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Erken protetik tedavinin
ectodermal displasia'ya etkisi

Engin USMEN (*)

Anhidrotik ektodermal displazi, epidermis ve benzeri doku-
larin herediter olarak gelisme bozuklugu ile ilgili bir hastahfidur.
Cok kere mezoderm ve ektoderm mengeli organlar: da icine alir.
Bu hastaligin en énemli arazlarindan biri de Oligodontia ve Ana-
dontia’dir. Bunlarim sonucu olarak bu dig eksikliginin fiziksel,
sosyal ve ruhsal bozukluklarn meydana gelmesi agikardir.

Amacimiz ektodermal displazilerde klinigimizde tatbik etti-
pimiz protetik ¢alismalar: ve bu metodla tedavi ettigimiz hir elk-
todermal displazili vak’ayi takdim etmekiir.

Vak’a Takdimi :

10 yasinda bir erkek ¢ocuk bazi digleri indifa etmediginden
cocuk kliniginden servisimize gtnderildi. Hastanin kartmda tes-
his, olarak ektodermal dysplazi, gelisme gerilifi ve mikrosefali
gosterilmekteydi.

Yapilan afiz ici muayenesinde hastanin alt keser diglerinin
meveut olmadifl ve alveoler progesin tesekkiil etmedigi goriil-
miistiir. ‘ : o :
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(¥} Hacettepe Universitesi Dis Hekimligi Yiiksek Okulu Pedodonu - Orto-
donti Boliimleri Ofretim Gorevlisi ve Sefi.
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- Radyografik tetkikde de aymi bulgularla birlikte meveut di-
ger dislerin normal oldugu goriildii (Resim 2). Agrz epitelyumu
ve dil normal bulundu. Fiziki muayenesinde saclarin seyrek vz
siyah, Kaglarm ve kirpiklerinde seyrek, burnun eger biciminde ol-
dugu goriildii. Yiiz ve boyun tesekkiilii ise normal olarak bulun-
mustur (Resim 1).

Bu bulgularm neticesinde, Anhydrotic ectodermal dypslasia’-
nin bir sypmtomu olan oligodontia teshisi kondu; ve meveut ol-
mayan diglerin bir protezle tedavi edilmesine boylece hastada
cigneme fonksiyonunun temini ile gocugun yiiz adalelerin normal
inkigafinin temin edilmesine karar verildi Bu tedavinin ¢ocugun
konugma ve estetik durumunu iyiye gotiirerelk, pszskolopk yonden
de fayda sagliyacagl diisiiniildii.

Hastadan 0l¢li almarak eksik olan alt kesici diglerinz bir par-
siyel protez yapildi ve hastaya takildi. Uc¢ hafta sonraki kontrolde
alt parsiyel protezi gayet mitkemmel kullandig: higbir sikayeti ol-
madigl tespit edildi.

Bu. apareyin hastanm cenelerinin biiylime ve gelisimine tabi
olarak biliylime ve geligiminin son buldugu devreye kadu‘rr Zaman
zaman defistirilecegi gz onlinde bulundurularak bir sene sonra
tekrar Poliklinigimize miiracaat edilmesi gerektigl hastanmin aile-
sine bildirildi.

Bu nedenle, bir sene sonra tekrar gelen hastaya, yeniden 61
¢li almarak ayni tipte bir protez yapild:r (Resim 4). Bu kontrolde
hastanmn itk geldigi gline nazaran fiziki, estetik ve ruhsal durumu-
nun gok daha iyi oldugu goriildii.

TARTISMA

Ektodermal displazinin klinik tablosu hastaliga isirakeci do-
kunun cing ve miktar: ile degisir. Erkeklerde, Kizlara nazaran 8
defa daha fazla goriiliir (1). Wechselman (2) bu hastali-
g hemofili gibi klinik olarak normal kadmnlarin erkek ¢ocukia-
rinda cinsiyet genleri ile herediter olarak gegtlglm 1d.d1a atmek-
tedir.

Everrt ve-‘ arkadasiar:t (3) da hastalifin biitiin rklarda
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gbriilldliglinli rapor etmislerdir. Diger bazilari ise zencilerde ha,s-
tahigin daha az goriildiigiini soylemislerdir.

Hastalifim anhidrotik tipi, miitebariz olur, aralikli kas, basik
burun, kahn dudaklar, yumusak deri ve seyrek sacla karakterize
edilir. Deri ince, kuru ve ter bezleri cok azalmis ve tegekkiil et-
memigtir (3, 5). Bu tipin en blyiik ozelligi andidrosis ve hipo-
hidosistir. Bu ¢ocuklar terleyememekte ve sicaklifa tahammiil
edememektedirler. Derileri irritanlara da ¢ok hipersensitifdir (6).
Axiller ve pubis Killarl az veya yoktur. Yag guddeleride az veya
hi¢ tesekkiil ebmemistir (7, 4). Tirnaklar, pullamma ile miiterafik
distrofi, yariklh gibi, gelisme bozukluklar gosterebilirler. Bazi
vak’alarda tirnaklar tamamen yoktur (9, 4). Metson ve
Williams (10) atrofik rinit, kronik farinjit, larenjit ve koku
ile tad alma kayb: oldupunu rapor etmiglerdir. Bowen (5)
tarafindan da gbz yaslarimn yoklugu ve miyopluktan da bahis
edilmistir. Baz1 vak’larda da adrenal ve difer hormon hozuk-
luklar:, gdrulmistiir (4).

Hubbard (1)dabircok vak’alarda kronik aneminin go-“"

" rilniistinti bu hastalifin mithim bir delili sayar.

Hastalarln zekalarl normalden agagiya dogru degisir. Baz
raporlarda erken yaslarda zekd normal, biiyliylip yaslandikca ze-
kanmin zayif ve inkisaf etmedigi goriilmiigtiir (14, 3, 6). Cinsiyetin
farkhlasma inkisafi ekseriye zayiftir (4, 9). :

Sahislarm ruhi olgunlugu ve beslenmesine tesiri bakimmindan
anadontia ve yahut oligodontia son derece miihimdir. Dislerin kis-
men eksik olusu (Oligodontia) veyahut diglerin tamamen yoklu—
fu (Anadontla) slit ve daimi dislerde goriiliir.

Oligondontia vak'alarinda diglerde normal olmayan bir te-
sekkiilii goriilmiistiir ve bu dislerin stirmeleri yavastir. Digler koni
hiciminde kirilabilen, beyaz ve kismen ufak bazen de koyu pig-
mentlidir. Bu vak'alarda mevcut olan disler bithassa kanini ve
premolarlardir ve bu dislerde dis clirtigt 'nispet}i yitksektir, Pul-
pa ile kok kanallarini normalden daha gems oldugu gomlebl-
lir (13, 9, 4, 5, 6). .

Diglerin yoklugu seﬁebi iie- alveoler proces inkisaf‘ étmemig— J

tir. Dazal kemigin inkisafi ise normaldir (14). Anhidrotik hasta-
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lardaki histopatolojik incelemelerde, epidermisin normalden da-
ha ince oldugu goriilmiistiir. Ter bezleri ya tamamen yok veyahut
intizamsiz ve zayif inkisaf etmistir (5, 7). '

- Sag¢ folliculisleri piloseboceus yapisinin eksikligi ile kit ve
iptidaidir. Agz ve bogaz mukozasi hypoplastik degigsikiikler gds-
terir. Epithelium kadar alttaki bezlere de tesirlidir.

Anhyrotik ektodermal displaziden ayrilabilen bazi diger
sendromlar vardir. Bunlar hydrotik ektodermal displazia, Werner
syndromu ve Hutchinson-Gilford tipidir (4).

Bizim vak’amizda, aile hikayesinde 2 kardesinde konjenital
olarak ¢n alt kesici 4 disin de eksik oldugu gbriilmiistiir. Fakat
diger ektodermal bozukiuklar yoktur.

Hastamizin yliz goriiniisli oldukea tipiktir (Resim 1). Saclar
seyrek, burun kokil basik durumda idi. Yiiziin 6nden arkaya ce-
kilen rontgeni resim 2 de goriilmektedir. Dislerin yok oldugu hdl-
gede alveol progesi geligmemistir.

Netice olarak daha Onceki caligmalarda oldugu gibi bizim
vak’amizlada ekfodermal displazinin erken protetik tedavisinin
hasta iizerinde yukarda izah edilen yonlerden cok faydali ve Lii-
zumlu oldugu tekrar ispatlanmistir..

Resim 1 : Hastamin ilk muayenesiideki yiiz goriiniisii
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Resim 2 : Onden.arkaya agiz kapali, yiiziin rontgen filmi

Resim 3-: Afiz bolgesinin protetik tedavi yapitmadan evvelki gﬁri_ir_aiislecri
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Resim 4 : Ali parsiyel protezin takilmasmdan sonra afiz bﬁlgesiniﬁ goriiniisii.

GZET

Oligondontiali bir Anhydrotic Ektodermal Displazi vak'asi takdim edil-
migtir. Bir senelik bir protetik dis tedavisinden sonra cocugun fiziki, his.
tolajik ve estetik durumeunun inkisaf ettigi goridlmiistiir.

SUMMARY

A case of ectodermal dysplasia with oligodontia has been reported. At
the time of this report, a year after starting dental -treatmen, the child is
improved, estetically physiologically and psychologically.
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