Cleidokranial
dysplasi

Cleidokranial dysplasi (CCD) &r ett arftligt tillstand
med avvikande bildning eller form av vissa delar av
skelettet. Tandutvecklingen &r paverkad hos i stort

sett alla men i dvrigt varierar symtomen.
Tillstandet ingér i gruppen skelettdysplasier.

I Sverige fods ungefér ett barn med cleidokranial dysplasi per
ar. Uppskattningsvis finns det ett hundratal personer i Sverige
med diagnosen, men det kan finnas individer med lindriga
symtom som inte har fétt en diagnos.

Symtom

Symtomen och allvarlighetsgraden varierar mellan olika
personer med cleidokranial dysplasi, &ven inom samma
familj.

I stort sett alla med cleidokranial dysplasi har en avvikande
utveckling av tdnder och kékar med flera dvertaliga tander
som antingen fordelas pa extra tandrader eller ar inklamda
mellan tdnderna i bettet. De permanenta tdnderna kan ha svart
att bryta fram d& mjolktdnderna inte lossnar som forvéntat.

Outvecklade nyckelben som gor det mojligt att fora samman
axlarna framat och “’krama sig sjélv” ar karaktéristiskt for
cleidokranial dysplasi.

Andra vanligt forekommande symtom é&r en forsenad
slutning av fontaneller och skallens bensdommar. Underutveck-
ling av ansiktsskelettet med tranga bihalor och luftvigar 6kar
risken for bihale-, 6ron- och luftvagsinfektioner. Det &r vanligt
med horselnedsittning efter upprepade droninflammationer.

Benskorhet, sned rygg (skolios), kortvixthet och andra
skelettavvikelser forekommer.

Orsak

Cleidokranial dysplasi orsakas av en fordndring i en gen med
betydelse for benbildning och tdndernas utveckling. Denna
genforiandring kan pévisas hos ungefir tva tredjedelar av alla

som har fatt en diagnos

Behandling

Behandlingen fokuserar pé tand- och bettkorrigering och
kontakt med specialisttandvarden startas tidigt under barn-
domen. Permanenta tdnder som inte bryter fram behdver

friliggas genom tandkirurgi och tvingas fram. Bettet kan
behova korrigeras med tandreglering, och ibland behdvs
tandimplantat for att komplettera bettet. Logopedinsatser
kan behdvas. Fortsatt uppfoljning av tinderna behdvs dven
i vuxen alder.

Horselkontroller gors under nyfoddhetsperioden och
dérefter med jamna mellanrum. Personer med bestdende
horselnedsittning kan behdva horselhjilpmedel. Oron- och
bihaleinfektioner behandlas med antibiotika.

Vid forsvarad andning kan besvéren lindras genom att stor-
leken pa halsmandlarna och korteln bakom nédsan minskas
genom en operation. Ibland kan plastikkirurgiska insatser
vad giller ansiktsskelettet Gvervagas.

Eventuell skoliosutveckling foljs fortlopande, och kontakt
med ortoped kan behdvas.

Resurser

Ett expertteam for skelettdysplasier finns vid Astrid
Lindgrens barnsjukhus, Karolinska Universitetssjukhuset,
Stockholm.

Mun-H-Center inom Folktandvarden Viastra Gotaland
dr ett nationellt orofacialt kunskapscenter for séllsynta
hélsotillstand. Odontologiskt Kunskapscentrum i Norr,
Umed, Kompetenscenter for sillsynta odontologiska
tillstand, Jonkoping, samt Eastmaninstitutet, Stockholm,
dr andra kliniker med specialistkunskap inom avancerad
tandvard.

Vid universitetssjukhusen finns Centrum for sillsynta
diagnoser (CSD). De kan ge végledning och informationom
séllsynta hélsotillstand.

Samhallets stédinsatser

Barn, ungdomar och vuxna med funktionsnedséttningar kan
fa olika typer av stod och insatser. Mer information finns i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om séllsynta hélsotillstand,
under Samhdllets stodinsatser.

Intresseorganisationer
» Kraniofaciala foreningen i Sverige

» Riksforbundet Séllsynta diagnoser

Las mer

Det hir 4r en kort sammanfattning av texten i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om séllsynta
halsotillstand. Se vidare
socialstyrelsen.se/sallsynta-halsotillstand

Texterna i kunskapsdatabasen produceras av
Informationscentrum for séllsynta hélsotillstand
vid Agrenska pa uppdrag av Socialstyrelsen.
E-post: sallsyntahalsotillstand@agrenska.se,
agrenska.se/informationscentrum
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