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Lowe Sendromlu Bir Olgunun
Dental Bulgular:

Dental Findings in a Patient with
Lowe Syndrome: Case Report

OZET Lowe sendromu, diger adiyla okiiloserebrorenal sendrom, &ncelikle sinir sistemini, renal sis-
temi ve gozleri etkileyen, anomalilerle karakterize, nadir goriilen genetik bir hastaliktir. Lowe sen-
dromuna iliskin sistemik rahatsizliklar literatiirde ayrintili bir sekilde incelenmis olmasina kargin,
sendromla iligkili dental bulgular hakkinda kisith sayida ¢alismanin oldugu goriilmustiir. Dis stir-
mesinde gecikme, gomiilii daimi disler, mine hipoplazisi, hipodonti, lamina dura kaybs, taurodon-
tizm, dar damak, capragiklik, dislerin siirme siralarinin degismesi, dentin displazisi sendromu
bulunan bireylerde gozlenen dental bulgulardir. Bu ¢calismada, Lowe sendromu bulunan bir olguda,
hastaligin dental bulgulari, tedavi yaklagimi ve uzun siireli klinik ve radyografik izlemi sunulmus-
tur.

Anahtar Kelimeler: Okiiloserebrorenal sendrom; genetik hastaliklar, X-baglh;
amelogenezis imperfekta lokal hipoplastik formu

ABSTRACT Lowe syndrome, also referred to as the oculocerebrorenal syndrome, is a rare genetic
disorder primarily characterized with anomalies affecting the nervous system, the renal system and
the eyes. The limited number of studies are found about the dental findings associated with the
syndrome although the systemic disorders related to Lowe syndrome are investigated in detail. De-
layed tooth eruption, impacted permanent teeth, hypoplastic enamel, hypodontia, loss of lamina
dura, taurodontism, constricted palate, dental crowding, alteration of eruption sequence, dysplas-
tic dentin formation are the dental findings associated with the syndrome. The aim of this case re-
port is to present dental findings, therapeutic approach and long-term radiographic and clinical
follow-up of a patient with the Lowe syndrome.

Key Words: Oculocerebrorenal syndrome; genetic diseases, X-linked;
amelogenesis imperfecta local hypoplastic form

Turkiye Klinikleri J Dental Sci Cases 2015;1(2):88-93

kiiloserebrorenal sendrom (Lowe sendromu), X kromozomuna
bagli, resesif gecisli, nadir goriilen bir hastaliktir."® Adindan da an-
lasildig1 gibi hastalik kendini sinir sistemi, okiiler sistem ve renal
sistem bozukluklariyla gostermektedir."*> Gériilme insidans1 1:500 000 ola-
rak belirtilen bu hastaligin erkeklerde daha sik gorildigi bildirilmistir.>¢
Lowe sendromu konjenital katarakt, glokom, nistagmus gibi okiiler defekt-
lerin, hipotoni, mental retardasyon gibi sinir sistemi bozukluklarinin ve
ilerleyici renal tiibiiler disfonksiyon, asidozis, proteiniiri, hiperaminoasi-
diiri gibi renal bozukluklarin goriildiga bir hastaliktir.” Lowe sendromu
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bulunan bireylerde hiperaktivite ve nébetlere de
rastlanabilmektedir.®® Lowe sendromu ile iligkili
sistemik rahatsizliklar genel olarak ti¢ asamada
kendini gostermektedir.? Yenidogan déneminde
siklikla glokomla birlikte konjenital katarakt gibi
okiiler bozukluklar gozlenirken; erken ¢ocukluk
doneminde renal tiibiiler bozukluklar; ge¢ ¢cocuk-
luk déneminde ise metabolik problemler ve davra-
nis bozukluklar1 gozlenmektedir.?

Lowe sendromu ve sendromun bulgularinin
aragtirildigy bir¢ok ¢aligma bulunmaktadir.®!° Bu
caligmalarda; okiiler, renal ve sinir sistemine ait bo-
zukluklar disinda, rasitizm, eklem hipermobilitesi,
skolyoz, alinda belirgin ¢ikinti, ince ve seyrek sag-
lar, tiz ses ve fiziksel gelisim geriligi gibi durumlara
da rastlandig belirtilmektedir.®!' Ayrica, Lowe
sendromlu bireylerin genelde uyumsuz, sinirli,
inatg1, endigeli ve tekrarlayan karmagik davranis-
lar sergiledikleri bildirilmistir.'* Lowe sendromuna
iligkin sistemik rahatsizliklar literatiirde ayrintili
bir sekilde incelenmis olmasina kargin, sendromla
iligkili oral bulgular hakkinda kisith sayida ¢alis-
manin oldugu goriilmiistiir. Bu ¢alismada, Lowe
sendromu teshisi konulmus bir bireyin sistemik ve
dental bulgulari ile uzun stireli klinik ve radyogra-
fik izleminin sunulmas1 amag¢lanmigtir.

OLGU SUNUMU

Klinigimize kontrol amaciyla getirilen 12 yasindaki
erkek olgudan alinan anamnezde, olguya Konya
Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiil-
tesi Pediatri Ana Bilim Dalinda Lowe sendromu
teshisi konuldugu 6grenildi. Ayrica, ailenin diger
bireylerinde benzer bir problemin bulunmadigy,
ancak anne ve babanin birinci derece akraba ol-
dugu 6grenildi. Olgunun ekstraoral muayenesinde
yagitlarina gore bitytime gelisim geriligi [boyu 131
cm (3. persentilin altinda), viicut agirlig: 29 kg (3.
persentilin altinda), oldugu goriildii. Ayni zamanda
olgunun ileri derecede gérme bozuklugu ve derin
g6z cukurlarina sahip oldugu goriildii (Resim 1a,b).
Konya Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip
Fakiiltesi Pediatri Ana Bilim Dal1 ile yapilan kon-
stiltasyon sonucunda hastanin bilateral optik disk-
lerinde kabariklik oldugu, ayni zamanda renal
tiibtiler asidoz ve hipofosfatemik ragitizm teghisleri

RESIM 1: a) Olgunun klinigimize ilk getirildiginde (12 yas) ve b) Dért yil son-
raki (16 yas) kontroli esnasinda alinan ekstraoral gériintust.

VPR

intraoral muayenede ise ag1z hijyeninin son derece
kotii oldugu gozlendi. Anterior bolgede oral hijyen
eksikliginin yani sira, acik kapanis ve agiz solunu-
muna da bagl oldugu diisiintilen plak ve dis tas: bi-
rikimi oldugu saptandi. Ayrica, maksiller darlik ve
beraberinde diglerde capragiklik oldugu goruldi.
Genel olarak dis etlerinin hiperemik ve 6demli ol-
dugu gozlendi. Tiim dislerde hipomineralize tip
amelogenezis imperfekta anomalisi oldugu goriildii.
Ozellikle daimi 1. molar diglerde agir1 madde kayb1
oldugu saptandi (Resim 2). Olgunun daha 6nce bir-
cok kez siit disi cekimlerinin yapildig: 6grenildi ve
iist daimi santral dislerinde daha 6nceden yapilmis
kompozit restorasyonlar oldugu, bu restorasyonla-
rin altinda yeni ¢liritk olusumu goriildii. Ayrica, ol-
gudan alinan panoramik radyografi ile {ist daimi
yan kesici dislerinin konjenital olarak eksik oldugu
anlagildi. Klinik muayene esnasinda olgunun sen-
dromun karakteristik 6zellikleri ile uyumlu olarak,
son derece tedirgin tavirlar sergiledigi goriildii.

Ebeveyninden fotograflarinin yayimlanabil-
mesi ve tedavilerinin yapilmas: 6ncesinde gerekli
bilgilendirme ile yazili onam formu alinarak olgu-
nun tedavilerine klinigimizde devam edildi. Bunun
iizerine ilk seans davranis yonlendirmesi yapilarak
olgunun dislerine sadece polisaj islemi uygulandi
ve oral hijyen egitimi verildi. ikinci seansta olgu-
nun dis etlerindeki hiperemi ve 6demin tedavisi
icin detertraj islemini takiben polisaj islemi tekrar-
lands. Sonraki seanslarda olgu kooperasyonunun da
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RESIM 2: Olgunun ilk muayenesinde alinan intraoral gorintiler (12 yas).

saglanmasi ile lokal anestezi uygulanarak daimi 1.
molar dislerine restorasyon sonrasinda prefabrike
paslanmaz celik kuronlar tatbik edildi (Resim 3).
Her paslanmaz celik kuron uygulamas: i¢in ayr se-
anslar ayrilarak, toplamda dort seansta olgunun
daimi 1. molar dislerinin tedavisi tamamland1. Béy-
lelikle olgunun daimi 1. molar dislerindeki madde
kaybinin 6niine gecilmesi amaglandi. Yapilan dort
yillik izlem kontrollerinde, olgunun daimi 1. molar
dislerindeki paslanmaz celik kuronlar ile ilgili bir
problemin olmadig goriildii (Resim 4,5). Ust daimi
santral diglerindeki kompozit restorasyonlar ise

renklenme ve sekonder ciiriik varlig1 nedeni ile ye-

nilendi. Siddetli ¢apragiklik ve maksiller darligin
tedavisi amaciyla olgu ortodonti boliimiine yénlen-
dirildi, fakat sosyoekonomik nedenlerle ortodon-
tik tedavisine baglanamadi. Olgunun kontrolleri
halen rutin araliklarla klinigimizde devam etmek-
tedir.

I TARTISMA

Lowe sendromu, 6zellikle goz defektleri, sinir sis-
temi defektleri ve renal disfonksiyon ile karakte-
rize, ender gorillen bir multisistemik rahatsiz-
liktir.™* Yapilan literatiir taramasinda, hastaligin

RESIM 3: Olgunun tedavi sonrasi kontrolleri esnasinda alinan intraoral goriintiiler (14 yas).

RESIM 4: Olgunun yapilan son kontroliinde alinan intraoral gorinttler (16 yas).
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karakteristik bulgularinin bildirildigi bir¢ok c¢a-
lisma oldugu gortilmiistiir. Ancak, bu hastaligin
oral bulgularindan bahsedilen sinirh sayida aras-
tirma oldugu saptanmugtir.'>!>1¢ Literatiir taramasi
sonucunda elde edilen verilerin 15181nda, sendromla
iligkili olarak goriilebilecek oral ve klinik bulgular
Tablo 1’de goriilmektedir.

Lowe sendromu bulunan bireylerde hipotoni
ve vitamin D bagiml rasitizm, iskelet sistemi ile
iligkili, siklikla rastlanan rahatsizliklardir.!” Ragi-
tizme eslik eden semptomlarin azaltilmasinda sod-
yum, fosfor ve vitamin D takviyesi kullanilmak-
tadir. Renal disfonksiyon, kalsiyum emilimini en-
gelledigi icin rasitizme sebep oldugu diisiiniilen vi-
tamin D eksikligine yol agmaktadir. Ragitizmde;
dentin ve minenin gelisim anomalisi, siirmede ge-
cikme ve malokliizyonlar oral bulgular arasinda-
dir.”® Literatiirde, rasitizmden etkilenen bireylerin
normalden daha yiiksek oranda ¢iriik ve hipomine-
ralize dislere sahip olabilecegi belirtilmektedir.'®
Bu ¢alismada da, hipofosfatemik ragitizm teghisi ile
tedavi goren olguda hipomineralize disler ve ma-
lokliizyon bulundugu gozlendi.

Lowe sendromlu bireylerde siit diglerinin nor-
malden daha uzun siire agizda kalmas1 ve buna
bagli olarak daimi dislerin stirmesinde gecikme en
sik karsilasilan oral bulgular olarak bildirilmis-
tir.!®1¢ Ruellas ve ark., caligmalarinda 18 yagindaki
sendromlu bireyin goémiilii daimi {ist kaninlerinin
varlifindan bahsetmistir.’ Roberts ve ark., 11 ya-
sinda etkilenen bir olgunun perikoronal radyolii-
sensi ile beraber slirmemis ikinci biiyilkk az1
diglerinin varligim bildirmistir.”> Bunun yaninda,
bazi ¢aligmalarda bu sendromdan etkilenen birey-
lerin dislerinde mine hipoplazisi, taurodontizm, hi-
podonti, lamina dura kaybi, dislerin siirme
siralarinin degismesi, dentin displazisi gozlenebil-
digi belirtilmistir.'*!2¢ Ayrica, bireylerde maksiller
darlik ve 6n agik kapanisa bagli agiz solunumunun
fibrotik dis eti olusumuna yol agtig1 vurgulanmis-
tir.'%1>16 Ruellas ve ark., 18 yasindaki Lowe sen-
dromlu bir bireye ortodontik tedavi uygulamis ve
olguda maksiller darlik, malokliizyon, kisa ramus,
maksiller prognati, mandibiiler retrognati, tempo-
romandibiiler eklemde hipermobilite oldugunu
saptamiglardir.’® Harrison ve ark., ¢caligmalarinda

RESIM 5: Hastanin tedavi sonrasi kontrolleri esnasinda alinan panoramik
radyografi.

TABLO 1: Lowe Sendromu bulunan bireylerde
gorulebilecek oral ve Klinik bulgular.

Oral Bulgular

Mine hipoplazisi +
Taurodontizm +
Hipodonti +

Lamina dura kaybi
Dentin displazisi

Gomiila digler

Maksiller darlik +
Gaprasiklik +
Malokltizyon +
Retansiyon kistleri

On agik kapanig +
Fibrotik digeti biytmeleri +
Sirmede gecikme

Klinik Bulgular

Fiziksel gelisim geriligi +
Konjenital katarakt +

Mental retardasyon

Renal disfonksiyon +
Rasitizm +
Hiperaktivite

Nobetler

Davranis bozuklugu +

(+) Literattirde gegen, bu olguda da gézlenen bulgular
(-) Literattirde gegen fakat bu olguda gdzlenmeyen bulgular

dort yasindaki Lowe sendromlu bir bireyde kesici
dislerde retansiyon kistleri, pulpa odasinda genis-
leme, dentin displazisi ve agir1 dis tag: birikimi bil-
dirmiglerdir.”® Bu ¢aligmada ise olgunun dort yillik
izlemi boyunca daimi diglerinin siirme zamanlari-
nin normal oldugu ve daimi dislerden hic¢birinin
gomiilii kalmadig goriildii. Diger ¢alismalarda ol-
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dugu gibi, burada da olgunun dislerinde mine hi-
poplazisi, maksiller darlik, siddetli ¢caprasiklik ve
on agik kapanig oldugu saptandi. Ayrica, olgunun
anterior bolgesinde agiz solunumuna ve oral hijyen
eksikligine baglh plak birikimi ve fibrotik dis eti bii-
ylimeleri oldugu goriildii. Lowe sendromu bulunan
bireylerde yaygin ciiriiklerin bulundugu, daha 6n-
ceki ¢aligmalarda belirtildigi gibi bu olguda da bu-
lunmaktadir.'12

Lowe sendromlu bireylerde mental retardas-
yon, gorme bozukluklari, endiseli ve uyumsuz dav-
raniglar; iletisim ve isbirligi becerisinin sinirh
olmasina neden olmaktadir. Bu bakimdan 6zellikle
sendromu bulunan ¢ocuklarda agiz ve dis bakimai-
nin saglanmasi ve klinikte kooperasyon kurularak
dental tedavilerin yapilmasi olduk¢a zordur. Lowe
sendromlu bireylerde koruyucu agiz ve dis sagligi
programinin miimkiin oldugunca erken baslatil-
mas1 ve olgunun takip edilerek durumun kontrol
altina alinmasi konusunda ¢ocuk dis hekimlerine
o6nemli bir gorev diismektedir. Ayrica, sendromu
bulunan bireyin oral hijyen islemlerinde ebevey-
nin veya bakicinin aktif katilimi ¢ok 6nemlidir. Bu
nedenle; dis hekiminin, oral hijyen konusunda bu
kisileri de bilgilendirmesi 6nemlidir. Abbassi ve
ark., Lowe sendromundan etkilenen bir bireyin
bazi fiziksel anomalilerle karakteristik goériinii-
miinden bahsettikleri ¢caligmalarinda, olguda soluk
cilt, alinda belirgin ¢ikinti, dikkatsizlik, endiseli
davranislar ve eklem hipermobilitesine bagh ola-

rak anormal durus pozisyonu oldugunu rapor et-
mislerdir.’> Ofkeli ve endiseli tavirlar, tekrarlayan
karmasik davranislar bu sendromun belirgin dav-
ranigsal 6zellikleridir.** Bu olgunun da uzun siiren
kontroller ve tedavi seanslar1 boyunca sendromun
bulgulariyla uyumlu olarak olduke¢a tedirgin ol-
dugu ve hasta-hekim kooperasyonunun saglanmasi
konusunda son derece uyumsuz oldugu goriildii.
Ayrica, olguya ve ebeveynine oral hijyen konu-
sunda gerekli uyar1 ve tavsiyeler yapilsa da, olgu-
nun maniptiilasyon yetenegindeki eksiklikten kay-
naklanan bir oral hijyen probleminin devam ettigi
goriildii.

Lowe sendromu bulunan bireylerin hayat ka-
litesi mental ve renal problemlerin derecesine bagh
olarak degisebilmektedir. Lowe sendromlu birey-
lerin renal yetmezlik, enfeksiyonlar ve dehidratas-
yona baglh olarak 20-30 yaslarina kadar hayatta
kalabildikleri belirtilmigtir.?* Son yillarda gelistiri-
len koruyucu tedavi programlari sayesinde etkile-
nen bireylerin yasam siirelerinin uzadigy goriil-

miistiir.”2>26

Sonug olarak; Lowe sendromu nadir rastlanan
bir hastalik olmasina karsin, hastaligin agiz ve dis-
lere ait karakteristik bulgularinin bulunmas1 hem
hastaligin teshis edilmesi hem de yapilan tedavi-
lerle ile yagsam kalitesinin gelistirilmesi konusunda
multidisipliner bir yaklasim gerektirmekte ve
¢ocuk dig hekimlerinin sorumlulugunu artirmak-
tadar.
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