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OZET

Bu vaka raporunda iskeletsel sinif 1l malokliizyonlu gelisim
dénemindeki Ehlers-Danlos sendromlu hastanin ortopedik ve
ortodontik tedavisi sunulmaktadir. Ehlers-Danlos sendromu
ligament, deri, kan damari, g6z ve i¢ organlari etkileyen bag
doku yapim bozukluguyla karakterize genetik gegis gosteren
bir hastaliktir. Hastalarda deride hiperelastisite, frajil mukoza,
eklemlerde hipermobilite gérulmektedir. Travmaya agik bireyler
olduklari igin atravmatik calisiimalidir. Klinigimize alt ¢enesinin
onde olmasi sikayetiyle basvuran 11 yasindaki kiz hastada
yapilan klinik ve radyolojik muayene sonucunda diz profil,
anterior gapraz kapanis, iskeletsel sinif Ill anomali ve dental
sinif | malokluzyon oldugu teshis edilmistir. Yapilan fonksiyonel
muayenede hastanin anomalisinin fonksiyonel olmadigi tespit
edilmisti. Hastaya maksiller protraksiyon amagli facemask
uygulamasi yapilmis, yeterli overjet elde edildikten sonra sinif I
molar iligkiyi dizeltmek igin lip bumper uygulamasi yapilmistir.
Sinif | molar ve kanin iligki elde edildikten sonra sabit ortodontik
tedaviyle hastanin tedavisi bitirilmistir. Tedavi sonunda yapilan
klinik ve radyolojik incelemede iskeletsel sinif | iligki, sinif | kanin
molar iligki, ideal overjet ve overbite elde edildigi gorulmustar.
Diz profil, yeterli orta yliz gérinimul ve nazolabial foldlarda
diizelme gézlenmigtir. Tim tedavi 25 ay sirmistir. Iskeletsel
sinif Il malokliizyonun, ortopedik ve ortodontik tedavisi ile birlikte
yuz estetiginde, dentofasiyel yapilarda ve okluzyonda belirgin bir
dizelme elde edilmistir.
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ABSTRACT.

This case report will present orthopedic and orthodontic
treatment of Ehlers-Danlos syndrome patient with skeletal Class
Il malocclusion. Ehlers-Danlos syndrome is a genetic disorder
characterized by connective tissue production in ligament, skin,
blood vessel, eye and internal organs. In patients, hyperelasticity
of the skin, fragile mucosa and hypermobility in the joints are
seen. Patients are open to trauma, so the main approach in the
treatment should be atraumatic. An 11-year-old girl was admitted
to our clinic with a lower jaw complaint. As a result of clinical and
radiological examination of the patient, the profile was flat, anterior
cross-bite, skeletal Class Il and dental Class | malocclusion.
Functional examination revealed that the patient's anomaly was
not functional. A facemask was applied to the patient for maxillary
protraction after having overjet lip bumper was applied to correct
the Class 2 molar relationship. Achieving Class | molar and
canine relationship with fixed orthodontic mechanics treatment
was finished. Class skeletal, canine-molar relationship, ideal
overjet and overbite were obtained. Straight profile, adequate
midface appearance and improvement in nasolabial fold were
observed. The whole treatment lasted 25 months. Skeletal
class Ill malocclusion with orthopedic and orthodontic treatment
esthetics, dentofacial structures and occlusion have improved
significantly.

Keywords: Ehlers-Danlos syndrome; Orthopedic treatment;
Skeletal class IlI
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GiRiS

Ehler-Danlos Sendromu (EDS), genellikle cilt ve kan
damarlarinin frajilitesi, cildin asir elastikiyeti ve ek-
lem hipermobilitesi ile karakterize heterojen bir ka-

litsal bag dokusu hastaligidir."® Prevalansi yaklasik
5000 dogumda 1’dir.#

ik klasik tanimi 1891°de Tschernogubow tarafindan
yapilmasina ragmen hastaligin tam olarak tanimlan-
masi 20. ylzyilin ortalarini bulmustur.® Hastalikta
bag dokularinin kollajen ‘hasir’ yapisindaki genetik
bir kusurun muhtemel fenotipten sorumlu oldugu
éne surdldi. ilk genetik defekt, bir kollajen modifi-
ye edici enzim olan lisil hidroksilaz eksikligi olarak
tanimlanmistir.® Tani, deride hidroksilizin miktarlari-
nin azalmasiyla konulur ve dusuk lisil seviyeleri ile
dogrulanir.4®

Maijoér tani kriterleri:

- Genel eklem hipermobilitesi
- Kas hipotonisi

- Skolyoz

- Okdler kirilganhk

- Bagirsak perforasyonu

- Arterial riptur

Minor tani kriterleri:

- Atrofik skar

- Kolay morarma

- Arteriel rptar

- Mikrokornea

- Radyolojik osteopeni 3¢

Klinik muayene sirasinda; labial ve lingual frenilum
eksikligi, frajil oral mukoza, periodontal defektler,
atipik kron anatomisi, kisa kokler ve dilaserasyonlar,
anormal dentin tabdlleri, hipermobiliteye sahip tem-
poromandibular eklem (TME) gorilebilir. °

Diseti frajil oldugu icin ¢ekimden sonra ya da dis fir-
calama sonrasinda asiri kanama gortlebilir.” Muko-
zal dokuda frajilite nedeniyle oral apareyler ile kolay
yaralanmalar meydana gelebilir. ™

Kanama sonrasinda pihtilasmada sorun yoktur an-
cak kollajen lifleri ince oldugu igin pihtilasma sirasin-
da olusan ag incedir. Ortodontik tedavi sirasinda dig
mobilitesi daha fazla olabilir bunun sebebi de gerilim
tarafindaki periodontal ligamentin bircogunun geril-
mesi, yirtiimasi ve onariminin yavas olmasi kaynak-

lidir. Diglerdeki mobilite kaynakli, yavaglayan onarim
suregleri ve periodontal kollajenin zayif rejenerasyo-
nu ile vaka tamamlandiktan sonra retansiyon siresi
daha uzun olabilir.®

Dentin, anormal kollajen matris nedeniyle atipik bir
dentin paternine ve anormal ince yapiya sahip ola-
bilir. Bu, atipik kron anatomisine, 6zellikle de g¢entikli
keserlere yol acabilir. Bu nedenle, ideal dental inter-
digitasyonu zorlastiran dis boyutu farkliligi olabilir. ©

Bu vaka raporunda, Ehler-Danlos Sendromuna sa-
hip iskeletsel Sinif Il ve dental Sinif | maloklizyonlu
bir hastanin ortodontik problemi ve tedavisi sunul-
maktadir.

OLGU SUNUMU

iskeletsel Sinif lIl ve dental Sinif | anomaliye sahip
11 yasindaki kiz hastamiz Ortodonti Anabilim Dali’'na
basvurmustur. Hastadan alinan anamnezde hastada
Ehler-Danlos Sendromu oldugu belirtilmistir. Yapilan
klinik dermatolojik muayenede ciltte asin elastikiyet
ile yumusak bir cilt tespit edilmistir.

Oral muayene yapildiginda ise labial frenilum eksik-
ligi gdzlenmistir. Bunun disinda ¢entikli keser disler,
dis kronlarinda mine defektleri ve posterior bdlge-
deki diglerde hipomineralizasyon tespit edilmigstir.
Ekstraoral muayenede orta ylzde gelisim gerilidi,
nazolabial sulkuslarda derinlesme, konkav profil ile
birlikte gulus fotografinda Ust keser gorinimu yeter-
sizligi gérulmastur. Hastanin klinige bagvurma sebe-
bi alt cenesinin dnde olmasidir.

Yapilan model analizinde de klinik bulgular destek-
lenmigtir. Overjet -3 mm, overbite ise 5 mm olarak
Olculmustir. Maksillada -6 mm, mandibulada ise +4
mm ark boyu sapmasi olgtimustir. Bolton sapmasi
bulunmamistir. EDS’ye sahip hastalarda beklenenin
aksine, hastanin periodontal saghgi kabul edilebilir
dizeydedir, diseti cekilmesi veya sondlamada kana-
ma gorulmemigtir (Resim 1).

Hastaya yapilan fonksiyonel muayenede hastanin
alt cenesini geriye alamadigi yani anomalisinin fonk-
siyonel olmadigi tespit edilmistir. Ust orta hatta 3 mm
saga sapma gorulmustar.

Panoramik radyografide hastanin karma dentisyonda
oldugu ve mandibulada bilateral ikinci ve Ug¢lncu
molar dislerinin, maksillada ise udglinci molar
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Resim 2. A Tedavi basi panoramik radyografisi B Tedavi sonu panoramik radyografisi

dislerinin konjenital olarak eksik oldugu goérilmustur.
Sefalometrik analiz, aile 6ykisl olmayan iskeletsel
Sinif Il iligkiyi (ANB -5°, hem mandibular protriizyon
hem de maksiller retriizyonu) ortaya cikarmistir.
Hipodiverjan bir ylz paterni ve maksillada anterior
capraz kapanis tespit edilmistir.

Tedavi hedefleri arasinda maksillanin biyime ve
gelisiminin stimule edilmesi, mandibulanin biyime-
sinin yonlendirilmesi, anterior ¢apraz kapanisin eli-
mine edilmesi ve ideal overjet ve overbite iligkisinin
elde edilmesi sayilabilmektedir.

Hastada maksiller posterior bolgede iskeletsel bir
darlik bulunmadigi icin maksiller posterior digleri
kaplayan okluzali yiksek plak ile birlikte maksiller
protraksiyon igin face-mask uygulanmistir. Yaklasik
10 aylik protraksiyon sirecinde hasta el-bilek
grafisine gére S déneminden MP3cap ddnemine
gelmistir ve hala karma dislenme dénemindedir
(Resim 2). Yeterli overjet elde edildikten sonra
olusan Sinif I molar iliskiyi diizeltmek ve 2.premolara
yer saglamak icin distalizasyon yapilmaya karar
verilmigtir. Bunun igin maksiller arka lip bumper

1261 ADO Kinsddms deiss!

uygulamasi yapilmigtir. Distalizasyondan sonra
hastanin sabit ortodontik tedavisine baslanmistir.
Tedavide 18 slotluk Roth braketler kullaniimistir.
Seviyeleme ve hizalama asamasinda 0.014 ve
0.016 in¢ nikel titanyum ark telleri kullaniimigtir.
Bu asamadan sonra 0.016 x 0.016 ve 0.016x0.022
in¢ teller kullaniimigtir, interdijitasyonun arttirmak
icin 0.016 in¢ gelik ark teli ile ve intraoral vertikal
elastikler kullanilimigtir.

Hastaya uygulanan tedaviler ile daha 6énceden plan-
lanmig olan tedavi hedefleri dogrultusunda ideal dis-
sel ve iskeletsel iligkilere ulasildigi gézlenmektedir.
Tedavi 6ncesi, sirasi ve sonrasinda klinik ve radyog-
rafik kayitlar alinmistir.

Anterior capraz kapanis yaklasik 10 aylik bir
face-mask uygulamasi ile duzeltilmistir. Ardindan
Sinif | molar iligkinin saglanmasi igin lip bumper
uygulanmistir. Tedavi basinda bulunan orta hat
sapmasi tedavi sonunda diizelmistir. Dentoiskeletsel
yapilarda meydana gelen degisikliklerin yansimasi
ile yumusak doku profili 6nemli dlgtde iyilesmistir
(Resim 3).
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Tablo 1. Tedavi basi ve sonu sefalometrik degerler

Tedavi Basi Protraksiyon Agsamasi Sonrasi Tedavi Sonu
SNA (°) 78° 78° 82°
SNB (°) 83° 77° 81°
ANB (°) -5° 1° 1°
GoGN/SN (°) 27° 31° 31°
1-NA (mm/°) 3 mm/25° 3 mm/26° 4 mm/25°
1-NB (mm/°) 2 mm/16° 1 mm/10° 2 mm/17°
11 (°) 144° 134° 137°
IMPA (°) 83° 79° 84°
Ust Dudak - S Gizgisi (mm) -2 mm -2 mm 0 mm
Alt Dudak - S Cizgisi (mm) 3 mm 0 mm 0 mm

Resim 3. A Tedavi basi profil fotografi B Tedavi sonu profil fotografi

Tedavi sonrasi panoramik radyografinin degerlen-
diriimesinde, olagandisi bir kdk rezorpsiyonu gorul-
memistir. Tedavi 6ncesi ve tedavi sonrasi degerlerin
sefalometrik olcimleri Tablo 1'de gdsterilmektedir.
Ceneler arasi iliski ANB agisindaki azalma ile iyilesti-
rildi. GoGn/ SN agisinda 4° artis tespit edildi (Tablo 1).

Lateral sefalometrik radyografilerde yapilan gakis-
tirmalara gore, maksilla ve nazal bélge protraksiyon
asamasinda ve sabit ortodontik tedavi sirecinde
anteriora hareket etmistir. Mandibulada ise hem
protraksiyon sirasinda hem de sabit ortodontik te-
davi suUrecinde asagi ve 6ne blylime goézlenmistir.
Lokal ¢akistirmalara gbre, protraksiyon agamasinda
maksiller keserlerde proklinasyon goézlenirken, sabit
ortodontik tedavi ile protriizyon ve ekstriizyon, mak-
siller molarlarda ise her iki asamada da baslangica
gore distale hareket gézlenmistir. Mandibular lokal
cakistimaya gore protraksiyon ve sabit ortodontik
tedavi asamasinda mandibular keserler ekstriize ve
retriize olurken molarlarda her iki asamada da eks-
trizyon gozlenmistir (Resim 4).

Hasta klinige ilk geldiginde sendromun klinik tanisal
Ozellikleri gdzlenmis, bu nedenle ortodontik tedavi
Oncesi genel saglik durumu ve dental agidan konstil-
tasyon gerekmistir. Hastada dokularda frajilite, kana-
ma ve kotu iyilesme riskleri ve hatta hastaligina bagl
olarak damar ruptlru ihtimalinden dolayi esas tedavi
yaklasimi travmadan korumak olarak belirlenmistir.
Hastada olasi bir TME hipermobilitesi icin 6 aylik pe-
riyotlarda eklem muayenesi yapiimistir. Sendromun
bir diger dnemli semptomu olan iyilesme silirecinde
gecikme, frajil oral mukoza ve erken baslangigl pe-
riodontal defekt egdiliminin bulunmasi nedeniyle has-
tanin oral hijyeni diizenli araliklarla kontrol edilmistir.

Hastanin doku onariminda sorun yasamasi ve agiz
mukozasinin frajil olmasi nedeniyle face-mask uygu-
lamasinin yapilacagi plakta dil ve bukkal mukozayi
asindirmayacak sekilde apareyin kenarlarinin diz-
glin olmasina 6zen gosterilmistir. Maksiller protrak-
siyon sonrasi molar iligkiyi dizeltmek i¢in lip bumper
ile distalizasyon tercih edilmistir. Sinif | molar iliski
elde edildikten sonra sabit tedaviye gecilmistir ve
kisa sure icinde ideal overjet, overbite ve interdijitas-
yon saglanarak tedavisi tamamlanmistir.
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T* Tedavi dncesi
T! Protraksiyon agamasi sonmis
T? Sabit onodontik tedavi sonras:

Resim 4.
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Literattrdeki bilgiler 1siginda EDS’ye sahip hastalar-
da dis hareketinin daha hizli olmasi beklenmektedir.®
Ancak dis hareketinin gergeklestigi sirecte mobilite-
nin normalden daha siddetli olmasi beklenebilmek-
tedir. Mobilite, gerilim boélgesindeki periodontal lifle-
rin gerilmesi, yirtilmasi veya onarimdaki yavaglama
kaynakli olabilmektedir.® Bu nedenle, vakanin teda-
visi esnasinda istenmeyen yan etkilerden kagcinmak
icin tedavi boyunca hafif kuvvetler kullaniimistir. Te-
davi sonrasinda da mevcut bag dokusu bozuklugu
nedeniyle mevcut dig konumlarinin hizla eski konu-
muna geri ddnmemesi ve elde edilen sonuglarin kali-
cihgi igin daimi retansiyon tercih edilmistir. Tedavinin
bitiminde daimi retansiyonu saglayabilmek icin alt ve
Ust arklara lingual bélgeden sabit pekistirme aparey-
leri ile birlikte hareketli essix plaklari uygulanmigtir.

TARTISMA

Hastada maksiller posterior bdlgede iskeletsel bir
darlik bulunmadigi icin herhangi bir ekspansiyon
protokolii uygulanmamuistir. interdijitasyonu ortadan
kaldirmak icin maksiller posterior disleri kaplayan
okluzali yuksek plak ile birlikte maksiller protraksiyon
icin face-mask uygulanmistir. Face-mask uygulama-
sI maksillada anterior rotasyon goérilmemesi igin
premolar bolgeden uygulanmis olup, tek tarafli 350
gr kuvvet olacak sekilde ayarlanmis ve hasta tarafin-
dan gunlik 14-16 saat kullaniimistir.

Maksiller protraksiyon saglandiktan sonra hem mo-
lar iligkilerin dUzeltilmesi hem de gerekli yerin elde
edilmesi i¢in lip bumper ile distalizasyon yapiimistir.
Lip bumper maksiller keserlerin 2-3 mm o6nlnden
gecgecek sekilde ayarlanmistir ve molar bantlarindan
gegcirilmistir.

Sinif | molar iligkisi ve yeterli yer elde edildikten son-
ra 18 slotluk Roth braketler ile sabit ortodontik teda-
visi planlamistir.

SONUG

EDS’nin hem genel sistemde hem de oral bolgedeki
belirtilerinin bilinmesi ve tedavi sirasinda bazi 6nlem-
lerin alinmasi ile basarili sonuglar alinabilmektedir:

Hastalarin muayenesi sonrasinda gerek genel sag-
ik durumlari gerekse dental agidan ilgili birimlere
konstilte edilmeleri 5nem tasimaktadir.

EDS’ye sahip bireylerin frajil oral mukozaya ve bag
dokusu bozukluguna yatkin olmalari nedeniyle hem

periodontal agidan hem de TME agisindan periyodik
kontrolleri ihmal edilmemelidir.

Ortodontik kuvvetlerin ve apareylerin uygulanmasi
sirasinda mimkuin olan en atravmatik apareyler se-
¢ilmeli ve optimal diizeyde kuvvet uygulanmalidir.

Hastalarin atipik koronal anatomileri nedeniyle teda-
vi sonrasinda ideal interdijitasyona ulagilmasinin zor
oldugu ve gerek duyulan hallerde sabit ortodontik
tedavi dncesi kron anatomilerinin enameloplasti ile
ideale yaklastirilabilecegi g6z 6éniinde bulundurul-
mahdir.

Mevcut bag dokusu bozuklugu nedeniyle elde edi-
len sonugclarin kalicihdi icin daimi retansiyon tercih
edilmelidir.
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