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Ozer

Tanmim:  Otoimmiin  poliendokrinopati-kandidiyazis-
ektodermal distrofi (APECED) sendromu endokrin ve no-
nendokrin organlarin otoimmiin kdkenli bozukluklari ile
karakterize seyrek goriilen bir sendromdur. En énemli
komponentleri kronik mukokiitanéz kandidiyazis, hipopa-
ratiroidizm ve Addison hastaligidir. Dislerde mine hipo-
plazisi ve siirme gecikmesi agiz ici bulgularindandir.
Sendrom amelogenezis imperfekta, kandidiyazis ve yiik-
sek ciirik riski ile iligkili olabilmektedir. Agiz bulgulari sen-
dromun erken tanisinda rol oynayabilmektedir.

OLGu BiLpirimi: Bu vaka takdiminde dis agrisi, agiz kokusu
ve dis eksikligi sikayetleriyle klinigimize bagvuran APECED
sendromlu 12 yasindaki erkek hastaya ait klinik ve radyo-
lojik oral bulgular ile tedavi yaklagsimi sunulmaktadir. Ame-
logenezis imperfekta, dis curikleri, siirme gecikmesi ve
zayif agiz hijyeninin gorildiigii bu olgumuzda, gerekli pe-
riodontal, restoratif, endodontik ve cerrahi islemlerden
sonra ¢ocuk protezi yapilmistir. Hastanin takibi devam et-
mektedir.

Sonuc: Mine hipoplazisi nedeniyle curiik riski yiiksek olan
bu hastalarda agiz hijyeni egitimi ve sik dis hekimi kont-
rolleri 6nem arz etmektedir. Ayrica hastaligin ilk bulgulari
oral kandida lezyonlari oldugundan dis hekimlerinin erken
teshisteki rolii olduk¢ca 6nem kazanmaktadir. Dis hekimle-
rinin oral kandida lezyonuyla kiiciik yas grubundaki cocuk
hastalarinda karsilastiklari durumlarda APECED sendromu
stiphesiyle hastalarini endokrinoloji béliimiine yénlendir-
meleri erken teshis acisindan yararlh olacaktir.
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GiRis

Otoimmiin poliendokrinopati-kandidiazis ektodermal
distrofi (APECED) sendromu, tip 1 otoimman poliglan-
duler yetmezlik sendromu olarak da bilinmektedir.'-?
Hastalik genellikle bes yasindan énce saptanan kronik
mukokutandz kandidiazis ile ortaya ¢ikmaktadir. Co-
dunlukla kandidiazis lezyonlari ¢ocukluk ¢aginda or-
taya cikar ve 15 yasina kadar tabloya hipoparatiroidizm
ve surrenal yetersizligi eklenmektedir. Otozomal rese-
sif gecgis gdsteren hastaligin prevalansi 1/9.000 ile
1/80.000 arasinda degismektedir.®* En 6nemli kompo-
nentleri kandidiyazis, hipoparatiroidizm ve Addison
hastahgi olmakla beraber gonadal yetersizlik, alopesi,
hipotiroidizm, malabsorbsiyon ve kronik aktif hepatit
gibi endokrin sistem disi klinik tablolar da eslik edebil-
mektedir."#® Hastaligin ektodermal bulgulari, dislerde
mine hipoplazisi, keratopati, vitiligo, tirnak bozuklugu
ya da atrofisi ve timpanik membran kalsifikasyonu sek-
lindedir. Bu otoimmln cevaptan dokuya 6zgun anti-
korlar ve klinik bulgularinin ortaya ¢ikisi ilk bir yilda
olabildigi gibi erigkinlik déneminde de ortaya cikabil-
mektedir.” Hastalar ve ailelerinde bircok endokrin or-
ganin yetersizligi ile birlikte endokrin digi organoimmu-
niteyi kontrol edici Autoimmune Regulator (A/RE) gen-
deki mutasyonlar sorumlu tutulmaktadir.2628° Bu ra-
porda APECED sendromlu bir hastanin oral
bulgularinin ve uygulanan tedavi yaklagiminin sunul-
mas!| amaglanmigtir.

OLGu BiLpiRimi

Dis agrisi, agiz kokusu ve dis eksikligi sikayetleriyle kli-
nigimize basvuran 12 yasindaki erkek hastanin ebe-
veyninden alinan anamnezde hastaya APECED
sendromu tanisi kondugu, medikal tedavi ve kontrolleri-
nin surdigu 6grenildi. Erken yaslarda agiz igerisinde
kandida lezyonlarinin sik¢a olustugu ve sonrasinda hi-
poparatiroidizm teshisi kondugu 6grenildi. Hastanin agiz
ici muayenesinde amelogenezis imperfekta, dis ¢urik-
leri, 74 ve 85 nolu diglerde infraokluzyon kaydedildi.
Agiz hijyeninin zayif oldugu, Ust anterior bélgede daimi
dislerin sliremedigi ve bu bdlgede disetinin hiperkerati-
nize oldugu gézlendi (Resim 1). Yapilan radyolojik de-
gerlendirmede ise 46 nolu disin mezial kdéklinde
dilaserasyon ve periapikalinde ise radyolusent alan tes-
pit edildi (Resim 2).
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Resim 1. 74 ve 85 dislerde infraokluzyon, amelogenezis imperfekia, dis ¢irtik-
leri ve zayif oral hijyen. Ust anterior bélgede stirme gecikmesi

Resim 2. Sag alt daimi birinci molar diste dilaserasyon ve periapikal radyolusensi.
Ozellikle tist anterior bélgede olmak (izere daimi dislerde stirme gecikmesi

Resim 3. Gerekli dental tedaviler yapildiktan sonraki panoramik gérintt

Hastaya oral hijyen egitimi verildi. Gerekli cerrahi,
endodontik ve restoratif uygulamalar yapildiktan sonra
hastanin fonksiyon, fonasyon ve estetigine katki sagla-
masi amacilyla hareketli gocuk protezi yapildi (Resim 3-
6). Hastanin rutin klinik kontrollerinde herhangi bir
patolojik bulguya rastlanmadi. Hastanin klinik takibi
devam etmektedir.

TARTISMA

APECED sendromu otoimmunitenin patolojisinden kay-
naklanan bir sendromdur. Otoimmiin patolojik sureci
baslatan olaylar tam olarak belli degildir. Genetik ve cev-
resel etmenler sorumlu tutulmaktadir. Otozomal resesif
gecisli bir hastaliktir. Ozellikle kromozom 21.q223 tara-
findan kodlanan AIRE genindeki mutasyonlardan kay-
naklandigi disiniimektedir.28
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APECED sendromunun en énemli bulgularinin or-
taya cikis sirasi kandidiyazis, hipoparatiroidizm ve ad-
renal yetmezlik seklindedir.” ilk ortaya cikan oral
kandidiyazis lezyonlari hastanin takibi ve diger eslik
edebilecek hastaliklarin erken teghisi agisindan énem-
lidir. Genellikle cocukluk ¢aginda sik olarak kandida en-
feksiyonlari gérulir ve ergenlik déneminde tabloya
Addison hastaligi da eklenir.”'" Amelogenezis imper-
fekta, dislerde slirme gecikmesi ve dis gurlkleri diger
oral bulgular olabilmektedir.

APECED sendromlu hastalarin agiz bulgularinin
degerlendirildigi bir calismada, hipoparatiroidizm ile
mine hipoplazisi arasinda énemli bir iliskinin oldugu
ifade edilmistir. Bunun nedeninin, hipoparatiroidizm var-
liginda kalsiyum metabolizmasinin bozulmasi ve hipo-
kalsemi oldugu belirtiimistir.’> Olgumuz bu galisma ile
APECED sendromuyla beraber amelogenezis imper-
fektanin gézlenmesi yéninden benzerlik gdstermekte-
dir. Dis hekimleri, hastaligin erken teshisi ve kalsiyum
desteg@i saglanmasinda rol oynayarak mine gelisiminin
saglikli seyretmesine katkida bulunabilir.

Sarrenal yetmezIigi bulunan hastalarda oral muko-
zada mavimsi siyahtan koyu kahverengiye kadar degi-

Resim 6. Yapilan ¢ocuk protezinin agiz igi gérintisti
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sen pigmentasyonlar gézlenebilmektedir. Ayrica anemi,
disuk kan basinci ve buna bagli genel halsizlik gérule-
bilmektedir.” Dis hekimleri agisindan anemi ve diisik
kan basinci dikkate alinmasi gereken ve hastanin me-
dikal konsultasyonunu gerektiren durumlardandir.

Bu olguda hastaya oral hijyen egitimi verilerek ge-
rekli restoratif, endodontik ve cerrahi islemler yapildiktan
sonra hastaya estetik, fonksiyon ve fonasyon destegi
saglamak amaciyla hareketli cocuk protezi yapilarak
dental tedavileri tamamlanmistir.

Sonuc

Sonug olarak mine hipoplazisi nedeniyle ¢urik riski yik-
sek olan bu hastalarda agiz hijyeni egitimi ve sik dis he-
kimi kontrolleri &nem arz etmektedir. Ayrica hastaligin
ilk bulgular oral kandida lezyonlari oldugundan dis he-
kimlerinin erken teshisteki rolu olduk¢ca 6nem kazan-
maktadir. Dig hekimlerinin oral kandida lezyonuyla
kiicik yas grubundaki gocuk hastalarinda kargilastiklari
durumlarda APECED sendromu sliphesiyle hastalarini
endokrinoloji bélimiine yénlendirmeleri erken teshis agi-
sindan yararl olacaktir.

TESEKKUR VE ANMA

Bu olgu, 18. Turk Pedodonti Dernegi Bilimsel angresinde pos-
ter bildiri olarak sunulmustur (1-3 Nisan 2011, Istanbul).

Cikar catigsmasi: Yazarlar bu ¢alismayla ilgili herhangi bir ¢ikar catis-
malarinin bulunmadigini bildirmislerdir.
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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.

ConcLrusion: 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.

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

Acta Odontol Turc 2013;30(2):90-2



