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OzZET

Bu olgu sunumunda, ektodermal displazili vakalarda
adiz ve dis saghd yoninden goriilen bozukluklar de-
gerlendirildi ve sonuglarn gdzden gegirildi. Ektodermal
displazi vakalarinda klinik muayene ve radyolojik
dederlendirmeler yapildi. Calismada dederlendirilen 5
vakada dis eksikligi, kuru cilt, sac ve tirnak bozuklugu
gibi ektodermal displazinin tipik klinik bulgulan
gorildi. Yaslari 6-15 arasinda dedisen 5 vakanin oral
rehabilitasyonu saglanarak hayat standartlari yikseltil-
meye calisildi. Dis hekimliginde ektodermal displazi
vakalari ayricalikli bir yere sahiptir, bu ylizden gigneme
fonksiyonu, ortognatik, bliyiime, adiz ve dis saghd
ybnunden profesyonel ve multidisipliner bir yaklagim

gerektirmektedir.
Anahtar Kelimeler: Ektodermal displazi, dis eksikligi.

ABSTRACT

In this case report, ectodermal dysplasia cases seen in
terms of oral and dental health disorders were
evaluated and the results are reviewed. Cases of
Ectodermal dysplasia clinical examination and
radiological assessments were performed. Five cases
evaluated in this study, missing teeth, dry skin, typical
clinical manifestations of ectodermal dysplasia was
seen as hair and nail disorders. Ages ranging from 6-
15 five cases providing oral rehabilitation tried to
raising living standards. Ectodermal dysplasia has a
privileged place in dentistry so chewing function,
orthognathic, growth, and requires a multidisciplinary
approach in terms of professional oral and dental
health.

keywords: Ectodermal dysplasia, missing teeth.

GIRiS

Ektodermal displazi (ED), ektoderm tabakasin-
dan gelisen iki yada daha fazla dokunun anomalisi ile
sonuglanan heterojen nitelikte, bir grup hastaliktan
olusmaktadir.'® Literatirde 150'den fazla tiirde ED
tanimlanmistir ve kalitsal olarak aktarilabilmektedir®>.
Hastalarin birgogu normal yasama kapasitesine ve
zekaya sahiptirler.® Bu hastalar icin erken teghis
onemlidir glinkii bebekligin erken dodnemlerinde
tiikairiik bezlerinin eksikliginin farkina varilmaz ise be-
yin hasari veya 6limle sonuglanan hipertermiye neden
olabilir.” Tim irklarda 100.000 dogumda bir oraninda
goriilen bir tablodur. ED'li hastalarin %90" erkektir.'®

Siklikla ektodermal displazi, anhidrotik ve
hidrotik olmak uzere iki sekilde gorilir. Anhidrotik
ektodermal displazi; otozomal resesif olarak geger, ter
ve yag bezlerinin yoklugu ile karakterizedir. Hidrotik
tipe gore daha seyrek gordlir. Otozomal dominant
olarak gecen hidrotik tipte ise ter ve yad bezleri
normaldir.®* ED'ye ektodermal displazi 1(ED1),
ektodisplazin 1 (EDAR), muscle segment homeobox
homolog 1(MSX1), paired box geni 9 (PAX9) genlerin
yol actigi bildirilmistir.°

Ektodermal displaziyi anormal sag, dis eksikligi
ve konik dis anomalisi, ter bezlerinde fonksiyon
bozuklugu veya ter bezi eksikligi ile anormal tirnak gibi
ikiden fazla dokudan izlenebilen bir sendrom olarak
tanimlamigtir. Bu tablo ayrica karakteristik yiz
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gorinima, ckintih alin, semer burun, disik yuz
derinligi ve vertikal yiiz yiksekligi gibi semptomlari
icermektedir. AJiz ici bulgularinda ise ince alveoler
kretler, siit ve daimi dislenmede anadonti veya
hipodonti gorilebilmektedir. ED'nin en karekteristik
bulgulari anormal dis sekli ve hipodontidir.!' Dis
eksikligi, ylz goriinimi ve dis gériinim nedeniyle bu
vakalarda sosyal ve psiko-sosyal problemler ortaya
cikabilmektedir.'?

Konjenital dis eksikligi ve destekleyici alveolar
kemigin yoklugu, dental implant tedavileri icin bir
dezavantaj durum olusturmaktadir. Bu nedenlerden
dolay! hastalarda siklikla kemik greftleri ve sinus lifting
operasyonlari uygulanmaktadir. Kemik defektlerine ek
olarak, yumusak dokunun olmayisi final restorasyon-
larin biyolojik uyumu igin bir risk olusturmakta ve
estetik kaygilara neden olmaktadir. Uygun yumusak
doku augmentasyonlari, serbest dis eti greftleri ve bag
doku greftleri ilerde dental implant restorasyonlarin
cevresinde  peri-implant  dokularin  devamliligini
saglamak igin yapilmalidir. Kemik greft islemleri sonra-
sinda uygun yumusak doku greftleri ile kapatarak ideal
bir doku konturu elde edilmelidir.***

Vakalarin cene kemiklerinin bazal dizlemde
boyutsal gelisimleri normal olmasina karsin, dis
eksiklikleri sebebiyle alveol kretleri incedir ve kretlerin
vertikal boyutlar yeterli gelisememektedir. Dislerin
yoklugunda alveoler kretlerin gelisememesi dikey
boyutta azalmaya ve dolayisiyla dudaklarda digbiikey
goriinime sebep olmaktadir. Ust cenede damak
genelde derindir ve dudak-damak yarndi gorile-
bilmektedir.'>

Erken multidisipliner dental miidahale gigneme
fonksiyonunu ve optimum yliz goriinimini geligtirme
ve muhafaza etme agisindan gereklidir. Protezlerin
hazirlanmasindaki amag, mevcut diglerin korunmasi
yaninda, alveol kretlerindeki olusabilecek rezorbsiyolari
dnlemektir.'®

Erken miidahale gocukta konusma, gigneme ve
yutkunmanin  normal sekilde gelismesi, normal
temporomandibular eklem fonksiyonunun normal
olusmasinin yaninda genel olarak saglikli biyliime ve
gelismeye imkan verir.1

Bu olgu sunumunda klinigimize dis eksikligi
sikayetiyle basvuran ektodermal displazili olgu 1 ve 2
kardes olmakla birlikte 5 hastanin oral rehabilitas-
yonunu igermektedir.
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OLGU 1

6 yasindaki kiz cocugu hastanin yapilan klinik
ve radyolojik muayenesinde dis eksiklikleri ve dis
cirlkleri bulundugu tespit edildi. Hastanin oral
muayenesinde 54,55, 51,61,64,65,36,75,71,71 ve 85
nolu digler mevcuttur (Resim 1a). Radyolojik muaye-
nesinde 11,21,14,15,16,24,25,26,35,37,35 ve 36 nolu
dislerin gomiili oldugu gorilmistir (Resim 1e). Ayrica
hastanin dudaklarinin gikinti ve parmaklarinda sekil
bozuklugu oldugu fark edilmistir (Resim 1b-1c). Akra-
ba evliliginin bulunmadigi hasta yakininin teyze gocuk-
larinda da ayni durumun oldugu; fakat dider aile
bireyerinde herhangi bir problemin olmadigini belirtil-
mistir. Hastanin fonksiyon, fonasyon ve estetik prob-
lemini iyilestirmek icin alt ve Ust genesine hareketli
parsiyel protez yapildi (Resim 1d). Fiziksel bliyime

goz oOnine alinarak hasta 6 aylk periyotlarla
kontrollerine devam edilmektedir.

Resim 1a Hastanin tedavi 6ncesi goriinimu

Resim 1b Hastanin frontal gériinimi
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Resim 1d Protetik tedavi sonrasi

Resim 1e Hastanin panoramik radyografi gérinimii

OLGU 2

9 yasinda erkek gocuk hastanin yapilan klinik
ve radyolojik muayenesinde 12,22,31,32,33,41,42
,43,44 nolu diglerinin eksik ve 14,15,17,14,15,17,34,
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35,37,35,37 nolu diglerin ise gdmiik oldugu goriilmek-
tedir (Resim 2a-2b). Buna ek olarak hastada semer
burun, gikintih dudaklar ve kuru cilt fark edilmektedir
(Resim 2c). Hastanin ¢lrik diglerinin restorasyonu
yapildi ve oral hijyen editimi verildi. Protetik

degderlendirme sonrasinda alt geneye hareketli parsiyel
protez uygulandi(Resim 2d).
kontrollerine devam edilmektedir.

Kardesi ile birlikte

Resim 2a Panoramik rontgen

Resim 2b Hastanin intra-oral gortinimu

Resim 2c¢ Hastanin frontal goriinimii
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Resim 2d Protetik tedavi sonrasi(Ust gen)
OLGU 3

15 yasindaki Ektodermal displazili erkek gocuk
hastanin yapilan klinik ve radyolojik muayenesinde alt
ve (st genede toplamda 10 adet dise sahip oldugu
tespit edilmistir (Resim 3a, 3d). Hastanin adiz disi
muayenesinde semer burun, gikinti dudaklar ve kuru
cilt gorulmektedir (Resim 3b). Hastanin ¢lrik
diglerinin restorasyonu yapildi ve oral hijyen egitimi
verildi. Protetik deerlendirme sonrasinda hastaya alt
ve (st c¢enelerine hareketli parsiyel protezler
uygulandi. (Resim 3c).

kS

Resim 3a Hastanin tedavi 6ncesi gorinimi

Resim 3b Hastanin frontal gériinimii
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Resim 3d Hastanin radyografi gérinimi

OLGU 4

6 yasindaki erkek gocuk hastanin yapilan klinik
ve radyolojik muayenesinde (ist cenede toplamda 4
disin bulundudu ve bazi diglerin gémiik oldugu; ayrica
alt cenede dislerin tamaminin eksik oldugu tespit
edilmistir (Resim 4a,4b,4c). Buna ek olarak hastada
semer burun, cikintih dudaklar, kuru cilt ve deride

dokintller fark edilmigtir. Hastanin konik st 6n
dislerinin restorasyonu yapilmig ve oral rehabilitasyon
editimi verilmistir. Protetik dederlendirme sonrasi (st
¢eneye hareketli parsiyel ve alt genede de total protez
uygulandi. (Resim 4d,4e). Hasta 6 aylik periyotlarla
takip ediliyor.

Y 4

Resim 4a Ust gene adiz ici gdrinimii
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Resim 4b Alt gene adiz ici goriniimii

i

Resim 4c Hastanin radyografik goriintisd.

Resim 4d Tedavi sonrasi gorinimi

Resim 4e Hastanin alt-list gene protezleri
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OLGU 5

12 yasindaki kiz gocugu hastanin, yapilan klinik
ve radyolojik muayenesinde dis eksiklikleri ve dis
curtikleri  oldugu  gorllmistir.  Hastanin  oral
muayenesinde ise 11,21,13,23,26,33,36,46 nolu
diglerin oldugu gorilmektedir (Resim 5a,5b,5d). Ayrica
hastanin adiz disi muayenesinde kuru cilt, semer
burun, anormal sa¢ ki, ckinti dudaklar ve
parmaklarinda sekil bozuklugu oldugu gorilmektedir
(Resim 5c). Hastanin protetik dederlendirme sonrasi
fonksiyon, fonasyon ve estetik problemini iyilestirmek
igin alt ve Ust ceneye hareketli parsiyel protezler
uygulandi (Resim 5e). Hastanin fiziksel biyiimesi goz
oniine alinarak 6 aylik periyotlarla kontrolleri takip
edilmektedir.

Resim 5a Ust cene intra-oral gériinimii

Resim 5b Alt ¢ene intra-oral goériinimi

Resim 5c¢ Hastanin frontal goriinimii
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Resim 5e Tedavi sonrasi gérinimii

TARTISMA

Genetik bir hastalik olan ektodermal displazinin,
X kromozomuna badl gegis gosterdidi igin erkeklerde
daha sik gozlendigi bildirilmistir. Normal X kromozomu
ile hastalikli kromozom tasiyan kiz olgular heterozigot
olup, hastaligin belirtilerini genellikle eksik géstermek-
tedir.'*> Genetik tastyicilik modeli otozomal dominant,
otozomal resesif ve X kromozomuna bagh resesif
karakterler icerir.*” Bu sendromun temel bulgulari
cilt, dis, tirnak ve saglar ile ilgili deformitelerdir. Ayrica,
hastalarda yarik dudak / damak, ekstremite anoma-
lileri, imminolojik bozukluklar ve zeka geriligi gibi
degisken kusurlarda olusabilir.® Son dénemdeki calis-
malarda vakalarin %49'unda rekirrent otitis media ve
%43'linde ses problemlerinin bulundudu bildirilmistir.
Bu vakalarda akut faringo-larenjit ve pulmoner
enfeksiyonlara yatkinlik rapor edilmistir.®

Ektodermal displazili vakalarda en fazla dis
eksikliginin mandibulada ve cinsiyet olarak da erkekler-
de oldugu bildirilmistir. Tim etkilenen erkeklerde
maksiller keser dislerin anormal kron formuna; molar
dislerin anormal kék formasyonuna da sahip olabile-
cedi ve gogunlukla taurodonti goériilebilecedi rapor edil-
mistir. Genel olarak heterozigot kadinlarda normal ve-
rilerden Onemli derecede kiglk disler gdzlenmek-
tedir. 2

M. Nguyen-Nielsen ve ark.?! 11-18 yas aras
ektodermal displazili vakalar Uzerinde yapmis oldugu
epidemiyolojik galismada 1224 vakada dis anomalisi
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%?79.4, hipotrikozis %11.4 ve hipohidrozis %05.9
olarak bulmuslardir. Yavuz ve ark.? 15 vaka {izerinde
yapmis oldudu bir calismada tiim vakalarda dis eksik-
ligi, 12 vakada trikodisplazi, 13 vakada hipohidrozis ve
12 vakada anormal parmak ve tirnaklar bulmuslardir.

Oral bolgedeki dig eksiklikleri nedeniyle alveol
kretler ince ve gelismemistir. Bu nedenle dikey boyutta
azalma ve dudaklarda siskin goriiniime sebep oldugu
bildirilmistir.%*> Bizim olgularmizda semer burun,
tirnaklarda deformiteler, terlemede azalma, dislerde
anomaliler ve dudaklarda siskinlik gérilmisttir.

Literatiirde, siit ve daimi diglerin bircogunun
eksikligi nedeniyle erken dénemde dis tedavisinin
yapilmasi tavsiye edilmistir.®> Olgularimizda mevcut
dislerin erken kaybina neden olabilecek durumlara
engel olmak igin koruyucu ve restoratif tedaviler
yapilmalidir.

Ruhin ve ark?. yapmis oldugu epidemiyolojik
calismada, hastalarin sefalometrik analizlerinde ciddi
maksiller hipotrofi ve dis eksikligi olan vakalarda ise
iskeletsel sinif III oldugunu bildirmislerdir.

ED hastalarinin birgogunda Ust genede yeterli
keratinize diseti dokusu yoktur. Posterior dislerin ise,
klinik kuron boylari kisadir. Dig gurikleri ve periodontal
hastaliklar nadir olarak gorilir. Klinik kuron boyu
yeterli olmayan dislerde kuron boyu uzatma iglemi ve
bazi durumlarda serbest diseti grefti ile keratinize
diseti dokusunun artirilmasi gerekebilir.?*

ED hastalarin tedavisinin planlanmasi, hazirlan-
masl, tamamlanmasi ve var olan dislerin sagliginin
korunmasi zordur. Bu hastalarda planlanan dis destekli
sabit parsiyel protezler igin abutmentler hazirlanir.
Abutmentli disler periodontal olarak stabil tutulmali ve
ilerleyen zamanlarda marjinal kisimlarinda gelisen
cliriikler, protezin basarisizligi ile sonuglanabilir.?*

Yapilan calismalarda dis eksikligi igin ¢ocuk
hastalarda hareketli parsiyel veya total protezler tercih
edilmistir."*> Dis eksikliklerinin oldugu vakalarda hare-
ketli parsiyel protezler O&nerilmektedir. Yapilan
protezler yeni suren digler, alveolar gelisime, genelerin
rotasyonel gelisimine bagl olarak periyodik olarak
modifiye edilmelidir.”> Hareketli bslimlii protezler en
cok basvurulan protetik tedavi sekli olmasina ragmen
ED’ |li hastalarda implantlarda alternatif tedavi
olabilir.’”  Gelisimi tamamlanan ED hastalarinda
osseointegre implantlar protezi destekleme, stabilize
etme ve tutuculugu arttirma amach kullanilabilirler.®
Sabit implant tutuculu protezlerin avantajlarina
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ragmen, bazi durumlarda hareketli implant tutuculu
protezler endike olabilir.'® Fakat implant yaparken
alveolar kemigin yetersiz ve bigak sirti seklinden dolayi
greft ve sinls lifting gibi ilave cerrahi islemler
gerekebilir.?® Bilylime gelisme cadindaki hastalarda
ileriki zamanlarda implantin pozisyonu ve protez ile
ilgili problemler de cikabilir.”’ Ayrica bazen finansal
kisitlamalar ve baska Oncelikler hastanin  uygun
tedaviyi secmesini engelleyebilir.?

SONUC

Ektodermal displazi vakalarinda dis eksikligi sik
karsilagilan durumlardan biridir. Bu nedenle hastanin
sahip oldugu dislere koruyucu tedavilerin yapilmasi
meydana gelebilecek dis kayiplarini  engelleme
acisindan o6nemli bir uygulamadir. Eksik disler
nedeniyle hastalarin fonksiyon, fonasyon ve estetik
problemleri  olusabilmektedir.  Dis  hekimliginde
konservatif ve protetik tedaviler hastalarin sosyal ve
psikolojik yasaminda olusabilecek problemlerin ortadan
kaldirnimasinda yararl olmaktadir.
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