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Tip Il Osteogenezis imperfektall Hastada Dental
Yaklagim: Olgu Sunumu

ilerleyici iskelet deformiteleri ve tekrarlayan kiriklar ile
karakterize olan osteogenezis imperfekta (Oi), kemik, dis,
sklera ve ligamentlerin ana proteini olan tip | kollajenin
yapimindan sorumlu genin mutasyonu sonucu ortaya ¢ikan bir
bag dokusu hastaligidir.

Klinigimize basvuran tip Il Ol hastanin adz disi
muayenesinde ekstremitelerindeki kisalik, sekil bozukluklari,
iskeletsel sinif Ill profil ve normal sklera gdézlenmigtir.
Radyografik incelemede 25 ve 45 numarali dislerin herediter
olarak eksikligi, kdklerin uzun ve dilasere olusu ile 37 ve 47
numaral diglerin kéklerini saran bir radyolusensi dikkat
cekmistir. Cekilen persiste sit kanin dislerin histo-patolojik
degerlendirmesinde  dentinogenezis imperfekta (Di)
saptanmamigtir.

AJiz ici muayenesinde gingivitis tanisi konulan hastaya
baslangi¢c periodontal tedavi uygulanmigtir. Plak tutulumuna
sebebiyet veren clrik kaviteleri icin restoratif dis tedavisi
bolimuyle temasa gecilerek hastanin oral rehabilitasyonunun
temini saglanmistir.

Ol’li hastalarda dental yaklasim son derece risklidir. Hastalara,
kinlgan kemik yapilarindan dolay invaziv dental islemlerin
6nemli komplikasyonlari olabilecegi aciklanarak agiz hijyeninin
6énemi vurgulanmal, mimkin oldugunca konservatif tedavi
yéntemleri uygulanmaldir.

ANAHTAR KELIMELER

Dentinogenezis imperfekta, Osteogenezis imperfekta, Tip |
kollajen gen mutasyonu

ABSTRACT

Dental Approach in A Patient with Type Il Osteognezis
Imperfecta: Case Report

Characterized by progressive skeletal deformities and recurrent
fractures, osteogenesis imperfecta (Ol) is a connective tissue
disease that results from the mutation of the gene responsible for
the production of type1 collagen, the main protein of bone, teeth,
sclera and ligaments.

In the oral examination of a patient with type Il Ol, who presented to
our clinic, shortness in his extremities, deformities, skeletal class Il
profile, and normal sclera were observed. In radiographic
examination, the hereditary deficiency of teeth 25 and 45, the long
and dilated roots of the roots, and a radiolucency surrounding the
roots of teeth 37 and 47 all around. Dentinogenesis imperfecta (DI)
was not detected in the histo-pathological evaluation of persisted
primary canine teeth.

In the oral examination, the patient was diagnosed with gingivitis
and initial periodontal treatment was applied. For the caries cavities
causing plaque involvement, the restorative dental treatment
department was contacted to provide oral rehabilitation of the
patient.

Dental approach is extremely risky in patients with Ol. Patients
should be emphasized that the importance of oral hygiene should
be emphasized and conservative treatment methods should be
applied as much as possible by explaining that there may be
important complications of invasive dental procedures due to their
fragile bone structures.
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Osteogenezis imperfekta (Oi) kemik, dis, sklera ve
ligamentlerin ana proteini olan tip1 kollajenin
yapimindan sorumlu genin mutasyonu sonucu
ortaya c¢ikan, genetik gecisli bir bag dokusu
hastaigidir.' Tip | kollajenin her iki zincirindeki
genlerin (COLIA1 ve COLIA2) mutasyonu sonucu
ortaya ciktidl bildirilmistir.2 Klinik olarak kirilgan
kemik hastaligi ya da cam kemik hastaligi olarak da
bilinmektedir. Literatlirde Lobstein hastalidi, Vrolik
sendromu, Porak ve Durante hastaliyi olarak da
adlandirilir.® Yeni doganlarda Oi gérilme oraninin,
herhangi bir etnik ve irksal ayrim yapilmaksizin, 1:
5000 ile 1: 20000 arasinda oldugu bilinmektedir.*
Toplumda ¢ok nadir gériilen bu hastaligin herediter
olup otozomal dominant gegis gosterdigi distnulse
de otozomal resesif gecis gdsteren ve herediter

olmayan tipleri de tanimlanmigtir.®

Kemik, organik (% 30) ve inorganik (% 70) bilesenlerden
olusur. Organik bilesenin % 98’ini matriks, % 2’sini ise
kemik hucreleri olustururken; matriksin % 901 tip |
kollajenden, % 10’u kollajen olmayan proteinlerden
meydana gelir. Kemikteki tip | kollajen mineralize olma
oézelligine sahiptir. Oi’da, fetal kollajen, olgun kollajene
dénisememekle birlikte, kalsifikasyonda bir sorun
yoktur.  Osteoblastik aktivitenin yavas ve kusurlu
oldug@u, kortikal kemigin, yer yer alttan olgunlasmamis
spongioz kemik agiga cikacak kadar inceldigi, spongioz
kemik trabekullerinin ise ince olup mikro kiriklar icerdigi
bilinmektedir. Sonuc olarak Oi’da histolojik agidan
kemik olgunlasmamig olup, lamelleri ve havers sistemi
defektlidir. Eklemlerde ise hipermobilite mevcuttur.®
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Osteogenezis imperfekta’daki iskelet digi bulgular;
sklera, disler, kulak kemikleri, deri, damarlar ve kalp
kapaklar gibi tip | kollajenin bulundugu organlarla
ilgilidir. Skleralar saydam olup, mavi rengin nedeni
koroid ve onun damarlaridir. Yaygin olarak gérulebilen
tip | dentinogenezis imperfekta (D), kalici dislerden
cok, sut diglerinin klinik bulgusudur ve dentindeki
yapisal defektler, kollajen bozuklugundan kaynaklanir.
Tip 2 ve 3 Di ise dentin sialofosfoproteini yapan genin
mutasyonundan kaynaklanir ve Oi ile herhangi bir
baglantisi yoktur; ancak her 3 formda da disler opaktir
ve kahverengiden mavi-gri'ye kadar degisik renkte
olabilir. Mine - dentin baglantisindaki bozukluk
nedeniyle kesici ve oklizal ylizeylerdeki mine, kademe
kademe parcalandigi icin, atrizyonlar gorulebilir.
Bununla birlikte klinik olarak normal gértinen dislerin
radyolojik ve histolojik incelemesinde Oi’ya bagl
degisiklikler gozlenebilir. OPll eriskin hastalarin
yarnisindan fazlasinda 50 yas sonrasi isitme kaybi
bildirilmigtir. ~ Bu  hastalarin  derisi  subkutan
hemorajilere yatkindir ve ¢cogu zaman mitral kapak
prolapsusu ve aort regurjitasyonu gibi kalp kapak
bozukluklar da mevcuttur.’34

Sillence ve ark.® tarafindan 1979 yilinda yapilan
siniflama, genel kabul gbéren ve hastaligin agirhgina
dayali olarak yapilan bir siniflamadir. Bu siniflamaya
gbre doért tip Ol vardir. Yeni gen mutasyonlarinin
bulunmasiyla Oi, Tip 15’e kadar genisletilmistir. Tim
Oi tiplerinin ortak klinik 6zelligi artmis kemik frajilitesi
olup; fenotip, genetik gegis gibi 6zellikler, degisiklik
gostermektedir. Tip Il Oi, hastaligin agir formlarindan
biridir. Dogumdan itibaren ilerleyici iskelet
deformiteleri ve tekrarlayan kiriklar ile karakterizedir.
Kiriklar anne karninda gorulebilece@i gibi, 6zellikle
blyime c¢aginda ve eriskin dénemde de cok
yaygindir. Hastalar kisa boyludur ve deformitelerden
dolayl hayat boyu tekerlekli sandalyeye baglidirlar.
Omurga egrilikleri (skolyoz), 6lim nedeni olabilen
solunum yetmezligi sorunlarina yol acar ve Di, siklikla
vardir.”

Tedavide kullanilan oral veya intravendz bisfosfonatlar,
osteoklastik aktiviteyi engelleyerek kemik yikimini
inhibe etmektedir. Bdylece trabekuler ve kortikal kemik
kaybi énlenir ve sonu¢ olarak kemik kitlesinde artis
saglanir.®

Bu olgu sunumunda, tip Il osteogenesis imperfekta’li
bir hastanin agz i¢ci klinik ve radyolojik
degerlendiriimesi  yapilmis, elde edilen veriler
rehberliginde uygulanan ileri radyodiagnostik ve histo-
patolojik bulgular tartigiimistir.

OLGU SUNUMU

16 yasindaki erkek hasta, Kasim 2019 tarihinde
Karadeniz Teknik Universitesi Dis Hekimligi Fakiiltesi
Oral Diagnoz Ana Bilim Dal’'nda yapilan muayenesinin
ardindan  Periodontoloji Ana  Bilim  Dal’na

Cilt 8 » Say1 3
ybnlendiriimistir.  Ayakta durma ve  yurime
fonksiyonlarini  yerine getirememesi (Resim 1)

nedeniyle ebeveyni tarafindan tekerlekli sandalye ile
klinigimize getirilen hasta, 132 santimetre (cm)
boyunda ve 55 kilogram (kg) agiriginda olup, alinan
sistemik anamnezinde hastanin tip Il Oi tanisinin
oldugu, ailesinde baska bir Oi olgusunun olmadigi,
daha o6nce bircok kere kol ve bacagini kirdigi ve
dogumundan itibaren 2-3 ayda bir olacak sekilde
intraven6z Pamidronate 7,5 mg/kg/yll kullandigi
o6grenilmistir. Ekstraoral muayenesinde
ekstremitelerindeki kisalik ve sekil bozukluklar (Resim
1), iskeletsel sinif lll profil (Resim 2), ve normal sklera
(Resim 3) gézlenmistir. intraoral muayene (Resim 4) ve
radyografik incelemede (Resim 5) 25 ve 45 numarali
dislerin herediter olarak eksik oldugu gézlenmistir.

Resim 1.

Hastanin genel gortiniimii

Resim 2.
Iskeletsel smif IIT profil
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Resim 3.

Normal sklera goriiniimii

Resim 4.

Intraoral genel goriiniim

Resim 5.

Panoramik radyografi

Ayrica genel olarak dis koklerinin uzun ve dilasere
oldugu, dis pulpa odalarinin geniglemis ve lamina
duralarinin  gok belirgin  oldugu, maksilla ve
mandibulanin &zellikle posterior alanlarinda kemik
yUksekliginin azaldigi dikkat cekmistir. Radyografideki
47 nolu disin etrafini cepecevre saran defekt gérinimdu
nedeniyle, ilgili alan konik 1sinl bilgisayarli tomografi
(KIBT) kullanilarak, kesitsel olarak incelenmis (Resim 6)
ve 47 nolu disin etrafinda hi¢ kemik dokusu olmadig

anlagilmigtir.  Bununla birlikte intraoral muayene
kapsaminda yapilan klinik periodontal inceleme
sonucunda ilgili disin ve diger dislerin etrafinda

herhangi bir periodontal cep saptanmamis ve hastaya,
dental biyofilme bagh gingivitis® teshisi konulmustur.

Ayrica, kapanis sirasinda yalnizca 37 ve 47 nolu digler
bdlgesinde temas oldugu (Resim 7) ve iskeletsel sinif
Il kapanis bozuklugu bulundugu saptanmistir.
Hastanin alt gcenesinde persiste durumdaki sut kanin
dislerinde, sari-gri renk degisimi gozlemlenmis
(Resim 4) ve cekilen siit kanin disler, Di olasili
nedeniyle histo-patolojik incelemeye génderilmistir.
Patolojik incelemede, materyal kesitlerinde farkli
dentin paternlerine sahip dis yapisi izlenmediginden
dolayi, histo-patolojik olarak  dentinogenezis
imperfekta teshisi konulmamigtir. Bununla birlikte
yapilan KIBT incelemesinde daimi dislerdeki dentin
trabekdullerinin  diziliminde  farklilklar  oldugu
gbzlenmis ve olasli pulpa odasi ve pulpa kanali
daralmasina karsin, hastanin belirli araliklarla
radyolojik takiplerinin yapilmasina karar verilmistir.

Klinik ve radyolojik incelemeyi takiben, hastaya
baslangic periodontal tedavi kapsaminda dis tasi
temizligi yapilarak oral hijyen egitimi verilmistir. Plak
tutulumuna sebebiyet veren curuk kaviteleri icin,
hasta restoratif dis tedavisi bdlimine konsiilte
edilerek oral rehabilitasyonun temini (Resim 8)
saglanmistir.
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Resim 6.

47 nolu dis bolgesinden alinan KIBT kesitsel goriintiisi

Resim 7.

47 nolu diste tek nokta temasi, travmatik okluzyon
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Resim 8.

Dental tedaviler sonrasi intraoral goriiniim

TARTISMA

Osteogenezis imperfekta, mezodermal dokular tutan,
kinlgan kemik yapisiyla karakterize, etyolojisi
bilinmeyen bir hastalktir. Nadir gértlen ve kalitimsal
gecis de gosterebilen Oi'da, ©nemli sistemik
bulgularn  yani sira oral bulgular da siklikla
gbzlenebilmekte, hatta Tip | Oi’daki oral bulgular
hastaligin ilk belirtileri olabilmektedir. Dental ve
periodontal hastaliklar ile sistemik hastaliklar
arasindaki iliski goz 6niine alindiginda, OF’l hastalarda
uygulanan oral rehabilitasyonun, hastaliga bagl
gelisen sistemik sorunlann daha ileri boyutlara
gegisini engelleyebilecegi ongorulebilir. Bu
distinceden hareketle; bu olgu raporunda Oi
hastalarinin énemli diagnostik bulgulari, planlanacak
tedavi alternatifleri ve tedavide dikkat edilmesi
gereken dnemli noktalar vurgulanmistir. Genellikle Tip
| Oi disindaki tim diger Oi tiirlerinde tani, hastalar dis
hekimine yo6nlendiriimeden konuldugu igin, dis
hekimleri dental tedaviler éncesi detayl bir anamnez
aldiklarinda, hastaligin siddeti ve prognozu hakkinda
bir fikir sahibi olabilirler. Ayrnica anamnez
derinlestirildikgce daha 6nce yapilmig dental tedaviler
ve bunlarin sonuglan da degerlendirilerek ve olasi
komplikasyonlar da g6z O6nune alinarak daha
kapsamli ve nitelikli bir tedavi prosedurt uygulanabilir.

OP'nin, dis hekimini ilgilendiren énemli bulgularindan
ilk akla gelenler; DI ve oklizyon bozukluklardir.
Bununla birlikte, olgumuzun radyografik gérinim,
Di'nin  radyografik  gérinimi  ile  paralellik
gbstermemektedir. Literatiirde, Di’da dislerin kron ve
kék pulpasinin net olarak izlenemedigi belirtilmig
olmasina karsin, bu olguda kron ve kék pulpasinin ¢ok
belirgin oldugu gézlenmistir. Bununla birlikte, olgunun
KIBT incelemesinde agizdaki daimi dislerin dentin
trabekullerinin diziliminde farkhlik oldugu
gbzlemlenmistir. Ayrica, alt cene sol sut kanin disin
histo-patolojik incelemesinde dentinogenezis
imperfekta saptanmamistir. Diger taraftan, 47 nolu dig
etrafindaki radyolusensinin, olgudaki maloklizyon
nedeniyle olugsan travmatik oklizyonun periodontal
ligament araliginda genislemeye neden olmasi ve bu

hastalarda tip | kollajen yapimindaki defektler
sebebiyle alveolar kemigin  apozisyonundaki
aksamalara bagli olabilecegi dustunulmektedir.

Osteogenezis imperfekta oldugu bilinen hastaya
dental yaklasim son derece risklidir. Hastanin o
andaki sistemik durumunun bilinmesi, hastaligin tipi
ve ciddiyetinin 6grenilmesi oldukca énemlidir. Hekim
mumkun oldugunca konservatif tedavi yontemleri
uygulamalidir. Ayrica OP'li hastalara, adiz hijyeninin
Onemi anlatilarak, dislerin ¢ekilmesinin kirlgan kemik
yapisindan dolayi riskli olabilecegi hatirlatiimahdir.

SONUG

1. Tip Il Ol hastalardaki iskeletsel deformiteler,
radyolojik muayeneyi zorlastirmakla birlikte, yine
de bu hasta grubunda diger periodontal hastalikli
bireylerde uygulanan rutin tani protokolleri
uygulanmal ve radyolojik inceleme, klinik
muayene ile bir arada yapiimalidir.

2. Geleneksel  yOntemlerin  yetersiz  kaldigi
durumlarda, ileri tani teknikleri devreye sokularak
multidisipliner tedavi yaklasimlari gelistiriimelidir.
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