.

Prikaz slucaja

Djevojcica M. K., rodena 1972. godine, dosla
je prvi put u Zavod za djecju i preventivnu sto-
matologiju Stomatoloskog fakulteta u Zagrebu
u sijecnju 1984. s dijagnozom dysostosis cleido-
cranialis. Roditelji su je doveli zbog izostanka
mijene mlijecnih i trajnih zubi. Nakon uobicajene
anamneze i pregleda, te uvidom u dotadasnju
medicinsku dokumentaciju, saznaje se da u dje-
vojcice postoji obostrana hipoplazija klju¢nih ko-
stiju, jace izrazene desno, fontanele su jo§ uvijek
otvorene, izraZeni su frontalni tuberi, slabije je
razvijena srednja trecina lica uz prisutnost pseu-
doprogenije, baza nosa je plosnata s depresijom.
Jedini mlije¢ni zubi u kojih je doslo do normalne
eksfolijacije bili su donji sjekuti¢i i gornji desni
sredis$nji sjekuti¢. U obiteljskoj anamnezi, koliko
je roditeljima znano, nema sli¢nih sluc¢ajeva bo-
lesti.

Iz lokalnog statusa vidljivo je da su prisutni
slijede¢i mlijecni zubi:

1) gore lijevo: sredi$nji i postrani¢ni sjekutic,
o¢njak, te prvi i drugi kutnjak; 2) gore desno:
postrani¢ni sjekuti¢, o¢njak, prvi i drugi kutnjak;
3) dolje lijevo: oénjak, prvi i drugi kutnjak; 4)
dolje desno: oc¢njak, prvi i drugi kutnjak.

Na ufinjenom ortopantomogramu (slika 1) i
na ciljanim rentgenskim slikama vidi se polozaj
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Slika 1. Ortopantomogram pacijentice u 12. godini Zivota
prije pocetka lijecenja

Figure 1. Patient’s orthopantomogram at the age of 12,
before the treatment

i odnos neizniknulih i prekobrojnih zubi. Preko-
brojnih zuba bilo je u gornjoj Celjusti 7 (u pod-
ru¢ju fronte), a u donjoj Celjusti 4 (takoder u
podrudju fronte).

Nakon klini¢kog i radioloskog pregleda zada-
tak pedodonta je bio: odstranjivanje svih perzi-
stirajuéih mlije¢nih zubi, sanacija i kontrola ka-
rijesa svih izniklih zuba, ekscizija gingive oko
zuba koji su oteZano nicali, izrada gornje i donje
parcijalne proteze, koja je osim rjeSavanja fun-
kcionalnog (hranjenje, govor) i estetskog proble-
ma, potpomagala i resorpciju kosti u podrucju
neizniklih trajnih zuba. Djevojcica je istodobno
upucena i na dvije operacije kojima su odstra-

Slika 2. Izvadeni prekobrojni zubi iz gornje
i donje Celjusti

Figure 2. Supernumerary teeth extracted

from the maxilla and the mandible

njeni prekobrojni zubi u gornjoj i donjoj eljusti,
a treom operacijom zapocinje proces izvlacenja
visoko postavljenog lijevog gornjeg postrani¢nog
sjekuti¢a. Nativna fotografija izvadenih preko-
brojnih zubi (slika 2) pokazuje 3 rudimentarna
sjekutica, 2 normalna srednja sjekutica i o¢njak
te postrani¢ni sjekuti¢ s dva korijena sve iz gor-
nje Celjusti, a iz donje Celjusti izvadena su 4
prekobrojna morfolo$ki normalna o¢njaka.

Slika 3. Ortopantomogram pacijentice u 14. i 18. godini Zivota

Figure 3. Patient’s orthopantomogram at the age of 14 and 18
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U rujnu 1985. godine u lijeenje nase pacijen-
tice ukljucuje se i ortodont. Kombinacijom mo-
bilnih i fiksnog aparata uskladuju se meducelju-
sni odnosi. Inace, pacijentica je pod stalnom
kontrolom pedodonta i u odredenim vremenskim
intervalima vrSe se i radioloske kontrole. Na
slici 3 prikazuje se kontrolni ortopantogram iz
1987. i 1991. godine (posljednji u¢injeni). Uspo-
redivanjem tih ortopantomograma moZe se na
primjerima zuba: gore lijevo 1, gore desno 4,
dolje lijevo 3 i 4 te dolje desno 3 i 5, pratiti
tijek njihovog nicanja. Unato¢ velikom vremen-
skom razmaku izmedu dva ortopantomograma
(vise od 4 godine) uodljivo je vrlo malo ili nika-
kvo pomicanje navedenih zubi prema okluzalnoj
ravnini, osim $to je usmjerenje nicanja zubi 4 i
5 desno gore pravilnije na posljednjem ortopan-
tomogramu.

Slika 4. Izgled zubi pacijentice u 18. godini Zivota
Figure 4. Appearance of the patient’s teeth at the age of 18

U naSe pacijentice na zubima su primijecene
. ostale osobitosti koje spadaju u sliku kleidokra-
ajalne dizostoze, a to su mikrodoncija i tanki i
zduZeni korijeni distalnih zubi. Na nativnoj slici
slika 4) sadasnjeg zubnog statusa nase bolesnice
coja je navrsila 18 godina Zivota, vidi se da je
ijeCenje uspjesno u funkcionalnom i estetskom
»ogledu, s napomenom da ortodontsko lijecenje
o§ traje.

Rasprava

Kleidokranijalna dizostoza je rijetka genetska
rolest koja pogada koStani sustav i zube, a naj-
10¢ljiviji simptomi te bolesti su aplazija ili hipo-

plazija klju¢nih kosti, dentitio tarda i hiperdon-
cija. U literaturi postoji prikaz slucaja jedne bo-
lesnice iz Japana, kod koje su bila prisutna 63
prekobrojna, neiznikla zuba (8), a kod nase bo-
lesnice bilo je sveukupno 11 prekobrojnih, ne-
izniklih zuba. Do oteZanog nicanja, odnosno do
izostanka nicanja doslo je u ovom slucaju ne
samo zbog distopi¢nih, prekobrojnih zuba, nego
i zbog izostanka spajanja zubne vredice i oralne
mukoze uslijed interponiranja fibroznog tkiva,
koje tako ¢ini barijeru za nicanje. U nase bole-
snice postoje i ostali simptomi koji su opisani u
literaturi i prate kleidokranijalnu dizostozu. Ve-
zano uz oralni nalaz, to su mikrodoncija, tanki
i izduZeni korjenovi, hipoplasti¢na gornja celjust.
Krune prekobrojnih zuba kod kleidokranijalne
dizostoze slicne su krunama premolara, §to u
nase bolesnice nije bio slucaj. Broj molara je
obi¢no manji od onog u zdravih osoba, tako u
nase bolesnice postoji zametak za samo jedan
od cetiri umnjaka.

Visina pacijentice je 160 cm, §to je viSe od
prosjeka za Zenu s kleidokranijalnom dizostozom
(144,6 cm), a i doslo je do zatvaranja fontanela,
iako u mnogo kasnijoj dobi nego normalno.

U obitelji nema nitko slicnih smetnji, a krvna
veza roditelja se negira, pa se u ovom slucaju
vjerojatno radi o novoj mutaciji gena.

Lijecenje simptoma je dugotrajno i sloZeno i
zahtijeva pazljivo planiranje i dobru suradnju pe-
dodonta, oralnog kirurga i ortodonta.

Nekad se pristupalo samo restauraciji dentalne
funkcije i time se terapija zavrS§avala. Danas se
posvecuje paznja jednako i funkciji i estetici (11).

Dijagnoza ove bolesti postavlja se u vedini
slucajeva rano. Vrijeme, proteklo od postavljanja
dijagnoze do pocetka stomatoloske terapije, va-
rira. TeSko je re¢i kada je najbolje zapoceti s
terapijom, s obzirom na nenormalan rast i razvoj
tih bolesnika, medutim, terapija se ne smije od-
lagati nakon normalno ocekivanog vremena eks-
folijacije mlije¢nih zubi.

Zakljucak

Lijeenje zubnih anomalija u bolesnika s klei-
dokranijalnom dizostozom dug je i mukotrpan
postupak u koji su obvezatno ukljuéeni pedo-
dont, oralni kirurg i ortodont. Lijeéenje treba
zapoceti u doba ocekivane normalne eksfolijacije
mlije¢nih zubi, a svrha lijeenja je posti¢i fun-
kcionalni i estetski zadovoljavajui zubni status.
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DYSOSTOSIS CLEIDOCRANIALIS — A CASE REPORT

Summary

An 18-year female patient with dysostosis cleidocranialis, treated
for dental anomalies characteristic of her basic disease since the age
of 12, is described. Delayed resorption of deciduous teeth and erup-
tion of permanent teeth were recorded. At the age of 12, the patient
had still had all deciduous teeth, with the exception of lower incisors
and right upper mesial incisor. The presence of 11 succedaneous
teeth, 7 in the maxilla and 4 in the mandible, had been recorded
by X-ray.

The treatment performed step by step is presented. Firstly, de-
ciduous teeth were extracted, and a prosthesis for both the maxilla
and mandible were constructed to stimulate eruption of permanent
teeth. All supernumerary teeth from the jaws were also surgically
removed. After the permanent tooth eruption had been accomplished,
orthodontic treatment of these teeth was required and it has stilly
been successfully performed.

Thus, a conclusion is made that the treatment of dental anoma-
lies should start at the time of normally expected deciduous tooth
exfoliation.

Key words: dysostosis cleidocranialis, dental anomalies, treat-
ment
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