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WILLIAMS SENDROMLU HASTADA AGIZ iCi BULGULARI VE TEDAVi PLANLAMASI
INTRAORAL FINDINGS AND TREATMENT PLANNING IN A PATIENT WITH WILLIAMS SYNDROME
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OZET: Williams Sendromu, tipik bulgular1 olan
multisistemik genetik bir hastaliktir. Yapilan ¢alis-
malarda 6zellikle kalp ve g6z bulgulari, renal bul-
gular ve son zamanlarda tiroid fonksiyonlar tize-
rinde durulmaktadir. Hastalik, biiyiime ve gelisim-
de gerilik, hiperkalsemi, kalp-damar anomalileri,
peri yiizli gériiniimi, dental anomaliler, nérolojik
ve renal bozukluklar gibi gelisimsel defektlerle
karakterizedir. Supravalvuler aort stenozu, en sik
goriilen kalp anomalisidir. Bu olgu raporunda
Williams sendromlu cocuk hastada oral bulgularin
ve dislerde goriillen anomalilerin incelenmesi
amaglanmistir.

Anahtar kelimeler: Williams sendromu, supra-
valvuler aort stenozu

GIiRiS Williams ya da Williams-Beuren (WBS)
olarak da adlandirilan sendrom, nadir goriilen
konjenital, multisistemik bir hastaliktir. Williams
ve calisma grubu 1961 yilinda supravalviiler aort
stenozu (SVAS), dismorfik yiz gortiinimi, haf
mental retardasyonu olan bir grupta sendromun
temel oOzelliklerini tarif etmislerdir (1,2). Beuren
ve arkadaslar (3) WBS’da 6nceden tarif edilmis
bulgulara ek olarak, 1964 yilinda periferik pulmo-
ner stenoz (PPS) ve dis anomalilerini eklemis ve
bu olgularin arkadas canlisi olduklarini bildirmis-
lerdir. Ewart ve ark. (4), 1993 yilinda yedinci kro-
mozomun uzun kolunda meydana gelen bir dizi
delesyon sonucu WBS gelistigini ve bulgularin
elastin gen defektiyle iliskisini gostermislerdir.

Hastaligin temel bulgulary; diisitk dogum
agirhgl ve gelisme geriligi, tipik bir yliz ifadesi,
konjenital kalp ve damar anomalileri, kas ve iske-
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ABSTRACT: Williams syndrome is a multi-
systemic complex genetic disorder with typical
findings including cardiovascular, retinal
renal findings and thyroid functions The disorder
is characterized by growth and developmental
deficiencies; cardiovascular defects; unusual dy
morphic facial features (“elfin” facies); dental anc
malies and several specific conductive and neur
logical alterations, including mild-to-severe men-
tal retardation; renal disorders. Supravalvular
aortic stenosis is the most common cardiac ano-
maly. In this case report it was aimed to report
oral findings and dental anomalies in a child wil
williams syndrome.

Key words: Williams syndrome, supravalvular
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let sistemi hastaliklar, fitik, hiperkalsemi, dis ve
bobrek bozukluklar1 yani sira yasla birlikte belir-
ginlesen iritabilite, hiperakusis (hassas isitme),
O0grenme gicligi ve ilgi slresi kisithhig
(attention defici ) olarak siralanabilir. Hastalarin
genellikle zeka diizeyi diisiik olmakla beraber bu
kisilerin dil, miizik ve sosyal yetileri son derece
kuvvetlidir (5).

OLGU SUNUMU

On U¢ yasinda kiz hastada yapilan klinik
muayenede ekstraoral olarak sendromun tipik
belirtilerine rastlanmistir (Resim 1). Kivircik sag,
genis alin ve genis agiz, tipik peri yiizii gériiniimii
hastada izlenmektedir. intraoral muayenede,
serler bolgesinde hipomineralize alanlar , ¢apra-
siklik, Class Il kapanis ve eski dolgularinda

Resim 1: Hastanin cephe ve profil fotograflar
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sekonder ¢iiriik gézlenmistir (Resim 2). Radyogra-
fik muayenede hastanin 46 numaral disinde kana
tedavisi, 16 ve 46 numaral dislerinde ise sekon-
der ciiriikler oldugu ve 36 numaral disin ¢ekilmis
oldugu tespit edilmistir (Resim 3).

Resim 3: Hastanin tedavi éncesi panoramik filmi
Tedavi Planlamasi

Hastanin  kardiyolojik konsiiltasyondan
sonra sekonder c¢iiriiklii dolgunun yenilenmesi,
tedavilerin bitiminin ardindan ortodontiye yon-
lendirilerek tedavi siiresi boyunca hipomineralize
alanlarin takibinin yapilmasi planlanmaktadir.

Cantekin K, Pediik K

Hastanin konsiiltasyon sonucuyla birlikte
klinigimize gelmesinin ardindan, hastaya enfektif
endokardit profilaksi prosediiriine uyularak
lemden bir saat 6nce oral olarak 1 gram amoksisi-
lin verilmistir. Hasta, lokal anestezi (articain) al-
tinda sekonder c¢iiriiklii dolgusunun yenilenmesi-
nin ardindan ortodontiye yonlendirilmistir (Resim
4).

Resim 4: Hastanin tedavi sonrasi periapikal filmi ve tst ¢
okluzal fotografi

TARTISMA

Williams-Beuren Sendromu, orofasiyal ve
dental anomalilerin sik rastlandig1 nadir goriilen
genetik bir hastaliktir. Bu problemlerden dolay:
etkilenen hastanin tedavisinde pedodontist 6nemli
bir rol oynamaktadir (6).

Bu olgu raporunda hastaliga dair daha 6n-
ceden rapor edilen bulgularin neredeyse tamami-
na rastlanmistir. Hastada hastaligin tipik bulgula-
rindan peri yiizii gériiniimi, genis alin, genis agiz,
dental anomaliler, kivircik sag, kalpte supravalvu-
ler hafif aort stenozu, zeka geriligi ve birinci dere
ce mitral yetmezlik bulunmaktadir.

Hastaya kardiyolojik konsiiltasyonun ardin-
dan endokardit profilaksisine gore islemden
saat dnce 1 gram amoksisilin verilerek lokal anes-
tezi altinda sekonder ¢iiriiklii dolgusu yenilenmis-
tir. Gegmis olgu raporlar incelendiginde bu tip
hastalarda dental tedavi 6ncesinde riskleri en aza
indirmek amaciyla kardiyolojik konsiiltasyon ve
antibiyotik profilaksisi énerilmektedir (7). Has
nin anterior dislerinde goériilen hipokalsikasyonla-
rin sert doku olmasi sebebiyle tedavi edilmeden
takibe alinmasina karar verilmistir. Diger taraftan
mine hipoplazisi ve hipomineralizasyonun hiper-
kalsemiyle iliskili yiiksek ciirtik riski tasidigi belir-
tilmektedir (8). Hastanin ortodontik tedaviye de-
vam edecegi de goz Oniline alinarak hipoplazik
alanlarin ortodontik tedavi seanslarinda da takibi-
ne devam edilecektir.

SONUC

Williams-Beuren Sendromlu hastalarda,
ozellikle kardiyovaskiiler sistem, orofasiyal ano-
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Williams Sendromu

maliler, mental bozukluklar1 iceren sistemik ve
lokal problemlerden dolay1 sik dis muayene, teda-
vi ve takiplerinin, uygun koruyucu uygulamalarla
birlikte diyet diizenlenmelerinin yapilmasinin has-
talarin yasam kalitesini yiikseltmede 6nemli bir
yeri vardir.
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