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  چكيده

، يك بيماري ارثي با الگوي توارثي اتوزومال غالب )CCD(لازيا كلئيدوكرانيال ديسپ :مقدمه
كند، هر چند ممكن  هاي جمجمه و ترقوه را درگير مي است كه به صورت عمده، استخوان

هاي شيري و تأخير يا  . هاي ديگر نيز مشاهده شود هاي متنوعي در استخوان است آنومالي
هاي اضافي چشمگير باشد  است تعداد دندانممكن . هاي دايمي است فقدان رويش كامل دندان

. هاي اضافه نهفته متعدد، درد مبهم و بدون علت در فك بيمار ايجاد كند و ممكن است دندان
  .بنابراين شناخت علايم بالينيد است

اي بود كه با شكايت اصلي درد شديد در فك بالا، به  ساله 19بيمار پسر  :شرح مورد
پزشكي دانشگاه علوم پزشكي  هاي دهان دانشكده دندان يخصوص سمت چپ، به بخش بيمار

. هاي دايمي ديده شد هاي شيري به همراه كراودينگ و غايب بودن تعدادي از دندان اصفه
ساير . هاي نهفته متعدد در دو فك بيمار را نشان داد ارزيابي راديوگرافي پانوراميك، دندان

بيمار سابقه خانوادگي . در بيمار وجود داشتهاي قدامي نيز  ها به علايم شامل رسيدن شانه
در اين مقاله به گزارش يك مورد از اين بيماري و روند تشخيصي درماني آن . را ذكر نكرد
 .شود پرداخته مي

كلئيدوكرانيال ديسپلازيا، يك بيماري نادر ولي با نماي باليني و راديوگرافي بارز  :گيري  نتيجه
يم است، ولي با اختلالات متعددي از جمله سيستم دنداني خ اگر چه اين بيماري خوش. است

جهت . هاي دنداني متعدد منجر شود، همراه است غير طبيعي كه ممكن است به پوسيدگي
هاي نهفته به خصوص در بيماران جوان، اكسپوژر از طريق جراحي و سپس  رويش دندان

ظ ارتفاع ريج آلوئولار و ارتفاع تواند به حف هاي ارتودنسي لازم است، كه در نهايت مي درمان
  .قدامي صورت و فراهم نمودن سيستم دنداني مناسب براي بيمار منجر گردد

  هاي اضافه متعدد هاي نهفته، دندان كلئيدوكرانيال ديسپلازيا، دندان :ها كليد واژه
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  مقدمه

يا  )Cleidocranial dysplasia( كلئيدوكرانيال ديسپلازيا

CCDن آشيوع  و] 1[اثتي اتوزومال غالب است، داراي الگوي ور

 پژوهشيدر ايران در  .اند تولد تخمين زده 100000 در هر 5/0را 

بيمار مبتلا به اسكلتال  80 بر روي ]2[كه توسط گل نژاد

گزارش  7/3معادل  CCDشيوع  ،ديسپلازيا صورت گرفت

اين بيماري ممكن است در نتيجه موتاسيون خود به . گرديد

هاي هدايت كننده تمايز استئوبلاستي و ساخت  خودي در ژن

كه فاكتور  Run X2جهش در ژن . صحيح استخوان ايجاد شود

 cbfلازم جهت تمايز استخوان و دندان است و نيز جهش در ژن 

α1 (Core binding factor) ترقوه غير   كه به ايجاد فنوتيپ

شود،  هاي اضافي منجر مي نهاي ورمين و دندا طبيعي، استخوان

  هاي ژن. اند در بروز اين بيماري شناخته شده

cbf α1  6روي كروموزومp21 3[واقع است.[  

كلئيدوكرانيال ديسپلازيا داراي نفوذ كامل و ظهور متنوع 

؛ البته با الگوي وراثتي اتوزومال مغلوب نيز گزارش شده ]1[است

اين  1898ر سال اولين بار د ]5[Marieو   Saintion].4[است

البته شناخت بيماري براي اولين بار . گذاري كردند بيماري را نام

  .گردد بر مي 1760به سال 

اصطلاح ديسوزتوزيس به معناي استخوان سازي ناقص يا 

به . باشد نقص در استخوان سازي طبيعي يا غضروف جنيني مي

ه نام اين بيماري پيشتر ب. شوند ها درگير مي ندرت تمامي استخوان

شد، ولي امروزه با  كلئيدوكرانيال ديسوزتوزيس شناخته مي

شود كه نقص توأم در استخوان  اصطلاح ديسپلازيا خوانده مي

در اين بيماري، به ]. 6[شود سازي غضروفي و غشايي را شامل مي

. شوند هاي جمجمه و ترقوه درگير مي طور عمده استخوان

 2طرفه يا  1د به صورت درصد از موار 10هاي ترقوه در  استخوان

هاي ترقوه درجات  تر، استخوان طرفه وجود ندارند و به طور شايع

از ديگر ]. 7[دهند مختلف هيپوپلازي و بد شكلي را نشان مي

، سيستم دنداني غير طبيعي همراه با تأخير CCDهاي  نشانه

ها ممكن  دندان. هاي شيري و دايمي است رويش و نهفتگي دندان

هر كوچك و قرارگيري نامنظم در ريج و كراودينگ است داراي ظا

باشند و  اغلب بيماران داراي كام باريك با قوس زياد مي]. 1[باشند

در بعضي موارد ]. 7[شود افزايش شيوع شكاف كام هم ديده مي

  .هايش را در مقابل سينه به هم نزديك كند تواند شانه بيمار مي

هاي نهفته  دندان .نماي راديوگرافي بيمار كاملا بارز است

هاي ورمين در جمجمه و باز  متعدد در هر دو فك، استخوان

بودن فونتانل قدامي و سوچورهاي ساژيتال و كرونال در اين 

هاي نهفته متعدد ممكن است  دندان]. 7[شود بيماري ديده مي

 درد مبهم و بدون علتي را در فك بيمار ايجاد كند؛ بنابراين

ن در تشخيص آو قرار دادن  CCD بالينيم يشناخت كامل علا

 مشابه دارند، بالينيم يهايي كه علا افتراقي با ساير بيماري

ظاهر افراد داراي اين بيماري، داراي . رسد ضروري به نظر مي

در اين مقاله به گزارش يك مورد از . ]7[ارزش تشخيصي است

  .شود اين بيماري و روند تشخيصي و درماني آن پرداخته مي
  

  وردگزارش م

اي بود كه با شكايت اصلي درد شديد در  ساله 19بيمار پسر 

خصوص سمت چپ به بخش ه هاي فك بالا ب ناحيه دندان

. پزشكي اصفهان مراجعه نمود هاي دهان دانشكده دندان بيماري

، كراودينگ شديد در سيستم دنداني بيمار، بالينيدر طي معاينات 

   هاي نيمه روييده و دندان                  هاي و غايب بودن دندان
  

هاي بالا  و نيز دندان مزيودنس بين سانترال                    

بيمار داراي كام سخت باريك همراه با  ،به علاوه .شد ديده مي

هايش را  توانست شانه بيمار مي ).1تصوير شماره ( قوس زياد بود

هم نزديك كند كه پس از درخواست ه در مقابل سينه ب

هايپوپلازي  ،(CT)تي اسكن  سي و ديوگرافي قفسه سينهرا

سپس  .)2تصوير شماره (  ترقوه سمت راست ملاحظه گرديد

هاي غايب، راديوگرافي پانوراميك  براي بررسي وضعيت دندان

دندان نهفته  28 ،درخواست شد كه در نماي راديوگرافي مذكور

 گرديد هاي طبيعي و اضافه بود مشاهده در فك كه شامل دندان

مي شامل هيپرتلوريسم يبيمار داراي علا .)3تصوير شماره (

تي اسكن  پس از بررسي سي. همراه با پل بيني پهن نيز بود

. مشاهده شد) فونتال قدامي(باز بودن سوچور قدامي  ،جمجمه

  . بيمار سابقه خانوادگي و سابقه كشيدن دندان را ذكر نكرد

به جراح فك و صورت بيمار جهت مشاهده و درمان در ابتدا 

و بررسي راديوگرافي پانوراميك  هارجاع داده شد كه پس از معاين

اي كه نياز به خارج شدن داشتند،  هاي نهفته بيمار، دندان

دندان نهفته فك  10بيمار جهت خارج نمودن  .مشخص گرديد

 عمل جراحي قرار گرفت مورددندان نهفته فك بالا  6پايين و 

٣ ٢  ٢ ٣ ٧     
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س بيمار جهت تكميل و ادامه درمان به سپ .)4 تصوير شماره(

هاي لازم جهت اكسپوز نمودن  درمان تاارتودنتيست معرفي شد 

  و درمان نهايي ارتودنسي جهت            هاي نهفته          دندان
  

اكسپوز  .صورت گيرد ويهاي  رفع كراودنيگ شديد دندان

هاي مذكور به برقراري دنتيشن مطلوب براي بيمار منجر  دندان

اي نيز  بيمار از نظر چسبندگي پريودنتال و مارژين لثه .گرديد

نيروي جويدن با كفايت و  در نهايت .مورد ارزيابي قرار گرفت

  .استاتيك در حد قابل قبول براي بيمار فراهم شد
  

  
  

نبدي شكل و كام سخت گ: كلئيدوكرانيال ديسپلازيا .1شكل 

  ها در بيمار نامنظمي دندان
  

  
  

  هيپوپلازي ترقوه سمت راست در بيمار .2شكل 

  

  

  

  

  

  
  

  

  دندان نهفته در 28 :نماي پانوراميك .3شكل 

  دو فك بيمار وجود داشت 

  
 

  ها نماي پانوراميك بيمار بعد از خارج كردن دندان .4شكل

  

  بحث

مي همراه يدا هاي ، عدم رويش دندانCCDتظاهر اصلي دهاني 

علت عدم رويش . هاي اضافي نهفته و متعدد است با دندان

 هاي عدم تحليل ريشه دندان. ]8[ها، ارثي قلمداد شده است دندان

كه  يموانع فيزيك احاطه كننده دندان و يها شيري و استخوان

از عوامل عدم  وجود آمده،ه ب ههاي نهفته اضاف بر اثر دندان

ژنتيك اخير،  هاي پژوهش. ]9[استها ذكر شده  رويش دندان

CCD ت ژن يرا در نتيجه عدم كفاcbf α1  در تمايز

هر چند ارتباط ميان عدم رويش  ؛استئوبلاست دانسته است

دندان و اختلال در تمايز استئوبلاستي، همچنان ناشناخته 

 ،با استخوان پريتال برجسته ممكن است اين بيماري. ]3[است

هاي قدامي باز و بسته بودن ساير  انلفونت ،حالت براكيوسفاليك

هيپوپلازي  ،ديگر بالينيهاي  از نشانه. ها همراه باشد فونتال

پل بيني كوتاه و كام سخت باريك و  ،قسمت مياني صورت

نسبت به ارتباط فكي  ،معمولبه طور  .]7[گنبدي شكل است

ولي با افزايش سن افراد، كوتاه  ،شود در بيماران ديده مي طبيعي

ارتفاع قسمت تحتاني صورت، زاويه گونيال حاد، شيب  شدن

منديبل رخ ) Prognatism(قدامي فك پايين و پيش آمدگي 

ها معتقدند كه اين تغييرات ممكن است به  كلنيسين. دهد مي

علت رشد عمودي نامناسب فك بالا و رشد هيپوپلاستيك ريج 

 آلوئول باشد كه اين امر ناشي از تأخير و يا فقدان رويش

توراكس باريك همراه  ،هيپرتلوريسم. ]7[مي استيهاي دا دندان

 ناهماهنگي طول انگشتان، هاي مايل كوتاه با دندان

كه در  ،ها هيپوپلازي شديد كلاويكلآپلازي يا ، ]10[ها دست

و  هم برسانده ها را در مقابل سينه ب تواند شانه بيمار مينتيجه آن 

در استخواني شدن  خيرأساير اختلالات استخواني شامل ت

در اين نيز ممكن است  ]1[استخوان لگن و سمفيزهاي لگن باز

٣ ٢  ٢ ٣ ٧     
۴ ٣     ٣ ۴ ۵  
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. است طبيعيهوش بيماران معمولا . بيماران مشاهده شود

  .]10[مشكلات شنوايي در بعضي موارد ذكر شده است

اين بيماري با ظهور متنوع و گاهي با درجه بالاي نفوذ 

خودي را نشان هاي خود به  بيماران جهشيك سوم  .باشد مي

كه بر روي  cbf α1و ژن  osf2جهش در ژن  .]3[دهند مي

واقع است، در بروز اين بيماري دخيل دانسته  6p21كروموزوم 

و  cbf α1هاي  دارند كه ژن اخير بيان مي هاي پژوهش. اند شده

osf2 هاي اختصاصي تنظيم كننده تمايز  به عنوان سر دسته ژن

هاي استئوبلاست  قط در سلولاين ژن ف .استئوبلاستي هستند

تنظيم  Calci-tropicيابد و اين تظاهر توسط عوامل  تظاهر مي

كه به صورت هموزيگوت  پژوهشدر حيوانات مورد  .گردد مي

 .گيرد ها حذف شده باشند، تشكيل استخوان صورت نمي اين ژن

 شده، انجامهاي هموزيگوت  كه در مورد ژن هايي پژوهشدر 

  .]7[مشاهده شده استآلكالين فسفاتاز  كاهش آنزيم آشكارا

cbf α1  عامل تنظيم كننده برهم كنش اكتودرمال و مزانشيمال

  هاي كنترل كننده مورفوژنزيس و هسيتوديفريشن سلول

epi 11[ارگان مينايي است[.  

 بعضي .وجود دارد CCDهاي درماني متعددي براي  انتخاب
 

ثيري أشيري ت هاي لفان معتقدند كه خارج كردن دندانؤاز م

مي يهاي دا مي ندارد و كشيدن دندانيهاي دا در رويش دندان

گروهي . به جا مشكل است هاي بدفرم و نا نيز به خاطر ريشه

هاي نهفته به طريقه جراحي  ديگر معتقدند كه اكسپوژر دندان

براي . هاي اضافه مفيد است همراه با خارج نمودن دندان

هاي ارتودنسي و  درمانبه تكميل درمان ممكن است 

بيماران با اين اختلالات  ].10[ها نياز باشد ترانسپلنتيشن دندان

پزشكي گسترده و جامعي جهت حفظ  هاي دندان به درمان

رسد روش  نيروي جويدن با كفايت نياز دارند كه به نظر مي

اگر اين درمان قبل از دوران  .باشد اخير درمان انتخابي مي

از كوتاهي ارتفاع قسمت  تممكن اس ،بلوغ صورت گيرد

در گزارش  .پاييني صورت و پرگناتيسم منديبل پيشگيري كند

فك مورد ارزيابي قرار  هاي نهفته در هر دو دندان ،حاضر

هاي اضافه هر دو فك،  گرفتند و پس از خارج نمودن دندان

درمان مورد  ،هاي نهفته مفيد دندان بيمار جهت اكسپوژر

هايت دنتيشن مطلوب جهت ندر  .ارتودنسي قرار گرفت

برقراري نيروي جويدن با كفايت و بر قراري استاتيك در حد 

  .قابل قبول براي بيمار فراهم گرديد
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Cleidocranial dysplasia: a case report 
 

Parichehr Ghalyani, Negar Sarrafan* 
 
Abstract  
Introdution: Cleido cranial Dysplasia (CCD) is a rare autosomal dominant disorder affecting 
skull and clavicle and may be accompanied by some other skeletal abnormalities. Additionally, 
delayed tooth development associated with presence of supernumerary teeth has been reported. It is 
an uncommon disorder with the prevalence being 0.5% per 100’000 live births. 
Case report: The patient was a 19-year old boy referred to the Department of Oral Medicine of 
Isfahan Dental College. His chief complaint was an unknown pain in the left side of Maxilla. His 
intraoral examination revealed presence of deciduous teeth and crowding, missing in permanent 
teeth. Upon general examination, it was found that he had an abnormal clavicle with hypertelorism 
and patent anterior fontanel. Panoramic radiography revealed multiple completely impacted 
supernumerary teeth. 
Conclusion: Clediocranial dyplasia is a rare skeletal disorder. However, its clinical and 
radiological manifestations are characteristic. Although this disorder is benign, it must be 
remembered that abnormal dentition may result in dental caries. For eruption of impacted teeth, 
especially in young patients, surgical exposure is preferred. Orthodontic occlusal movement must 
be done for restoring the compatible with normal dental.  
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