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Osteogenesis imperfecta in incidental findings of panoramic radiographic
examination
Osteogenesis imperfecta pada temuan insidental pemeriksaan radiografi panoramik
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ABSTRACT

Osteogenesis imperfectais ahereditary disorder easily fractureddue toahigh fragility with the primary suspected pathogenesis
due to disruption of type 1 collagensynthesis. Clinically, abnormalities in the teeth can alsobe found. The purpose of this case
report is to analyze the panoramic radiographic appearance of the case of osteogenesis imperfecta. A 4-year-old boy cane to
Hasanuddin University Hospital complaining of mobile upper andlower teethand a history of bone fractures. The panoramic
radiographic examination showed widespreadloss of bone density with the impression of brittle bone in most areas of the up-
perand lower jaws accompanied by missing and migration of the permanent teeth. The suspected radiodiagnostic case was0s-
teogenesis imperfecta. Patients were briefed on therelationship betweenoral conditions and systemic diseases andreferred to
the pediatric departmentto manage the systemic condition, andantibioticsand analgesicsare prescribed toreduce oraldiscomfort.
The manifestations of osteogenesis imperfecta are decreased jaw bone density, class 11 malocclusion,and dentinogesis imper-
fecta. In this case, migration and missing permanentteethwere also found. It is concluded that clinical examination of osteo-
genesis imperfecta needs to be supported by a panoramic radiographic examination to identify the condition of hard tissue,
bones,andteeth.
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ABSTRAK

Osteogenesis imperfecta adalah kelainan herediter berupa tulang mudah fraktur akibat tingkat kerapuhanyang tinggi dengan
dugaan patogenesis utama akibat gangguan sintesis kolagen tipe 1. Secara klinis dapat jugaditemukan kelainan pada gigi-ge-
ligi. Laporan kasus ini menganalisis gambaranradiograf panoramik padakasus osteogenesis imperfecta. Anak laki-laki berusia
4 tahun datang ke RSGMP Universitas Hasanuddin dengankeluhangigi rahang atas dan bawah goyang sertariwayat fraktur
pada tulang. Radiografi panoramik menunjukkan gambaran hilangnyakepadatan tulang yang meluasdengan kesan brittle bone
pada sebagianbesar area rahang atas dan bawah disertai missing dan migrasibenih gigi permanen. Ada riwayatkondisi tuber-
kulosis kelenjar. Suspek radiodiagnosis kasus adalah osteogenesis imperfecta. Pasien diberi penjelasan mengenai hubungan
kondisironggamulut dan penyakit sistemik, serta dirujuk ke Departemen Anak untuk melola kondisisistemiknya dan untuk
mengurangiketidaknyamanan oral diresepkan antibiotik dan analgetik. Manifestasi osteogenesis imperfecta adalah penurun-
an densitas tulang rahang, maloklusikelas 11, dan dentinogenesis imperfecta. Padakasus ini, ditemukan pula migrasi dan mis-
sing benih gigipermanen. Disimpulkan bahwa pemeriksaan klinis pada kasus osteogenesis imperfecta perlu didukungokh
pemeriksaan radiografi panoramik sehingga dapat mengidentifikasi kondisijaringan keras, tulang dan gigi.
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PENDAHULUAN

Osteogenesis imperfekta (Ol) adalah kelainan gene-
tik yang ditandai denganpeningkatan kerapuhan, massa
tulang rendah, dan defisiensi pertumbuhan sebagian be-
sar disebabkan oleh mutasi pada kolagentipe | dengan
kode (COL1A1 dan COL1A2).! Perubahan pada area
kraniofasialbiasanya terjadipeningkatan diameter en-
sefalik, penampilan wajah segitiga dan penonjolan man-
dibula danretrusi sepertiga tengahwajah, dengan insi-
dentinggi maloklusi kelas 111, gigitan silang anterior dan
posterior juga gigitan terbuka.?

Insidensi Ol relatif jarang, sekitar 6,5 per 200.000
kelahiran hidup dan prevalensi populasi 1 dari30.000.
Klasifikasi klinis Ol pertama kali disebutkan oleh Sil-
lence, dkk pada tahun 1979 dan membaginya menjadi
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empat subkelompok; tipe I denganfenotipe non-defor-
masi ringan, tipe Il terkait dengan kematian perinatal,
tipe 111 dengan deformasi progresif non-mematikanyang
parah fenotipe, dan tipe IV dengan tingkat keparahan
sedang (yaitu antara tipe | dan 111).*
Pengobatandengan pamidronatintravenadimulaidi
Swedia pada tahun 1991 pada anakdanremajadengan
Ol dengan fraktur berulang, kompresi vertebral, dan
nyeri. Pengobatanawalnya diberikan kepadaremaj de-
ngan Ol tipe I11. Kemudian, anak-anak yang lebih kecil
secaraberurutan dimasukkan dan indikasi pengobatan
dariwaktu ke waktu berubah untuk memasukkan bayi
dengan bentuk Ol yang lebih parah (fraktur berulang
dankompresi vertebra yang didapat) dan jugaanak de-
ngan Ol ringan dengan fraktur vertebra progresif, tu-
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lang rendah kepadatan, dan nyeri.®

Terbatasnya informasi mengenai manifestasi Ol da-
lam regio oral and maxillofacial sehingga tujuan dari
artikel ini adalah untuk melaporkan kasus langka dari
Ol pada anak laki-laki dengan lokasi pada rahangatas
dan bawah, secara khusus tentang radiografi panora-
mik dengan diagnosis osteogenesis imperfecta.

KASUS

Anak laki-lakiberusia 4 tahun dirujuk ke Bagian Ra-
diologi Rumah Sakit Gigi dan Mulut Pendidikan Uni-
versitas Hasanuddin dengandiagnosis osteogenesis im-
perfecta oleh Bagian Pedodonsia untuk dilakukan pe-
meriksaan radiografi sebelum dilakukan tindakan. Se-
telah pemeriksaan radiografi, secarakebetulan ditemu-
kan gambaranradiolusen pada sebagianbesar area tu-
lang maksila dan mandibula sepertikehilangan kepa-
datan tulang dan brittle bone disertai missing dan mi
grasi benih gigi permanen. Pasien menjelaskan bahwa
keluhan utama adalah gigigoyang sehingga merasa su-
lit dalam proses pengunyahan. Selain itu, pasien men-
jelaskanada riwayat penyakit sistemik berupa tuberku-
losis kelenjar. Berdasarkanpola dan karakteristik radio-
grafi yangterlinat berupa early missing gigi 16, persis-
tensigigi 53, 61, 63, resorbsifisiologis gigi 65, 75, be-
nih gigi permanen17,13, 12,11, 21,23, 26, 27, 37, 36,
33, 31,41, 43, 46, 47, migrasi benih gigi permanen 33,
31, 41, 43, kehilangan kepadatan tulang dengan kesan
brittle bone pada sebagian besar area tulang maksila
dan mandibula suspek Ol (Gbr.1).

ARKAEEEE RUMAH SAKIT GIGI DAN MULUT UNHAS
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Gambar 1 Foto panoramik pra-perawatan

TATALAKSANA

Berdasarkanhasil anamnesis dan pemeriksaan Klinis,
rencana perawatan ditentukan. Karenakondisi sistemik-
nya, maka pasien dirujuk ke Bagian Poli Anak RSUP
Wahidin Sudirohusodo untuk dilakukan manajemen
sistemik sebelum perawatan dental. Untuk mengatasi
ketidaknyamanan pada tongga mulut, diresepkan anti-
biotik dan analgesik.

PEMBAHASAN

Kelainan bawaan langka yang memengaruhi inte-
gritas jaringan ikat atau Ol, ditandai dengan kerapuh-
antulang berbagaitingkat keparahan dimulaidari yang
mematikan hingga yang sangat minimal. Kelainan kra-
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niofasial pada penderitanya akan berdampakpadatam-
pilan dentofasial dan fungsi pengunyahan.?

Proses identifikasi pertama darigen Ol pada tahun
2006 dimulai dengan adanya informasi baruyang me-
narik tentang genetika dan mekanisme dari bone dys-
plasia.Sebelumnya, Oldikenalsebagaikelainan auto-
somdominan yang disebabkan oleh mutasi pada kola-
lagen COL1A1 dan COL1A2 dengan kode o.1(I) dan
a2(I) rantaitipe 1, yang merupakan protein yang paling
melimpah daritulang, kulit, dan matriks ekstrasel pada
tendon. Sekitar 85-90% kasus disebabkan oleh mutasi
struktur atau kuantitatif pada gen kolagen itu sendiri,
sehingga kelainan ini sekarang lebih dipahami sebagai
gangguan terkait kolagen yang memengaruhiminerali-
sasitulang. Saat ini, identifikasi baru terkait masalah
utama diferensiasi osteoblas terhadap terjadinya O1.®

Diagnosis awal Ol sebagian besar didasarkan pada
temuanklinis dan pemeriksaanradiografi. Terjadinya
fraktur akibat traumaringan, kelainanbentuk tulang, de-
fisiensi pertumbuhan merupakan cirikhas dariOl. Ter-
kait denganusia dan tingkat keparahan, Ol dapat men-
cakup maksrosefali, flat midface, triangular facies,sco-
liosis atau kyphosis. Tampakanklinis dalam rongga mu-
lut, dilaporkan dentinogenesis imperfectasering terjadi
pada pasien Ol,dengan prevalensibervariasiantara8%
dan100% juga terkait dengantingginya prevalensiter-
jadinya karies pada gigi.”

Sejumlah tambahan gambaran klinis dapat muncul
atau berkembang selama pertumbuhanatau dalam masa
dewasa, hal tersebut berdasarkan pada tingkat mutasi
genetik yang mendasarinya. Manifestasiklinis lain yang
termasukdapat berupa gangguan/kehilangan pendengar-
an sensorik, kulit menipis dan mudah memar, rentan
terhadap perdarahan, kelainan paru-paru restriktif atau
obstruktif, dan manifestasi kardiovaskular. Riwayat me-
dis pada kasus ini berupa tuberculousis kelenjar.®

Sebuah laporankasus oleh Huong Thietal pada pe-
meriksaan mulut oleh dokter gigi, tampilan Kklinis yang
terlihat berupa perubahanwarnagigi, atrisi, karies,open
bite, cross bite, erupsi gigi yang tertunda, dan kehi-
langan gigi. Analisis dari 52 foto panoramik memberi
gambaran pada gigi geligi yang terdampak berupa hi-
podonsia, ektopik gigi molar atas, kepadatan minera-
lisasi tulang rendah, mahkota gigi yang membulat, pe-
nyempitan saluranakar, akarpendek, dan obliterasi ja-
ringan pulpa (Gbr.2).! Sebagian besar temuan sejalan
dengan hasil radiografi panoramik pada kasus ini
namun tidak didapatkan kelainan berupa migrasi dari
benih gigi permanen. Penilaian hasil radiografi
panoramik pada pasien dengan riwayat osteogeness
imperfecta harus dilakukan secara hati-hati dengan
mempertimbangkan masih  jarangnya  analisis
terhadap gambaran radiografi area maksilofacial
pasien Ol.
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Gambar 3 Radiografi periap ikal dan bitewingpada pasien Ol

Menurut Camila et al, selain dentinogenesis imper-
fekta,agenesis juga dilaporkan pada 17% individu de-
ngan osteogenesis,43% diantaranya terkait dengan Ol
tipe 111. Haltersebut disebabkan kolagentipe | yang ab-
normal dari pasien yang memiliki efek merusak per-

December 2023; 12(3): 391-393, p-ISSN:2089-8134, e-ISSN:2548-5830
Case

393

kembangangigi selama awal proses mineralisasi.® Se-
lain itu, tanda-tanda radiografi yang abnormal berupa
pembesaran pulpchamber pada gigi yang sedang ber-
kembang dan erupsi, obliterasi pulpa, akar pendek,
konstriksi servikal, pulp stone, dan taurodontisme
(Gbr.3).10

Dariberbagai karakteristik yang ditemukan, hasil
pengamatan radiografi pada kasus ini dapat menjadi
data pendukung diagnosis Ol. Radiografi panoramik
yang dapat mencakup anatomi landmark dan struktur
anatomigigi dantulang rahangatas dan bawah sehing-
ga menjadi pemeriksaan radiografi yang banyak digu-
nakan dalam kedokteran gigi. Pada laporan kasus ini,
selainradiografipanoramik, modalitas CBCT memiliki
kemampuan evaluasiyang lebih baik untuk mengana-
lisis diagnosis Ol yang dapat mengukur tingkat kepa-
datan tulang dalammenentukan rencana perawatan.

Disimpulkan bahwa kelainan yang ditemukan pada
radiografi panoramik berupa kehilangan sebagian be-
sar densitas tulang rahang atas dan bawah serta gang-
guan pertumbuhan gigi mengarah pada Ol. Pemeriksa-
angigi sedini mungkin dan secara rutindiperlukan un-

tuk mencegah karies dan kehilangan gigi lebih dini.
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