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PRACE KAZUISTYCZNE

Streszczenie 
Dysplazja obojczykowo−czaszkowa (d.o.c.) jest rzadkim wrodzonym zaburzeniem rozwojowym kości. Ze wzglę−
du na zmienną ekspresję genu odpowiedzialnego za powstawanie d.o.c. obserwuje się różnorodne nasilenie obja−
wów klinicznych. Najbardziej charakterystyczną cechą d.o.c. są mnogie zatrzymane zęby stałe, którym towarzy−
szą liczne zęby nadliczbowe oraz przetrwałe zęby mleczne. W pracy opisano nieprawidłowości szczękowo−zgry−
zowo−zębowe towarzyszące d.o.c. u 22−letniego mężczyzny. W przedstawionym przypadku stwierdzono obecność
30 zębów zatrzymanych w szczęce i żuchwie. Przedstawiono obrazy radiologiczne szczęk i żuchwy oraz budowę
histopatologiczną zębów usuniętych ze wskazań ortodontycznych. Podkreślono, że z uwagi na nasilone nieprawi−
dłowości szczękowo−zgryzowo−zębowe pacjenci z d.o.c. wymagają leczenia chirurgiczno−ortodontyczno−prote−
tycznego. Aby była możliwie pełna rehabilitacja narządu żucia, konieczne jest wczesne rozpoczęcie leczenia
(Dent. Med. Probl. 2004, 41, 4, 811–816). 

Słowa kluczowe: dysplazja obojczykowo−czaszkowa, zęby zatrzymane, budowa histopatologiczna zębów, bada−
nie radiologiczne.

Abstract
Cleidocranial dysplasia (CCD) is a rare inborn condition connected with bone development disorder. Clinical
symptoms are very diverse due to instable expression of the gene responsible for CCD. The most characteristic fea−
ture of CCD is a multiple retention of permanent teeth and accompanied supernumerary and deciduous persistent
teeth. The paper presents a 22−year−old man in whom maxillary−occlusal−dental anomalies have been observed
together with CCD. In the described case, 30 retained teeth, both in maxilla and mandible, are observed.
Radiological pictures of maxillas and mandibles are shown. Special attention is paid to histopathological structure
of the teeth removed for orthodontic reasons. It has been stated that intensification of jaw, occlusal and dental
anomalies requires collective treatment, including surgical, orthodontic and prosthetic procedures. Proper rehabil−
itation of stomatognathic system is possible only when early collective treatment is implemented (Dent. Med.
Probl. 2004, 41, 4, 811–816). 

Key words: cleidocranial dysplasia, impacted teeth, histopathological structure of teeth, radiological examination.

Dysplazja obojczykowo−czaszkowa (dyspla−
sia cleidocranialis) jest rzadkim, wrodzonym za−
burzeniem rozwojowym kości [1, 2]. Shaikh
i Shustermann podają, że pojawia się raz na milion
urodzeń, wykazuje pełną penetrację i zmienną
ekspresję [2]. Nie stwierdzono predyspozycji
związanej z płcią i rasą [2]. 

Autorem pierwszego naukowego opisu obja−
wów klinicznych dysplazji obojczykowo−czaszko−
wej (d.o.c.) był w 1965 r. Martin [cyt. wg 1].
Scheuthauer bardzo dokładnie opisał ją w 1871 r.
[cyt. wg 3]. W 1897 r. Marie i Sainton dla zabu−
rzeń rozwojowych w obrębie czaszki i obojczy−
ków zaproponowali określenie dyzostoza obojczy−



kowo−czaszkowa [1, 3, 4]. Uważano wówczas, że
schorzenie to dotyczy wyłącznie kości o łączno−
tkankowym typie kostnienia [1]. Obecnie wiado−
mo, że d.o.c. jest schorzeniem całego układu kostne−
go, a zmiany obejmują zarówno kości o łącznotkan−
kowym, jak i chrzęstnym typie kostnienia [2, 3, 5].

Dysplazja obojczykowo−czaszkowa dziedzi−
czy się autosomalnie dominująco, przy czym oko−
ło 1/3 przypadków to nowe mutacje [1–4, 6–8].
W 1997 r. gen odpowiedzialny za powstanie d.o.c.
zmapowano na chromosomie 6p21 [9]. Gen CBFA1
(core binding factor activity 1) kontroluje różnico−
wanie komórek prekursorowych w osteoblasty
oraz odgrywa rolę w różnicowaniu chondrocytów
[3, 8]. W odontogenezie reguluje interakcje na−
błonkowo−mezenchymalne, które kontrolują prze−
bieg morfogenezy i różnicowanie tkanek nabłon−
kowego narządu szkliwotwórczego [3]. Wykaza−
no, że u zwierząt, u których nastąpiła utrata obu al−
leli genu CBFA1, dochodzi do całkowitego braku
tworzenia kości. U zwierząt heterozygotycznych
występują natomiast cechy fenotypowe przypomi−
nające objawy obserwowane u ludzi z d.o.c. [2, 3,
9]. Mutacje genu CBFA1 to insercje, delecje i mu−
tacje nonsensowne [4, 9]. 

Ze względu na zmienną ekspresję genu CBFA1
obserwuje się różnorodne nasilenie objawów kli−
nicznych [2]. Pacjenci wykazują prawidłowy roz−
wój umysłowy [2, 4]. Są niskiego wzrostu, przy
czym wzrost urodzeniowy jest prawidłowy, a jego
zahamowanie następuje między 4. a 8. rokiem ży−
cia [1–4, 6–8].

Czaszka ma cechy krótkogłowia, a niekiedy
wielkogłowia [2–4]. Dochodzi do opóźnionego
zamknięcia szwów czaszkowych i ciemiączek,
a zwłaszcza ciemiączka przedniego [1–5, 7, 8].
Prowadzi to rozszerzenia sklepienia czaszki oraz
uwypuklenia kości czołowych, ciemieniowych
i potylicznych [2]. Na czole pojawia się bruzda
sięgająca od punktu nasion do szwu strzałkowego
[1, 3]. Obserwuje się pochylenie stoku, zniekształ−
cenie siodła tureckiego oraz skrócenie podstawy
czaszki w wymiarze strzałkowym [1–3, 7].
W obrębie szwów czaszkowych, szczególnie
w obrębie szwu wieńcowego i węgłowego, poja−
wiają się wtórne ośrodki kostnienia [1–3]. U nie−
których osób stwierdza się hiperteloryzm, któremu
może towarzyszyć nieznaczny wytrzeszcz gałek
ocznych [1, 3]. 

U małych dzieci jest zachowany prawidłowy
wygląd twarzy. W późniejszym okresie pojawiają
się jednak cechy hipoplazji jej środkowego odcin−
ka, współistniejące z wydatna bródką [7]. Docho−
dzi do aplazji lub niedorozwoju kości nosowych.
Występuje spłaszczenie i obniżenie grzbietu nosa
[4, 6]. Kości łzowe, klinowe, jarzmowe oraz wyro−
stki sutkowate kości skroniowych są zazwyczaj hi−

poplastyczne [1, 2, 5, 7]. Obserwuje się niedoroz−
wój szczęki, któremu towarzyszą szczątkowe za−
toki przynosowe, a nawet ich brak [1–5]. Znie−
kształcenia kosteczek słuchowych mogą powodo−
wać głuchotę przewodzeniową [4].

Podniebienie jest wąskie i wysoko wysklepio−
ne. Niekiedy występuje całkowity, częściowy lub
podśluzówkowy rozszczep podniebienia wtórnego
[2–5]. Ze względu na dysproporcję rozwoju szczę−
ki i żuchwy obserwuje się przodożuchwie rzeko−
me [1–3, 5–7]. Kostnienie spojenia żuchwy jest
opóźnione, które może pozostać otwarte nawet
przez całe życie [1, 2]. 

W d.o.c. występują charakterystyczne niepra−
widłowości w obrębie uzębienia. Stwierdza się
opóźnioną resorpcję zębów mlecznych, zatrzyma−
nie i opóźnione wyrzynanie zębów stałych oraz
liczne zęby nadliczbowe [1–6]. Wokół zatrzyma−
nych zębów stałych, zwłaszcza trzonowych, po−
wstają niekiedy torbiele [2]. Szkliwo zębów jest hi−
poplastyczne, a korzenie są często zniekształcone
[1, 4, 6]. W obrębie korzeni zębów brak jest cemen−
tu komórkowego, wzrasta natomiast ilość cementu
bezkomórkowego [3, 5, 6]. W twardych tkankach
zębów spada zawartość wapnia i fosforu [6]. 

U pacjentów z d.o.c. obserwuje się zwykle
nieprawidłowości budowy obojczyków, które są
zazwyczaj hipoplastyczne [1–8]. Mogą występo−
wać w dwóch oddzielnych fragmentach albo bez
wykształconego końca barkowego lub mostkowe−
go [3]. Brakujący odcinek zastępuje wówczas
tkanka włóknista albo staw rzekomy [3]. Rzadko
obserwuje się całkowity brak obojczyków [1, 2,
4–6]. W przypadku braku lub niedorozwoju oboj−
czyków chory może zbliżyć do siebie barki w linii
pośrodkowej [1–5]. Mimo zniekształcenia oboj−
czyków, pacjenci potrafią zazwyczaj prawidłowo
wykonywać czynności manualne [3]. 

Zniekształcenie lub brak obojczyków powo−
duje zwężenie i opadanie barków, co daje efekt
wydłużenia szyi [1, 2, 4]. Do nieprawidłowego
wyglądu szyi przyczynia się niekiedy niedorozwój
przyczepów mięśniowych na powierzchni oboj−
czyków [1, 3, 7]. 

U niektórych osób występuje hipoplastyczna
łopatka z niedorozwiniętym dołem nadgrzebienio−
wym i wyrostkiem barkowym [3]. 

Klatka piersiowa jest wąska w kształcie stoż−
ka [1–4]. Żebra są krótkie i przebiegają skośnie
[3]. Z uwagi na nieprawidłową budowę klatki
piersiowej, w okresie niemowlęcym mogą nastą−
pić zaburzenia oddechowe [3, 4]. Obserwuje się
niekiedy zniekształcenie kręgów i rzadko skrzy−
wienie kręgosłupa [1, 2, 4, 5]. 

Niekiedy dochodzi do zahamowania wzrostu
kości długich [1]. Miednica jest wąska, a spojenie
łonowe poszerzone [2–4]. W obrębie kości biodro−
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wych stwierdza się niedorozwój i rotację doprzed−
nią talerzy [7]. Nieprawidłowa budowa miednicy
stwarza często konieczność wykonania cięcia ce−
sarskiego u kobiet ciężarnych [3, 4, 6, 7]. 

U pacjentów z d.o.c. pojawia się zwykle asy−
metria palców rąk i stóp [2–4]. Jest ona spowodo−
wana wydłużeniem drugiej kości śródręcza oraz
skróceniem paliczka środkowego drugiego i piąte−
go palca. Paliczki dalsze są krótkie i stożkowate
[3]. Niekiedy występuje niedorozwój lub brak paz−
nokci [3]. 

Celem pracy jest przedstawienie nieprawidło−
wości szczękowo−zębowo−zgryzowych towarzy−
szących d.o.c.

Opis przypadku

Pacjent U. A., lat 21, został skierowany do le−
czenia chirurgiczno−ortodontycznego w Zakładzie
Chirurgii Stomatologicznej w Bytomiu Śl. AM
i w Zakładzie Ortodoncji Śl. AM. Uprzednio był
leczony ortodontycznie ruchomymi aparatami
ortodontycznymi i częściowym stałym aparatem
cienkołukowym w górnym łuku zębowym po stro−
nie lewej.

Pacjent wykazywał prawidłowy rozwój umy−
słowy – studiuje. Wzrost 151 cm. Stwierdzono
wąskie, nieznacznie opadające barki i nieznaczną
hipoplazję obojczyków. Nie występowały niepra−
widłowości dotyczące budowy klatki piersiowej,
miednicy, palców rąk i stóp. 

Czaszka symetryczna, brachycefaliczna.
Twarz morfologiczna o cechach europrozopii. Od−
cinek nosowy krótki. Gałki oczne osadzone prawi−
dłowo. Nos wydłużony, asymetryczny z wąską
i cofniętą nasadą o zaznaczonym kącie nosowo−
czołowym. Podstawa nosa szeroka, koniec opa−
dnięty. Odcinek szczękowy twarzy symetryczny.
Wąskie wargi otaczały szparę ust o poziomym
przebiegu. Profil odcinka szczękowego wklęsły,
z wydatną bródką i pogłębioną bruzdą wargowo−
−bródkową. Małżowiny uszne małe, symetryczne
z hipoplastycznym płatkiem. Szyja krótka, szeroka
(ryc. 1, 2). 

Badaniem wewnątrzustnym stwierdzono obec−
ność zębów: 17, 16, 55, 53, 21, 24, 65, 26, 27, 36,
75, 74, 73, 32, 31, 42, 83, 84, 85, 46. Wysokość
zwarcia ustalały obustronnie pierwsze zęby
trzonowe stałe (ryc. 3). Zaobserwowano wysoko
wysklepione podniebienie. 

Na pantomogramie był widoczny brak cech
resorpcji przetrwałych zębów mlecznych oraz
liczne zęby zatrzymane, w tym nadliczbowe.
W szczęce i żuchwie występowało łącznie 30 zę−
bów zatrzymanych, w tym 9 nadliczbowych. Zęby
zatrzymane wypełniały dolne piętro prawej i lewej

zatoki szczękowej. Konglomerat zębów zatrzyma−
nych w obu szczękach otaczał owalny cień. Szcze−
gólnie wyraźnie był zaznaczony po stronie prawej,
wzdłuż sklepienia i ściany przynosowej zatoki
szczękowej, gdzie osiągał grubość około 0,5 cm.
Od ścian kostnych zatoki szczękowej oddzielał go
wąski pas przejaśnienia. Obraz ten sugerował obec−
ność torebki łącznotkankowej (ryc. 4). Badanie
TK w płaszczyźnie poprzecznej wykazało całko−
wite wypełnienie światła prawej i lewej zatoki
szczękowej zębami zatrzymanymi (ryc. 5). Na
pantomogramie żuchwa wykazywała budowę gru−
bobeleczkową. Przedni i tylny brzeg obu gałęzi
żuchwy przebiegały pionowo i równolegle do sie−
bie. Obustronnie między przednim brzegiem gałę−
zi a otworem żuchwy obserwowano zagęszcze−
nie struktury kostnej. Wyrostki dziobiaste były
ostro zakończone, a ich szczyty znajdowały się
na wysokości głów żuchwy. Po obu stronach wcię−
cia żuchwy przyjmowały kształt litery „U” 
(ryc. 4). 

Pacjenta zakwalifikowano do leczenia chirur−
giczno−ortodontycznego, które rozpoczęto od usu−
nięcia zębów 85, 84 i 83, wyłuszczenia nadliczbo−
wego zęba przedtrzonowego zatrzymanego w żuch−
wie po stronie prawej oraz odsłonięcia korony za−
trzymanego zęba 44. Usunięte zęby utrwalono
w 10% zbuforowanej formalinie przez 7 dni, a na−
stępnie odwapniano w roztworze wersenianu sodu
(EDTA) przez 7 miesięcy. Po odwapnieniu zęby
przecinano wzdłuż osi długiej, uwidaczniając ko−
morę i kanał zęba. Zęby zatapiano w bloczkach
parafinowych. Skrawki grubości 4,5 µm barwiono
metodą hematoksylina−eozyna. Ocenę przeprowa−
dzono w mikroskopie świetlnym. Badania histopa−
tologiczne wykonano w Katedrze i Zakładzie Pa−
tomorfologii Śl. AM w Katowicach.

Badanie histopatologiczne przetrwałych zę−
bów mlecznych oraz nadliczbowego zęba przed−
trzonowego wykazało prawidłowy układ pryzma−
tów szkliwa, miazgę bez zmian patologicznych
z prawidłowym układem odontoblastów i regular−
ny przebieg kanalików zębiny (ryc. 6). W zębach
mlecznych obserwowano znacznego stopnia roz−
rost cementu korzeniowego. Granica między zębi−
ną a cementem była nierówna z głębokimi zagłę−
bieniami i uwypukleniami (ryc. 7). Warstwa ziar−
nista zębiny była widoczna tylko na niewielkim
odcinku korzenia. Cement komórkowy i bezko−
mórkowy tworzył obfite, zbite masy o nieregular−
nych liniach mineralizacji. W masach cementu
występowały jamki z włókien tkanki łącznej, wię−
zadło wierzchołkowe było obrzęknięte, z pojedyn−
czymi limfocytami oraz miejscami zwłóknienia na
granicy cementu i kości wyrostka zębodołowego
(ryc. 8). Kość blaszkowata części zębodołowej
żuchwy, pokrywająca zatrzymany nadliczbowy
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ząb przedtrzonowy, była prawidłowo uwapniona,
ale o nieregularnych układach. 

W obrębie zatrzymanego nadliczbowego zęba
przedtrzonowego zaobserwowano wyraźną prezę−
binę. Cement korzeniowy był miejscami znacznie
pogrubiały, a granica między zębiną a cementem
nieregularna z wgłębieniami i uwypukleniami.
Stwierdzono niewielkie ilości cementu komórko−
wego. Zachowane więzadła wierzchołkowe i skoś−
ne były prawidłowe z pojedynczymi limfocytami. 

Omówienie

Poszczególni autorzy podkreślają, że w prze−
biegu dysplazji obojczykowo−czaszkowej stwier−
dza się różnorodne nasilenie objawów klinicz−
nych. Fakt ten tłumaczy się zmienną ekspresją ge−
nu CBFA [2, 5]. W przedstawionym przypadku ty−
powe dla d.o.c. cechy dotyczyły wzrostu pacjenta,
niektórych cech budowy czaszki i twarzy, w nie−
wielkim stopniu hipoplazji obojczyka oraz wyraź−
nie zaznaczonych nieprawidłowości w zakresie
uzębienia. Również Counts et al. [5] opisali przy−
padek d.o.c. przejawiającej się niskim wzrostem
pacjenta, nieprawidłowościami budowy czaszki
i twarzy oraz uzębienia, bez zniekształcenia oboj−
czyków. 

Fukuta et al. [6] uważają, że najbardziej cha−
rakterystyczną cechą omawianego zaburzenia roz−
wojowego są mnogie zatrzymane zęby stałe,
którym towarzyszą liczne zęby nadliczbowe.
Również Mundlos [3] twierdzi, że przetrwałe uzę−
bienie mleczne, opóźnione wyrzynanie zębów sta−
łych oraz liczne zęby nadliczbowe to częste i bar−
dzo charakterystyczne objawy d.o.c., stanowiące
podstawowe kryterium rozpoznawcze. Przypu−

szcza się, że przyczyną zatrzymania zębów jest
brak resorpcji korzeni zębów mlecznych oraz obec−
ność licznych zębów nadliczbowych, stanowią−
cych mechaniczną przeszkodę do wyrzynania [2,
3, 6, 7, 9, 10]. Jensen i Kreisberg [10] uważają, że
opóźnione wyrzynanie zębów stałych występuje
również przy braku zębów nadliczbowych.
W omówionym przypadku występowały: opóźnio−
na resorpcja korzeni zębów mlecznych (9 prze−
trwałych zębów mlecznych) oraz mnogie zatrzy−
mane zęby stałe, w tym nadliczbowe. Szczególnie
silnie były nasilone nieprawidłowości dotyczące
liczby zębów zatrzymanych. W porównaniu z da−
nymi z piśmiennictwa, łączna liczba 30 zębów za−
trzymanych w szczęce i żuchwie jest bowiem bar−
dzo duża [1, 3, 8].

Dotychczas tylko nieliczne badania poświęco−
no ocenie morfologicznej zębów z d.o.c. [6, 11].
W przedstawionym przypadku w zębach usunię−
tych ze wskazań ortodontycznych nie obserwowa−
no wyraźnych nieprawidłowości budowy poszcze−
gólnych tkanek, opisywanych przez innych auto−
rów. Zarówno w przetrwałych zębach mlecznych,
jak i nadliczbowym zatrzymanym zębie przedtrzo−
nowym stwierdzono natomiast znaczne pogrubie−
nie cementu korzeniowego. Również Counts et al.
w badanych przypadkach d.o.c. nie stwierdzili
braku cementu komórkowego [5]. Uważają, że ce−
cha ta nie zawsze jest charakterystyczna dla zębów
pacjentów z d.o.c. Sugerują, że badania powinny
być kontynuowane u większej liczby osób [5]. 

McNamara et al. [1] donoszą o charaktery−
stycznym dla d.o.c. kształcie gałęzi żuchwy oraz
wyrostków dziobiastych. Cechy te obserwowano
również w opisanym przypadku. 

Shaikh i Shusterman oraz Ishi et al. podkreśla−
ją znaczenie wczesnego rozpoznania występują−
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Ryc. 1. Pacjent U. A., lat 22. Fotografia en face

Fig. 1. Patient U. A., aged 22. Photograph en face

Ryc. 2. Pacjent U. A., lat 22. Fotografia z profilu

Fig. 2. Patient U. A., aged 22. Photograph in profile



Ryc. 5. TK szczęki (opis w tekście). Przekrój pop−
rzeczny

Fig. 5. CT of the maxilla (description in the text).
Transverse cross−section

Ryc. 7. Cement komórkowy oraz jamki z włóknami tkanki
łącznej (włókna Sharpeya). Nieregularna granica między
cementem a zębiną w okolicy korzenia (cement komórko−
wy). Pozostałości nieregularnych linii uwapnień (po
odwapnieniu). Barwienie HE, powiększenie około 400×

Fig. 7. Cellular cement and lacunae with connective tissue
fibres (Sharpey’s fibres). Irregular border between cement
and dentin in the region of the root (cellular cement). Rem−
nants of irregular calcification lines (upon decalcification).
Staining with HE. Magnification approx. ×400

Ryc. 8. Okolica korzenia zęba. Nieregularna granica
między zębiną a cementem. Nieregularne masy ce−
mentu ze zwapnieniami i jamkami. Barwienie HE, po−
większenie około 125×

Fig. 8. Region of the tooth root. Irregular border be−
tween dentin and cement. Irregular masses of cement
with calcifications and lacunae. Staining with HE.
Magnification approx. ×125

Ryc. 4. Pacjent U. A., lat 22. Pantomogram (opis
w tekście)

Fig. 4. Patient U. A., aged 22. Pantomogram (descrip−
tion in the text)

Ryc. 6. Miazga, odontoblasty, prezębina i zębina. Nie−
regularna granica między prezębiną i zębiną. Barwie−
nie HE, powiększenie około 400×

Fig. 6. Pulp, odontoblasts, predentin. Irregular border
between predentin and dentin. Staining with HE. Mag−
nification approx. ×400

Ryc. 3. Pacjent U. A., lat 22. Obraz wewnętrzny

Fig. 3. Patient U. A., aged 22. Intraoral photograph



cych nieprawidłowości i rozpoczęcia odpowiednio
wczesnego leczenia [2, 3, 7]. Zalecają usuwanie
zębów mlecznych i nadliczbowych oraz odsłania−
nie zębów stałych w czasie, gdy ich korzenie osią−
gają 1/3 długości w celu pobudzenia ich wyrzyna−
nia [2, 7]. Takie postępowanie pozwala zmniej−
szyć negatywny wpływ nieprawidłowości zębo−
wych na dalszy rozwój narządu żucia [2, 7]. Ishi et
al. [7] zwracają uwagę, że ortodontyczne wprowa−
dzanie zębów zatrzymanych do łuków zębowych
często jest trudne z powodu obniżonej aktywności
kości wyrostków zębodołowych. Podkreśla się
również znaczenie leczenia protetycznego oraz

ewentualną możliwość autoprzeszczepu zębów za−
trzymanych [7]. 

Przypadek pacjenta przedstawiony w niniej−
szej pracy jest przykładem skutków braku odpo−
wiednio wczesnego leczenia. 

Podsumowując, należy podkreślić, że ze
względu na nasilone nieprawidłowości szczęko−
wo−zgryzowo−zębowe pacjenci z d.o.c. wymagają
kompleksowego leczenia chirurgiczno−ortodon−
tyczno−protetycznego. Konieczne jest wczesne
rozpoczęcie leczenia w celu możliwie pełnej reha−
bilitacji narządu żucia. 
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