CLEIDOCRANIAL DISPLAZI
CLEIDOCRANIAL DYSPLASIA
OZLEM TULUNOGLU"*, DILEK UGAR', TUGBA T. UCEM *

OZET

Cleidocranial displazi kafatasindaki osseoz kemiklerin displazisi ve klavikulalarin hipoplazisi veya yoklugu ile karakterize
otozomal dominant gegis gésteren bir sendrom olarak tanimlanmaktadir. Bu sendromda agiz ve dis yapilar ile ilgili karak-
teristikler ise sit diglerinin retansiyonu, ¢ok sayida sipernimere dis mevcudiyeti, daimi dentisyonda sirme gecikmesi,
gémull digler gevresinde odontojen kistler, kok anomalileri ve hiicresel sement yoklugu olarak siralanabilmektedir.
Galismada; dért yil boyunca izlenen iki olguda bu sendromdan degisik derecelerde etkilenmis iki kardesin sendromla ilgili
sistemik bulgulan ve dentisyonlarinin panoramik, intraoral radyografik ve fotografik gériintleri sunulmaktadir. Olgularin
sunulmasindaki amag, olgular gergevesinde Cleidocranial displazi sendromuna ait belirti ve gikayetlerin tekrar gdzden
gecirilip pedodontik, ortodontik, cerrahi ve prostodontik agidan tedavi yaklagimlarindaki klasik metodlarin ve son
gelismelerin bir literatlr incelemesi ile degerlendiriimesidir.

Anahtar kelimeler : Cleidocranial displazi
SUMMARY

Cleidocranial dysplasia is an autosomal dominant disorder characterized by absence or hypoplasia of clavicles and
dysplasia of the osseous tissue in the cranium. The characteristical oral manifestations of this disease are; multiple
unerupted teeth, many of which are supernumerary.and odontogenic cysts, rooth anomalies, lack of cementoblastic cells
around unerupted supernumerary teeth. In this study , a four year follow up of two siblings affected by this syndrome in
different degrees were presented and pedodontic,orthodontic, surgical and prosthodontic approaches for cleidocranial
dysplasia was evaluated.
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GiRIiS 2- Geligen daimi digler arasinda diizensiz olarak

yerlesmis ve slrmelerini engelleyen siperniimere

Cleidocranial displazi birgok konjenital anomali disler

ile birlikte gézlenen otozomal dominant bir hastalik-
tir'. En sik rastlanan bulgular tek veya her iki taraf-
Il klavikulalarin hipoplazisi veya aplazisi, brakiosefa-
li, fontanellerde gecikmis kemiklesme, maksiller, na-
zal, lakrimal kemiklerde gelisim bozukluklaridir®'®,
Sendromun agiz ve dis sistemi ile ilgili bulgular ise
su sekilde siralanabilir.

3- Sipernimere digler mevcut olmasa bile, azal-
mis erlipsiyon potansiyeli ve buna bagh daimi dis
slirme gecikmesi,

4- Belirgin olarak azalmis bukkal ve lingual sul-
kuslar, az geligmis alveol kemik yapisi ve buna bag-

1- Disme zamani geldigi halde kokleri rezorbe
olmayan ve diigmeyen retine sit digleri,
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I Class Il malokluzyona egilim ile birlikte azalmig
ylz ylksekligi,
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5- Birinci ve ikinci molar diglerde gecikmig olarak
spontan erlipsiyon,

6- Daimi diglerde yaklasik (g yillik ciddi kdk geli-
sim geriligi?,

Bu sendromun etyolojisi tam acikliga kavusma-
mig olmakla birlikte sirme gecikmesi ve ylz gériini-
mindeki bozukluk diginda hastalarin agri fonksiyon
bozuklugu gibi subjektif sikayetleri olmamaktadir®.

Caligmada, U¢ yil boyunca izlenen iki vakada bu
sendromdan degisik derecelerde etkilenmis iki kar-
desin sendromla ilgili sistemik bulgular ve dentis-
yonlarinin panoramik, intra-oral radyografik ve fotog-
rafik gériintileri sunulmaktadir. Cleidocranial displa-
zi olgularinda siklikla rastlandidi gibi bu iki hastanin
da basglica klinik sikayetleri ciddi boyuttaki daimi dis
slirme gecikmesi olarak saptanmistir. Olgularin su-
nulmasindaki amag, bu c¢ercevede Cleidocranial
displazi sendromuna ait belirti ve gikayetlerin tekrar
gbzden gegirilip pedodontik, ortodontik, cerrahi ve
prostodontik agidan tedavi yaklasimlarindaki klasik
metodlarin ve son gelismelerin bir literatlr inceleme-
si ile degerlendiriimesidir.

OLGU BILDIRIMi |

9.8.1995 tarihinde 15 yasinda iken siirme gecik-
mesi sikayeti ile Gazi Universitesi Dighekimligi Fa-
kiltesi Pedodonti Anabilim Dali'na bagvuran 1980
dogumlu hastanin aile hikayesi ile ilgili sorularda ay-
ni sikayetlerin babasinda da oldugu saptandi. Daha
ileri bir bilgi ve gegmis kusaklardaki durum &grenile-
medi.

Agiz digi muayenede boyunun normal sinirlar
icinde ve kafatasinda brakiosefalik gériinim oldugu
izlendi (Sekil 1). Omuzlarin klavikulalarin aplazik ol-
masina bagl olarak gok dar oldugu ve omuzlarda
normal digi hareketlerin izlenebildigi gérildi. Geg-
mis hikayesinde sut diglerinin 6 aylik iken siirmeye
basladigi hepsinin tam oldugu ve normal siiresinde
surmenin tamamlandigi 6grenildi.

Agiz i¢i muayenesi yapidiktan sonra panoramik,
sefalometrik ve periapikal filmleri alinarak restoratif
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Sekil 1. . Olgunun agiz disi gérinimui

tedavilerine baglandi ve ayni zamanda da ortodonti
bélimine sevk edilerek ortodontik verileri toplandi.
Mental sulkusta derinlesme, alt ylz yiksekliginde
azalma saptanirken simfizis gelisimi fazla ve pogon-
yonun 6nde oldudu belirlendi. intraoral muayenede,
maksillada s(t lateral ile sag sut molarlarin agizda ol-
dugu, daimi birinci ve ikinci molarlarin ve sol birinci
premolarin stirmis oldugu, sol ikinci premolarin sr-
mek Uzere oldugu izlendi. Radyografik incelemede
diger daimi diglerin ve 7 adet sipernimere digin gb-
mali oldugu tespit edildi. Mandibulada st kaninler
ile sol st birinci molarin, daimi birinci molarlar ve
sag santralin agiz icinde mevcut oldugu izlendi. Rad-
yografilerinde diger daimi diglerin ve 11 stpernime-
re disin mandibulada gémuli oldugu tespit edildi
(Sekil 2). Ancak yapilan bu ilk muayeneden sonra
hasta randevularina gelmedi. 1.3.1998 tarihinde has-
ta tekrar ortodonti klinigine bagvurdu. Bu ¢ yil iger-
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sinde maksilla ve mandibulada anterior bélgedeki
dislerin lokalizasyonlarinda higbir degisim olmadig
kok boylannin uzadidi, sit kaninlerin agizda kaldigi,
maksillada premolar bélgesinde sol birinci ve ikinci
premolarlarin siriip okluzyona geldigi, sagda ise kok
boyundaki artma diginda higbir gelisme gdzlenmedi-
gi saptandi. Molar bdlgede ikinci molarin sirlp ok-
luzyona geldigi belirlendi. Mandibulada yalnizca sol
alt birinci kesici digin ve sag sol alt birinci ve ikinci
molarlarin bulundugu gézlendi (Sekil 3).Hastanin ve
velisinin cerrahi higbir yaklasimi kabul etmemesi ne-
deniyle fonksiyon, fonasyon ve estetikle ilgili sikayet-
lerinin giderilebilmesi igin konservatif tedavilerinden
sonra protetik rehabilitasyon yapilmasi yoluna gidildi.
Hastaya alt Ust parsiyel protez yapilarak izlemeye
alindi (Sekil 4).

Sekil 3. I. Olgunun agiz i¢i goéranim
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Sekil 4. |. Olgunun tedavi sonrasi gérinima

OLGU BILDIRIMI Il

17 yasindaki erkek hasta S.E. 9.8.1995 tarihinde
14 yagindayken diglerindeki siirme gecikmeleri ve
cliriikler nedeniyle Gazi Universitesi Dighekimligi Fa-
kiiltesi Pedodonti Anabilim Dalina bagvurdu. 1.olgu-
nun erkek kerdesi olan hastanin aile hikayesi ve ylz
gorunimi (Sekil 5) ilk hastayla ayni olmakla birlikte
klavikulalar dahil higbir kemik yapisinda sendroma
ait anomalilerin izlenmedigi gérildi. ilk muayenesin-
de agiz iginde dil ucunun yarik oldugu saptandi.
Maksillada sag sit lateral, sit kaninler ve sol siit mo-
larlar ile daimi sol santral ve lateralin, sag premolar-
larin ve birinci molarlarin agizda oldugu izlendi. Rad-
yografik incelemede diger daimi diglerin ve posterior-
da bir adet stperniimere digin gémull oldugu izlendi
(Sekil 6). Mandibulada; sol siit kanin ve siit birinci
molarlarin agizda oldugu ve daimi keserler ve birinci
molarlarin sirdiigi, sol birinci premolarin siirmekte
oldugu gériildii. Diger daimi dislerin gdmli oldugu
radyografik incelemede tespit edildi. 3 yil sonraki
kontrollinde ise maksilla ve mandibulada anterior
bdlgede caprasik dis yerlesimi vardi. Maksillada sag-
da kanin disin ve premolarlarin normal yerinde sir-
digu saptandi. Solda ise sit kanin agizdayd! daimi
birinci premolar slrmastd birinci st molar disme-
misti. Mandibulada sit kaninler yerindeydi sag birin-
ci ve ikinci premolarlar sagda sirip yerlesmisti solda
ise stirme yolunda filmde goriinmekteydi (Sekil 7).
Alt ve st ¢cenede birinci molarlar okluzyonda yerles-
misti. Hastanin konservatif ve endodontik tedavileri
bittikten sonra ortodontik tedavisine baglanarak has-
ta izlemeye alind.
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4

Sekil 5. Il. Olgunun agiz disi gérinim.

TARTISMA VE SONUC

Ik Cleidocranial displazi olgusu 1765 yilinda
Martin tarafindan sunulmustur’. Klinik belirtileri ve
agiz-dig sistemi ile ilgili ayrintilar ilerleyen yillarda
birgok arastirmaci tarafindan degerlendirilmistir®.

Markovic® sendromun otozomal dominant gegis
gosterdigini ve sendromla ilgili birlikte g6zlenebilen
100 Un Gzerinde deformite saptandigini rapor etmek-
tedir.Sunulan olgularda kardes olmalari ve ayni
sendromdan degisik derecelerde etkilenmeleri ile
otozomal dominant gegisi gdstermektedirler.

Atasu ve arkadaslar’', olgu takdimlerinde aile
gecmisini bir sema ile vermekte ve el ayak agiz ve
dis sistemindeki deformiteleri ve hastadaki mental ve
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Sekil 7. Il. Olgunun agiz i¢i gorinimi

biylme geriligini sendromun ana karakteristiklerine
eslik eden belirtiler olarak vurgulamaktadirlar.

Yamamoto ve arkadaslar’’” bir hastanin 60 adet
slirmemis disini cerrahi olarak ¢ikarip bu diglerin ya-
pilarini 1sik ve elektron mikroskobunda incelemisler-
dir. Diglerin mine hipoplazisi gosterdigini ancak kris-
tal kompozisyonlarinda normal diglerden farkli bir ya-
p! olmadigini bulgulamiglardir.

Jensen ve Kreiborg® 1990 da gesitli yas grupla-
rindaki 19 hastanin dis morfolojilerini, sipernimere
dislerin sayisini ve ¢genelerdeki dagilimini, stirme ge-
cikmesinin slresini inceleyen kapsamli bir aragtirma
yayinlamiglardir.

Literatiirdeki tek prenatal Cleidocranial displazi
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olgusu Hammer ve arkadaslari® tarafindan bildirilmig-
tir. Ayni sendromdan etkilenmis annenin bebeginin
prenatal ve neonatal incelemesi hamileleik siresince
ve hamilelik sonrasinda yapilmistir.

Sendromla ilgili glincel tedavi stratejileri tartig-
mali olarak son literatirlerde incelenmektedir®®. Son
birkag yildir 3 ayr yaklagim sunulmaktadir. Bunlar
Toronto-Melbourne yaklagimi, Belfast-Hamburg yak-
lagimi ve Jerusalem yaklagimi isimleri altinda toplan-
maktadir. TUm tedavi dnerileri, genel anestezi altin-
da belli seanslarda yada ayni seansta retine st dis-
lerinin ve sUpernimere diglerin ¢ikartilmasi, slirme-
mig olan daimi diglerin ve yara iyilesmesinin kontrol
altina alinmasindan sonra bu diglerin multibantli ed-
gewise teknigi gibi gesitli ortodontik tedavi teknikleri
kullanilarak sirmelerinin hizlandirimasi ve dizgin
bir sekilde arkta yerlestiriimeleri (izerinde odaklan-
maktadir’. Guniimizde artik 6zellikle hastalarin er-
ken yaslarda tespit edildigi durumlarda protetik yak-
lagim kullaniimamakta, cerrahi ve bunu takiben de
ortodontik tedavi uygulanmaktadir. Tim bu gelisme-
lere ragmen hastalarda estetik problemlerin diginda
herhangi bir agri sikayeti ve gdrece fonksiyon kaybi
olmamasi nedeniyle hasta ve velisine retine sit dig-
lerinin ve 18 adet siipernimere digin ¢ikartiimasi gi-
bi agir cerrahi yakalgimlari ve uzun slreli ortodontik
tedavileri kabul ettirebilmek gii¢ olabilinektedir®. Ayri-
ca literatiirde estetik gérinimin ve dis diziliminin ta-
mamen dizeltilebilmesinin tim bu tedavilere ragmen
tatminkar dizeyde basarilamayabilecegi ve plastik
cerrahi yaklasimlarinin da gerekebilecegi belirtiimek-
tedir®.

Sunulan galismada Cleidocranial displazi send-
romundan degisik derecelerde etkilenmig iki kardes
iki ayr olgu olarak sunulmaktadir. Hastalarin ekstra-
oral bulgulari dentisyonlarinin formasyonu, gelisimi,
sUpernumere digler ve sirme gecikmeleri gibi nor-
malden sapmalar incelenmektedir. Ancak sunulan ol-
gulardan ilkinde hastanin dighekimine bas vurdugun-
da bu tedavi yaklasimlarindan birinin uygulanabilme-
si igin uygun dénemleri gegirmis ve ileri bir yasta ol-
dugu ayrica sonucu stpheli bir tedavi yaklagimini da
velinin kabul etmemesi nedeniyle protetik tedavi yo-
luna gidilmistir. ikinci olguda ise tek stiperniimere dis
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olmasi ve cerrahi yaklasim gerekmemesi sdzkonusu
oldugundan sadece ortodontik tedavi ile dizelme
saglanmasi kosulu ile hasta tedaviyi kabul etmistir.

Cleidocranial displazi olgularinda daimi dig sir-
me gecikmesi sikayetlerinde son yillarda artik prote-
tik tedavi uygulamalari birakilarak cerrahi ve orto-
donti agirlikli tedaviler uygulanmaktadir. Ancak has-
talarda agri, fonksiyon kaybi gibi bulgular gorilmedi-
@i icin hastalarin buyuk cerrahi iglemleri ve uzun si-
reli ortodontik tedavileri kabul etmeleri zor olmakta-
dir. Bu durumlarda protetik rehabilitasyon da bir ¢6-
zUm yolu olabilmektedir.
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