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Dysostosis cran io facia lis je autosomno dominantno nasljedno oboljenje, koje 
je prvi opisao C r o u z o n  1912 (c i t. p o  Z e r g o I I  e r n1). Glavne karakteris tike  
tog sindroma su: maliformacija kranija ln ih sinostoza, b ila te ra ln i egzoftalm us, papa
gajski nos i re la tivn i mandihularni prognatizam. Bolesnici imaju tip ičan »izgled ža
be«. Zbog preranog sraštenja sutiura 'kostiju glave, nastaje izdužen je vertika lne  i 
skraćenje sagita lne d im enzije lubanje. Osim pseudoprogenije, od oralnih manife
stacija  se spom inju visoko zasvođeno nepce, »V« ob lik luka maksile, anodontia par
tia lis , kom presija gornjeg interkaninog sektora, rascjep i dr. ( G o r l i n g  i P i n d- 
b o r g2).

MATERIJAL I METODA

Pacijentica R. E, stara 8 godina, uzima se u ortodontski tretm an. Ortodontska 
anomalija posto ji i u S. E, oca bolesnice. Budući da je uočena genetska veza, R. E. 
i S. E. su upućeni u C e n t a r  za  m e d i c i n s k u  g e n e t i k u  K l i n i k e  za  
d j e č j e  b o l e s t i  R e b r o * ,  gdje je postavljena dijagnoza D y s o s t o s i s  
c r a n i o f a c i a l i s  C r o u z o n .

S obzirom na tip ično  dominantnu komponentu ( C r o u z o n  o v a  sindroma u 
naša dva bolesnika, že lje li smo objektivno dokazati zajednička morfološka svojstva 
ispitanika i u tv rd iti eventualne razlike.

Glave obaju ispitanika su snim ljene telerendgenskom  tehnikom  snimanja 
S i m e n s-kuglom (72 KV, 60 Hz, 12 mA, 3,2” eksp). U daljenost anode do medio- 
sagitalne ravnine isp itan ika  iznosila je 1,5 m. Pri snimanju je bio p rim ijen jen  X 
A lm or ikefalostat i ibili su poštivan i svi zahtjevi o rijen tac ije  glave za potrebe rend- 
genkefa lom etrije  ( M u r e t i o 3). Prim ijenjene su tr i ana litičke metode: prema 
H o t  z u \  prema M a r g o I i s u (c i t. p o M u l l e r  u5) i superpozicija sa B o I- 
t o n-'Standardom prema B r o a d b e n t u  i s u r 0.

*Šef Centra p r o f ,  d r  L j i l j a n a  Z e r g o l l e r n .
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REZULTATI

1. H o t z - a n a l i z a

SI. 1. R.E. —  SI. 2. S.E.

R. E:

S. E:

SN-Spa Spp
Spa Spp-MGo
N-S-Gn
SNA
SNB
ANB

SN-Spa Spp
Spa Spp-MGo
N-S-Gn
SNA
SNB
ANB

15°
25°
73°
75°
74°

1°

6°
30°
75°
66°

75°
—9°

1 -Spa Spp 
1 -MGo 
1 -1 
1 :NA 
1 :NB 
Pg :NB

1 -Spa Spp 
1 -MGo 
1 -I 
1 :NA 
1 :NB 
Pg :NB

109°
89°

138°
2 mm 
5 mm 

— 1 mm

109°
92°

129°
14 mm 
4 mm 
4 mm

2. M a r g o l i s - a n a i i z a

Sl. 3. R.E. N 71,5°, M =  68°, X =  40°, - 
M =  69°, X =  36°.

Sl. 4. S.E. N =  76°,
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3 t t u p e r p o z i c i j a - B o l t o n

5 6
SL 5. R.E. =  — , Bolton-Standard =  . . .  —  SI. 6. S.E. =  — , 

Bolton-standard =  . . .

RASPRAVA

1. H o t z - a n a l  i z a

R. E.: Radi se o zaostajanju sagitalnog rasta maksile i mandibule, što se vid i iz 
proporcionalno smanjenih 'kutova SNA (75°, normalno 82°) i SNB 74°, normalno 
79°). Kut N-S-Gn je povećan (73°, normalno 66°), što pokazuje da je rast mandibule 
usm jeren prem a nazad i dolje .

R e n d g e n k e f a l o m e t r i i j s k a  đ i j a g n o a: b im aksilarna retruzija .

K l i n i č k a  d i j a g n o z a :  obrnuti p rijek lop  svih fron ta ln ih  zubi. S. E.: Mak
sila je u izrazito j re tropozic iji s obzirom na bazu lubanje (SNA) i u odnosu na man- 
d i bulu (ANB), š to  je uočljivo  iz smanjenja spomenutih kutova (SNA 66°, norm alno 
82°;ANB — 9°, normalno 3°). 'D iskrepancija između baza gornje i donje če ljus ti je ve
ća nego d iskrepancija  između gorn jih  inciziva, je r je pozitivna incizalna stepenica 
dje lom ično kompenzirana protruzjjom  gornjih inciziva (1 : Na 14 mm, normalno 4 
mm). Kut N-S-Gn je povećan (75°, normalno 666), što je posljed ica dom inacije ve rti
kalne komponente rasta m andibule. U sagitalnom sm islu, mandibula je u korektnom  
položaju u odnosu na bazu lubanej (SNB 75°).

R e n d g e n k e f a l o m e t r i j s k a  d i j a g n o z a :  pseudcprogenija.

K l i n i č k a  d i j a g n o z a :  pseudoprogenija.

2. M a r g o l i s - a n a l i z a

R. E.: Analiza kraniofacija lnog trokuta pokazuje da se vrh kuta X nalazi unutar 
kranijuma. Pretpostavlja se, da je tomu uzrok lagani zastoj vertika lnog rasta, isk lju 
čivo u području angulusa mandibule.

S. E.: Vrh kuta X kraniofacija lnog trokuta nalazi se izvan kranijum a, čemu je 
uzrok vertika lna komponenta rasta mandibule. V rijednosti kutova M, N i X su u gra
nicama normale, što potvrđuje pravilan antero-posteriorn i položaj mandibule u od
nosu na kranium.
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3 S u p e r p o z i c i j a - B o l t o n

R. E.: Superponiranjem crteža rendgenograma našeg isp itanika B o lto n -s ta r ; -  
dardom iste dobi, u tvrđuje se da dom in ira  vertika lna komponenta rasta, što je oso
bito uočljivo u području s im fize mandibule, dok je sagitalna komponenta rasta mak- 
s iIofacijalnog kompleksa u izrazitoj re tardaciji. Rast i razvoj kraniofacija lnog skele
ta naše pacijentice odgovara uzrastu od 6 godina, tj. kasni za 2 godine.

S. E.: U usporedbi s B o I t  o n-standardom punoljetne osobe, u našeg ispitanika 
dominira vertika lna komponenta rasta, dok je sagitalna u re tardaciji.

Prema navodima Gorlina i P i n d b o r g a2, takav ili sličan trend rasta, kakav je 
u R. E. i S. E, ustanovili su u svojih ispitanika C r o u z o n ,  D o d g e ,  K r a u s e ,  
B u c h a n a n ,  F o g h - A n d e r s e n ,  S c h i l l e r ,  C o m b y  i dr .

ZAKLJUČAK

Primjenom tr iju  komparativnih ana litičk ih  metoda, postavljene su dijagnoze 
anomalija i u tvrđen je sm jer rasta kraniofacija lnog skeleta u oba ispitanika. Zajed
nička m orfološka svojstva su: dom inacija vertika lnog i izrazita insu fic ijenc ija  sagi
talnog rasta. Pseudoprogenija je objektivno dokazana u oca, dok se, za sada, može 
reći, da posto ji samo progena komponenta (obrnuti p rijek lop) u kćeri. S obzirom na 
dob R. E. i ocu sličan trend rasta, može se očekivati razvoj pseudoprogenije i u 
kćeri pa je stoga pacijentica podvrgnuta ortodontskoj te rap iji.

S a ž e t a k

Kefalometrijske analize latero-lateralnih rendgenograma ( Ha t z ,  M a r g o i  i s  i B o l 
t o n - s t a n d a r d ) ,  poslužile su autorima kao baza za komparativnu obradu ispitanika s 
dysostosis craniofacialis C r o u z o n  u dvije generacije —  u kćeri i oca. Postavljene su 
dijagnoze i utvrđena odstupanja od normalnog rasta i razvoja kraniofacijalnog sustava, što 
je bilo podloga ortodontske terapije osmogodišnje pacijentice.

S u m m a r y

CEPHALOMETRIC EVALUATION OF DYSOSTOSIS CRANIOFACIALIS CROUZON

Patients w ith Dysostosis Craniofacialis C r o u z o n  in two generations (father and 
daughter) were examinated by three d iffe rent cephalometric methods.

Orthodontic anomalies were diagnosed as well as deviations from normal patterns of 
craniofacial growth.

t u s a m m e n t a s s u n g

KEFALOMETRISCHE BEWERTUNG VON DYSOSTOSIS CRANIOFACIALIS CROUZON

Patienten m it Dysostosis craniofacialis C r o u z o n  in zwei Generationen (Vater und 
Tochter) wurden m it drei verschiedenen kefalometrischen Methoden untersucht.

Orthodontische Anomalien sowie abweichungen vom normalen Befund des Cranofazia- 
len Wachstums wurden diagnostiziert.
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