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ÖZET 
 
Uluslararası Ektodermal Displazi Kuruluşu 

(NFED) ektodermal displaziyi iki veya daha fazla sayıda 
ektoderm orijinli (deri, tırnak, saç, ter-yağ bezleri ve 
diş gibi) dokunun gelişim bozukluğuyla karakterize, 
nadir görülen kalıtsal bir hastalık olarak tanımlamak- 
tadır. Hastalığın neredeyse 200’e yakın tipi tanımlan- 
mıştır. Bu sendromun dental özelliği, süt veya sürekli 
dişlenmede anadonti veya hipodonti, hipoplastik konik 
dişler ve az gelişmiş alveolar sırtlar olarak tanımlan- 
maktadır. Kalıtsal/gelişimsel hastalık gösteren erken 
yaştaki hastalarda prostodontistin kompleks fonksi- 
yonel ve estetik restoratif değişiklikler yapması gere- 
kebilir. Dentisyonu normal gelişmeyen ED vakalarında 
hastaların yaşının çok genç olması nedeniyle protetik 
tedavi uygulaması önemli bir rol oynar. Aynı zamanda 
fizyolojik ve psikososyal nedenlerden dolayı da bu 
hastaların tedavisinin en erken dönemde yapılması çok 
önemlidir. Hastaya uygun kesin tedavi planı seçe- 
nekleri sabit protezler, hareketli bölümlü protezler, 
implant destekli protezler, tam protezler ve over- 
denture protezleri veya bunların kombinasyonlarını 
içermektedir. Bununla birlikte maddi kısıtlamalar veya 
diğer öncelikler bazen hastaya en uygun tedaviyi seç- 
meyi engelleyebilir. Tedavi amacı, hastalarda yatay ve 
dikey iskeletsel ilişkileri ve yüz estetiğini sağlayabilmek 
için en uygun prostodontik başlangıç noktasını 
yaratabilmektir. Bunun içinde tedaviyi yapacak olan 
hekimin hastayı, pedodontik, ortodontik, cerrahi ve 
protetik yönden değerlendirebilecek bilgiye sahip 
olması ve hastayla yakın ilişki kurabilmesi gereklidir. 
Bu derlemede, ED’li hastaların fonksiyonel ve estetik 
ihtiyaçlarını karşılayacak protetik tedavi seçeneklerinin 
anlatılması amaçlanmıştır.  

Anahtar Kelimeler: Ektodermal displazi, 
protetik rehabilitasyon, anadonti 
 
 

 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 
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. 

Key Words: Ectodermal Dysplasia, 
Prosthodontic, anadonti 
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Ektodermal displazi (ED) ilk olarak 1848’de 

Thurnam tarafından açıklanan iki hasta modeli ile 
beraber tanımlanmıştır.1 ED’nin neredeyse 200 değişik 
tipi olduğu bildirilmiştir.2,3 

Ektodermal displazi, hipohidrotik, anhidrotik ve 
hidrotik olmak üzere üç şekilde görülür. ED’nin en 
yaygın görülen tipleri hipohidrotik ve anhidrotik 
displazidir. Anhidrotik ektodermal displazi, ter ve yağ 
bezlerinin yokluğu ile karakterizedir ve diğerlerine göre 
daha seyrek görülür. Otozomal resesif olarak geçen ve 
kadınlarda erkeklere oranla daha sık görülen bir 
sendromdur.  Hidrotik ektodermal displazi ise otozomal 
dominant geçişlidir. Ter ve yağ bezleri normal 
oluşumdadır.2-8 

Hipohidrotik tipte ter ve yağ bezleri hipoplazik- 
tir. Hipohidrotik ektodermal displazi (HED), X’e bağlı 
resesif geçişlidir.2,7,9,10 Bunun sonucu olarak ED 
erkekleri daha şiddetli ve daha çok sıklıkta etkiler. ED’li 
dişi taşıyıcılar, yavaş etki eden değişikliklere veya 
hipodonti, saç kaş azlığı, tek taraflı göğüs hipoplazisi 
gibi daha kesin klinik belirtilere sahiptirler.7,11 
Hipohidrotik ektodermal displazinin kısmen yaygın 
olduğu Kanada’nın Fransız populasyonunun genetik 
haritasını çıkaran son çalışmalar, ED’nin diğer kalıtsal 
şekilleri de içerdiğini göstermiştir. Ektodisplazin-A 
(EDA) ve ektodisplazin-A reseptörü (EDAR) genlerin- 
deki mutasyonların X’e bağlı ve otozomal hipohidrotik 
ED’den sorumlu olduğu söylenmektedir.7,12 

ED’li hastaların %90’ında saç, kaş ve kirpikler 
ince ve seyrektir veya yoktur. % 42 oranında hastada, 
ter ve yağ bezlerinin kısmen veya tamamen yokluğu 
nedeniyle cilt yumuşak, kuru, düz ve incedir.8,13,14 
Bayanlarda meme bezleri genellikle aplastik veya 
hipoplastiktir.13 Alın ve dudaklar çıkıntılı, burun 
çöküktür. Tırnaklarda kalınlaşma, renk değişikliği, koyu 
pigmentasyon ve şekil bozukluğu gibi defektler (% 75 
hastada) görülebilmektedir.13,15 Ayak tabanları ve avuç 
içlerinde hiperkeratozis bulunabilir. Ektodermal 
displazinin en karakteristik özelliği, hipohidrozistir. 
Hayatın ilk yıllarında kendini belli etmeyen bu hastalık, 
ileriki yıllarda "nedeni belirsiz yüksek ateş" ile kendini 
göstermektedir. Ter bezlerinin olmaması, ateşin 
kontrol edilememesine sebebiyet vermektedir.13,16  

ED ağız içi bulgularında hipodonti ve anadonti 
en sık görülen semptomlardandır, süt ve sürekli 
dişlerde de görülür ancak her iki dişlenmede de 
dişlerin bütünüyle yokluğu ender görülen bir 

durumdur.5,9,13 Ortalama kayıp daimi diş sayısı 23.7 
olarak rapor edilmiştir ve çoğunlukla mandibuladadır. 
Maksiler santral kesiciler, kaninler, birinci molarlar ve 
mandibular birinci molarlar ağızda en sık bulunan 
dişlerdir.2 Ağızdaki dişlerde de şekil anomalileri vardır. 
Kesici dişler konik şekilli, azı dişlerinin tüberkülleri ise 
atipik görünümdedir. Hastaların çene gelişimleri 
etkilenmez ancak, dişlerin eksikliği sebebiyle alveoler 
kretler incedir. Anormal dar ve kısa maksiller genişlik, 
küçük ve retrüsiv molar ve maksiller alanlar, alt yüz 
yüksekliğinde azalma izlenmektedir.7 Dişlerin 
yokluğunda alveoler kretin gelişememesi ve oklüzal 
dikey boyuttaki azalma, vertikal yüz yüksekliğinin 
düşmesine ve dolayısıyla dudaklarda şişkin görünüme 
yol açmaktadır. Palatinal ark genellikle derindir ve 
damak yarığı görülebilir. Tükürük bezlerinin tamamen 
yokluğu ender görülen bir durum olduğundan, ağız 
kuruluğu bütün hastalarda görülmeyebilir. 2,13,17 

 
Tedavi 
Ektodermal displazi hastalarının oral rehabilitas- 

yonu, kraniyofasiyal büyüme ve gelişim döneminde 
sagittal ve vertikal iskeletsel ilişkilerin oluşturulmasını 
sağlayıp; estetik, konuşma ve çiğneme etkinliğini 
geliştirdiğinden çok önemlidir.9 Aynı zamanda hasta- 
lığın karakteristik özellikleri anormal bir yüz görünümü 
oluşturduğundan hastaların sosyal ve psikolojik 
gelişimlerindeki olumsuz  etkilenmeler açısından da 
protetik tedavinin önemi ortaya çıkmaktadır.4,6,9  

Ektodermal displazi hastalarının protetik teda- 
visinde değişik tiplerde protezler uygulandığı görül- 
mektedir. Tedavi sabit, hareketli, tam ve implant 
destekli protezleri içermektedir.4,5,7,9,18 Prostodontist, 
ortodontist, pedodontist ve oral-maksillofasiyal cerra- 
hın oluşturacağı takımla yürütülen disiplinler arası 
tedavilerle hastalardan daha verimli sonuçlar 
alınacağını savunan çalışmalar vardır.1,2,4,5,6,9,19 Eğer 
sendroma dudak-damak yarığı eşlik ediyorsa; plastik 
cerrahi, oral ve maksillofasiyal cerrahi ve/veya 
maksillofasiyal protez kombinasyonu tedaviye ek 
olarak uygulanmalıdır.1,5  

Protetik müdahale, çocuk kooperatifse ve 
yakınları tarafından motive edilebiliyorsa, hasta 2 veya 
3 yaşlarındayken başarılı olabilir. Erken  müdahale 
çocukta konuşma, çiğneme ve yutkunmanın normal 
şekilde gelişmesine, normal fasiyal desteğe ve gelişmiş 
temporomandibular eklem fonksiyonunun oluşmasına 
imkan verir.1 Aynı zamanda psikososyal yararları da 
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vardır. Ancak tedaviye başlamadan önce ilk dikkat 
edilmesi gereken nokta; çocuk hastanın psikolojik ve 
zihinsel olarak bu tedaviyi kabul edebilecek düzeyde 
olmasının gerekliliğidir.1,14,16  

Sıklıkla tam ve hareketli bölümlü protezler 
tedavi seçeneği olarak kullanılır. Erken dönemde 
yapılan tedaviyi ve tam protezleri hastanın reddetme 
olasılığı yüksektir.9 Gelişen dişler çoğunlukla parsiyel 
protez kullanımını zorlaştıracak biçimde konik 
şekildedir. Sabit köprü protezleri çocuk hastalarda 
çene gelişimi devam ettiğinden tercih edilmez, ancak 
kuron protezleri yapılabilir. Kısa kuron boyları ve geniş 
pulpa odaları kuron yapımını zorlaştırabilir. Direkt 
kompozit restorasyonlarla tedavi bu dezavantajları 
ortadan kaldıracaktır.4,6,7  

Grinberg ve arkadaşları20, ağzında sadece bir 
süt dişi bulunan 4 yaşında kız hastanın üst çenesine 
total, alt çenesine bölümlü protez uygulamış, protez 
uygulamasından önce, dar olan damağın ortodontik 
olarak genişletilmesini sağlamışlardır. Ağızda bulunan 
dişlerde görülen çapraşıklıkların düzenlenmesi amacı 
ile protez yapımından önce, ortodontik tedavilerin 
uygulandığı başka araştırıcılar tarafından da bildiril- 
miştir.2,4,6,13 Ortodontik tedavi için erken erişkin 
dönemin beklenmesi gerektiğini savunan araştırmalar 
da vardır.1  

Çocuk hastalarda rutin periyodik kontrollerle 
protezlerin büyüme ile uyumu değerlendirilmelidir. 
Protezlerin her sene değiştirilmesi gerekliliğinin yanlış 
olduğu savunulmaktadır. Aslında 3 yaşından daimi 
anterior dişlerin sürmesine kadar interfasiyal bir 
büyüme yoktur. Protezlerin daimi dişlerin sürmesine 
kadar ufak tefek düzeltmelerle beraber vertikal 
büyümeye uyum sağlamak için 12-18 ayda bir 
astarlama yapılması gerekli olabilir.4,15,21  

ED’li hastaların erişkin döneminde hareketli 
protezleri konuşma, çiğneme ve yutkunma gibi oral 
fonksiyonları sağlamak ve gelişim değişikliklerine 
uymak amacıyla değiştirilmeli veya astar, sınır-kenar 
düzeltmeleri yapılmalıdır.1,13,22 Ağızda kalan dişler 
konik yapıda olduğundan hareketli bölümlü protezleri 
ağızda stabilize etmek oldukça zordur. Bazı vakalarda 
bu dişler overdenture protezler altında destek olarak 
kullanılırlar.9  Büyüme ve gelişme döneminde hareketli 
bölümlü protezler ve tam protezler ED hastalarına ve 
ailesine kolay, hızlı, ağrısız, kullanılabilir ve geriye 
dönüşümlü bir tedavi seçeneği sağlar.6,9,23  

Kısmi  dişsizlik vakalarının protetik tedavisinde 
implant uygulamalarına alternatif olarak adeziv köprü 
protezi çalışmaları yapılabilir. Ancak bu tür çözümlerde 
uzun vadede başarı oranı, biomekanik faktörlere bağlı 
olarak düşüktür. Adeziv protezlerde tutuculuk sorunları 
bulunması ve bunların kişiye psikolojik sorunları da 
beraberinde getirerek yansıması, endikasyonda titizlik 
gösterilerek yapılacak implant uygulamalarını tercih 
sebebi kılmaktadır.24-26 Ancak bazen finansal 
kısıtlamalar ve başka öncelikler hastanın uygun 
tedaviyi seçmesini engelleyebilir.22 

Kayıp diş ve kalan alveol dokusunun durumuna 
bağlı olarak uzun süreli ideal protetik tedavi sıklıkla 
implant tedavisi gerektirir. Gelişimi tamamlanan ED 
hastalarında osseointegre implantlar protezi 
destekleme, stabilize etme ve tutuculuğu arttırma 
amaçlı kullanılabilirler. İmplant tedavisi alveol 
kemiğinin rezorpsiyondan korunmasına yardımcı olur. 
Sabit implant tutuculu protezlerin avantajlarına 
rağmen, bazı durumlarda hareketli implant tutuculu 
protezler endike olabilir. Aşırı alveol kemik kaybı olan 
hastalarda kemik grefti kullanılmadan implant 
yerleştirmek mümkün olmayabilir.1,26-29 İmplant teda- 
visi planlanırken; yeterli kemik miktarı olup olmadığının 
incelenmesinin yanında, implantı restore etmek için 
kemikte yeterli dikey boyut olup olmadığına da 
bakılmalıdır. Doğumsal diş noksanlığı gösteren 
olgularda prosesus alveolarisin yeterince gelişmediği 
ve hatta yaş ilerledikçe silikleştiği belirtilmektedir. Bu 
durumlarda implant uygulamasının çiğneme fonksiyo- 
nunu başlattığı için kemik gelişimini uyardığı ve hatta 
ileriki yıllarda yapılacak protetik uygulamalar için daha 
sağlıklı bir alt yapı oluşturduğu bildirilmektedir.1,28,29  

Sonuç olarak ED hastalarında diş hekimi 
hastalığın karakteristik ve ayırt edici özelliklerine hakim 
olmalı ve erken teşhiste bulunabilmelidir. Pedodontik, 
ortodontik, cerrahi ve protetik tedavi yöntemleri iyi 
bilinmeli, gerekirse multidisipliner çalışılmalıdır. Hekim  
hastaya sabırla yaklaşabilmelidir. Erken ve hastaya 
uygun yapılan dental müdahaleler hastanın 
görünümünü düzeltip, fonksiyonel ve psikososyal 
problemleri ortadan kaldırabilecektir. 
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