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MUKOPOLISAKKARIDOZIS TiP IV A (MORQUIO SENDROMU)

MUCOPOLYSACCHARIDOSIS TYPE-IVA (MORQUIO'S SYNDROME)

Resmiye Ebru TIRALI! Haluk BODUR?

OZET

Morquio Sendromu mukoplisakkarit metabolizmasindaki bozukluk ile karakterize otozomal resesif gecisli nadir rastlanan iskeletsel displazidir.
Hastaligin iki formu vardir. Tip A; N-asetilgalaktozamin-6-sulfat siilfataz (galaktoz-6-siilfataz), Tip B; betagalaktozidaz eksiklikleri sonucunda
olusur. Dental bulgular sendromlu tiim hastalarda goriilmeyebilir. Gazi Universitesi Dis Hekimligi Fakiiltesi Pedodonti Anabilim Dali klinigine
estetik ve fonksiyon sikayetleriyle bagvuran 14 yasindaki Morquio sendromu tanist konan kiz hastanin tedavileri gergeklestirildi. Ortodonti ile
konsulte edilip, hasta kontrol altina alindi.
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SUMMARY

Morquio’s Syndrome is a rare skeletal dysplasia with an autosomal recessive trait inheritance that has characterized with disorder of mucopoly-
saccharide metabolism. The deficiency of N-acetylgalactosamine-6-sulfate sulphatase cause Type A form, and beta galactosidase deficiency cause
Type B form. Dental defects are rarely seen in association with the syndrome. A fourteen year-old female with Morquio syndrome diagnosis was
referred to the clinic of Gazi University Faculty of Dentistry Department of Paediatric Dentistry for function and esthetic problems. These prob-
lems was treated and consultated with ortodontics. Patient was followed up.
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GIiRiS

Mukopolisakkaridozlar (MPS) kismen yikilmis
mukopolisakkaridlerin lizozomal birikimi sonucunda
ortaya ¢ikar. Siilfat ve karbonhidrat kalintilarini adim
adim yikan 6zgiil hidrolazlardan birisinin eksikligi
molekiillerdeki yikimin tamamlanmayip kismen yi1-
kilmus {irtinlerin lizozomlarda depolanmasina yol acar.
Etkilenen hidrolazin tipine bagli olarak, heparan siil-
fat, dermatan siilfat, keratan siilfat veya kondroitin
stilfatin yikimlar tek tek veya birkag1 birlikte aksaya-
bilir. Keratan siilfat depolanmasi sonucunda olusan
hastaliklarda 6zellikle kemiklerde patolojik bulgular
gozlenir. MPS’nin degisik tiplerinin belirlenmesinde
hastaligin olustugu yas, siddeti, klinik ve radyolojik
bulgularin tipi yol gostericidir'*!5. Tan1 enzimatik test-
lerle kesinlesir. Eger bu saglanamazsa deri fibroblast
kiiltiirlerinden enzimatik tan1 yapilabilir &7:151°,

Morquio Sendromu (MPS IV) 1929 yilinda ilk
defa Morquio ve Brailsford tarafindan tanimlanmis
insidans1 1/40.000 olan nadir rastlanan, iskeletsel
displazidir '"". Keratan siilfat ve kondroidin—6-siilfat
depolanmasi ile karakterize otozomal resesif gegisli
bir hastaliktir. Hastaligin TipA ve TipB olarak iki for-
mu vardir. Tip A N-asetilgaloktoz amin—6-siilfat siil-
fataz eksikligi sonucu, Tip B ise beta-galaksidoz
eksikligi sonucu olugur 71214,

Tip A’nin major klinik bulgusu iskelet tutulu-
mudur. Psikomotor gerilik genellikle goriilmez. Boy
kisalig1 ve eklem gevsekligi gibi bulgular yaklagik bir
yag civarinda goriilmektedir. Kaba yiiz goriinimii,
govde ve boyunda kisalik, kaburgalarda genisleme,
sternumda ¢ikiklik, genu valgum, eklemlerde genis-
leme diger klinik bulgulardir >*!4. Sensorinéral veya
karisik tipde ilerleyici isitme kaybi nedeniyle isitme
cihaz1 gerekebilir '*!. Korneada bulaniklik, hepa-
tosplenomegali bulunabilir. Kalp ve solunum sorun-
lar1 iskelet tutulumuna sekonder olarak gelisir >4,
Odonoid ¢ikintinin hipoplazisi nedeniyle akut veya
kronik servikal miyopati ve atlantoaksiyal subliik-
sasyon gelisebilir. Ust servikal omurlarda arka boy-
nuzlarda kaynasma sik goriilen bir bulgudur. Bu
sendromun agir ve hafif tipleri bildirilmistir. Hastali-
gin ag1r tiplerinde biiyiime 6-7 yaslarindan sonra ¢ok
yavaglar ve bu hastalar 30-40 yaslarinda kalp ve so-
lunum sorunlariyla kaybedilebilirler. Hafif tip Mor-
quio hastalarinda yasam siiresi normaldir '.
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Sendromun oral bulgular1 tiim olgularda goriil-
meyebilir ve siddeti degisebilir. Genel olarak mine
yapist ince ve normalden daha sar1 ve opaktir. Daimi
posterior dislerin ince sivri tiiberkiilleri vardir ve bu
normal fissiir yapist olmayan konkav ve tabak sekil-
li okluzal yiizeylerin olusmasina sebep olur. Bukkal
ylizeyler gingivo okluzal yonde konkavite gdsterir
1451017 Arka grup dislerde bukkal yiizeyde noktasal
renklenmeler goriilebilir %1318, Daimi kesiciler de
“spade shape” (bahgivan beli sekilli) ve aralikli yer-
lesim gosterebilirler ®. Bu 6zellikler daha hafif form-
da siit dislerinde de goriilebilir*.

OLGU

Gazi Universitesi Dig Hekimligi Fakiiltesi Pedo-
donti klinigine bagvuran ondort yasindaki kiz ¢ocu-
gunun dental muayenesi sonrasinda doktoru ile
yapilan konsiiltasyon sonucu MPS Tip IV (Morquio
TipA) tanisi konuldugu 6grenilmistir. Bu taninin fib-
roblast kiiltiiriinde enzim eksikliginin tespitiyle ya-
pildig1 ve hastanin fiziksel goriiniisiiniin de Morquio
sendromu Tip A’nin hafif formu i¢in spesifik oldugu
belirlenmistir. Hastanin orofasiyal olarak kaba yiiz
goriiniimiine sahip oldugu goriilmiistiir (Resim 1).
Yapilan intraoral muayenede dislerin koyu sar1 ve
opak, mine yapisinin ince oldugu ayrica “spade sha-
pe” (bahgivan beli sekilli) kesicilerin varliglr ve

Resim 1. Hastanin fiziksel gérintlisi
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Morquio Sendromu

Resim 2. Hastanin agiz i¢i gériintlisi

Resim 3. Hastanin panoramik radyografisi

malokliizyon tespit edilmistir (Resim 2). Radyografik
inceleme sonucunda 16, 13, 26 ve 46 nolu dislerin
heniiz stirmedigi, 18, 17, 16, 27, 28, 37, 46, 47 nolu
diglerinin ektopik pozisyonda oldugu gézlenmistir
(Resim 3). 63 nolu dis ¢ekildikten sonra, proflaktik
olarak topikal flor uygulamasi yapilmis ve oral hij-
yen egitimi verilmistir. Hasta ortodonti ile konstilte
edilerek uzun siireli takibe alinmistir.

TARTISMA

Morquio sendromunun dental bulgularimi ince-
leyen birgok vaka raporu yaymlanmigtir 3481013.17.18
Dental bulgular ile ilgili literatiirlerin yayimlanmasi-
nin dénemi, bu bulgularin ayn1 zamanda mukopoli-
sakkaritlerin farkli tipleri igin ayirict tani olarak
spesifik olabilmesinden kaynaklanmaktadir ®.

Dental bulgular, hem siit hem daimi dislerde go-
riilebilen mine defektleri ile karakterizedir 7. Mine
daha ince, zayif ve kirilma egilimindedir ve alttaki
normal dentinin rengini yansitmasiyla dis daha sari
goriinebilir. Buda hastalarda estetik problemlere ne-
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den olabilmektedir °. Vakamizin da klinigimize bas-
vurusunun asil nedeni dislerinin sar1 ve diizensiz go-
riniimii dolayisiyla duydugu estetik problemdir.

Bu konudaki yayinlarda ¢ok fazla deginilmeyen
bir durumda aginmis minenin neden oldugu daha ile-
ri yaglarda goriilebilen temporomandibuler eklem
problemleridir !. Ayrica bu grup hastada var olan yiiz
goriinimiindeki deformasyonlar ¢iiriik, diseti prob-
lemleri gibi estetigi etkileyen yan faktorlerin en aza
indirgenmesini daha 6nemli hale getirmektedir!”. Va-
kamizda tespit edilen ¢iiriikler restore edilmis ve oral
hijyen egitimi verilerek agiz-dis saglig1 agisindan bil-
gilendirilmistir. Vertikal boyut incelenip, bozukluk
varsa ¢abuk miidahale edilmelidir. Bu hastalarda or-
todontik tedavi cogunlukla gerekli goriilmektedir’.
Hastamizda malokliizyon tespit edilmis olup gerekli
tedavileri i¢in ortodonti klinigine yonlendirilmistir.

Daha 6nce sunulan vakalarda daimi dislerde ek-
topik pozisyonlar bildirilmemis olup; vakamiz alt sag
ve sol daimi az1 dislerindeki ektopik pozisyonlar ne-
deniyle de farklilik gostermektedir.

Sonug olarak, Morquio Sendromu olan hastalar-
da agiz-dis sagliginin kazanilmas: ve estetigin sag-
lanmasi i¢in multidisipliner olarak klinik tedavi
planlamasinin yapilmasi gerekmektedir.
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