1. U. Dishekimligi
3 Fakuiltest Dergisi

CILT: 25, SAYIL : 2, OCAK 1991

OCULO-DENTO-OSSEOUS DISPLAZI
(OCULO-DENTO-DIGITAL SENDROM)

Bir olgu nedeni ile

OCULO-DENTO-OSSEOUS DYSFLASIA
(OCULO-DENTO-DIGITAL SYNDROME)

A case report

Isin ULUKAPI (*), Niiket SANDALLI (**), Necat TUNCER (**¥)

Anahtar sozciikler: ODD sendromu, pulpa taslan, hipodonti, mine hipoplazisi

ODD sendromu mikroftalm, iris anomalileri, ince bir burun ve hipoplastik burun kanatlari, el ve ayak par-
maklannda sindaktili ve agir mine hipoplazlleri ile karakterize bir sendromdur. Bir olgu nedent ile bu sendrom kli-
nik ve radyolojik agidan incelenmis, ayr zamanda disler histolojik olarak degerlendirilmistir. Agir hipodonti ve dis
doku anomalileri gdsteren olgunun tedavisi agiklanmug ve tartiglmigtir,
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ODD syndrome is a combination of microphtalmia, iris anomalies, thin nose without alar flare, finger and toe ano-

malies inc udinf syndactyly and gross enamel lﬁ;opﬂasia.
levelopmen

ted. The clinica

Seatures are discussed and the
lustrated. :

A new case of oculodentodigital(GDD) syndrome is repor-
t of the characteristic facial appearance and teeth are il-

The threatment of the patient with severe hypodontia and tooth anomalies is explained and discussed,

KAYNAK ARASTIRMASI

Schwickerath ve arkadaglan tarafindan or-
taya atiimigtir. llk olarak ise 1920'de Loh-
mann} mikroftaimi, hipoplastik burun kanatlari, sin-
daktili ve mine hipoplazisi ile birlikte gdrilen tabloyu
iki ayr1 hastada bitdirmistir. Bu sendromun bildirilmig

bulunan 58 den daha az olgu ile ¢ok nadir bir sendrom

oldudu belirtiimektedir (2,3).

Sendrom genetik olarak otosorhal dominant bir
karakter gdstermektedir. Bu semptomlar kompleksi,
okuler, digital ve dig yapist anomalilerini icermektedir.
Bu klinik tabloda ince bir burun, hipoplastik burun ka-
natfar, ince ve dne dogru ydnelik burun detikleri, iris
anomalileri ile birlikte mikroftalmus, 4. ve 5. el par-

culp-dento-digital displazi (ya da oculo-den-
@ to osseous displazi) terimi 1957'de Meyer-

mak]armda sindaktili ve 5. el parmagi ve ayak par-
maklarinda orta eklemde bazi kemik anomaliteri bildi-
rilmigtir (1,2,3). ' .

Simdiye kadar bildiriimig hi¢ bir vakada akraba
eviili§i yoktur ve yine hig birinde kromozol anomali bu-
lunmamigtir (3).

Diger her vakada rastlanmayan anomaliler ise in-
ce ve mat saglar, mandibular alveolun kalinlagmasi,
tavsan dudak ve yank damaktir (1,2).

Aragtirmacilar bu sendromda sit ve stirekli dig-
lerde minenin sert fakat san renkli, diizensiz ve derin
gukurcuklu ve hipoplastik oldugunu bildirmiglerdir
(1,3).

Yine bir vakada amelogenesis imperfektaya ben-
zer ciddi mine hipoplazisi saptanmigtir. Mine, kesici
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kenar diginda ince ve kirilgan bulunmustur. Strme-
mis dig germlerinin incelenmesinde dentin y{izeyinde
azalmig oranda mine epiteli goriim{istir ve minenin
bazi bélgelerinde mine aplazisi belirlenmigtir. Koronal
dentinin dig kisimlan normal ortodentindir, fakat pul-
paya dogru tubulus yonleri dedismektedir ve atubuler
alanlar gorilmektedir. Koronal dentin bariz interglo-
buler alanlar igermektedir ve bunlara sement altinda
da rastlanmaktadir (1). Pulpa odalarinda bilydk pulpa
taglart gorilmektedir (1,3).

Patton ve Laurence ise {i¢ adet ODD sendromu
olgusu bildirmislerdir, Olgulardan ikisi baba-kizdir.
Arastirmacilar olgularda dis yaptlarinin normal oldu-
dunu belitmislerdir. Olgularin diger dzellikleri send-
romdaki bulgulara uyum gdstermektedir. Aragtiricilar
ek olarak sekretuar otitis media'nin da bu sendromun
bir zeliigi oldugunu ve sendromun yeni ofugan gen
mutasyonlarina bagl olabilecegini belirtmiglerdir fa-
kat etyolojisi bilinmemektedir (2).

‘OLGU

9 yaginda bir erkek gocuk olan hastamiz, oculo-
dento-digital sendrom tarusi ile I.J. Tip Fakiiltesi Go-
cuk Genetik boliminden |.U. Dighekimligi Fak. Pe-
dodonti Anabilim Dal kliniklerine Ekim 198%'da agiz-
dis sorunlarinin muayene ve tedavisi i¢in bagvurmusg-
tur.

Hastanin dig goriinisinde kiigiik, birbirinden
uzak ve gekik gdzler, seyrek ve agik renkli saglar ve 4.
ve 5, el parmaklarimin yapigiklidi dikkati gekmigtir
{(Resim 1 ve 2).

Alinan anemnezde hastanin annesi gocugun
normal dojumla ve zamantnda diinyaya geldigini 1
yasinda desteksiz oturmaya, 2 yasinda yirimeye ve
konusmaya bagladigin, ilk diglerinin 6 aylikken gikii-
gine bildirmigtir.

Anne 40, baba 38 yaginda sag ve saghkhdir ve
aralannda kan bag: yoktur. Ailenin 18, 15,12, 11 ve 5
yaglarinda kiz gocuklar saglikhdir, 7 aylik bir erkek
gocuklan brongitten dimiistir.

Hastanin fizik muayenesinde caput quadratum
gorinimi mevcuttur. Bagin dst kismi alt kisimdan
genigtir. Saglar ve kirpikler dodustan agik renk ve sey-
rektir. Ailede bagka sangin yoktur. Burun kigiktir ve
burun kanatlar| tam gelismemigtir. '

Hastanin dosyasinda elde ettigimiz bilgilere gbre
gdzlerde mikroftalmi dikkati gekmektedir. Mavi sklera
mikrokornea belirlenmigtir. Muayenesinde yiksek hi-
permetropi ve astigmatizm saptanmigtir. Kag ve kir-
pikler agik renktedir. Yapilan radyolojik incelemelerde

Resim 1: ODD séndromiu hastarun (olgunun)
tipik yiiz gordniimii

Resim 2: Oigunun her iki elinin 4. ve 5.
parmaklarninda yapigikitk (sindaktili)

kot ve klavikula enlerinde genigleme el grafisinde os-
teopordz ve metakarpiarin ve falankslann kalin oldu-
Ju belirlenmistir. 4. ve 5. parmaklarinda orta fa-
lankslarda hipoplazi, sol el 5. parmak distal falanksiar
ile sag el 4. parmak orta 5. parmak distal falankslarin-

- da sinpstoz goriilmektedir. Ameliyatla bu durumun

diizeltimesine ¢aligiimaktadir. Ulna distal epifizleri hi-
poplaziktir. Ayakta metatarslar kalin, kemik poratiktir.
Kranium A.P. ve lateral grafilerinde koronal sitiir
sklerotik ve obliteredir.

Vertebral kolon A.P. ve lateral grafilerinde sakro-
iliak eklem de spina bifida vardir.

Hastamiz ilkokul 3. sinifa gitmektedir ve dersle-
rinde bagarilidir.

Yapilan adiz igi muayenede adiz mukozasi ve dit
normal renk ve kivamda gdriimigtiir. Ayrica alveol
kretlerinin algak ve vestiblin ¢ok $1§ oldugu belirlen-
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Resim 3: Ust cene adiz ici gérindmi

Resim 4: At ¢ene agiz i¢i géridndmd

migtir. Genelerde sadece 16, 11, 21, 26, 71, 32, 36,
81, 42, 46 nolu diglerin bulundugu tespit edilmisg, bun-
lardan 11, 16,21, 26 ve 36 nolu diglerin kronlarninin ha-
rap oldugu saptanmistir (Resim 3, 4). Hastanin baba-
si gocugun diglerinin sirdilkten kisa bir siire sonra
distigini belirtmigtir.

Alinan panaromik radycgrafide dis germlerinin
bulundugu, fakat mine tabakasintn yok denecek ka-
dar ince oldugu tespit edilmigtir. Dis germlerinin pulpa
cdalarinin genis, ve kik gelisimlerinin geri kalmig du-
rumda cldugu belirlenmistir {Resim 5}.

Agtzda bulunan diglerden 46 ve 32 nolu digler in-
celemeye en uygun gdriilerek cekilmistir. 46 nolu di-
gin okliizalinde derin dentin ¢lrl§i bulunmasina rag-
men saflam kalmig az miktarda minenin literatiirde
belirtildigi gibi san renkli ve hipoplazik gériiniisli oldu-
gu belirlenmigtir. Daha sonra dig V-L ydnde uzun ek-
senine paralel olarak ikiye bblinmiis, bir yarist SEM
de incelenmek lizere aynimis, diger yansindan ise bi-
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Resim 5: ODD sendromiu hastamn diglerinin panaro-
mik radyografideki géridndmi

Resim 6: Olgunun 32 nolu diginden hazirfanan
histoiojik preparatta pulpanin gérinimi ve
yuvarlak olarak izlenen puipa tagi

leme preparat hazirfanmigtir. 32 nolu dis ise formolde
tesbit edilerek pulpa histolojisinin incelenmesi igin ha-
zirlanmigtir.

Incelenen bileme preparatta
- Minenin hipoplazik oldugu goérilmis,

- Dentinin hipoplazik, primer dentinin yer yer disp-

' lazik, yer yer dizenli oldugu gbzlenmistir. Sementin

duzensiz ve hipoplazik oldugu gbriilmis, ¢ok az pri-
mer sement tespit edilmistir.

incelenen histolojik kesitte (Resim 6)

- Pulpa iginde gok sayida dentinoform pulpa tag-
lari gbriilmUstiir. Bu olugumlarin arasinda lifsel pulpa
ve kan damarlan belirlenmigtir.

- Primer dentin iginde kanalciklarin gok az ve di-
zensiz oldudu ve yer yer hapsoimus ostecblastlar g&-
rialmistar.
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Resim 7: SEM mikrofotografinda pulpa igi yiizeyi
predentinde aspire hiicreler izlenmekte (X5. 102}

SEM incelemesinde ise dentinde yapi bozukiugu
belirlenmis seyrek ve dlizensiz dentin kanalciklar:
gbzlenmigtir (Resim 7).

TEDAVI :

Hastanin agjzmda bulunan enfekte kokler cekil-
mig ve alt Ust diglistll protez {over-denture} yapimina
kadar veriimigtir. Alveol kretlerinin ¢ok s1§ ve vestibiil

Resim 8: Olgunun overdenture hazirlandiktan
sonraki agiz i¢i gériindmil

bulunmayacak gekilde yanak i¢ mukozas: ile devami-
Itk gdstermesinden dolay: vestibll plastigi operasyo-
nu yapildiktan sonra overdenture hazirlanmigtir (Re-
sim 8}, Hastamiz protezi rahathkla kullanmaktadir.

Bu vakamizda genel goriiniis ve bulgular litera-
tiirde bildirilenlere tam uyum gostermekte, dig yapi-
sinda ise daha agir bir tablo gorliimektedir.
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