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OZET

Bu makalede Ehlers-Danlos sendromu tamtldi. Has-
talifin a1z bulgulan hakkimda bilgi verildi ve herhangi bir
digscl girigimde dikkat edilmesi gereken noktalar iizerinde
duruldu.

Anahtar sézciik: Ehlers-Danlos Sendromu

THE IMPORTANCE OF EHLERS-DANLOS
SYNDROME IN DENTISTRY

ABSTRACT.
In this article, Ehlers-Danlos Syndrome was presen-
ted. Oral symptoms of the syndrome were introduced and

the details that should considered in a surgical operation
were emphasized.
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Ehlers-Danlos sendromu bag dokusunun olozo-
mal dominant herediter bozuklugudur. Hastalikta ck-
lemlerde hipermobitite, deri ve kan damarlarinda (ra-
jilite ve hiperelastisite, slerules olarak adlandirilan
deri alt nodiilleri ve genellikle bask altindaki bilge-
lerde goriilen malluskoid pscudotiim&rler cn belirgin
bulgulardir ¢2,5,6,8.9,10).

Ehlers-Danlos sendromu, Marfan's sendromu,
osteogenezis imperfekta, dentinogenesiz imperfckta
ve pseudoxantoma elastikum ile yakindan iligkilidir
(5).

Hastalik, Danimarkali dermatolog Ehlers (1901)
ve Fransiz [izik¢i Danlog (1908)'un adiyla amlmakta-
dir (3.,5).

Ehlers-Danlos sendromu dermatolrajilite, cutis
hiperelastika adlart ile de anilmaktadir (2).

Bu hastalik ailede birkag kigide birden gdriilmek-
tedir. Her iki cins de etkilenebilir ¢2,5).

Ehlers-Danlos'lu hastalarda genellikle [otal
membramn erken yirtilmasmdan dolay erken prema-
tiire bebekler olarak dogmaktadirlar (1,2).

Eklemlerindeki agirr harcketlilikten dolayr eski-
den bu hastalar sirklerde ¢caligmiglardir. Ehlers-Dan-
loslu hastalarda orta yiiz hipoplazisi, genig burun ke-
migi, kepce kulak, ¢enede ve alinda karakteristik
skarlar gibi bulgulara rastlanabilir, Hastalarin % 15-
2('sinde kifosis ve asimetri vardir (3,4).

Bu sendromda yaralanmaya egilim artmistir, Kii-
ciik bir travma ile deri ve mukozada genig laserasyon-
lar, ekimoz ve hemalomlar meydana gelebilmektedir
(2.4,5,6,8). Bu durum deri, mukoza ve kan damarlarmin
artmig [rajilitcsine bagh olarak ortaya ¢ikar. Bazen
hastalar gastroentestinal ya da iiriner kanala olan ka-
namalarla Slebilir. Bu bélgelerdeki kanamalar biiyiik
damarlarin yirtilmast sonucu meydana gelebilir (4,6).
Hastalarda trombosit fonksiyonunda ve piltilagma
mekanizmasinda bir anomali yoktur (4).

Hastalik kollagen bandlardaki dizilim defcktin-
den meydana gelmisgtir, Klinik genetik ve son yillar-
daki biokimyasal ¢aligmalara gore Ehlers-Danlos
sendromumin 9 farkli tipi teshis edilmigtir (3).

Ehlers-Danlos'lu hastalarda kollagen [ibril de-
metleri diizensiz birlesmeler yapmaktadir, Jansen'a
gore Ehlers-Danlos sendromundaki degisikliklerin
temelini dermis, hipodermis ve eklemlerdeki kolla-
gen clemanlarinin yetersiz yapilagmasinin olugturdu-
gu fikri savunulmaktadir (7). Jansen, deri, derialt1, ek-
lem kapsiilii ve bandlarinin kollagen clemanlarinin
yelersiz kollagen igermesinin Ehlers-Danlos'a neden
oldufunu, clastik fibrillerin ise normal yapida oldu-
gunu ifade cimigtir.

Barabas ise kollagen miktarinda azalma ve clas-
tik liflerin miktarinin normalden daha [azla oldugu
[ikrini ileri siirmiigtiir (2).

Gosney, Ehlers-Danlos'un heterojen yapisinin
insan kollageninin ¢n az beg degigik tipinin olmasina
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bagli oldufunu, bigim ve biiyiikliikie benzer olsalar
dahi dokulardaki dagithmlarinm cegitlilifi ve Sfeler-
deki degigim nedeniyle farklilik gosterdiklerini ileri
siirmiigtiir (4. Bu nedenle klinik semptomlar, hangi
kollagen tipinin geligiminin hangi safhasindayken et-
kilenmig oldufuna bagl olarak farklilik gésterir.
Simdiye kadar kollagen defektinin yapisi yalnizca tip
IV, V, VI ve VII'de agiklik kazanabilmistir (4).

Ehlers-Danlos'un bazi tiplerinde kalp ve dolagim
defektleri vardir, Tip I mitral yetmezlie meyillidir.
Tip II'de mitral kapak ¢okiintiisii vardir (4.

Dental literatiir tarandifinda Ehlers-Danlos
sendromuyla ilgili yalnizca birkag makaleye rastlan-
mustir. Yazarlar bu sendroma ait oral bulgulan detaylt
bir gekilde anlatmiglardir (1,2,3,4,5,8). '

Deri ve agiz ihukozasi hafif travmalardan sonra
bile kolayca yaralanabilir. Afizda dig [ir¢asinin kul-
lanilmasi dahi yaralanma ve kanamalara neden olur.
Bu yaralar yavag ve yerlerinde parlak atrofik, hiper-
pigmente, kirigik, papyraceous skarlar birakarak iyi-
legirler (4,5,8,9).

Ehlers-Danlos sendromunda afitz bulgularini
soyle ozetleyebiliriz:

1- Af1z mukozast ve digelleri [rajildir, gok kolay
yaralanir ve ciddi kanamalar ortaya ¢ikabilir.

2- Yara iyilegmesi gecikmig, ancak ag1z mukoza-
smda ciddi skar olugumu yoktur.

3- Ozellikle kiigiik azilar olmak iizere digler kii-
ciik ve koniketir, tiiberkiiller yiiksektir ve derin okliizal
fissiirler vardir.

4- Kiigiik bir travma ile digler kolayca kinlmakia-
durlar,

5- Diglerde genig pulpa taglar1 goriiliir, radyogra-

fide kokler kisa, bodur veya deforme kokler geklinde-

dir.

6- Mikroskobik incelemede tiim dig dokularmda
Ozellikle amelodentinal ve sementodentinal bilegim-
de diizensizlikler saptanmigtir. Denlinde anormal Ju-
buluslar vardir ve diizensiz dentin formasyonuna se-
konder dentin olugumuna egilimde artig oldugu bildi-
rilmigtir,
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7- Dislerin giiriie kargt egilimleri artmigtir. Bu
durum mine ve dentin dokusunda hipoplazik defi-.
gimlerden dolayidur.

8- Ehlers-Danlos'un VIIL tipinde ciddi ve yaygin
periodontitis, ileri kemik erimesi ve erken dig kayb:
vardir. :

9- Hastalarda dil hareketlilifi artmgtir. Hastalar
dilleri ile burun ucuna degebilirler (Gorlin bulgusu).

10- Damak yiiksek ve kavisli olabilir.

11- Bu hastalarda (6zellikle tip VIIT'de) sekonder
bulgular olarak panoramik grafilerde multipl odonto-
jenik keratokistler mevcuttur.

12- Cene ckleminde tekrarlayan dislokasyonlar
gOriiliir (1,2,3,4,5.8).

Ehlers-Danlos sendromu tedavisi olmayan bir
hastaliktir, Spesifik laboratuvar bulgulart yoktur, An-
cak hastalara deri biopsisi yapilabilir. Fakat tan de-
Feri Fazla degildir. Ehlcrs-Danlos'lu hastalarda kapil-
ler [rajilite testleri genellikle pozitiftir (1,5,10).

Hastalarin kanamaya egilimleri fazla oldugun-
dan cerrahi iglemler ¢ok dikkatli uygulanmalidir (5).
Bu tiir hastalarda mukoperiostal flabin ¢ok itinal1 bir
sekilde kaldirilmasi gerekir. Zira en ufak bir zorlama-
da flap yirtlabilir, Ay gekilde periodontal cerrahi
ve cep Olciimleri de ¢ok dikkatli yapilmahdur,

Cekimler biiyiik hematomlara sebep olabilece-
ginden travmatik ¢calismadan kaginilmalidir (4). Her-
hangi bir cerrahi iglemden sonra dikiglerinin normal
hastalara goére iki kat1 fazla siirede almmas: gerekir.
Dikigler 14 giin agizda tutulmalidir 2,3). Gomiik dig-
lerin ¢ikartitmalarindan sonra §zellikle kanin digle-
rinde damak plaginin yapilmas: uygundur. Ayrica
Ehlers-Danlos'un bazi tiplerinde kalp ve dolagim de-
fektleri oldugundan hastalara endokarditten korun-
mak i¢in preoperatif antibiotik profilaksisi yapilmali-
dir (3).

Sonug olarak ¢ok nadir rastlanan bir hastalik ol-
masma rafmen Ehlers-Danlos sendromunun dig he-
kimlerine tanitilmasi gereken bir hastalik oldugu dii-
giincesindeyiz.
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