LAMELLAR ICHTHYOSIS: iKi OLGU SUNUMU

LAMELLAR ICHTHYOSIS: TWO CASE REPORTS
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OZET

Ichthyosis, deri yiizeyinde kuru ve pullu balik derisi goriiniimii olusumuna neden olan dermatolojik bir bozukluktur. Ichthyosis’ in dogumda
var olan (konjenital ichthyosis) ve dogum sonrasi (vulgar ichthyosis) gelisebilen bir¢ok alt ¢esidi bulunmaktadir. Konjenital ichthyosis’ in bir
¢esidi olan lamellar ichthyosis, ¢ogunlukla otozomal resesif genetik gegislidir ve hayat boyu devam eder. Hastaligin mekanizmasi tam olarak
bilinmemekle birlikte, cogunlukla keratinosit transglutaminaz enziminden sorumlu TGM1 genindeki mutasyonlarin hastalarda patofizyolojik
olarak hizlanmis epidermal olusuma neden oldugu belirlenmistir. Bu olgu bildiriminde, lamellar ichthyosis’ li iki ¢ocuk hastanin dis tedavileri
sirasinda karsilasilan problemler ve uygulamalar sunulmustur.
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SUMMARY

Ichthyosis is a dermatological disorder which causes the formation of dry, fish-like scales on the skin's surface. Ichthyosis has many sub-varia-
ties which may develop at birth (congenital ichthyosis ) or after birth (vulgar ichthyosis). Lamellar ichthyosis, a variety of congenital ichthyosis,
has commonly autosomal recessive genetic transition and continues for lifelong. Despite the mechanism of the disease is not yet known, muta-
tions in the gene (TGM1) for keratinocyte transglutaminase has been identified most commonly causative reason for the patophysiologically ac-
celerated epidermal formation of these patients. In this case report; problems and applications of two children with lamellar ichthyosis during their
dental treatments were presented.
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GIRIS

Ichthyosisler derinin yaygin olarak kuru, kalin
ve purtiiklii balik derisi goriiniimii aldig1 dermatolo-
jik bir hastaliktir. Bu durum keratinizasyonu sagla-

yan keratonisitlerin olusumundaki anormallik ile
ilgilidir!3"10

Ichthyosisler, primer (genetik) ve sekonder ol-
mak tizere iki grupta incelenir. Primer ichtyhyosis’in
degisik klinik, histopatolojik ve genetik bulgulari
olan dort ana tipi bulunmaktadir. Ichthyosisler, ge-
netik mutasyon sonucu geligir. Mutasyona ugramis
genler bir nesilden digerine gegcmekle birlikte ailede
sadece bir birey etkilenmis olabilir, bu genler derinin
normal yagsam dongiisiinii bozar. Saglikli bir insanda
deri hiicrelerinin gelisimi, 6lmesi ve atilimi fark edil-
mez. Ichthyosis’i olan hastalarda ise yeni hiicre olu-
sumu eski hiicrelerin atilim siirecinden daha hizl
veya normal hizdadir. Her iki durum da deride kuru
bir goriinlime neden olur. Farkli tip ichthyosislerin
bulgular1 farkli olmasina ragmen, genellikle deri ku-
ru, purttkli ve pulludur!>9-10:12.16,

Sekonder ichthyosis ise hodgkin, non hodgkin
lenfoma, mikozis fungoides, multipl myeloma, diger
maligniteler, hipotroidi, sarkoidozis, lepra, AIDS,
kronik bobrek yetmezligi gibi hastaliklar ve nikoti-
nik asit, butirofenon gibi ilaglarin alimimi takiben ge-
lisebilmektedir',

Ichthyosislerin bir ¢esidi olan lamellar ichthyo-
sis, yaklasik olarak 1/100.000-300.000 siklikta izle-
nir. Etnik kdkene bagli olmaksizin her iki cinsiyet
esit oranda etkilenir. En 6nemli ayirict 6zelligi, bii-

tiin deri yiizeyinde kalin hiperkeratotik pul pul soyul-
malarin gozlenmesidir. Dogum esnasinda bir¢ok has-
ta siki, parlak bir zar ile dogar. Zar, 10-14 giin
arasinda kivrim bolgelerini de icerecek sekilde dere-
ce derece soyulur ve hastalarda biiyiik, koyu pullan-
malar geligir. Bazi vakalarda alt goz kapagi asagi
dogru sarkabilir (ectropion)*>5-1°,

Literatiirde ichthyosisli hastalarin genel prob-
lemleriyle ilgili birgok makalenin yer aldig1 goriiliir-
ken, bu hastalarin dis tedavileri sirasinda
karsilastiklar1 problemler ve dikkat edilmesi gereken
hususlar hakkinda bir bilgiye rastlanmamistir. Sunu-
lan olgularda bu grup hastalarda dis ve agiz saghigi
ile ilgili karsilasilan sorunlar ve yapilan oneriler be-
lirtilmistir.

Olgu 1

8 yasindaki erkek hasta dislerindeki ¢iirtiklerin
tedavisi igin Gazi Universitesi Dis Hekimligi Fakiil-
tesi Pedodonti Anabilim Dali Klinigi’ne basvurdu.
Hastanin ailesinden alinan anamnezde dogumunun
gergeklestigi Hacettepe Universitesi T1ip Fakiiltesi
Hastanesinde Lamellar Ichthyosis teshisi konuldugu,
hastanin ayni {iniversitenin Dermatoloji Anabilim
Dalr’nda periyodik kontrollere ¢agrildig: ve gerekli
ilaglarinin temin edildigi 6grenildi.

Hastanin yapilan agiz dis1 muayenesinde dudak
ve dudak ¢evresi mukozasinin kuru ve piirtiikli iken,
el ve ayak derisinin asir1 kivrimli ve gatlak gorii-
niimde oldugu gozlendi (Resim 1, 2). Radyografik
degerlendirme ve agiz i¢i muayene sonrasi hastanin
85 no’lu disinin apeksi etrafinda yaygin enfeksiyon

Resim 1. Olgu 1’in ekstaoral goriiniimii.
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Resim 2. Olgu 1’in avug i¢i goriiniimii.
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ve apse, 64 ve 65 no’ lu dislerinde derin ¢iiriikler tes-
pit edildi. Hasta agzin1 yeterince ve uzun siire agama-
dig1 i¢in galismaya ara verilerek tedavinin birden ¢ok
seansta yapilmasina karar verildi. Her seansta disle-
rin tedavisine baglamadan once, hastanin agiz ¢evre-
si 6zel kremler uygulanarak yumusatildi.

i1k seansta hastanin 85 no’lu disi ¢ekildi. ikinci
seansta 64 ve 65 no’lu dislere kuafaj yapilarak kom-
pomerle restore edildi. Tedavi esnasinda hastanin ref-
lektor 1s181indan etkilendigi goriildii ve dogal 1s1kla
aydinlanan bir ortamda islemlere devam edildi.
Uciincii seansta hastanin 16, 26, 36 ve 46 no’lu dis-
lerine fissiir sealent uygulandi. Son seansta ise, topi-
kal fluorid uygulamasi yapilarak hastaya oral hijyen
egitimi verildi ve rutin kontrollere ¢agrildi.

Olgu 2

6 yasindaki kiz hasta dislerindeki ciirtiklerin te-
davisi icin Gazi Universitesi Dis Hekimligi Fakiilte-
si Pedodonti Anabilim Dali Klinigi’ne basvurdu.
Hastanin yapilan agiz dis1t muayenesinde gz, dudak,
burun ve kulak ¢evresi mukozasiin kuru, kivrimli ve
catlak goriiniimde oldugu gozlendi (Resim 3).

Radyografik degerlendirme ve ag1z i¢i muayene
sonrasi hastanin 51, 52, 61 ve 62 no’ lu dislerinin ge-
kimine, 53, 54, 55, 63, 64, 65, 73, 74, 75, 83, 84, 85
no’lu dislerin ise derin dentin ¢iiriigline bagl olarak
tedavi edilmesine karar verildi (Resim 4).

Hastanin agiz ¢evresi 6zel kremlerle yumusatil-
diktan sonra tedavi islemlerine baglandi. Hasta agzi-
n1 uzun siire agmakta zorluk g¢ektigi icin tedavi
seanslar1 kisa tutuldu. Tedavi islemleri reflektor 15181
kullanilmadan yapildi. Hastanin ilk seansta 51, 52,

61 ve 62 no’ lu disleri ¢ekildi; diger seanslarda 53,
54,55, 63, 64, 65,73, 75, 83, 85 no’lu dislerine kua-
faj yapilarak kompomerle restore edildi. Son seans-
ta ise 74 ve 84 no’ lu dislere asir1t madde kaybindan
dolay1 paslanmaz ¢elik kuron uygulandi. Hastaya to-
pikal fluorid uygulamasi yapilarak oral hijyen egiti-
mi verildi ve rutin kontrollere ¢agrildi.

TARTISMA

Siddetli ichthyosisi olan hastalar, kalin ve kuru
kabuklanmalarin viicut hareketleri esnasinda agriya
neden olabileceginden hareket kisitliligi, derideki s1y-
riklar nedeniyle sistemik enfeksiyon riski ve gérme,
duyma bozukluklart gibi problemlerle karsilasabilir-
ler 6.

Ichthyosis olgularinda, kisa siireli tedavilerin
hastalarin hayati 6neme sahip su ve kalorinin kronik
kaybina neden olabilecegi, bu durumun ¢ocugun bii-
ylime ve gelisimini olumsuz yonde etkileyecegi, has-
taligin kronik oldugu ve uzun donem tedaviye
ihtiyact oldugu bildirilmektedir '*!¢. Sunulan olgu-
larda da, cocuklarin bityiime ve gelisimlerinin yasit-
larma gore daha kiigiikk oldugu ve ailelerin bu
problemi ilettigi gozlendi.

Lamellar ichthyosisli ¢ocuklarda, pullanmay1 ve
kurumay1 azaltarak deriyi yumusatan, nemlendiren
ve soyulmasini saglayan alfa-hidroksi asit ve iire te-
melli krem ve merhemler tedavide en 6nemli yardim-
cilardir®®1, Ozellikle 2. Olguda derideki pullanma ve
kurulugun daha siddetli oldugu ve dudak ile dudak
cevresinde derin yariklarmn varligi gézlendi. Bu du-
rum, fircalama sirasinda rahatsizlik duydugu i¢in has-
tanin agiz hijyenini saglamasimi da etkilemisti.

Resim 3. Olgu 2’nin ekstraoral goriiniimi
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Resim 4. Olgu 2 ’nin iist ¢ene disleri goriiniimii
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Hastanin derin ¢iiriikler ve enfeksiyon nedeniyle tiim
dislerinin tedavisi ya da ¢ekimleri gerekiyordu. 1.
Olguda da yine ¢ekim ve tedavi gerektiren disleri bu-
lunmaktaydi. Her iki olgumuzda da goriildiigii gibi,
yeterli fircalama yapamamasi, dis hekimine gitmedi-
81 i¢in koruyucu uygulamalarin yapilmamasi ¢ocuk-
larda digsel problemlere neden olmustur.

Literatiirde, topikal retinoidler, vitamin D3 tii-
revleri ve antioksidan N-asetilsistein’in topikal uygu-
lamas1 hastaligin belirtilerini azaltan ve hastay1
rahatlatan uygulamalar olarak goriilmektedir®®!°. Bu
kremlerin 6zellikle dis firgalama ve dis tedavileri 6n-
cesinde uygulanmasi travma olusma riskini azaltabi-
lir ve hasta rahatlatilabilir.

Daha siddetli olgularda ise Vitamin A tiirevi asit-
retin, isotretinoin ve amonyumlaktat igerikli prepa-
ratlar ile bu tip hastalarda izlenebilen akne tedavisi

icin gesitli jeller dermatolog tavsiyesi ile kullanilabi-
lir 11,13,15'

Ichthyosisli hastalarin dis ve ¢ene yapilarini ilgi-
lendiren herhangi bir literatiire rastlanmamistir. An-
cak bu grup hastalarin dis tedavileri sirasinda dikkat
edilmesi gereken 6zel uygulamalar vardir. Nadir rast-
lanan bir hasta grubu olmakla beraber, karsilagildi-
ginda bu uygulamalarin dis hekimleri tarafindan gz
oniinde bulundurulmasi hasta ve hekim i¢in yararl
olacaktr.

Olgularimizda oldugu gibi, retina hassasiyeti ne-
deniyle hastalarin dis tedavileri reflektor 15181 kulla-
nilmadan dogal 1sikla aydinlatilmis ortamlarda
yapilmalidir. Dudak kenarlari, agiz ¢evresi ve yiize
0zel kremlerin uygulanmasi hem hasta hem de hekim
acisindan calisma kolaylig: getirecektir. Aksi takdir-
de, kuru olan dudak kenarlar1 ve agiz ¢evresinde ka-
namali ¢atlaklara yol agilabilir.

Hastanin agiz agmada giigliik ¢cekmesi nedeniy-
le tedavi siireleri kisa tutulmali ve islemler seri bir se-
kilde bitirilmelidir. Endodontik tedavi ve birden ¢ok
restorasyon uygulanmasi gibi uzun siirebilecek islem-
ler seanslara boliinerek yapilmali ve calisma siiresi
uzun restoratif materyallerin kullanimindan kag¢inil-
malidir.

Hastaligin teshisi ile birlikte erken donemde der-
matologlarin ebeveynleri bir pedodontiste yonlendir-
mesi ile zamaninda yapilacak flor ve fissiir sealent
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gibi koruyucu uygulamalar, oral hijyen egitimi, dii-
zenli dis hekimi kontrolu bu bireylerin agiz ve dis
sagliginin kontrol altinda tutulmasin saglayacak ve
ileride ortaya ¢ikabilecek problemlerin 6niine gegile-
bilecektir.
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