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Einleitung

Seltene genetische Erkrankungen begegnen der 
Kieferorthopädie meist nur vereinzelt und stellen 
besondere diagnostische sowie therapeutische 
Herausforderungen dar. Gerade in der Praxis 
zeigt sich jedoch, dass auffällige dentale Be-
funde häufig der entscheidende Hinweis auf ein 
bislang nicht erkanntes Syndrom sein können.
Der vorliegende Beitrag entstand aus einer 
kollegialen Anfrage: Eine 17-jährige Patientin 

mit ausgeprägten dentalen Auffälligkeiten 
wurde zur kieferorthopädischen Beratung 
überwiesen (Abb. 1a–c). Trotz zahlreicher 
vorangegangener zahnärztlicher Behand-
lungen war bis zu diesem Zeitpunkt keine 
syndromale Diagnose gestellt worden. Erst 
durch die sorgfältige Erhebung der allge-
meinen und zahnmedizinischen Anamnese, 
die klinische Untersuchung sowie die ge-
zielte Auswertung der dreidimensionalen 
Bildgebung ließ sich ein charakteristisches 

Muster erkennen. Auf dieser Grundlage ergab 
sich aus kieferorthopädischer Sicht der be-
gründete Verdacht auf eine cleidokraniale 
Dysplasie, der die Vielzahl der dentalen, 
skelettalen und fazialen Befunde erstmals in 
einen schlüssigen klinischen Zusammenhang 
stellte.

Ausgangssituation und 
Problemstellung

In der täglichen kieferorthopädischen Pra-
xis treten genetische Syndrome nur selten 
auf. Patienten mit cleidokranialer Dysplasie 
stellen sich häufig erst im Jugend- oder Er-
wachsenenalter vor, oftmals nach zahlrei-
chen frustranen Behandlungsversuchen 
oder mit dem Wunsch nach einer „schnel-
len Lösung“. Nicht selten besteht der 
Wunsch nach umfangreichen Extraktionen 
oder einer frühzeitigen Implantation, ohne 
die langfristigen funktionellen und biologi-
schen Konsequenzen ausreichend zu be-
rücksichtigen.
Im vorliegenden Fall erfolgte die Überwei-
sung durch eine zahnärztliche Kollegin mit 
der Bitte um kieferorthopädische Einschät-
zung des weiteren Vorgehens angesichts 
multipler nicht durchgebrochener Zähne, 
persistierender Milchzähne und zahlreicher 
überzähliger Zahnkeime.1

Krankheitsbild der 
cleidokranialen Dysplasie

Die cleidokraniale Dysplasie ist eine seltene, 
autosomal-dominant vererbte Skeletterkran-
kung, die durch eine Störung der intramem-
branösen Ossifikation gekennzeichnet ist. Be-
troffen sind insbesondere die Schlüsselbeine 
und die Schädelknochen, jedoch zeigt sich 
auch eine ausgeprägte Beteiligung des sto-
matognathen Systems.

Cleidokraniale Dysplasie als interdisziplinäre 
Herausforderung der Kieferorthopädie
 
Ein Beitrag von Dr. Olena Golubenko.

Abb. 1a–c: Frontalansicht des Gesichts 
einer Patientin mit cleidokranialer Dys-
plasie. Typische kraniofaziale Merkmale 
(a). Profilansicht des Gesichts. Konka-
ves Gesichtsprofil mit reduzierter verti-
kaler Höhe des unteren Gesichtsdrittels, 
altersähnlicher Eindruck (b). Lächeln der 
Patientin. Eingeschränkte dentale Ex-
position, reduzierte Höhe des unteren 
Gesichtsdrittels und ästhetisch verän-
dertes Lächeln (c). – Abb. 2: Digitale 
Volumentomografie (DVT) in Panorama
rekonstruktion der Patientin. In der 
Übersichtsrekonstruktion zeigen sich 
das gleichzeitige Vorhandensein von 
Milchzähnen und bleibenden Zähnen 
sowie multiple überzählige Zähne. Zu-
dem sind formveränderte, teils dysmor-
phe Zahnstrukturen erkennbar, was ty-
pisch für dieses Krankheitsbild ist.

Dr. Olena Golubenko
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Abb. 3a–c: Darstellung der Zähne und 
Seitenbereiche des Ober- und Unterkie-
fers von der rechten Seite (a). Darstellung 
der Frontzähne von Ober- und Unter
kiefer. Typische Merkmale: verengte, aty-
pisch geformte Kiefer und Anomalien der 
Zahnstellung (b). Darstellung der Zähne 
und Seitenbereiche des Ober- und Un-
terkiefers von der linken Seite (c). – 
Abb. 4a+b: Intraorale Fotos des Ober-
kiefers: Darstellung von Milchzähnen 
mit kariösen Läsionen, überzähligen 
Zähnen sowie bereits durchgebroche-
nen bleibenden Zähnen (a). Darstel-
lung von bleibenden Zähnen (31, 36, 46), 
wobei 36 stark kariös zerstört ist. Milch-
zähne fehlen in den Seitenbereichen, 
während im Frontzahnbereich noch 
Milchzähne mit kariösen Läsionen vor-
handen sind. Zusätzlich sind überzäh
lige Zähne erkennbar. Die Aufnahme 
zeigt zudem das Fehlen bleibender 
Zähne in den lateralen Bereichen (b). 
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Typisch sind:
•  Hypo- oder Aplasie der Claviculae 
•  verzögerter Verschluss der Schädelnähte 
•  charakteristische faziale Proportionen
•  ausgeprägte dentale Anomalien (Abb. 2)
Für die Kieferorthopädie sind vor allem die 
dentoalveolären Veränderungen von klinischer 
Relevanz.

Dentale und faziale 
Besonderheiten

Das dentale Erscheinungsbild ist häufig sehr 
charakteristisch und erlaubt bereits früh einen 
Syndromverdacht. Typische Befunde sind:
•  lang anhaltende Persistenz der Milchzähne
•  ausgeprägte Retention der bleibenden 

Zähne
•  multiple überzählige Zähne
•  fehlende oder stark verzögerte spontane 

Zahndurchbrüche
•  Engstände und Fehlstellungen

Die dreidimensionale Bildgebung zeigt meist 
eine hohe Anzahl nicht durchgebrochener 
permanenter und überzähliger Zähne, die in 
unterschiedlicher Lage im Kiefer verbleiben 
(Abb. 3+4).
Fazial imponieren die Patientinnen und Patien-
ten häufig durch ein kurzes Gesicht, eine Hy-
poplasie der Mittelgesichtsregion sowie insge-
samt harmonisch wirkende, aber wiederer-
kennbare Proportionen. Viele Betroffene äh-
neln sich im äußeren Erscheinungsbild, was 
den Syndromcharakter zusätzlich unter-
streicht.2

Eine breitere öffentliche Aufmerksamkeit er-
hielt die Erkrankung unter anderem durch den 
US-amerikanischen Schauspieler Gaten Mata-
razzo, der offen über seine cleidokraniale Dys-
plasie spricht und damit zur Sensibilisierung 
für dieses seltene Krankheitsbild beigetragen 
hat.3

Diagnostik und Therapieplanung

Die Diagnostik der cleidokranialen Dysplasie 
basiert auf einer sorgfältigen klinischen Unter-
suchung, der Analyse von Panoramaaufnah-
men sowie insbesondere auf der digitalen 
Volumentomografie (DVT). Ziel ist es, die An-
zahl, Lage, den Entwicklungsstand sowie mög-
liche Interferenzen der retinierten und über-
zähligen Zähne präzise zu erfassen und in ei-
nen funktionellen sowie skelettalen Kontext 
einzuordnen (Abb. 5–8).
Gerade bei der cleidokranialen Dysplasie ist 
eine vorschnelle Therapieentscheidung unbe-
dingt zu vermeiden. Eine unselektive Entfer-
nung aller persistierenden Milchzähne oder 
eine frühzeitige implantologische Versorgung 
kann die spätere kieferorthopädische und chi-
rurgische Therapie erheblich erschweren oder 
unter Umständen sogar unmöglich machen. 
Aufgrund der besonderen biologischen Ge-
gebenheiten – insbesondere der verzögerten 
Ossifikation und der häufig reduzierten Kno-
chenqualität – ist eine langfristig orientierte, 
strukturierte Planung essenziell.

Die Therapieplanung muss stets indivi-
duell erfolgen und folgende Aspekte be-
rücksichtigen:
•  biologisches Alter sowie dentaler Entwick-

lungsstand
•  Anzahl, Lage und Durchbruchspotenzial der 

bleibenden Zähne
•  funktionelle Parameter, insbesondere 

 Okklusion und Kieferrelationen
•  psychosoziale Situation der Patientin bzw. 

des Patienten

Bei Patientinnen und Patienten mit cleidokra-
nialer Dysplasie hat sich ein stufenweises, se-
quenzielles Behandlungskonzept als beson-
ders sinnvoll erwiesen. Aufgrund der gestörten 
intramembranösen Ossifikation, der häufig 
verminderten Belastbarkeit des alveolären 
Knochens sowie der Vielzahl retinierter und 
überzähliger Zähne ist eine simultane umfas-
sende Behandlung beider Kiefer in vielen Fäl-
len weder biologisch indiziert noch therapeu-
tisch effizient.
Die Entscheidung über das initiale therapeuti-
sche Vorgehen basiert auf einer detaillierten 
Analyse der Anzahl, Lage und Morphologie der 
retinierten Zähne, ihres Durchbruchspotenzi-
als sowie der strukturellen Eigenschaften des 
alveolären Knochens. Ergänzend werden funk-
tionelle Aspekte wie die Okklusion, die sagitta-
len und vertikalen Kieferrelationen sowie die 
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Abb. 5a–c: DVT: Darstellung der Ober- und Unterkie-
fer von der linken Seite in Okklusion (a). Darstellung 
der Ober- und Unterkiefer in Okklusion (b). Darstel-
lung der Ober- und Unterkiefer von der rechten Seite 
in Okklusion (c).

„Patienten mit cleidokranialer 
Dysplasie stellen sich häufig 
erst im Jugend- oder Erwachse-
nenalter vor, oftmals nach zahl-
reichen frustranen Behandlungs-
versuchen oder mit dem 
Wunsch nach einer ,schnellen 
Lösung‘.“ 
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individuelle faziale Ästhetik in die Planung ein-
bezogen.
In der klinischen Praxis zeigt sich häufig, dass 
eine primäre Fokussierung auf einen Kiefer – 
meist den Oberkiefer – deutliche Vorteile bie-
tet. Durch die schrittweise Entfernung aus
gewählter Milchzähne und überzähliger Zahn-
anlagen sowie die gezielte chirurgische Freile-
gung retinierter permanenter Zähne können 
zunächst stabile Platzverhältnisse geschaffen 

werden. Dies ermöglicht eine kontrollierte or-
thodontische Einordnung unter reduzierten 
Kräften und minimiert das Risiko unerwünsch-
ter Nebenwirkungen wie Wurzelresorptionen, 
parodontaler Schädigungen oder alveolärer 
Knochenverluste.
Erst nach Abschluss und Stabilisierung dieser 
ersten Therapiephase erfolgt die strukturierte 
Planung der Behandlung des zweiten Kiefers. 

Dieses sequenzielle Vorgehen erlaubt nicht 
nur eine präzisere biomechanische Steuerung 
der Zahnbewegungen, sondern reduziert auch 
die chirurgische Belastung pro Behandlungs-
abschnitt. Gleichzeitig verbessert es die Be-
handlungsakzeptanz und die Compliance der 

Patientinnen und Patienten, da therapeuti-
sche Fortschritte früh sichtbar werden 

und der Behandlungsverlauf für die Be-
troffenen nachvollziehbarer bleibt.

Insgesamt trägt das stufenweise 
Behandlungskonzept dazu bei, bio-
logische Grenzen zu respektieren, 
funktionelle und ästhetische Ziel-
setzungen realistisch zu definie-
ren und langfristig stabile Ergeb-
nisse zu erzielen. 4

Kieferorthopädisches 
Vorgehen

Das kieferorthopädische Behand-
lungskonzept bei cleidokranialer Dys-

plasie ist grundsätzlich langfristig, inter-
disziplinär und stufenweise angelegt. Ziel 

ist es, vorhandene dentoalveoläre Strukturen 
möglichst zu erhalten und die bleibenden 
Zähne unter kontrollierten Bedingungen in die 
Zahnreihe einzugliedern.

Wesentliche Prinzipien der kieferortho-
pädischen Therapie sind:
•	 selektive Entfernung einzelner persistie-

render Milchzähne oder überzähliger Zahn-
anlagen

•	 chirurgische Freilegung retinierter perma-
nenter Zähne unter Schonung des umlie-
genden Gewebes

•	 orthodontische Einordnung der Zähne 
unter kontrollierten, biologisch angepass-
ten Kräften

•	 	konsequente Vermeidung unnötig invasiver 
Maßnahmen

Eine enge interdisziplinäre Zusammenarbeit 
mit der Oralchirurgie sowie gegebenenfalls mit 
der Prothetik ist dabei unerlässlich. Implanto-
logische Maßnahmen sollten – sofern über-
haupt indiziert – erst nach Abschluss des kie-
ferorthopädischen Behandlungsabschnitts 
und des skelettalen Wachstums sowie nach 
Ausschöpfung aller zahnerhaltenden Optionen 
in Betracht gezogen werden, um langfristige 
funktionelle und ästhetische Komplikationen 
zu vermeiden.

Diskussion

Die cleidokraniale Dysplasie verdeutlicht 
exemplarisch, wie wichtig ein syndromspezifi-
sches Behandlungskonzept in der Kieferortho-
pädie ist. Während aus Patientensicht oft der 
Wunsch nach einer schnellen ästhetischen 
Lösung besteht, erfordert die Erkrankung Ge-
duld, Aufklärung und eine realistische Ziel
definition.
Der kieferorthopädische Beitrag besteht nicht 
nur in der Zahnbewegung, sondern vor allem 
in der Koordination der interdisziplinären 
Behandlungsschritte und der langfristigen Be-
gleitung der Patientinnen und Patienten.

Resümee

Die cleidokraniale Dysplasie ist eine seltene, 
aber klinisch sehr charakteristische Erkran-
kung mit erheblicher Relevanz für die Kiefer-
orthopädie. Die Vielzahl retinierter und über-
zähliger Zähne sowie die fazialen Besonder-
heiten erfordern eine sorgfältige Diagnostik 
und ein stufenweises, interdisziplinäres The-
rapiekonzept. Ein vorschnelles invasives Vor-
gehen sollte vermieden werden, um funktio-
nelle und ästhetische Ergebnisse langfristig 
zu sichern.
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Abb. 6: Digitale Volumentomografie 
(DVT) in sagittaler, axialer und koronaler 
Projektion sowie Panoramarekonstruk
tion und 3D-Modell des Schädels. – 
Abb. 7: Darstellung der dentalen und 
knöchernen Strukturen in axialer Pro-
jektion. – Abb. 8: Darstellung der den-
talen und knöchernen Strukturen in 
axialer Projektion.

(Bilder: © Dr. Olena Golubenko)

Dr. Olena Golubenko
golubenko.kfo@gmail.com
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„Fazial imponieren die Patientinnen und Patienten häufig durch 
ein kurzes Gesicht, eine Hypoplasie der Mittelgesichtsregion 
sowie insgesamt harmonisch wirkende, aber wiedererkennbare 
Proportionen.“ 
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