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6z

Osteogenezis Imperfekta ‘kirilgan kemik hastaligi’ kemik kirlganliginda artma ve iskeletsel deformiteler ile iliskilendirilmektedir.
Bu hastalarda aile 6ykust, mavi sklera, duyma kaybi, dentinogenezis imperfekta gibi belirgin klinik dzellikler gdzlenebilmektedir.

Bu vakada Kahramanmaras Siitcli imam Universitesi Cocuk Dis Hekimligi Bélimii'nde tedavi edilen 11 yasindaki Osteogenezis
Imperfekta’ll kiz hasta sunulmaktadir. Hastanin yiiziinde asimetri ve {icgensel form, boy kisalidi, pektus ekskavatum veya
karinatum gibi gogls duvarinda ve ayaklarinda deformiteler tespit edilmistir. Hastanin klinik ve radyografik muayenesi
sonucunda ¢liriik dislerine dolgu uygulamistir.

Hastamiz ¢ocuk dis hekimligi ve ortodonti bélimiinde diizenli araliklarla kontrol altindadir.

Anahtar Kelimeler: Osteogenezis imperfekta, cocuk, dis tedavisi

ABSTRACT

Osteogenesis Imperfecta ‘brittle bone disorder’ is associated with bone fragility and skeletal deformities. Significant clinical
features such as family history, blue sclera, hearing loss, dentinogenesis imperfecta may be observed in these patient.

This article reports a case of Osteogenesis Imperfecta in a eleven-year-old female patient treated in Kahramanmaras Siitgl
Imam University, Department of Pediatric Dentistry. Asymmetry and triangular form of the patient’s face, short stature, pectus
excavatum or carinatum deformities on chest wall and feet were detected. The clinic signs and symptoms of the patient were
detected and the treatment plan was analyzed. In routine clinic dental examination and filling and protective applications were
successfully applied.

The patient is still under regular control by pediatric and orthodontic department.
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GIRIS

Osteogenezis Imperfekta (OI) ‘kirilgan kemik
hastaligi’ veya ‘cam kemik hastali§i’ olarak da ifade
edilen, kemik frajilitesinde artma ve kemik kiitlesinde
azalma ile karakterize 15-20.000 dogumda bir goriilen
kalitimsal bag dokusu rahatsizigidir.2 OI rahatsiz-
Iidina sahip bireylerin %90'inda tip I kollajeni kodlayan
genlerde (COLIA1 ve COLIA2) mutasyon varligi tespit
edilmistir.3* Tip 1 kollajen; kemik, deri ve tendonlarin
ekstraselliiler yapisini olusturan ana yapisal protein
olan iki pro-1 zinciri ve bir pro-2 zincirinden meydana
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gelen rijit Ggli sarmal proteindir. Bu nedenle hasta-
larda kemik, tendon, deri, sklera ve dentini ilgilendiren
problemlere rastlanilir.> Hastaligin teghisi; aile oyks(,
klinik ve genetik testlerle konulur.2
S6z konusu rahatsizligin ekstraoral klinik 6zellik-
lerinde; mavi sklera, dentinogenesis imperfekta (DI),
Uggensel yliz, duyma kaybi (orta kulak patolojisi nede-
niyle), eklem hipermobilitesi, kardiyovaskiiler rahatsiz-
Ik, kas zayifigi, goklu kiriklar ve kafatasindaki kemik-
lerde deformite varli§i yer almaktadir.!
Ol hastalarinin yaklasik %50'sinde dissel ano-
maliye rastlaniimaktadir.6 Hastalarin dislerinde grimsi-




maviden kahverengiye kadar renk degisimi, kisa kron
ve kék veya pulpa obliterasyonu ile karakterize DI
varligi da gorilebilmektedir.” S6z konusu hastaliga
sahip bireylerde en cok goriilen digsel anomali hipo-
dontidir.8 Ayrica hastalarda gémiilii disler®, mandibular
overjete bagh Class 3 malokluzyon, anterior ve poste-
rior gapraz veya aglk kapanis varligi izlenebil-
mektedir.10

Literatlirde hastaligin siniflandiriimasi ilk kez
Sillence ve ark. tarafindan; OI tip I: ‘hafif form’, mavi
sklera ve otozomal dominant gegisli, progresif defor-
mite yok; OI tip II:" 8ldiiriicii form’, otozomal resesif
gecisli; OI tip III: ‘ciddi form’, progresif kemik defor-
miteleri ve karakteristik yliz, otozomal resesif gegisli,
Oi tip IV: fenotipi OI tip I ve III arasinda, daha az
tanimlanabilen form diye siniflandirilir.!! Daha sonra
Glorieux ve ark. tarafindan farkli bir otozomal domi-
nant gecigli OI tip V12 ve otozomal resesif gegisli tip
VI-XV literatiire sunulmustur. 13- 15

Bu vaka sunumunun amaci dis tedavisi yapilan
Of hastasi hakkinda bilgi vermektir.

OLGU SUNUMU

11 yasindaki kiz hasta, 2019 yilinda Kahraman-
maras Sutcli imam Universitesi Dis Hekimligi Fakdiltesi
Pedodonti Anabilim Dal'na 6n bélgedeki gurik disle-
rinden kaynaklanan estetik ve agri problemleri nede-
niyle bagvurmustur. Cocugun tibbi anamnezine gore,
Ol teshisinin Tip Fakiiltesi Tibbi Genetik tarafindan
konuldugu, gecmisinde coklu ve tekrarlayan kemik
kiriklari oldugu ve bifosfonat (Pamidronat) kullandigi
ogrenilmistir. Aile dykislinde ise 3 yagindaki erkek
kardesinin de OI hastasi oldudu belirtilmig, anne ve
babada s6z konusu hastaligin yer almadigi gorilmis-
tir. Hastanin Kklinik bulgular oldukga acgik olup,
ekstraoral muayenesi yapildidinda; zayif ve ince yapili
oldugu, mavi sklera, yiiziinde asimetri ve licgensel
form, boy kisaligi, pektus ekskavatum veya karinatum
gibi g6gis duvarinda ve ayaklarinda deformiteler goz-
lenmis, yiriime aktivitesini gergeklestiremedidi tespit
edilmistir (Resim 1A-B). Erkek kardesinde de benzer
sekilde mavi sklera varligi ve coklu ve tekrarlayan
kemik kiriklari oldugu 6grenilmistir.

Hastadan adiz ici fotograflar ve panoramik
radyografi alinmistir. Klinik ve radyografik muayene
sonucunda #11, 21, 22, 53, 14, 26, 46 nolu dislerinde
clriik; #44,34 nolu dislerde mikrodonti izlenmistir
(Resim 2A-B). Bununla birlikte dislerde renk bozuklu-
du gozlenmemistir. Hastada daimi dis eksikliginin
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olmadigi  panoramik radyografide dogrulanmistir
(Resim 3). Hastanin kapanigi kontrol edildiginde

overjite, openbite ve Class 3 malokluzyon varlidi
saptanmigstir.

Tip Fakiiltesi ile konsiiltasyon yapilmasinin
ardindan hastanin koopere oldugu gozlendiginden dis
tedavisinin planlamasina gecilmistir. #11, 21, 22, 53,
14, 26, 46 dislerinin restorasyonu self-etch bond (3M
Adeziv 200T, St. Paul. MN, USA) uygulanmasi sonra-
sinda kompozit (3M Adeziv 200T, St. Paul. MN, USA)
restorasyonu ile yapilmistir. #44, 34, 15 nolu diglere
fissiir ortticti (3M ESSE Clipro, St.Paul. MN, USA) uygu-
lanmigtir. Yerel flor uygulamasi %1,23'lik APF (Sultan
Topex APF gel, Sultan Dental Products, USA) ile
gergeklestirilmistir (Resim 4). Hasta diizenli kontrollere
cadinimis, ortodonti klinigiyle birlikte klinigimizde
kontrol altindadir.

Resim 3. Olgunun panoramik radyografisi
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Resim 4. Hastanin tedavi sonrasi agiz i¢i gérinimi

TARTISMA

Of hastaliginin teshisi klinik ve radyografik
bulgulara dayanmakta ve multidisipliner tedavi yakla-
simi gerekmektedir.!! Yasa ve hastaligin ciddiyetine
bagh olarak uzun kemiklerde edilmeler, omurga egri-
ligi, pektus ekskavatum veya karinatum gibi gogiis
kafesinde deformiteler, kemik kirilganligina yatkinlik
gibi iskeletsel rahatsizliklara rastlaniimaktadir.? Ayrica
hastalarda mavi sklera, DI, isitme kaybi, eklem hiper-
mobilitesi, kisa boy, azalmis pulmoner fonksiyon ve
kalp kapak yetmezligi gibi iskeletsel olmayan rahat-
sizliklar da saptanabilir.* Bizim hastamizda da mavi
sklera, yliz asimetrisi ve lggensel form, boy kisalidi,
omurga egriligi, gogis kafesinde deformite varligi, ba-
cak kemiklerinde egrilik izZlenmektedir. Hastada goz-
lemledigimiz belirtiler dogrultusunda kesin olmamakla
beraber vakamizin OI tip I oldugu kanisindayiz. Alinan
anamnez sonucunda hastamizin gegmisinde ¢oklu ve
tekrarlayan kemik kiriklari bulundugu, cerrahi miidaha-
leye gerek kalmadan kiriklarin tedavi edildigi 6gre-
nilmistir.

Of hastalar kemik densitesini arttrdigi ve séz
konusu hastaligin ilerlemesini yavaglattigi icin bifos-
fanat veya antirezorptif ilac kullanabilmektedir. Ilacin
temel mekanizmasi osteoklastlarin fonksiyonunu inhibe
ederek kemik rezorbsiyonunu ve kemik agrilarini en-
gellemektedir.'® Benzer sekilde alinan anamnez sonu-
cu hastamizin bifosfanat kullandigi 6grenilmistir. Lite-
ratlirde bifosfonat kullaniminin dis siirmesini ve gelis-
mesini yavaslattigi'” sunulmus olmasiyla birlikte bizim
vakamizda dis slirmesinin normal seyrinde ilerledigi
gorilmiistiir.

Literatiirde OI hastalarinda DI bulgular gbz-
lenen vaka oldugu kadar'®, s6z konusu bulgular tasi-
mayan vakalar da yer almaktadir.® Bizim vakamizda
da klinik ve radyografik muayene sonucunda hasta-
mizda dislerde sekil ve renk degisimi, pulpa odasinda
daralma vb. gibi DI varligina rastlanilmamigtir. Bununla
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birlikte hastanin bazi dislerinde mikrodonti varligi
tespit edilmistir.

Of'i hastalarda ciirige ve periodontal prob-
lemlere yatkinlik gdzlenebilmektedir. S6z konusu ra-
hatsizliga sahip hastalarin tedavilerinin olabildiginde
konservatif yontemlerle yapilmasi gerektidi literatiirde
belirtilmistir.2° Hastalarin adiz ve dis saghidinin zayif
olmasi dis adrilarina yol agtigindan tedavileri yapil-
malidir. Bu amagla bizim vakamizda da hastamizin
gurlk disleri kompozit rezin ile restore edilmis, koru-
yucu uygulamalar 6zenle gergeklestirilmistir. Ayrica
literatiirde hastalarin ¢lriik diglerinin restorasyonu
amaciyla paslanmaz gelik kronun da (PCK) tercih edil-
digi gorllmis ve hastanin okluzyonunun yiikseltilmesi
tedavi secenegi olarak kullaniimigtir.2! Hastamizin
tedavileri klinigimizde basariyla gergeklestiriimis olup,
hastamiz adiz ve dis saglidini korumak adina diizenli
takiplerle pedodonti ve ortodonti klinigimizde kontrol
altindadrr.

Bu calisma, calismay ydrdten tdm yazarlar tarafindan okunmus ve
onaylanmis orijinal bir ¢calismadir. Herhangi bir yazar, kurum ya da
kurulus ile gcikar ¢catismasr olmadigim belirtiimek isteriz.
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