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OZET ABSTRACT
Ektodermal displazi dis, tirnak, sag, sinir Ectodermal dyplasia is a hereditary disease

hicreleri ve ter bezleri gibi embriyonik ektodermal
kaynakli yapilarin iki veya daha fazlasinda anormal
gelisim ile iliskili kaltsal bir hastaliktir. Ektodermal
displazi ter bezlerinin durumuna gore hidrotik ve
anhidrotik/  hipohidrotik  olarak ikiye ayrilirlar.
Hipohidrotik tip X-bagh resesif kalitim gosterirken,
hidrotik tip ise otozomal dominant kalitim gdsterir.
Ektodermal displazinin en sik rastlanilan adiz bulgusu
sit ve daimi dislerdeki eksikliktir. Bu nedenle,
etkilenen hastalara codunlukla gelisim vyillarinda dis
protez tedavileri yapllmasi  Onerilmektedir. Bu
calismada hidrotik tip ektodermal displazi teshisi
konmus, hipodonti ve onikodisplazi (displastik tirnak)
gibi hastaligin tipik ézelliklerini tagtyan bir olgunun agiz
ici bulgulari ve dental tedavi yaklagimi sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Hidrotik Ektodermal
displazi, hipodonti, otozomal dominant

associated with abnormal development of two or more
embryonic ectodermal structures such as teeth, nail,
hair, nerve cells and sweat glands. According to the
state of sweat glands involvement ectodermal
dysplasia is divided into two major grups: hydrotic and
hypohydrotic/ anhydrotic. As hypohydrotic type is
inherited in X- linked mode, hydrotic type is inherited
in autosomally dominant. The most common oral
manifestation of ectodermal dysplasia is teeth
deficiency in primary and/ or permenant dentition.
Therefore, during the development of the child,
protetic rehabilitations could be necessary. Hydrotic
type of ectodermal dysplasia diagnosed case with the
typical features of the diseas such as hypodontia and
onycodysplasia is presented in this study in term of
oral manifestation and dental treatment approach.

Keywords: Hydrotic ectodermal dysplasia,
hypodontia, autosomal dominant

GIRIS

Kalitsal ektodermal displazi iki veya daha fazla
ektodermal kaynakli anatomik yapinin basarisiz
gelisiminin oldugu biiyiik bir grup hastaligi temsil eder.
Ektodermal displazili (ED) hastalar cilt, sag, tirnak, dis,
sinir hiicreleri, ter bezleri, g6z ve kulagin baz
bélimleri ve diger organ yapilarinin gelismemesi veya
az gelisimi ile karakterizedir.!

Ektodermal displazi otozomal dominant,
otozomal resesif ve X-bagli resesif gibi cesitli genetik
modelde kalttilabilir.? Yiiz yetmis farkli alt tipi tespit

edilmesine ragmen, bu hastalik 1/ 100.000 insidans
orani ile oldukca nadir olarak goriilen bir hastaliktir.?
Bu hastalik ter bezlerinin tutulumu durumuna gore, iki
ana gruba ayrilir: (1) Hipohidrotik ED / anhidrotik ED
(Christ-Siemens-Touriane sendromu): Bu grupta ter
bezleri ya yoktur ya da sayisi 6nemli 6lglide azalmistir,
(2) Hidrotik ED (Cloustone sendromu, dis- tirnak
sendromu, Witkop Sendromu): Ter bezlerinin normal
oldugu gruba verilen addir. Dig ve saglarin tutulumu iki
grupta da benzerdir fakat tirnak ve ter bezlerinin
kalitsal tutulum modelleri farkhdir.*®

* Erciyes Universitesi, Gocuk Dis Hekimligi B8limii ,Kayseri,
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Diglerde sayica belirgin azalma (oligodonti
veya hipodonti) ve kesici sekillerinde siklikla anormal
gelisim (sivri, konik) gordlir. Molar dislerin ise
boyutlarinda  kiiglimeye rastlanabilir.® Ayrica bu
diglerin tlberkiilleri atipik goérinimli olabilir. Dis
tomurcugu  olusumu  eksikligi alveoler kemikte
hipoplaziye yol acar, bu durum da azalmis dikey
boyuta sebep olur. Bu nedenle etkilenen bireylerde
yasl yliz gorinimi yaygindir. Ektodermal displazi
cesitli  arastirmacilar  tarafindan farkli  sekillerde
siniflandiriimistir.

Freire- Maia, ektodermal bozukluklari 4 ana
grupta toplamistir:”

1- Hipohidrozis: Yag ve ter bezlerinin olmamasi veya
az olmasi

2- Hipotrikozis: Ince ve seyrek saglar, kaslarin ve
kirpiklerin yoklugu ile belirgindir.

3- Hipodonti: Anadonti ve daha siklikla oligodonti
seklinde gorulir.

4- Onikodisplazi: Displazik tirnak tesekkili seklinde
goralur.
Witkop tarafindan yapilan siniflandirmaya gére:®

Tip I: Yaygin sekilde gorilen hipohidrotik tip,
X- bagh resesif gecis gosterir.( Christ-Siemens-
Touriane sendromu) Ter bezlerinin gelisimi azdir veya
hig yoktur.

Tip II: Normal kag ve saglara sahip, hipodonti
ve displastik tirnaklarla gorilen hidrotik tip, otozomal
dominant gecis gosterir. (Cloustone sendromu, dis-
tirnak sendromu, Witkop Sendromu)

Tip III: Diglerin normal oldugu, ozellikle sag ve
tirnaklan  etkileyen, otozomal resesif, pencge
formundaki hidrotik tip ( kondroektodermaldisplazi,
Ellis- van Creveld Sendromu).

Bu makalede kalitsal hidrotik tip ED olan
cocuk hastada erken karisik dislenme ddneminde
yapllan ve gelecekte yapilmasi planlanan tedavi
protokoll sunulmaktadir.

OLGU RAPORU

8 yasindaki kiz hasta dislerde eksiklik sikayeti
ile Erciyes Universitesi Dis Hekimligi Fakiiltesi
Pedodonti Anabilim Dal klinigine basvurdu. Yapilan
ekstraoral muayeneye gore sag ve kirpikler normal,
kaslar ise seyrekti (Sekil 1). Terleme ile ilgili herhangi
bir sikayeti bulunmazken, tirnaklarinin kirilgan yapida
oldugu ve zor uzadigi 6grenildi. ( Sekil 2) Bu bulgular
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hidrotik ED’nin (dis- tirnak sendromu) tipik 6zellikleri
ile uyumluydu. Adiz igi muayenede erken karisik
dislenme déneminde olan hastada Ust cenede 52, 54,
62 ,64, alt cenede ise 72, 74, 82 olmak lizere
toplamda 7 dis eksikligi oldugu belirlenmistir. (Sekil 3)
Ayrica panoramik radyografi incelemesi sonucunda 15
adet daimi dis eksigi (12, 13, 14, 15, 22, 23, 24, 25,
31, 32, 33, 34, 41, 42, 43) oldugu saptanmistir (Sekil
4). Daha sonra ailesel olarak incelenen olgu
sonuglarina gore ikiz kiz kardesinde herhangi anormal
bir dental bulguya rastlanmazken, 13 yasindaki erkek
kardeste klinik ve radyografik inceleme sonucunda
oligodonti mevcudiyeti saptanmistir.

Erken karigik dislenme ddneminde olan
hastanin ortodonti konsiiltasyonu sonrasi posterior
bolgede maksiller darida badli olarak olusan capraz
kapanisin diizeltiimesi igin ekspansiyon yapilmaya
baglanmigtir. Hastamizin 16, 26, 55, 65, 75, 84,85
numarali digleri kompomer veya kompozit dolgularla
restore edilmis olup, psikolojik olarak rahatsizlik
olusturan konik sekilli 71 ve 81 numarali disler ise strip
kronlarla sekillendirilmistir (Sekil 5). Mevcut durum
itibariyle dis arkinda yeterinde bosluk
bulunmadigindan  dolay;, protetik rehabilitasyon
uygulamasi yapilmamistir. Daimi dentisyonda sayica
gok fazla dis eksikligi oldugundan gelecek yillarda
hastamiza  gocuk  protezi, bliylime  gelisim
tamamlandiktan sonra ise implant destekli sabit protez
yapilabilecedi dusliniilmektedir. Hastaya ve ailesine,
adiz hijyeninin korunmasi icin gerekli bilgiler verilmis
olup, 6 aylik periyotlar halinde kontrollere gelmeleri
tavsiye edilmistir.

Sekil 1. Hastanin cepheden alinan fotografi
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Sekil 3. a)list cene fotografi  b) alt gene fotografi
¢) adiz igi cepheden fotograf

Sekil 4. Hastanin teshis igin alinan panoramik filmi
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Sekil 5. Tedavi sonrasi a) st cene fotografi
b) alt gene fotografi c) adiz igi cepheden fotograf

TARTISMA

Ektodermal displazi hastalarinda dis tedavileri,
kraniofasiyal bliyime ve gelisim déneminde vertikal ve
sagital iskeletsel iliskilerin kurulmasi, estetik, konusma
ve cigneme vyeterlilidinin saglanmasi icin 6nemlidir.
“Agizda bulunan disler koruyucu ve restoratif tedaviler
ile  korunmalidir. Bu disler yapilacak protezlerin
tutuculugu ve stabilizasyonunda biiylik 6nem tasirlar.
Ektodermal displazi hastalarinin protetik tedavisinde
degisik tiplerde protezler uygulandigi gériilmektedir.
Tedavi sabit, hareketli, tam ve implant destekli
protezleri icermektedir.*°! Protezlerin olumlu etkileri
arasinda daha fazla kendine giiven, yliz estetidi,
konusma ve cigneme fonksiyonunda artis sayilabilir.'?

En vyaygin uygulanan tedavi sekli gocuk
protezidir. Erken protetik tedavi genellikle 5 yasindan
itibaren tavsiye edilir. Cocugun uyumuna badh olarak
3- 4 yasinda da protez yapilabilir.!? Fakat cocuk
psikolojik ve zihinsel olarak bu tedaviyi kabul
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edebilecek diizeyde olmalidir.>*'> Ancak hareketli
parsiyel veya tam protezler dizenli kontroller
gerektirir. Bilylimeye badh olarak dikey boyutta
azalma ve anormal alt ¢ene postiiri tespit edildiginde
protezin yenilenmesi gereklidir.'* Protezlerde tutuculuk
ve stabilitenin saglanmasi zordur. Ektodermal displazili
hastalarda kuru agiz mukozasi, az gelismis maksiller
tiber ve alveol sirtlan protezde tutuculuk ve
stabilitenin saglanmasini zorlastiran faktdrlerdir.’® Bu
hastalarda protez yapimi sirasinda protez kaidesini
mimkin oldugunca uzatarak okluzal yikleri daha
genis bir alana daditmaya dikkat edilmelidir. Atipik
konik  kesici digler hareketli parsiyel protezin
stabilizasyonu icin uygun olmasa da bu digler
overdenture protezler altinda abutment (destek)
olarak kullanilabilirler.®

Implant destekli protezler, 12 vyas (izeri
genglerde ideal rekonstriiksiyon (yeniden
yapilandirma)  yéntemi olarak  &nerilmektedir.'

Blyume ve gelisimini tamamlamis ED hastalarinda
implantlar protezi destekleme, stabilize etme ve
tutuculugu arttirma amagch kullanilabilirler.  Ayrica
implant tedavisi bazi durumlarda alveol kemiginin
rezorpsiyondan korunmasina da yardimci olabilir.}”
Fakat implant tedavisinde zaten alveol yetersizligi olan
bu hastalarda bir de kemik atrofisi varsa, en blyuk
problem vyetersiz kemik miktan olmaktadir. Bu
durumlarda implant yerlesimi kemik grefti olmadan
miimkiin olmamaktadir.}” implant cerrahisi konservatif
protetik tedavi ile karsilastirldiginda,  kiigik
cocuklardaki olumsuz psikolojik etkisinin yani sira,
daha yiiksek basarisizlik ihtimaline de sahiptir.!320
Bliyimesi devam eden bir gocukta erken implant
yerlesimi, implantin ankiloz dise benzer davranisi
sonucu bazi kozmetik sorunlara yol agar. Kraniofasiyal
gelisim boyunca implant Ustli yapilar karsit dislerle
okluzyona gelmeyebilir ve hatta komsu disler bosluga
dogru edilebilir. Bu nedenle kiigiik cocuklarda
implantlarin kullaniminda dikkatli olunmalidir.

Kismi dis eksikligi veya tam dissizlik alveol
sirtlarinda atrofiye, dikey boyutta azalmaya, gene
belirginlesmesine ve sinif III iliskiye neden olabildigi
icin  mimkin oldugunca erken protetik tedavi
yapilmalidir. Bu tedavi hastanin yasam kalitesini artirir
ve fonksiyonel ve estetik rehabilitasyon (onarim) igin
kabul  edilebilir ~ bir tedavi ydntemi olarak
degerlendirilebilir.
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SONUC

Klinikte, dis eksikligi pek sik rastlanilan bir
durum dedildir. Dis eksikligi varhdi durumunda
(6zellikle oligodonti) ekstraoral veya intraoral baska
patolojik bulgu olup olmadigi iyi dederlendirilmelidir.
Dis hekimleri 0zellikle de pedodontistler ED’nin
karakteristik 6zelliklerini iyi bilmeli ve karsilagtiklarinda
erken teghis edebilmelidirler. Ektodermal displazili
hastalarda  ¢odgunlukla  multidisipliner  tedaviye
gereksinim duyulur. Pedodonti uzmani, ortodonti
uzmani, cerrah, protez uzmani ve psikiyatri
uzmanlarinin ortak dederlendirmeleri sonucu tedavi
planlamasi yapilmasi &nerilir. Ancak uzun vadede
basari, diizenli kontrol randevulari ve adiz hijyeninin
tam yapilmasina baglidir.
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