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e ABSTRACT
OZET
] ) o Apert syndrome is a rare congenital disorder
Apert sendromu  siddetli  kraniyositozis,

kraniyofasiyal anomaliler, el ve ayaklarin simetrik
sekilde sindaktili olmasi ve dis anomalilerini igeren
nadir goriilen konjenital bir hastaliktir. Bu raporun
amaci Apert sendromlu 11 yasindaki erkek bir hastanin
genel ve orafasiyal bulgularini ve hastanin dental
tedavisini ortaya koymaktir.

Anahtar Kelimeler: Apert
kraniofasyal anomaliler, dental tedavi

sendromu,

involving  severe  craniosynostosis,  craniofacial
abnormalities, symmetric syndactyly of the hands and
feet and tooth anomalies. The aim of the present
report is to show an 11-year old boy with Apert

syndrome, her general and orofacial clinical
characteristics and the dental management.
Keywords: Apert syndrome, craniofacial

abnormalities, dental treatment

GIRiS

Ilk olarak 1894 de Whearon tarafindan
tanimlanan bu sendrom adini daha sonra 1904 de
hastali§i inceleyen Apert tarafindan  almistir.!
Prevalansi yaklagik olarak milyonda 15,5 tir ki bu da
her canli dogumda 65000 de 1 den 160000 de 1 e
kadar degisen bir orana denk gelmektedir.? Apert
sendromu 10. Kromozomda vyer alan (10g26)
fibroblast blylime faktoriiniin reseptor (FGFR2)
geninin mutasyonu sonucu gelisen Couzon, Pfeiffer,
Jackson-Weiss ve Beare-Stevenson sendormlari ile
birlikteki bes sendromdan biridir.

Sendromun karakteristik ozellikleri;
kranisinostozis (ki tum kranisinostozis  vakalarin
yaklagik %5 ini olusturur), el ve ayaklarda simetrik
sindaktili, hipertolerizm, proptozis, kalp ve bd&brek
anomalilileri ve merkezi sinir sistemi bozukluklaridir.
Bunun yani sira kafa kemiklerindeki anormallikler; ¢ikik
oksipital ve ¢okiik temporal kemik; yiz kemiklerindeki
bozukluklar; brakisefali yliz goérinimi, orta vyiz
gelisim geriligi, kisa ve ¢ikik burun, ¢dkmis burun
koki gibi bulgulardir. Tim bu extraoral bulgulara ek

olarak intra oralde ise; yarik damak dudak, oldukca
derin ve dar maksilla, geg ya da ektopik eriipsiiyon,
supernumere digler, fibr6z diseti, hipotonik dudaklar
onemli bulgulardandir. Diger sik goriilen agiz bulgulari
ise sinif 3 malokluzyon, 6n acik kapanis ve bilateral
posterior gapraz kapan|§t|r.3

Bu calismada amag, Apert sendromlu bir
hastayl tanimlamak, kraniofacial, extra oral ve intra
oral bulgularini tartigmaktir.

OLGU SUNUMU

On bir yagindaki erkek hasta Apert sendromu
on tanisi ile Erciyes Universitesi Dis Hekimligi Fakiiltesi
Pedodonti Klinigine dis tedavileri igin basvurmustur.
Hasta ve ailesi Kayseri'de ikamet etmekte olup;
hastanin birinci Dereceden akraba evliligi sonucu
diinyaya geldigi, dogdugunda annesinin 40 babasinin
ise 39 vyasinda oldugu O6drenilmisti. Anne ve
babasinda sendroma ait klinik veya sistemik herhangi
bir bulguya rastlanmamis ve anne normal bir hamilelik
sureci gegirmistir. Hafif diizeyde mental retardasyon
gorllen hastanin yasitlarindan farkli bir egitim aldigi
ogrenilmistir.

“Erciyes Universitesi Dis Hekimligi Fakiiltesi, Pedodonti Anabilim Dali
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Hastanin extra oral klinik bulgularinda
kraniofasial bozukluklar; genis ve diiz alin, temporal
kemiklerde cokiikliik, hipertelorizm (Resim 1) , basik
burun koki, cikik ve kisa burun, orta yiiz gerilidi,
hipotonik dudaklar (Resim 2) goézlemlenmistir. El ve
ayaklarda simetrik sindaktili,(sag ve sol elde 3. ve 4.
parmaklarda) ve parmak eksiklikleri (Resim 3-4)
gbzlenmistir. Intra oral bulgularinda ise; 6n acik
kapanis, posteriror sol tarafta bas basa sadda ise
capraz kapanis olup hastanin genel okluzyon ve
kapanis siniflandinimasi  sinif 3 tir (Resim 5).
Maxillanin dar ve hipoplazik olmasi sonucu geg eripsi-
yon ve caprasiklik mevcuttur. Yer darligi dolayisiyla her
iki taraftaki maxillar kanin diglerin gomli kaldigi ve
geg eriipsiyon sebebiyle de her iki lst daimi 1. Molar
dislerinin de heniiz sirmemis oldugu gorilmistir
(Resim 6-7). Hastanin adiz hijyeni oldukca koétl olup
digeti problemleri oldugu incelenmistir.

Tedavi Planlamasi

Hastanin hafif diizeyde mental retarde olmasi
ve genel sosyal gelisim ve iletisim yeteneklerinin
yasitlarinin gerisinde olmasindan kaynakli durumundan
dolay genel anestezi altinda tedavi edilmesinin endike
olacadi saptanmistir. Yapilan tedavide derin dentin
curigu olan 55, 65 nolu disleri cekilmis olup;
74.75.84.85 nolu digleri ise kompomer ile 36 ve 46
nolu disleri ise kompozit rezin ile restore edilmistir
(Resim 8-9). Tedavi sonrasinda sarjli dis firgasi

kullanimi 6nerilmistir ve ebeveynine oral hijyen egitimi
verilmigtir.

Resim 1. Hastanin cepheden gorinimii
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Resim-2. Hastanin profil gériinimu

Resim-3,4. Hastanin ellerininde ve ayaklarinda gorilen
sindaktil.

Resim 5. Hastadaki 6n-agik kapanis, sag capraz kapanis ve
sol taraf bas basa kapanig bulgusu.

Resim 6. Hastanin tedavi dncesi Ust gene goriintusi.
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Resim9. Hastanin tedavi sonrasi alt gene goriintiisu.
TARTISMA

Hastamizda sendromun karakteristik 6zellikleri
olan kranisinostozis, brakiosefalik goériiniim, orta yiz
geriligi ve sindaktili bulgulari gorilmistiir. Bunlarin
yaninda basik alin, temporal kemiklerde basiklk,
hipertelorizm bulgular mevcuttu. Hastada ayrica basik
burun koéki, cikik ve kisa burunun yani sira daralmis
nasolabial agi mevcuttur.
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Apert sendromlu hastalarda tipik adiz
bulgulari olan; maxillar hipoplazi, mandibular overjet,
O6n acik kapanis, posterior capraz kapanis, geg
erlipsiyon, genis dil, dar ve derin damak ve V seklinde
maxilla da hastamizda gbzlenmektedir. Apert
sendromlu hastalardaki mental gerilik cogu vakada
artan intracranial basinca bagll  olusmaktadir.*
Kraniosinostozisin erken tedavisinin ise hem estetik
hem fonksiyonel olarak olumlu sekilde sonuclanabildigi
belirtilmistir.>®

Apert sendromlu hastalarda anormal damak
yapisi, prognatizm ve dar maxilla Ozellikle goze
carpmaktadir.” Ayrica Cohen ve Krieborg un
sendromun  adiz  bulgulari  {zerine  yaptiklari
calismalarda vakalarin % 75 inde yumusak damak
yardi ve bifid uvula bulgusuna rastlanmistir. Ayrica
gene ayni calismacilar; geg eriipsiyon , ektopik
erlpsiyon, kirek seklindeki kesiciler gibi anomailer
kayda gecmistir.>® Benzer bir calismada Letra ve
arkadagslari vakalarin énemli bir kisminda c¢ok sayida
siirnimerer dis mevcudiyetine rastlamislardir.

SONUC

Kroniosinostosis, kraniafasial anomaliler,
sindaktili ve dental anomali gibi bulgularin Apert
sendromu ile iliskili oldugu gorilmistir.
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