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Orofasiyal bélgeyi etkileyen sendromlar: Vaka serisi

Orofasiyal bolgeyi etkileyen bircok sendrom bulunmaktadir.
Ehlers-Danlos sendromu (EDS), bag doku kaynakl olan ve
genellikle otozomal dominant gegcisli bir genetik bozukluktur.
Genel klinik 6zellikleri, asin deri esnekligi, yara iyilesmesinde
gecikme, bag dokusunda kirilganlktir. Orofasiyal boélgedeki
bulgulan ise, dis ¢ekim sonrasi yara iyilesmesinde gecikme,
temporomandibular bozukluklar, derin damak, dil elastikliginde
artma ve cgesitli dental anomalilerdir. Mukopolisakkaridoz (MPS),
mukopolisakkaritlerin  katabolizmasinda bozukluk  sonucu
dokularda birikmesi sonucu olusan bir hastaliktir. Genel
Ozellikleri, zeka geriligi, hiperaktivite, hareket kisithliklar,
konusma-igitme-gérme sorunlari ve kemik gelisim bozukluklaridir.
Orofasiyal bdlgedeki bulgulan ise, genis alin, makroglossi,
temporomandibular eklemin kemik komponentlerinde
degisiklikler, dis eti blytumeleri ve dislerde anomalilerdir. Bu
raporda, kifoskolyoz tip EDS olan bir hasta ve tip VI MPS
sendromu olan iki kardes hastaya ait klinik ve radyolojik bulgular
sunulacaktir. Orofasiyal bdlgeyi etkileyen sendromlarin tanisi
multi-disipliner yaklasimla konur ve tedavisi semptomlara yonelik
olarak yapilir. Dis hekimleri bu hastalarla karsilastiginda, gerekli
dental tedavilerini yapabilmeli ve ilgili hekimlere hastayi konsulte
etmelidirler.

ANAHTAR KELIMELER

Dis hekimligi, Ehles-Danlos sendromu, mukopolisakkaridoz,
sendrom

ABSTRACT
Syndromes effecting the orofacial region: Case series

There are many syndromes affecting the orofacial region. Ehlers-
Danlos syndrome (EDS) is an autosomal dominant genetic
disorder that is caused by connective tissue. General clinical
features are excessive skin elasticity, delay in wound healing,
fragility of connective tissue. The findings in the orofacial region are
the delay in wound healing after tooth extraction,
temporomandibular disorders, deep palate, increasing in tongue
elasticity and several dental anomalies. Mucopolysaccharidosis
(MPS) is a disease that occurs as a result of the accumulation of
mucopolysaccharide catabolism in tissues. General characteristics
are mental retardation, hyperactivity, movement limitations,
speech-hearing-ocular problems and bone development
disorders. The findings in the orofacial region include large
forehead, macroglossia, changes in bone components of the
temporomandibular joint, gingival hyperplasia and abnormalities in
the teeth. In this report, clinical and radiological findings of a patient
with kyphoscoliosis type EDS and two brothers with type VI MPS
syndrome will be presented. Diagnosis of the syndromes affecting
the orofacial region is made with a multidisciplinary approach and
treatment is done for the symptoms. If dentists encounter these
patients, they should be able to perform the necessary dental
treatment and consult the physician concerned..
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GiRiS

Karakteristik olarak majér ve minér anomalilerin meydana geldidi ve nedensel iliski gésterdigi kabul edilen

durumlara sendrom denir." Orofasiyal bolgeyi etkileyen bircok sendrom bulunmaktadir.?2 Bu raporda, Ehlers-Danlos

sendromu (EDS) olan bir hasta ve mukopolisakkaridoz (MPS) sendromu olan iki kardes hastaya ait klinik ve

radyolojik bulgular sunulacaktir.
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OLGU SUNUMLARI

Olgu 1: Klinigimize estetik ve gigneme fonksiyonunda yetersizlik nedeniyle basvuran 31 yasindaki kadin hastanin
medikal anamnezinde, EDS kifoskolyoz tip hastaligi oldugu, anne-babasinin akraba evliligi yaptigi, dogustan itibaren
belirli araliklarla dort kez skolyoz ameliyati gecirdigi, gébzde miyop ve astigmat tanisi koyuldugu, géz kurulugu

nedeniyle suni gbzyasi kullandii 6grenildi. Tedavi planlamasinda periodontal tedavi, ortognatik cerrahi ve

ortodontik tedavi 6nerildi. Hastanin tedavisi devam etmektedir.

Resim 1. Birinci olgunun klinik fotograflar ve radyografik gérintileri

Olgu 2: Klinigimize agiz acikliginda kisitllik nedeniyle basvuran 22 yasindaki erkek hastanin medikal anamnezinde
anne-babasinin akraba evliligi yaptidi, U¢ kardes olduklari, kendisi ve abisine MPS-Tip VI teshisi konuldugu 6grenildi.
Hastanin daha dnce enzim replasman tedavisi (Galsulfase; Naglazyme) goérdagu, aort yetmezligi nedeniyle ACE
inhibitéri (Enalapril; Enapril) kullandigi 6grenildi. GObek ve kasiginda fitik oldugu, bircok kez otitis media gegirdigi,
ayrica 12 yil 6nce mandibula bilateral posterior bélgelerden kist operasyonu gegirdigi 6grenildi. Tedavisi cerrahi,

periodontal, ortodontik tedaviler ve protetik restorasyonlar seklinde planlandi.

Olgu 3: ikinci olgudaki hastanin abisi olan hasta, klinigimize eksik dislerini yaptirmak icin basvurdu. Yirmi-sekiz
yasindaki erkek hastanin medikal anamnezinde MPS Tip VI teshisi konuldugu, enzim replasman tedavisi gérdigu
ogrenildi. Ayrica sternumda skolyoz, mitral yetmezlik, kornea hasari, kasikta fitik, dalakta buylime, ekstremitelerde
uyusukluk, uzun streli agiz agmada ¢igneme kaslarinda yorgunluk oldugu mandibula sag posterior bélgeden 12 yil

Once kist operasyonu gegirdigi ve koronoid proces hiperplazisi nedeniyle opere oldugu 6grenildi. Tedavi planlamasi
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periodontal, ortodontik tedaviler ve protetik restorasyonlar seklinde yapilmistir. Olgularla ilgili klinik ve radyografik

bulgular tabloda ve resimlerde verilmigtir (Tablo 1, Resim 1, Resim 2, Resim 3).

Resim 3. Ugiincii olgunun klinik fotograflari ve radyografik gériintiileri

358



Selcuk Dent J. 2019

Ozdede M, Pamukgu U, Basman A, Peker |

Tablo 1. Olgularin ekstraoral-intraoral muayene bulgular: ve radyografik bulgulari

Ekstraoral muayane
bulgulan

Intraoral muayane
bulgular1

Radyografik bulgular

Olgul Hipertelorizm Seyrek sag  Gingivitis Dental Yetersiz orta yiiz gelisimi
Killanmada azalma Ciltte  restorasyonlar ve Mandibulada dik yonde biiyiime
kuruluk Araknodaktili ciiriikler Hipodonti Posterior havayolunda darlik

Mikrodonti-kama
lateral Persiste siit
disleri Dar maksilla
Derin damak Capraz-
kapanis Acik-kapanis
Sinif II malokliizyon

Olgu2 Kisa boy Kisa parmak El ~ Gingivitis Gingival Yetersiz orta yiiz gelisimi Sag

ve parmaklarinda hareket hiperplazi Tetatet mandibular kanalda genisleme

Olgu 3  kusitliligt Genis el Genis kapanis Kapanig Mandibular prognati Bilateral
alin Hipernazal konusma  bozukluklar1 Diastema  koronoid proges hiperplazisi
Burun ve orta yiizde Dis eksiklikleri Mandibular kondilde osse6z
¢okme Protriiziv Makroglossi Derin degisiklikler Alt-iist yirmi yas
mandibula Agiz damak disleri gomiilii Sol mandibular
agikliliginda kisithilik posteriorda gdmiilii ikinci molar
TME’de kliking (stiperniimerer?) dis (olgu 3)

TARTISMA

EDS, dermatolog Ehlers ve fizik¢i Danlos’un ismiyle anilan, dermatofrajilite veya kutis hiperelastika adlar ile de
bilinen, bag dokusu kaynakli, genellikle otozomal dominant gegisli bir genetik bozukluktur.22 EDS’nun genel klinik
Ozellikleri arasinda asin deri esnekligi, yara iyilesmesinde gecikme ile atrofik skar dokusu olusumu, eklem
hipermobilitesi, kolay morarma, bag dokusunda kirllganlik ve i¢ organ tutulumlar gésterilebilir.24 Kollajen eksikligine
bagli olarak orofasiyal yapilarda da bazi degisiklikler meydana gelebilir. Bu hastalarda yara iyilesmesinde gecikme,
TME’de hipermobilite, dislokasyonlar; mukozada kanama egilimi, periodontal dokularda hizli atagman kaybi, kubbe
seklinde damak ve dilin elastikliginde artma izlenebilir. Dislerde mikrodonti, hipodonti, mine hipoplazileri, pulpa tasi
ve kok deformiteleri gorilebilir.>67 Birinci vakamizin klinik ve radyografik bulgulari, EDS hastalarinda belirtilen

bulgular ile uyumludur.

MPS, enzim eksikligine bagl olarak, mukopolisakkaritlerin katabolizmasindaki bozukluklar veya dokularda birikmesi
sonucu olusan bir hastalik grubudur.? Hastaligin tipine gére Ozellikleri degismekle birlikte, genel 6zellikleri arasinda
zeka geriligi, havale ndbetleri, bunama, hiperaktivite, depresyon, eklem sertligi, hareket kisithliklari, idrar tutamama,
konusma-isitme zorluklar, korllk, karaciger, akciger ve kalp hastaliklari, boy kisaligi ve kemik gelisim bozukluklari
bulunmaktadir.® MPS hastalarinin orofasiyal bulgulari, genis alin, belirgin burun, acik kapanis, makroglossi, dis eti
blyUumeleri, dis mineralizasyon bozukluklari, sipernimerer disler, mikrodonti, tauradontizm, uzun kdkler ve pulpa
kalsifikasyonlaridir.®'® Bununla birlikte, kondil defekti, kisa ramus, glenoid fossa degisiklikleri ve mandibular
kortekste incelme de goriilebilir.21"2 ikinci ve Giglincii olgumuzun klinik ve radyografik bulgular, MPS hastalarinda

goérulen bulgular ile benzerdir.
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SONUG

Orofasiyal boélgeyi etkileyen sendromlarin tanisi multi-disipliner yaklasimla konur ve tedavisi semptomlara yénelik

olarak yapilir. Dis hekimleri bu hastalarla karsilastiginda, gerekli dental tedavilerini yapabilmeli ve ilgili hekimlere

hastayi konsulte etmelidirler.
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