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BiR OLGU NEDENIYLE CLEIDOCRANIAL DYSOSTOSIS

Yildiz BATIRBAYGIL* Alparslan GOKALP**

Cleidocranial Dysostosis veya «Marie and Sainton» Sendro-
mu olarak da bilinen bu hastalik, kafatasi ve ¢ene kemikleri,
disler, clavicula ve uzun kemiklerdeki gelisim anomalileri ile
karakterizedir. Etyolojisi kesin olarak bilinmemektedir. Heredi-
terdir ve sahsin hayati boyunca normal yasantisini stirdiirme-
sine engel teskil etmez. Otozomal Dominant gegis gosterir fakat
bu sendromun Otozomal Ressesif formu oldugu ileri suriilen va-
kalarda vardir.

KLINIK BULGULAR

Cleidocranial Dysostosis goriilen hastalarin boylar1 genel-
likle kisa olup, erkeklerde 155, kadinlarda 145 cm. civarindadair.
Claviculalarin yokluguna ya da iyi gelisememelerine bagli ola-
rak, omuzlar dar ve sarkiktir. Omuz hareketlerinin de genis ol-
masina bagli olarak bazi hastalar omuz baslarini yuzleri ontin-
de birlestirebilirler. Boyun, gogus ve karin vertebralarindaki de-
fektlere bagli olarak durus bozuklugu da gozlenebilmektedir.
Normalden uzun ve deformiteli el parmaklar1 da goézlenebilecek
bulgulardandir. Bu hastalikta, kafatasinin parietal ve frontal
kismindaki yumru seklinde c¢ikintilar hastaya «Brachiocephalic»
bir gorinum verir. Fontanellalar siklikla kapanmamuistir. Sagit-
tal sutirin cukur bir tarzda kapanmasi yuzinden kafatasinin
bu kisimlar1 ¢ukurca bir goriniime sahiptir. Bu ¢ukur hat, alin-
dan enseye kadar devam eder.

( *) H.U. Dishek. Fak. Pedodonti Bilim Dah Ogr. Uyesi (Do¢. Dr.)
(**) H.U. Dishek. Fak. Pedodonti Bilim Dah Doktora Ogrencisi (Dt.)
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INTRA ORAL BULGULAR

Cleidocranial Dysostosiste agiz belirtileri dishekimligini il-
gilendirmesi ve tedaviye ihtiya¢ gostermesi bakimindan onem-
lidir. Bu hastalarda genel olarak dis indifalar1 gecikmistir. Cok
saylida gomili daimi, hatta siit disleri mevcuttur. Kemik doku-
sunun ¢ok yogun olmasi bu duruma sebep olarak gosterilebilir.
Ayrica, sit disglerinin persistanst goruliir ki, sebebinin, rezorp-
siyona direncgli sut disi kokleri mi yoksa indifa kuvvetlerinden
yoksun daimi digler mi oldugu bilinmemektedir. Zira bu disle-
rin ¢ekimi her zaman altindaki daimi disin indifas! i¢in yeterli
olmamaktadir. Supernumere disler, geminasyon, dilaserasyon,
bozuk mine olusumu, normalden buyluk gelismis disler de bu
sendromda her zaman karsilasilabilen durumlardandir. Bu
sendromda, maksilla gelisiminde geri kalma, hatta bazen da-
mak yarig1 bile goriilmektedir. Maksillaya gore mandibula da-
ha ilerdedir. Nadir olarak mandibulanin da symphsis bolgesin-
de aciklik gozlenebilir.

TEDAVI

Eksik ya da indifa etmemis diglerin yerine protez yapilabi-
lir. Disler indifa ettik¢e protezde gerekli degisiklikler yapilmali-
dir.

VAKA BILDIRIMI

Disglerinin azligindan, yemek yiyememek ve diizgiin konu-
samamaktan sikayetci olarak Fakiiltemiz Pedodonti klinigine
miracaat eden M.U.'nun (14 yasinda erkek) fizik gorinimii-
nin normal olmadig1 gozlendi.

Ekstra oral muayenede, cranial yapinin brachiocephalic ol-
dugu, alin ve parietal bolgelerdeki cikintili yapiyla beraber sa-
gittal suturun cukur bir sekilde kapanmasi sonucu, sacli deri
baglangicindan oksipital bolgeye kadar uzanan sig bir oluk mey-
dana geldigi tesbit edildi. Gogus kafesi viicuduna gore olduk-
ca genis gorinimdeydi. Omuz hareketlerinin de oldukga ser-
best oldugu gozlendi (Resim 1).
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RESIM 1 : Klavikula hipop-
lazisine bagh dii-
siik, dar ve genis
hareketli omuzlar.

Intra oral muayenede, yumusak dokularin saglikli oldugu,
dis sayisinin azhigr ve dizgiin olmayan dissiz kretler goruldi.
Sert ve yumusak damak normal yapidaydi. Maksilla gelisiminin
geri kalmis olmasina bagl prognatizm gosteren hastamizin dis-
leri okllizyona gelmemekte, alt-yliz yiuksekliginin istirahat du-
rumunda bile ¢cok az oldugu dikkati ¢cekmekteydi.

Hastamizin agizmda bulunan dislerin plani:

VIIIIII II III
vV II IIIIIB

Hastanin panoramik ve periapikal radyografilerinde cok sayi-
da gomiilii stit, daimi ve supernumere disler gozlendi (Resim 2 -
5). Dislerin kok formlart normal olmayip egri ve genellikle ¢cok
kisaydi. Klinik ve radyolojik muayenelerin verdigi bulgulara go-
re hastamiza Cleidocranial Dysostosis teshisi konulmustur.

Amcasi ve dedesinde de aynmi hastaligin gorilmesi bu tipin
Otozomal Dominant oldugunu belirtmektedir. Tedavi planlama-
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RESIM 2 : Panoramik radyografta dislerin durumu.

Resim 3 : Sag iist posterior bolgede gomiilii, amorf ve supernumere disler.
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RESIM 4 : Ust anterior bol-
gede gomiilii, su-
pernumere santral

disler.

RESIM 5 : Soliist posterior bolgede gomiilii, amorf ve supernumere disler.
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vV I ]1| I III
s1 yapilirken
v 1]

. nolu dislerin cekilmelerine ka-

rar verilmistir. Cekimler yapildiktan sonra (Resim 6), yara iyi-
lesmesini miiteakip tist total, alt parsiyel protez yapilmigtir (Re-
sim 7). Kontrollere ¢agirilan hastamizin digleri indifa ettikge
protezinde gerekli degisiklikler yapilacaktir.

RESIM 6 : e v, hastamn agz igi gorinimi.

Resim 7: Protez takildiktan sonra hastanmin goriiniimii.



CLEIDOCRANIAL DYSOSTOSIS

OZET

Cleidocranial Dysostosis, kafatasi kemikleri, clavicula ve
digleri etkileyen herediter bir hastaliktir. Eksik ya da gomiili
disler gibi agiz ici belirtileri, genellikle dishekimligi ile ilgili te-
davileri gerektirmektedir. Bu makalede, Cleidocranial Dysosto-
sis sendromunun klinik oOzellikleri ve tedavisi bir vaka raporu
ile beraber gozden gecirilmistir.

SUMMARY

CLEIDOCRANIAL DYSOSTOSIiS (REPORT OF A CASE)

Cleidocranial Dysostosis is a hereditary disorder involving
cranial bones, clavicula and teeth. Dental treatments of oral
findings such as missing or impacted teeth, are usually necessary.
In this article clinical f eatures and management of cleidocranial
Dysostosis syndrome have been reviewed including a case report.
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