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OSTEOGENEZIS IMPERFEKTA: BIR OLGU SUNUMU

OSTEOGENESIS IMPERFECTA: A CASE REPORT

Yrd. Dog. Dr. Taskin GURBUZ"

Doc. Dr. Elvan OZBEK

Ar. Gor. Dt. Mehmet Selguk OZBEK™™
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OZET

Osteogenezis imperfekta veya kirilgan kemik
hastaligi, kemik kirilganiiginda artis ile karakterize
kaltimsal bir bozukluktur. Bu olgu raporunda tip I
tanisi konan 7 yasinda bir ¢ocugun dis, agiz ve
histolojik bulgulari vurgulanmistir ve kiinik ozellikleri
dederlendirilmistir. Dentinin histolojik incelenmesinde,
zayif kalsifive olmus, sekilsiz alanlar ve dlizensiz dentin
tubulleri gozlemlenmistir. Cliriik disler, paslanmaz celik
kuronlar kullanilarak restore ediimistir. Bu hastalar,
siddetli  kemik kirilmalarindan zarar gordikierinden
dolayi, nitelikli dis tedavilerini saglamak ve davranis
yonetimi hususunda bir dizi soruniar tizerinde durmak

gerekiidir.
Anahtar Kelimeler: Mavi sklera, kirilgan
kemik, osteogenezis imperfekta.

ABSTRACT

Osteogenesis imperfecta, or brittle bone
disease, I[s a heritable disorder characterized by
increased bone fragility. This article reports the case
of a 7 year old child dagnosed with type I
osteogenesis imperfecta, assessing the clinical
features observed, with emphasis on the histological,
oral and dental findings. The histological examination
of dentin often reveals presence of irregular dentinal
tubules, amorphous areas and poor calcification. All
caries teeth treated with stainless steel crowns. The
extreme bone fragility seen in patients suffering from
osteogenesis imperfecta pose a series of problems
with regard to behavior management and rendering of

quality dental treatment.
Key Words: Blue Sclera, bone fragility,
osteogenesis imperfecta,

GiRiS

Osteogenezis imperfekta (OI) klinik olarak
kirilgan kemik hastaligi olarak bilinmektedir ve kemikte
kinlmalar ve catlamalar ile karakterize otozomal
dominant kalitsal bir hastaliktir.!>*> Tip I kollajenin her
iki zincirindeki genlerin (COLIA1 ve COLIA2) mutas-
yonu sonucu ortaya ciktigi belirtilmigtir. Tip I OI da
kollajen miktarinda azalma gértlirken, Tip II, III ve IV
OI da kollajen sentezinde hem nitel hem de nicel
degisiklikler gorilmektedir. Bu hastalikta, Tip I kolla-
jenden zengin dokularin tamami etkilenebilmektedir.’
O1I gériilen hastalarda, mavi sklera, dentinogenezis

imperfekta, anormal kemik sekillenmeleri, bliyliime
geriligi, sag kaybi, deride incelme, eklemlerde gevsek-
lik ve asin hareketliik yaygin olarak izlenmek-
tedir.”°Peterson ve Wetzel'! mevcut dentin dokusu ile
ilgili degisiklikleri dikkate alarak, OI’nin siniflamasini
dederlendirmiglerdir (Tablo-I).
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ve (st kesici dislerinin konik bigiminde oldugu ve den-
tin displazisi gorilmistir. Kapanigi kontrol edildiginde,
asin overjetli derin kapanis alt gene prognatizminin

Tablo-1: Genetik kosullu dentinin displazileri

Dentinogenezis imperfekta Osteogenezis imperfekta belirtilerinin

tip 1 ortaya gikmasi oldugu tespit edilmistir.

Dentinogenezis imperfekta Osteogenezis imperfekta belirtisi yok Hastadan, aélz ici periapikal radyografiler ile
tip 2 . . .. .
Dentinogenezis imperfekta Fici seklinde shell dislerin gériilmesi panoramik radyografi alinmistir. Alt gene I. sit azi dis
tip 3

ile iligkili ciddi kemik kaybi izlenmigtir. Ust cenede ise 1.
slit azi digine ait kokiin kaldigi ve sag ve sol 1. siit azi
dislerinde cliriik tespit edilmistir. Daimi dis eksikliginin
olmadigi gortlmistir (Resim 3). Hastaya ait dislerin
istk mikroskobik incelemesinde dizensiz sekilli ve

Dentin displazi tip 1 Kok dentin displazisi

Dentin displazi tip 2 Kuronal dentin displazisi

OLGU

Yedi vyasinda bir erkek gcocuk, Atatiirk
Universitesi Dis Hekimligi Fakiiltesi Pedodonti Ana
Bilim Dali Cengiz Oktay Klinigi'ne alt sag ve sol siit azi

dallanmalar gdsteren dentin tiibllleri ve béyle tiibuller
arasini dolduran tiibiilden yoksun diizensiz goriiniimlii
genis amorféz dentin alanlar saptanmistir (Resim 4).
Hastanin, tibbi ve ailesel anamnezi, klinik, radyolojik

dislerinde agn sikayeti ile basvurmustur. Ebeveyni
hastanin alt sad I. siit azI disinde siddetli agri ve bazen
hafif ates ile birlikte sislik gorildigini belirtmistir.
Cocugun tibbi anamnezi alindidinda, gegen iki yil iginde
minér travma sonucu uzun kemiklerde (sol bacakta bir
kez ve sol elinde bir kez) kirima oldugu ortaya
ckmistir. Ailesel hikayesi alindidinda ise kendisinden
dort yas kiigiik kiz kardesinde ve annesinde de benzer
durumlarin gérildiagi anlasilmistir.

Cocugun muayenesinde kirilgan, ince vyapili,
oldukca zeki ve mavi sklera belirlenmistir (Resim 1).
Annesinde ve kiz kardesinde de mavi sklera mevcuttu.

ve histolojik bulgular sonucunda, O Tip I tanisi
konmustur.

Resim 2. Hastanin agiz ici goriiniimii

Cocuda vyapllacak dis ile tedavilerin

ilgi
planlamasi yapiimistir. Alt cene sag ve sol I. siit azi
disleri cekilmis ve diger curiik dislerin tedavisinde
paslanmaz celik kuronlar (PCK) kullaniimistir. Alt cene
stit kopek disleri harig dider siit kesici disler gekilmistir.

Daimi I. biyldk az diglerinin tamami PCK ile
kaplanmigtir. Cekim bosluklarini korumak igi hareketli
gocuk protezi yapilmistir ve hasta dizenli araliklar ile
kontrollere cagriimistir. Pediatri ve ortodonti Anabilim
dallan ile gerekli konsiiltasyonlar yapildiktan sonra
hastanin okluzyonu yiikseltilmistir.

Resim 1. Hastanin mavi skilerasinin gordindimd

Adiz ici muayenesinde, alt sad ve sol 1. sit azi
dislerinde derin gurikler tespit edilmistir (Resim 2). Alt
sag I. siit azI disi ile iligkili dentoalveoler abse belirlen-
mistir. Mevcut daimi diglerinde renk bozuklugu ve alt
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Resim 3. Hastanin panoramik radyografi

Resim 4. A. Normal disin isik mikroskobik yapisi; p. pulpa,
ob: odontoblastiar; ok: dentin tibdlleri. B. Osteogenezis
Imperfektali hastanin disine ait istk mikrograft; pl: periodontal
ligament; s: sement; siyah ok: dizensiz sekilli ve dallanmis
dentin tibdilleri; beyaz ok: kalin demetler olusturacak sekilde
bir arada kimelenmis dentin tdbdlleri; yildiz: tibdller arasini
dolduran ddzensiz sekilli amorf dentin alanlari. Boya:
Hematoksilen-eozin, Bliyitme: x 40.

TARTISMA

OI'nin tanisi, pozitif aile hikdyesi olan ve den-
tinogenezis imperfekta, mavi sklera, kemik kirilgan-
hdinda artis gorilen kisilerde kolayca anlagiimaktadir.
Bununla birlikte stipheli olgularda tani koymak igin cok
dikkatli multidisipliner ~ dederlendirmelere ihtiyag
duyulabilir. Olgumuz, Huber* tarafindan tarif edilen Of
Tip I'in 0&zelliklerini (dentinin hipoplazisi; dislerde
grimsi ve kavunigi renk dedisikligi; curige yatkin,
diizensiz siirmis, kisa kokli ve ince mineli disler;
sodansi kuron ve pulpa odasinin oblitere olmasi; bozuk
kollajen yapisi) gostermekte olup, klinik olarak da
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dentin  displazisi bu
desteklemektedir.

Radyolojik bulgularda, pulpa odalarinda am-
pul tarzinda genislemeler, servikal kissmdan daralmig
sodansi kuronlar ve kisa kokler gozlemlenmistir. Pulpa
odasl ve kok kanallari kismen veya tamamen oblitere
olmustur. Hastamizin, Ug yagindaki kardesinin incelen-
mesinde de sit dislerinde benzer radyografik goriin-
tuler elde edilmistir. Diger Ozellikleri de siit dislen-
mesindeki Ol'ya uymaktadir. Annesinin radyografik
olarak incelenmesinde ise, benzer bulgulara
rastlaniimistir ve dis kuronlarinin tamaminin protetik
olarak kaplandi§i gdzlemlenmigtir.  Ailenin  diger
fertlerinde ise degerlendirme olanadi bulunamamistir.
Ancak kardesinde ve annesinde goériilen bulgular
tanimizi desteklemektedir.

Daha o©nce vyapillan calismalarda, dentin
dokusunun histolojik incelemelerinde zayif kalsifik
alanlar, gomiilmis hiicreler, sekilsiz alanlar ve
diizensiz dentin tiibiilleri izlenmistir.®® Calismamizda
da, hasta diglerinin histolojik dederlendirmesinde
benzer sekilde diizensiz dentin tlbdilleri ve intertlibiler
genis alanlarda amorf goérinimli displastik dentin
dokusu gézlenmistir. Bazi yazarlar, OI da retikiilinin
olgunlasarak kollagene donlismesinde bir yetersizlik
oldugunu  bildirmiglerdir.'*  Calismamizda, hasta
disinden hazirlanan preparatta dentin dokusunun bu
sekilde diizensiz g6riinimi, kollagen sentezindeki
bozukluktan kaynaklaniyor olabilir. Gage ve ark.? OI da
biyokimyasal olarak anormal dentin kollagenleri
saptamislar ve normal distekine kiyasla kollagen
molekdillerinde bazik aminoasitlerin azaldidini, asidik
aminoasitlerin ise arttigini géstermislerdir.

OI'l hastalarda uygun tedavi stratejileri
gelistirmek icin mevcut tibbi durumlarinin bilinmesi
gereklidir. Bu hastalarda, fazla ciliriik dis sayisi ve
periodontal sorunlar normal olarak gorilebilmektedir.
Hatta OI ve oligodontinin birlikte gériilebilecedi ifade
edilmistir.! Tedavi planlamasinin, fonksiyonu, dikey
boyutu, normal biiylime ve gelisimi ve estetigi
korumaya yénelik olmasi gerektigi belirtilmistir.'*> Buna
ilaveten, bu hastalara miimkiin oldugunca konservatif
tedavi yontemlerinin uygulanmasinin gerekli oldugu
vurgulanmistir.’ Yaygin olarak fonksiyonu ve estetigi
korumak amaciyla diglerin tamamen ya kuron ile
kaplanmasi ya da diger protetik uygulamalarin
yapilamasinin gerekliligi ifade edilmistir. Ayrica, segici

gorilen  digler tanyi
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ortodontik ve ortognatik tedavinin, okluzyon
bozukluklarinin sinirlandirimasinda faydal olabilecegi
vurgulanmistir.® Calismamizda, hastamizin alt ve (st
cenedeki I. blyik az digleri ve mevcut siit disleri PCK
ile kaplanmis ve okluzyonu yikseltilmistir. Eksik
diglerinin yerine hareketli gocuk protezi yapilmistir.
Diizenli araliklar ile hastamiz kontrollere gagriimakta
ve takibi yapiimaktadir. Daimi kesici diglerinin stirmesi
tamlandiktan sonra da bu dislerin 6nceden hazirlanmig
polikarbonat kuronlar ile restorasyonu planlanmistir.

Ol'nin tedavisi icin bifosfonat ilag olan
Palmidronate® tavsiye edilmistir.® Bu ilag 4 veya 6 ay
aralklar ile 7,5 mg/kg/yll dozunda intravendz olarak
kullaniimaktadir. Kronik kemik adrilarinin ve kemik
kayiplarinin azalmasinda etkili oldugu belirtilmistir.> Bu
hastalarda, zayif oral hijyen dis kaynakh sikayetlerin
olusmasina neden oldugundan, gok iyi bir sekilde agiz
bakimlarinin yapilmasi gereklidir. Bu konuda, uzman
dis hekimleri tarafindan gocugun ve ebeveynlerinin
bilgilendirilmesi ve egitilmesi son derece 6nemlidir.
Ayrica, sUrmesini tamamlamis dislerin  derhal
restorasyonlarinin, dnleyici ve koruyucu uygulamalarin
yapilmasi gereklidir.
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