
leidokraniyal displazi (KKD), fontanellerin geç kapanması, kraniyal
sütürlerin açık kalması, klaviküla aplazisi veya hipoplazisi, süper-
nümere ve küçük boyutlu dişler, geniş simfizis pubis, dar pelvis, boy

kısalığı ve diğer birçok iskeletsel anomali ile karakterize, nadir görülen, oto-
zomal dominant kalıtımla geçen bir hastalıktır.1 KKD hastalarında süt diş-
lenmesinin uzun sürmesi ve daimi dişlerin geç sürmesi karakteristik olup,
erişkin hastalar mikst dentisyona sahiptir. Bu hastalarda sıklıkla premolar
bölgede görülmekle birlikte, çok sayıda gömük süpernümere diş mevcut
olup, literatürde 63 sürmemiş süpernümere dişin bulunduğu bir olgu rapor
edilmiştir.2

Turkiye Klinikleri J Dental Sci Cases 2015;1(3)

159

Kleidokraniyal Displazi

ÖÖZZEETT  Kleidokraniyal displazi (KKD); nadir görülen, kalıtsal, otozomal dominant geçiş gösteren,
anormal klaviküla, genişlemiş sütürler ve fontaneller, süpernümere dişler, kısa boy ve diğer birçok
dental ve iskeletsel anomali ile karakterize bir hastalıktır. Radyolojik değerlendirmede elde edilen
bulgulardan açık sütürler, geniş fontaneller ve çok sayıda sürmemiş süpernümere diş varlığı
KKD’nin tanısı için patognomiktir. Bu çalışmanın amacı, diş hekimliği kliniğine diş ağrısı şikâye-
tiyle başvuran ve klinik-radyolojik değerlendirmeler sonucunda tesadüfi olarak KKD tanısı konu-
lan 15 yaşındaki erkek hastanın ağız içi ve genel bulgularını sunmak; pek çok dental ve kraniofasiyal
anomali görülen bu olguların tespitinde diş hekimlerinin rolü olabileceğini ve bu olguların diş he-
kimleri tarafından değerlendirilmesi gerektiğini vurgulamaktır.

AAnnaahhttaarr  KKeelliimmeelleerr:: Diş hekimliği; kleidokraniyal displazi; tanı

AABBSSTTRRAACCTT  Cleidocranial dysplasia (CCD) is rare, hereditary, autosomal dominant anomaly 
characterized by abnormal clavicle, enlarged sutures and fontanels, supernumerary teeth, short
stature and many other dental and skeletal diseases. Findings that are open sutures, large fontanels
and presence of many supernumerary teeth on radiological assessment are pathogonomic for the di-
agnosis of CCD. The purpose of the this case report is to present intraoral and general findings of a
15-year-old male patient applied with tooth pain and diagnosed incidentally with CCD as a result
of clinical and radiological evaluation in our dental clinic, to show that dentist may play a role in
the detection of these cases that have so many dental and craniofacial anomaly and to emphasize
that these cases should be evaluated by a dentist. 

KKeeyy  WWoorrddss::  Dentistry; cleidocranial dysplasia; diagnosis 
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KKD ilk kez Pierre Marie ve Paul Sainton ta-
rafından 1898 yılında tanımlanmış olup, günümüze
kadar “kleidokraniyal dizostozis”, “Marie ve Sain-
ton hastalığı”, “mutasyonel dizostozis” gibi pek çok
farklı isimle anılmıştır. Bu hastalıkla ilgili binden
fazla olgu medikal literatüre girmiştir.

Bu çalışmanın amacı, diş hekimliği kliniğinde
tesadüfi olarak teşhis edilmiş olan bir KKD olgu-
nun bulgularını sunmak ve KKD’nin tanı ve teda-
visinde diş hekimlerinin önemli rolleri olabilece-
ğini vurgulamaktır.

OLGU SUNUMU

Kliniğimize diş ağrısı şikâyeti ile başvuran 15 ya-
şındaki erkek olgudan alınan anamnezde, 1,5 ya-
şında iken ateşli bir hastalık geçirdiği öğrenildi.
Genel ve mental sağlığının normal olduğu sapta-
nan olgunun aile bireylerinde herhangi bir ano-
mali saptanmadı. Ağız içi klinik muayenesinde
derin dentin çürüklü dişler ve diş eksiklikleri göz-
lenirken, ağızda mevcut dişlerde herhangi bir ano-
maliye rastlanmadı (Resim 1). Hastamızın genel
durumunu değerlendirmek üzere panoramik rad-
yografi alınmasına karar verildi. Panoramik rad-
yografide derin çürüklü süt ve daimi dişler,
enfekte süt dişleri, gömük daimi ve sürnümerer
dişler gözlendi. Ağız içerisinde 13 daimi, 12 süt dişi
olmak üzere toplam 25 dişin varlığı gözlenirken,
24 adet dişin ise gömük olduğu saptandı (Resim 2).
Olgunun ekstraoral muayenesinde geniş tabanlı

burunla birlikte hipertelorizme rastlandı. İskelet-
sel yüz yapısı ve dental bulguları göz önüne alın-
dığında bir sendroma sahip olabileceği
düşünülerek, lateral sefalometrik radyografi, an-
tero-posterior kafa grafisi ve postero-anterior
göğüs grafisi alınmasına karar verildi (Resim 3-5).
Alınan radyografilerde kraniyal sütürlerin tam ola-
rak kapanmadığı, maksillanın az gelişmesine bağlı
yalancı-prognati geliştiği, klavikülaların aplazik
olduğu saptandı. Paranazal sinüslerde ve zigomatik
arkta herhangi bir anomaliye rastlanmadı. Olgu-
dan omuzlarını birbirine değdirmesi istendiğinde
bu hareketi kolayca yapabildiği gözlendi (Resim
6). Bütün bu anomaliler olgumuza KKD teşhisini
koymamıza neden oldu. Olgunun ağzında bulunan
problemli süt dişleri çekildi ve restoratif tedavi ge-
rektiren çürük dişler tedavi edildi. Olgu gömük ve
sürnümerer dişlerinin değerlendirilmesi ve tedavi
planlaması kliniğimizde yapıldıktan sonra tedavi
için ağız, diş, çene cerrahisi ve ortodonti bölümle-
rine yönlendirildi.

TARTIŞMA

KKD, kromozom 6p21 üzerinde lokalize olan, os-
teoblast farklılaşmasından sorumlu RUNX2 genin-
deki heterozigot mutasyon sonucu oluşan, nadir
görülen bir kemik gelişim bozukluğudur.3-6 Bu has-
talığın tanısı karakteristik klinik ve radyolojik bul-
gulara göre konulmaktadır. Bu çalışmada, KKD
tanısı karakteristik klinik ve radyolojik bulgular
yardımıyla konulmuştur.

KKD otozomal dominant geçişli olmasına kar-
şın, olguların %40’ında genetik geçiş tanımlanma-
mıştır (spontan mutasyon). Aynı ailede farklı
fenotiplere sahip bireyler olabilir.7-10 Bu çalışmada
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RESİM 1: Olgunun ağız içi görüntüsü.

RESİM 2: Derin çürüklü süt ve daimi dişler, enfekte süt dişleri, gömük daimi ve
sünrümerer dişleri gösteren panoramik radyografi görüntüsü.



olgunun ailesinde benzer fenotipe sahip bireylere
rastlanmamıştır.

Servikal-torakal vertebra defektleri, torasik-
lumbar skolyoz, kifoz ya da lordoz, kaburga-pelvik
kemik anomalileri ile falanks, tarsal, metatarsal,
karpal ve metakarpal kemiklerin anomalileri gibi
iskeletsel bulgular, KKD hastalarında karşılaşılabi-
lecek iskeletsel anomalilerdendir.11

KKD’nin tanı koydurucu bulgusu, klaviküla ap-
lazisi veya hipoplazisidir. KKD hastalarında yapılan
radyolojik değerlendirmede elde edilen bulgulardan
açık sütürler, geniş fontaneller ve çok sayıda sürme-

miş süpernümere diş tanıda belirleyici bulgulardır.
Diğer bulgular arasında metopik sütür ve ön fonta-
nelin kapanmasındaki başarısızlık, hipertelorizm,
maksilla ve paranazal sinüslerin az gelişmesi mev-
cuttur.12-14 Olgumuzda anteriyo-posterior ve lateral
sefalometrik radyografilerde karşımıza çıkan krani-
yal sütürlerdeki açıklık öne çıkan bulgulardandır.

KKD’nin dental karakteristiğinde süt dişi re-
tansiyonu, birçok süpernümere dişin varlığı ve
daimi dişlerin sürmemesi mevcuttur.15 Süpernü-

Nebiha Hilal BİLGE ve ark. KLEİDOKRANİYAL DİSPLAZİ

Turkiye Klinikleri J Dental Sci Cases 2015;1(3)

161

RESİM 3: Maksillanın az gelişmesine bağlı olarak meydana gelen mandibuler
prognati oluşumunu gösteren lateral sefalometrik radyografi görüntüsü.

RESİM 4: Kraniyal sütürlerin tam olarak kapanmadığını gösteren anteriyo-poste-
rior kafa radyografisi görüntüsü.

RESİM 5: Klavikülaların aplazik olduğunu gösteren postero-anterior (PA) göğüs
grafisi.

RESİM 6: Olgunun omuzlarını kolaylıkla birbirine dokundurabildiği görülüyor.
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mere dişlerin gelişimi çoğunlukla mandibuler pre-
molar ve maksiller anterior bölgede görülmek-
tedir.16 Sürmesi gecikse de daimi molarlar genel-
likle olağan şekilde sürmektedir. Süt ve süpernü-
mere dişlerin eliminasyonu daimi dişlerin
sürmesini genellikle desteklemez.11 KKD’li hasta-
larda sürnümerer dişlerin saptanması ve değerlen-
dirilmesinde panoramik radyografiyi de içeren
konvansiyonel radyografik teknikler önemli bir yer
tutmasına rağmen, bu tip hastaların ortodontik ve

cerrahi tedavi planlamalarında üç düzlem üzerinde
görüntü verebilmesi, düşük radyasyon dozu, yük-
sek görüntü kalitesinden ötürü konik ışınlı dental
volümetrik tomografiler kullanılabilir.17

Sonuç olarak, dental ve maksillofasiyal birçok
anomaliyi barındıran KKD’li hastaların ilk tanıla-
rında ve daha sonraki tedavi süreçlerinde diş he-
kimlerinin önemli görevleri vardır. Bundan dolayı
KKD’li hastaların diş hekimleri tarafından değer-
lendirilmesi gerekmektedir.
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