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KLEIDOKRANIAL DizOSTOZ
Alev AKDILLI*, Zeynep KAYA**, Hiiseyin C. ULUTUNCEL**"

On sekiz ;mgmda bir bayan hastada siniizitten giiphelenilmig ve paranazal siniis
grafileri elde olunmugtur. Membranoz kemiklegme yetersizligi ile karakterize, kalitsal

bir hastalik olan kleidokranial dizostoz tarus: kondu, aile Sykiisti ile birlikte sunuldu.
Annhhr Kelimeler: Klmdokmmal dizostoz.

SI.WARY

CLEIDOCRANIAL DYSOST‘OSIS

In a eighteen years old girl, suspecting from sinusites, paranasal sinus radlogra hs
were obtained. In this girl a hereditary disease, characterized by deficient in ra-
neous ossification; cleidocranial dysostosis is reported with her family history.

Key Words: Cleidocranial dysostosis.

GM$

Mmbranoz on;mh kemikleri tutan displaziler grubundan, otozo-
mal dominant gecisli bir hastaliktir (1, 2, 3). Bag doku ve kikirdaklarda
 kemik geligmesinin gecikmesi veya yetersizli§i ile ortaya qikan, kahtsal

hastalik tablosu, ilk kez 1970'de Cutter tarafindan bildirilmigtir. Hastah-
ga ilk isim, 1898'de Marie ve Sainton tarafindan verilmig ve kemik ile dig
anomalisi g&steren bu olgu "Herediter cleidocranial dysostosis” ismi ile
yaymlanarak, "Marie-Sainton sendromu” olarak adlandinlmigtir. Daha
sonralan pelvis, ¢ene, dig anomalileri de saptaninca; hastahga "Cleidoc-
ranial pelvic, cleidocranial digital ve cleidocranial dental” gibi isimler
verilmigtir (1).
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OLGU

G.Y., 18 yaginda bayan hasta. Siniizit 6n tamsi ile paranazal siniis
grafileri istendi. Grafilerde; paranazal siniislerin hipoplazik, kranyal sii-
tiirlerin genig, fontanellerin kapanmamus, yiiz kemiklerinin kiigiik, den-
tal problemlerinin olusu nedeni ile, hasta ile goriigiildii. Skopi ile taran-
dy; klavikulalanin ve iliak kanatlarin hipoplazik, simfizis pubisin ayrik
oldugu ve vertebralarinda spina bifida saptandi, grafileri alindi. El ve
ayak kemikleri normaldi, osteoporoz izlenmedi. Aile 6ykiisii aragtinldi-
ginda, anne ve ablasinin da benzer 6zellikleri oldugu 6grenildi. Aile

uzak sehirde oldugundan; bu kisilere ait grafiler elde edilemedi. Bulgu-
lar Sekil 1,2,3,4'de sunulmusgtur.

Sekil 1. Paranazal siniislerin hipoplazisi. oekil 2. Siitiirlerde geniglemesine bagi:
fontanellerde agiklik. Dental problemler.

TARTISMA

Intramembranéz kemiklesmede bozukluk olan bu hastalik; esas ola-
rak kalvaryum ve klavikulalar etkiler, ancak bunun yanisira enkondral
kemik deformiteleri de vardir (2).
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vekil 3. Klavikulalann hipoplazisi, Sekil 4. lliac kanatlann hipoplazisi,

omuzlar digtik. symphisis pubiste aynklik, vertebra arka
elemanlarda kusurlu geligim.

- Hastalarda bagin gérunumu karakteristiktir (1). Bag genellikle genis,
yuz kemikleri orantisiz olarak kiiguktir. Hipertelorizm vardir. Burun
eger sekillidir, mandibula kusurludur, buna bagh olarak dig gelisimi ge-
cikmigtir. Kafa taban1 diizlegmistir. Brakisefali olabilir. Foramen mag-

num deforme ve genigtir. Kafatasinda sutiirler belirgin olarak genigtir,
Wormian kemikler artmistir (2). Metopik stitiir olabilir. Paranazal sinis-

ler ve mastoid hiicreler kiigtiktiir ya da yoktur (1).

Kalvikulalardaki embriyolojik olarak bulunan ii¢ kemikiesme mer-
kezinden biri veya hepsi olmayabilir (2). Skapulalar ufak ve yiiksektir,
glenoid fossa ufakhr (3). Omuzlar dar ve sarkiktir (1). Toraks dardir.

Kodlar kisa, oblik olarak agagiya dogru yonelmigtir. Sternum yetersiz
kemiklesme gosterir (3).

Omurgada kifoz, lordoz veya skolyoz olabilir. Noral arklarin fiizyo-
nunda yetersizlik vardir. Vertebra cisimlerinde olgunlagmada gecikme
vardir, infantil bikonveks geklinde kalirlar. Torasik omurlarda arka ki-

simlarda kamalagsma, hemivertebra olabilir (2, 3).
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_Pelviste pubik kemiklerde gecikmis veya yetersiz kemiklegme var-
dir (3). flyak kanatlar hipoplaziktir. Femur baglan, silagmug asetaby
lumdan uzaklagmgtir ve kalga ekleminde dejeneratif degigiklikler vardlr
(2) Koksa vara, koksa valga, genu varum, genu val Igum olabmr (1 3)

Ust ekstremitelerde distal falankslar hipoplazﬂ( el ve ayaklarda dia-
ﬁzler periferde osteoporotik ve klnlgandu'lar (2).

Sundugumuz olguda, lezyonlarin literatiir lle uygunluklan aragtm]-
mugtir. _
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