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Аннотация
Предмет. Клинический случай в практике челюстно-лицевого хирурга: ребенок с черепно-ключичным дизостозом. Впервые 

этот сидром описан в 1898 году P. Marie и P. Sainton. Более подробно описал патологические проявления скелетных аномалий 
H. Scheuthauer. Синдром Штейтхауэра–Мари–Сентона, или черепно-ключичный дизостоз, включает аплазию или гипоплазию 
ключиц, позднее прорезывание зубов, сверхкомплектный зубы и другие скелетные аномалии. При этом синдроме аномалии 
скелета включают ключичную аплазию, или гипоплазию, колоколообразную грудную клетку, увеличенный свод черепа с  выпу-
клой лобной костью, открытый родничок, брахидактилию, гипоплазию таза, низкий рост, выраженные аномалии развития зубов 
с изменениями окклюзии, то есть это достаточно тяжелая наследственная патология. Ретенция и дистопия постоянных зубов 
бывает связана с наличием одного или нескольких сверхкомплектных зубов на верхней и нижних челюстях.

Цель. Проведение антропометрического, стоматологического, рентгенологического обследования ребенка с черепно-клю-
чичным дизостозом.

Методология. В статье представлены фотографии ребенка, данные педиатрического и стоматологического осмотра, обзорная 
рентгенография грудной клетки и ключиц, ортопантомография верхней и нижней челюсти, составлен план лечения при черепно-
ключичном дизостозе. В настоящее время в связи с нарушением прорезывания зубов обратилась к врачу-стоматологу, после 
осмотра ребенок направлен к челюстно-лицевому хирургу.

Выводы. Синдром черепно-ключичного дизостоза является сложной врожденной патологией, в комплексной реабилитации 
которой должны принимать участие не только врачи всех стоматологических специальностей, но и также челюстно-лицевые 
хирурги, ортопеды, педиатры, неврологи, логопеды и медицинские психологи.

Ключевые слова: черепно-ключичный дизостоз, детская челюстно-лицевая хирургия, врожденный порок, врожденная 
аномалия развития, реабилитация
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CLINICAL CASE OF CRANIOCLAVICAL DYSOSTOSIS SYNDROME: 
CLINICAL AND X-RAY MANIFESTATIONS

Chuykin S.V.1, Davletshin N.A.1,2, Chuykin O.S.1, Makusheva N.V. 1, Kuchuk K.N.1,2, Bilak A.G.1,2 
1  Bashkir State Medical University, Ufa, Russia
2  Republican Children’s Clinical Hospital, Ufa, Russia

Annotation 
Objectives. Clinical case in the practice of an oral and maxillofacial surgeon: a child with cranioclavicular dysostosis. This cider 

was first described in 1898 by P. Marie and P. Sainton. H. Scheuthauer described the pathological manifestations of skeletal anomalies 
in more detail. Steithauer–Marie–Sainton syndrome, or cranioclavicular dysostosis, involves aplasia or hypoplasia of the clavicles, 
delayed dentition, supernumerary teeth, and other skeletal abnormalities. In this syndrome, skeletal abnormalities include clavicular 
aplasia, or hypoplasia, bell-shaped chest, enlarged cranial vault with a convex frontal bone, open fontanelle, brachydactyly, pelvic 
hypoplasia, short stature, severe abnormal development of teeth with changes in occlusion, that is, this is a fairly severe hereditary 
pathology. Retention and dystopia of permanent teeth are associated with the presence of one or more supernumerary teeth on the 
upper and lower jaws.

Purpose. Conducting an anthropometric, dental, and x-ray examination of a child with cranioclavicular dysostosis.
Methodology. The article presents photographs of the child, pediatric and dental examination data, plain radiography of the chest 

and collarbones, orthopantomography of the upper and lower jaw, and a treatment plan for cranioclavicular dysostosis. Currently, due 
to a problem with teething, she consulted a dentist; after an examination, the child was referred to a maxillofacial surgeon.

Conclusions. Cranioclavical dysostosis syndrome is a complex congenital pathology, the complex rehabilitation of which should 
involve not only doctors of all dental specialties, but also maxillofacial surgeons, orthopedists, pediatricians, neurologists, speech 
therapists, and medical psychologists.

Keywords: cranioclavicular dysostosis, pediatric maxillofacial surgery, congenital defect, congenital malformation, rehabilitation
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Актуальность
Впервые этот сидром описан в  1898 году P. Marie и 

P. Sainton. Более подробно описал патологические про-
явления скелетных аномалий H. Scheuthauer. Синдром 
Штейтхауэра–Мари–Сентона, или черепно-ключичный 
дизостоз, включает аплазию или гипоплазию ключиц, 
позднее прорезывание зубов, сверхкомплектный зубы 
и другие скелетные аномалии. T. Yoshida c соавторами 
в 2003, Furuuchi T. c соавторами в 2005 году установили 
мутацию гена CBJA1, контролирующего дивергенцию 
клеток предшественников в остеобласты необходи-
мого для формирования кости. В 2014 Weinstein S.L. 
и Flynn J.M. установили 11 мутаций гена RUNX2 
в  локусе 6p21, который также отвечает за дифферен-
цировку остеобластов [2, 4].

При этом синдроме аномалии скелета включают 
ключичную аплазию или гипоплазию, колоколоо-
бразную грудную клетку, увеличенный свод черепа 
с выпуклой лобной костью, открытый родничок, бра-
хидактилию, гипоплазию таза, низкий рост, выра-
женные аномалии развитию зубов с изменениями 
окклюзии, то есть это достаточно тяжелая наслед-
ственная патология [1, 3, 5–20]. Ретенция и дистопия 
постоянных зубов бывает связана с наличием одного 
или нескольких сверхкомплектных зубов на верхней 
и нижних челюстях.

Цель исследования: проведение антропометри-
ческого, стоматологического, рентгенологического 
обследования ребенка с черепно-ключичным дизо-
стозом.

Материалы и методы
В статье представлены фотографии ребенка, 

данные педиатрического и стоматологического 
осмотра, обзорная рентгенография грудной клетки 
и ключиц, ортопантомография верхней и нижней 

челюсти, составлен план лечения при черепно-клю-
чичном дизостозе.

Результаты и их обсуждение
В специализированную клинику челюстно-лицевой 

хирургии многопрофильного детского стационара 
обратились мать с девочкой в возрасте 8 лет с жало-
бами на нарушение прорезывания зубов, нарушение 
окклюзии, затрудненное пережевывание пищи, 
наличие множества сверхкомплектных зубов, эсте-
тический дефект. Из анамнеза установлено, что 
ребенок болен с рождения. С  3-месячного возраста 
наблюдалась врачом-ортопедом. В настоящее время 
в  связи с  нарушением прорезывания зубов обратилась 
к  врачу стоматологу, после осмотра ребенок направлен 
к челюстно-лицевому хирургу. При  осмотре: рост 
намного ниже возрастной нормы  — 110 см. Плечи 
наклонены, очень сильно сужены за счет гипоплазии 
ключичных костей (рис.  1).

Грудная клетка узкая, колоколообразной формы, 
мышцы неразвиты, апластичны. Имеется некоторая 
деформация и гипоплазия лопаток (рис. 2).

Кожные покровы физиологической окраски, без 
признаков воспалительных изменений. Лицо сим-
метрично, свод черепа увеличен, лоб выпуклый 
и  широкий, с явлениями гипертелоризма, высту-
пающие лобные бугры, переносица седловидной 
формы. Имеется недоразвитие подбородочного 
отдела нижней челюсти (рис. 3).

Со стороны полости рта: регионарные лимфа-
тические узлы челюстно-лицевой области не уве-
личены, безболезненны. Открывание рта в полном 
объеме, безболезненно. В полости рта слизистая 
бледно-розовая, влажная, без видимых патологиче-
ских изменений. Наблюдается деформация зубного 
ряда верхней и нижней челюсти. Имеется дистопия 
зубов 7.1, и 8.1, остальные зубы молочные (рис. 4).

Рис. 1. Фото ребенка 
в прямой проекции

Fig. 1. Photo of the child 
in direct projection

Рис. 3. Фото лица анфас
Fig. 3. Photo of the face 

from the front

Рис. 2. Фото ребенка 
в боковой проекции

Fig. 2. Photo of the child 
in lateral projection

Рис. 4. Фото полости рта
Fig. 4. Photo of the oral cavity
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В плане клинического обследования выполнена 
обзорная рентгенография грудной клетки и ключиц 
(рис. 5).

Для уточнения локализации сверхкомплектных 
зубов выполнена ортопантомография (рис. 6). 

По данным ортопантомографии верхней и нижней 
челюсти: определяется частичная внешняя резорбция 
корней зубов 5.3, 5.2, 5.1, 6.1, 6.2, 6.3, 6.5.

1.4 зуб — зачаток дистопирован, ретенирован, 
на 4 стадии формирования по Точилиной, вестибу-
лярно относительно коронки 1.4 зуба определяются 
два ретенированных зачатка сверхкомплектных зубов, 
на 1 стадии формирования по Точилиной.

1.1, 2.1 зубы — зачатки дистопированы, ретени-
рованы. Зубы повернуты относительно своей про-
дольной оси примерно на 30°. Зубы на 6 стадии 
формирования по Точилиной. Небно за корковой 
частью зачатков 1.1 и 2.1 зубов определяются рете-
нированные зачатки сверхкомплектных зубов. Зубы 
на 2 стадии формирования по Точилиной.

2.4 зуб — зачаток дистопирован, ретенирован, 
на 4 стадии формирования по Точилиной, вестибу-
лярно относительно коронки 2.4 зуба определяются 
два ретенированных зачатка сверхкомплектных зубов, 
на 1 стадии формирования по Точилиной.

3.2 — зачаток на 3 стадии формирования по Точи-
линой, над коронкой вестибулярно в теле нижней 
челюсти определяется зачаток сверхкомплектного 
зуба, на 1 стадии формирования по Точилиной.

3.3 — зачаток, на 4 стадии формирования по Точи-
линой, над коронкой вестибулярно в теле нижней 
челюсти определяется зачаток сверхкомплектного 
зуба, на 1 стадии формирования по Точилиной.

4.3 — зачаток, на 4 стадии формирования по 
Точилиной, над коронкой определяется зачаток 
сверхкомплектного зуба, на 1 стадии формирования 
по Точилиной.

На основании вышеперечисленных данных 
ребенку выставлен клинический диагноз: «черепно-
ключичный дизостоз».

План лечения:
Санация полости рта, удаление разрушенных 

зубов временного прикуса в амбулаторных условиях.
Плановое оперативное лечение — поэтапное уда-

ление сверхкомплектных зубов под общей анестезией.

Последующее ортодонтическое лечение.
Наблюдение ортопеда по месту жительства.
Массаж мышц спины, ягодиц, нижних конечно-

стей N10 курсами 2–3 раза в год.

Заключение
Таким образом, синдром черепно-ключичного 

дизостоза является сложной врожденной патологией, 
в комплексной реабилитации которой должны при-
нимать участие не только врачи всех стоматологиче-
ских специальностей, но и также челюстно-лицевые 
хирурги, ортопеды, педиатры, неврологи, логопеды 
и медицинские психологи. 

Рис. 5. Обзорная рентгенография грудной клетки и ключиц
Fig. 5. Plain radiography of the chest and collarbones

Рис. 6. Ортопантомография верхней и нижней челюсти
Fig. 6. Orthopantomography of the upper and lower jaw
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