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Mukopolisakkaridozis Tip IVA
(Morquio Sendromu)

Mucopolysaccharidosis Type IVA
(Morquio's Syndrome): Case Report

OZET Morquio sendromu, mukopolisakkarit metabolizmasindaki bozukluk ile karakterize otozo-
mal resesif gecisli nadir rastlanan iskeletsel displazidir. Hastaligin iki formu vardir. Tip A; N-ase-
tilgalaktozamin-6-sulfat siilfataz (galaktoz-6-siilfataz), Tip B; betagalaktozidaz eksiklikleri
sonucunda olusur. Dental bulgular sendromlu tiim hastalarda goriilmeyebilir. Morquio sendromu
tanis1 konulmus 13 yasindaki kiz hasta, dis ciirtigii sikayetleriyle klinigimize bagvurmustur. Hasta-
nin klinik muayenesinde karakteristik iskeletsel deformiteler saptandi. Hastada goriilen semptom-
lar ytiriimede zorluk, parmaklarda malformasyonlar, isitme kaybi seklindeydi. Agiz ici
muayenesinde arka siirekli digler giderek incelen tarzda olup bukkal yiizeylerinde pitlerle birlikte
konkavite, sivri tiiberkiiller ve konkav okluzal yiizeyler gostermekteydi. Radyografik muayenede
mine normalden daha ince ancak normal radyodensite gostermekte ve alttaki dentin tabakasindan
acik bir sekilde ayirt edilebilmekteydi. DMF-T indeksi 8 idi ve hastada malokluzyon tespit edildi.
Hastanin ¢iriik digleri tedavi edildi. Hasta ortodonti ile konsiilte edildi. Bu olgu raporunda amag,
“Morquio sendromu” tanist konulmus bir olgunun klinik ve agiz i¢i bulgularinin sunulmasidir.

Anahtar Kelimeler: Mukopolisakkaridoz IV; tan:

ABSTRACT Morquio’s syndrome is a rare skeletal dysplasia with an autosomal recessive trait in-
heritance that is characterized with disorder of mucopolysaccharide metabolism. The deficiency of
N-acetylgalactosamine-6-sulfate sulphatase cause Type A form, and beta galactosidase deficiency
cause Type B form. Dental defects are rarely seen in association with the syndrome. A 13-year-old
female patient with Morquio syndrome diagnosis was referred to our clinic for dental treatment.
The characteristic skeletal deformities of Morquio syndrome were discovered during the clinical in-
spection. The symptoms were difficulty in walking, malformed fingers, and loss of hearing ability.
During the intraoral examination, the permanent posterior teeth were tapered and showed concave
buccal surfaces with pitting, pointed cusps and concave occlusal surfaces. On radiographs the enamel
was thinner than normal but with normal radiodensity, and was clearly distinguishable from un-
derlying dentine. The DMF-T index was 8 and established malocclusion. The decayed teeth were
treated and consultated with ortodontics. The purpose of this case report is to describe intraoral
and clinical features of “Morquio's syndrome”.
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ukopolisakkaridozis (MPS) Tip IVA (Morquio sendromu), muko-
polisakkarit depolama hastaliklar1 grubunda yer alan otozomal
resesif gecigli bir hastaliktir.! Klinik 6zellikleri ilk defa Morquio
ve Brailsford tarafindan 1929 yilinda tanimlanmistir.?® Bat1 toplumunda
MPS Tip IVA'nin goriilme siklig1 ortalama 1/140 000 olmasina ragmen has-
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taligin insidansi gesitli sekillerde bildirilmistir.* Ke-
ratan siilfat ve kondroidin-6-siilfat depolanmasi ile
karakterize bir hastaliktir. Hastaligin Tip A ve Tip
B olmak tizere iki formu vardir. Tip A, N-asetilga-
laktoz amin-6-siilfat siilfataz eksikligi sonucu, Tip B
ise beta-galaksidoz eksikligi sonucu olugur.>®

MPS Tip IVA tamusi konulmus hastalar dogumda
saglikl gértiniirler. Klinik 6zellikler ve semptomlarin
gorintimiinden 6nce Morquio sendromuna 6zgi
radyografik ozellikleri izlenebilir. MPS Tip IVA has-
talarinda ilk semptomlar genellikle 3 yaslarinda go-
rilir.”® Kaba yiiz goriinimi, gévde ve boyunda
kisalik, kaburgalarda genisleme, sternumda ¢ikiklik,
genu valgum, eklemlerde genisleme diger klinik bul-
gularidir.*'° Sensorinéral veya karigik tipte ilerleyici
isitme kayb1 nedeniyle isitme cihaz1 gerekebilir.!!
Korneada bulaniklik, hepatosplenomegali bulunabi-
lir. Kalp ve solunum problemleri iskelet tutulumuna
sekonder olarak geligir.'®? Odonoid ¢ikintinin hi-
poplazisi nedeniyle akut veya kronik servikal miyo-
pati ve atlantoaksiyal subliiksasyon gelisebilir. Ust
servikal omurlarda arka boynuzlarda kaynasma stk
goriilen bir bulgudur. Bu sendromun agir ve hafif
tipleri bildirilmistir. Hastaligin agir tiplerinde bii-
ylime 6-7 yaglarindan sonra ¢ok yavaglar ve bu has-
talar 30-40 yaslarinda kalp ve solunum sorunlariyla
kaybedilebilirler. Hafif tip Morquio hastalarinda
yasam siiresi normaldir.'? Mental retardasyon bu
sendromun bir 6zelligi degildir."

Morquio sendromlu hastalarda spesifik dental
bulgular incelendiginde, 6n grup dislerin aralikhi ve
genisleyen sekilde oldugu bildirilmigtir. Arka grup
dislerde incelen tarzda sivri tiiberkiiller gozlen-
mektedir ve bu durum normal fissiir yapis1 olma-
yan konkav ve tabak sekilli okluzal yiizeylerin
olusmasina sebep olur. Bukkal yiizeyler gingivo
okluzal yonde konkavite gosterir. Vertikal yiiz
yliksekligi kisa olmasina ragmen, hastalar 6n agik
kapanis gosterebilir. Kondil basinin rezorbsiyonu
sebebiyle temporomandibular eklem (TME) etki-
lenmistir. Mine yapist genellikle normal kalinli-
gindan %25 daha azdir, fakat radyografide normal
densiteye sahiptir. Bu bulgulara ragmen bu hasta-
larda ¢iiriik orani diigiiktiir. Diglerin klinik ve rad-
yografik goriintiisii normal radyodensiteye sahip
ince mine ile karakterize hipoplastik amelogenezis
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imperfektayr andirmaktadir.!®'*> Bu o6zellikler
hafif formda, siit diglerinde de goriilebilir.'® Bu olgu
raporunda, nadir goriilen bir hastalik olan “Mor-
quio sendromu Tip IVA” tanisi konan 13 yasindaki
kiz hastanin klinik ve agiz i¢i bulgularinin sunul-
mas! amaglanmigtir.

OLGU SUNUMU

Morquio sendromu tanis1 konulmus 13 yasindaki
kiz hasta, Cumhuriyet Universitesi Dis Hekimligi
Fakiiltesi Pedodonti Anabilim Dali klinigine dis ¢ii-
rigl sikayetleriyle bagvurmustur. Bu tanimin fib-
roblast kiiltiirinde enzim eksikliginin tespitiyle
yapildig: ve hastanin fiziksel gortiniistiniin de Mor-
quio sendromu Tip A formu i¢in spesifik oldugu
belirlendi (Resim 1). Hastanin klinik muayenesinde
karakteristik iskeletsel deformiteler tespit edildi.
Hasta 109 cm uzunlugunda ve 25 kg agirligin-
daydi. Hastada goriilen semptomlar yiiriimede zor-
luk, parmaklarda ve tirnaklarda malformasyonlar,
gorme bozuklugu, bilateral orta derecede igitme
kaybi (sag: 43-23 DB, sol: 43-22 DB) seklindeydi.
Fiziksel efor altinda solunum problemleri mevcut

RESIM 1: Hastanin fiziksel gérintiist.
(Renkli hali icin Bkz. http:/dishekimligi.turkiyeklinikleri.com/)
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olup kalpte iifiiriim oldugu 6grenildi. Hastada men-
tal gerilik olmayip, nérolojik anormalite gozlem-
lenmedi. Hastanin ailesindeki diger bireylerde
Morquio sendromuna rastlanilmadig 6grenildi.

YUz, AGIZ iCi VE RADYOGRAFIK BULGULARI

Yiiz bulgularina bakildiginda hastanin orofasyal
olarak kaba yiiz goriintimiine sahip oldugu gorildi
(Resim 2). Burun kemeri yass1 olup burun kanat-
lar1 genisti. Ag1z i¢ci muayenede dislerin koyu sar1
ve opak, mine yapisinin ince oldugu gézlendi. Pos-
terior daimi disler, bukkal yiizeylerinde pitlerle
birlikte konkavite, sivri tiiberkiiller ve konkav ok-
luzal yiizeyler gostermekteydi ve dislerde hipopla-
ziler mevcuttu. Sol arka bolgede acik kapanis
oldugu tespit edildi (Resim 3, 4). Hasta ¢igneme es-
nasinda sag taraf TME’den ses geldigini bildirdi.
Radyografik muayenede mine normalden daha
ince fakat normal radyodensite gostermekte ve alt-
taki dentin tabakasindan agik bir sekilde ayirt edi-
lebilmekteydi (Resim 5). DMF-T, tayininde Diinya
Saglik Orgiitii kriterleri kullanild1.'” DMF-T in-
deksi 8, DMF-S indeksi 15 olup, hastada malokluz-
yon tespit edildi. Hasta ve ebeveynine yapilacak
islemlerle ilgili bilgi verilip kendilerinden bilgilen-
dirilmisg onam formu alindi. Hastanin ¢iirtik digleri
kompozit rezin ile restore edilip profilaktik olarak
topikal flor uygulamas: ve oral hijyen egitimi ve-
rildi. Hasta ortodonti ile konsiilte edilip uzun sii-
reli takibe alindi.

RESIM 3, 4: Hastanin agiz ici gortintisii.
(Renkli hali igin Bkz. http://dishekimligi.turkiyeklinikleri.com/)
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RESIM 2: Hastanin yiiz gortintiisii.
(Renkli hali icin Bkz. http://dishekimligi.turkiyeklinikleri.com/)

TARTISMA

Morquio sendromu; kisa boyun, sagirlik ve kaslarda
zayiflik, dentofasyal bolgede ise yass1 burun kop-
riisii, genis burun kanatlari, genis agiz, labiale egimli
aralikli maksiller ve mandibular kesiciler, ince mine
ve minede pitlerle karakterizedir.!® Sunulan bu olgu
da tiim bu 6zellikleri gostermektedir.

Morquio sendromlu hastalarda her zaman den-
tal bulgulara rastlanmayabilir."” Dental bulgular ile
ilgili literatiirlerin yayinlanmasinin 6énemi, bu bul-
gularin ayn1 zamanda mukopolisakkaritlerin farkl
tipleri i¢in ayiric1 tani olarak spesifik olabilmesin-
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RESIM 5: Hastanin panoramik radyografisi.

den kaynaklanmaktadir."” Karakteristik dental bul-
gular MPS Tip IVB'de bulunmazken, MPS Tip
IVA’da bulunur. Bu olgularin bazilarinda degisik-
likler sadece radyografik olarak gosterilebilmesine
ragmen dental farkliliklar MPS Tip IVA’nin atipikal
veya hafif formlarinda teshise yardimei olabilir.”

Bu hastadaki dental bulgular yayimlanmusg li-
teratiirlerle uyumludur.!>'>8% Dental bulgular,
hem siit hem de siirekli dislerde goriilebilen mine
defektleri ile karakterizedir.!>!® Bu tip hastalarda
normal fiziksel kosullar altinda bile mine ytiizeyi
mindr streslere direncgte oldukca zay:f olabilece-
ginden abrazyonun ortaya ¢ikabilecegi bildiril-
mistir. Diglerdeki beyazims: veya sarims1 goriintii
optik ozellikleri degisen minenin yiiksek porozi-
tesiyle agiklanabilir. Minede gozlenen pitlerin hi-
poplastik bir lezyon veya ince, desteksiz minenin
posteriiptif travmatik yaralanmasindan kaynakla-
nan sekonder bir durum olup olmadig: halen bilin-
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memektedir ve aydinlatmak i¢in yeni aragtirmalar
gerektirmektedir.'

Bu olguda DMF-T indeksinin 8 olmasina rag-
men Morquio sendromlu hastalarda ¢tiritk orani
dugtiktir. Cartk oranimin diisiik olmasinin fissiir
yapisinin konkav ve okluzal yiizeylerinin tabak se-
killi olmasinin gida birikimini engellemesi sebe-

biyle olabilecegi diisincesindeyiz.'®!*

Onceki caligmalarda dikkat ceken ve bu olguda
da goriilen diger bir bulgu da, siirekli dislerin agin-
mast sonucu ortaya ¢ikan TME problemleridir."* Bu
hastalarda okluzal gelisim bozukluklar: ve vertikal
yiiz yiiksekliginin kayba teshis edilmeli ve TME'nin
zarar gormesi 6nlenmelidir. Ayrica bu grup hastada
var olan yiiz goriinimiindeki deformasyonlar;
ciiriik, dis eti problemleri gibi estetigi etkileyen yan
faktorlerin en aza indirgenmesini daha 6nemli hale
getirmektedir.” Sunulan bu olguda, tespit edilen
ciiritklerin tedavisi yapilip hastaya oral hijyen egi-
timi verilerek hasta agiz ve dis sagligi konusunda
bilgilendirildi. Bu hastalarda ortodontik tedavi go-
gunlukla gerekli goriilmektedir.”! Hastamizda ma-
lokliizyon tespit edilmis olup gerekli tedavileri i¢in
ortodonti klinigine yonlendirilmistir.

Bu olgu sunumunda, Morquio sendromu Tip
IVA hastalari i¢in erken ve diizenli dental bakimin
6nemi vurgulanmaktadir. Sonug olarak, bu hasta-
larda agiz-dis sagliginin kazanilmasi ve estetigin
saglanmasi i¢in multidisipliner olarak klinik tedavi
planlamasinin yapilmas: gerektigi diisiincesindeyiz.
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