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OLiGODONTI iLE BIiRLIKTE GORULEN OSTEOGENEZIS
iMPERFEKTA

Nege AKAL* Ozlem DEGER**

OZET

Osteogenezis imperfekta (01) bag dokusunun herediter siste-
mik hastaliklarinin genetik olarak heterojen bir grubudur. Klinik
semptomlar genellikle kemik dokuda kirnlganlik, mavi sklera, eklem
ve bazen deride gevseklik, isitme kayb1 ve dentinogenezis imperfekta
ile karakterizedir. Bulgularin varhg: ve siddeti hastalar arasinda ge-
nis farklihiklar gosterir. :

Bu makalede; ¢ok sayida disin konjenital eksikligi olarak ta-
mimlanan oligodonti ile transpozisyonun birlikte goriildiigli sporadik
bir osteogenezis imperfekta olgusu sunulmustur.

Anahtar Kelimeler : Osteogenezis imperfekta, oligodonti,
hipodonti.

SUMMARY
OSTEOGENESIS IMPERFECTA WITH OLIGODCNTI_A

Osteogenesis imperfecta is a genetically heterogeneous group of
heritable systemic disorders of the connective tissue. The clinical
symptoms are characterized in general by fragility of the osseous
tissue, blue sclera, laxity of the joints and occasionally of the skin,
hearing loss and dentinogenesis imperfecta. There is wide varia-
bility in the presence and severity of the features among patients.

(*) G.U. Dishek. Fak. Pedodonti Anabilim Dali Aragtirma Gér., Dr.
(**) Q.U Dishek Fak. Pedodonti Anabilim Dali Aragtirma Gor,, Dr.
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In this article; in a sporadic 01 case, oligodontia which is recog-
nized as congenitally missing of many teeth together with transpo-
sition is presented.

Key Words : Osteogenesis imperfecta, oligodontia, hypodontia.

GIRIS

Osteogenezis imperfekta (0I), gocukluk yaslarinda osteoporoz
. ile beliren, kemik yapisindaki fibréz dokuda anormal artis olarak
tammlanan otozomal dominant veya otozomal resesif gegisli bir
hastaliktir. Mezensimal dokunun gelisim bozukluguna bagh olarak
kemiklerde kirilganhik, mavi sklera, eklem baglaninda ve deride
gevseklik, isitme kayb: ve dentinogenezis imperfekta ile karakte-
rizedir (3, 6, 18). :

Hastaliin konjenital 0I ve geg 01 olarak yamlan eski siniflama-
s1 giinfimtizde degistirilmis, genetik gecis ve klinik kriterlerine gére
en az dért tip OI sendromu tammlanmustic (14, 20, 23). Ayrica ko-
nuyla ilgilenen aragtirmacilar da 01 tiplerinin gesitli variyasyonlarini
bildirmislerdir (1, 5, 8, 16). Bildirilen olgularda siit dentisyonda yada
her iki dentisyonda da goriilebilen degisik derecelerde dissel ano-
maliler tanmimlanmstir (4, 11, 12, 18).

Hipodonti; bir veya daha fazla disin konjenital olarak yoklu-
gudur. Genelde ¢ok sayida disin eksikligi oligodonti olarak adlan-
dirilir (10, 15, 22). Hipodonti daimi dentisyonda stk goriilen bir
anomali olup, toplumda gbritlme oram % 6 civarindadir. Bu den-
tal anomali Tso ve arkadaslarina (24) gore ilk kez 1848 yilinda
Thurman'in yaymladig bildirilen bir olgu sunusu ile literatiire gir-
mis ve giiniimiize dek giincelligini korumustur.

Bu makalede oligodonti ile birlikte goriilen ailesel olmayan bir
osteogenezis imperfekta olgusu sunulmustur.

OLGU

8.11.1991 tarihinde klinifimize basvuran 14 vasindaki P.S.nin
yapilan genel muayenesinde boyunun yasitlarindan kisa ve bacak
kemiklerinde egilmelerle «O» bacak goriintiistiniin oldugu gozlendi
(Resim 1). '
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Resim 1. Heastanin genel gériiniimil.

Altnan anemnezden P.8. nin iki yasinda vataktan diisme sonu-
cu semptomlar1 nedeni ile gotiirlildigli hastanede 01 tamsi aldig,
on yasina kadar bes kez daha diz ve ayaklarmmda patolojik kiriklar
olustugu dgrenildi. Resim 2’de olguya ait latcral vertebra grafile-
rinde vertebralarda konkavite artisi ve intervertébral araliklarda
genisleme, Resim 3'de posteroanterior ayak bilek grafisinde tibia
alt ucunda patelojik kirik hatti ve Resim 4'de yine ayak bilek gra-
tisinde tibiada belirgin osteoporozis goriilmektedir.

Olgunun iki yil 6nce yapilan laboratuvar incelemelerinde se-

rum kalsiyum, fosfor ve alkalen fosfataz diizeylerinin normal si-
mirlar icerisinde oldugu 6grenildi. Hastanin anne-baba ve kardesler

151



OSTEOGENEZIS {MPERFEKTA

Resim 2. Hastamin lateral vertsbra gerafisinde, veriebralarda konkavite artisi.

Resim 3. P& avak grafisinde tibia alt
ucunda patolojik ik hattr,
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" Resim 4. Ayak-bilek grafisinde tibia-
da osteoporozis.

ile yakin akrabalar: arasinda 0I olgusuna ve oligodonti/hipodontive
rastlanilmads.

Bay ve yiiz muavenesinde hastamin  isitme sorunu olmadsf,
skleramin gri-mavi renkte oldugu saptandi.

Hastanin  intracral ve radyolojik incelemesi sonucunda sag
maksiller ve mandibular 1. ve 2. premolarlar, 3. daimi molarlar,
sol maksiller 1. ve 2. premolarlar, 3. daimi molar, sol mandibulan
2. premolar, 2. ve 3. daimi molarlarin konjenital olarak olusmadag,
sag maksilla ve mandibular kanin ile sol maksiller daimi kanin dis-
lerin transpozisyonda oldugu gozlendi (Resim 5, 6). Daimi disle-
rinden hic gekim yapilmadigi da 6grenildi.

0f'nin agiz bulgularindan olan dentinogenezis imperfekta has-
tamizin daimi dislerinde mevcut degildi, Siit dislerinden ise sadece
icli agizda bulunmakia, bunlarda da radyografik olarak kék ka-
nallarimn kismen obliterasyonu gozlenmektedir, Altinda daimi dis
germi bulunmavan sag maksiller ve mandibuler siit ikinci molar
disleri ile mandibuler sol ikinci siit molar disine gutaperka + kalsin
kanal dolgu pat: ile ulasabilinen vere kadar daimi kanal tedavileri
vapildy ve disler amalgam dolgu ile restore edildi (Resim 7).

Sabit protetik tedaviye hazirlik olmak iizere, eksik dislerin ver-
lerini korumak, fonksiyon, fonasyon ve estetigi saglamak amaciyla
hastaya parsivel protez vapildi ve rutin kontrollere cagrildr (Resim
8,9).
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Resim 5. Hastanin panoramik radyografisi.

Pesim 8. Hastamn afz il goriniimi.
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Resim 7. Tedaviler tamamlandiktian sonva alinan periapikal radvografiler.

Resim 8. Protezin alt ceneye uygu-
lanmasi.

Resim 9. Protezin ist ceneye uygu-
lanmasi.




OSTEQOGENEZIS IMPERFEKTA
TARTISMA

01 bag dokusunun kahtimsal sistemik hastahklarinin hetero-
jen gegisli bir grubudur. Bugiine kadar ¢ok degisik fenotipte 0I
olgular bildirilmis ve gesitli simflandirmalar yapilmistir (8, 10, 14).
Giintimiizde belli basli 0 tipleri Tip I, Tip 1Y, Tip III ve Tip IV
olarak tammmlanmakiadar. :

En sik rastlamilan 01 Tip I, otozomal dominant gecisli olup,
canh doganlarda 1/30000 oraninda rastlamr. Osteoporoz ve kemik-
lerde kirdmaya karsi asirt bir egilim vardwr. Skleralar mavi renkli-
dir. Ergenlikie veya eriskin vasta sagiwrhk gelisir. Kiriklar herhan-
gi bir yasta kiigiik bir travma sonucu olusabilir. Genellikle boy k-
sadir. Yasin ilerlemesivle kifoz ve skolyoz da gelisebilir, dislerde
dentinogenezis imperfekta goriiliir.

Otozomal resesif gecisli oldugu diisiiniilen 0I Tip TI, hastah-
gin daha nadir gortilen letal formudur.

0I Tip III'de ise ¢ocuk dogumda normaldir va da kinklar ve
buna bagh deformitelerle dogar. Otozomal vesesif gegislidir. Bas-
langicta mavi olan skleralar sonradan normale diner, Kifoskolyoz
cocuklukta baslar giderek belirginlesir, boy kisadir. Isitme defekti
bildirilmemistir. Hastalarin ¢ogu erken vasta kalp ve solunum ve-
tersizligi ile kaybedilir.

Otozomal dominant gecisli Tip 1V'de genel bir osteoporoz var-
dir, ancak resesif gecisli tiplerdeki kadar agir deformitelere yol
agan multipl kiriklar goriilmez. Kirmklar herhangi bir yasta olusa-
bilir ve degisik derecelerde deformite birakir. Skleralar dogumda
mavi olup sonradan normal renge doner. Isitme giicliigii yoktur.
Bazi arastirmactlar dislerde dentinogenezis impertekta olup olma-
mastna gore 0l'v1 iki gruba avirmaktadur (14).

Hastamiz P.S. s6z edilen bu tiplerin hicbirisine tam olarak gir-
memektedir. Daha cok Tip IV'e uymakla birlikte, sklera gri-mavi
renktedir. Hastamin ailesinde ve akrabalarinda 0I'ya rastlamilmamast,
olgunun ailesel olmadig, sporadik bir 0I tipi oldugunu diisiindiir-
mektedir.

0T'min bulgularindan olan ve hastamizda da gézlenen mavi
skleranin, keroid tabakamn incelifinden veya «transparant sklera»
dan ileri geldigi bildiritmektedir (12). Diger taraftan Sillence (20)*-
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nin bildirdigine goére, mavi sklerali dominant gegisli 0I'lh hasta-
larin skleralari normal kalinhiktadir ancak artan tranliisenslik skle-
ramin lamelindeki kollajenin molekiil dizilimindeki anormal yaps-
lanmadan kaynaklanmaktadir.

Bazi durumlarda OI erken addlesan veya erken yetiskin done-
me kadar ortaya ¢ikmayabilir. Esas iskeletsel defekt kemik mat-
riks olusumunda bir bozukluk olup, defektif korteks ve spongioza-
dan dolay: &zellikle ckstremiteler zayifiir ve kolay kirthrlar. Ciddi
kiriklarda iyilesme siklikla gecikir, acilanma ve egilmeler olusur.
Ayrica vertebralarda bikonkavite gelisebilir (1, 6, 8, 20).

Hastamzda ilk kez iki yasinda kirtk olusmus ve on yasina
kadar 5 kez daha ufak travmalar sonucu kiriklar meydana gel-
mistir, Ust iiste olan kiriklar sonucunda bacak ve kalca kemikle-
lerinde deformiteye bagli olarak boy kisa kalmis ve bacaklarda
egilmeler olmustur.

gildir. Kirik olusumunu azaltacak koruyucu onlemlerin yamsira
agiir kemik deformitelerinde osteotomi ve kemik greftlerinin kulla-
numny dnerilmektedir, Hasta hareketsiz kalmamali, osteoporozun art-
mas1 bu sekilde énlenmeye calisilmalidir (8, 14).

OI'min bir baska belirtisi olan sagirlik, otik kapsiilitn gevre-
sindeki sklerozisten kaynaklanir. Sklerozis stapediovestibiiler ekle-
min ankilozuna neden olur ve kulakta sesin iletim mekanizmasi
bozulur. Sagimhk sinsice ilerler ve tedavisi miimkiin degildir. Ge-
nelde kemik kirilganhinin daha az 6nem kazandigi erken yetis-
kin dénemde ortaya cikar (8). Bizim hastamizda sagirlik saptan-
mamisiir, ancak daha ileri vaslarda ortaya cikabilecegi de diisiiniil-
melidir,

0I'da biokimyasal bulgulardan serum kalsiyum ve fosfat dii-
zeylerinin normal oldugu, atkalen fosfataz diizeyinin olgularin % 25-
inde yiiksek veya normal smurlar icerisinde oldugu bildirilmistir
(5, 14). Hastammzin da beklendigi tizere serum kalsiyum, fosfat ve
alkalen fosfataz degerleri normal sintrlar icerisindedir.

01 ile birlikte goériilen dissel anomaliler dentinogenezis imper-
fekta, mavi-kahverengi opalesent dentin, pulpa dokusunun erken
obliterasyonu, germ dénemindeki dentinde mikroskobik bozukluk-
lari, kron-kdkiin birlestigi servikal alanda normalden dar yap,
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kisa ve dar kokler, dislerin asiri asinmas: olarak bildirilmektedir
(18). Bu dissel bulgulanin siit dentisyonu daimi dentisyondan daha
cok etkiledigi de ileri stiriilmektedir (20).

Listgarten (12)"in bildiridigine gore dentin gelisimi oldukca ge-
cikmekte ve apozisyonel biiyitme ¢ok uzun zaman aldifindan pulpa
boslugu crken donemde atipik dentin ile tikanmaktadir.

Bircok olguda ise siit disleri siirdiikten kisa siire sonra mineleri
kiritmakta, koyu renkte dentin ortaya gkmaktadir. Aciga ¢ikan den-
tin ¢igneme basincimn etkisivle digsetine dofru asinma gostermek-
tedir (II). Yapuan literatiir incelemesi 01 ve dentinogenezis imper-
fekta arasindaki iliskinin cesitli sekillerde yorumlandifint ortaya
gikarmistir. Sunderland (23)'in bildirdigine gbre bazi arastirmaci-
lar 0I'lh cogu olguda dentinogenezis imperfekta bulunabildigini sa-
vunurken, diger bir grup arastirmaci ise 0I'li hastalarin % 80’inin
siit disleri, % 35'inin daimi dislerinin dentinogenezis imperfekta’
dan etkilenebildigini 6ne siirmektedirler. Witkop (25) ise sporadik
veya ailesel 0I'ls hastalarin yaklasik yarisinda klinik ve radyolojik
olarak dentinogenezis imperfekta goriilebildigini bildirmektedir. Ote
vandan dentinogenezis imperfekta tek basina olustugunda iskelet-
sel yapida herhangi bir anomali tamisi konulmadigi da olmakta-
dir (19). Bu nedenle iki durum arasindaki iliski tam olarak anlasila-
mamistir,

Hastammzin daimi dislerinde dentinogenezis imperfekia gozlen-
meyip, valnizca agizda mevcut olan tig siit disinin kanallarmin kis-
men oblitere oldugu saptanmistir. Bu da siit dentisvonunun denti-
nogenezis imperfektadan etkilenmis olabilecegini diisiindiirmektedir.

Hastamizda sag maksiller ve mandibular 1. ve 2. premolariar,
3. daimi molarlar, sol maksiiler 1. ve 2. premolarlar, 3. daimi mo-
larlar, sol maksiller 1. ve 2. premolarlar, 3. daimi molar, sol man-
dibular 2. premolar, 2. ve 3. daimi molar dislerin eksikligi saptan-
mistir,

Daimi dislerden herhangi birisinin eksikligi nadir bir bulgu
degildir. Yapilan arastirmalara gore eksik daimi dislerin prevalansi
otuz yil &ncesiyle karsilastitildiginda artis gostermektedir. Modern
insamn dentisyonunda daha kiigiik ¢ene ve daha az sayida dislere
karsy bir evrimlesme egilimi vardir. Eksikligine en stk rastlanan
disler 3. molarlar haricinde, mandibular 2, premolarlar, maksiller
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lateral kesiciler, maksiller 2. premolarlardir. Bunlar maksiller ka-
ninler ve mandibular santral kesiciler izler (9, 13, 15, 17).

Oligodontide en az rastlanan ii¢ premolarm agenezisi olgumuz-
da da mevcutiur. Tek bir premolar sekillenirken diger iic premola-
rin agenezisi icin literatiirde de heniiz bir yorum getirilememistir
(22). Olgumuzda mevcut olan 2. daimi molarlarin agenezisi de son
derece nadirdir. 3. molarlarin eksikligine ise diger dislere oranla da-
ha stk rastlamr.

Dislerin agenezisi sikhikia tck tarafh olmakla birlikie hasta-
mizda ¢ogunlukla ¢ift tarafli oligodontiye rastlanmistir, Diger aras-
tirmactlarin bildirdigi gibi maksilladaki simetrik agenezis egilimi
oleuvmuzda da mevcuttur (17, 22).

Hipodontinin etyolojisi igin ¢esitli gorisler ileri siiriilmiistiir.
Bircok ailesel olgu raporlan ve ikizler iizerindeki calismalar hipo-
dontinin hercditer karakterde oldugunu, ancak sorumlu genetik me-
kanizmamn tam olarak anlasilamadigim biidirmektedir (2, 15-17).

Hastamzin ailesinde herhangi bir hipodonti veya oligodonti
olgusuna rastlamlmamustir. Ayrica literatiirde oligodonti ile birlik-
te gozlenen 0I olgusu da bildirilmemistir. Otc yandan, bilinmekte-
dir ki; dentinogenezis imperfekta histodifferansiasyonun gelisim
periyodu esnasinda kendini belli etmektedir (9). Glgumuzdaki age-
nezis bulgusu ise bize proliferasyon asamasmdaki bir patolojive
isaret etmektedir.

Herediter etkeanlerin disinda cevresel faktorlerin de dis agene-
zisinde rolii oldugu bilinmektedir. Bunlar arasinda dis germini
harab eden enflamasyoniar ile dis germinin radyasyon, travima ve
enfeksiybz hastaliklar ile harabiyeti, sifiliz, dogum yaralanmalar:
ile annenin hamileligi sirasindaki rahatsizliklari, traponorotik ve en-
dokrin bozukluklar, yarnik damak, mikrognati yada makrognati, ter
ve yag bezlerindeki degisimler, operatif islemler, herediter ektoder-
mal displazi gésterilebilir (2, 13, 21).

Komsu iki disin yer degistirmesi seklinde olan anomali trans-
pozisyon olarak adlandinlir ve daha ¢ok siirekli dislerde goriiliir.
Hastamizda da maksiller sag ve sol daimi kanin disleri ile mandi-
buler sag daimi kanin disi 1. premelarlann yerinde konumlanmuis-
tir (7).
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Oligodonti; estetik, cigneme ve [onasyonda uywmsuzluklara ne-

den olabileceginden hastayva parsivel bir protez yapilarak rutin kont-
rollere cagrlmistar,

Yapilan literatiir incelemesinde daha &nce boéyle bir olgu ra-

poruna rastlanilmadifl i¢in oligodonti, transpozisyon ve ailesel ol-
mayan osteogenezis imperfektamin bir arada goriildiigii hastamiz
incelenmeye ve sunulmaya deger bulunmustur.
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