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OZET

Ehlers - Danlos Sendromu otozomal dominant gecis gdsteren
konnektif dokunun kollagen ve elastik fibrillerinin bozukluguyla il-
gili bir hastaliktir. Deri, goz, eklem ve oral bulgularin belirgin ol-
masi teshiste onemli rol oynar. Klinig§imize konsiiltasyon amaciyla
gonderilen hastada yaptigimiz extraoral, intraoral ve radyografik
bulgularin genetik analizle de teyit edilmesiyle E.D.S. tanisina va-
rilmistir.

Anahtar kelimeler : Ehlers - Danlos Sendromu, herediter konnek-
tif doku hastaligi.

SUMMARY
EHLERS-DANLOS SYNDROME

Ehlers - Danlos Syndrome (EDS) is a hereditary disorder
affecting connective tissue. There are at least eight varieties of
EDS. Four types have an autosomal dominant inheritance pattern.
The fifth type is x - linked, and the remaining three have an auto-
somal recessive pattern.
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The aim of this case report was to stress that a dentist can also
diagnose this syndrome after extraoral, intraoral and radiologic
examination.

Key words : Ehlers - Danlos Syndrome.

GIRIS

Ehlers - Danlos sendromu (EDS) konnektif dokunun kollagen
ve elastik fibrillerinin defektli olmasi ile karakterize, otozomal do-
minant gegis gosteren bir hastaliktir. 1k kez 1682'de Von Meekeran
tarafindan hiperelastik derili bir hastada tarif edilmistir. Klinik
Ozellikleri cesitlilik gosteren bu sendrom; 1902'de Ehlers, 1908'de
ise Danlos tarafindan yeni klinik ozellikleri tanimlanarak Ehlers-
Danlos Sendromu adini1 almistir (7).

Genel Klinik Ozellikleri :
— Hiperelastik ve frajil deri,

— Cerrahi yaralarin gec iyilesmesi, siitlirlerin agilmasi ve ka-
git seklinde skar dokusu olusmasi. Skar dokusu biiziilmez
yayilir,

— Goz bozukluklari; mavi sklera, hipertelorizm ve eksoftalmi
gorilir,

— Yarasa tipi kulak ve kemerli burun,

— Damarsal defektler; diaframatik hernia, aortta anevrizma
vardir (1,5,6).

Gliniimiuzde 8 tipi tarif edilen bu sendromun tiplerine gore kli-
nik ozellikleri Tablo I'de gosterilmistir (7).

Ehlers - Danlos Sendromunda Oral Bulgular :

— Oral Mukoza : normal renktedir, ancak frajildir ve kolayca
yaralanabilir. Siitiir giicliikle atilabilir. lyilesmede gecikme
olabilir. Anormal iyilesme ya da asir1 skar formasyonu yok-
tur.
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Tablo-J : E.D.S."nun 8 tipinin klinik ozellikleri:
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— Gingival ve Periodontal Dokular; fircalama sonucu kana-
ma, gingivitis, gen¢ yasta periodontitise yatkinlik ve dis ce-
kimi sonrasi asirt kanama.

— Digler : kirilmaya miisait, koklerde deformasyonlar, st la-
teral siiperniimere disler, uzun silindirik kesiciler, mine-den-
tin ve sement - dentin sinirt anomalileri, mine okliizyon.

— Temporomandibuler Eklem : sik goriilen subliiksasyon (4,
5,7). Hastaligin esas bozuklugu, derideki kollagen miktarin-
da azalma ve bozuk diizenlenmesiyle elastik dokunun art-
masidir. Kan pihtilagsmasi normaldir ancak damar frajilite
testi genellikle pozitiftir. Ayrica trombositler, trombosito-
patite gorilen ultrastriiktiirel bozukluklara sahiptir.

Marfan Sendromu, Osteogenezis ve Dentiogenezis imperfekta,
Psodoksantoma Elastikum ayirict  teshiste diisiiniilmesi gereken
hastaliklardir (1).

Ehlers - Danlos Sendromu'nun bilinen bir tedavi sekli yoktur.
Bu tiir hastalarda cerrahi uygulamalar gerektiginde, kanama ve sii-
tir atmadaki giicliikkler gz oniinde tutulmalidir (8).

OLGU RAPORU

1968 dogumlu erkek hasta N.B., 914 protoko 1 numarasiyla
26.10.1988 tarihinde GATA Dishekimligi Bilimleri Merkezi Oral Di-
agnoz ve Radyoloji B.D.'na konsiiltasyon amaciyla bagvurmustur.
ASD + VSD tanisi ile Kalp - Damar Cerrahisi A.B.D.'nda yatmakta
olan hastadan konsiiltasyon istenmistir. Hastanin dosyasi incelen-
diginde, nefes darligi, ¢arpinti, ¢abuk yorulma, soguk havalarda
parmak uclarinda morarmadan dolay1 hastaneye basvurdugu anla-
stlmistir. Hastadan yapilan hematolojik ve biyokimyasal tetkikler
sonucunda hasta Ehlers - Danlos Sendromu'nun bir varyanti ola-
rak degerlendirilmistir. Klinik ve radyolojik bulgularimiz ise EDS
Tip VIII'le uyum gostermektedir.

Hastanin klinigimizde yapilan ekstraoral muayenesinde mini-
mal diizeyde deri hiperelastikiyeti ve eklem hipermobilitesi, eksof-
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talmi, kemer burun, yarasa tipi kulak ve kus yiizii sekli gozlenmis-
tir (Resim 1, 2).

Resim 1 : Hastanin cepheden goriiniimii.

Resim 2 : Hastanin profil
goriiniimii.
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Intraoral ve radyolojik muayene sonucunda ise dis eksikligi
olmamasina ragmen silindirik tipte On kesiciler, yaygin clrtkler,
ileri derecede periodontitis, Klas Il malokliizyon, open-bite ve
over - jet, diizlesmis kondil bas1 tesbit edilmistir (Resim 3, 4).

Resim 3 : Hastanin sefalometrik radiogranii.

Resim 4 : Hastanin panoramik radiogrami.
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TARTISMA

Ehlers - Danlos Sendromu'nun teshisi genellikle dikkatli bir
klinik ve radyolojik muayene sonucunda konulabilir. Anormal deri
yapisi, deri hiperelastikiyeti, eklemlerde hipermobilite, yara iyiles-
mesinde gecikme ve cerrahi miidahalelerde asir1 kanamalar send-
romu destekleyen bulgulardir (7). Hastaligin orta siddetteki formu-
na sahip olan hastalar genellikle olayin farkinda degillerdir ve tibbi
yardim arayisina girmezler. Bu tip hastalarin teshisinde Dishekim-
leri 6nemli rol oynarlar. Hoff (3) ve Gosney (2) yaptiklar1 caligma-
larda hastaligin dental radyolojik bulgularla teshis edilebilecegini
gostermiglerdir. Bazi1 arastiricilar 6n keser disler, premolar disler-
de gorilen pulpa taslari, kok anomalileri ve bazi dislerdeki boyut
kisaliklarinin teshiste énemli oldugunu ileri siirmislerdir (7).

Shaffer (8) E.D.S.'nun bilinen bir tedavi seklinin olmadigini,
ancak baska bir amacla cerrahi uygulama gerektiginde hastalara
dikkatli yaklasilmasini tavsiye eder. Biz de Ehlers - Danlos Sendro-
munda oral bulgularin teshiste onemli bir faktéor oldugu fikrine
katiliyoruz. Ayrica bu tir hastalarda kromozom analizi de yapil-
malidir.
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