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HURLER SENDROMU’NUN (MUKOPOLISAKKARIDOZ-T) ORAL BULGULARI: OLGU
SUNUMU
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OZET ABSTRACT
Hurler sendromu (Mukopolisakkaridoz tip 1) gesitli Hurler syndrome (Mucopolysaccharidosis type 1) is
dokularda asit mukopolisakkaritlerin birikimiyle one of the genetic disorders involving disturbances
karakterize, genetik bir hastaliktir. Bu makalede; in mucopolysaccharide metabolism resulting in
Hurler sendromlu 7 yasindaki bir kiz hastanin, agiz, increased storage of acid mucopolysaccharide in
dis ve radyolojik bulgular iizerinde durularak olgu various tissues. An 7-year-old girl with Hurler
sunumu yapildr. syndrome is described in this article, with special
emphasis on the oral, dental and radiographic
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Giris

Mukopolisakkaridozlar (MPS), nadir olarak goriilen lizozomal enzim iiretimindeki genetik
bozukluklarin neden oldugu, kalitsal metabolik hastaliklardandir (1). MPS’ler etkilenen enzime gore
yedi tip (I, IL, III, IV, VI, VII ve IX) olarak siiflandirilir. Mukopolisakkaridoz I lizozomal hidrolaz
alfa-L-iduronidaz enziminin eksikliginin veya yoklugunun neden oldugu otozomal resesif bir
hastaliktir  (2). Bu enzim heparin siilfat, dermatan siilfat gibi glikozaminoglikanlarin
degradasyonundan sorumludur ve enzimin eksikligi bu maddelerin farkli dokularda birikimine neden
olur (3). Mukopolisakkaritlerin birikimi ilerleyen mental retardasyona ve ilk yildan itibaren artan
norolojik gelisim eksikligine neden olmaktadir (4). MPS-I’in siddetli formu Hurler Sendromu (MPS-I-
H) olarak da bilinir ve merkezi sinir sistemi {izerine etkilerinin erken baslangiciyla karakterizedir (5).
MPS-I’in daha hafif seyreden diger formlar1 Hurler-Scheie, Scheie sendromlart olup merkezi sinir
sistemi {izerine farkedilebilir etkileri yoktur (2).

Hurler sendorumunun diinya genelindeki insidans1 1:100000’dir (6). Hastaligin tedavisinde kemik iligi
transplantasyonu uygulanir (2,3). Oliim genellikle yasanun ikinci dekatindan énce, koroner arterler ve
kalp kapaklarinda mukopolisakkarit birikimi sonucu meydana gelen degisiklikler veya alt solunum
yolu enfeksiyonu sonucunda olur (7,8). Olgularin hidrosefaliye bagh biiyiik ve genis kafa yapilar
vardir. Sendromun ciicelik, mental retardasyon, iskelet anomalileri, fitik, hipertansiyon, kardiyak
hastaliklar, hepatosple- nomegali, korneal opasiteler, farenks ve larenks yumusak dokularinda
mukopolisakkarit birikimine bagl degisiklikler, kisa kalin boyun, kifoz, azalmig eklem hareketliligi ve
fleksiyon kontraktiirleri gibi ayirict 6zellikleri bulunmaktadir (9-11). MPS-I-H’in dental ve oral
bulgulari; hiperplastik disetleri, kalin yaygin dudaklar, makroglossi, mikrognati, kubbe seklinde
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damak, kisa ramus ve anormal kondiller, aralikli hipoplastik ¢ivi seklinde disler ve gecikmis
eriipsiyon, lokalize dentigeroz kist benzeri radyoliisensler, dislerde taurodontizm seklinde
siralanmaktadir (7, 11-13). Bu makalenin amaci Hurler sendromunda dental, klinik ve radyografik
bulgularin sunulmasidir.

Olgu

Anne refakati esliginde 7 yasinda kiz hasta dis agrist1 nedeniyle klinigimize bagvurdu. Alinan
anemnezde hastanin Hurler sendromu (MPS-I-H) oldugu ve anne-babasinin akraba olmadiklari, MPS-
I-H teshisinin hastaya 2,5 aylikken konuldugu 6grenildi. Olgunun preoperatif fizik muayenesinde
apatik deforme yiliz goriiniimii, makrosefali, makroglossi, hareketleri kisitli kisa boyun, yumusak
dokularda hipertrofiye bagl gargolizym oldugu saptandi (Resim-1). Agiz i¢i muayenesinde gecikmis
daimi diglenme, 55,65,75 no’lu siit molar dislerde okliizal ¢iiriik gozlendi (Resim-2). Radyolojik
degerlendirmede dis gelisiminin kronolojik yasa gore geride oldugu, 71 no’lu siit disinin persiste
oldugu, 74 no’lu disin kokleri, 84 no’lu diste derin ¢iiriik, agiz igerisine siirmesi beklenen 16,26,36,46
no’lu dislerin gomiilii kaldigi, o6zellikle 36,46 no’lu dislerin ¢evresinde radyoliisent alanlar ve
taurodontizm varligi, gelisimi devam eden 17,27,37,47 no’lu dislerin distale migre konumlandigi
goriildii (Resim-3).

Genel anestezi altinda 55,65 ve 75 no’lu dislerin restore edilmesi ve 71, 74 ve 84 no’lu dislerin ¢ekimi
olacak sekilde tedavi planlamas1 yapildi; fakat hasta genel anestezi agisindan yiiksek risk grubuna

dahil oldugundan islem yapilamadi.

Resim 1: Hastanin fiziksel goriiniisii Resim 2: Ag1z i¢i goriintiisi
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Tartisma

Mukopolisakkaridoz nadir goriilen kalitsal bir hastalik olup, g¢esitli organlarda karakterize klinik
gorliinlimii vardir. Sundugumuz vakada kalin yaygin dudaklar, makroglosi, kisa ramus ve anormal
kondiller, gecikmis eriipsiyon, lokalize dentigerdz kist benzeri radyoliisensler literatiire paralel sekilde
goriilmiistiir. Bununla birlikte hiperplastik disetleri, mikrognati, kubbe seklinde damak, aralikli
hipoplastik ¢ivi seklinde disler gibi oral ve dental bulgulara vakada rastlanilmamstir.

MPS-I-H hastalarinda; kemikte ilerleyici bir destriiksiyon yapan dentijerdz kist benzeri lezyonlar daha
cok goriilir ve siklikla mandibulada bilateral olarak tespit edilir (13). Radyografilerde 3 mm
radyolusent goriintii molar dislerin kronlar etrafindaki folikiil boyutu i¢in kabul edilebilir sinirdir (3).
Bu sendroma sahip hastalarin radyolojik muayenesi yapilirken bu sinir dikkate alinmali, olasi bir kistik
olusumun gézden kacirilmamasi i¢in hastanin rutin kontrolleri yapilmalir.

MacLeod ve arkadaglar1 (14) Hurler sendromlu hastalarda hipoplastik kondilin agiz acikligini
kisitladigini bildirmislerdir. Agiz agikliginin kisith olmasi dental girisimleri zorlagtirmaktadir. Ayrica
makroglossi, mikrognati, kisa kalin boyun, hipertrofiye olmus adenotonsiller ve temporamandibular
eklem kisithiligt zor veya basarisiz endotrakeal entiibasyon insidansini yiikseltmistir (15).
Kooperasyon saglanamayan hastalarda genel anestezi diisiiniilirken bu durum gdzden

kagirilmamalidir.
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