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Streszczenie 
Zespół obojczykowo-czaszkowy (CCD) jest rzadką chorobą 
genetyczną, dziedziczoną autosomalnie dominująco, niewy-
kazującą predylekcji do płci. Występuje z częstotliwością 
1:1000 000. Pacjenci z CCD charakteryzują się patognomo-
nicznym wyglądem, a różnorodność fenotypów (izolowane 
zaburzenia zębowe, postać łagodna, postać ciężka) wiąże 

Abstract
The cleidocranial dysplasia (CCD) is a rare autosomal dom-
inantly inherited genetic disease that does not have a gender 
predisposition. It occurs in a frequency of 1:1,000,000. Pa-
tients with cleidocranial dysplasia are characterized by 
pathognomonic appearance and a variety of phenotypes 
(isolated dental disorders, mild form, severe form) are 
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się z typem mutacji (delecje, insercje, nonsense, missense) 
genu RUNX2, który jest zlokalizowany na krótkim ramieniu 
chromosomu 6 (6p21). Wyróżnia się triadę objawów: hipo-
plazję obojczyków, liczne zęby dodatkowe i zatrzymane oraz 
opóźnione zarastanie szwów czaszkowych. Z powodu rzad-
kiego występowania tego zespołu nie ma wielu publikacji 
na temat leczenia pacjentów z CCD. Cel. Celem artykułu jest 
przedstawienie systematycznego przeglądu piśmiennictwa 
na temat pacjentów z dysplazją obojczykowo-czaszkową 
leczonych ortodontycznie. Materiał i metody. Dokonano 
systematycznego przeglądu piśmiennictwa baz danych 
PubMed i Scopus, a także czasopism Journal of Stomatology, 
Dental and Medical Problems oraz Forum Ortodontyczne 
do grudnia 2019 roku. Czternaście artykułów spełniło kry-
teria włączające. Wyniki. Zebrane dane wskazują na ko-
nieczność interdyscyplinarnego leczenia pacjentów z CCD, 
chirurgiczno-ortodontycznego, w wybranych przypadkach 
wspomaganego zabiegami z zakresu chirurgii szczękowo-
-twarzowej, leczeniem protetycznym lub implantoprote-
tycznym, endodontycznym czy periodontologicznym. 
W piśmiennictwie przedstawiono cztery protokoły inter-
dyscyplinarnego leczenia choroby. Ze względu na rzadkie 
występowanie choroby, niewielką liczbę opisanych wyle-
czonych przypadków oraz różny i złożony każdorazowo 
obraz kliniczny wady, sposób postępowania leczniczego 
z należytą ostrożnością powinien być dobrany do konkret-
nego pacjenta. (Lizończyk B, Pielech K, Panaś M, Stós W. 
Leczenie ortodontyczne pacjentów z dysplazją obojczy-
kowo-czaszkową. Systematyczny przegląd piśmiennic-
twa. Forum Ortod 2020; 16 (4): 307-17).
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Wstęp
Zespół obojczykowo-czaszkowy (CCD, Cleidocranial Dys-
plasia) jest rzadką chorobą genetyczną, dziedziczoną au-
tosomalnie dominująco, niewykazującą predylekcji do płci. 
Występuje jako spontaniczna mutacja z częstotliwością 
1:1 000 000 u około 20–40% chorych na CCD (1). Schorze-
nie jest uwarunkowane mutacją genu RUNX2, który zlokali-
zowany jest na krótkim ramieniu chromosomu 6 (6p21). Gen 
RUNX2 koduje czynnik transkrypcyjny CBFA1 i odpowiada 
za prawidłową morfogenezę zębów (przez pośrednictwo 
w interakcjach pomiędzy komórkami epitelialnymi i mezen-
chymalnymi). Ten sam gen warunkuje kostnienie zarówno 
na podłożu łącznotkankowym, jak i chrzęstnym, kontroluje 
różnicowanie komórek prekursorowych w osteoblasty oraz 

associated with the type of mutation (deletions, insertions, 
nonsense, missense) of the RUNX2 gene, which is located 
on the short arm of chromosome 6 (6p21). A triad of symp-
toms is distinguished: clavicular hypoplasia, multiple im-
pacted teeth and supernumerary teeth and delayed cranial 
suture healing. Due to the rarity of the disease only a small 
number of cases were described. Aim. The aim of the ar-
ticle is to present a systematic review of the literature of 
patients with cleidocranial dysplasia treated orthodonti-
cally. Material and methods. A systematic review of the 
literature of PubMed and Scopus databases as well as Polish 
periodicals such as Journal of Stomatology, Dental and Med-
ical Problems and Forum Ortodontyczne until December 
2019 was conducted. Fourteen articles met the inclusion 
criteria. Results. The collected data indicate the need for 
interdisciplinary treatment of patients with cleidocranial 
dysplasia, orthodontic surgery, in selected cases supported 
by maxillofacial surgery, prosthetic or implantoprosthetic, 
endodontic or periodontological treatment. There are four 
protocols for interdisciplinary treatment of the disease in 
the literature. Due to the rarity of the disease only a small 
number of cases were described. Structured treatment pro-
tocols should be carefully adapted to each individual case. 
(Lizończyk B, Pielech K, Panaś M, Stós W. Orthodontic 
treatment of patients with cleidocranial dysplasia. Sys-
tematic review of the literature. Orthod Forum 2020; 
16 (4): 307-17). 
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Introduction 
The cleidocranial dysplasia (CCD) is a rare autosomal dom-
inantly inherited genetic disease that does not have a gender 
predisposition. It occurs as a spontaneous mutation in a fre-
quency of 1: 1 000 000 in about 20-40% of CCD cases (1). 
This disease is caused by a mutation of the RUNX2 gene - 
coding the CBFA1 transcription factor - located on the short 
arm of chromosome 6 (6p21). The RUNX2 gene encodes the 
transcription factor CBFA1 and is responsible for normal 
tooth morphogenesis (by mediating interactions between 
epithelial and mesenchymal cells). The same gene deter-
mines ossification on both connective tissue and cartilage 
substrates, controls the differentiation of precursor cells 
into osteoblasts, and the maturation and proliferation of 
chondrocytes (2, 3, 4). The research of Lossdorfer et al. has 
shown that people with RUNX2 mutation of the missense 
type have decreased mRNA expression for the factor acti-
vating the differentiation and osteoclast activity. Reduction 
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dojrzewanie i proliferację chondrocytów (2, 3, 4). Badania 
Lossdorfera i wsp. wykazały, u osób z mutacją RUNX2 typu 
zmiana sensu, zmniejszoną ekspresję mRNA dla czynnika 
aktywującego różnicowanie i aktywność osteoklastów. 
Zmniejszenie aktywności osteoklastów w CCD wiąże się 
z niedostateczną resorpcją kości wyrostka zębodołowego 
i brakiem resorpcji korzeni zębów mlecznych, a co za tym 
idzie, z opóźnionym wyrzynaniem zębów stałych. Znaczące 
zróżnicowanie w nasileniu objawów klinicznych CCD uwi-
dacznia się w stopniu mutacji (5, 6, 7). 

Pierwsze doniesienia na temat anomalii kostnych w ob-
rębie obojczyków zostały opisane przez Martina w 1765 
roku, przy czym część źródeł podaje, że pierwszy przypadek 
pacjenta z cechami typowymi dla dysplazji obojczykowo-
-czaszkowej znajdziemy u Moranda w 1766 roku. Scheu-
thauer w 1871 r. szczegółowo scharakteryzował przypadek 
chorego, u którego występowały zmiany zarówno w obrę-
bie obojczyków, jak i czaszki. Zaburzenia w rozwoju uzębie-
nia i szczęk związane z CCD jako pierwszy opisał Hesse. 
W 1897 r. Marie i Sainton zaproponowali termin dyzostoza 
obojczykowo-czaszkowa dla zaburzeń rozwojowych w ob-
rębie czaszki i obojczyków. Od roku 1969 obowiązuje nazwa 
dysplazja obojczykowo-czaszkowa (8, 9). 

Pacjenci z CCD charakteryzują się patognomonicznym 
wyglądem. Wyróżnia się triadę objawów: hipoplazję oboj-
czyków, liczne zęby nadliczbowe i zatrzymane oraz opóź-
nione zarastanie szwów czaszkowych (2, 5, 10). W 10% 
przypadków obserwuje się aplazję jednego lub obu oboj-
czyków. Powoduje to hipermobilność obręczy barkowej 
i możliwość zetknięcia ramion przed klatką piersiową (11). 
Wśród pacjentów z CCD bardzo często można również za-
obserwować niski wzrost, wąską klatkę piersiową, wyraź-
nie opadające ramiona i długą, zniekształconą szyję na skutek 
dysplazji mięśni przyczepiających się do obojczyka. Mutacja 
genu powodująca chorobę wyraźnie wpływa na kości po-
chodzenia błoniastego, co może się objawiać opóźnionym 
zrośnięciem spojenia łonowego, skrzywieniem kręgosłupa 
(skolioza, kifoza), koślawością kolan, płaskostopiem i nie-
prawidłowo rozwiniętymi dłońmi. Opisywana jest dysfunk-
cja trąbki słuchowej w konsekwencji częstych zakażeń ucha 
środkowego lub nawet utrata słuchu. Zaburzenia te nie mają 
wpływu na rozwój umysłowy (1, 2, 5, 6). Cimen sugeruje 
zwiększone ryzyko występowania zaburzeń stawów skro-
niowo-żuchwowych u pacjentów z CCD na tle nieprawidło-
wości morfologicznych szkieletu (12).

Z objawów w obrębie twarzowej części czaszki można 
wyróżnić brachycefalię (spłaszczenie czaszki powstałe na 
skutek przedwczesnego zarośnięcia szwu strzałkowego), 
wygięcie kości czołowej i ciemieniowej spowodowane opóź-
nionym zarastaniem ciemiączek, przerost kości potylicznej, 
tworzenie kości Wormiana, szeroką nasadę nosa oraz hi-
perteloryzm (13). Pacjenci z CCD cechują się wklęsłym pro-
filem twarzy związanym z niedorozwojem kości szczęk, 
jarzmowych, łzowych i nosowych oraz przeciwnym do ruchu 

of osteoclast activity in CCD is associated with insufficient 
bone resorption of the alveolar process and a lack of root 
resorption of deciduous teeth, and thus delayed eruption of 
permanent teeth. Significant differences in the severity of 
clinical symptoms of CCD are revealed in the degree of mu-
tation (5, 6, 7).

The first reports of bone anomalies within the clavicles 
were described by Martin in 1765. According to other sources, 
the first case of a patient with cleidocranial dysplasia was 
described by Morand in 1766. In 1871, Scheuthauer de-
scribed a case in which there were both defects within the 
clavicles and the skull. Hesse first described in detail teeth 
and jaw defects associated with CCD. In 1897, Marie and 
Sainton proposed the term cleidocranial dysostosis for de-
velopmental disorders in the skull and clavicles. The name 
cleidocranial dysplasia has been used since 1969 (8, 9).

Patients with cleidocranial dysplasia are characterized 
by pathognomonic appearance. A triad of symptoms is dis-
tinguished: clavicular hypoplasia, multiple impacted teeth 
and supernumerary teeth and delayed cranial suture heal-
ing (2, 5, 10). In 10% of cases an aplasia of one or both clav-
icles is observed. This causes a hypermobility of the 
shoulder girdle and the possibility to cross the arms in front 
of the chest (11). Among CCD patients, very often low growth, 
narrow chest, clearly drooping shoulders and a long, dis-
torted neck due to muscle dysplasia attaching the clavicle 
is registered. The disease-causing gene mutation clearly 
affects membranous bones, which can be manifested by 
delayed pubic symphyses, spine curvatures (scoliosis, ky-
phosis), knee valgus, flat feet, hand malformations or trum-
pet dysfunctions, and consequently frequent middle ear 
infections or even hearing loss. These disorders do not 
affect the mental development (1, 2, 5, 6). Cimen suggests 
an increased risk of temporomandibular joint disorders in 
patients with CCD due to morphological skeletal abnor-
malities (12).

Facial cranial symptoms include brachycephaly (flatten-
ing of the skull resulting from premature overgrowth of the 
sagittal suture), frontal and parietal bone flexion due to de-
layed ophthalmic overgrowth, occipital bone hypertrophy, 
Vormian bone formation, broad epiphysis, and hypertelorism 
(13). Patients are characterized by a concave face profile 
associated with hypoplasia of the jaw, zygomatic, lacrimal 
and nasal bones and the counter-clockwise (anteriorota-
tion) mandibular growth pattern (3). Vertical facial growth 
is also disturbed – it is reduced due to hypoplasia of the al-
veolar bone (13). According to some authors, skeletal class 
III is caused by hypoplasia of the maxilla and hyperplasia of 
the mandible (1). Patients with CCD have an increased risk 
of developing a cleft palate (1) as well as a gothic palate (9).

Among the most common manifestations in terms of den-
tition, there are many impacted teeth, supernumerary teeth, 
delayed exfoliation of deciduous teeth, microdontia, enamel 
and cementum hypoplasia, malformations and shortening 
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wskazówek zegara (anteriorotacyjnym) wzorcem wzrostu 
żuchwy (3). Pionowy wzrost twarzy – zmniejszony z powodu 
hipoplazji kości wyrostka zębodołowego – jest także zabu-
rzony (13). Według niektórych autorów III klasa szkieletowa 
to wynik hipoplazji szczęki i hiperplazji żuchwy (1). U pacjen-
tów z CCD zwiększone jest również ryzyko rozwoju rozsz-
czepu podniebienia (1), a także podniebienia gotyckiego (9). 

Wśród najczęstszych objawów w zakresie uzębienia można 
wyróżnić liczne zęby zatrzymane, zęby nadliczbowe, opóź-
nione wypadanie zębów mlecznych, mikrodoncję, hipopla-
zję szkliwa i cementu, malformacje i skrócenie korzeni zębów 
(4, 7). Torbiele okołozębowe tworzące się wokół zębów za-
trzymanych skutkują ich ektopowym położeniem (14). Ano-
malie zębowe i szkieletowe prowadzą często do zgryzu 
krzyżowego (5). 

Cechy charakterystyczne CCD (triada objawów):
•	 hipoplazja lub aplazja obojczyków
•	 opóźnione zarastanie szwów czaszkowych
•	 liczne zęby nadliczbowe i zatrzymane (Ryc. 1).
Objawy CCD w obrębie całego ciała:
•	 hipoplazja obojczyków
•	 dysplazja kości 
•	 brachycefalia 
•	 opóźnione zarastanie szwów czaszkowych 
•	 wyniosłość kości potylicznej
•	 wygięcie kości czołowej i ciemieniowej
•	 kości Wormiana
•	 niski wzrost
•	 skrzywienie kręgosłupa
•	 zniekształcenie szyi wynikające z dysplazji mięśni 

przyczepiających się do obojczyka
•	 opadające ramiona
•	 hipermobilność ramion
•	 wąska klatka piersiowa
•	 opóźnione zamknięcie spojenia łonowego
•	 koślawość kolan
•	 malformacje dłoni i stóp (brachydaktylia i płasko-

stopie)
•	 częste zakażenia górnych dróg oddechowych
Objawy CCD w obrębie twarzowej części czaszki:
•	 hiperteloryzm
•	 łagodny wytrzeszcz oczu
•	 szeroka nasada nosa
•	 niedorozwój środkowego piętra twarzy
•	 zmniejszone zatoki przynosowe i wyrostki sutkowate
•	 zaburzenia budowy aparatu słuchu
•	 gotyckie podniebienie
•	 rozszczep podniebienia
•	 zgryz krzyżowy
•	 anteriorotacja żuchwy
•	 szkieletowa klasa III
•	 zęby nadliczbowe – hiperodoncja (Ryc. 2)
•	 przetrwałe zęby mleczne
•	 zęby zatrzymane

of the roots (4, 7). Periodontal cysts forming around the im-
pacted teeth result in their ectopic location (14). Dental and 
skeletal anomalies often lead to a crossbite (5).

Characteristics of CCD (triad of symptoms):
•	 hypoplasia or aplasia of the clavicles
•	 delayed cranial suture healing
•	 many supernumerary and impacted teeth (Fig. 1)
Whole body CCD symptoms
•	 clavicular hypoplasia
•	 bone dysplasia
•	 brachycephalia
•	 delayed cranial suture healing
•	 occipital bone prominence
•	 flexion of the frontal and parietal bone
•	 Vormian bones
•	 short stature
•	 spine curvature 
•	 neck deformity resulting from muscle dysplasia at-

taching the clavicles
•	 drooping arms
•	 shoulder hypermobility
•	 narrow chest
•	 delayed closure of the pubic symphysis
•	 knee valgus
•	 hand and foot malformations (brachydactyly and 

flat feet)
•	 frequent upper respiratory tract infections
CCD symptoms in the craniofacial area
•	 hypertelorism
•	 mild exophtalmia
•	 wide nasal bridge 
•	 underdevelopment of the middle floor of the face
•	 reduced paranasal sinuses and mastoid processes
•	 hearing impairment
•	 gothic palate
•	 cleft palate
•	 crossbite
•	 anteriorotation of the mandible
•	 skeletal class III
•	 supernumerary teeth – hyperodontia (Fig. 2)
•	 persistent deciduous teeth
•	 impacted teeth
•	 ectopic position of permanent teeth
•	 periodontal cysts
•	 enamel and cementum hypoplasia
•	 root malformations

Aim 
The aim of the article is to present a systematic review of 
the literature of patients with cleidocranial dysplasia 
treated orthodontically.



Forum�O rthodontic 
Ortodontyczne�f orum311

Orthodontic treatment of patients with cleidocranial dysplasia. Systematic review of the literature 

Prace przeglądowe / Review article   

•	 ektopowe położenie zębów stałych
•	 torbiele okołozębowe
•	 hipoplazja szkliwa i cementu
•	 malformacje korzeni zębów

Cel
Celem artykułu jest systematyczny przegląd piśmiennictwa 
na temat pacjentów leczonych ortodontycznie z dysplazją 
obojczykowo-czaszkową.

Materiał i metody 
Dokonano systematycznego przeglądu piśmiennictwa, wy-
korzystując bazę PubMed i Scopus do grudnia 2019 roku 
i stosując słowa kluczowe: cleidocranial dysplasia, cleido-
cranial dysostosis, orthodontic treatment. Przeszukano po-
zycje bibliograficzne w polskich periodykach: Journal of 
Stomatology, Dental and Medical Problems oraz Forum Or-
todontyczne. Do analizy zakwalifikowano te przypadki, 
w których pacjenci z CCD zostali poddani leczeniu ortodon-
tycznemu i to leczenie zostało zakończone. Kryteriami włą-
czającymi były: opis przypadku wyleczonego, przypadki 
pacjentów z CCD z zakończonym leczeniem ortodontycz-
nym, możliwość uzyskania pełnej wersji artykułu, artykuły 
w języku angielskim lub polskim. Kryteria wyłączające: 
niedokończone leczenie ortodontyczne pacjentów, opis 
pacjentów z CCD, którzy nie zostali poddani leczeniu or-
todontycznemu, brak możliwości uzyskania dostępu do 
pełnej wersji artykułu.

Dwóch badaczy, niezależnie od siebie, przeszukało tytuły 
i abstrakty artykułów według podanych kryteriów. Prace, 
które nie zostały jednoznacznie odrzucone na podstawie 
tytułu i abstraktu, zostały przeczytane w pełnej wersji. 
W przypadku niezgodności opinii u obydwu badaczy odno-
śnie do zakwalifikowania danej pozycji, decyzję podejmo-
wał trzeci badacz. Schemat sposobu wyszukiwania 
artykułów został przedstawiony na rycinie 3.

Wyniki
Wstępnie zakwalifikowano dwadzieścia jeden artykułów 
z dostępem do pełnej wersji, następnie wykluczono arty-
kuły, w których leczenie ortodontyczne albo nie zostało opi-
sane, albo zakończone. Ostatecznie wyodrębniono 
czternaście artykułów opublikowanych w latach 1997–2018, 
przedstawiających przypadki pacjentów z CCD, u których 
leczenie ortodontyczne zakończono. Czas trwania leczenia 
wynosił 3–10 lat, w siedmiu artykułach nie zostały okre-
ślone ramy czasowe. Wiek pacjentów wynosił od 8 do 45 
lat. We wszystkich przypadkach prowadzono postępowanie 
interdyscyplinarne, a procedura ortodontyczna głównie po-
legała na zastosowaniu aparatów stałych. Leczenie ortodon-
tyczne pacjentów przedstawionych w artykułach przebiegało 
we współpracy z chirurgiem stomatologicznym. 

Material and methods 
A systematic review of the literature was done by using 
PubMed and Scopus databases until December 2019, enter-
ing the keywords: cleidocranial dysplasia, cleidocranial dys-
ostosis, orthodontic treatment. The work was supplemented 
with a search of bibliographic items in Polish periodicals: 
Journal of Stomatology, Dental and Medical Problems and 
Forum Ortodontyczne. A finished orthodontic treatment of 
patients with CCD was regarded as compulsory. The inclu-
sion criteria were: cured case report, cases of patients with 
CCD who underwent orthodontic treatment, free access to 
the full version of the article, articles in English or Polish. 
Exclusion criteria: unfinished orthodontic treatment of pa-
tients, description of patients with CCD who have not un-
dergone orthodontic treatments, no free access to the full 
version of the article.

Two researchers independently examined the titles and 
abstracts of potentially suitable articles according to the 
given criteria. Papers that were not explicit on title or ab-
stract were read in full version. In case of disagreement be-
tween both researchers regarding the inclusion of an item, 
the decision was made by the third researcher. The way of 
searching articles is presented in Figure 3.

Results 
After searching the databases, twenty one articles with 
free access to the full version were pre-qualified. Articles 
in which orthodontic treatment was not described or was 
not completed were excluded. Finally, fourteen articles 
describing the cases of patients with CCD whose orthodon-
tic treatment was terminated, were identified. The articles 
were published between 1997 and 2018. The duration of 
treatment ranged from 3 to 10 years, with no time frame 
set in seven articles. Patients age ranged from 8 to 45 years. 
All cases were based on interdisciplinary proceedings and 
the orthodontic treatment was mainly done by the use of 
fixed appliances. The orthodontic treatment of the patients 
presented in the articles was based on cooperation with 
a dental surgeon. In 2018, Zhu described the rules of four 
protocols (methods) for surgical and orthodontic treat-
ment of CCD:

I.	 The Toronto - Melbourne method is based on extrac-
tions of deciduous and supernumerary teeth at the 
age of 5-6 years. Retained permanent teeth are sur-
gically exposed, which increases the likelihood of 
spontaneous eruption of permanent teeth.

II.	 The Jerusalem method is based on two surgical stages. 
First, at the age of 10-12 the anterior deciduous teeth 
and all supernumerary teeth are removed combined 
with the surgical exposure of impacted incisors. In 
the second stage, lateral deciduous teeth are removed, 
revealing impacted canines and premolars after the 
age of 13.
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Zhu w 2018 roku opisał reguły czterech protokołów (metod) 
leczenia chirurgiczno-ortodontycznego CCD: 

I.	 Metoda Toronto-Melbourne polega na wykonaniu 
w 5–6 roku życia ekstrakcji zębów mlecznych oraz 
zębów nadliczbowych, a chirurgiczne odsłonięcie za-
trzymanych pozostałych zębów stałych ma zwiększyć 
prawdopodobieństwo ich samoistnego wyrznięcia.

II.	 Metoda Jerusalem sprowadza się do dwóch etapów 
chirurgicznych. W pierwszym, w wieku 10–12 lat, 
dochodzi do usunięcia przednich zębów mlecznych 
i wszystkich zębów nadliczbowych z chirurgicznym 
odsłonięciem zatrzymanych zębów siecznych. 
W drugim, po 13 roku życia, usuwa się boczne zęby 
mleczne, z odsłonięciem zatrzymanych kłów 
i zębów przedtrzonowych.

III.	 Metoda Belfast-Hamburg (bez określenia wieku pa-
cjenta) polega na przeprowadzeniu tylko jednego 
zabiegu chirurgicznego w znieczuleniu ogólnym, po-
legającego na usunięciu wszystkich zębów mlecznych 
i nadliczbowych. 

IV.	 Metoda Bronx prowadzi do usunięcia wszystkich zębów 
mlecznych i nadliczbowych w pierwszej fazie. Następ-
nie, ze względów estetycznych i funkcjonalnych, wy-
konywane są ruchome uzupełnienia protetyczne. Po 
spontanicznym wyrznięciu zębów stałych rozpoczyna 
się leczenie ortodontyczne, następnie zabieg ortogna-
tyczny, jeśli jest konieczny oraz – w końcowej fazie –
leczenie implanto-protetyczne (1, 15).

Z zakwalifikowanych do przeglądu artykułów u siedmiu 
pacjentów przedstawiono sposób leczenia podobny do 
metody Belfast-Hamburg, który obejmował ekstrakcję wszyst-
kich zębów mlecznych i nadliczbowych oraz chirurgiczne 
odsłonięcie zębów stałych, a następnie zastosowanie orto-
dontycznych aparatów stałych (1, 6, 7, 9, 10, 12, 16). Zhu 
i wsp. podają, że u 16-letniej pacjentki usunięto przetrwałe 
zęby mleczne i nadliczbowe, a także odsłonięto zęby zatrzy-
mane, które ortodontycznie wprowadzono do łuków zębo-
wych za pomocą aparatu stałego. Całe leczenie trwało osiem 
lat (1). Farronato i wsp. u swojego 28-letniego pacjenta 
przeprowadzili leczenie etapowe. W pierwszym etapie usu-
nięto wszystkie przetrwałe zęby mleczne i zęby nadlicz-
bowe. Zęby zatrzymane po odsłonięciu chirurgicznym były 
sprowadzane za pomocą wyciągów elastycznych. Po lecze-
niu ortodontycznym konieczna była odbudowa protetyczna 
sprowadzonych zębów (9). Suba i wsp. u 13-letniej dziew-
czynki przeprowadzili zabieg usunięcia zębów mlecznych 
i nadliczbowych, a następnie odsłonięcia zębów stałych za-
trzymanych. Leczenie ortodontyczne polegało na poszerze-
niu łuku dolnego aparatem stałym ze śrubą, poszerzeniu 
szczęki aparatem wyjmowanym, wysunięciu szczęki maską 
twarzową, a następnie na ortodontycznym sprowadzeniu 
zatrzymanych zębów do łuków (10). Li i wsp. przeprowa-
dzili u 23-letniego pacjenta leczenie etapowe. Jednoczasowo 
usunięto wszystkie zęby mleczne i nadliczbowe, a następnie 

III.	 The Belfast-Hamburg method is based on the use of 
only one surgery under general anesthesia involving 
the removal of all deciduous and supernumerary 
teeth without specifying any time frame.

IV.	 The Bronx method is based on different time periods. 
The first step is the removal of all deciduous and su-
pernumerary teeth. Then removable prosthetic res-
torations are made for aesthetic and functional 
reasons. After the spontaneous eruption of perma-
nent teeth, an orthodontic treatment begins, followed 
by an orthognathic surgery, and at the final stage, 
implantoprosthetic treatment (1, 15).

Seven articles presented a treatment similar to the Bel-
fast-Hamburg method, based on the extractions of all de-
ciduous, supernumerary teeth and the surgical exposure of 
permanent teeth, followed by the use of orthodontic fixed 
appliances (1, 6, 7, 9, 10, 12, 16). Zhu et al. removed the per-
sistent deciduous and supernumerary teeth in a 16-year-old 
female patient. The impacted teeth were exposed, which 
were orthodontically inserted into the dental arches using 
a fixed appliance. The entire treatment lasted 8 years (1). 
Farronato et al. performed a phased treatment on their 
28-year-old patient. In the first stage, all persistent decidu-
ous teeth and supernumerary teeth were removed. After 
surgical exposure, all impacted teeth were pulled down with 
the use of elastics. It was necessary to reconstruct that teeth 
after orthodontic treatment (9). In a 13-year-old girl, Suba 
et al. removed deciduous and supernumerary teeth, and 
then exposed permanent impacted teeth. Orthodontic treat-
ment consisted of widening the lower arch with a fixed ap-
pliance with a screw, widening the jaw with a removable 
appliance, protraction the jaw with a face mask, and then 
orthodontic removal of the impacted teeth into the arches 
(10). Li et al. performed a phased treatment in his 23-year-
old patient. At the same time, all primary and supernumer-
ary teeth were removed, and then the impacted teeth were 
surgically exposed and pulled down one by one. The patient 
required prosthetic and periodontal treatment after orth-
odontic and surgical treatment (6). In an 18-year-old patient 
of Cimen et al., all the supernumerary teeth were simulta-
neously removed and the impacted teeth were exposed, 
along with orthodontic abutments. It was performed under 
general anesthesia. The teeth were pulled down with the 
use of inter-arch elastics. Orthognathic surgery was used 
for the skeletal class III correction, as well as for the skel-
etal open bite correction (12). In a 22-year-old patient, Rocha 
et al. removed the supernumerary teeth and then surgically 
exposed and inserted the mandibular teeth into the arch. In 
the next stage they surgically exposed and inserted the max-
illary teeth into the arch. They used elastics to pull down 
that teeth (16). Park et al. presented a treatment of two pa-
tients. In a 14-year-old patient with CCD, treatment was started 
with an expansion of the upper jaw. In accordance with the 
Belfast-Hamburg method, supernumerary and persistent 
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odsłaniano chirurgicznie po jednym zębie zatrzymanym 
i sprowadzano je do łuku. Po leczeniu ortodontyczno-chi-
rurgicznym pacjent wymagał leczenia protetycznego i pe-
riodontologicznego (6). Cimen i wsp. podają, że u 18-letniego 
pacjenta, w znieczuleniu ogólnym, jednoczasowo usunięto 
wszystkie zęby nadliczbowe i odsłonięto zęby zatrzymane, 
wraz z naklejeniem na nie zaczepów ortodontycznych. Zęby 
były sprowadzane do łuku za pomocą wyciągów elastycz-
nych międzyłukowych. Do korekty szkieletowej klasy III, 
a także szkieletowego zgryzu otwartego, zastosowano zabieg 
ortognatyczny (12). Rocha i wsp. u 22-letniej pacjentki, po 
usunięciu zębów nadliczbowych, najpierw odsłonili chirur-
gicznie i wprowadzili do łuku zęby żuchwy, a dopiero w ko-
lejnym etapie przeprowadzili chirurgiczno-ortodontyczne 
sprowadzenie zębów szczęki. Siły ortodontycznej dostar-
czały wyciągi elastyczne (16). Park i wsp. opisali leczenie 
dwóch pacjentów. U 14-letniej pacjentki z CCD rozpoczęto 
leczenie od poszerzenia szczęki. Następnie, zgodnie z metodą 
Belfast-Hamburg, usunięto zęby nadliczbowe i przetrwałe 
mleczne. Zatrzymane zęby stałe zostały sprowadzone do 
łuków za pomocą sił ortodontycznych. Zaburzenia szkiele-
towe wymagały wykonania zabiegu ortognatycznego. U ko-
lejnego pacjenta (12 lat) zastosowano metodę podobną do 
metody Bronx, tzn. po usunięciu zębów mlecznych i nad-
liczbowych oczekiwano 9 miesięcy na samoistne wyrznięcie 
zębów stałych, następnie chirurgicznie odsłonięto zęby, 
które nie uległy spontanicznej erupcji oraz przeprowadzono 
leczenie ortodontyczne (7). 

Angle i wsp. przedstawili przebieg leczenia pacjentki 
w wieku 10 lat i 10 miesięcy podobne do metody Jerusalem. 
Polegało ono na usunięciu wszystkich zębów mlecznych 
i nadliczbowych w I etapie, zaś w kolejnych etapach chirur-
giczne odsłanianie zatrzymanych zębów stałych, wraz z za-
stosowaniem aparatów ortodontycznych (17). Noh i wsp. 
oraz Petropoulos i wsp. przedstawili jedynie leczenie im-
plantoprotetyczne, jednak w obu przypadkach pacjentki 
zostały poddane leczeniu ortodontycznemu w przeszłości, 
które zostało poprzedzone usunięciem zębów mlecznych 
i nadliczbowych oraz chirurgicznym odsłonięciem zębów 
stałych. Autorzy nie podali, w jakim wieku zostało przepro-
wadzone leczenie ortodontyczne (3, 4). Turska-Malińska 
i wsp. przedstawili etapowe ekstrakcje zębów mlecznych 
oraz nadliczbowych, z późniejszym chirurgicznym odsło-
nięciem zębów zatrzymanych i leczeniem ortodontycznym. 
Leczenie zostało rozpoczęte w 15. roku życia (5). 

Callea i wsp., u pacjenta w wieku 8 lat, ze względu na brak 
zębów nadliczbowych, przeprowadzili leczenie ortodon-
tyczne jedynie z zastosowaniem aparatu wyjmowanego 
górnego. W tym przypadku nie było konieczności zastoso-
wania bardziej zaawansowanych metod leczenia chirur-
giczno-ortodontycznego (18).

Pacjentka opisana w artykule Madeira i wsp. w celu korekty 
III klasy szkieletowej przeszła zabieg ortognatyczny dwusz-
czękowy, wraz ze wszczepieniem implantów policzkowych. 

deciduous teeth were removed. Then the impacted teeth were 
guided into the proper position. Skeletal disorders required 
correction by orthognathic surgery. A treatment plan of next 
patient (12 years old) was similar to the Bronx method. After 
the extractions of deciduous and supernumerary teeth, 9 
months were expected for the spontaneous eruption of per-
manent teeth. Then the impacted permanent teeth were ex-
posed and the orthodontic treatment was performed (7). 

Angle et al. presented a treatment of patient at the age of 
10 years and 10 months similar to Jerusalem method, which 
involved the extractions of all deciduous and supernumer-
ary teeth as first stage, and as subsequent stages the surgi-
cal uncovering was made as the start of an orthodontic 
treatment (17). Treatment protocol presented by Noh et al. 
and Petropoulos et al. was based only on implantoprosthetic 
treatment. In both cases (28 and 45-year-old patient) all of 
the deciduous and supernumerary teeth were already ex-
tracted, the impacted teeth were surgically exposed and the 
orthodontic treatment was performed. The authors did not 
provide data on the age at which orthodontic treatment was 
performed. (3, 4). Turska-Malińska et al. presented a staged 
extraction of deciduous and supernumerary teeth followed 
by the surgical exposure and orthodontic treatment of the 
impacted permanent teeth. Treatment was started at the 
age of 15. (5). Because of the lack of supernumerary teeth, 
Callea et al. applied only removable appliance to an 8-year-
old patient. There was no necessity of other advanced sur-
gical-orthodontic treatment (18). 	 The patient described 
in the article by Madeira et al. underwent a bi-maxillary or-
thognathic surgery. The implantation of buccal implants and 
a skeletal class III correction were done. This treatment was 
preceded by standard orthodontic decompensation treat-
ment. In this case, it was not necessary to apply a specific 
treatment protocol, because the patient came in at the age 
of 21 and all permanent teeth were erupted (11). 

Daskalogiannakis et al. presented a protocol for the treat-
ment of a mother (39 years old) and her son (no data), both 
with CCD. In the first case, in which all erupted teeth had been 
removed in the past, treatment was based on the use of im-
plant-supported overdentures and the impacted teeth were 
left in the bone. In the second one, the impacted teeth were 
surgically exposed and then pulled down using fixed appli-
ances. Due to the deep location in the bone of the second 
lower molars, magnets attached to the crowns and the Hawley 
plate were used. Despite many modifications, this procedure 
was unsuccessful and the teeth 37, 47 were removed together 
with the teeth 38, 48. Finally, bi-maxillary orthognathic sur-
gery was performed for a skeletal class III correction (19).

In any of the above-mentioned articles, the authors do 
not mention the delay between reporting and starting treat-
ment of their patients. Hence, it can be assumed that the 
given age is the one at which treatment was started. In large 
amount of cases, the delay is caused by difficulty in finding 
the right medical center.
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Poprzedzono go standardowym dekompensacyjnym leczeniem 
ortodontycznym. W tym przypadku nie było konieczności za-
stosowania konkretnego protokołu leczniczego, bo pacjentka 
zgłosiła się w wieku 21 lat z wyrzniętymi zębami stałymi (11). 

Daskalogiannakis i wsp. przedstawili protokół leczenia 
matki (39 lat) i syna (brak danych na temat wieku) z CCD. 
W pierwszym przypadku, w którym w przeszłości zostały 
usunięte wszystkie zęby wyrznięte, leczenie opierało się na 
zastosowaniu protez overdenture opartych na implantach, 
a zęby zatrzymane pozostawiono w kości. W drugim wyko-
nano chirurgiczne odsłonięcie zębów zatrzymanych, które 
sprowadzano do łuku za pomocą aparatów stałych. Ze 
względu na głębokie położenie w kości drugich zębów trzo-
nowych dolnych zastosowano magnesy przyłączone do 
koron zębowych oraz do płytki Hawleya. Mimo wielu mo-
dyfikacji, postępowanie zakończyło się niepowodzeniem, 
a zęby 37, 47 zostały usunięte wraz z zębami 38, 48. W koń-
cowym etapie leczenia, w celu korekty szkieletowej klasy 
III, wykonano zabieg ortognatyczny dwuszczękowy (19).

W żadnym z wymienionych artykułów autorzy nie podają 
odstępu w czasie pomiędzy zgłoszeniem się pacjentów a pod-
jęciem leczenia. Dlatego można przypuszczać, że podany 
wiek pacjentów to wiek rozpoczęcia leczenia. Trudność 
w znalezieniu przez pacjentów właściwego ośrodka leczni-
czego w dużej liczbie przypadków decyduje o zbyt późnym 
rozpoczęciu leczenia.

Dyskusja
Sposób leczenia pacjentów z dysplazją obojczykowo-czasz-
kową zależy od ich wieku, statusu socjoekonomicznego, 
statusu zębowego (liczby przetrwałych zębów mlecznych, 
zębów zatrzymanych i nadliczbowych), stopnia zaburzeń 
ze strony układu kostno-szkieletowego, problemów perio-
dontologicznych lub endodontycznych oraz oczekiwań pa-
cjenta. Jednym z najważniejszych czynników decydujących 
o postępowaniu leczniczym jest wiek pacjenta. W znieczu-
leniu ogólnym u młodszych osób można usunąć jednocza-
sowo wszystkie zęby nadliczbowe, wraz z odsłonięciem 
zębów zatrzymanych, tak jak postąpiono w przypadku 
16-letniej pacjentki opisanej przez Zhu i wsp. (1). Zęby nad-
liczbowe można także usuwać kwadrantami, stosując tylko 
znieczulenie miejscowe. Taka procedura zmniejsza inwa-
zyjność zabiegu, w porównaniu z jednoczasowym usunię-
ciem wszystkich zębów nadliczbowych. U pacjentów 
dorosłych częściej przeprowadza się leczenie etapowe, 
a także w większej liczbie przypadków po leczeniu ortodon-
tycznym następuje leczenie protetyczne, protetyczno-im-
plantologiczne lub periodontologiczne (9). Żaden z autorów 
prac włączonych do zaprezentowanego przeglądu nie wzo-
rował się na postępowaniu leczniczym opartym na meto-
dzie Toronto-Melbourne. Może to świadczyć o obawie przed 
zastosowaniem inwazyjnej metody usunięcia wszystkich 
zębów zatrzymanych u najmłodszych pacjentów.

Discussion 
The method of CCD treatment depends on the age, socio-
economic status, dental status (number of persistent de-
ciduous teeth, impacted and supernumerary teeth), the 
degree of skeletal disorders, periodontological or endodon-
tic problems, and the patient's expectations. One of the most 
important factors determining the therapeutic management 
is the patient's age. Under general anesthesia in younger 
people, all supernumerary teeth can be extracted at the same 
time along with the exposure of impacted teeth, as in the 
case of a 16-year-old patient described by Zhu et al. (1). 
However, there is the possibility to remove the teeth quad-
rant wise using only local anesthesia, as seen in the case 
presented by the authors of this article. Such a procedure 
reduces the invasiveness of the procedure compared to the 
simultaneous extraction of all the supernumerary teeth. In 
adult patients, treatment is more often carried out in stages. 
In most of them, orthodontic treatment is followed by pros-
thetic, implantological or periodontological treatment (9). 
None of the authors of the works included in the above-
mentioned systematic review followed the Toronto-Mel-
bourne method in treatment, which proves the fear of using 
an invasive method of extracting all impacted teeth in the 
youngest patients.

Rycina 1. Zdjęcie OPG ukazujące liczne zęby nadlicz-
bowe i zatrzymane (z dokumentacji radiologicznej 
przypadków własnych).
Figure 1.  OPG showing numerous supernumerary and 
retained teeth (from the radiological documentation of 
own cases).

Rycina 2. Zęby nadliczbowe usunięte u pacjentki z 
dysplazją obojczykowo-czaszkową (z dokumentacji 
przypadków własnych).
Figure 2.  Supernumerary teeth removed in a patient with 
cleidocranial dysplasia (from own case documentation).
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Rycina 3.  Schemat sposobu wyszukiwania i kwalifikacji artykułów.
Figure 3.  The way of searching and qualifying articles.

W celu poprawy estetyki pacjenta można sprowadzić za-
trzymane zęby przednie techniką zamkniętą (6), dokleić 
zęby sztuczne do zamków w aparacie stałym (1), a nawet 
usunąć odsłonięte zęby z powodu ich nieprawidłowego 
kształtu, a następnie odbudować je implantoprotetycznie 
(17). Do sprowadzenia zębów zatrzymanych można zasto-
sować aparat stały, zwiększając zakotwiczenie aparatem 
Nance’a (1). Turska-Malińska i wsp. do sprowadzenia zębów 

In order to improve the patient's aesthetics, it is recom-
mended to draw the impacted front teeth in a closed tech-
nique (6), to cover the gaps with attaching artificial teeth to 
brackets in a fixed appliance (1), and sometimes even remove 
exposed teeth due to their abnormal shape and rebuild them 
implantoprosthetically (17). A fixed brace can be used to 
set retained teeth into the dental arch, increased anchorage 
can be served by using a Nance appliance (1). Turska-Malińska 
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zatrzymanych u 15-letniej pacjentki posłużyli się aparatem 
grubołukowym według Bechtolda, z modyfikacją własną, 
a także aparatem Nance’a do wzmocnienia zakotwiczenia 
(5). Kuroda i wsp. zastosowali zakotwiczenie szkieletowe 
pośrednie do ekstruzji ortodontycznej zatrzymanych gór-
nych zębów siecznych. Dwa miniimplanty wprowadzone na 
podniebienie zostały połączone z łukiem językowym, do 
którego przyłożono siły ekstruzyjne (20). Do korekty zabu-
rzonej relacji strzałkowej często wystarcza zastosowanie 
wyciągów klasy III (14), ale w przypadku nasilonej wady 
szkieletowej konieczny jest zabieg ortognatyczny (11). 
W przypadku braku zgody pacjenta na taki zabieg sytuację 
w jamie ustnej można poprawić leczeniem protetycznym, 
na przykład protezami overdenture metalowo-ceramicz-
nymi (3). Także w przypadku braku możliwości przepro-
wadzenia leczenia ortodontycznego, np. z powodu choroby 
periodontologicznej, estetykę i funkcjonowanie pacjenta 
można poprawić przez leczenie protetyczne lub implan-
toprotetyczne (4). W każdej metodzie leczenia niezbędne 
jest utrzymanie przez pacjenta prawidłowej higieny jamy 
ustnej, której niedotrzymanie może doprowadzić nawet 
do utraty zębów (7).

Wnioski
Leczenie pacjentów z zespołem dysplazji obojczykowo-
-czaszkowej, ze względu na jego złożoność i wieloletni prze-
bieg, powinno być prowadzone przez wielospecjalistyczny 
zespół specjalistów. Istotnym aspektem wpływającym na 
efektywność leczenia jest dobra komunikacja w zespole le-
karskim, co ułatwia osiągnięcie wyznaczonych celów. Pomimo 
rzadkiego występowania choroby i małej liczby opisanych 
postępowań leczniczych istnieje kilka protokołów terapeu-
tycznych. Opisane dotąd metody postępowania powinno się 
traktować jako ogólne modele sposobu leczenia, które z na-
leżytą ostrożnością należy dobierać do konkretnego pacjenta. 
Warto przy tym zaznaczyć, że zaprezentowane metody nie 
są głównym wyznacznikiem sposobu leczenia, lecz jedynie 
określają kierunek postępowania. Dlatego tak ważne jest 
podejście lekarza, jego wiedza i doświadczenie. 

used the Bechtold thick-arch appliance with her own mod-
ification to pull out the retained teeth in a 15-year-old pa-
tient, as well as the Nance appliance to strengthen the 
anchorage (5). Kuroda et al. used indirect skeletal anchor-
age for orthodontic extrusion of impacted upper incisors. 
Two mini-implants placed on the palate were connected to 
the lingual arch to which extrusion forces were applied (20). 
To correct a disturbed sagittal relationship, it is often suf-
ficient to use class III elastics (14), but in the case of an in-
tensified skeletal defect, orthognathic surgery is necessary 
(11). If the patient does not consent to the orthognathic 
procedure, the situation in the oral cavity can be improved 
with prosthetic treatment, such as metal-ceramic overden-
tures (3). Also, when orthodontic treatment is not possible, 
e.g. due to periodontal disease, the patient's aesthetics and 
functioning can be improved by prosthetic or implantopros-
thetic treatment (4). In each treatment method, it is neces-
sary to maintain proper oral hygiene by the patient, failure 
of which may even lead to tooth loss (7).

Conclusions 
Treatment of patients with cleidocranial dysplasia, due to 
its complexity and long-lasting process, should be carried 
out by a multidisciplinary team of doctors. An important 
aspect influencing the effectiveness of treatment is good 
communication in the medical team, which facilitates the 
achievement of the set goals. Despite the rarity of the dis-
ease and the small number of therapeutic procedures de-
scribed, there are several therapeutic protocols. The 
protocols of management described so far should be treated 
as general models of the treatment method, which should 
be selected for a particular patient with due care. It should 
be noted that the separate methods are not the main deter-
minant of the treatment method, they only define the direc-
tion of the procedure, and the doctor's approach should be 
based primarily on individual knowledge and experience. 
That is why the doctor's approach, knowledge and experi-
ence are so important.
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