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Resumo: Introducdo: displasia cleidocraniana (DCC) é uma condicdo genética rara de transmissdo
autossdmica dominante. Suas principais manifestagdes clinicas incluem aplasia ou hipoplasia de
claviculas, denticéo andbmala, retardo no fechamento de suturas cranianas, baixa estatura e outras
desordens esqueléticas. Descricdo do caso: R.P.R, 12 anos, feminina. Apresenta caracteristicas
classicas da DCC como aplasia de clavicula, dentes supranumeéricos e atraso na erupcdo dos
dentes permanentes (necessitando inUmeras cirurgias odontolégicas), baixa estatura,
hipertelorismo e palato ogival. Pai e avO paterna com caracteristicas semelhantes porém sem
diagndstico confirmado. Radiografia com auséncia de claviculas e radiografia panoramica
evidenciando dentes supranumeéricos. Discussdo: a DCC é uma condicéo rara (prevaléncia chega
a 1:1.000.000) na qual ocorre mutacdo no gene CBFAL presente no cromossomo 6p21, tal
mutacdo é caracterizada por alteragcBes de desenvolvimento das claviculas, ossos da face e do
cranio, dentes e 0 esqueleto de forma geral. O caso relatado traz uma apresentacdo cléssica da
condicdo, apresentando grande parte das caracteristicas da sindrome. O diagnostico da DCC
geramente necessita apenas de dados clinicos e radiol égicos, apesar de exames complementares
genéticos também estarem disponiveis. Conclusdo: apesar de muitas vezes o dentista ser o
primeiro a ser procurado devido as ateracfes causadas pela DCC, o papel de pediatra é essencial
tanto para o diagndstico precoce quanto para 0 acompanhamento e evolucdo do paciente. O
manej 0 adequado necessitaria de uma equipe multidisciplinar.
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