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ÖZ 
 
Osteogenezis İmperfekta ’kırılgan kemik hastalığı’ kemik kırılganlığında artma ve iskeletsel deformiteler ile ilişkilendirilmektedir. 
Bu hastalarda aile öyküsü, mavi sklera, duyma kaybı, dentinogenezis imperfekta gibi belirgin klinik özellikler gözlenebilmektedir.  
Bu vakada Kahramanmaraş Sütçü İmam Üniversitesi Çocuk Diş Hekimliği Bölümü’nde tedavi edilen 11 yaşındaki Osteogenezis 
İmperfekta’lı kız hasta sunulmaktadır. Hastanın yüzünde asimetri ve üçgensel form, boy kısalığı, pektus ekskavatum veya 
karinatum gibi göğüs duvarında ve ayaklarında deformiteler tespit edilmiştir. Hastanın klinik ve radyografik muayenesi 
sonucunda çürük dişlerine dolgu uygulamıştır.  
Hastamız çocuk diş hekimliği ve ortodonti bölümünde düzenli aralıklarla kontrol altındadır.  
Anahtar Kelimeler: Osteogenezis İmperfekta, çocuk, diş 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 Kahramanmaraş Sütçü 
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.  
Key Words: Osteogenesis Imperfekta, child, dental treatment 

  
 
 
 
 

GİRİŞ 

 

Osteogenezis İmperfekta (Oİ) ‘kırılgan kemik 

hastalığı’ veya ‘cam kemik hastalığı’ olarak da ifade 

edilen, kemik frajilitesinde artma ve kemik kütlesinde 

azalma ile karakterize 15-20.000 doğumda bir görülen 

kalıtımsal bağ dokusu rahatsızlığıdır.1,2 Oİ rahatsız- 

lığına sahip bireylerin %90’ında tip I kollajeni kodlayan 

genlerde (COLIA1 ve COLIA2) mutasyon varlığı tespit 

edilmiştir.3,4 Tip 1 kollajen; kemik, deri ve tendonların 

ekstrasellüler yapısını oluşturan ana yapısal protein 

olan iki pro-1 zinciri ve bir pro-2 zincirinden meydana 

gelen rijit üçlü sarmal proteindir. Bu nedenle hasta- 

larda kemik, tendon, deri, sklera ve dentini ilgilendiren 

problemlere rastlanılır.5 Hastalığın teşhisi; aile öyküsü, 

klinik ve genetik testlerle konulur.2 

Söz konusu rahatsızlığın ekstraoral klinik özellik- 

lerinde; mavi sklera, dentinogenesis imperfekta (Dİ), 

üçgensel yüz, duyma kaybı (orta kulak patolojisi nede- 

niyle), eklem hipermobilitesi, kardiyovasküler rahatsız- 

lık, kas zayıflığı, çoklu kırıklar ve kafatasındaki kemik- 

lerde deformite varlığı yer almaktadır.1 

Oİ hastalarının yaklaşık %50’sinde dişsel ano- 

maliye rastlanılmaktadır.6 Hastaların dişlerinde grimsi-
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maviden kahverengiye kadar renk değişimi, kısa kron 

ve kök veya pulpa obliterasyonu ile karakterize Dİ 

varlığı da görülebilmektedir.7 Söz konusu hastalığa 

sahip bireylerde en çok görülen dişsel anomali hipo- 

dontidir.8 Ayrıca hastalarda gömülü dişler9, mandibular 

overjete bağlı Class 3 malokluzyon, anterior ve poste- 

rior çapraz veya açık kapanış varlığı izlenebil- 

mektedir.10  

Literatürde hastalığın sınıflandırılması ilk kez 

Sillence ve ark. tarafından; Oİ tip I: ‘hafif form’, mavi 

sklera ve otozomal dominant geçişli, progresif defor- 

mite yok; Oİ tip II:’ öldürücü form’, otozomal resesif 

geçişli; Oİ tip III: ‘ciddi form’, progresif kemik defor- 

miteleri ve karakteristik yüz, otozomal resesif geçişli, 

Oİ tip IV: fenotipi Oİ tip I ve III arasında, daha az 

tanımlanabilen form diye sınıflandırılır.11 Daha sonra 

Glorieux ve ark. tarafından farklı bir otozomal domi- 

nant geçişli Oİ tip V12 ve otozomal resesif geçişli tip 

VI-XV literatüre sunulmuştur.4, 13- 15 

Bu vaka sunumunun amacı diş tedavisi yapılan 

Oİ hastası hakkında bilgi vermektir. 

 

OLGU SUNUMU 

 

11 yaşındaki kız hasta, 2019 yılında Kahraman- 

maraş Sütçü İmam Üniversitesi Diş Hekimliği Fakültesi 

Pedodonti Anabilim Dalı’na ön bölgedeki çürük dişle- 

rinden kaynaklanan estetik ve ağrı problemleri nede- 

niyle başvurmuştur. Çocuğun tıbbi anamnezine göre, 

Oİ teşhisinin Tıp Fakültesi Tıbbi Genetik tarafından 

konulduğu, geçmişinde çoklu ve tekrarlayan kemik 

kırıkları olduğu ve bifosfonat (Pamidronat) kullandığı 

öğrenilmiştir. Aile öyküsünde ise 3 yaşındaki erkek 

kardeşinin de Oİ hastası olduğu belirtilmiş, anne ve 

babada söz konusu hastalığın yer almadığı görülmüş- 

tür. Hastanın klinik bulguları oldukça açık olup, 

ekstraoral muayenesi yapıldığında; zayıf ve ince yapılı 

olduğu, mavi sklera, yüzünde asimetri ve üçgensel 

form, boy kısalığı, pektus ekskavatum veya karinatum 

gibi göğüs duvarında ve ayaklarında deformiteler göz- 

lenmiş, yürüme aktivitesini gerçekleştiremediği tespit 

edilmiştir (Resim 1A-B). Erkek kardeşinde de benzer 

şekilde mavi sklera varlığı ve çoklu ve tekrarlayan 

kemik kırıkları olduğu öğrenilmiştir. 

Hastadan ağız içi fotoğraflar ve panoramik 

radyografi alınmıştır. Klinik ve radyografik muayene 

sonucunda #11, 21, 22, 53, 14, 26, 46 nolu dişlerinde 

çürük; #44,34 nolu dişlerde mikrodonti izlenmiştir 

(Resim 2A-B).  Bununla birlikte dişlerde renk bozuklu- 

ğu gözlenmemiştir. Hastada daimi diş eksikliğinin 

olmadığı panoramik radyografide doğrulanmıştır 

(Resim 3). Hastanın kapanışı kontrol edildiğinde 

overjite, openbite ve Class 3 malokluzyon varlığı 

saptanmıştır. 

Tıp Fakültesi ile konsültasyon yapılmasının 

ardından hastanın koopere olduğu gözlendiğinden diş 

tedavisinin planlamasına geçilmiştir. #11, 21, 22, 53, 

14, 26, 46 dişlerinin restorasyonu self-etch bond (3M 

Adeziv 200T, St. Paul. MN, USA) uygulanması sonra- 

sında kompozit (3M Adeziv 200T, St. Paul. MN, USA) 

restorasyonu ile yapılmıştır. #44, 34, 15 nolu dişlere 

fissür örtücü (3M ESSE Clipro, St.Paul. MN, USA) uygu- 

lanmıştır. Yerel flor uygulaması %1,23’lük APF (Sultan 

Topex APF gel, Sultan Dental Products, USA) ile 

gerçekleştirilmiştir (Resim 4). Hasta düzenli kontrollere 

çağırılmış, ortodonti kliniğiyle birlikte kliniğimizde 

kontrol altındadır. 

 

                                                                                                   
 
  Resim 1A-B. Olgunun ekstraoral görünümü 
 
 

  
 
Resim 2A-B. Hastanın tedavi öncesi ağız içi görünümü 
 
 
 

 
 
Resim 3. Olgunun panoramik radyografisi 
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Resim 4. Hastanın tedavi sonrası ağız içi görünümü 
 

TARTIŞMA 

 

Oİ hastalığının teşhisi klinik ve radyografik 

bulgulara dayanmakta ve multidisipliner tedavi yakla- 

şımı gerekmektedir.11 Yaşa ve hastalığın ciddiyetine 

bağlı olarak uzun kemiklerde eğilmeler, omurga eğri- 

liği, pektus ekskavatum veya karinatum gibi göğüs 

kafesinde deformiteler, kemik kırılganlığına yatkınlık 

gibi iskeletsel rahatsızlıklara rastlanılmaktadır.3 Ayrıca 

hastalarda mavi sklera, Dİ, işitme kaybı, eklem hiper- 

mobilitesi, kısa boy, azalmış pulmoner fonksiyon ve 

kalp kapak yetmezliği gibi iskeletsel olmayan rahat- 

sızlıklar da saptanabilir.4 Bizim hastamızda da mavi 

sklera, yüz asimetrisi ve üçgensel form, boy kısalığı, 

omurga eğriliği, göğüs kafesinde deformite varlığı, ba- 

cak kemiklerinde eğrilik izlenmektedir. Hastada göz- 

lemlediğimiz belirtiler doğrultusunda kesin olmamakla 

beraber vakamızın Oİ tip I olduğu kanısındayız. Alınan 

anamnez sonucunda hastamızın geçmişinde çoklu ve 

tekrarlayan kemik kırıkları bulunduğu, cerrahi müdaha- 

leye gerek kalmadan kırıkların tedavi edildiği öğre- 

nilmiştir. 

Oİ hastaları kemik densitesini arttırdığı ve söz 

konusu hastalığın ilerlemesini yavaşlattığı için bifos- 

fanat veya antirezorptif ilaç kullanabilmektedir. İlacın 

temel mekanizması osteoklastların fonksiyonunu inhibe 

ederek kemik rezorbsiyonunu ve kemik ağrılarını en- 

gellemektedir.16 Benzer şekilde alınan anamnez sonu- 

cu hastamızın bifosfanat kullandığı öğrenilmiştir. Lite- 

ratürde bifosfonat kullanımının diş sürmesini ve geliş- 

mesini yavaşlattığı17 sunulmuş olmasıyla birlikte bizim 

vakamızda diş sürmesinin normal seyrinde ilerlediği 

görülmüştür.  

Literatürde Oİ hastalarında Dİ bulguları göz- 

lenen vaka olduğu kadar18, söz konusu bulguları taşı- 

mayan vakalar da yer almaktadır.19 Bizim vakamızda 

da klinik ve radyografik muayene sonucunda hasta- 

mızda dişlerde şekil ve renk değişimi, pulpa odasında 

daralma vb. gibi Dİ varlığına rastlanılmamıştır. Bununla 

birlikte hastanın bazı dişlerinde mikrodonti varlığı 

tespit edilmiştir. 

Oİ’li hastalarda çürüğe ve periodontal prob- 

lemlere yatkınlık gözlenebilmektedir. Söz konusu ra- 

hatsızlığa sahip hastaların tedavilerinin olabildiğinde 

konservatif yöntemlerle yapılması gerektiği literatürde 

belirtilmiştir.20 Hastaların ağız ve diş sağlığının zayıf 

olması diş ağrılarına yol açtığından tedavileri yapıl- 

malıdır. Bu amaçla bizim vakamızda da hastamızın 

çürük dişleri kompozit rezin ile restore edilmiş, koru- 

yucu uygulamalar özenle gerçekleştirilmiştir. Ayrıca 

literatürde hastaların çürük dişlerinin restorasyonu 

amacıyla paslanmaz çelik kronun da (PÇK) tercih edil- 

diği görülmüş ve hastanın okluzyonunun yükseltilmesi 

tedavi seçeneği olarak kullanılmıştır.21 Hastamızın 

tedavileri kliniğimizde başarıyla gerçekleştirilmiş olup, 

hastamız ağız ve diş sağlığını korumak adına düzenli 

takiplerle pedodonti ve ortodonti kliniğimizde kontrol 

altındadır. 

 
Bu çalışma, çalışmayı yürüten tüm yazarlar tarafından okunmuş ve 
onaylanmış orijinal bir çalışmadır. Herhangi bir yazar, kurum ya da 
kuruluş ile çıkar çatışması olmadığını belirtilmek isteriz.  
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