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Anahtar Kelimeler: Cleidocranial dysostosis 
Cleidocranial dysostosis, iskelet sistemini etkileyen, otozomal dominant geçiş gösteren herediter bir hastalık­

tır. Kafa suturlannın kapanmasında gecikme, wormian kemiklerin varlığı, üst yüz gelişiminin az olması, buna bağ­
lı prognathizm ile karekterizedir. Bunlara ilaveten dişlerin gecikmiş erüpsiyonu, maloklüzyon, çok sayıda sürnü-
merer diş, bazıları foliküler kistlerle beraber olan gömülü dişler vardır. Klavikulalann yokluğu yada hipoplazisi en 
belirgin özelliğidir. 

Bu yazıda, kliniğimize başvuran bir hastadan alınan radyografilerde, ağız ve yüz bulguları cleidocranial 
dysostosise uygun görülerek hastalık hakkında bilgi verilmeye çalışıldı. 

Key Words: Cleidocranial dysostosis. 

Cleidocranial Dysostosis is a herediter otosomal dominant disease which effects mainly skeletal system, 
Symptoms of the disease are delay of closing cranial stures, existance of wormian bones, less developmentation of up-
per-jace, dependingly prognatizm, delay of teeth eruption, maloclusions, surnumerary tooth, Jblliculus cysts whigh 
sometimes together with encluse tooth, absent or hypoplasia of clavicula which is the most significant symptom of the 
disease 

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. 

leidocraniai dysostosis terimi ilk olarak 1897 
yılında Marie ve Sainton tarafından klavikuia 
ve kafanın membranöz kemiklerinin ossifi-
kasyonunu etkileyen kompleks deformiteleri 

tarif etmek için kullanılmıştır (2,6). Etyolojisi bilinme­
mektedir (10,15). Otozomal dominant geçiş göster­
mekte ve her iki cinste de görülmektedir (5,10,11). 
Spontan mutasyonla meydana geldiğinden "mutas-
yonal dysostosis" oiarak da isimlendirilmiştir (4,10). 
Kafatası suturlannın kapanmasında gecikme, wormi­
an kemiklerinin bulunuşu ile karakterizedir. Kemikleş­
me azlığına bağlı olarak, orta hatta sutura ve fontonel-
lerde açıklık ortaya çıkar (1,3,4,13). Kafatasında düz­
leşme, frontal, parietal, oksipital kemiklerin öne doğru 
çıkık olması şeklinde kendini gösterir. Kafa yapısı 
brakisefaliktir (3,11). 

Erken çocukluk döneminde kafa kemiklerinde ke­
mikleşme azalması, hatta kafa kemiklerinin yokluğu 
ile ortaya çıkar (4,13). zamanla mineralizasyon olu­
şabilir ve pek çok wormion kemikleri görülür 
(2,3,4,5,13). Damak kubbesi kemiklerinde kemikleş­

mede gecikme, buna bağlı olarak damak yarıkları olu­
şabilir (1). 

Az gelişmiş bir maksilla pseuda prognathizm, de-
rin-dar damak mevcuttur. Premaksilla ve maksillanm 
az gelişmesi yüze küçük görünüm verir. Burun basık 
veya çöküktür. Maksiller sinüsler az gelişmiş olabilir 
(3). 

Hastalığın tanısında, çene ve dişlerde görülen 
anomaiiler oldukça karakteristik özellikler gösterir 
(11). Sadece röntgen ile dentisyonun incelenmesi ta­
nıyı koyduran önemli bir bulgudur (17). Süt dişlerinin 
retansiyonu, süt dişlerinin köklerinde rezorpsiyon ge­
cikmesi, daimi dişlerin sürememesi, pek çok sürnü-
merer diş, foliküler kistlerle beraber gömülü dişler bu­
lunmaktadır (2,3,5,11,15,17). 

Genel olarak artmış odontojenik aktivite ve buna 
zıt olarak erüpsiyon gücünde azalma vardır. Bunların 
sonucunda sürnümerer dişler şekillenir, fakat süre-
memiş olarak kalırlar. Böylece çok sayıda geminas-
yonlu, dilasere inverte dişe, sürnümerer dişlere mezio 
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ve distoversiyonlara rastlanır. Dentigerous kistler, diş 
folliküllerinden gelişebilir. Bunlar kemikte patolojik kı­
rıklara yol açabilecek büyük harabiyetlere sebep ola­
bilir (3,11). 

Diğer bir anomali, hücreli sementin oluşmasında­
ki başarısızlıktır. Dişlerin sürememeleri köklerindeki 
sellüfer sementin eksikliğine bağlanmakla beraber, 
sürmüş dişlerde de sellüler sementin bulunmaması 
bu fikri doğru lam am aktadır (11). 

Klavikuİaların aplezisi veya hipoplazisi görülür. 
Hasta omuzlarını ileri doğru getirerek birbirine değdi-
rebilir (2,3,15). Vakaların % 10'da klavikuia tamamen 
yoktur. Geri kalan olgularda, klavikulaların kemikleş­
me merkezlerinden sternal, orta parça yada akromial 
parçalarının her hangi birinde gelişimsel gerilik görü­
lebilir (4). Hastanın genel görünümünde boyun uzun 
omuzlar dar ve düşüktür (3). 

Klasik olarak hastalık, intra membranöz ossifiye 
olan kemiklerde gelişimde duraklama ya da kismi ola­
rak kemikleşmemeye sebep olur (1,3,11). Vertebra-
lar, pelvis, uzun kemikler ve parmaklar da etkilenmiş 
olabilir. 

Syndaktİlizm çift metakorpa! kemikler, scoliosis, 
az gelişmiş pelvis, mandibula symphisinin açık olma­
sı ve çok sayıda diğer kemik defektleri bulunabilir 
(3,4,11). 

Ayırıcı tanısı diğer craniofacial anomalilerle yapı­
lır. Craniociaî dysostosis {Crouzon hastalığı) de göz 
bulguları özellikle bilateral exoftalmus ve hipertelo-
rism en belirgin bulgudur (11,17). Ek olarak papağan 
gagası burnu, maksiller hipoplazi, pseudoprognati-
hizm ile karakterizedir (9,14,16). Kafa suturlannın er­
ken kapanması nedeniyle erken kapanan suturların 
kapanış sırasına bağlı olarak kafa yapısında anomali­
ler mevcuttur (12). Craniofacial dysostosisde dişlerin 
konjenital eksikliğine bağlı sayı anomalilerin olması­
na karşın cleidocranial dysostosisde sürnümerer diş­
lerin varlığı ayırıcı tanıda önemli bir bulgudur (11). 

OLGU TAKDİMİ 

Hastamız M.T. 33 yaşında, Erkek, çiftçilik yap­
maktadır. Ağzında total protez taşıyan hasta, kliniği­
mize sol alt premolar dişler bölgesinde morumsu bir 
şişlik şikayeti ile başvurdu. Alınan anemnezinde has­
tanın en son dişini 10 sene kadar önce çektirdiği he­
men ardından total protez kullandığı, başka bir siste-
mik hastalığı olmadığı öğrenildi. 

Ekstra oral muayenesinde, az gelişmiş maksilla 
ve prognathizm saptandı. 

Intra oral muayenede ağız mukozası, dil, yanak 
mukozası.dişsiz kretler normal görünümde olup, sa­
dece sol alt bölgede krepitasyon veren morumsu bir 
şişlik saptandı. Üst çenede dar ve derin damak mev­
cuttu. 

Röntgen Bulgular: Hastadan alınan periapikal 
radyografide gömülü diş ve kistik yapı saptandığın­
dan daha ayrıntılı bilgi için ortopantomografi, lateral 
çene grafisi ve water's grafileri alındı. Sağ ve sol alt 
premolar bölgelerde gömülü dişlerle ilgili dentigeröz 
kist, ayrıca alt ve üst çenenin diğer kısımlarında kü­
meler halinde gömülü dişler görüldü (Resim 1). Wa­
ter's grafisinde sol maksiller sinüsün rudimenter oldu­
ğu belirlendi (Resim 2). Lateral çene grafisinde mic-
rognatik üst çene ve alt çenede prognathizm bulunu­
yordu (Resim 3). 

Hastada, hepsi gömülü toplam 17 diş Diîaseras-
yon, kök anomalileri, amorf yapıda sürnümerer dişler 
bulunmaktaydı. Dişlerin bir kısmı horizontal konumda 
olup, premolar bölgede dentigeröz kistle birlikte ke­
mikte harabiyet görülmekteydi. 

Klinik muayenede klavikulalar normale yakın gö­
rünümde olup, hafif mobilite saptandı. 

Ailevi anamnezinde spesifik bir bulgu olmaması­
na rağmen, ağabeyinin bir süre önce çektirdiği dişle­
rin yerine yeni dişlerin sürdüğü, küçük kardeşinde de 
çift sıra diş dizisi bulunduğu öğrenildi. Hastamız anne 
ve babası hakkında kesin bilgiler veremedi. Bahsedi­
len şahıslar kliniğimize gelemediklerinden daha ay­
rıntılı inceleme yapılamadı. 

Az gelişmiş maksilla, mandibuler prognathizm, 
rudimenter maksiller sinüs, çok sayıda sürnümerer 
gömülü diş ve beraberinde dentigeröz kistlerin bulu­
nuşu ve hipoplazik klavikuia Cleidocranial dysostosis 
tanısını koydurmuştur. 

Resim 1 Orlopantomografid& gömülü dişler ve 
kistlerin görünümü 
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Resim 2 Water's grafisinde rudimenter sol maksiller 
sinüs 

Resim 3 Lateral kafa grafisinde küme şeklinde 
gömük dişler, küçük üst çene ve buna bağlı 

prognatizm. 

TEDAVİ : 

Hasta uygun aralıklarla çağrılarak, operasyon 
her bir yarım çenede ayrı ayrı gerçekleştirildi (Resim 
4). Lokal anestezi altında, önce insizyon yapılarak 
mukoperiosteal lambo kaldırıldı. Gömülü dişler, kist­
lerle birlikte çıkarıldı (Resim 5,6). Doku sütüre edildi. 
Postoperatif antibiotik, analjezik ve antienflamatuar 
ilaçlar verildi. 6 ay ve 1 yıl sonra kontrol filmleri çekildi. 
Radyolojik kontrolde kist boşluklarının iyileştiği sap­
tandı (Resim 7). Daha sonra hasta protetik tedavi için 
protez kliniğine gönderildi. 

TARTIŞMA : 

Sadece radyografi ile dentisyonun incelenmesi 
Cleidocranial dysostosis tanısını düşündüren önemli 

Resim 4 Hastanın ameliyat sonrası alınan 
panoramik radyografisi 

Resim 5 Alt ve üst çeneden çıkarılan gömülü 
dişlerden bir kısmı 

bir bulgudur (17). Çok sayıda gömülü dişin bulunma­
sı, süt dişlerinin retansiyonu ve diğer dişe ait anomali­
ler çene radyografilerindeki bulgulardır. 

Sürnümerer dişler en fazla mandibular premolar 
ve maksiller ön bölgede görülür. Sürnümerer dişlerin 
kuronları bu premolariara benzer. I. ve II. morlarlar 
üzerinde süt dişi bulunmadığından genellikle sürerler. 
III. molarlar ise gömülü yada malpozedirier (3). Olgu­
muz da benzer bulgular göstermektedir. 

Maksilla ve mandibulada rastlanan kistler hasta­
lık için tipik olmamakla beraber süt dişi retansiyonu ve 
enklüz dişler bu patolojik durumu doğurabilmektedir 
(1.2). Douglas (3) dentigeröz kistlerin sol mandibular 
premolar bölgede bulunduğunu bildirmiştir. Olgu­
muzda, kistler sağ ve sol mandibular premolar bölge­
de saptanmıştır. 
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Resim 6 Alt ve üst çeneden çıkarılan gömülü 
dişlerden bir kısmı 

Cieidocranial dysostosisin diğer Önemli bir bulgu¬
su klavikulaların yokluğu yada hipoplazisidir 
(1,2,4,5,10,11,17). Edeiken (4) ve Douglas (3), Klavi­
kulaların yokluğunun olguların % 10'dagörüldüğünü, 
geri kalanlarda klavikulaların gelişimsel geriliğinin bu­
lunacağını bildirmişlerdir. Kirson ve arkadaşları (7) 
nin olgusunda klavikulaların sadece akromial kısımla­
rında bilateral hipoplazik gelişim olduğu gösterilmiştir. 
Olgumuzda da klavikuSalarda hafif mobilite tesbit edil­
miş olup hipoplazik bir durumdan kaynaklanabileceği 
düşünülmüştür. 
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