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Kleidokraniyal Displazi
Cleidocranial Dysplasia: Case Report

OZET Kleidokraniyal displazi (KKD); nadir gériilen, kalitsal, otozomal dominant gecis gosteren,
anormal klavikiila, geniglemis siitiirler ve fontaneller, siiperniimere disler, kisa boy ve diger bir¢ok
dental ve iskeletsel anomali ile karakterize bir hastaliktir. Radyolojik degerlendirmede elde edilen
bulgulardan agik siitiirler, genis fontaneller ve ¢ok sayida siirmemis siiperniimere dis varlig
KKD’nin tanisi igin patognomiktir. Bu ¢alismanin amaci, dis hekimligi klinigine dis agris1 sikdye-
tiyle bagvuran ve klinik-radyolojik degerlendirmeler sonucunda tesadiifi olarak KKD tanis1 konu-
lan 15 yasindaki erkek hastanin ag1z i¢i ve genel bulgularini sunmak; pek ¢ok dental ve kraniofasiyal
anomali goriilen bu olgularin tespitinde dis hekimlerinin rolii olabilecegini ve bu olgularin dig he-
kimleri tarafindan degerlendirilmesi gerektigini vurgulamaktir.

Anahtar Kelimeler: Dis hekimligi; kleidokraniyal displazi; tan1

ABSTRACT 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.
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leidokraniyal displazi (KKD), fontanellerin ge¢ kapanmasi, kraniyal

stitlirlerin agik kalmasi, klavikiila aplazisi veya hipoplazisi, siiper-

niimere ve kii¢tik boyutlu disler, genis simfizis pubis, dar pelvis, boy
kisalig1 ve diger bircok iskeletsel anomali ile karakterize, nadir goriilen, oto-
zomal dominant kalitimla gegen bir hastaliktir.! KKD hastalarinda siit dis-
lenmesinin uzun siirmesi ve daimi diglerin ge¢ siirmesi karakteristik olup,
erigkin hastalar mikst dentisyona sahiptir. Bu hastalarda siklikla premolar
bolgede gortilmekle birlikte, cok sayida gomiik stiperniimere dig mevcut
olup, literatiirde 63 stirmemis siiperniimere disin bulundugu bir olgu rapor
edilmigtir.?
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KKD ilk kez Pierre Marie ve Paul Sainton ta-
rafindan 1898 yilinda tanimlanmis olup, gliniimiize

» o«

kadar “kleidokraniyal dizostozis”, “Marie ve Sain-
ton hastali1”, “mutasyonel dizostozis” gibi pek ¢ok
farkl isimle anilmistir. Bu hastalikla ilgili binden

fazla olgu medikal literatiire girmisgtir.

Bu ¢aligmanin amaci, dis hekimligi kliniginde
tesadiifi olarak teshis edilmis olan bir KKD olgu-
nun bulgularini sunmak ve KKD’nin tani ve teda-
visinde dis hekimlerinin 6nemli rolleri olabilece-
gini vurgulamaktir.

I OLGU SUNUMU

Klinigimize dis agris: sikdyeti ile bagvuran 15 ya-
sindaki erkek olgudan alinan anamnezde, 1,5 ya-
Genel ve mental sagliginin normal oldugu sapta-
nan olgunun aile bireylerinde herhangi bir ano-
mali saptanmadi. A1z i¢i klinik muayenesinde
derin dentin ¢iiriiklii disler ve dis eksiklikleri goz-
lenirken, agizda mevcut dislerde herhangi bir ano-
maliye rastlanmadi (Resim 1). Hastamizin genel
durumunu degerlendirmek {izere panoramik rad-
yografi alinmasina karar verildi. Panoramik rad-
yografide derin c¢iiriiklii siit ve daimi disler,
enfekte siit digleri, gomiik daimi ve stirntimerer
disler gozlendi. Ag1z igerisinde 13 daimi, 12 siit disi
olmak iizere toplam 25 disin varlig1 gozlenirken,
24 adet disin ise gomiik oldugu saptandi (Resim 2).
Olgunun ekstraoral muayenesinde genis tabanh

RESIM 1: Olgunun agiz ici goriintiisi.

RESIM 2: Derin ¢iirtiklii sit ve daimi disler, enfekte siit disleri, gomiik daimi ve
stinrlimerer disleri gdsteren panoramik radyografi gorinttisi.

burunla birlikte hipertelorizme rastlandi. Iskelet-
sel yiiz yapis1 ve dental bulgular1 géz 6niine alin-
diginda bir sendroma sahip olabilecegi
diisiiniilerek, lateral sefalometrik radyografi, an-
tero-posterior kafa grafisi ve postero-anterior
gogis grafisi alinmasina karar verildi (Resim 3-5).
Alinan radyografilerde kraniyal siitiirlerin tam ola-
rak kapanmadig1, maksillanin az gelismesine bagh
yalanci-prognati gelistigi, klavikiilalarin aplazik
oldugu saptandi. Paranazal siniislerde ve zigomatik
arkta herhangi bir anomaliye rastlanmadi. Olgu-
dan omuzlarini birbirine degdirmesi istendiginde
bu hareketi kolayca yapabildigi gézlendi (Resim
6). Biitiin bu anomaliler olgumuza KKD teghisini
koymamiza neden oldu. Olgunun agzinda bulunan
problemli siit disleri ¢ekildi ve restoratif tedavi ge-
rektiren ciiriik digler tedavi edildi. Olgu gémiik ve
stirniimerer dislerinin degerlendirilmesi ve tedavi
planlamas: klinigimizde yapildiktan sonra tedavi
icin ag1z, dis, cene cerrahisi ve ortodonti boliimle-

rine yonlendirildi.

I TARTISMA

KKD, kromozom 6p21 iizerinde lokalize olan, os-
teoblast farklilasmasindan sorumlu RUNX2 genin-
deki heterozigot mutasyon sonucu olusan, nadir
goriilen bir kemik gelisim bozuklugudur.? Bu has-
taligin tanis: karakteristik klinik ve radyolojik bul-
gulara gore konulmaktadir. Bu ¢alismada, KKD
tams1 karakteristik klinik ve radyolojik bulgular
yardimiyla konulmustur.

KKD otozomal dominant gegisli olmasina kar-
sin, olgularin %40’1nda genetik gecis tanimlanma-
mistir (spontan mutasyon). Aymi ailede farkh
fenotiplere sahip bireyler olabilir.”'° Bu ¢alismada
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mis siiperniimere dis tanida belirleyici bulgulardir.
Diger bulgular arasinda metopik siitiir ve 6n fonta-
nelin kapanmasindaki bagarisizlik, hipertelorizm,
maksilla ve paranazal siniislerin az gelismesi mev-
cuttur.”!* Olgumuzda anteriyo-posterior ve lateral

sefalometrik radyografilerde karsimiza ¢ikan krani-
yal siitiirlerdeki agiklik 6ne ¢ikan bulgulardandir.

KKD’nin dental karakteristiginde siit disi re-
tansiyonu, bir¢ok siiperniimere disin varlif1 ve
daimi diglerin siirmemesi mevcuttur.!® Stipernii-

RESIM 3: Maksillanin az gelismesine bagl olarak meydana gelen mandibuler
prognati olusumunu gésteren lateral sefalometrik radyografi gériintsa.

RESIM 5: Klavikiilalarin aplazik oldugunu gosteren postero-anterior (PA) gégtis
grafisi.

RESIM 4: Kraniyal sittirlerin tam olarak kapanmadigini gésteren anteriyo-poste-
rior kafa radyografisi gérlnttisu.

olgunun ailesinde benzer fenotipe sahip bireylere
rastlanmamugtir.

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 hastalarinda kargilagilabi-
lecek iskeletsel anomalilerdendir.!!

KKD'nin tani koydurucu bulgusu, klavikiila ap-
lazisi veya hipoplazisidir. KKD hastalarinda yapilan

radyolojik degerlendirmede elde edilen bulgulardan RESIM 6: Olgunun omuzlarini kolaylikla birbirine dokundurabildigi gordiliiyor.
acik siitiirler, genis fontaneller ve ¢ok sayida siirme-
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mere dislerin gelisimi ¢cogunlukla mandibuler pre-
molar ve maksiller anterior bolgede goriillmek-
tedir.’ Stirmesi gecikse de daimi molarlar genel-
likle olagan sekilde siirmektedir. Siit ve siipernii-
mere dislerin eliminasyonu daimi diglerin
sirmesini genellikle desteklemez.!! KKD’li hasta-
larda stirniimerer dislerin saptanmasi ve degerlen-
dirilmesinde panoramik radyografiyi de igeren
konvansiyonel radyografik teknikler 6nemli bir yer

tutmasina ragmen, bu tip hastalarin ortodontik ve

cerrahi tedavi planlamalarinda ii¢ diizlem iizerinde
goriintii verebilmesi, diisiik radyasyon dozu, yiik-
sek goriinti kalitesinden otiirii konik 1g1nli dental
volimetrik tomografiler kullanilabilir."”

Sonug olarak, dental ve maksillofasiyal bir¢ok
anomaliyi barindiran KKD’li hastalarin ilk tanila-
rinda ve daha sonraki tedavi siire¢lerinde dis he-
kimlerinin 6nemli gérevleri vardir. Bundan dolay1
KKD’li hastalarin dis hekimleri tarafindan deger-

lendirilmesi gerekmektedir.
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