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Uluslararasi Ektodermal Displazi Kurulusu
(NFED) ektodermal displaziyi iki veya daha fazla sayida
ektoderm orijinli (deri, tirnak, sag, ter-yag bezleri ve
dis gibi) dokunun gelisim bozukluguyla karakterize,
nadir gorilen kalitsal bir hastalik olarak tanimlamak-
tadir. Hastaliin neredeyse 200’e yakin tipi tanimlan-
mistir. Bu sendromun dental 6zelligi, siit veya surekli
dislenmede anadonti veya hipodonti, hipoplastik konik
disler ve az gelismis alveolar sirtlar olarak tanimlan-
maktadir. Kalitsal/gelisimsel hastalik godsteren erken
yastaki hastalarda prostodontistin kompleks fonksi-
yonel ve estetik restoratif degisiklikler yapmasi gere-
kebilir. Dentisyonu normal gelismeyen ED vakalarinda
hastalarin yasinin cok genc olmasi nedeniyle protetik
tedavi uygulamasi 6énemli bir rol oynar. Ayni zamanda
fizyolojik ve psikososyal nedenlerden dolayr da bu
hastalarin tedavisinin en erken dénemde yapilmasi gok
o6nemlidir. Hastaya uygun kesin tedavi plani sege-
nekleri sabit protezler, hareketli bolimli protezler,
implant destekli protezler, tam protezler ve over-
denture protezleri veya bunlarin kombinasyonlarini
icermektedir. Bununla birlikte maddi kisitlamalar veya
diger oncelikler bazen hastaya en uygun tedaviyi sec-
meyi engelleyebilir. Tedavi amaci, hastalarda yatay ve
dikey iskeletsel iligkileri ve yliz estetigini saglayabilmek
icin en uygun prostodontik baslangic noktasini
yaratabilmektir. Bunun iginde tedaviyi yapacak olan
hekimin hastayi, pedodontik, ortodontik, cerrahi ve
protetik yonden dederlendirebilecek bilgiye sahip
olmasi ve hastayla yakin iliski kurabilmesi gereklidir.
Bu derlemede, ED’li hastalarin fonksiyonel ve estetik
ihtiyaclanini karsilayacak protetik tedavi seceneklerinin
anlatiimasi amaglanmistir.
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ABSTRACT

The National Foundation for Ectodermal
Dysplasia (NFED) defines ectodermal dysplasia as a
rare congenital disorder characterized by develop-
mental failure of 2 or more ectodermal origin tissues
(such as skin, nails, hair, sweat-oil glands and teeth).
There are almost 200 common types of the disorder.
The dental characteristics of this disorder defined
anadontia or hypodontia of the primary or permanent
teeth, hypoplastic conical teeth, and underde-
velopment of the alveolar ridges. Pediatric patients
with congenital/development disorders present the
prosthodontist with complex esthetic and functional
restorative challenges. Prosthetic treatment can play
an important role in the ED cases whose dentition fails
to develop normally because of ED patients were very
young. At the same time it is very important that
dental treatment at an early age for physiologic and
psychosocial reasons. The options for aappropiate
definitive treatment plan may include fixed prostheses,
removable partial dentures, implant-supported prost-
heses, complete dentures or overdentures, singly or in
combination. However, financial constraints and other
priorities can prevent patients from choosing the most
desirable treatment. The treatment target was to
occasion a more favorable starting point for prostho-
dontic phase of habilitation by improving the sagittal
and vertical skeletal relationships and facial esthetics.
For this reason the dentist who was to make treat-
ment, should have the sufficient knowledge to evalu-
ate the patient involving pedodontic, orthodontic,
surgery and prosthetic aspects. Besides, cooperation
with the child and unerstanding of him/her is essential
to assure success. In this review we aimed to explain
prosthetic treatment alternatives of the ED patient’s
for functional and esthetic necessity.
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Ektodermal displazi (ED) ilk olarak 1848'de
Thurnam tarafindan agiklanan iki hasta modeli ile
beraber tanimlanmistir.! ED'nin neredeyse 200 degisik
tipi oldugu bildirilmistir.%>

Ektodermal displazi, hipohidrotik, anhidrotik ve
hidrotik olmak (izere (g sekilde gérilir. ED'nin en
yaygin gérilen tipleri hipohidrotik ve anhidrotik
displazidir. Anhidrotik ektodermal displazi, ter ve yag
bezlerinin yoklugu ile karakterizedir ve digerlerine gére
daha seyrek gortiliir. Otozomal resesif olarak gegen ve
kadinlarda erkeklere oranla daha sik goérilen bir
sendromdur. Hidrotik ektodermal displazi ise otozomal
dominant gegislidir. Ter ve yad bezleri normal
olusumdadir.?®

Hipohidrotik tipte ter ve yag bezleri hipoplazik-
tir. Hipohidrotik ektodermal displazi (HED), X'e badh
resesif gecislidir.>’°® Bunun sonucu olarak ED
erkekleri daha siddetli ve daha gok siklikta etkiler. ED'li
disi taslyicllar, yavas etki eden degisikliklere veya
hipodonti, sac kas azlidi, tek tarafli gdglis hipoplazisi
gibi daha kesin klinik belirtilere sahiptirler.”!!
Hipohidrotik ektodermal displazinin kismen yaygin
oldugu Kanada’nin Fransiz populasyonunun genetik
haritasini gikaran son calismalar, ED'nin diger kalitsal
sekilleri de igerdigini gostermistir. Ektodisplazin-A
(EDA) ve ektodisplazin-A reseptéri (EDAR) genlerin-
deki mutasyonlarin X'e badll ve otozomal hipohidrotik
ED’den sorumlu oldugu sdylenmektedir.”*2

ED'li hastalarin %90inda sag, kas ve kirpikler
ince ve seyrektir veya yoktur. % 42 oraninda hastada,
ter ve yag bezlerinin kismen veya tamamen yoklugu
nedeniyle cilt yumusak, kuru, diiz ve incedir.3*3*
Bayanlarda meme bezleri genellikle aplastik veya
hipoplastiktir.'*> Alin ve dudaklar cikintili, burun
¢okiktir. Tirnaklarda kalinlasma, renk degisikligi, koyu
pigmentasyon ve sekil bozuklugu gibi defektler (% 75
hastada) gériilebilmektedir.’*!* Ayak tabanlari ve avug
iglerinde  hiperkeratozis  bulunabilir.  Ektodermal
displazinin en karakteristik 6zelligi, hipohidrozistir.
Hayatin ilk yillarinda kendini belli etmeyen bu hastalik,
ileriki yillarda "nedeni belirsiz yiiksek ates" ile kendini
gostermektedir. Ter bezlerinin olmamasi, atesin
kontrol edilememesine sebebiyet vermektedir.!*16

ED adiz igi bulgularinda hipodonti ve anadonti
en sik gorilen semptomlardandir, sit ve sirekli
dislerde de goriliir ancak her iki dislenmede de
diglerin  bitiinliyle yoklugu ender goriilen bir
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durumdur.>®** Ortalama kayip daimi dis sayisi 23.7
olarak rapor edilmistir ve gogunlukla mandibuladadir.
Maksiler santral kesiciler, kaninler, birinci molarlar ve
mandibular birinci molarlar adizda en sk bulunan
dislerdir.? Agizdaki dislerde de sekil anomalileri vardir.
Kesici disler konik sekilli, azi diglerinin tlberkiilleri ise
atipik goriniimdedir. Hastalarin gene gelisimleri
etkilenmez ancak, dislerin eksikligi sebebiyle alveoler
kretler incedir. Anormal dar ve kisa maksiller genislik,
kiiclik ve retriisiv molar ve maksiller alanlar, alt yiz
yiksekliginde  azalma  izlenmektedir.”  Dislerin
yoklugunda alveoler kretin gelisememesi ve okliizal
dikey boyuttaki azalma, vertikal yiiz yiksekliginin
dismesine ve dolayisiyla dudaklarda siskin goriiniime
yol agmaktadir. Palatinal ark genellikle derindir ve
damak yandi gorilebilir. Tiiklrik bezlerinin tamamen
yoklugu ender gorilen bir durum oldugundan, adiz
kurulugu biitiin hastalarda goriilmeyebilir, 2137

Tedavi

Ektodermal displazi hastalarinin oral rehabilitas-
yonu, kraniyofasiyal blyiime ve gelisim déneminde
sagittal ve vertikal iskeletsel iligkilerin olusturulmasini
sadlayip; estetik, konusma ve c¢igneme etkinligini
gelistirdiginden gok &nemlidir.® Ayni zamanda hasta-
hdin karakteristik 6zellikleri anormal bir yiiz gériinimi
olusturdugundan hastalarin sosyal ve psikolojik
gelisimlerindeki olumsuz etkilenmeler agisindan da
protetik tedavinin 6nemi ortaya ¢ikmaktadir,*5°

Ektodermal displazi hastalarinin protetik teda-
visinde dedisik tiplerde protezler uygulandigi goriil-
mektedir. Tedavi sabit, hareketli, tam ve implant
destekli protezleri icermektedir.*>”°!8 Prostodontist,
ortodontist, pedodontist ve oral-maksillofasiyal cerra-
hin olusturacadi takimla ydritiilen disiplinler arasi
tedavilerle hastalardan daha verimli  sonuglar
alinacagini savunan calismalar vardir.l>*>6919 Eger
sendroma dudak-damak yandi eslik ediyorsa; plastik
cerrahi, oral ve maksillofasiyal cerrahi ve/veya
maksillofasiyal protez kombinasyonu tedaviye ek
olarak uygulanmalidir.”

Protetik midahale, cocuk kooperatifse ve
yakinlar tarafindan motive edilebiliyorsa, hasta 2 veya
3 vyaslarindayken bagsarili olabilir. Erken midahale
gocukta konusma, gigneme ve yutkunmanin normal
sekilde gelismesine, normal fasiyal destege ve gelismis
temporomandibular eklem fonksiyonunun olusmasina
imkan verir.! Ayni zamanda psikososyal yararlari da
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vardir. Ancak tedaviye baglamadan o6nce ilk dikkat
edilmesi gereken nokta; gocuk hastanin psikolojik ve
zihinsel olarak bu tedaviyi kabul edebilecek diizeyde
olmasinin gerekliligidir. %

Siklikla tam ve hareketli boélimli protezler
tedavi secenegi olarak kullanilir. Erken ddnemde
yapilan tedaviyi ve tam protezleri hastanin reddetme
olasiigi yiiksektir.” Gelisen disler cogunlukla parsiyel
protez  kullanmini  zorlagtiracak  bigimde  konik
sekildedir. Sabit kopri protezleri gocuk hastalarda
cene gelisimi devam ettiginden tercih edilmez, ancak
kuron protezleri yapilabilir. Kisa kuron boylar ve genis
pulpa odalari kuron yapimini zorlastirabilir. Direkt
kompozit restorasyonlarla tedavi bu dezavantajlan
ortadan kaldiracaktir.*”

Grinberg ve arkadaslari®®, agzinda sadece bir
sit disi bulunan 4 yasinda kiz hastanin Ust ¢enesine
total, alt cenesine bolimli protez uygulamis, protez
uygulamasindan ©nce, dar olan damadin ortodontik
olarak genigletilmesini saglamislardir. Adizda bulunan
dislerde goriilen gapragikliklarin diizenlenmesi amaci
ile protez yapimindan 6nce, ortodontik tedavilerin
uygulandidi baska arastiricilar tarafindan da bildiril-
mistir.>2*®!3  Ortodontik tedavi icin erken eriskin
donemin beklenmesi gerektigini savunan arastirmalar
da vardir.!

Gocuk hastalarda rutin periyodik kontrollerle
protezlerin bliyime ile uyumu degerlendiriimelidir.
Protezlerin her sene degistiriimesi gerekliliginin yanlis
oldugu savunulmaktadir. Aslinda 3 yasindan daimi
anterior dislerin strmesine kadar interfasiyal bir
bliyime yoktur. Protezlerin daimi dislerin stirmesine
kadar ufak tefek dlzeltmelerle beraber vertikal
bliyimeye uyum sadglamak icin 12-18 ayda bir
astarlama yapilmasi gerekli olabilir.**>2!

ED'li hastalarin eriskin doéneminde hareketli
protezleri konusma, ¢igneme ve yutkunma gibi oral
fonksiyonlari saglamak ve gelisim degisikliklerine
uymak amaciyla degistirilmeli veya astar, sinir-kenar
diizeltmeleri yapimalidir.¥*>*  Agizda kalan digler
konik yapida oldugundan hareketli bolimli protezleri
agizda stabilize etmek oldukca zordur. Bazi vakalarda
bu disler overdenture protezler altinda destek olarak
kullanilirlar.’ Biiyiime ve gelisme déneminde hareketli
bolimli protezler ve tam protezler ED hastalarina ve
ailesine kolay, hizli, adrisiz, kullanilabilir ve geriye
doniistimlii bir tedavi segenegi saglar.®°%3
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Kismi digsizlik vakalarinin protetik tedavisinde
implant uygulamalarina alternatif olarak adeziv képrii
protezi calismalar yapilabilir. Ancak bu tiir géziimlerde
uzun vadede basari orani, biomekanik faktorlere bagh
olarak dislktir. Adeziv protezlerde tutuculuk sorunlar
bulunmasi ve bunlarin kisiye psikolojik sorunlar da
beraberinde getirerek yansimasi, endikasyonda titizlik
gosterilerek yapilacak implant uygulamalarini tercih
sebebi  kilmaktadir.’** Ancak bazen finansal
kisitlamalar ve bagka o©ncelikler hastanin  uygun
tedaviyi se¢mesini engelleyebilir.??

Kayip dis ve kalan alveol dokusunun durumuna
bagl olarak uzun siireli ideal protetik tedavi siklikla
implant tedavisi gerektirir. Geligimi tamamlanan ED
hastalarinda osseointegre implantlar ~ protezi
destekleme, stabilize etme ve tutuculugu arttirma
amach kullanilabilirler.  Implant tedavisi alveol
kemiginin rezorpsiyondan korunmasina yardimci olur.
Sabit implant tutuculu protezlerin avantajlarina
ragmen, bazi durumlarda hareketli implant tutuculu
protezler endike olabilir. Asir alveol kemik kaybi olan
hastalarda kemik grefti kullanimadan implant
yerlestirmek miimkiin olmayabilir.}?62° implant teda-
visi planlanirken; yeterli kemik miktari olup olmadidinin
incelenmesinin yaninda, implanti restore etmek igin
kemikte yeterli dikey boyut olup olmadigina da
bakilmalidir. Dogumsal dis noksanligi gdsteren
olgularda prosesus alveolarisin yeterince gelismedidi
ve hatta yas ilerledikce siliklestigi belirtiimektedir. Bu
durumlarda implant uygulamasinin cigneme fonksiyo-
nunu bagslattigi icin kemik gelisimini uyardigi ve hatta
ileriki yillarda yapilacak protetik uygulamalar igin daha
saglikh bir alt yapi olusturdugu bildirilmektedir.'282°

Sonug olarak ED hastalarinda dis hekimi
hastaligin karakteristik ve ayirt edici 6zelliklerine hakim
olmal ve erken teghiste bulunabilmelidir. Pedodontik,
ortodontik, cerrahi ve protetik tedavi yontemleri iyi
bilinmeli, gerekirse multidisipliner galisiimaldir. Hekim
hastaya sabirla yaklasabilmelidir. Erken ve hastaya
uygun vyapillan dental midahaleler hastanin
goriniimdni  dizeltip, fonksiyonel ve psikososyal
problemleri ortadan kaldirabilecektir.
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