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Ozet

Cocuk dis hekimligi kliniklerine bagvuran hastalarin bir bélimunu fiziksel, mental, emosyonel veya medikal sorunu olan
cocuklar olusturmaktadir. Dogumsal bir metabolik hastalik olan fenilketonirili cocuklar agiz hijyenlerini saglamada gerekli bilince
sahip olmamalar ve yumusak diyetle beslenmelerine bagli olarak ortaya gikan periodontal sorunlar ve yuksek clriuk insidansi

nedeniyle dental tedaviye 6nemli élglide gereksinim duymaktadiriar.

Bu vaka raporunda, fenilketaniri hastaligina bagl yaygin ¢iriigii, dental plak birikimi ve gingivitisi olan 8 yasindaki kiz
gocugunun oral rehabilitasyonunun saglanmasi ve biling diizeyinin arttirlmasi amaglanmistir.

Anahtar Kelimeler: Fenilketoniri, dental ¢irik ve plak, beslenme.

Abstract

Children who apply to pediatric dentistry clinics for physical, mental, emotional or medical problems comprise one part of
patients. Children with phenylketonuria, which is a congenital metabolic disease, are in need of dental treatment significantly
because of not having enough awareness to provide oral hygiene, periodontal problems and high incidence of dental caries due to
nutrition with soft diet.

In this case report, it's aimed to provide oral rehabilitation and awareness of 8-years-old girl with rampant caries, dental
plaque accumulation and gingivitis.
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Giris

Fenilketonuri (PKU), fenilalaninin
Ozellikle karacigerde tirozine donisiminu
katalizleyen “fenilalanin hidroksilaz’da (PAH)
genetik bir defekt sonucunda ortaya ¢ikan
otozomal resesif gecisli, kalitsal bir metabolik
hastaliktir. Fenilketonuride, klinik olarak kognitif
gelisim ve fonksiyonlarda gerilik gorultrken
metabolik olarak da kanda fenilalanin dizeyi
artmaktadir. Fenilalanin ve metabolitleri kan ve
dokularda birikerek c¢ocugun gelismekte olan
beynini harap eder ve ileri derecede zihinsel
0zUrlG olmasina neden olur (1, 2).

En gecerli tedavi yontemi dusik
fenilalanin igeren diyet tedavisidir (1). Tedavi
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amaci ile fenilketonuri gibi metabolik hastaliklar

icin 6zel formdilalar gelistirilmigtir.  Ayrica
karbonhidrat enerji kaynaklari, yad ener;ji
kaynaklari, vitaminler (biotin, tiamin, vitamin
B12, folat, pridoksin, vitamin E), karnitin,

aminoasitler (arginin, glisin, lizin vb) gibi besin
ogeleri de tedavinin bir parcasidir (3).

Fenilketonurili bireylerde, verilen ek
besinlerde  bulunan  karbonhidratlar  ve
proteinlerin asidik dogalarina bagli olarak hem
curik hem de dental erozyon gelisme ihtimali
vardir (4).

Bu hastalar agiz hijyenlerini saglamada
gerekli bilince sahip olmamalari ve yumusak
diyetle beslenmelerine bagli olarak ortaya ¢ikan
periodontal sorunlar, ¢lrik ve dental erozyon
nedeniyle dental tedaviye o6nemli Olgude
gereksinim duymaktadirlar (4, 5). Bununla
birlikte, diglerde diastema ile birlikte mine
hipoplazisi, belirgin maksilla ve buylume geriligi
de gorilebilmektedir.

Bu vaka raporunda, fenilketon(ri
hastaligina bagh yaygin c¢urigu, dental plak
birikimi ve gingivitisi olan 8 vyasindaki kiz
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gocugunun oral rehabilitasyonunun saglanmasi
ve biling dizeyinin arttirlmasi amaclanmistir.

Olgu Sunumu

Dental tedavi amaciyla Klinigimize
basvuran 8 yasindaki kiz ¢ocugunun alinan
anamnezinde fenilketonuri hastasi oldugu, bu
durumun yenidogan déneminde topuktan alinan
kan ile teshis edildigi (kan fenilalanin
dizeyi:10.09 mg/dl) ve hala duzenli diyet
tedavisi uyguladigi tespit edildi. Erken teshisi ve
fenilalanin icermeyen 6zel diyetlerle beslenmesi
nedeniyle normal zeka seviyesine sahip oldugu
(en son kan fenilalanin dizeyi: 3.3 mg/dl) ve
yapilan ekstraoral muayenede herhangi bir

patoloji olmadidi gdzlendi. Hastanin intraoral
muayenesinde oral hijyenin eksik oldugu ve
uygulanan diyete bagh 53, 54, 55, 63, 64, 65,
75 ve 84 nolu diglerinde curikler tespit edildi
(Resim 1, 2, 3).

Resim 1.

Resim 2.
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Resim 3.

Baslangic periodontal tedavilerinden
sonra mevcut dental ¢lrikleri restore edilerek
tedavi edildi (Resim 4, 5, 6).

Resim 4.

Resim 5.
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Resim 6.

Diyet tedavisinde fenilalanin icermeyen
formulalarla beslenen hastaya ve ailesine oral
hijyen egitimi  verildi. Gerekli koruyucu
uygulamalar yapilarak hasta 6 aylik duzenli
kontrollere ¢cagrildi.

Tartigsma

Saglikli bir vicut icin, belirli beslenme
kurallarina uyulmahdir. Ancak tibbi
zorunluluklar nedeniyle beslenme kurallarindan
sapmalar olabilmektedir. Tibbi besin kisitlamasi
uygulanan hastalik gruplarinin énemli bir érnegi
dogumsal metabolik hastaliklardir (3).

Fenilketonuri hastalgi yenidogan
déneminde teshis edildigi takdirde yasam
boyunca uygulanan fenilalanin igermeyen 6zel
diyetlerle normal zeka seviyesi saglanabilir (6).
Hastamizin teshisi yenidogan ddneminde
Guthrie yéntemi ile konuldugu ve uygun bir
diyet programi uygulandigindan normal zeka
seviyesine sahipti.

Saglikli bireylerde normal kan fenilalanin
dizeyi 2-6 mg/dl (120-360 pmol/l) arasinda
olmaldir (1). Hastamizin ilk teshisinde kandaki
fenilalanin dizeyi 10.09 mg/dl iken, son
tetkikleri itibari ile kandaki fenilalanin duzeyi 3.3
mg/d| olarak tespit edilmigstir.

Fenilketonuri hastaliginda, fenilalanin
dizeyini dugurmek veya normale indirerek
norolojik hasari O6nlemek amaciyla acil

stabilizasyon tedavisi ve dGmur boyu suren 6zgul
takip tedavisi uygulanmaktadir (3). Hastamizda
stabilizasyon ve 0zgul tedavi programinin en
erken dénem itibariyle uygulandigi ve
fenilalanin  dizeyinin normale indiriimesiyle
ndrolojik hasarin olusmadigi gdézlenmigtir.
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Fenilketonurili ¢gocuklarin ¢urik gelisim
miktarlari ile ilgili yapilan bir calismada (4)
curik orani oldukga disuk bulunmus hatta
arastirmaya dahil edilen ¢ocuklarin % 80’inde
hic clrik gbézlenmemistir. Fenilalaninin plak
mikroorganizmalarinin gelismesini sinirlayan bir
rolu oldugu ve bunun da yuksek karyojenik bir
diyete ragmen bu ¢ocuklarda distk miktarlarda
curik gelismesini aciklayabilecegini
belitmislerdir. Ancak vakamizda, oral hijyen
eksikligi nedeniyle dental plak birikimi ve buna
bagl yaygin ¢urukler bulunmaktaydi.

Fenilketonuri gibi metabolik hastaliklar
icin  uygulanan 0Ozel diyetlerle istenilen
fenilalanin dizeyine ulasmak icin dogal protein
kaynaklarini buayuk ol¢ide kisitlamak gerekir.
Bu nedenle protein gereksinimi fenilalanin
icermeyen aminoasit karisimlarindan
hazirlanan ticari preparatlardan
karsilanmaktadir. Ozel formilalar ile dogal
protein kaynaklari ¢ok kisitlandidi igin her ne
kadar pek c¢ok ticari preparatta bunlar
bulunuyorsa da bulunmayanlar i¢in basta Ca, P,
Fe, Zn ve Selenyum agisindan eksiklikler ortaya
cikabilmektedir (7). Dis yapisi ve gelisimi igin
oldukga dnem tasiyan bu elementlerin eksikligi
ve karbonhidrat enerji kaynaklari gibi beslenme
takviyeleri nedeniyle, fenilketondrinin teghisi
ardindan, ebeveynler olusabilecek periodontal
hastaliklar, curukler ve dental erozyon
konusunda bilgilendirilmelidir.

Sonug¢

Kronik medikal problemlere sahip
hastalar, tibbi muidahalelere daha fazla
gereksinim gosterdiklerinden agiz sagliklarina
cok dikkat edemeyebilirler. Bu nedenle
fenilketondrili ¢ocuklar oral patoloji agisindan
risk grubundadirlar. Cocuk dis hekimleri ve
pediatristler, bu bireylerde gelismesi muhtemel
agiz hastaliklari  ve ¢urik potansiyelleri
agisindan bilgili olmalidirlar ve onlari bu yonde
dikkatli olmalari konusunda uyarmaldirlar.
Pediatrist, cocuk dis hekimi ve diyetisyen
arasindaki iyi iletigsim etkili bir tedavi yaklagimi
icin gereklidir.

Dis hekimligi acisindan fenilketondirili
cocuklarda erken doénemde Kkoruyucu ve
Onleyici tedavi yaklagimlarinin yapilmasi ve oral
hijyen egitiminin verilerek dizenli kontrollere
¢agrilmasi oldukga dnemlidir.
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