Kleidokranialni dysplazie

Kleidokranidlni dysplazie (CCD, c/eidocranial dysplasia) je velmi vzacné
autozomalné dominantné dédi¢né onemocnéni, které postihuje vyvoj
kosti, lebky a zubl. Typickym znakem je ¢aste¢nd nebo pIina aplazie
kliénich kosti, anomdlie zub, opozdéné zavirani fontanel, dale
osteopenie, poruchy sluchu, abnormality kosti ruky, recidivujici
otitidy a sinusitidy. U lidi s CCD se m{ze rozvinout skoliéza,
osteopordza a maly vzrist.[!

Porucha je nej¢astéji zplsobena pritomnosti mutaci v genu RUNX2 (Runt-
related transcription factor 2), jehoz proteinovy produkt je klicovy
transkrip¢ni faktor ovliviujici diferenciaci osteoblastd a kostni
morfogenezi.

Kauzalni |é¢ba neexistuje, péce je zamérend na zmirfiovani obtizi a podili
se na ni podle tize projevl kraniofacialni chirurg, zubni |ékaF, ortodontista,
endokrinolog, otorinolaryngolog, logoped a ortoped.!!12]
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Nezraly novorozenec s agenezi klavikul pri
kleidokranialni dysplazii.

Kleidokranidlni dysplazie - zjevné abnormity
lebky a zvysena mobilita ramenniho
pletence.
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