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Kleidokraniyal displazi (KKD), intramembranöz 
kemikleşme ile şekillenen primer olarak klavikula, kra-
nium ve pelviste kemiğin anormalliğine yol açan bir 
otozomal dominant iskelet displazisi bozukluğudur.1,2  

KKD’nin en belirgin karakteristik bulguları; 
fontanellerin geç kapanması, kraniyal sütürlerin açık 
kalması, klavikula aplazisi ya da hipoplazisi, bra-
kiosefalik kafatası ve omurga deformiteleridir. Ano-
maliler özellikle intramembranöz ossifikasyon ile 
şekillenen kemiklerde görülmesine rağmen enkondral 
büyüme de etkilenir ve hafif ve orta boy kısalığı ile 
sonuçlanabilir.2 Hastalarda, maksillanın hipoplazik ol-
masından dolayı mandibula göreceli olarak prognatik 
görülür ve hastalar, genellikle sınıf 3 görünüm kaza-
nır. Maksilla derin ve dar olmakla birlikte sert da-

makta yarıklar görülebilir. Mandibulada ise orta hatta 
birleşmeme görülebilir.3 Ancak hastaların en tipik in-
traoral bulgusu, daimi dişlerin gömük kalması ve çok 
sayıda sürnümerer dişlerin izlenmesidir. Bu nedenle 
uzun süreli dental tedaviler gerektirirler. 

KKD’nin tahmini prevalansı 1/1.000.000 olarak 
bildirilmiştir, ancak tanı eksikliği nedeniyle daha 
fazla olduğu tahmin edilmektedir.1 Olgularımızda da 
hastalar, böyle bir sendromdan habersiz olup, ön ta-
nıları bizim tarafımızdan konmuştur. 

Bu çalışmanın amacı, kliniğimize diş eksikliği 
şikâyetiyle başvuran baba ve oğlun KKD olgusunu 
sunmak, KKD’nin tanı ve tedavisinde diş hekimleri-
nin rolü ve multidisipliner yaklaşımın önemi üzerinde 
durmaktır.  
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should be treated by doctors and dentists in a multidisciplinary way. This 
case shows two cases of CCD which are seen in father and his son and 
it emphasizes the importance of the multidisciplinary approach. 
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 OLGU SUNUMU 

OLGU 1 

Kliniğimize, yaşı ilerlemesine rağmen süt dişlerinin 
düşmemesi ve daimi dişlerinin sürmemesi şikayetiyle 
başvuran 16 yaşındaki erkek hastanın intraoral mua-
yenesinde, derin dentin çürükleri ve diş eksiklikleri 
izlenirken, oral kavitede görülen dişlerde herhangi bir 
anomali görülmedi. Ebeveyninden aydınlatılmış 
onam formu alınan hastanın panoramik film görün-
tüsünde, gömülü daimi dişlerle birlikte çok sayıda 
gömük sürnümerer diş izlendi (Resim 1). Hastanın 11 
adet daimi, 15 adet süt dişi olmak üzere toplamda 26 
adet dişinin sürdüğü tespit edildi. Mental sağlığı nor-
mal olan hastanın ekstraoral muayenesi yapıldı. Mak-
sillanın yetersiz gelişimine bağlı prognati, geniş 
tabanlı burun ve gözlerde hipertelorizm izlendi 
(Resim 2). KKD’yi düşündüren olgunun palpasyonla 
klavikula muayenesinde; sağ klavikulada hipoplazi 
tespit edildi (Resim 3). Hastanın sağ omzunu, tek ta-
raflı olarak kolaylıkla orta hatta yaklaştırabildiği gö-
rüldü. Kesin tanı için hasta, posteroanterior (PA) 
akciğer grafisi alınması amacıyla hastaneye yönlen-
dirildi. Hastadan alınan PA akciğer grafisinde, sağ 
klavikula hipoplazik olarak izlendi (Resim 4). KKD 
ön tanımız doğrulandı ve çocuğun büyüme-gelişimi-
nin izlenmesi için hasta takibe alınarak, dental teda-
viler amacıyla tekrar kliniğimize yönlendirildi. Çoklu 
gömük diş varlığı nedeniyle daimi ve sürnümerer diş 
ayrımının ve tedavi planlamasının daha iyi yapılabil-
mesi ve süperpozisyonsuz değerlendirmenin sağla-
nabilmesi için hastadan konik ışınlı bilgisayarlı 
tomografi (KIBT) alınmasına karar verildi. KIBT gö-
rüntüleri incelendiğinde 14 adet sürnümerer, 17 adet 
daimi diş olmak üzere toplam 34 adet gömük diş iz-

lendi (Resim 5). Hasta, ortodontiye yönlendirildi ve 
hastadan ortodontik analizler için başlangıç filmleri 
alındı. Sefalometrik analizler sonucu, hakiki sınıf 3 
teşhisi koyulan hastanın gömük dişleri de değerlen-
dirilerek, tedavi planlaması yapıldı ve ortodontik te-
davi öncesinde süt dişlerine ve uygun görülen 
sürnümerer dişlere çekim uygulandı, çürüklerin te-
davisi yapıldı. Hastanın tedavisi, ortodonti kliniğinde 
devam etmektedir.  

OLGU 2 

Kliniğimize, mevcut diş boşlukları için protez yap-
tırma isteğiyle başvuran 46 yaşındaki erkek hastanın 
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RESİM 1: 16 yaşındaki erkek KKD hastasının (olgu 1) panoramik radyografisinde 

çok sayıda persiste süt dişleri, gömük daimi ve sürnümerer dişlerin varlığı izlendi.

RESİM 2: 16 yaşındaki erkek KKD hastasının (olgu 1) ekstraoral görüntüsünde 

mandibular prognati, hipertelorizm, geniş tabanlı burun ve  genişlemiş frontal gö-

rünüm izlendi.

RESİM 3: 16 yaşındaki erkek KKD hastasının (olgu 1) sağ klavikulası palpasyonda 

hipoplazik olarak izlendi.
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intraoral muayenesinde 9 adet daimi, 4 adet de per-
siste süt dişi izlendi. Mevcut dişlerde herhangi bir 
malformasyon izlenmedi. Hastadan muayeneler için 
aydınlatılmış onam formu alındı ancak hasta, kendi 
ekstraoral fotoğraflarının alınmasını istemedi. Hasta-
dan alınan panoramik radyografide 17 adet daimi, 3 
adet sürnümerer dişin gömük olduğu gözlendi (Resim 
6). Mental sağlığı normal olan hastanın ekstraoral 
muayenesi yapıldı. Klavikula muayenesinde, hastada 
bilateral klavikulalarda hipoplazi tespit edildi. Has-
tanın her 2 omzunu, kolaylıkla orta hatta yaklaştıra-
bildiği görüldü. Kesin tanı için hasta, PA akciğer 
grafisi alınması amacıyla hastaneye yönlendirildi.  
Hastanın PA akciğer grafisinde, her 2 klavikula da ap-
lazik olarak izlendi (Resim 7). Kendisinde ve çocu-
ğunda (Olgu 1) böyle bir sendrom olduğundan 

habersiz olan hastaya, kliniğimizde ön tanı konulmuş 
ve hastanedeki tetkikleri sonucu koymuş olduğumuz 
ön tanı doğrulanmıştır. Hastanın, kendisinin ve çocu-
ğunun (Olgu 1) değerlendirmeleri yapılmış ve her-
hangi bir klinik semptomları (solunum sıkıntısı, 
omurga deformitesi, fonksiyonel ağrı vs.) bulunma-
dığı için hastalar takibe alınmış ve dental tedavilerin 
tamamlanması amacıyla tekrar bize yönlendirilmiş-
tir. Hastanın gömük dişleri, süt dişleri ve proteze 
problem teşkil edecek uzamış ve desteği yetersiz diş-
lerin çekimi yapıldı. Mevcut çürüklerin dolgusu ya-
pıldıktan sonra hareketli protezlerinin yapılması için 
hasta protez kliniğine yönlendirildi.  

 TARTIŞMA 

KKD, kromozom 6p21 üzerinde bulunan, osteoblast 
farklılaşmasından sorumlu olan RUNX2 genindeki 
heterozigot mutasyon sonucu oluşan, nadir olarak gö-
rülen bir kemik gelişim bozukluğudur.4,5 KKD otozo-
mal dominant geçişli olmasıyla birlikte, olguların 
%40’ında genetik geçiş tanımlanmamıştır (spontan 
mutasyon).6-9 Aynı ailede, her zaman aynı fenotip ol-
mayabilir. Bu çalışmada, olgunun ailesine baktığı-
mızda babasında da aynı fenotipe rastlanmıştır. 

Servikal-torakal vertebra defektleriyle torasik 
skolyoz, kifoz veya lordoz, kaburga-pelvik anomali-
leri ile birlikte falanks, tarsal, metatarsal, karpal ve 
metakarpal kemiklerin anomalileri benzeri iskeletsel 
bulgular, KKD hastalarında karşılaşılabilecek ano-
malilerdir.10 KKD’nin klinik ön tanı koydurucu bul-

RESİM 4:  16 yaşındaki erkek KKD hastasının (olgu 1) postero-anterior (PA) ak-

ciğer grafisi. Sol tarafta klavikula normal morfolojide izlenirken, sağ klavikula hi-

poplazik (ok işareti) olarak izlendi.

RESİM 5: 16 yaşındaki erkek KKD hastasının (olgu 1) KIBT‘sinden alınan maksillaya a) ve mandibulaya b) ait aksiyal bir kesiti. Çok sayıda daimi ve sürnümerer gömük 

diş izleniyor.



gularından en önemlisi, klavikula aplazisi veya hipo-
plazisidir. Olgularımızda da klinik muayenede yapı-
lan klavikula palpasyonu ve alınan PA akciğer grafisi 
sonucu 1. olguda sağ klavikula hipoplazisi, 2. olguda 
ise çift taraflı klavikula aplazisi izlendi. 

Jensen ve Kreiborg, 1993 yılında yaptıkları ça-
lışmada, KKD’li hastalarda genelde görülen bulgular 
haricinde maksilla ve mandibulada morfolojik ano-
maliler (özellikle ramus ve koronoid proçeste) bil-
dirmiştir.11 McNamara ve ark., panoramik filmler 
üzerinde bu bulgulara ilaveten inferiora eğimli zigo-
matik arklar, hipoplazik ya da hiç gelişmemiş mak-
siller sinüsler, mandibulada düzensiz trabekü 
lasyonlar, sürememiş dişler üzerindeki alveolar ke-
miğin dansitesinde artış benzeri yeni bulgular sun-
muşlardır.8 İki olgumuzda da multipl sürmemiş dişler, 
çok sayıda gömük sürnümerer dişler; 1. olgumuzda 
hipoplazik maksiller sinüsler, nazal septumda devi-
asyon, sağ mandibular ramusun sola göre PA yönde 
genişlemiş olduğu görüldü. Her 2 olguda da kemik 
trabekülasyonunda farklılık gözlenmedi. 

Pospieszynska, 17 yaşındaki KKD’li bir kadın 
hastanın baş, yüz ile dentisyon morfolojisini incele-
yerek, ağız açıklığının 18 mm ile sınırlı olduğunu 
rapor etmiştir.12 Radyografik değerlendirmenin sonu-
cunda buna temporomandibular eklem (TME) defor-
mitesinin neden olduğunu bildirmiştir. Bizim her 2 
olgumuzda da ağız açıklığında kısıtlılık ve TME de-
formitesi izlenmedi. 

Seow ve Hertzberg, KKD’li 11 hasta ve 22 sağ-
lıklı bireyde yaptıkları çalışmada, mandibular 1. 
daimi molar dişlerin kanal boylarını ve dental geli-
şimlerini karşılaştırmışlardır.13 KKD’li hastalarda, 
dental gelişimde belirgin gecikmeler ve mandibular 
1. daimi molarlarda artmış kanal boyu gibi 2 önemli 
bulgu ortaya çıkmıştır. İki olgumuzda da ağızda mev-
cut 1. daimi molarların gelişiminde herhangi bir prob-
lem veya kanal boylarında farklılık gözlenmemiştir. 

Jensen ve Kreiborg’un yaptıkları başka bir ça-
lışmada, KKD’li hastalardaki sürme gecikmesi ya da 
durmasında, kemiğin ve süt dişlerinin rezorpsiyonu-
nun azalmasının ve multipl sürnümerer dişlerin var-
lığının rol oynadığını ileri sürmüştür.14 Bizim 2 
olgumuzda da multipl sürnümerer dişler ve persiste 
süt dişleri saptanmış, daimi dişlerin çoğu gömük kal-
mıştır. 

Sendromla ilgili güncel tedavi prosedürleri; 
genel anestezi altında bir veya birden fazla seansta 
gömülü dişlerin çıkarılması, erken yaştaki hastalarda 
sürmemiş olan daimi dişler ve yara iyileşmesi kont-
rol altına alındıktan sonra bu dişlerin, çeşitli orto-
dontik tedavi teknikleri kullanılarak sürmelerinin 
hızlandırılması ve düzgün bir şekilde arkta sıralan-
masının sağlanması, ileri yaşlarda ise protetik teda-
vilerle estetik ve fonksiyonun sağlanması şeklinde 
uygulanmaktadır.15 Hastalık, tıp hekimleri tarafından 
tespit edildiği zaman dişlerle ve çenelerle ilgili prob-
lemler nedeniyle hastalar, bir diş hekimine yönlendi-
rilmelidir. Diş hekimleri tarafından tespit edildiğinde 
ise olası kemik anomalileri, gelişim bozuklukları, 
mental problemlerin olup olmadığının değerlendiril-
mesi ve gerekli müdahalelerin yapılması için bir tıp 
hekimine yönlendirilmesi gerekmektedir. Bizim her 2 
olgumuz da kendilerinde bir sendrom olduğunu bil-
memekteydi ve ön tanı tarafımızdan konularak tıbbi 
değerlendirme için hastaneye yönlendirilmişlerdir. 
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RESİM 6: 46 yaşındaki erkek KKD hastasının (olgu2) panoramik radyografisinde 

çok sayıda persiste süt dişi, gömülü daimi ve sürnümerer diş izlendi.

RESİM 7: 46 yaşındaki erkek KKD hastasının (olgu 2) postero-anterior (PA) akci-

ğer grafisinde bilateral klavikula aplazisi izlendi.
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Ön tanımız doğrulanan 2 hastamızın da klinik semp-
tomları olmadığından takibe alınarak (özellikle 16 ya-
şındaki 1. olgumuzun büyüme ve gelişimi izleme 
alınmıştır), dental tedaviler için tekrar bize yönlendi-
rilmişlerdir. 

Sonuç olarak birçok anomaliyi beraberinde ba-
rındırması muhtemel KKD hastaları, dental ve tıbbi 
sağlık durumunun mümkün olan en ideal şekilde sağ-
lanması için tıp ve diş hekimleri ile multidisipliner 
olarak takip ve tedavi edilmeli, hastalar hastalık ve 
tedavi süreci konusunda bilgilendirilmeli ve uzun te-
davi süreçlerini tolere edebilecek şekilde motive edil-
melidirler. 

Finansal Kaynak 
Bu çalışma sırasında, yapılan araştırma konusu ile ilgili 
doğrudan bağlantısı bulunan herhangi bir ilaç firmasından, tıbbi 
alet, gereç ve malzeme sağlayan ve/veya üreten bir firma veya 

herhangi bir ticari firmadan, çalışmanın değerlendirme 
sürecinde, çalışma ile ilgili verilecek kararı olumsuz etkileyebile-
cek maddi ve/veya manevi herhangi bir destek alınmamıştır. 

Çıkar Çatışması 
Bu çalışma ile ilgili olarak yazarların ve/veya aile bireylerinin 
çıkar çatışması potansiyeli olabilecek bilimsel ve tıbbi komite 
üyeliği veya üyeleri ile ilişkisi, danışmanlık, bilirkişilik, herhangi 
bir firmada çalışma durumu, hissedarlık ve benzer durumları yok-
tur. 
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