
Kleidokranial disostosis; klinik olarak fontanel-
lerin ve suturaların kapanmasında gecikme, süt diş-
lerinin ileri yaşlara kadar dökülmemesi, kalıcı diş-
lerin geç çıkması ve klavikula gelişim anomalisi ile
karakterize sendromdur (1). Sendromun sık görü-
len diğer karakteristik bulguları normalden fazla
sayıda diş çıkması, asimetrik parmaklar, pubis
kemiklerinin mineralizasyonunda gecikme ve dar
pelvis ile karakterizedir (2,3). Bu makalede sendro-
mun birçok bulgularını taşıyan 11 yaşındaki bir
erkek hasta sunulmuştur.

Olgu Sunumu
Onbir yaşında erkek hasta boy kısalığı ve

kalıcı dişlerin çıkmaması, ön süt dişlerinin
dökülmemesi ve kollarında güçsüzlük yakınmaları
ile getirildi. Doğumunun normal olduğu, büyüme
geriliğine neden olabilecek ciddi bir hastalık
geçirmediği, 18 aylıkken yürümeye ve 20 aylıkta
ilk dişlerinin çıkmaya başladığı, aralarında akra-
balık bulunmayan sağlıklı anne ve babanın tek
çocuğu olduğu, benzer hastalık bulgularından
yakınlarında olmadığı öğrenildi. Fizik inceleme-
sinde vital bulguları normal, boy; 121 cm (< 3.
persentil), ağırlık; 21 kg (< 3. persentil). Üçgen yüz
ve düşük omuz görünümü var idi (Şekil 1).
Klavikulaları palpe edilemedi. Laboratuvar in-
celemesinde hematolojik, rutin biyokimyasal ve
tiroid fonksiyon testleri normal bulundu.
Radyografilerinde kranial sütürlerin halen kemik-
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Özet
Kleidokranial disostosis çok nadir görülen, kranial sü-

türlerin  kemikleşmesinde  gecikme,  klavikuler  kemiklerin
gelişim anomalisi ve otozomal dominant kalıtsal geçiş özellik-
leri ile karakterize sendromdur. Klinik özellikleri membranöz
ve endokondral kemik oluşumundaki bozukluklardan ibarettir.
Sagittal suturaları açık, vormian kemikleri ve üçgen yüz
görünümü olan, süt dişlerinin dökülmesi geciken ve klavikula
kemikleri olmayan onbir yaşında erkek hasta, sendromun tüm
özelliklerini göstermesi ve nadir görülen bir sendrom olması
nedeniyle sunulmuştur.
Anahtar Kelimeler: Klavikula aplazisi, Vormian kemikler,

Kranial kemikleşmede gecikme
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Summary
Cleidocranial dysostosis is a syndrome defined by three

characteristic findings: clavicular aplasia, retarded cranial ossi-
fication, and autosomal dominant hereditary transmission.
Clinical features reflect a generalised defect of both membra-
nous and endochondrial bone formation. A 11-year-old male
was presented with characteristic findins of cleidocranial syn-
drome that are patent sagittal suture, wormian bones, triangu-
lar face, prolonged retention of deciduous teeth and aplasia of
clavicular bones.

Key Words: Aplasia of clavicle, Wormian bones,
Late mineralization of cranial sutures
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leşmediği, çok sayıda vormian kemiklerinin oldu-
ğu, klavikulalarının olmadığı ve pubis sinfisis ke-
mikleşmesinin eksik olduğu görüldü (Şekil 2A-C).

Tartışma
Kleidokranial disostosis benign, herediter, oto-

somal dominant kalıtsal geçiş gösteren ve çocukluk
çağında tanısı konulabilen bir sendromdur (3,4). Bu
sendromun tanısı radyolojik bulgular temelinde
konulabilmektedir. Radyolojik olarak en fazla bul-
gu kraniofasial, toraks ve pelvis grafilerinde bulun-
maktadır.

Kraniofasial radyolojik bulguları: Fontanalle-
rin ileri yaşlara kadar açık bulunması, kranial sü-
türlerin mineralizasyonunda gecikme, multipl

vormian kemik görünümü, aksesuar sinüslerin
gelişiminin geri olduğu ve primer dişlerin ileri
yaşlara kadar kalıcı olması, sekonder dişlerin
gecikmesi ve normalden fazla sayıda diş gelişimi
sendromun karakteristik bulgularındandır (4-7).
Sunulan olgu 10 6/12 yaşında olmasına karşın, kra-
nial suturaların mineralize olmadığı, ön fontanelin
tam olarak kapanmadığı ve çok sayıda vormian
kemiğinin olduğu görülmektedir (Şekil 2B). Aynı
olguda sekonder üst kesici dişlerin çıkmadığı  (Şek-
il 1), özellikle mandibulada fazla sayıda ve
gelişigüzel sıralanmış dişlerin olduğu, alt çenede
öndeki süt dişlerinin halen dökülmediği ve bunların
altında sekonder dişlerin düzensiz olarak geliştiği
görülmektedir (Şekil 2A).

Şekil 1. Kleidokranial disostosis tanısı konulan hastanın küçük
ve üçgen yüz görünümü, klavikulasının olmaması nedeniyle
omuzlarını karşı karşıya getirebildiği ve üst kesici dişlerinin
çıkmadığı görülmektedir.

Şekil 2A. Hastanın ön-arka kafa grafisinde sagittal suturun
mineralize olmadığı, ön fontanelin halen tam olarak kemik-
leşmediği ve frontal kemiğin parietal kemik komşuluğunda
çok sayıda vormian kemiklerin bulunduğu, frontal sinüsün
gelişmediği, maksiller sinüsün hipoplazik olduğu, mandibula
üzerinde ön kesici süt dişlerinin dökülmediği, bunların altında
düzensiz olarak sekonder diş gelişiminin olduğu izlenmekte-
dir.
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Toraks grafisi bulguları: Sendromun en önem-
li toraks grafisi bulgusu klavikula kemiğinin
gelişim anomalisidir. %10 olguda klavikula kemiği
tam olarak gelişmemiş olarak bulunurken, geri
kalan olgularda parsiyel gelişim anomalilerine rast-
lanmaktadır (4). Sunulan olguda klavikula total
olarak gelişmemiştir (Şekil 2A).

Pelvis grafisi bulguları: Pubik kemiklerde
gecikmiş ve eksik mineralizasyon sendromun
klasik bulgularındandır (1,3). Olgumuzda pubik
kemik mineralizasyonunda gecikme belirgin olarak
izlenmektedir (Şekil 2C).

Büyüme ile ilgili özellikler: Kleidokranial dis-
ostosisli olgularda hafif büyüme geriliğinden
cüceliğe kadar varan boy kısalığı olabilir (1,2).
Olgumuzun boyu 121 cm, ağırlığı 21 kg olup, bu
değerler sırasıyla normalden -3 S.D. ve -2.5 stan-
dart sapma göstermektedir. Bu bulgular ile boyu-
nun cücelik derecesinde kısa olduğu kabul
edilebilir.

Hastaya klinik ve radyolojik bulguları
temelinde "kleidokranial disostosis" tanısı konuldu.
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Şekil 2B. Ön -arka toraks grafisinde klavikula kemiklerinin ol-
madığı görülmektedir.

Şekil 2C. Pelvis grafisinde iliak kemiğin hipoplazik olduğu,
rami pubiste geniş açıklık olduğu ve pubis sinfisin mineralizas-
yonundaki eksiklik görülmektedir.
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