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Bobreklerde fosfat ve D vitamini metabolizmalanna iligskin bozukluklar sonucu meydana gelen bir hipofos-
fatemik ragitzm olgusunda, siit disleri klinik, radyolojik ve histolojik olarak incelenmis ve alveol kemiginde gozle-

nen osteoporotik alanlarin patogenezisi tartisilmistir,

Sut dislerinin pulpa odalarinin ve kanallarinin genisledigi, alveol kemiginde yatay kemik crimesinin ve dislerde
mobilitenin olustugu, dentin kanaleiklarinin ve sementin dizensiz bir gortintm aldi@), periodontal liflerde deje-
neratif degisiklikler oldugu, pulpa dokusunun ise fibrotik ve iltihabi bir 6zcllik kazandigi gozlenmistir.
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In a case of a hereditary hypophosphatemic rickets resulting from the defects of the phosphate and Vitamin D
metabolizms in kidneys, the primary teeth are investigated as clinically, radiographically, histologically; and the os-

teoporotic lesions seen in alveol bone are dicsussed.

Enlarged pulp chambers and canals, horizontal bone rezorption in alveol bone and mobility in teeth were no-
ted; irregularities in dentin tubuli and cement, degeneration in periodontal fibers Jfibrotic and inflammatory charac-

ter in pulp tissue were observed.

rsi hipofosfatemik rasitizm, fosfatin bébrek
g tubuluslarinda tekrar emiliminin ve kalsiyu-

mun da barsaklarda aliniminin azalmas ile
olusan metabolik bir hastaliktir. Fizyolojik
dozlarda uygulanan Vitamin I tedavisine cevap ali-
namamasi nedeniyle Vitamin D - rezistan ragitizm
(VDRR) olarak da adlandirilabilmektedir (23,101 1),
Ik kez 1937'de Albright tarafindan tamimlanan irsi hi-
pofosfatemik rasitim genellikle X-dominant gegisli
olarak karakterize edilmissede, otosomal dominant
ya da otosomal resesif gibi genetik varyasyonlarinin
da oldugu ileri strilmustir (23512 {5,

Hipofosfatemik rasitizmin birincil ozelligi, bobrek
tubuluslarinda fosfat emilimindeki metabolik bozuk-

luk sonucu gériilen hipofosfatemidir. Bobreklerde 25
hidroksikolekalsiferolin aktiv Vitamin D metaboliti
olan 1.25 dihidroksikolekalsiferole hidroksilasyonu-
nun yapilamamasi nedeniyle bozulan kalsiyum meta-
bolizmasi dengesinin olusturdugu ragitizm ise hasta-
Igin ikincil &zelligidir (16,17).

Gocuklarda genelliikle yirimeye basladiklar za-
man teghis edilebilen hipofosfatemik rasitizmin en ti-
pik belirtileri boyun kisa olusu ve bacaklarda gorilen
deformasyonlardir. El ve ayak bileklerinin genisleme-
si, skoliozis, kas baglanti bolgelerinde olusan kemik
¢ikintilar, psédofraktirler, oksipital ve frontal kemik-
lerin gikintili bir durum almasi da diger baz Klinik belir-
tilerdir (2,3,10,11).
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Hipofosfatemik rasitizmin diglere iligkin etkileri in-
celendiginde, sit ve sirekli diglerin dentinlerinde mi-
neralizasyon bozukluklarinin olugtugu, pulpa odalari-
nin ve kanallarinin genigledigi, pulpa boynuzlarinin
xUspis tepelerine kadar uzanabildigi, ¢Uriksiz digler-
de spontan apseler meydana gelebildigi, alveol kemi-
ginde ise osteoporotik lezyonlarin olusabildigi goril-
mektedir (1,3,6,7,8,10,15).

Hipofosfatemik ragitizm olgularinin tibbi tedavile-
ri fosfat ve aktiv D Vitamini metabolitlerinin verilmesi,
diglere iligkin tedavileri ise spontan dig apselerinin
olusumlarinin énlenmesi amacit ile konservatif ve en-
dodontik tedavilerin ya da kuron restorasyonlarin uy-
gulanmasi ile gergeklestiriimektedir (3,4,7,10).

OLGU

istanbul Tip Fakiiltesi Cocuk Saglgi ve Hastalik-
lari Anabilim Dali Beslenme Polikliniginde irsi hipo-
fosfatemik rasitizm tanisi ile izlenen 4 yagindaki bir kiz
gocugu 1.U. Dishekimligi Fakiltesi Pedodonti Anabi-
lim Dali'na dig ve agiz kontroliinlin yapiimasi nedeni
ile bagvurmustur.

Hastanin tibbi 6zgegmisi incelendiginde, hipo-
fosfatemik rasitizm tanisinin 6 aylik iken konuldugu
ve 0 yastan itibaren tedavisine surekli fosfat ve rocalt-
rol verilerek devam edildigi 6grenildi.

Hastanin soygegmisi arastirildiginda, anne ve
babasinin, kiz kardeginin saglik durumlarinin normal
oldugu, ailede bu hastalijin sadece amca gocugunda
gorildigl anlasildi.

Cocugun fiziksel gelisimi incelendiginde, boyu-
nun kisa, karnin sig ve bacaklarinin X seklinde defor-
me oldugu, el ve ayak bileklerinde ise kalinlagmalar
meydana geldidi gézlendi (Resim 1).

Yapilan son laboratuvar testlerinde, Ca'un 8.8
mg/dl, fosforun 2.3 mg/dl, alkalen fosfatazin ise 1000
T 1U/It oldugu saptandi (Tablo 1).

Serum Testleri Normal Degerler

Sonuglari (<6 yas igin)
Serum Ca 8.8 8.8-10.8 mg/dl
Serum P 2.3 4.03-7.27 mg/dl
Serum ALP 1000 T 39-141 1U/1
Tablo 1
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Resim 1

Agiz muayenesinde, Ust sad ve sol orta sut kesi-
cilerin ve Ust sag siit kdpek diginin sallanarak distigu
dgrenildi. Alt ve st geneler arasi beans, Ust sag ve sol
yan siit kesici diglerde hipoplazi, alt sag birinci st azi-
si ve alt sol birinci ve ikinci sit azilarinda dentin ¢uragu
gozlendi (Resim 2). Ust sag ve sol yan sit kesici dig-

T

Resim 2
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lerde, Ust sol siit kdpek disinde ve alt siit kesicileri ve
kdpek diglerinde mobilite saptandi.

Radyografik incelemede ise (Resim 3), pulpa
odalarinin ve kanallarinin gok genig, mine, dentin ve
sement tabakalaninin ince oldugu, alt ve Ust alveol ke-
miklerinde ise yatay kemik erimesi saptandi. Alveoli-
zin alt sit kesiciler ve Ust sol st kbpek disi bbigelerin-
de yaygin oldugu gérald.

Klinik ve radyolojik incelemeler sonucunda, alt
sag birinci sit azisi ve alt sol birinci ve ikinci siit azilari-
na kuafaj tedavisi uygulandi; asiri mobilite gbsteren
alt sol orta siit kesici disi gekildi ve histopatolojik ola-
rak incelendi.

'L Resim 3

Hastanin digleri 3 ay sonra klinik ve radyolojik ola-
rak tekrar incelendiginde (Resim 4,5) (st sol siit ki-
pek digindeki kemik erimesinin de kik ucu diizeyine
kadar indigi gozlendi ve gekildi.

6 ay sonra yapilan klinik ve radyolojik degerlen-
dirmelerde ise, st sag yan st kesici digin de sallana-
rak dustigu (Resim 6); Ust sol yan st kesici ve alt sag
orta stt kesicilerindeki kemik kayiplarinin da kék ucu
duzeylerine kadar geldigi gdzlenerek (Resim 7,8) dis-
lerin gekimine karar verildi.

Histopatolojik degerlendirmede ise, kuron bélge-
sinde dlzenli seyirli olan dentin kanalciklarinin kik
bélgesine dogru kivrintili ve diizensiz bir gorinum al-
digr gézlendi (Resim 9). Yine bu bdlgede dizensiz ki-
reglenme odaklari yaninda sementin ince ya da kalin
bir tabaka seklinde ylzeyi 8rttii§l, bazi alanlarda ise
ortadan kalkti§i (Resim 10); periodontal liflerde de yer
yer dejeneratif degisiklikler oldugu (Resim 11) izlendi.
Pulpa dokusu incelendiginde, kuron pulpasinda fibro-
tik yapinin artti§i (Resim 12), apikal bblgeye dogru ise
dokunun gevsek ve 8demli bir karakter kazandigi,
pulpa damarlarinin genigledigi (Resim 13), lenfosit ve
plazma hlcrelerinin arttigi (Resim 14) goriidi.

GULHAN A., AKTSREN 0., SAVCI N.

Resim 4

Resim 5§
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Resim 6 Resim 7

Resim 9

Resim 8 Resim 10
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Resim 11
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Resim 13

Resim 12

TARTISMA

Irsi hipofosfatemik rasitizmde, fosfat ve kalsiyum
metabolizmalarinda olugan metabolik bozukluklar
nedeniyle plazma kalsiyum ve fosfor iyon diizeyleri
azalmakta ve plazma kalsiyum iyon yogunlugunun
dizenlenmesi igin paratiroid hormon salgilanmasi sti-
mile edilmektedir. Paratiroid hormonun agiri miktar-
da Uretilmesi ile meydana gelen sekonder hiperpara-
tiroidizmde kemiklerden plazmaya kalsiyum mobili-
zasyonu saglanarak, plazma kalsiyum iyon dizeyi
artmaktadir (3,10,11,18). Bu nedenle, hipofosfatemik
ragitizm olgularinda kemiklerde yaygin rezorpsiyon
alanlar gozlenebilmektedir (6,8,11,13).

Ayrica, kalsiyumun barsaklardan emilimi ve ke-
miklerden plazmaya kalsiyum mobilizasyonunu di-

7
Resim 14

zenleyerek plazmadaki kalsiyum iyon yodunlugunun
kontroliinde 6nemli bir roli olan aktif Vitamin D meta-
bolitlerinin hipofosfatemik ragitizm olgularinin tedavi-
lerinde agir miktarlarda verilmesinin de kemik rezorp-
siyonlarina neden olabilecegi ileri striilmektedir
(5,14).

Inceledigimiz hipofosfatemik ragitizm olgusunda
da, genellikle klasik bulgu olarak gézlenen spontan
apseler ve periapikal lezyonlar yerine alt ve (st alveol
kemiginde yaygin kemik rezorpsiyon alanlarinin sap-
tanmasi ve diglerin de buna bagl olarak sallanarak
dusmeleri sekonder hiperparatiroidizmi ve asir D-vi-
tamini uygulanmasini distindiirmektedir.

Irsi hipofosfatemik rasitizmin genellikle X-domi-
nant karakterde iletildigi bildirimektedir (3,15). An-
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cak, bu olguda anne, babanin ve kiz kardesinin sag-
likli olmasi, bu hastaliin sadece amca gocugunda
bulunmasi gegisin otosomal rezesif karakterde olabi-
lecegini gdstermektedir.

Genellikle, dentine iligkin mineralizasyon bozuk-
luklarinin hipofosfatemik ragitizmde, mine hipoplazi-
lerinin ise Vitamin D eksikligine bagl rasitizm olgula-
rinda gorildigu belirtilmektedir (11). Radyolojik ve
histolojik incelemeler sonucunda, bu olguda da, bi-

127

rincil olarak dentin bozukluklari gbzlenmis, hipoplazi
ise sadece Ust yan sit kesici diglerde gérilmustir.

incelenen bu hipofosfatemik ragitizm olgusun-
da, diglere iligkin mineralizasyon bozukluklarinin ya-
nisira alveol kemiginde de yaygin ostoporotik alan-
larin saptanmis olmasi kalsiyum ve fosfor metabo-
lizma dengelerinin siddetli derecede bozuldugunu
gbstermektedir.
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