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Ozet

Amag: Amelogenezis imperfekta (Al), kalitimsal gegis gosteren ve primer ve daimi dis minesinin yapisini,
miktarini ve bilesimini etkileyen, mine gelisiminin genetik bir anomalisidir. Fenotipik olarak; hipokalsifiye,
hipomature, hipoplastik ve taurodontizmin eslik ettigi hipomature-hipoplastik tip olmak tzere dért ana tipte
siniflandirilabilir.

Olgu Sunumu: Amelogenezis imperfekta tanisi,hassasiyet ve ¢iriik sikayetiyle klinigimize bagvuran 13
yasinda erkek hastadan alinan anamnez, radyografiler ve yapilan klinik muayene degerlendirilerek
konuldu. Dolgulari yapildiktan sonra flor uygulamasi yapildi. Dis siirmesinde gecikme gézlendi. On acik
kapanigi dizeltmek amaciyla ortodonti konsultasyonu ile aparey uygulandi. Ortodontik tedavisi

tamamlanmis olup takip sireci halen devam etmektedir.
Sonug: Bu tir vakalarda onleyici ve koruyucu tedaviye olabildigince erken baslanmasi, doku kaybinin
artmasini ve erken dis kaybini énlemek igin oldukga énemlidir. Mine dokusu kayiplari estetik problemler
kadar; ¢igneme, okluzyon problemleri ve hassasiyete neden olabilir. Bu nedenle, multidisipliner yaklasim
onemlidir.

Anahtar kelimeler: Amelogenezis imperfekta, hipoplastik tip, 6n acik kapanis.

Abstract

Aim: Amelogenesis imperfecta (Al) is a genetic anomaly of enamel development that shows hereditary
transmission and affects the structure, amount and composition of the primary and permanent teeth
enamel. Phenotypically this disease can be classified into four main types; hipocalcified, hipomature,
hypoplastic and taurodontism observed with hipomature-hypoplastic.
Case Report: The diagnosis of amelogenesis imperfecta was made by evaluating the anamnesis and
radiographs taken from a 13 year old male patient who applied to our clinic with sensitivity and decay.
Fluoride gel was applied after filling treatment was completed. Eruption delay was observed. Orthodontic
consultation was started to be applied to the patient in order to fix to open bite. Orthodontic treatment was
done and follow-up process is still ongoing.
Conclusion: In such patients it is important to begin treatment as early as possible to prevent increased
tissue loss and premature tooth loss. Enamel losses cause aesthetic problems as well as chewing,
occlusion problems and sensitivity. Therefore, multidisciplinary approach is important.

Girig yapisini, miktarint ve bilesimini etkileyen,

genetik bir mine gelisim anomalisidir.(1) ilk

Amelogenezis imperfekta(Al), kalitimsal
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olarak 1890 yilinda “herediter kahverengi dis”
olarak tanimlanmistir.(2) Daha sonra Finn
tarafindan Ai, “minenin esmer hipoplazisi”
olarak adlandiriimigtir.(3) Amelogenezis
imperfekta ilk kez 1890 yilinda rapor edilmig
fakat 1938’e kadar klinik olarak Dentinogenezis

imperfekta’dan bagimsiz olarak
distnilmemistir.(4,5)

Kaltimsal mine defektlerinin  blyuk
gogunlugu Al olarak tanimlanmaktadir(6,7)
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Nadir gorilen bu anomalinin sikhdi, caligilan
nifusa ve tani kriterlerine goére farklilik
gostermekte, yaklasik olarak 1:700 ile 1:16000
arasinda degismektedir. (8) Literatirde Al
gorilme sikligini Ulkemiz igcin 9%0.43 olarak
belirten bir arastirma da bulunmaktadir. (9)

Bu glne kadar yapilan ¢alismalarda 9 farkh gen
(AMELX, CNNM4, DLX3, ENAM, FAM20A,
FAM83H, KLK4, MMP20 ve WDR72) tzerinde
olusan mutasyonlar ya da gen
ekspresyonundaki degisikliklerin Al'ye neden
oldugu bildirilmistir. (9,10)

Gulnumuzde en ¢ok kabul géren Witkop’'un
1989 siniflamasina goére Al’nin dért temel

[hipoplastik  (Tip 1), hipomattr (Tip I,
hipokalsifiye  (Tip lll) ve kismenmine
hipomaturasyonu kismen de

hipomineralizasyona taurodontizmin de eslik
ettigi Al (Tip V)] formu oldugu belirtiimektedir
(Tablo 1). (11)

TiPI: Hipoplastik| 1A Hipoplastik, cukurcuklu otozomal dominant
1B Hipoplastik, lokalize otozomal dominant
IC Hipoplastik, lokalize otozomal resesif
1D Hipoplastik, diz ofozomal dominant
IE Hipoplastik, diiz X'e bagh dominant
IF Hipoplastik, prtzli otozomal dominant
IG Mine agenezisi, ofozomal resesif

TIP II: Hipomatiir 1A Hipomatar, pigmente otozomal resesif
B Hipomatur, X'e bagh resesif
nc Karla kapl gérantasu veren, X'e bagh
IID | Otozomal dominant

TiPIII: Hipokalsifiye A | Otozomal dominant

liB | Otozomal resesif
TIP IV: Hipomatiir- IVA | Hipomatur-hipoplastik taurodontizm ile birlikte, otozomal
hipoplastik ile birlikte IVB  dominant

seyreden taurodontizm Hipoplastik-hipomattre taurodontizmile birlikte, otozomal

dominant

Tablo 1: Witkop’'un Amelogenezis imperfekta siniflamasi.

APl
bulgular:

hastalarda genel olarak goézlenen

o Kantitatif ve kalitatif mine
eksiklikleri

pulpal kalsifikasyon, pulpa tasi
hassasiyet, kot oral hijyen
stirmede gecikme

estetik problemler

azalmis oklUzal dikey boyut

on acik kapanis

posterior vertikal derin kapanis
mutiple gémula disler
konjenital dis eksikligi

dentin displazileri
hipersementozis

kék malformasyonu

taurodontizm
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buyime hormonu eksikligi
curage yatkinhk
yogun distas! birikimi
gingival
(6,9,12,13,14,15)

hiperplazi

APnin tipleri arasinda cesitli farkhliklar
gOrilebildigi  bildirilmistir.(7) Hipoplastik tipte;
literatlire gore mine kalinhgi azalmistir, ancak
yapisi normal olan sert, sari ve parlak mine
yuzeyinde gukurcuk ve oluklar gdzlenir. En sik
gorilen tip oldugu rapor edilmistir. Genellikle
digler arasinda kontak olmadidi, diglerin
surduklerinde konik veya silindirik oldugu
belirtiimistir. Ayrica radyolojik olarak disin tim
yapilarinin gézlenebildigi, ancak minenin ya ¢ok
ince oldugu ya da bulunmadigi, bu yltzden de
dislerin prepare edilmis gibi goérildikleri
bilinmektedir. (4,9,16,17)

Hipomatir tipin, maturasyon safhasindaki
anomaliyle ortaya ciktigi belirtiimistir. Normal
kalinliktaki mine tabakasinin daha yumusak
oldugu ve altindaki dentinden ayrilabildigi, buna
ragmen diglerin normal boyutlarda ve komsu
dislerle kontakta oldugu rapor edilmistir.
Minenin lekeli opak-beyaz, sari-kahverengi
veya kirmizi-kahverengi renkli oldugu bildirilmis
olup yayinlarda agik kapanigin yaygin bir bulgu
oldugu ve dislerin slrduklerinde morfolojik
olarak normal olduklari belirtiimistir. (5,10,16)
Ancak zamanla var olan minenin parcaciklar
halinde doékuldugu, olgularin bir bdliminde,
minenin Ozellikle 6n dislerin yalnizca kesici
kenarinda bulundugu, koleye dogru giderek
azaldigi; bu 6zelliginden dolayi da "kar sapkasi”
na benzetildigi literatirde mevcuttur. Radyolojik
olarak mine-dentin ayrimini yapmanin zor
oldugu da rapor edilmistir. (5,6,7,10,13)

Hipokalsifiye tipte; mine kalinhginin
normale yakin olmasina ragmen, hipomatur tip
Al’ye gore daha yumusak oldugu ve dentinden
kolaylikla, el aletleriyle bile ayrilabildigi,
dokunun daha por6z ve normal mineye gore
hacimsel olarak daha az mineral igcerigine sahip
oldugu, dis ylzeylerinin donuk ve cilasiz
goruldugu ve minenin asinmasi sonucu agiga
cikan dentinin koyu kahverengi veya siyah
oldugu literatur taramasi neticesinde
saptanmistir. Hipokalsifiye Al da,
mineralizasyon problemlerinin ¢cok daha siddetli
oldugu bilinmektedir. Bu tip hastalarda dis tasi
olusumunun olduk¢ga hizli oldugu, akut ve
kronik periodontitisin gelisebildigi bildirilmistir.
Hipokalsifiye ve hipomatur tipte radyoopasitenin
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sagliklh mineye go6re azaldigi ve radyolojik
olarak, mine ve dentin dansitesinin benzer
oldugu rapor edilmistir. (6,7,11,16,18)

Kismen hipomatir kismen de
hipomineralize mine vyapisi ile birlikte
taurodontizmin goraldigu Tip IV’Un, Tip Il ve
[IPGn  karakteristiklerini  sergiledigi  ifade
edilmigtir. (18)

Olgu Sunumu

Klinigimize dislerinde ¢urik ve hassasiyet
sikayeti ile bagvuran 13 yasindaki erkek
hastadan alinan anamnez sonucunda herhangi
bir  sistemik  rahatsizhginin  bulunmadigi
ogrenildi. Yapilan klinik ve radyolojik muayene
ile aile gecmisi degerlendirilerek amelogenezis
imperfekta tip | (otozomal resesif) teshisi
konuldu. Diglerin ilk strdikleri andan itibaren
Resim 1a,1b ve 1c¢’ de goéruldugu gibi sari-
kahverengi renkte ve normal diglere gére daha
klc¢lk boyutta oldugu égrenildi.

. 7. 5 SO
Resim 1a,1b,1c: Olgunun intra oral teshis resimlerinde anterior
ve lateral okliizyon, agik kapanis gézlenmekte.

Anne ve babasinin akraba evliligi (3.
derece) vyaptigi, ebeveynleri ve diger 2
kardeginin bu genetik bozuklugun hicbir
belirtisini tagimadigi 6grenildi. Yapilan Klinik ve
radyolojik muayeneye gore; 26 ve 36 numarall
dislerde okluzal ¢uruk, yetersiz mine kalinligina
bagll olugsan dentin hassasiyeti nedeniyle oral
hijyen eksikligi ve alt ¢ene anterior lingual
bdlgede distasi tespit edildi (Resim 2a,2b).

Resim 2a, 2b: Olgunun intra oral teshis resimlerinde prepare
edilmis dis gériinumu, sari kahverengi renk degisikligi ve 26,36
numarali diglerdeki ¢urtkler izlenmekte.

Ayrica 6n aglk kapanig, disler arasi
kontak kaybi ve dis slrmesinde gecikmesi
gozlendi. Radyolojik muayenede kuron mine
dokusu genel olarak izlenememekteydi (Resim
3).
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Resim 3: Radyografide kuron mine dokusu genel olarak
izlenememekte.

dental

Amacimiz, vakanin
rehabilitasyonunu her agidan saglayip, yeni
¢urik gelisimine engel olmak; biyime gelisim
dbénemi tamamlanip daimi protetik restorasyonu
yapilincaya kadar kendi dis dokusunu
olabildigince korumaktir.

Hastanin 26 ve 36 numarali dislerindeki
curik temizlendi. 30sn siresince %37’lik
fosforik asitle purizlendirilip ( Scotcbond
Universal Etchant, 3M ESPE, St. Paul, MN,
ABD), bond (Single Bond, 3M ESPE, St. Paul,
MN, ABD) uygulamasi sonucunda, kompozit
rezin (Filtek Ultimate Body, Enamel A2 3M
ESPE, ABD) ile restore edildi. (Resim 4a, 4b)

Resim 4a,4b: Ik seansta restorasyonlar ve gekim islemleri
tamamlandiktan sonra oral gérinim.

53 numarali dis topikal anestezi
uygulanarak ¢ekildi. Takip eden kontrol
seanslarinda flor vernik (ProShield Varnish,
President Dental, Germany) uygulandi. On
acik kapanis icin Dicle Universitesi Ortodonti
Klinigi ile yapilan konsultasyon sonucunda
aliskanlik kirici, hareketli bir apareyi yapildi.
(Resim 5)

&/ -
Resim 5: Aligskanlik kirici apareyin intraoral gorinim.
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infantil yutkunmaya sahip vakanin 6 aylik
aparey kullanimi neticesinde normal
yutkunmaya gectigi gozlendi.

1 yil sonraki 2. kontrol seansinda c¢uruk
gorilmezken, dolgularin iyi durumda oldugu
gOzlendi ve flor vernik uygulamasi yenilendi. 1
hafta sonra distasi temizligi yapildi ve oral
hijyen egitimi tekrarlandi. Ancak 1 yil sonra
yapilan 3. kontrol seansinda 16, 17,27, 37, 47
nolu dislerde c¢lruk tespit edildi ve alt ¢ene
anterior lingual bdlgede distaslarinin yeniden
olustugu gézlendi (Resim 6a,6b).

+'6a .
Bt S

Resim 6a, 6b: 3. kontrol séansmda yapilan kontrollerde tespit
edilen curuklerin klinik gérinumu.

Daha o©nce dislerinin gorinimudnden
rahatsizlik duymazken estetik kaygilarindan ilk
kez bu seansta bahsetti. Daimi protetik
restorasyon  acisindan  blyime  gelisim
doéneminin bitmesine karar verildi.

Hastanin 17, 27, 37 nolu dislerindeki ¢urukler
temizlendikten sonra kaviteler %2,5’luk sodyum
hipokloritli pamukla silinip distile suyla yikandi.
30 sn asitle puruzlendiriime iglemi yapilip
(Scotcbond Universal Etchant, 3M ESPE, St.
Paul, MN, ABD), ardindan bond (Tokuyama
Palfique Bond Refill, Tokuyama Dental, Japan)
uygulandi ve kompozitle (Tokuyama Palfique

Estelite Paste, Tokuyama Dental, Japan)
restorasyon tamamlandi. 16 ve 47 numarali
diglerdeki curukler temizlendi.

Kaviteler %2,5’luk sodyum hipokloritli pamukla
silinip distile suyla yikandi ve isikla sertlegsen
cam iyonomer siman ile (GC Fuji Il LC Capsule,
GC Corporation, Japan) restore edildi (Resim
7a,7b).

Resim 7a, 7b: 3. kontrol seansinda gerekli restorasyonlar
tamamlandiktan sonra olgunun intra oral gérinimd.
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Flor vernik (ProShield Varnish, President Dental,
Germany) uygulandi. Hastaya hassasiyet
giderici dig macunu Onerildi. Oral hijyen egitimi
tekrar verildi. Bir hafta sonra dis taslar
temizlendi. Aliskanlik kirici apareyin kullanimi
ile okluzyonda meydana gelen degisiklikte
belirgin farklilik g6zlendi (Resim8a,8b,8c).

Resim 8a, 8b, 8c: Aliskanlik kirici apareyin kullanimi ile
okliizyonda meydana gelen degisikligin intraoral gérinimda

Hasta tedavi islemlerini takiben 6 aylik
kontrol seanslari ile takibe alindi.

Tartisma

Bilindigi gibi, Al, dis minesinin kalite ve
miktarini etkileyerek, estetik gorunum,
fonksiyon, oklizyon, fonasyon ve digeti

saghdina olumsuz yoénde tesir eden ve nadir
gorilen genetik bir dizensizliktir . (5)

Vakanin teshisi konulurken hem aile
gecmisinin degerlendiriimesi hem de Klinik ve
radyolojik muayenesinin ayrintii  bir sekilde
yaplimasi 6nem tasimaktadir. Klinik muayene
sonucu elde edilen bulgular teshis icin hekime
Isikk tutsa da kesin tani ancak laboratuvar
ortaminda yapilan tetkikler sonucu konulabilir.
Bazi biyokimyasal testler ve molekiler, genetik
metotlarin  Al’nin  bazi tiplerinin teshisinde
kullanildigi bilinmektedir. Ancak henlz genetik
yontemlerin rutin kullanima girmedigi
bildirilmistir. (19) Aileden alinan anemnez, klinik
ve radyolojik muayeneler 1s1ginda vakamizin ai
tip 1 oldugu kanisina varildi. Diglerin strdugu
anda cgukurcuklu, sari kahverengi renkte ve
mine eksikligi ile prepare dise benzer sekilde
olmasi ile tanida hipomature tipten ayriimistir.
Ailesinden, akrabalarinda vakamizla benzer
dental 6zellikleri tasiyan kimsenin bulunmadigi
bilgisi alindiktan sonra vakamizin Al tip 1
otozomal resesif oldugu disunalda.
Sosyoekonomik  nedenlerden  dolayr ve
yapacagimiz tedavinin seklini degistirmeyecegi
icin hastadan genetik tetkikler istenmedi.
Literatirde tani icin daha detayli laboratuvar
tetkiklerine, tedavi planini degistirmeyecegi icin
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ihtiyac duymamis baska yayinlar oldugu da
goruldu. (7,20)

Al olgularinda fonksiyon, fonasyon,
estetik problemlerin yaninda, onemli
psikososyal problemler de ortaya c¢ikabildigi
bilinmektedir. AP'nin oral goriinimi  gocuk,
ergen, yetigkin her yasta bireyi etkilerken; bir
literatiirde AI'll hastalarin, normal gorinima
taklit etmek amaciyla dislerini kagit pargalari,
sakiz yada baska materyallerle kaplayarak

gorandmlerini dizeltmeye cahstiklan
bildirilmistir.

Vakamizda yapilan her  kontrol
seansinda plak ve kalkulus birikimi izlendi,
hastamiz dislerinde meydana gelen

hassasiyetten dolayl fircalamayi ihmal ettigini
soyledi. Al'li bireylerin hassasiyet nedeniyle dis
fircalamada genellikle yetersiz kaldiklari, buna
bagl olarak plak ve kalkulus birikintilerinin
siklikla gorildugu bilinmektedir. Ayrica flortrli
gargaralarin didzenli kullaniminin hassasiyeti
azaltmaya yardimci oldugu ve iyi bir periodontal
sagligin elde edilmesinin tedavinin uzun dénem
basarisi i¢cin dnemli oldugu bildirilmigtir. (21)

Vakamizda direk kompozit rezin
restorasyon yapilmasi tercih edildi. ik seansta
yapilan restorasyonlarin 2 yil sonra yapilan
kontrol seanslarinda hem klinik hem radyografik
muayeneler neticesinde gecen sireye ragmen
memnun edici restorasyonlar olduklari goérulda.
Hipoplastik Al'de adeziv restorasyonlarin
baglanmasi i¢cin bonding uygulamalarinin
genellikle yeterli oldugu bilinmektedir. Bu tdr
hastalarda kron morfolojisinin iyilestiriimesi ve
renklenmenin basarili  bir sekilde restore
edilmesi  icin  kompozit  restorasyonlarin
dusunulebilecedi, ancak dikey boyut kaybi
olusan hastalarda ideal oklizyonu saglamak
icin full kron restorasyonlar, onley uygulamalari
ve overdenture protezlerin daha uygun olacagi
rapor edilmigtir.(9)

Amelogenezis imperfekta vakalarinda,
defektli minenin kompozit rezin ile restorasyonu
oncesinde sodyum hipoklorit ile muamele
edilmesinin  baglanti  kuvvetlerini  arttirdidi
bildirilmigtir. (20) Bu bilgi 1s1ginda vakamizda da
dislerdeki ¢urikler temizlendikten sonra,
kaviteler sodyum hipokloriti pamuk peletle
silinerek gerekli restorasyonlar yapildi.

Sonug

Amelogenezis imperfekta hastalarinin
tedavi planlamasinda; hastanin SOSyo-
ekonomik  durumu, ailenin ve olgunun
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kooperasyonu, yasl, hastaligin tipi ve siddeti,
agiz ici durumu gibi pek cok etkenler énemili
faktorler olarak karsimiza ¢ikmaktadir. Bu tir
hastalarda zamanla dis doku kaybinin artmasi
ve erken dis kayiplarinin énlenmesi agisindan
tedaviye mimkin oldugunca erken vyaslarda
baslanmasi 6nemlidir. Mine kayiplarinin estetik
sorunlara neden olmakla birlikte gigneme ve

oklizyon problemine, hassasiyete hatta
psikososyal sorunlara da neden oldugu
olgumuzda da izlendi. Tedavi etmekte

oldugumuz Al gibi olgularda uzun siiren tedavi
ve kontrol seanslarinda beklenti  ve
gereksinimlerini karsilamak igin multidisipliner
yaklagimin  gerekli ve  o6nemli  oldugu
dusunulmektedir.
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AMELOGENEZIS IMPERFEKTA
Tugce Nur PEKDEMIR ve ark.




