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EKTODERMAL DiSPLAZI
(Bir Olgu Nedeniyle)
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OZET

Ektodermal Diisplazi, gesitli ektodermal onijinli
dokularin nadir gorlen kalitsal bir hastah@idu. lki tipi
vardi; Hidrotik ve hipohidrotik  (anhidrotik). En sik
gariilen sekli saglan, deriyi, nmaklan ve ter bezlerini
etkiteyen Hipohidrotik tiptir. Ektodermal displazinin sebep
oldugu oligedonti veya anadentili galuslar konugma ve
yemek yemede guglik cektikleri gibi dier insanlardan
farkl goriiniimleri ile daha duygusal olabilirler. Estetik ve
fonksiyonu diizeltmek igin ektodermal displazili hastalarn
dental problemlerinin erken teshis ve tedavisi dnem
arzeder.

Bu makalede klinigimize bagvuran 16 yaginda
ektodermal  displazili bir  bayaun klinik  buolgelan
degerlendirildi  ve hastahifin  genel  &eelliklerinden
bahsedildi. Hastamn gigneme fonksiyonu ve estetifi tolal
protez yapilarak sagland,
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SUMMARRY

Ectodermal dysplasia is a pgroup of inhented
disorders that orginates from varicus tissues of ectoderm.
There are two types of ectodermal dysplasta : Hypohidrotic -
and hidrotic, The most common form of eciodermal
dysplasia is hypohidrotic ectodermal dysplasia, which most
affects the hair, nails, leeth, skin and sweat glands. The
persons with anadontia / oligodontia caused by ectodermal
dysplasia not only have difficullies in eating and speaking
but can also sense that their appearance is different than
others. An early diagnosis and treatment of dental problems
of ectodermal dysplasia are important to imprave esthetics
ard function. In this arlicle , the clinical diagnosis of a
sixteen years old girl with cctodermal dysplasia is
evaluated and the common characterisics of ectodermal
dysplasia is discussed. Full denture is [itted to patient to
improve esthetics and function.
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GIRiS

Ektodermal displazi cok ender rastlamlan,
ektodermal crijinli degisik dekulari etkiliyen
kalitsal bir hastaliktir 20 Hastaligin ki tipi
meveuttur; 8

a) Anhidrotik veya hipohidrotik tip:
Anhidrotik tip ektodermal displazi cinsiyete
baplidir ve resessif gen ile geger2 Bu hastalarda
saglann rengi ¢ok agik, ince ve seyrektir. 2.5, 7. 10
Kas ve kirpikler hastalarin genelinde yoktur. Yag
ve ter bezleri azalmig, defekiil veya hig yoktur.
Hastalarda anodonti veya oligodonti var dir.z7.%1

b). Hidrotik tip:Otosomal dominant gegigli
olan bu tipi anhidrotik tipten ayiran en &dnemli
ozelligi ter ve yag bezlerinin olmasidir,

Anhidrotik tip ektodermal displazi hidrotik
formdan gok daha siddetli seyreder.27-19 Hastalk
kadiniar tarafindan tasimr ve daha gok erkeklerde
goriiliir, fakat her tki cinsi de etkiler. Ektodermal
displaziyi tastyan kadinlar normal griiniimlidir

ve hastallk bu kadmiarda etkili degildir.
Ektodermal displazi kadinlarda erkeklere goére
daha seyrek goriilmesine ragmen daha siddetli
seyreder. %.1¥
Ektodermal displazide deri. saclar,

tirnaklar, disler ve glandiler yapilar etkilenir,
Klinik olarak hastalarda ter bezleri total veya
parsiyel olarak bulunmadigi icin deri kurudur ve
terleme fonksiyonu yeterli degildir. Bu nedenle
cktodermal displazili gocuklar siy1 tolere
edemezler, hafif seyretmesi gereken basit
enfeksiyonlarda bile viicul 1sis1 dnemli derecede
viikselir. Bebekler bu nedenle konviilsiyonlar
gecirebilirler ve yiiksek ateg oliime bile sebebivet
verebilir. K1l follikiilleri de etkilendigi igin saglar
seyrek ve ince, kaglar hemen hemen hig yoktur.
Burun mukozasinda miikoz bezler bulunmadigi
icin nasal membran devamli enfekte, kuru ve
kabukludur. Atrofik rinit, larenjit ve kronik
farenjit goriiliir. Ayrica alin ¢ikmtili, burun genig
ve yassl, kulaklar diga gilakur. Dig eksikligine
bagli olarak dikey boyutun azalmasi, dudaklarin
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devrik olmasi hastaya somurtkan ve yasli bir
goriiniim verir.2.3.8.22

Ektodermal displazili hastalarin  oral
bulgularina gelince; disler tamamen veya kismen
eksiklik gosterirler, yani anodonti veya
oligodonti vardir. Bu dis eksiklikleri hem siit
diglerini hem de daimi digleri etkileyebilir.
Ektodermal displazili bir hastada agizda siirmiis
olan diglerde siklikla malformasyonlar goriiliir.
Ogzellikle kesici, kanin ve premolarlar bigim
olarak konik ve sivri, boyut olarak ise normalden
kiiiiktiirler. Molar diglerde malformasyon daha
gok koklerde goriiliir ve bu diglerin kokleri konik
bir sekil almigtir. Bu hastalarda dislerin siirme
zamanlar1 gecikebildigi icin ¢ok sik gomiik
diglere rastlanir.7. 22

Biitin bu klinik bulgular 1s18inda
ektodermal displazili hastalar yaslarinin daha
iizerinde goriiniirler. Dis eksiklikleri sebebi ile
estetik ve fonasyon kusurlari, fonksiyon
yetersizligi olusur. Bu durumlar ektodermal
displazili hastalarda fizyolojik ve ozellikle
psikolojik yonden ©nemli problemler meydana
getirebilir. Bu nedenlerle boyle hastalar protetik
tedaviye ihtiyag duyarlar. 1.9.19

Total protezler tedavinin kabul edilen sekli
ise de dogal disler ile desteklenen parsiyel
protezler, overdenture'lar da alveolar kemigin
korunmasi i¢in yapilabilir.13

OLGU TAKDIiMi

Hastamiz, klinigimize diglerinin olmamasi
nedeni ile bagvuran 16 yasinda bir bayandi. Yiiz
yapisi ve cildi hemen dikkati ¢ekmekte idi.
Hastamizdan aldigimiz anamnezde annesinin ve
babasinin  akraba  oldugunu, annesinin
akrabalarinda kendisiyle ayn1 hastalig: tagiyan iki
bireyin daha oldugunu 6grendik.

Klinik muayenede hastanin cildinin kuru,
saglarimin ¢ok seyrek, ince ve agik renkte oldugu,

kaglarinin ve kirpiklerinin hemen hemen hig
olmadi@: goriildii. Hastanin agzinda iki premolar
disin tiiberkiilleri haricinde hig¢ dig olmadig: igin
dudaklarinin disa dogru devrik oldugu ve bu
sebepler yiiziinden hastamizin normal yagindan
daha fazla bir yastaymig gibi goriindiigii tespit
edildi (Resim 1, 2).

Ailesi ile yapilan goriismelerde hastanin
bilhassa bebeklik donemlerinde sk  sik
ateglendigi ve bu atesin bazen ¢ok yiikseldigi
Ogrenildi. Bu bulgular sonucunda hastamizin
hipohidrotik tip ektodermal displazili olduguna
karar verildi.

YILMAZ, YANIKOGLU

Resim 1. 16 yagindaki ektodermal displazili hastamin
cepheden goriiniimii.

Resim 2. Aymi hastanin profilden goriiniimii.
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Intraoral muayene Hastamiza estetik, fonksiyon ve fonasyo-
Hastamizin a1z i¢i muayenesinde mandi- nun kazandirilmasi, psikolojik olarak rahatlatil-
buler sag premolarlarin normal bir goriiniim masi igin total protez yapilmasina karar verildi.
arzetmeyen tiiberkiilleri haricinde hi¢ bir dise
rastlanilmadi (Resim 3, 4).

Resim 5. Hastamin panoramik radyogrami
Resim 3. Alt damag gosteren agiz igi gériiniimil.

Resim 4. Ust damagi gosteren agiz igi goriintimii. Resim 6. Hastasiss tatéeal knfl grafisi
Aldigimiz  radyografilerde ise alt kesici- TARTISMA ve SONUC .

lerin, iist kesicilerin, alt sol 1. premolarin, alt sag

I.molarin, iist sag premolarlarin germlerinin Ektodermal Displazi, ektodermal orijinli

olmadigi, diger dislerin kik gelisimlerini yapa- dokularin kalitsal bir bozuklugudur. Bu hastalikta
madiklari ve siirme egiliminde goriinen alt sag ii¢c 6onemli bulgu vardir :Hypohidrosis[ter ve yag
premolarlarin da ¢ok kisa kike sahip olduklari bezlerinin az veya hi¢ olmamasi|, hypotrichosis
goriildii (Resim 5, 6). [saclarin seyrek olmasi] ve hypodontia|dislerin
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gelisimlerinde olan bozukluklar]. '2.1> Hastalik,
ter ve yag bezlerinin olup olmamasina gore ikiye
ayrihr. Bizim vakamiz ter ve yag bezlerinin de
olmadigi anhidrotik tipti.

Yaglari ne olursa olsun bu hastalarda
anemli olan psikolojik bozuklugun giderilmesi ve
duygusal geligimin saflanmasidir. Bu psikolojik
hozuklugun sebepleri estetik, fonksiyon ve
fonasyonun yetersiz olmasidir, 1,89

Birgok  klinik  rapor, fizyolojik  ve
psikososyal nedenlerden dolayr  Ektodermal
Displazili hastalarda profetik tedavinin Snemini
gostermektedir.®. 1t 13, 15 By hastalarda anadonti
veya hipodonti tipik oldugundan total protezler,
parsivel protezler ve overdentwre'lar ile tedavi
saglanabilir. Total protezler estetik  ve
fonksiyonel sorunlari  giderirler fakat  bu
hastalardaki dissiz alveol kretlerinin az geligimi
protezin tutuculugunu ve stabilitesini bozar.13

Destek igin digler mevcut oldugunda
overdenture bu hastalar icin tercih edilebilir.11.1¢
Van Waas ve arkadaglan 2! yaptiklan bir
calismada, ovedenture yapimundan 2 yil sonra
hastalarda alveolar kemik kaybinda Gnemli
azalma oldugunu gostermisglerdir.

Minimum sayida diglere sahip Ektodermal
Displazili bireylerde sabit protetik tedavi tek
bagina madiren kullambir, Bu hastalann ilk
tedavide genellikle yaglan kiigiiktiir. Ozellikle
koprii protezleri gene geligimini etkiler. Tek
kuron restorasyonlan gene gelisimi ile ilgill
olmasalar da genig pulpa ve kisa kuron yiiksekligi
endise yaratabilir413 Bu Thastalarin  protetik
islemlerinde  kuron  ve direk  kompozit
restorasyonlar parsiyel protezler ile kombine
kuilamlabilir. #

implantlar da bu tip hastalarin protetik
tedavilerinde kullamimaktadir 618 Guckes & ve
arkadaslar, genclerde verlestirilen implantlarda
klinik =~ denemelerin ~ cksikligi, sk sk
venilenmesinin pahaliligs ve cene gelisimine
bagli muhtemel implant hareketi sebebiyle 13
yasma kadar implant yerlegimini ertelemeyi
tavsiye etmigdirler,

Aragtirmacilar cens geligiminin
clusturacag: komplikasyonlar nedeniyle
implantin geng Ektodermal Displazili hastalarda
yerlestirilmesinde  tedavinin  zamanlamasmin
dnenili oldugunu ifade ederler, 518

Ektoderma! Displazili hastalarda protetik
tedavi islemlerine erken baglamlmali, yapilan
herbir protez biiylime ve geligim nedeniyle belli
araliklarla tekrar  diizeltilmelidir.  Iskeletsel
biiyiime tamamlanincaya kadar 6 ila 12 ayhk
periyodlarla bu kontroller yapiimalidir.13

YILMAZ, Y ANIKOGLU

Biitin  bunlar gdz Oniine ahndiginda
hastarmiza alt iist total yapiimasim uygun bulduk.
Protez yapildiktan bir siire sonra hastarmiz ile
yaphguniz  goriigmelerde gevresiyle daha iyi
iletisim kurabildigini, daha muth: oldugunu
gordiik.
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