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INKONTINENTI PIGMENTI- “BLOCH-SULBERGER
SENDROMU” VAKASINA DENTAL YAKLASIM
(OLGU SUNUMU)

Dental Approach to Incortinentia Pigmenti- “Bloch-Sulzberger” Syndrome
(A Case Report)
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ABSTRACT

Incontinentia pigmenti (IP) is an X-linked
dominant genetic syndrome. It is predominantly
observed in female (95 %) and the few males gene-
rally die soon after birth. This syndrome is observed
along with ectodermal disorders. Skin pigmenta-
tions are the most common characteristics of IP. IP
causes ectodermal, mesodermal, neurological, ocu-
lar and dental abnormalities. The aim of this case
presentation is to document and assess the oral and
dental manifestations of a 7 year old female IP
patient. Clinical and radiological dental examina-
tion of the patient showed absence of primary and
permanent dental follicles, delayed eruption and
some teeth abnormalities.

Key words: Incontinentia pigmenti, Bloch-
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OZET

Inkontinenti pigmenti (IP) X genine bagh
dominant gecisli genetik bir sendromdur. Yaygin
olarak kizlarda gozlenen (% 95) bu hastalik erkek-
lerde genellikle oliimciildiir. Bu sendrom ektoder-
mal bozukluklarla beraber goriiliir. Deri pigmenta-
syonlar IP’ nin ilk gériilen ve en karakteristik izel-
ligidir. Bunun disinda norolojik, okiiler, dental
bozukluklara sebep olabilir. Bu vaka sunumunun
amact Ankara Universitesi Dis Hekimligi Fakiil-
tesi’ne ebeveyni tarafindan getirilen 7 yasindaki kiz
IP hastasinda gozlenen oral ve dental bozukluk-
larin belirlenerek degerlendirilmesidir. Hastanin
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dental klinik ve radyografik muayenesi sonucunda
baz siit ve daimi dis germlerinin gelismedigi, siirme
gecikmelerinin bulundugu, agizdaki mevcut digler-
de ise sekil anomalileri oldugu saptanmustir.

Anahtar sozciikler: Inkontinenti pigmenti,
Bloch-Sulzberger sendromu, Dis hekimliginde
sendromlar.

GIRIS

Inkontinenti pigmenti, Bloch-Sulzberger
sendromu ya da Bloch-Siemens sendromu
olarak da bilinen kompleks, nadir goriilen,
kalitsal bir sendromdur. i1k defa 1906 senesinde
Archibald Edward Garrod tarafindan tanimlan-
mig, takip eden zamanda 1926 yilinda Bruno
Bloch, 1927 yilinda ise Marion Sulzberger
tarafindan rapor edilmistir (1).

Bu sendrom X genine bagli dominant
gecisli, genetik bir hastaliktir. 40.000 kizdan
biri etkilenirken, hastalik erkeklerde genellikle
oliimciildiir. Sendromun X kromozomundaki
NEMO olarak adlandirilan IKK-gamma genin-
deki bozukluktan kaynaklandigr diisiiniiliir (1).
Nemo geninin irettigi protein hiicreler igin
gereklidir. Bu proteinin yoklugu IP sebep olur.

Inkontinenti pigmenti genellikle derma-
tolojik, okiiler, norolojik ve dental bozukluklara
yol acar. Dermatolojik bozukluklar dogumdan
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sonraki ilk giinlerde goriilmeye baslar.Yaygin
eritemli ve biilloz lezyonlart kabuklanma ve
sertlesme izler. Sonrasinda kol, bacak ve gov-
dede cizgisel pigmentasyonlar goriiliir (2).

Deri lezyonlarinda genellikle 3 safha
gbzlenir:

1- Iltihabi: Tiim ekstremitelerin iizerinde
kirmizilagma ve ¢izgisel kanama odaklari.

2- Verriik6z: Diskeratoz, akantoz ve hiper-
keratoz goriilebilir.

3- Pigmentasyon: Beyaz, siitlii kahve veya
gri renkte irregiiler makiiller halindedir. Bu
satha bazi vakalarda atrofik olusumlara done-
bilir (2).

Pigmentasyon ve diger deri lezyonlari
agsama agama solarlar ve yetiskinlikte genellikle
kaybolurlar (3). Lokal steroid uygulamasi deri
lezyonlarini tedavi etmede yardimcidir.

Okiiler bulgular: Optik atrofi, retinal dis-
fonksiyon, katarakt, nistagmus, mavi sklera ve
korliik olarak ortaya cikar (4).

Norolojik bulgular: Mental retardasyon,
spastik paraliz, motor disfonksiyon, nobetler
seklindedir (4).

Stomatognatik  bulgular:  Hipodonti,
mikrodonti, konik disler, gecikmis eriipsiyon,
stiperniimerer diglere sebep olabilir (4). Gegici
ve daimi dentisyonun her ikisi birden etkile-
nebilir (5).

Bu vaka raporunda 7 yagindaki inkonti-
nenti pigmenti hastasi klinik ve radyolojik
olarak dis hekimligi yoniinden degerlendiril-
misgtir.

VAKA RAPORU

Ankara Universitesi Dis Hekimligi
Fakiiltesi Oral Diagnoz ve Radyoloji klinigine
Haziran 2007°de parsiyel dissizlik, diglerdeki
sekil bozuklugu nedeniyle ailesi tarafindan
getirilen 7 yasindaki kiz cocugunda, alinan
anamnez neticesinde Inkontinenti pigmenti
sendromu oldugu &grenilmistir.iP teshisi has-
tanin dogumunda konulmus olup, alinan anam-
nezde ailesinde herhangi bir akrabalik ve
hastalik hikayesine rastlanmamuistir.

Yapilan klinik muayene sonucunda detayli
inceleme amaciyla alinan panoramik radyografi

degerlendirilmesi neticesinde hastanin bazi siit
ve daimi dis germlerinin gelismedigi tespit edil-
mis (Resim1), hastanin agiz plani ¢ikartilmigtir
(sekil 1). Buna gore intraoral ve radyografik
muayene sonucunda iist ¢enede 52, 54, 55
numarali siit digler ile 22, 24, 25,27, 28,12, 13,
14, 15, 16, 17, 18 numarali daimi dislerin
germlerinin olmadig1 anlagilmistir. Alt ¢cenede
ise 81,82, 84, 85,71, 74,75 numaral siit disleri
ile 41,43, 44,45,47, 48, 31, 34, 35, 36, 37, 38
numarali diglerinin germlerinin olmadig: fark-
edilmistir.
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Sekil 1: Hastanin agiz plani.
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Resim 1: Hastanin panoramik radyografik goriiniimii.

Hastanin  agzindaki mevcut diglerde ise
sekil bozuklugu (konik disler) oldugu goriilmiis-
tiir (Resim 2). Diglerde herhangi bir ciirtik izle-
nilmemistir. Intraoral muayenede oral mukoza-
da herhangi bir patoloji olmadigi, periodontal
dokularin saglikli, agiz hijeninin iyi oldugu
godzlemlenmistir. Ceneler arasi iligkiye bakildi-
ginda klas 3 malokliizyon dikkati cekmistir.

Fiziksel inceleme sirasinda, hastanin karin
bolgesinde acik kahve, makiiler tarzda pigmen-
tasyonlara rastlanmigtir (Resim 3).
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Resim 2a: Hastanin intraoral klinik goriintimii.

Resim 2b: Hastanin intraoral klinik goriiniimii.

Resim 3: Hastanin karin bolgesindeki kahverengi
pigmentasyonlarin makroskopik goriintimii.

Hastada iskeletsel ve norolojik herhangi bir
bulguya rastlanmamuistir.

Hastanin eksik digleri; ortodonti boliimii ile
konsiiltasyon yapilarak; fonksiyon, estetik ve
fonasyonu saglamak amaciyla alt ve iist ¢cenede
hareketli akrilik parsiyel protez ile tamamlanmig
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alt1 ay sonrasina kontrol amaciyla randevu ve-
rilmistir (Resim 4).

s
s 4
Resim 4a: Hastanin protetik rehabilitasyon sonrasi
ag1z i¢i gortinimii.

Resim 4b: Hastanin protetik rehabilitasyon sonrasi
agiz i¢i goriiniimii.

Hasta heniiz 7 yaginda olmasi nedeniyle
yapilmig olan protetik restorasyonun kontrolleri
yapilarak biiyiimeyle birlikte yenilenmesi plan-
lanmagtir.

TARTISMA

Inkontinenti pigmenti klinikte ektodermal,
norolojik, okiiler ve dental anomalilere yol aga-
bilmektedir.Bu hastadaki klinik bulgular daha
once rapor edilen vakalar ile uyumlu olup; dis
eksikligi, konik sekil bozuklugu, gecikmis eriip-
siyon seklinde bir dental bozukluk triad1 iger-
mektedir (6).

[P’de goriilen dental bozukluklar hem siit
hem daimi dentisyonu etkileyebilir (7).

Dental ve dermatolojik klinik bulgular
ektodermal displazi ile benzerlik gosterirken;
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[P’deki deri lezyonlarinin iltihabi vezikiilasyon-
lar ile baglamasi ayirict tanida yardimcidir. Her
iki sendromda da hipodonti ve konik dis varligi
dikkat cekmektedir (8). Arastirmacilar bu iki
bozuklugun genetik olarak iligkili olabilecegini
diisiinmektedirler (8-10).

IP hastalarinin ¢cogunun &nemli iskeletsel,
sinirsel, dental, dermatolojik bozukluklara sahip
olmasi tedavi planini daha da karigik bir hale
getirmektedir.

%80 vakada goriilen dental bozukluklarin,
dis hekimligi agisindan diagnozunun ve teda-
visinin onemi olduk¢a fazladir. Ciinkii derma-
tolojik degisimlerin aksine, dental degisimler
hastanin biitlin hayati boyunca var olacaktir.
Dental bozukluklar deri lezyonlarindan sonra
2.siklikta  goriiliirler.Ozellikle dermatolojik
degisimleri olmayan hastalarda dis hekimlerinin
hastaligin teshisindeki rolii cok 6nemlidir.

Hastanin biiyiime ve gelisim siirecinde
belli araliklarla radyolojik ve klinik kontrolleri
yapilmalidir. IP hastalarina derin damak kubbe-
si, maksiller hipoplazi, progeni, parsiyel dig
eksikligi ve dislerde sekil anomalileri gériilmesi
nedeniyle pedodontist, ortodontist ve protez
uzmanindan olusan multidisipliner yaklasim
gerekmektedir. Biiyiime ve gelisim siireci
tamamlanana kadar fonkiyonel ve estetik
gereksinimlerin idamesi i¢in hareketli akrilik
protezler uygulanmalidir. {leriki dsnemde eksik
diglerin implant destekli restorasyonlar ile
tedavisi diisliniilmelidir.

SONUC

Daha 6nceki yapilmig olan caligsmalarda bu
sendromla ilgili olarak bir¢ok vakanin klinik ve
radyolojik analizi yapilmistir. Bunun yani sira
tedavi planlamasina yonelik seceneklerin sunu-
munun da artirilmas: gerekmektedir. Bu hasta-
larda rutin dental kontroller 6nem kazanir.

Ciinkii agizda mevcut diglerin sagliginin korun-
mast ve dis kayiplarmin en aza indirgenmesi
gerekmektedir.
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