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Streszczenie

W pracy przedstawiono przypadek pierwszego etapu leczenia ortodontyczno-
chirurgicznego 16-letniej pacjentki z dysplazja obojczykowo-czaszkowsa, przeprowadzonego
w znieczuleniu ogdlnym.

Stowakluczowe: dysplazja obojczykowo-czaszkowa, chirurgia, znieczulenie ogolne.

Abstract

The work shows a case of the first stage of orthodontic-surgical treatment 16-year-old patient
suffering with cleidocranial dysplasia, which was carried out under general anesthesia.

Keywords: cleidocranial dysostosis, surgery, general anesthesia.
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Dyzostoza obojczykowo-czaszkowa (ang. Cleidocranial dysostosis, CCD) jest

dziedziczng chorobg autosomalng dominujaca, spowodowang przez mutacje genu CBFALl
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(core bindingfactor activity 1) zlokalizowanego na krotkim ramieniu chromosomu 6p21 (1).
Nie wykazuje onapredylekcji doptci czy grupy etnicznej. Czgstotliwos§¢ CCD szacowana jest
na 1:1 000000 zywych urodzen (2). Choroba ta charakteryzuje si¢ m.in czgsciowa lub
catkowitg aplazja obojczykow (3). Pacjenci wykazujg prawidlowy rozwdj umystowy oraz
niski wzrost, ulegajacy zahamowaniu okoto 4-8 roku zycia (4).

W CCD wystepuja charakterystyczne nieprawidlowosci w obrebie uzgbienia. Wérod
nich wyrdznia si¢ opdzniong resorpcje z¢bow mlecznych i zaburzenia wyrzynania zgbodw
statych, oraz licznezeby nadliczbowe (5).

W  niniejszym artykule opisano przypadek operacyjnego usunig¢cia zebodw
nadliczbowych prawej strony szczeki u 16-letniej pacjentki z dyzostoza obojczykowo-

czaszkowg z jednoczasowym zamocowaniem zamkow i ligatur ortodontycznych nazgbach 13

i14.

Opis przypadku

Pacjentka, lat 16, zostata skierowana do Zaktadu Chirurgii Stomatologicznej z Poradni
Ortodoncji celem ekstrakcji zebow nadliczbowych po prawej stronie szczgki wraz z
jednoczasowym przyklejeniem zaczepow ortodontycznych. Przed zgloszeniem si¢ do Zaktadu
pacjentka konsultowana byla przez wielu lekarzy, takze specjalistow chirurgii
stomatologicznej 1 szczekowo-twarzowej, jednak nie podjeli si¢ oni leczenia.

W wywiadzie ogdlnym ani opiekun ani pacjentka nie podawali dolegliwosci ogdlnych.
Pacjentka nie przyjmowata zadnych lekoéw, ani nie byla podawana zadnemu leczeniu
inwazyjnemuw ciggu ostatnich 5 lat.

Zewnatrzustnie w badaniu klinicznym stwierdzono charakterystyczny fenotyp
dysplazji obojczykowo-czaszkowej obejmujacynieznaczny hiperteloryzm,uwypuklenie ko$ci
czotowych, ciemieniowych i potylicznych. W zwiazku z hipoplazja $srodkowego odcinka
twarzoczaszki u pacjentki zaobserwowano splaszczenie grzbietu nosa i przodozuchwie
rzekome. Okoto pot roku wezesniej rozpoczeto leczenie ortodontyczne aparatem statym. W
obrebie [ ¢wiartki dotychczasowe leczenie ortodontyczne obejmowalo zamocowanie
pierscieni na zgbach 16 i 55, oraz naklejenie zamka na zg¢bie 12, wraz z umieszczeniem tuku
ortodontycznego. Pacjentka miala przeprowadzone badanie CBCT oraz kontrolne zdjecia
ortopantomograficzne i cefalometryczne, na podstawie ktorych zaplanowano ekstrakcje
czterech zebow nadliczbowych po prawej stronie szczeki oraz przetrwalego zeba 55. Podczas

trwania znieczulenia ogélnego zaplanowano takze jednoczasowe umiejscowienie zamkow z

ligaturamina zgbach 11, 13, 14.
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Pacjentce 1 opiekunowi przedstawiono wstgpny plan leczenia chirurgiczno-
ortodontycznego z uwzglednieniem mozliwych powiktan. Po uzyskaniu pisemnej zgody
wyznaczono termin zabiegu w procedurach chirurgii jednego dnia, z zaleceniem wykonania
podstawowych badan diagnostycznych. Poinformowano pacjentke o szczegdtowych
wskazaniachpozabiegowych i koniecznosci zgloszenia si¢ nakontrole w dniu nastepnym ipo
14 dniach od zabiegu.

W znieczuleniu ogolnym dozylnym z cigcia w okolicy zgba 12 odwarstwiono ptat
Sluzéwkowo-okostnowy i1 uwidoczniono dopodniebiennie potozony w stosunku do
zatrzymanego z¢ba 11, zlany zab nadliczbowy (ryc. 1, 2). Ze wzgledu na znaczng ruchomosé
zatrzymanego zeba 11 zrezygnowano z jednoczasowego umocowania zaczepu
ortodontycznego, aran¢ zaopatrzono chirurgicznie.

Nastepnie przystgpiono  do  ekstrakcji  zebéw  nadliczbowych z  okolicy
przedtrzonowcow. Najpierw usunigto przetrwaly zab 55, a nastepnie nacigto 1 odwarstwiono
ptat w okolicy przedtrzonowcowej (ryc. 3, 4). Usunigto dwa zeby nadliczbowe, a na
odstonigtych zgbach 13 i 14 zamocowano zaczepy ortodontyczne, a ligatury wyprowadzono
do piericienia ortodontycznego na zgbie 16 (ryc. 6). Ran¢ zaopatrzono chirurgicznie (ryc.7).
Przebieg $rodoperacyjny 1 pooperacyjny byl bez powiklan. Powybudzeniu pacjentka
podawata niewielkie dolegliwosci bolowe. Chorag w stanie ogdlnym dobrym w godzinach
przedpotudniowych pod opieka 0s6b towarzyszacychwypisano do domu.

W pierwszej dobie po zabiegu pacjentka zglosita si¢ na badanie kontrolne, podczas
ktoérego stwierdzononiewielki obrzektkanek okolicyoperowanej. Rana goita si¢ prawidtowo.
Wykonano toalete rany 0,02 % roztworem chlorheksydyny. W 14. dobie rana pozabiegowa

byla wygojona prawidlowo, co pozwolilo na zdjecie szwow 1 kontynuacje leczenia
ortodontycznego. Pacjentka nie podawata zadnych dolegliwosci.

Pacjentka pozostaje pod opieka Zaktadu Chirurgii Stomatologicznej 1 Zaktadu
Ortodonc;ji.

Omowienie

Dyzostoza obojczykowo-czaszkowa (ang. Cleidocranial dysostosis, CCD) jest rzadka
chorobg, opisang po raz pierwszy w 1765 roku. W 1946 roku Lasker 1 Forlan potwierdzili
podstawy choroby w mutacji genetycznej z autosomalnym, dominujacym typem
dziedziczenia (6).

W fenotypie tego zespotu charakterystyczny jest brak lub hipoplazja obojczykéw, ze

specyficznym obrazem zgbowo-zgryzowym, obejmujagcym przetrwale zeby mleczne,
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op6znione wyrzynanie z¢bow  stalych, oraz liczne  zeby nadliczbowe (7).
Objawy patognomoniczne ujawniajg si¢ najczesciej w okresie dziecinstwa 1 czgsto
zdarza si¢ ich przegapienie w okresie okoloporodowym. Rdznice w nasileniu objawdw
CCD uzasadnia si¢

zmienng ekspresja genu CBFA (2).

W przypadku opisywanej pacjentki spektrum objawow CCD obejmowato przede
wszystkim przetrwale zgby mleczne oraz liczne zgby nadliczbowe, a takze specyficzng
budowe czaszki, bez znieksztalcenia obojczykow. Do tej pory tylko nieliczne badania
poswigcone byly ocenie budowy nadliczbowych zgbow w przebiegu CCD (8) -
w opisywanym przez nas przypadku wsrod zebdéw usunigtych z odcinka przedniego byt
zab zlany, o koronie podobnej do potaczonych ze sobg siekaczy. Wséréd zebow
usuwanych w odcinku bocznym byly dwa zeby nadliczbowe, o koronach zblizonych
ksztaltem do
przedtrzonowcow, leczz wyraznie pogrubiong warstwa cementukorzeniowego.

W piSmiennictwie podkreslane jest ogromne znaczenie wczesnego rozpoczecia
zespolowego leczenia ortodontyczno-chirurgicznego (2,9). Opisywana pacjentka rozpoczeta
leczenie dopiero w wieku 15 lat, co uznawane jest za zbyt pozne. Ishi 1 wsp. (10) oceniaja,
ze najskuteczniejsze jest leczenie obejmujaceusuwanie zgbdwmlecznych z odstanianiem
zebow statych w czasie, gdy ich korzenie osiagaja 1/3 dlugosci. Takie postgpowanie
pozwala na pobudzenie ich wyrzynania z jednoczesng redukcja negatywnego wplywu
zaburzen zgbowo- zgryzowych na dalszy rozw6j narzadu zucia (2,4,10), jednak ze
wzgledu na obnizong aktywno$¢ kosci wyrostka zgbodotowego interwencja chirurgiczna
nie zawsze zapewnia spontaniczng erupcje z¢bow statych w ich prawidtlowym potozeniu
(11). W zakresie leczenia ortodontycznego niektorzy autorzy rekomendujg przylozenie sily
do niewyrznietych zgbow statychpousunigciu zebdéw nadliczbowych (12), aw razie
niepowodzenia wdrozenie leczenia
ortodontyczno-protetycznego z zastosowaniem wszczepow.

Autorzy sa zgodni co do istotno$ci wczesnego wdrozenia leczenia, obejmujacego
kompleksowa opieke stomatologiczng. Kazdyz cztonkdéw zespotu zajmujacego si¢ pacjentem
z dysplazja obojczykowo-czaszkowa, zaréwno chirurg, ortodonta czy protetyk,
powinien wykazywa¢ si¢ odpowiednia wiedzg 1 umiejetnoSciami, aby efekt
leczenia byt

satysfakcjonujacydlapacjenta, zaréwnopodwzgledem estetycznym, jak i funkcjonalnym.
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