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oz

Fankoni anemisi (FA), genellikle erken gocukluk déneminde tani konulan, ilerleyici pansitopeni
ve kromozomal instabilite, kemik iligi yetmezligi ve kansere yatkinlik ile karakterize nadir gorilen
genetik bir hastaliktir. Bu hastalarda, oral bélgeden kaynaklanan enfeksiyonlar sistemik durumunu
etkileyebilecegi i¢in diizenli dig hekimi takibi 6nemlidir. Bu olgu sunumu, 8 ve 9,5 yasinda olan FAL
2 kiz hastanin klinik ve oral bulgularmm belirlenmesi, dental tedavi protokolii ve tedavilerinde dikkat
edilmesi gereken hususlarin vurgulanmasim amaglamaktadir.

Anahtar Sézciikler: Fankoni anemisi, Oral bulgular, Dental tedavi

ABSTRACT

Fanconi anemia (FA) is a rare genetic disease, generally diagnosed in early childhood, characterized by
progressive pancytopenia and chromosomal instability, bone marrow failure, and cancer predisposition.
Regular dentist follow-up is important because infections from the oral area in these patients can affect
the systemic condition. This case report aims to highlight the clinical and oral findings of 2 female
patients with FA at 8 and 9.5 years of age, together with the dental treatment protocol and points to
be considered in their treatment.
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GIRIS

Fankoni anemisi (FA) otozomal resesif kalitim gosteren, konjenital anomaliler, kemik iligi
yetmezligi ve kansere yatkinlik ile karakterize bir hastahkur (1). Tk kez, 1927°de Isvicre’li
pediatrist Guido Fanconi tarafindan, dogumunda cesitli malformasyonlar: olan 5-7 yas
arasi giddetli pansitopeni gosteren 3 kardeste tamimlanmustir (2). Hematolojik bozukluklar
ortalama 7 yag civarinda goriliirken, kemik iligi yikimi %90 oraninda 40 yaglarimda gézlenir
(3). Konjenital olarak fenotipik isaretler siklikla gériilmesine ragmen, klinik tani genellikle
kemik 1ligi yetmezligi bulgular ortaya ¢ikinca konulmaktadir (4).

Hastalarda, hiperpigmente ve hipopigmente boélgelerin yaninda, bagparmak, radius ve
uzun kemikleri tutan iskeletsel anomaliler, g6z anomalileri, mikrosefali, gelisimsel gerilik,
boy kisaligi, renal ve kardiyak anomaliler goriilebilir (3). Bununla birlikte FA hastalarinin
yaklagik % 25-40’1 normal veya normale yakin fiziksel gérintime sahiptir (5). Genel olarak
baslica oral bulgular ise gingivitis, periodontitis, rotasyonlu disler ve dis agenezisidir (6).
Bu olgu sunumu, 8 ve 9,5 yasginda olan FA’h 2 kiz hastanin klinik ve oral bulgularinin
saptanmast, klinik sartlar altinda gerceklestirilen dental tedavi yaklagiminin sunulmasi ve dig
tedavilerinde dikkat edilmesi gereken hususlarin vurgulanmasim amaclamaktadur.
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Olgu Sunumu 1

FA tamsi konulmus 8 yasinda kiz hasta, kemik iligi
transplantasyonu Oncesi dental enfeksiyon odaklarmin
belirlenmesi i¢in Akdeniz Universitesi, Dis Hekimligi
Fakiiltesi, Pedodonti A.D’ye yonlendirilmigtir. Tlk defa dig
hekimine gelen hastanin alinan anamnezinde; IFA tanisinin
1,5 yaginda konuldugu, ailenin akraba evliligi yaptig: (teyze
cocuklart), ik cocuklarmin saghkli oldugu (14 yaginda,
erkek) ve FA tamh ikinci gocuklarinin erken (8 aylik) ve
dustik agirhikh (1300 gr) olarak dogdugu ve 10 giin yogun
bakimda tedavi gordiigii belirlenmistir. Hastanin ayrica
astim ve g6z tansiyonu icin tedavi gordigi ve hastaya 2
ay sonrast icin kemik iligi transplantasyonu planlandig
ogrenilmigtir.

Hastanin ekstraoral klintk muayenesinde; soluk bir cilt
rengi ile kiigiik gézler ve tggen bir yiize sahip oldugu
gozlenmigtir (Sekil 1A). Hastanmn boyun bdlgesinde ve
sternum Ust kisminda hiperpigmente alanlar, diyafram alt
kisminda hipopigmente lekeler ve viicutta petesiler oldugu
belirlenmigtir (Sekil 1B-D). Ayrica hastanin viicut agirhg
24 kg ve boyu ise 128,5 cm olarak 6l¢tilmustiir.

Intraaoral muayenede ise hastada; servikal bolgeler agirlikh
olmak tizere ¢ok sayida cuiriik lezyonu, mikrodonti, belirgin
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mamelonlar, diastema, disetinde kanama, gingival infla-
masyon, dis eti ¢ekilmesi, koti oral hijyen, gingival plak,
hiposalivasyon ve halitosis gozlenmigtir (Sekil 2A,B).

Radyografik muayene i¢in hastadan panoramik réntgen
alimmugtir (Sekil 3). Radyografik degerlendirmede; 54 no’lu
diste asir1 kron harabiyeti ile birlikte toplam 12 diginde
derin dentin ¢urigi goézlenmis, c¢uirtikler harici herhangi
bir patolojik duruma rastlanmamugtir.

Kemik 1iligi transplantasyonu oOncesi hastanin sistemik
durumu g6z 6ntne almarak tedavi planlamas: yapilmistir.
Klinik ve radyografik degerlendirme sonrasinda, 54 no’lu
disinin gekimi ile birlikte 16, 26 ve 36 no’lu daimi disleri
de dahil toplam 12 ¢iiriik diginin (16, 26, 36, 53, 55, 63,
64, 65, 74, 75, 84, 85 no’lu disler) restore edilmesine karar
verilmigtir. Hastanin ebeveynlerine yapilacak islemler
hakkinda bilgi verilmis ve yazilh onam alinmigtir. i§lemlere
baglamadan ©6nce hastanin 1ilgili doktorundan yazih
konsiiltasyon istenmistir.

Ik randevuda, hastaya oral hijyen egitimi verilmis ve
flortir jel uygulanmigtir. Hastaya sik periyotlarla randevu
verilerek lokal anestezi altinda restoratif tedavileri rezin
modifiye cam iyonomer siman, kompomer ve kompozit

materyaller kullanilarak yapilmgtir (Sekil 4A-C) ve 54

Sekil 1: A) Hastanin ekstra-oral
gorinimi; kiictik gézler ve tiggen yiiz
B,C) Ciltte hiperpigmente alanlar ve
petesi D) Ciltte hipopigmente leke.
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Sekil 4: Tedavi sonrasi intraoral fotograflar A) Hastanin tedavi sonrasi kapanis fotografi, B) Hastanin tedavi sonrasi st gene goriintiisii
C) Hastanin tedavi sonrasi alt cene goruntiisii.

| 550 Akd Tip D / Akd Med ] / 2019; 5(3):548-553




no’lu disinin ¢ekimi i¢in Agiz, Dis ve Ciene Cerrahisi AD’ye
yonlendirilmistir. Hastanin takibi diizenli araliklarla devam
etmektedir.

Olgu Sunumu 2

FA tamsi konulmus 9,5 yasinda kiz hasta, kemik iligi
transplantasyonu Oncesi dental enfeksiyon odaklarmin
belirlenmesi i¢in Akdeniz Universitesi, Dis Hekimligi
Fakiiltesi, Pedodonti A.D’ye yonlendirilmistir. Hastanin
alinan anamnezinde; FA tamisinin dogumda konuldugu,
ebeveynlerin akraba evliligi yaptgi (kuzen c¢ocuklari),
hastanin ailenin tek ¢ocugu oldugu ve normal dogumla
erken (36 hafta) ve dugik agirhkli (2000 gr) olarak
dogdugu belirlenmigtir. Ayrica hastanin kuzenlerinde de
FA bulundugu 6grenilmigtir. Alman detayh anamnezde,
hastada ensefalosel, hidrosefali ve 5 yaginda kapanmig VSD
oldugu 6grenilmistir.

Hastanin ekstraoral klinik muayenesinde; kiigiikk gozler,
duistk kilo ve kisa boya sahip oldugu gézlenmistir. (Sekil
5A). Hastanin boyun bélgesinde hiperpigmente alanlar, kol
ve bacaklarda petesiler ve karin alt bolgede hipopigmente
lekeler izlenmistir (Sekil 5A-E). Ayrica hastada her iki elde
bagparmak yoklugu ile birlikte radius kemiginin de eksik
oldugu gorilmustir (Sekil 6). Hastanin viicut agirhg: 17,3
kg ve boyuise 111 cm olarak dl¢ulmustiir.

Intraaoral muayenede; digler arasinda diastema, 74 no’lu
diste ctritk, koti oral hijyen ve halitosis oldugu tespit
edilmistir (Sekil 7A,B). Radyografik muayene ic¢in hastadan
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panoramik film almmustir (Sekil 8). Hastanmn 74 no’lu
disinde ¢uriik saptanmaig ve tist ¢ene sag ve sol daimi lateral
kesici diglerinin eksik oldugu goérulmiistiir.

Hastanm ik dis hekimi randevusu olmasina ragmen,
genel muayenesi sirasinda kooperasyonu 1y1 olup, tedavi
asamasinda da uyum problemi yasanmamistir. Hastanin
sistemik durumu g6z 6ntine alinarak 74 no’lu disin restore
edilmesine karar verilmig ve hastaya oral hijyen egitimi
verilmigtir. Ebeveynlere islem hakkinda bilgi verilerek yazil
onam alinmig ve tedavi éncesi hastanin ilgili doktorundan
konstiltasyon istenmistir. Ikinci randevuda 74 no’lu dis
kompomer ile restore edilmis (Sekil 7 C), hastaya florur
jel uygulanmigtir. Hasta 6 aylik periyotlarla kontrollere
gagirilmigtir.

TARTISMA

FA, cesitli iligkili ~ bir
pansitopeni olarak ortaya ¢ikan otozomal resesif kalitim
gosteren bir hastaliktir ve hastalar malignite geligimi
agisindan yiksek risk altindadir (7,8). Alter, 1301 FA
hastasiyla yaptig1 aragtirmada, hastalarin %9’ unda 16semi
(esas olarak akut miyeloid 16semi), %7 sinde miyelodisplastik

konjenital malformasyonlarla

sendrom, %>5’inde solid timorler ve %3’tinde de karaciger
timori saptandigini rapor etmistir (9). Ayrica FA hastalars,
transplantasyon olup olmamalarina bakilmaksizin spesifik
lokasyonlarda (agiz boglugu ve anogenital bolge) erken
baslangich skuaméz hiicreli karsinomalar igin yiiksek risk
altindadir (10). Bu olgu sunumundaki olgularda ise herhangi

bir maligniteye rastlanmamistir.

Sekil 5: A) Hastanin fiziksel goriintimii; kigiik gézler, kisa boy ve distk kilo, bilateral bagparmak eksikligi ve radius agenezi
B) Hastanin boyun bélgesinde hiperpigmente alan, G,D) kol ve bacaklarda petesiler, E) Ciltte hipopigmente lekeler.
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FA, gelisimsel defektler ile iliskili olarak mutajenik
kimyasallara kars1 artmig kromozomal frajilite veya hiicresel
asirt  duyarhligin  yaygin oldugu g¢esitli  hastaliklardan
biridir, hticreler diepoksibitan (DEB) gibi DNA ¢apraz
baglayict ajanlarin klastojenik etkisine kargt 6zgtin bicimde
hipersensitiftir, béylece diger sendromlardan kolaylikla
ayirt edilebilir (11).

Literatiirde gorulen I'A 6zellikleri, bu hastalarda sik goriilen

ekstraoral ve intraoral bulgular bildirilen mevcut olgular
ile uyumludur. Tekgicek ve ark., 26 FA hastasiyla yaptigi

¢alismada % 35’inde dig ¢lirigi ve gingivitis gelistigini
bildirmistir (12). Ayrica radyografik degerlendirmede de
23 hastanin %44’ tinde generalize mikrodonti ve %26’sinda
konjenital olarak eksik disler (en stk maksiller lateral kesici
disler) saptamuslardir. Bununla birlikte mevcut 2 olgumuzda
da ciirtik lezyonu mevcut olup, ilk hastada disetinde yer
yer kanama ve inflamasyonla birlikte 2. hastada konjenital

olarak eksik maksiller lateral kesiciler gérilmustiir.

Sekil 6: Iki elde bag parmak ve radius kemigi yoklugu. Sekil 7: A,B) Hastanin tedavi 6ncesi agiz ici fotograflari,
C) Hastanin tedavi sonrasi agiz igi fotografi.

Sekil 8: Hastanin
tedavi 6ncesi
panoramik réntgent,
bilateral maksiller
daimi lateral kesici dig
eksikligi.
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Yalman ve ark., 33 FA hastas: ile yaptiklar1 caliymalarinda,
11 hastada (%33,3) ekstremite anomalisi ve 17 hastada
(%51,5) hiperpigmentasyon saptamuglardir (13). Bizim
olgularimizda ise sadece 2. hastada basparmak ve radius
kemigi eksik olup her 2 hastada da hiperpigmente alanlar
gozlenmistir.

FA’Lh hastalarda agiz hijyeninin saglanmasi 6nemlidir.
Kotii oral hijyen, oral bolgenin enfeksiyonlarina sebep
olabilir ve bu da kiginin sistemik durumunu etkileyebilir.
Bu nedenle sendrom tamsi konulduktan sonra diizenli
dis hekimi kontrolleri baglatilmali ve aile oral hijyen
konusunda bilgilendirilerek olugabilecek dental sorunlarin
oniine gecilmelidir.

FA, 6zellikle ¢ocuk hastalar icin fiziksel ve psikolojik
olarak yikici bir hastahiktir. Ciiriik diglerin restore edilmest,
hastaya estetik, fonksiyonel ve psikolojik olarak yardimeci
olmaktadir. Bu nedenle tedavi stiresi boyunca hekimin
ve ailenin destegl ¢ok 6nemlidir. Hastalarimizin alman
anamnezlerinde, ebeveynleri hastalarin iletigim  eksikligi
oldugunu belirtmelerine ragmen, hastalar hekimle igbirligi
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yapmig ve ¢ekim islemi de dahil tiim tedaviler lokal anestezi
alinda tamamlanmigtir. Bazi durumlarda kooperasyon
saglanamamas: halinde sedasyon veya genel anestezi gibi
daha ileri protokoller izlenebilir.
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