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Anahtar Kelimeler: Cleidocranial dysostosis

Cleidocranial dysostosis, iskelet sistemini etkileyen, otozomal dominant gegis gosteren herediter bir hastalik-
tir. Kafa suturlannin kapanmasinda gecikme, wormian kemiklerin varlig, tst ytiz gelisiminin az clmasi, buna bag-
It prognathizm ile karekterizedir. Bunlara ilaveten dislerin gecikmis ertpsiyonu, malokliizyon, cok sayida stirna-
merer dig, bazilar: folikiler kistlerle beraber olan gomila disler vardir. Klavikulalarn yoklugu yada hipoplazisi en
belirgin ézelligidir. ]

Bu yazida, klinigimize bagvuran bir hastadan alinan radyografilerde, afiz ve ytz bulgularn cleidocranial
dysostosise uygun gorilerek hastalik hakkinda bilgi verilmeye ¢ahgtldr

Key Words: Cleidocranial dysostosis.

Cleidocranial Dysostosis is a herediter otosomal dominant disease which effeets mainly skeletal system,
Sympitoms of the disease are delay of closing cranial stures, existance of wormian bones, less developmentation of up-
periface, dependingly prognatizm, delay of teeth eruption, maloclusions, surnumerary tooth, folliculus cysts which
fiqmetimes together with encluse tooth, absent or hypoplasia of clavicula which is the most significant symptom of the

isease

The case reported in this article belongs to a patient whose radiological and oro-facial findings show the
symptomps of cleidocranial dysostosis, By giving related information to this disease, the treatment is explained.

leidocranial dysostosis terimi ilk clarak 1897
{H‘ yllinda Marie ve Sainton tarafindan klavikuia

- % ve kafanin membranéz kemiklerinin 0ssifi-
kasyonunu etkileyen kompleks deformiteieri
tarif etmek igin kullandmistir (2,6). Etyoiojisi bilinme-
mektedir {(10,15). Otozomal dominant gagis gbster-
mekte ve her iki cinste de gbriimektedir {(5,10,11).
Spontan mutasyonla meydana geldidinden "mutas-
yonal dysostosis" ciarak da isimlendiriimistir (4,10).
Kafatas! suturfannin kapanmasinda gecikme, wormi-
an kemiklerinin bulunugu ile karakterizedir. Kemikles-
me azhidina bagh olarak, corta hatta sutura ve fontonel-
lerde agiklik ortaya gikar {1,3,4,13). Kafatasinda diiz-
legsme, frontal, parietal, oksipital kemiklerin 6ne dogru

¢ikik olmas: seklinde kendini gdsterir. Kafa yapis:

brakisefaliktir {3,11).

Erken ¢ocukluk déneminde kafa kemiklerinde ke-
miklesme azalmas:, hatta kafa kemiklerinin yokiugu
ile ortaya ¢ikar (4, 13). zamanla mineralizasyon olu-
sabilir ve pek ¢ok wormion kemikleri gérilor
(2,3,4,5,13). Damak kubbesi kemiklerinde kemikleg-

mede gecikme, buna bag!i ofarak damak yariklan olu-
sabilir (1).

Az gelismis bir maksilla pseuda prognathizm, de-
rin-dar damak mevcuttur. Premaksilla ve maksillanin
az geligmesi ylize kiiglk gériinOm wverir. Burun basik
veya ¢Bklktlr. Maksiller sinlisler az geligmig olabilir

(3)-

Hastahdin tanisinda, ¢ene ve dislerde gérilen
anomaiiler oldukga karakteristik dzellikler gosterir
{11). Sadece rdntgen ile dentisyonun incelenmesi ta-
niy! koyduran énemli bir bulgudur (17). St diglerinin
retansiyonu, siit diglerinin kéklerinde rezorpsiyon ge-
cikmesi, daimi diglerin slirememaesi, pek ¢ok sirng-
merer dig, folikller kistlerle beraber gdmill digler bu-
lunmaktadir {2,3,5,11,15,17). :

Genel olarak artmig odeontojenik aktivite ve buna
zit olarak erlpsiyon gliclinde azalma vardir. Buniarin
sonucunda slrniimerer disler sekillenir, fakat sire-
memis olarak kalirlar. Boylece ¢ok say:da geminas-
yonlu, dilasere inverte dige, simimerer diglere mezio
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ve distoversiyonlara rastlanir. Dentigerous kistler, dig
folliktllerinden geligebilir. Bunlar kemikte patolojik ki-
riklara yol agabilecek blyUk harabiyetlere sebep ola-
bilir (3,11).

Diger bir anomali, hiicreli sementin clusmasinda-
ki bagarisizliktir. Diglerin stirememeleri kiklerindeki
sellifer sementin eksiklijine baglanmakla beraber,
slrmQg diglerde de selliler sementin bulunmamast
bu fikri dogrulamamaktadir (11).

Klavikutalarin aplezisi veya hipoplazisi gérular.
Hasta omuzlarini ileri dogru getirerek birbirine degdi-
rebilir (2,3,15). Vakalarin % 10'da klavikuia tamamen
yoktur. Geri kalan clgularda, klavikulalarin kemikleg-
me merkezlerinden sternal, orta parga yada akromial
pargalarinin her hangi birinde gelisimsel gerilik gori-
lebilir (4). Hastanin genel gérindmdnde boyun uzun
omuzlar dar ve disUktir (3).

Kiasik olarak hastalik, intra membran&z ossifiye
olan kemiklerde gelisimde duraklama ya da kismi ola-
rak kemiklegsmemeye sebep olur (1,3,11}. Vertebra-
lar, pelvis, uzun kemikler ve parmaklar da etkilenmis
olabilir.

Syndaktilizm gift metakorpal kemikler, scoliosis,
az geligmig pelvis, mandibula symphisinin agik olma-
si ve gok sayida difer kemik defektleri bulunabilir
(3,4,11).

Ayirici tanist difer craniofacial anomalilerle yapi-
hr. Craniocial dysostosis {Crouzon hastali§i} de gbz
bulgulan &zellikle bilateral exoftalmus ve hipertelo-
rism en belirgin bulgudur (11,17). Ek olarak papadan
gagas! bumu, maksiller hipoplazi, pseudoprognati-
hizm ile karakterizedir (3,14,16). Kafa suturlannin er-
ken kapanmasi nedeniyle erken kapanan suturlarin
kapanig sirasina bagl olarak kafa yapisinda anomali-
ler meveuttur {12). Craniofacial dysostosisde diglerin
konjenital eksikligine bagh say1 anomalilerin clmasi-
na kargin cleidocranial dysostosisde stirnimerer dig-
lerin varligt ayirici tanida dnemli bir bulgudur (11).

OLGU TAKDIMI

Hastamiz M.T. 33 yasinda, Erkek, ¢iftgilik yap-
maktadir. Agzinda total protez tagiyan hasta, klinigi-
mize sol alt premolar digler b&lgesinde morumsu bir
siglik sikayeti ile bagvurdu. Alinan anemnezinde has-
tanin en son digini 10 sene kadar dnce gektirdigi he-
men ardindan total protez kullandigi, bagka bir siste-
mik hastaligr olmadi§ 6grenildi. :

Ekstra oral muayenésinde, az geligmis maksilla
ve prognathizm saptandi.
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Intra oral muayenede afiz mukozas, dil, yanak
mukozasi,digsiz kretler normal ggriniimde olup, sa-
dece sol alt bélgede krepitasyon veren morumsu bir
sislik saptandi. Ust genede dar ve derin damak mev-
cuttu.

Rontgen Bulgular: Hastadan alinan periapikal
radyografide gdmdalU dis ve kistik yapt saptandigin-
dan daha aynntil bilgi igin crtopantomografi, lateral
gene grafist ve water's grafileri alindi. Sag ve sol alt
premolar bélgelerde gdmild diglerle ilgili dentigerdz
kist, ayrica alt ve Ust genenin dider kisimlarinda k(-
meler halinde g&mall digler gdrildt (Resim 1). Wa-
ter's grafisinde sol maksiller sintistn rudimenter oldu-
gu belirlendi (Resim 2). Lateral ¢gene grafisinde mic-
rognatik Ust ¢ene ve alt genede prognathizm bulunu-
yordu (Resim 3).

Hastada, hepsi gdm{ld toplam 17 dig Dilaseras-
yon, kék anomalileri, amorf yapida strnimerer digler
bulunmaktaydi. Diglerin bir kismi horizontal kenumda
olup, premolar bélgede dentigeriz kistle birlikte ke-
mikte harabiyet gbriimekteydi.

Klinik muayenede klavikulalar normale yakin gé-
rinimde olup, hafif mobilite saptandi.

Ailevi anamnezinde spesifik bir bulgu olmamast-
na ragmen, agabeyinin bir slire dnce gektirdigi digle-
rin yerine yeni diglerin strddgd, kiglk kardeginde de
¢ift sira dis dizisi bulundugu &grenildi. Hastamiz anne
ve babasi hakkinda kesin bilgiler veremedi. Bahsedi-
len sahislar klinigimize gelemediklerinden daha ay-
rintill inceleme yapilamadi.

Az gelismis maksilla, mandibuler prognathizm,
rudimenter maksiller sinls, gok sayida slim@merer
gdmilu dis ve beraberinde dentigerdz kistlerin bulu-
nugu ve hipoplazik klavikuia Cleidocranial dysostosis
tanisini koydurmustur.

Resim 1 Orlopantomogralfide gémili digler ve
kistlerin gordndmd
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Resim 2 Water's grafisinde rudimenter sol maksiller
sints

Resim 3 Lateral kafa grafisinde klime seklinde
gomik disler, kiiglk dst cene ve buna badit
prognatizm.

TEDAVI :

Hasta uygun araliklarla gagrilarak, operasyon
her bir yanm genede ayri ayn gergeklestirildi (Resim
4). Lokal anestezi altinda, &nce insizyon yapilarak
mukoperiosteal lambo kaldinidi. GBmUlu digler, Kist-
lerle birlikte gikanidi (Resim 5,6). Doku siitiire edildi.

Postoperatif antibiotik, analjezik ve antienflamatuar :

Haglar verildi. 6 ay ve 1 yil sonra kontrol filmleri gekild:.
Radyolojik kontrolde kist bogluklarinin lyilestigi sap-
tand! (Resim 7). Daha sonra hasta protetik tedavi igin
protez klini§ine génderildi.

TARTISMA :
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Resim 4 Hastanin ameliyat sonrasi altnan
panoramik radyografisi

Resim 5 Alt ve Usf geneden ¢ikariian gémdld
diglerden bir kismi

bir bulgudur (17). Gok sayida gdmill digin bulunma-
s, slit diglerinin retansiyonu ve diger dige ait anomali-
ler gene radyografilerindeki bulgulardir.

Strntmerer digler en fazla mandibular premolar
ve maksiller 6n bélgede gdrillr. Sirnimerer diglerin
kuronlan bu premolarlara benzer. 1. ve Il. morlarlar
Uzerinde s(t digi bulunmadidindan genellikle siirerler.
1. molarlar ise gdmill yada malpozedirier {3). Olgu-
muz da benzer bulgular gdstermektedir.

Maksilla ve mandibulada rastlanan kistler hasta-
ik igin tipik olmamakla beraber siit digi retansiyonu ve
enkliz digler bu patolojik durumu dogurabilmektedir
{1.2). Douglas {3) dentigerdz kistlerin sol mandibular
premolar bélgede bulundugunu bildirmigtir. Olgu-
muzda, kistler sag ve sol mandibular premolar béige-
de saptanmigtir.
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Resim 6 Alt ve iist ceneden ¢rkarilan gémiifii
diglerden bir kismi

Cieidocranial dysostosisin diger 6nemli bir buigu-
su klavikulalann yoklugu yada hipoplazisidir
{1,2,4,5,10,11,17)}. Edeiken {4) ve Douglas (3}, Klavi-
kulalarin yoklugunun olgularin % 10'da gdrGldiging,
geni kalanlarda klavikulalarin geligimsel geriliginin bu-
lunacagini bildirmiglerdir. Kirson ve arkadaglan (7)
nin olgusunda klavikulalarin sadece akromial kisimla-
rinda bilateral hipoplazik geligsim oldugu gdsterilmigtir.
Olgumuzda da klavikulalarda hafif mobilite tesbit edil-
mig olup hipoplazik bir durumdan kaynaklanabilecedi
diglinGimigtir,

Resim 7 Hastadan bir yil sonra alinan panoramik
radyografide kist bogluklarinin iyilegtigi
gériiimektedir.

Hastali§in spesifik tedavisi yoktur. Persiste sit
diglerinin ve sGrniimerer diglerin gekilmesi daimi dig-
lerin slirmesini garanti etmez (17). GOmUIG digler kist
formasyonu ve kiriklara sebep olmasi gibi komplikas-
yonlar nedeniyle gekilmektedirler (3). Kaynaklarda
tim g&mild diglerin ve persiste sGt diglerinin gekildigi
gérilmigtor {1,3,6,7,15). Olgumuzda da 17 adet gb-
muli daimi ve sGrnimerer dig ¢ekilmig kistler enikle
edilmigtir,
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