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EHLERS-DANLOS SENDROMU VE 
DİŞ HEKİMLİĞİ AÇISINDAN ÖNEMİ 

Nevin Akyüz % Özen Doğan ** 

ÖZET 

Bu makalede Ehlers-Danlos sendromu tanıtıldı. Has­
talığın ağız bulguları hakkında bilgi verildi vc herhangi bir 
dİşscl girişimde dikkat edilmesi gereken noktalar üzerinde 
duruldu. 

Anahtar sözcük: Ehlers-Danlos Sendromu 

T H E I M P O R T A N C E OF E H L E R S - D A N L O S 
SYNDROME IN DENTISTRY 

ABSTRACT 

In [his 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. 

Key word: Ehlers-Danlos Syndrome 

Ehlers-Danlos sendromu bağ dokusunun olozo-
mal dominant herediter bozukluğudur. Hastalıkta ek­
lemlerde hipermobüite, deri ve kan damarlarında fra-
j i l i te ve hiperelastisite, sferules olarak adlandırılan 
deri altı nodiilleri ve genellikle baskı altındaki bölge­
lerde görülen malluskoid pseudotümörler en belirgin 
bulgulardır (2,5,6,8,9,10). 

Ehlers-Danlos sendromu, Marfan's sendromu, 
osteogenezis imperfekta, dentinogenesiz imperfekta 
ve pseudoxantoma elastikum ile yakından ilişkilidir 
(5). 

Hastalık, Danimarkalı dermatolog Ehlers (1901) 
ve Fransız fizikçi Danloş (1908)'un adıyla anılmakta­
dır (3,5). 

Ehlers-Danlos sendromu dermatofrajilite, cutis 
hiperelastika adları ile de anılmaktadır (2). 

Bu hastalık ailede birkaç kişide birden görülmek­
tedir. Her i k i cins de etkilenebilir (2,5). 

Ehlers-Danlos'lu hastalarda genellikle fötal 
membramn erken yırtılmasından dolayı erken prema­
türe bebekler olarak doğmaktadırlar (1,2). 

Eklemlerindeki aşırı hareketlilikten dolayı eski­
den bu hastalar sirklerde çalışmışlardır. Ehlers-Dan­
los'lu hastalarda orta yüz hipoplazisi, geniş burun ke­
miği , kepçe kulak, çenede ve alında karakteristik 
skarlar gibi bulgulara rastlanabilir. Hastaların % 15-
20'sinde kifosis vc asimetri vardır (3,4). 

Bu sendromda yaralanmaya eğilim artmıştır. Kü­
çük bir travma ile deri ve mukozada geniş laserasyon-
lar, ekimoz ve hemalomlar meydana gelebilmektedir 
(2,4,5,6,8). Bu durum deri, mukoza ve kan damarlarının 
artmış frajilitesine bağlı olarak ortaya çıkar. Bazen 
hastalar gastroentestinal ya da üriner kanala olan ka­
namalarla ölebilir. Bu bölgelerdeki kanamalar büyük 
damarların yırtılması sonucu meydana gelebilir (4,6). 
Hastalarda trombosit fonksiyonunda ve pıltılaşma 
mekanizmasında bir anomali yoktur (4). 

Hastalık kollagen bandlardaki dizil im defektin¬
den meydana gelmiştir. Kl in ik genetik ve son yıllar­
daki biokimyasal çalışmalara göre Ehlers-Danlos 
sendromumın 9 farklı tipi teşhis edilmiştir (3). 

Ehlers-Danlos'lu hastalarda kollagen fibri l de­
metleri düzensiz birleşmeler yapmaktadır. Jansen'a 
göre Ehlers-Danlos sendromundaki değişikliklerin 
temelini dermis, hipodermis ve eklemlerdeki kolla­
gen elemanlarının yetersiz yapılaşmasının oluşturdu­
ğu fikri savunulmaktadır (7). Jansen, deri, derialtı, ek­
lem kapsülü ve bandlarının kollagen elemanlarının 
yetersiz kollagen içermesinin Ehlers-Danlos'a neden 
olduğunu, elastik fibrillerin ise normal yapıda oldu­
ğunu ifade etmiştir. 

Barabas ise kollagen miktarında azalma ve elas­
tik liflerin miktarının normalden daha fazla olduğu 
fikrini ileri sürmüştür (2). 

Gosney, Ehlers-Danlos'un heterojen yapısının 
insan kollageninin en az beş değişik tipinin olmasına 
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bağlı olduğunu, biçim ve büyüklükte benzer olsalar 
dahi dokulardaki dağı hml arının çeşitliliği ve öğeler-
deki değişim nedeniyle farklılık gösterdiklerini ileri 
sürmüştür (4). Bu nedenle kl inik semptomlar, hangi 
kollagen tipinin gelişiminin hangi safhasındayken et­
kilenmiş olduğuna bağlı olarak farklılık gösterir. 
Şimdiye kadar kollagen defekünin yapısı yalnızca tip 
I V , V, V I ve VITde açıklık kazanabilmiştir (4). 

Ehlers-Danlos'un bazı tiplerinde kalp ve dolaşım 
defektlerİ vardır. T ip I mitral yetmezliğe meyillidir. 
Tip IlI 'de mitral kapak çöküntüsü vardır (4). 

Dental literatür tarandığında Ehlers-Danlos 
sendromuyla i lg i l i yalnızca birkaç makaleye rastlan­
mıştır. Yazarlar bu sendroma ait ora! bulguları detaylı 
bir şekilde anlatmışlardır (1,2,3,4,5,8). 

Deri ve ağız mukozası hafif travmalardan sonra 
bile kolayca yaralanabilir. Ağızda diş fırçasının kul­
lanılması dahi yaralanma ve kanamalara neden olur. 
Bu yaralar yavaş ve yerlerinde parlak atrofik, hiper-
pigmente, kırışık, papyraceous skarlar bırakarak i y i ­
leşirler (4,5,8,9). 

Ehlers-Danlos sendromunda ağız bulgularını 
şöyle özetleyebiliriz: 

1- Ağız mukozası ve dişellerİ frajildir, çok kolay 
yaralanır ve ciddi kanamalar ortaya çıkabilir. 

2- Yara iyileşmesi gecikmiş, ancak ağız mukoza­
sında ciddi skar oluşumu yoktur. 

3- Özellikle küçük azılar olmak üzere dişler kü­
çük ve koniktir, tüberküller yüksektir ve derin oklüzal 
fissürler vardır. 

4- Küçük bir travma ile dişler kolayca kırılmakta­
dırlar. 

5- Dişlerde geniş pulpa taşlan görülür, radyogra­
fide kökler kısa, bodur veya deforme kökler şeklinde­
dir. 

6- Mikroskobik incelemede tüm diş dokularında 
özellikle amelodentinal ve sementodentinal bileşim­
de düzensizlikler saptanmıştır. Denlinde anormal lu-
buluslar vardır ve düzensiz denlin formasyonuna se-
konder denlin oluşumuna eğilimde artış olduğu bildi­
rilmiştir. 

I- Dişlerin çürüğe karşı eğilimleri artmıştır. Bu 
durum mine ve dentin dokusunda hipoplazik deği­
şimlerden dolayıdır. 

8- Ehlers-Danlos'un V I I I . tipinde ciddi ve yaygın 
periodontitis, ileri kemik erimesi ve erken diş kaybı 
vardır. 

9- Hastalarda di l hareketliliği artmıştır. Hastalar 
dilleri ile burun ucuna değebilirler (Gorlin bulgusu). 

10- Damak yüksek ve kavisli olabilir. 

I I - Bu hastalarda (özellikle tip VHI'de) sekonder 
bulgular olarak panoramik grafilerde multipl odonto-
jenik keratokistler mevcuttur. 

12- Çene ekleminde tekrarlayan dislokasyonl ar 
görülür (1,2,3,4,5,8). 

Ehlers-Danlos sendromu tedavisi olmayan bir 
hastalıktır. Spesifik laboratuvar bulguları yoktur. An­
cak hastalara deri biopsisi yapılabilir. Fakat tanı de­
ğeri fazla değildir. Ehîcrs-Danlos'lu hastalarda kapil-
ler frajilite testleri genellikle pozitiftir (1,5,10). 

Hastaların kanamaya eğilimleri fazla olduğun­
dan cerrahi işlemler çok dikkatli uygulanmalıdır (5). 
Bu tür hastalarda mukoperiostal flabın çok itinalı bir 
şekilde kaldırılması gerekir. Zira en ufak bir zorlama­
da flap yırtılabiîir. Aynı şekilde periodontal cerrahi 
ve cep ölçümleri de çok dikkatli yapılmalıdır. 

Çekimler büyük hematomlara sebep olabilece­
ğinden travmatik çalışmadan kaçınılmalıdır (4). Her­
hangi bir cerrahi işlemden sonra dikişlerinin normal 
hastalara göre ik i katı fazla sürede alınması gerekir. 
Dikişler 14 gün ağızda tutulmalıdır (2,3). Gömük diş­
lerin çıkartılmalarından sonra özellikle kanin dişle­
rinde damak plağının yapılması uygundur. Ayrıca 
Ehlers-Danlos'un bazı tiplerinde kalp ve dolaşım de­
fektlerİ olduğundan hastalara endokarditten korun­
mak için preoperatif antibiolik profilaksisi yapılmalı­
dır (3). 

Sonuç olarak çok nadir rastlanan bir hastalık ol­
masına rağmen Ehlers-Danlos sendromunun diş he­
kimlerine tanıtılması gereken bir hastalık olduğu dü­
şüncesindeyiz. 
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