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Ozet

Summary

Kleidokranial disostosis ¢ok nadir goriilen, kranial sii-
tirlerin kemiklesmesinde gecikme, klavikuler kemiklerin
gelisim anomalisi ve otozomal dominant kalitsal gecis 6zellik-
leri ile karakterize sendromdur. Klinik 6zellikleri membrandz
ve endokondral kemik olusumundaki bozukluklardan ibarettir.
Sagittal suturalar1 agik, vormian kemikleri ve iiggen yiiz
gOriintimil olan, siit dislerinin dokiilmesi geciken ve klavikula
kemikleri olmayan onbir yasinda erkek hasta, sendromun tiim
ozelliklerini gdstermesi ve nadir goriilen bir sendrom olmasi
nedeniyle sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Klavikula aplazisi, Vormian kemikler,
Kranial kemiklesmede gecikme
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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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Kleidokranial disostosis; klinik olarak fontanel-
lerin ve suturalarin kapanmasinda gecikme, siit dis-
lerinin ileri yaslara kadar dokiilmemesi, kalic1 dis-
lerin ge¢ ¢ikmasi ve klavikula gelisim anomalisi ile
karakterize sendromdur (1). Sendromun sik gorii-
len diger karakteristik bulgulari normalden fazla
sayida dis cikmasi, asimetrik parmaklar, pubis
kemiklerinin mineralizasyonunda gecikme ve dar
pelvis ile karakterizedir (2,3). Bu makalede sendro-
mun bir¢ok bulgularimi tasiyan 11 yasindaki bir
erkek hasta sunulmustur.
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Olgu Sunumu

Onbir yasinda erkek hasta boy kisaligi ve
kalici1 dislerin ¢ikmamasi, on siit dislerinin
dokiilmemesi ve kollarinda giigsiizliik yakinmalari
ile getirildi. Dogumunun normal oldugu, biiyiime
geriligine neden olabilecek ciddi bir hastalik
gecirmedigi, 18 aylikken yiirlimeye ve 20 aylikta
ilk dislerinin ¢ikmaya basladigi, aralarinda akra-
balik bulunmayan saglikli anne ve babanin tek
¢ocugu oldugu, benzer hastalik bulgularindan
yakinlarinda olmadigir 6grenildi. Fizik inceleme-
sinde vital bulgulari normal, boy; 121 cm (< 3.
persentil), agirlik; 21 kg (< 3. persentil). Uggen yiiz
ve disik omuz goOrinimii var idi (Sekil 1).
Klavikulalar1 palpe edilemedi. Laboratuvar in-
celemesinde hematolojik, rutin biyokimyasal ve
tiroid fonksiyon testleri normal bulundu.
Radyografilerinde kranial siitiirlerin halen kemik-
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Sekil 1. Kleidokranial disostosis tanist konulan hastanin kiigiik
ve licgen yliz goriiniimii, klavikulasinin olmamas: nedeniyle
omuzlarini kars1 karstya getirebildigi ve iist kesici dislerinin
¢tkmadig1 goriilmektedir.

lesmedigi, ¢cok sayida vormian kemiklerinin oldu-
gu, klavikulalarmin olmadig1 ve pubis sinfisis ke-
miklesmesinin eksik oldugu goriildii (Sekil 2A-C).

Tartisma

Kleidokranial disostosis benign, herediter, oto-
somal dominant kalitsal gecis gosteren ve ¢ocukluk
caginda tanis1 konulabilen bir sendromdur (3,4). Bu
sendromun tanisi radyolojik bulgular temelinde
konulabilmektedir. Radyolojik olarak en fazla bul-
gu kraniofasial, toraks ve pelvis grafilerinde bulun-
maktadir.

Kraniofasial radyolojik bulgulari: Fontanalle-
rin ileri yaglara kadar acik bulunmasi, kranial sii-
tirlerin mineralizasyonunda gecikme, multipl
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vormian kemik gOriiniimii, aksesuar siniislerin
gelisiminin geri oldugu ve primer dislerin ileri
yaglara kadar kalict olmasi, sekonder dislerin
gecikmesi ve normalden fazla sayida dis gelisimi
sendromun karakteristik bulgularindandir (4-7).
Sunulan olgu 10 6/12 yasinda olmasina karsin, kra-
nial suturalarin mineralize olmadigi, 6n fontanelin
tam olarak kapanmadigi ve c¢ok sayida vormian
kemiginin oldugu goriilmektedir (Sekil 2B). Ayni
olguda sekonder iist kesici diglerin ¢cikmadigr (Sek-
il 1), oOzellikle mandibulada fazla sayida ve
gelisigiizel siralanmis dislerin oldugu, alt ¢enede
ondeki siit dislerinin halen dokiilmedigi ve bunlarin
altinda sekonder dislerin diizensiz olarak gelistigi
goriilmektedir (Sekil 2A).

Sekil 2A. Hastanin 6n-arka kafa grafisinde sagittal suturun
mineralize olmadigi, 6n fontanelin halen tam olarak kemik-
lesmedigi ve frontal kemigin parietal kemik komsulugunda
¢ok sayida vormian kemiklerin bulundugu, frontal siniisiin
gelismedigi, maksiller siniisiin hipoplazik oldugu, mandibula
iizerinde On kesici siit diglerinin dokiilmedigi, bunlarin altinda
diizensiz olarak sekonder dis gelisiminin oldugu izlenmekte-
dir.
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Sekil 2B. On -arka toraks grafisinde klavikula kemiklerinin ol-
madig1 goriilmektedir.

Toraks grafisi bulgulari: Sendromun en 6nem-
li toraks grafisi bulgusu klavikula kemiginin
gelisim anomalisidir. %10 olguda klavikula kemigi
tam olarak gelismemis olarak bulunurken, geri
kalan olgularda parsiyel gelisim anomalilerine rast-
lanmaktadir (4). Sunulan olguda klavikula total
olarak gelismemistir (Sekil 2A).

Pelvis grafisi bulgulari: Pubik kemiklerde
gecikmis ve eksik mineralizasyon sendromun
klasik bulgularindandir (1,3). Olgumuzda pubik
kemik mineralizasyonunda gecikme belirgin olarak
izlenmektedir (Sekil 2C).

Biiytime ile ilgili 6zellikler: Kleidokranial dis-
ostosisli olgularda hafif biiylime geriliginden
clicelige kadar varan boy kisaligi olabilir (1,2).
Olgumuzun boyu 121 cm, agirhigi 21 kg olup, bu
degerler sirasiyla normalden -3 S.D. ve -2.5 stan-
dart sapma gdstermektedir. Bu bulgular ile boyu-
nun ciicelik derecesinde kisa oldugu kabul
edilebilir.
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Sekil 2C. Pelvis grafisinde iliak kemigin hipoplazik oldugu,
rami pubiste genis agiklik oldugu ve pubis sinfisin mineralizas-
yonundaki eksiklik goriilmektedir.

Hastaya klinik ve radyolojik bulgular
temelinde "kleidokranial disostosis" tanis1 konuldu.
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