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XXXXY Sendromu ve Taurodontizm

XXXXY Syndrome and Taurodontism:
Case Report

OZET Dis eksiklikleri, dis formlarinda bozukluk ve taurodontizm saptanan XXXXY sendromlu 12 ya-

sindaki bir erkek ¢ocugun agiz ici bulgularn ve tedavisinin sunulmasi. Dis ¢iiriikleri ve dis eksiklikleri
nedeni ile GATA Dishekimligi Bilimleri Merkezi Pedodonti Anabilim Dalina ailesiyle birlikte bagvuran
XXXXY sendromlu hastanin, hasta kooperasyonu saglanamadigindan dolay dis ¢ekimleri ve restorasyon-

larinin genel anestezi altinda yapilmasina karar verildi. Taurodontizmden etkilenmis alt gene sag ve sol
birinci bityiik azi disleriyle tist cene sag birinci bityiik az1 disine genel anestezi alinda kompozit rezin

(SwissTech Composite, Coltene, Isvigre) restorasyon uygulamasi yapilds, periapikal lezyonlu ve kronu agir
derecede harabiyete ugrams alt gene sag 6n kesici ve sol 6n ve yan kesici disleri ile {ist genede sag tist stit

kopek disi ¢ekildi. Hasta alt1 aylik kontrollerle takip edilmektedir. XXXXY sendromlu hastalarda spesi-

fik baz1 ag1z ve dis bulgular1 mevcuttur. Bu nedenle bu tip hastalarin agiz ve dis saghgimin korunmasi
amaciyla diizenli olarak dis hekimi kontrollerinin yapilmas: gerekmektedir. Yapilan kontrollerde daha

6nceden yapilmis restorasyonlar, agiz hijyeni ve yeni ciiriik olusumlar kontrol edilmelidir.

Anahtar Kelimeler: XXXXY sendromu, taurodontizm

ABSTRACT The aim of this paper to present dental findings and oral treatment of a 12-year-old boy
with XXXXY syndrome whose oral findings included taurodontism, abnormal structure of teeth and
congenitally missing teeth. A twelve-year-old male was referred to the Pedodontics Clinic at GATA
complaining of pain in the area around the mandibular molars. The patient was non-cooperative so to-
oth extractions and restorations planned to be made under general anesthesia. Mandibular right and left
molar teeth affected from taurodontism restored with composite resin (SwissTech Composite, Colte-
ne, Switzerland). All mandibular incisor teeth extracted as they were extensively damaged and had
periapical chronic inflammatory lesions. The patient was request to attend the clinic for follow-up
every six months. Patients with XXXXY syndrome have some specific oral and dental findings, thus the-
se patients should be controlled in short intervals by dentists to preserve oral and dental health. New
caries formation, oral hygiene and old restorations should be examined in these recalls.
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lk defa Fraccaro ve ark. tarafindan 1960 yilinda tanimlanan XXXXY sen-

dromundan, literatiirde Klinefelter sendromunun ciddi bir sekli olarak

da bahsedilmektedir.! XXXXY sendromu, mayoz I ve mayoz II safha-
lar1 sirasinda es kromozomlarin boliinmemesi sonucu yumurtanin 4 adet X
kromozomu icermesiyle meydana gelmektedir.*> Spermden gelen Y kro-
mozomuyla birlikte 49 kromozomlu XXXXY sendromlu bir embriyo olus-
maktadir.*> XXXXY sendromunun insidans: yaklagik olarak 85.000 erkek
dogumda 1’dir.>**
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XXXXY sendromlu hastalarda klasik klinik
bulgular; mental retardasyon, radioulnar sinostozis
ve hipogonadizmdir.” Ayn1 zamanda karakteristik
bir yiiz yapisi, iskeletsel anomaliler ve konusma
problemleri de goriilmektedir.>'® Literatiirde sen-
droma konjenital kalp rahatsizliginin da eslik etti-
gini bildiren olgu raporlar: bulunmaktadir. Agiz
ici bulgular; taurodotizm, dislerin konjenital ola-
rak eksikligi, mandibular prognatizm, mine de-
fektleri, dislerde yapisal bozukluklar ve yarik
damaktir >

Taurodontizm terimi ilk kez 1913 yilinda Sir
Arthur Keith tarafindan kullanilmigtir ve litera-
tirde “pulpa odasinin kok apeksine dogru uzaya-
rak genislemesi ile karakterize bir dental anomali”
olarak tanimlanmaktadir.'® Etiyolojisi tam olarak
bilinmemekle birlikte Klinefelter sendromu, Tri-
zomi 21 veya Down sendromu gibi seks kromo-
zomlarinin etkilendigi sendromlar ve hipofosfatezi
gibi rahatsizliklarla birlikte goriilebilmektedir.
Taurodontizmin seyrek de olsa beraber goriildiigii
sendromlar; oto-dental sendrom, herediter ekto-
dermal displazi, Orofasiyal dijital sendrom ve hi-
pohidrotik ektodermal displazidir.?!

Bu olgu raporunda, 12 yaginda taurodontizmin
eslik ettigi XXXXY sendromlu bir hastanin dis ge-
lisimi incelenmis ve olgu olarak sunulmustur.

IOLG:U SUNUMU

On iki yasindaki erkek hasta dis ¢iiriikleri ve dis ek-
siklikleri nedeni ile GATA Dis Hekimligi Bilimleri
Merkezi Pedodonti Anabilim Dalina ailesiyle bir-
likte bagvurdu. Alinan anamnezde hastada XXXXY
sendromu oldugu 6grenildi. Hasta ailenin tiglincii
¢ocuguydu ve anne-babasi arasinda akraba evliligi
yoktu. Anne normal bir hamilelik gecirmisti, rad-
yasyona maruz kalmamisgti, hamilelik sirasinda her-
hangi bir hastalik gecirmemisti ve ailede bu tip bir
hastaliga sahip bagka bir birey yoktu. Yapilan agiz
dis1 muayenede olguda XXXXY sendromlu hasta-
larda goriilen karakteristik yiiz yapisi, konusma
problemi ve mental retardasyon oldugu saptand:
(Resim 1). Agiz i¢i muayenede hastanin iist ¢ene-
sinde daimi 6n ve yan kesiciler ve birinci biiyiik az1
disleri digindaki diglerin, alt cenede ise daimi kesici
ve kopek digleriyle birlikte daimi birinci biiytik az1
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RESIM 1: Olgumuzun tedavi éncesi agjiz disi goriintisi.

disleri digindaki dislerin eksik oldugu goriildi. Alt
ve st ¢cene daimi birinci biiyiik az1 digleri ve alt ¢ene
6n kesici ve sol yan kesici dislerin kronlarinin biiyiik
bir kism ciiriik nedeni ile harabiyete ugramisti. Ust
cene yan kesici dislerin kronlar konik yapidayda.
Alinan panoramik radyografide sol alt ve iist cenede
ikinci kii¢iik az1 diglerinin konjenital olarak eksik ol-
dugu belirlendi. Sag iist ve alt cenede birinci kiigitk
az1 digleri normalden kiiciik ve konik bir bigcimde
gelismis ve siirmeleri gecikmisti. Ayrica, birinci
biiyiik az1 diglerinin tiimiinde taurodontizm sap-
tand. Tkinci biiyiik az1 diglerinin kék gelisimleri ise
hentiz tamamlanmamisti (Resim 2). Alinan radyo-
grafide alt 6n kesici dislerin apikalinde radyolusensi
oldugu belirlendi ve hasta bu dislerin ¢ekimi i¢in
Agiz ve Dis Hastaliklar1 Cerrahisi Anabilim Dalina
sevk edildi. Hasta kooperasyonu saglanamadigindan,
dis cekimleri ve restorasyonlarinin genel anestezi al-
tinda yapilmasina karar verildi. Tedaviye baglanma-
dan o6nce hastanin ailesinden aydinlatilmis onam
formu alindi. Taurodontizmden etkilenmis alt ¢cene
sag ve sol birinci biiyiik az1 digleriyle tist ¢ene sag bi-
rinci biiyiik az1 disine genel anestezi altinda kompo-
zit rezin (SwissTech Composite, Coltene, Tsvigre)
restorasyon uygulamasi yapildi, periapikal lezyonlu
ve kronu agir1 derecede harabiyete ugramis alt cene
sag 6n kesici ve sol 6n ve yan kesici disleri ile iist ge-
nede sag st siit kopek disi ¢ekildi (Resim 3). Hasta
alt1 aylik kontrollerle takip edilmektedir.
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RESIM 3: Olgumuzun tedavi sonrasi panoramik filmi.

0 SONUC

Taurodontizmin etiyolojisi tam olarak bilinme-
mekle birlikte, Hertwig epitel kininin diyaframi-
nin horizontal seviyede invajinasyonundaki
bozulma nedeni ile ortaya ¢iktig1 diistiniilmekte-
dir."? Literatiirde XXXXY sendromunun ag1z i¢i
bulgularindan olan taurodontizm ile ekstra X kro-
mozomuna bagli olarak olusan diger hastaliklar
arasinda iligki oldugunu gosteren ¢aligmalar bulun-
maktadir.'>!® Taurodontizm, Klinefelter sendro-
muna ek olarak Wolf-Hirschhorn sendromu, Lowe
sendromu ve Down Sendromu ile birlikte de gorii-

lebilmektedir.?>?

Taurodontik disler pulpa odasinin genisligine
gore hipotaurodont, mezotaurodont ve hipertauro-
dont digler olmak tizere tige ayrilmaktadir.?**
Bizim olgumuzda taurodontizmden etkilenmis dis-
ler hipertaurodont sinifina girmektedir. Hipertau-
rodont dislerde prizmatik veya silindirik formdaki
pulpa odas1 apekse kadar uzanmakta, burada iki

veya dort kanala ayrilmaktadir.?
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X kromozomundaki anormalliklere bagli ola-
rak meydana gelen sendromlara sahip hastalarla il-
gili yayinlanan olgu raporlarinda, bu hastalarin
daimi diglerinin ve siit dislerinin taurodontizmden
etkilendigi bildirilmigtir.'®?” Bizim olgumuzda tim
daimi molar digler taurodontizmden etkilenmigtir.

Taurodontik disler, ¢iiritk pulpaya ulagsmamig
ise konservatif olarak tedavi edilmektedir. Tauro-
dontik dislerin pulpa odalarinin sekli ve genisligi,
obliterasyon derecesi ve kanal konfigiirasyonu, api-
kalde sonlanan kanal agizlari, fazladan olusan kok
kanal sistemleri cesitlilik gostermektedir.?® Endo-
dontik tedavi gereken dislerde ise tedavi 6ncesi ali-
nan radyografiler hekime disin kanal sistemiyle
ilgili olarak ¢ok az bilgi vermektedir. Bu durum
taurodontik dislere kanal tedavisi uygulamasini
zorlastirmaktadir. Bu nedenle bu tip dislerin erken
safhada tedavi edilmesi gerekmektedir.?’

Taurodontik dislere tedavi sonras: kron uygu-
lanmas: 6nerilmektedir.®® Ciinkii kaybedilen dis
ytizeyi miktar: fazladir ve mevcut dis yapisi alveo-
ler kemik hattinin altinda kalabilmektedir.3! Bizim
olgumuzda hastanin taurodontizmden etkilenmig
olan disleri asemptomatikti, mevcut ciirtikler dur-
gun clriiklerdi. Hastanin kapanis: derin oldugun-
dan kron uygulamas: endike degildi, kaybedilen dig
ylizeyi miktar: fazla oldugundan, tutuculuk agisin-
dan amalgam dolgu yerine kompozit dolgu tercih
edildi.

Dislerin hacim ve sekillerini ilgilendiren bo-
zukluklarda anomaliden etkilenen dis kronlar ko-
niye benzeyen kiint bir sekil almakta ve ¢ogu kez
mikrodonti olgusu da bu duruma eslik etmekte-
dir.*? Hipodonti olgusunun bir bagka sekli oldugu
distiniilen ve “konik dis anomalisi” olarak da ad-
landirilan bu bozukluk, en ¢ok {iist ¢ene yan kesici
diglerini etkilemektedir.®® Kii¢iikesmen yaptig1 ¢a-
lismada, konik formdaki dislere uygun boyutlar-
daki seffaf kronlar1 uyumlandirmis ve kompozit
rezin veneer restorasyonlar yaparak, dislerin teda-
visini tamamlamigtir.? Bizim olgumuzda da sag alt
ve iist ¢ene birinci kii¢iik az1 disleri konik yapi-
daydi ve konik yapiya mikrodonti de eslik edi-
yordu. Bu disler hentiz agiz igerisinde goriinme-
diklerinden, tedavi planlamasinin disler siirditkten
sonra yapilmasina karar verildi.

159



Ozlem MARTI AKGUN ve ark.

talar agiz hijyenlerinin saglanmasi agisindan aile
veya bakiciya bagimhidirlar. Bu nedenle aile ve ba-
kiciya agiz hijyen egitiminin nasil saglanacag: ko-
nusunda bilgi verilmeli ve uygulamali olarak
gosterilmelidir. Hastamizin ailesine gerekli olan
agiz hijyen egitimi uygulamali olarak gosterildi ve
bu tiir hatalarda agiz hijyenini saglamanin 6nemi
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