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ÖZET

TANITIM: Otoimmün poliendokrinopati-kandidiyazis-
ektodermal distrofi (APECED) sendromu endokrin ve no-
nendokrin organların otoimmün kökenli bozuklukları ile
karakterize seyrek görülen bir sendromdur. En önemli
komponentleri kronik mukokütanöz kandidiyazis, hipopa-
ratiroidizm ve Addison hastalığıdır. Dişlerde mine hipo-
plazisi ve sürme gecikmesi ağız içi bulgularındandır.
Sendrom amelogenezis imperfekta, kandidiyazis ve yük-
sek çürük riski ile ilişkili olabilmektedir. Ağız bulguları sen-
dromun erken tanısında rol oynayabilmektedir.

OLGU BİLDİRİMİ: Bu vaka takdiminde diş ağrısı, ağız kokusu
ve diş eksikliği şikayetleriyle kliniğimize başvuran APECED
sendromlu 12 yaşındaki erkek hastaya ait klinik ve radyo-
lojik oral bulgular ile tedavi yaklaşımı sunulmaktadır. Ame-
logenezis imperfekta, diş çürükleri, sürme gecikmesi ve
zayıf ağız hijyeninin görüldüğü bu olgumuzda, gerekli pe-
riodontal, restoratif, endodontik ve cerrahi işlemlerden
sonra çocuk protezi yapılmıştır. Hastanın takibi devam et-
mektedir.

SONUÇ: Mine hipoplazisi nedeniyle çürük riski yüksek olan
bu hastalarda ağız hijyeni eğitimi ve sık diş hekimi kont-
rolleri önem arz etmektedir. Ayrıca hastalığın ilk bulguları
oral kandida lezyonları olduğundan diş hekimlerinin erken
teşhisteki rolü oldukça önem kazanmaktadır. Diş hekimle-
rinin oral kandida lezyonuyla küçük yaş grubundaki çocuk
hastalarında karşılaştıkları durumlarda APECED sendromu
şüphesiyle hastalarını endokrinoloji bölümüne yönlendir-
meleri erken teşhis açısından yararlı olacaktır.
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[Abstract in English is at the end of the manuscript]

GİRİŞ

Otoimmün poliendokrinopati-kandidiazis ektodermal
distrofi (APECED) sendromu, tip 1 otoimmün poliglan-
düler yetmezlik sendromu olarak da bilinmektedir.1,2

Hastalık genellikle beş yaşından önce saptanan kronik
mukokutanöz kandidiazis ile ortaya çıkmaktadır. Ço-
ğunlukla kandidiazis lezyonları çocukluk çağında or-
taya çıkar ve 15 yaşına kadar tabloya hipoparatiroidizm
ve sürrenal yetersizliği eklenmektedir. Otozomal rese-
sif geçiş gösteren hastalığın prevalansı 1/9.000 ile
1/80.000 arasında değişmektedir.3,4 En önemli kompo-
nentleri kandidiyazis, hipoparatiroidizm ve Addison
hastalığı olmakla beraber gonadal yetersizlik, alopesi,
hipotiroidizm, malabsorbsiyon ve kronik aktif hepatit
gibi endokrin sistem dışı klinik tablolar da eşlik edebil-
mektedir.1,4-6 Hastalığın ektodermal bulguları, dişlerde
mine hipoplazisi, keratopati, vitiligo, tırnak bozukluğu
ya da atrofisi ve timpanik membran kalsifikasyonu şek-
lindedir. Bu otoimmün cevaptan dokuya özgün anti-
korlar ve klinik bulgularının ortaya çıkışı ilk bir yılda
olabildiği gibi erişkinlik döneminde de ortaya çıkabil-
mektedir.7 Hastalar ve ailelerinde birçok endokrin or-
ganın yetersizliği ile birlikte endokrin dışı organoimmü-
niteyi kontrol edici Autoimmune Regulator (AIRE) gen-
deki mutasyonlar sorumlu tutulmaktadır.2,6,8,9 Bu ra-
porda APECED sendromlu bir hastanın oral
bulgularının ve uygulanan tedavi yaklaşımının sunul-
ması amaçlanmıştır.

OLGU BİLDİRİMİ

Diş ağrısı, ağız kokusu ve diş eksikliği şikâyetleriyle kli-
niğimize başvuran 12 yaşındaki erkek hastanın ebe-
veyninden alınan anamnezde hastaya APECED
sendromu tanısı konduğu, medikal tedavi ve kontrolleri-
nin sürdüğü öğrenildi. Erken yaşlarda ağız içerisinde
kandida lezyonlarının sıkça oluştuğu ve sonrasında hi-
poparatiroidizm teşhisi konduğu öğrenildi. Hastanın ağız
içi muayenesinde amelogenezis imperfekta, diş çürük-
leri, 74 ve 85 nolu dişlerde infraokluzyon kaydedildi.
Ağız hijyeninin zayıf olduğu, üst anterior bölgede daimi
dişlerin süremediği ve bu bölgede dişetinin hiperkerati-
nize olduğu gözlendi (Resim 1). Yapılan radyolojik de-
ğerlendirmede ise 46 nolu dişin mezial kökünde
dilaserasyon ve periapikalinde ise radyolusent alan tes-
pit edildi (Resim 2).
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Hastaya oral hijyen eğitimi verildi. Gerekli cerrahi,
endodontik ve restoratif uygulamalar yapıldıktan sonra
hastanın fonksiyon, fonasyon ve estetiğine katkı sağla-
ması amacıyla hareketli çocuk protezi yapıldı (Resim 3-
6). Hastanın rutin klinik kontrollerinde herhangi bir
patolojik bulguya rastlanmadı. Hastanın klinik takibi
devam etmektedir.

TARTIŞMA

APECED sendromu otoimmünitenin patolojisinden kay-
naklanan bir sendromdur. Otoimmün patolojik süreci
başlatan olaylar tam olarak belli değildir. Genetik ve çev-
resel etmenler sorumlu tutulmaktadır. Otozomal resesif
geçişli bir hastalıktır. Özellikle kromozom 21.q223 tara-
fından kodlanan AIRE genindeki mutasyonlardan kay-
naklandığı düşünülmektedir.2,8

APECED sendromunun en önemli bulgularının or-
taya çıkış sırası kandidiyazis, hipoparatiroidizm ve ad-
renal yetmezlik şeklindedir.10 İlk ortaya çıkan oral
kandidiyazis lezyonları hastanın takibi ve diğer eşlik
edebilecek hastalıkların erken teşhisi açısından önem-
lidir. Genellikle çocukluk çağında sık olarak kandida en-
feksiyonları görülür ve ergenlik döneminde tabloya
Addison hastalığı da eklenir.7,11 Amelogenezis imper-
fekta, dişlerde sürme gecikmesi ve diş çürükleri diğer
oral bulguları olabilmektedir.

APECED sendromlu hastaların ağız bulgularının
değerlendirildiği bir çalışmada, hipoparatiroidizm ile
mine hipoplazisi arasında önemli bir ilişkinin olduğu
ifade edilmiştir. Bunun nedeninin, hipoparatiroidizm var-
lığında kalsiyum metabolizmasının bozulması ve hipo-
kalsemi olduğu belirtilmiştir.12 Olgumuz bu çalışma ile
APECED sendromuyla beraber amelogenezis imper-
fektanın gözlenmesi yönünden benzerlik göstermekte-
dir. Diş hekimleri, hastalığın erken teşhisi ve kalsiyum
desteği sağlanmasında rol oynayarak mine gelişiminin
sağlıklı seyretmesine katkıda bulunabilir.

Sürrenal yetmezliği bulunan hastalarda oral muko-
zada mavimsi siyahtan koyu kahverengiye kadar deği-
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Resim 1. 74 ve 85 dişlerde infraokluzyon, amelogenezis imperfekta, diş çürük-
leri ve zayıf oral hijyen. Üst anterior bölgede sürme gecikmesi

Resim 2. Sağ alt daimi birinci molar dişte dilaserasyon ve periapikal radyolusensi.
Özellikle üst anterior bölgede olmak üzere daimi dişlerde sürme gecikmesi

Resim 3. Gerekli dental tedaviler yapıldıktan sonraki panoramik görüntü

Resim 4. Gerekli işlemler yapıldıktan sonraki alt-üst çene görüntüsü

Resim 6. Yapılan çocuk protezinin ağız içi görüntüsü

Resim 5. Yapılan hareketli çocuk protezi
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şen pigmentasyonlar gözlenebilmektedir. Ayrıca anemi,
düşük kan basıncı ve buna bağlı genel halsizlik görüle-
bilmektedir.7 Diş hekimleri açısından anemi ve düşük
kan basıncı dikkate alınması gereken ve hastanın me-
dikal konsültasyonunu gerektiren durumlardandır.

Bu olguda hastaya oral hijyen eğitimi verilerek ge-
rekli restoratif, endodontik ve cerrahi işlemler yapıldıktan
sonra hastaya estetik, fonksiyon ve fonasyon desteği
sağlamak amacıyla hareketli çocuk protezi yapılarak
dental tedavileri tamamlanmıştır.

SONUÇ

Sonuç olarak mine hipoplazisi nedeniyle çürük riski yük-
sek olan bu hastalarda ağız hijyeni eğitimi ve sık diş he-
kimi kontrolleri önem arz etmektedir. Ayrıca hastalığın
ilk bulguları oral kandida lezyonları olduğundan diş he-
kimlerinin erken teşhisteki rolü oldukça önem kazan-
maktadır. Diş hekimlerinin oral kandida lezyonuyla
küçük yaş grubundaki çocuk hastalarında karşılaştıkları
durumlarda APECED sendromu şüphesiyle hastalarını
endokrinoloji bölümüne yönlendirmeleri erken teşhis açı-
sından yararlı olacaktır.

TEŞEKKÜR VE ANMA

Bu olgu, 18. Türk Pedodonti Derneği Bilimsel Kongresinde pos-
ter bildiri olarak sunulmuştur (1-3 Nisan 2011, İstanbul).

Çıkar çatışması: Yazarlar bu çalışmayla ilgili herhangi bir çıkar çatış-
malarının bulunmadığını bildirmişlerdir.
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Apeced syndrome: a case report

ABSTRACT

INTRODUCTION: APECED (Autoimmune polyendocrinopathy-
candidiasis-ectodermal dystrophy) is a rare autosomal re-
cessive disease characterized primarily by sequential
immune-mediated destruction of endocrine tissues,
chronic oral or mucocutaneous candidiasis and ectoder-
mal disorders, including hypoplasia of dental enamel and
delay of tooth eruption. This syndrome may be associated
with amelogenesis imperfecta, oral candidiasis and high
caries risk. Oral findings are important in the early diag-
nosis of this syndrome.

CASE REPORT: A 12-year-old male patient with APECED syn-
drome was referred to our clinic with complaints of
toothache, lack of teeth and halitosis. Clinical examination
of the patient further revealed amelogenesis imperfecta,
tooth eruption delay and dental caries associated with
poor oral hygiene. Following periodontal, surgical, restora-
tive and endodontic treatments, a removable prosthesis
was applied. The patient is still under our observation.

CONCLUSION: Oral hygiene education and regular dental
check-ups are important since these patients are prone to
caries because of enamel hypoplasia. As oral candidal le-
sions are among the first signs, dentists may have a criti-
cal role in the diagnosis of the syndrome. Referral by
dentists to an endocrinologist of the young patient with
oral candidal lesions may help the early diagnosis of the
APECED syndrome.

KEYWORDS: Addison’s disease; amelogenesis imperfecta;
dilaceration; syndrome, APECED; syndrome, Whitaker


