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Ellis-van Creveld Sendromunda Oral Bulgular

Oral Findings of Ellis-van Creveld Syndrome
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Ellis-van Creveld Sendromunda Oral Bulgular
Oral Findings of Ellis-van Creveld Syndrome

Ellis-van Creveld Sendromu

OZET

Ellis-van Creveld Sendromu, nadir gériilen herediter bir
hastaliktir. Sendromun belirgin 6zellikleri; ellerde bilateral
postaksiyal polidaktili, akromesomelik dwarfizme yol agan
ve uzun kemiklerde goriilen kondrodisplazi, dis ve tirnaklar
etkileyen ektodermal displazi ile konjenital kalp anomalileridir.
Dértlii - major bulgulart arasinda kraniofasial ve dental
anomalilerin bulunmasi nedeniyle dis hekimleri tarafindan
kolayca teshis edilebilir.

Literatiirde Ellis-van Creveld Sendromu ile ilgili ¢ok sayida
yayin olmasina ragmen oral bulgularini tanimlayanlar sadece
birkag tanedir. Bu yazida dis eksikligi sikayeti ile bagvuran
6 yasindaki iz ¢ocugunda gériilen ve oral bulgulariyla
tant konulan Ellis-van Creveld Sendromu,  genel klinik
karakteristikleri ve oral bulgulariyla sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Ellis-van Creveld Sendromu, Oral,
Dental

ABSTRACT

Ellis-van Creveld Syndrome is a rare hereditary disease.
Distinctive features of the syndrome; Bilateral postaxial
polydactyly in the hands, chondrodysplasia in long bones
causing acromesomelic dwarfism, ectodermal dysplasia
affecting teeth and nails and congenital heart anomalies.
1t can be easily diagnosed by dentists due to the presence of
craniofacial and dental anomalies among the four major
findings.

Although there are many studies about Ellis-van Creveld
Syndrome in the literature, only a few describe its oral findings.
Inthis article, Ellis-van Creveld Syndrome, whichwas diagnosed
in a 6-year-old girl who presented with the complaint of missing
teeth and was diagnosed with oral findings, is presented with its
general clinical features and oral findings.

Keywords: Ellis-van Creveld Syndrome, Oral, Dental
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Girig

Kondroektodermal displazinin otozomal resesif
formu olan Ellis-van Creveld (EVC) Sendromu ilk
olarak 1940 yilinda tamimlanmigtir'. Sendromun belirgin
ozellikleri; ellerde bilateral postaksial polidaktili,
akromezomelik dwarfizme yol agan ve uzun kemiklerde
goriilen kondrodisplazi, dis ve tirnaklart etkileyen
ektodermel displazi ile konjenital kalp anomalileridir.>**
Akraba evliligi vakalarin %30’unda gosterilmistir.’
Bu sendrom Amishler arasinda dwarfizmin en yaygin
olarak gorilen seklidir* Dogumsal olarak goriilme
siklig1 7/1 000 000’dur. Bugiine kadar yaklasik olarak
300 vaka rapor edilmistir.* Konjenital kalp defektleri ve
toraksa ait deformitelerden dolay1 ortaya ¢ikan solunum
problemleri hastalarin yasam siiresini etkiler. Yaklagik
%60’1nda konjenital kalp defektleri bulundugundan, bu
hastalar dis hekimligi uygulamalar1 yoniinden dikkatli
olmay1 gerektirirler.” Dortlii major bulgulari arasinda
kraniofasiyal ve dental anomalilerin bulunmasi nedeniyle
dis hekimleri tarafindan da kolayca tanimlanabilen bir
sendromdur.

Literatiirde EVC Sendromu ile ilgili ¢ok sayida yaymn
olmasina ragmen, oral bulgularini tanimlayanlar sadece
birkag tanedir.® Bu yazida oral bulgulariyla tani1 konulan
EVC sendromu genel klinik karakteristikleri ve oral
bulgulartyla sunulmaktadir.

Olgu Sunumu

Alt1 yasinda kiz ¢ocugu dis eksikligi sikayeti ile
Ondokuzmayis Universitesi Dis hekimligi Fakiiltesi Ag1z
Dis ve Cene Radyolojisi klinigine bagvurdu. Hastanin
anamnezinde sit dislerinin ¢ok erken siirdiigiinii ve
siirdiikten kisa siire sonra diistiigii, diisen siit dislerinin
yerine daimi dislerin siirmedigini 6grenildi.

Aile hikayesinde annenin hamilelik ve dogum
siirecinin normal oldugu, anne ve baba arasinda akrabalik
bagi olmadigy, diger tiim aile bireylerinin normal oldugu
ogrenildi.

Ekstraoral muayenede hastanin ellerinde anormallik
oldugu farkedildi ve anamnezde alti parmakli olarak
dogan ¢ocugun her iki elindeki 6. parmaklarin 3 aylikken
ampute edildigi 6grenildi.

Hastanin intraoral muayenesinde mevcut disler kiigiik
boyutta olmakla birlikte yap1 ve renk olarak normaldi.
Disetleri hiperemik ve édemliydi. 51, 54, 73, 74, 83 ve
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85 nolu dislerinin mobil oldugu, 52, 65 nolu dislerin kok
halinde kaldig1 goriildii. Ozellikle molar dislerinde ileri
ciiriik lezyonlari izlendi.

Oral yumusak doku incelemelerinde c¢ok sayida
genis ve uzun labial frenulumun mukobukkal kivrim ve
alveol kret arasinda uzandigi goriildii. Ayrica alt anterior
bolgede alveol kreti testere goriiniimiinde idi. Derin

damak bulunan hastada diger yumugak dokular normaldi

(Resim 1- a, b). Hastada Smif I molar ilisgkisi vardi.

Resim 1.a- Alt anterior alveolar kret testere goriintimiinde ve
¢ok sayida frenilum mevcut

Resim 1.b- Disetleri hiperemik, disler sinif 1 iliskide

Full mouth periapikal radyografide 54, 65, 74 ve 85
nolu dislerde ciiriik ve apikallerinde radyolusent lezyon
oldugu goriildii. 16 ve 26 nolu dislerde taurodontizm
vardl. 55 ve 85 nolu dislerde kdklerin atipik ve aym
zamanda konik oldugu belirlendi. 12, 13, 23, 22, 41 ve
42, 31, 32 nolu dislerin germleri mevcut degildi (Resim
2). El-bilek filminde ampute edilen 6. parmaga ait kemik
¢ikintist izlendi (Resim 3).

EVC sendromu 6n tanistyla Tip Fakiiltesi Pediatri
Klinigine génderilen hastanin genel sistemik muayenesi

ve laboratuar incelemeleri yapildi. Hastanin boyu 102 cm
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(-2,69 SDS) kilo 15,5 kg (-1,7 SDS) olarak belirlendi.
Ust segment (bas-pubis) /alt segment (pubis topuk)=1"di.
X bacak izlenmekteydi.

Resim 2. Hastanin full-mouth periapikal filmleri

Resim 3. Hastann el-bilek filmi, 6. parmaga ait kemik ¢ikintilar:
mevcut.
Diisiik omuzlar, dar ve uzun toraks, lumbar lordoz

mevcuttu. Ozellikle distal ekstremitelerde belirgin kisalik
gbze carpmaktaydi. El ve ayaklar genis, parmaklar
kalindi. Ellerde 6. parmagin ampute edildigi gortildi.
Ayaklarda bilateral olarak 2. ve 3. parmaklar arasinda
parsiyel sindaktili mevcuttu. Ayrica el ve ayak tirnaklart
dismorfikti (Resim 4a,b).

Resim 4. a Resim 4. b

Resim 4. a,b- Ayak parmaklarinda parsiyel sindaktili, el ve
ayak tirnaklart dismorfik olrak izlendi.

Oskiiltasyon muayenesinde mesokardiak odakta
2/6’dansistolikejeksiyoniifiiriimiialindi. Ekokardiyografi
2m/sn’lik trikiispit yetmezligi oldugunu gosterdi. Hgb
11,9 gr/dl, Het %35,8, MCV 73,7 F1, Plt 573 000, Serum
Fe 23 pgr/dl, serum Fe baglama kapasitesi 378, ferritin 2
bulundu. Bu sonuglar demir eksikligi anemisi ile uyumlu
idi. Diger biyokimyasal parametreler normaldi. Boyun
US incelemesi, idrar analizleri normaldi.

Hastaya diyet onerileri ve oral hijyen egitimi verildi.
Ileri ciiriik ile birlikte periapikal lezyonu bulunan 54, 65,
74 ve 85 nolu disler antibiyotik korumasi altinda ¢ekildi.
Diger ciirtik dislere dolgu yapilmast ve eksiklikler igin
protez yapilmasina karar verildi.

Tartisma

Ellis-van Creveld (EVC) Sendromu nadir goriilen
herediter bir hastaliktir. Otozomal ressesif olarak gegtigi
diisiiniilen hastaliga cok sayida ektodermal ve mezodermal
anomali eslik eder.%® Parental ge¢is oldugu bildirilmistir.
Ancak bu olguda anne ve baba arasinda akrabalik bag:
olmadig1 6grenildi. Sendromun oral ve dental bulgular
arasinda labial vestibiilii oblitere eden genis maksiller ve
cok sayida frenulum, alt kesicileri etkileyen hipodonti,
maksiller ve mandibular lateral kesiciler bolgesinde
alveol kemiginde bilateral parsiyel kleftler, tist dudakta
median notch ya da filtrum, suplemental okluzal fissiirler
ve derin pit ve oluklar ve malokluzyon sayilabilir. Ayrica
natal ve neonatal disler, dislerde sekil bozuklugu konik
sekilli disler) mine hipoplazileri, siirme gecikmesi
goriiliir> Annesi hastamizin siit dislerinin ¢ok erken
sirdiigiinii  sdylemistir. Ancak olgumuzda bunlarin
neonatal dis oldugunu sdyleyebilmek miimkiin degildir.
Ayrica Hattab ve ark.® vakalarinda belirttikleri gibi bu
olguda da molar dislerin taurodont oldugu goriilmiistiir.
Olgumuzda farkli bir ozellik olarak dislerde kok
anomalisi ile atipik ve konik kokler izlenmistir.

Olgumuzda ileri ¢iiriikler ve bunlardan kaynaklanan
periapikal lezyonlar mevcuttu. Bu vakalarda ileri
cliriklere mine hipoplazilerinin neden oldugu
belirtilmistir. Molarlarin okluzal anatomisi nedeniyle
fisstir Ortiici uygulamalar1 bu hastalarda uygun
olmayabilir. Ancak diyet onerileri, flor uygulamalar

oldukga yararli olacaktir.>¢

165

e-ISSN: 2822-4310, Cilt 2, Sayi 1, Ocak - Nisan 2023 Volume 2, Number 1, January - April 2023



Zengin AZ & Ark.

Anormal sekilli dislerde kron ya da kompozit
restorasyonlar yapilabilir. Dis eksikliginde fonksiyon ve
estetigi saglamak i¢in gelisme donemi tamamlanmadan
once hareketli protezler, daha sonra sabit uygulamalar ya
da implant yapilabilir.®

Bu hastalarda malokluzyonlar nedeniyle ortodontik
tedavi gereksinimi olabilir.” Ayrica daha ileri iskeletsel
bozukluklarda ortognatik cerrahi uygulamalari yapilabilir.
Yani, EVC sendromu olan c¢ocuklar dis hekimligi
uygulamalar1 agisindan multidisipliner yaklagimi gerekli
kilmaktadir.®6#

Literatiirde EVC Sendromu ile ilgili ¢cok sayida
yaym bulunmasina ragmen, sendromun oral ve dental
bulgularini tanimlayanlar sadece birka¢ tanedir. Oral
bulgular, EVC Sendromunun Orofaciodigital sendrom,
Hallerman-Streiff Sendromu ve Asphyxiating thorasic
dystrophy ile ayiric1 tanisinda 6nemlidir.’

Yine, bu hastalarda %60 oraninda konjenital kalp
hastaligi  bulundugundan dental tedaviler oncesinde
enfektif endokardit riski yoniinden gerekli koruyucu
onlemlerin alinmast gerekir.” Oral bulgular1 oldukg¢a
karakteristik olan bu sendrom, dis hekimleri tarafindan
kolayca tanimlanabilir. Sendromun erken tanisi
ve Ozellikle kardiyolog ve ortopediste zamaninda
yonlendirilmesi, hastanin yasama sansi ve yagam kalitesi

yoniinden 6nemli olacaktir.
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