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Amelogenezis Imperfekta Olgularinda
Interdisipliner Yaklagimlar:
Iki Olgu Sunumu

Interdisciplinary Approaches in Case of
Amelogenesis Imperfecta: Two Case Report

OZET Amelogenezis imperfekta (Al), siit ve daimi dislerde minenin olusumunu etkileyen genetik
bir hastaliktir. Ameloblastlarin normal dis1 farklilasmasiyla minenin yoklugu veya zayif gelisimi
seklinde goriilmektedir. Diglerde mine hipoplazisi/hipomatiirasyonu veya hipokalsifikasyonu ile
karakterizedir. Bu tiir vakalarda estetik ve fonksiyonel iyilestirmeler gerekebilmekte ve bunlarin te-
davisinde hastanin yas1, sosyoekonomik durumu, AI tipi, periodontal durumu, hastaligin siddeti ve
hastanin uyumu gibi faktorlerin gézden gegirilmesi gerekmektedir. Bu hastalarin restorasyonu, dis-
lerin fonksiyonel ve estetik 6zelliklerinin yeniden kazandirilmasi ve korunmas: iizerine olmahdir.
Bu caligma, cerrahi, restoratif ve protetik tedavilerin multidisipliner yaklagimiyla ytrttilmistir. Bu
caligmada; dislerinde sekil, biiyiiklitk ve renk problemi olan ve ¢igneme sikintisi bulunan iki kadin
olgu degerlendirilerek; dis kayiplarini gidermek, estetigi saglamak ve ¢igneme fonksiyonunu dii-
zenlemek amacglanmigtir.

Anahtar Kelimeler: Amelogenezis imperfekta; kompozit dental resin; seramikler

ABSTRACT Amelogenesis imperfecta (Al) is a genetic disorder that causes defective enamel de-
velopment in both the primary and permanent dentitions. Al results in poor development or the
complete absence of the enamel of the teeth caused by improper differentiation of ameloblasts. It
can be characterized by enamel hypoplasia and/or hypomaturation or hypocalcification of the ex-
isting teeth. Esthetic and functional rehabilitations in Al cases are challenging and should consider
individual aspects, such as age, socioeconomic status, Al type, periodontal condition, severity of
the disorder and most importantly, the patient's cooperation. This paper considers the interdiscip-
linary management of restorative, surgical and prosthetic treatments. Two female patients which
including size, shape, and shade of teeth, and poor masticatory efficiency were evaluated in these
cases. The specific objectives of this treatment were to eliminate tooth loss, enhance esthetics, and
restore masticatory function.

Key Words: Amelogenesis imperfecta; composite dental resin; ceramics
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melogenezis imperfekta (Al), herhangi bir sistemik hastalik olmak-
s1zin siit ve daimi dislerde mineyi etkilemesiyle karakterize, nadir
goriilen genetik bir hastaliktir.'? Al’de, minedeki irregiiler yapiya
ek olarak konjenital dis kayiplari, anterior open bite, pulpal kalsifikasyon-
lar, dentin displazileri, kok ve kron rezorpsiyonlari, hipersementoz, kok
malformasyonlar: ve dislerin eriipsiyonunda anormallik goriilebilmekte-
dir.? Al igin ¢ok sayida siniflandirma yapilmistir. Bunlar arasinda en ¢ok
kabul edilen; Witkop tarafindan 1976 yilinda yapilmis olan, hastaligin ge-
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netik gecisini ve ayn1 zamanda klinik 6zelliklerini
de tamimlayan siniflandirmadir. Bu hastalik feno-
tipik olarak; hipoplastik, hipokalsifiye, hipomatiir
ve taurodontizm ile beraber gézlenen hipomatiir-
hipoplastik olmak tizere dort ana tipte siniflandi-
rilmistir. En sik goriilen Al tipi otozomal dominant
hipokalsifiye tiptir, sonrasinda hipomatiir ve hipo-
plastik tip goriilmektedir.’ Bu dort ana grup klinik,
histolojik, radyolojik ve genetik 6zelliklere gore bir
¢ok alt gruba ayrilmaktadir.

ATl'nin hem klinik gériiniimii hem de kalitsal
ozelliklerinin ayirt edilmesinde zorluklar yasan-
masina ragmen teshis ve tedavisi agisindan, bu
ozelliklerin bilinmesinin yararli olacag: bildiril-
mektedir.® Aile hikéyesi, soy agacinin ¢izilmesi, kli-
nik muayene ve titizlikle elde edilen kayit formlari,
herhangi bir potansiyel kalitim durumunda klinik
teshisin ana hatlarini olusturmaktadair.

Ayrica, bu hastalarda alinacak panoramik film-
ler, siirmemis olan ve bazen de kendiliginden re-
zorbe olmus dislerin varligini ortaya koyabilmek-
tedir. Ag1z i¢i radyografiler ise, mineralizasyonun
etkilenmis oldugu diisiintilen hastalarda, mine ve
dentin arasindaki kontrast farkini ortaya koyarak
teshise yardimc olacaktir. Alinan cesitli grafiler ve
klinik muayene ile mine hipoplazisinin derecesi
hakkinda bilgi saglanabilecektir.” “Online Mende-
lian Inheritance in Man (OMIM)”: 2010 yilinda
mine olusumunu etkileyen yaklagik 85 kalitsal
durum belirlemistir.® Bu kosullar klinik olarak de-
gisken ve genetik olarak heterojendir. Cesitli ¢alis-
malarla bu duruma neden oldugu bilinen herhangi
bir genin belirlenmesi 6ncesinde Al yayginlig1 ve
fenotipi tanimlanmaktadir.*® Al’ye normal mine
olusumunda kritik gorevleri olan gesitli genlerin
mutasyonu sebep olmaktadir. Mine olusumunda
toplam alti genin (AMELX, ENAM, KLK4,
MMP20, FAM83H ve DLX3) rol oynadig: bilin-
mektedir.® Al ilk bilinen geni, yani AMELX geni-
dir."® Amelogenin geninin (AMELX; Xp22.3-p22.1,
OMIM No. 300391) mutasyonu X’e bagh Al'ye
neden olmaktadir. Al hastaligina neden olan gen-
lerden birininde FAMS83H oldugu belirtilmigtir."
Birden fazla alel mutasyonu olan FAM83H geni
otozomal dominant hipokalsifiye Al’ye etken ola-
rak saptanmistir (OMIM No. 130900). Mutasyon

bagh fenotipinde tiim dislerin genel bir hipokalsi-
fikasyon veya dislerin servikal bolgelerinde loka-
lize hipokalsifiye alanlara neden olabilecegi
bildirilmigtir."! Klinik muayene sonucu elde edilen
bulgular teghis i¢cin hekime 151k tutsa da kesin tani
laboratuvar ortaminda yapilan tetkikler sonucu ko-
nulabilmektedir. Dis hekiminin goérevi ileri tetkik-
ler i¢in hastay: 6n tani ile donanmimli bir tibbi
biyoloji ve genetik laboratuvarina yonlendirmek
olmaldir.

Bu caligma, restoratif, cerrahi ve protetik te-
davilerin multidisipliner yaklasimiyla ytiriitiilmiis-
tir. Calismada; diglerinde sekil, buytiklik ve renk
problemi olan ve ¢igneme sikintis1 bulunan hipo-
plastik ve hipokalsifiye tipte Al'li iki kadin olgu de-
gerlendirilmis; dis kayiplarini gidermek, estetigi
saglamak ve ¢igneme fonksiyonunu diizenlemek
amaglanmistir.

I OLGU SUNUMLARI
OLGU 1

Otuz dort yasindaki kadin olgu, estetik goriiniim,
hassasiyet, yeterli ¢cigneme yapamama sikayetleri
ile Gaziantep Universitesi Dis Hekimligi Fakiilte-
sine bagvurmustur. Olgu bilgilendirilerek, bilgilen-
dirme ve riza formu imzalatilmistir. Yapilan
radyografik ve klinik muayanede; tiim dislerde
mine dokusunda harabiyet; mine dokusunun par-
lak kahverengi-sar1 renkte ve mine dansitesinin
diisiik oldugu gozlenen olguya klinik olarak hipo-
plastik Al teshisi konulmustur (Resim 1A, B). Ol-
gudan alinan kan érnekleri Gaziantep Universitesi
Tip Fakiiltesi T1ibbi Biyoloji ve Genetik Boliimiinde
incelenerek genetik olarak AMELX ekzon 5 ve
FAMBS83H ekzon 5-1’de mutasyon oldugu saptan-
mistir.

Baglangic periodontal tedavisi yapilmasinin
ardindan, olgunun alt ¢ene alveolar kreti ile iist
dogal digler arasinda yetersiz mesafe kalmasi ve pe-
riodontal nedenlerle 18, 26, 27, 28 ve 48 no’lu dis-
lerinin cekilmesine karar verilmistir. Protetik
rehabilitasyon 6ncesi klinik muayenede istirahat
dikey boyutu ve okliizal dikey boyutu karsilasti-
rilmis ve okliizal dikey boyutta azalma oldugu go-
rilmistiir. Olgunun kapanisi ve okliizal dikey
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boyutu yeniden dizayn edilmistir. Olgunun tercihi
sonucunda posterior dis eksikligi olan bolgeye 8
implant (D 4,5 mm, L 14 mm, blueSKY, SKY Im-
plant system, Bredent Medical, Senden, Germany)
uygulamas: yapilmasina, sonrasinda metal destekli
seramik restorasyonlarla protetik tedavinin ta-
mamlanmasina karar verilmistir. Olgunun 14, 13,
23, 24, 34, 35 ve 45 no’lu disleri kompozit rezin
(Filtek 2250, 3M ESPE, ABD) ile restore edildikten
sonra alev uglu frez ile 0.5 mm subjinjival seviyede
prepare edilmistir. Retraksiyon kordu (Ultrapak
Cord#0, Ultradent Products, South Jordan, Utah
ABD) uygulanarak polieter 6l¢ii maddesi (Penta H
DuoSoft ve Impregum Garant L DuoSoft, 3M
ESPE, ABD) ile 6l¢ii alinmigtir. Gegici restoras-
yonlar (Systemp c&b, Ivoclar Vivadent AG,
Schaan/Liechtenstein) hazirlanmis ve gegici siman
(Cavex Temporary Cement, Cavex, Hollanda) ile
yapistirilmistir. Metal destekli seramik kronlar ve
sabit boliimlii protezler hazirlanmistir. Marjinal ve
okliizal uyumlamas: tamamlanan restorasyonlar si-
mante (Poly-F Plus Bondex, Dentsply Detrey
GmbH, Konstanz, Almanya) edilmistir. Tim bu
uygulamalar sonunda olgunun hassasiyet ve ¢ig-

neme yetersizlikleri giderilmistir (Resim 2A, B).

RESIM 1A, B: Olgu 1’in tedavi éncesi

gériinim ve radyografisi.

RESIM 2A, B: Olgu 1’in tedavi sonrasi goriintim.

OLGU 2

Yirmi alt1 yasindaki kadin olgu, estetik ve fonksi-
yon yetersizligi nedeni ile Gaziantep Universitesi
Dis Hekimligi Fakiiltesine bagvurmustur. Olgu bil-
gilendirilerek, bilgilendirme ve riza formu imzala-
tilmistir. Yapilan agiz i¢i muayenesinde tiim
dislerde mine dokusunda harabiyet oldugu ve mine
dokusunun agik sari-kahverengi renkte oldugu go-
rilmistiir. Dis mineleri zamanla asinmis olan ve
radyolojik olarak minenin dentinden daha radyoo-
pak olarak gériilen olguya hipokalsifiye Al teshisi
konulmustur (Resim 3A, B). Olgudan alinan kan
ornekleri Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi
Tibbi Biyoloji ve Genetik Boliimiinde incelenerek
genetik olarak AMFELX ekzon 5 ve FAM83H ekzon
5-1’de mutasyon oldugu saptanmigtir.

Baslangi¢ periodontal tedavinin yapilmasinin
ardindan olgunun periodontal sebeplerle 18, 41 ve
42 no’lu diglerinin ¢ekilmesine karar verilmistir.
Cekim yerleri iyilestikten sonra 17, 16, 15, 14, 24,
25, 26, 27, 45 ve 47 no’lu digleri kompozit rezin
(Filtek 7250, 3M ESPE, ABD) ile restore edildikten
sonra alev uglu frez ile 0,5 mm subjinjival seviyede
prepare edilmistir. Retraksiyon kordu (Ultrapak
Cord#0, Ultradent Products, South Jordan Utah,
ABD) uygulanarak polieter 6l¢ii maddesi (Penta H
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DuoSoft ve Impregum Garant L DuoSoft, 3M ESPE,
ABD) ile 6l¢ti alinmistir. Gegici restorasyonlar
(Systemp c&b, Ivoclar Vivadent AG, Schaan/Li-
echtenstein) hazirlanmis ve gecici siman (Cavex
Temporary Cement, Cavex, Hollanda) ile yapisti-
rilmigtir. Metal destekli seramik kronlar ve sabit
bolimli protezler hazirlanmistir. Marjinal ve ok-
liizal uyumlamas1 tamamlanan restorasyonlar si-
mante (Poly-F Plus Bondex, Dentsply Detrey
GmbH, Konstanz, Almanya) edilmistir.

Birinci hafta, ti¢iincii ve altinc1 aylardaki kont-
rollerinde olgularin protezleri, destek disler ve yu-
musak doku ile ilgili herhangi bir komplikasyon
olmadig1 izlenmistir (Resim 4A, B).

I TARTISMA

AT’li hastalarin rehabilitasyonunun saglanmas ve
dislerin restorasyonu, fonksiyonel ve estetik 6zel-
liklerinin yeniden kazandirilmaya ¢alisilmasi de-
tayll bir tedavi gerektirmektedir. Al tedavisi
sadece estetik ve fonksiyon sikintilarinin gideril-
mesi bakimindan degil, hastanin sosyo psikolojik
durumunun pozitif agidan etkilenmesi bakimin-
dan da ¢ok 6nemlidir. Al’nin tedavisi hastalarin
mevcut durumuna gore kompozit restorasyonlar,

sabit porselen kronlar, laminate uygulamalar ve

RESIM 3A, B: Olgu 2'nin tedavi 6ncesi gériinim ve radyografisi.

overdenture protezler gibi ¢esitlidir ve tedavi sege-
nekleri hastaligin ciddiyeti, hastanin genel oral du-
rumu, yasl ve sosyo ekonomik durumuna gore
degisebilmektedir."

Bazi hastalar yalnizca oral hijyen egitimine,
bazi hastalar ise detayli bir dis tedavisine ihtiyag
duyarlar. Ozellikle, problemler daimi dentisyonda
yetersiz kron boyutlar1 ve buna bagh vertikal boyut
kayiplari, estetik ve dental hassasiyettir. Boyle has-
talarda; dis eti sagligin1 koruyarak, hastanin yitir-
mis oldugu estetik, fonksiyon ve fonasyon
ozelliklerinin yeniden kazandirilmasi, tedavinin
uzun siireli ve multidisipliner dental yaklagimla ya-
pilmasini zorunlu kilmaktadir.

Aragtirmacilar, Al'nin tipine gore tedavi sek-
linin degisebilecegini belirtmiglerdir.”® Sundell,
ATl'nin hipomineralize tiplerinin kron restoras-
yonu ve protetik tedavi yontemleri ile, hipoplas-
tik tiplerinde ise dislerin kompozit rezinlerle
restore edilebilecegini bildirmistir."* Okliizyonda
vertikal boyutta bir azalma s6z konusu oldugunda
hastanin okliizyonunu saglamak icin protetik teda-
viler 6nerilmektedir.!

Bu olgu sunumunda hastalarin hipoplastik tip
ile uyumlu klinik bulgular gostermesine kargin, ye-
tersiz kron boyutlar1 ve buna bagh vertikal boyut

RESIM 4A, B: Olgu 2'nin tedavisi sonrasi griniim ve radyografisi.
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kayiplari nedeni ile olgularda dikey boyut yiiksel-
tilmistir. Buna ek olarak ¢igneme fonksiyonlarinin
yetersizligi nedeni ile de protetik restorasyonlar
gergeklestirilmistir.

Al tedavisinde konservatif uygulamalar 6zel-
likle geng bireylerde ilk diisiiniilmesi gereken
yaklasimdir. Ancak tedaviye alinan olgularin dis-
lerindeki mine dokusu azlig1 veya yoklugu, agikta
kalan dentin dokusunun muhtemel c¢iiriiklere
neden olma riski ve okliizyonun vertikal boyutu-

nun azalmasi nedeni ile tiim agiz metal destekli se-
ramik sabit restorasyonlar tercih edilmistir. Tedavi
planlamasinda hastanin yasi, sosyo ekonomik du-
rumu, hastaligin tipi ve siddeti, tedavi sirasindaki
ag1z i¢i durumu gibi pek ¢ok faktor etkili olmakta-
dir. AT’li hastalarda, klasifikasyona bagli olarak kli-
nik degisiklikler goriilebilecegi bilinmelidir. Hasta-
larin psikososyal, estetik ve fonksiyonel problem-
leri multidisipliner tedavi yaklagimlariyla ¢6ztim-
lenerek beklentileri kargilanabilmektedir.
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