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Ozet

Herediter, otozomal ressesif, X’e bagl gecis gosteren ve ektodermden kaynakl dokulari etkleyen bir hastalik olan
Ektodermal Displazi (HED) bilindigi gibi cilt, salgi bezleri, sa¢ tirnak ve digler gibi ektodermden kéken alan dokular etkilemektedir.

Klinigimize bagvuran alt ¢cenede hipodonti ve bunun neden oldugu beslenme ile konusma sikayetleri olan 5 yasindaki kiz
gocugunun yapilan anamnez, muayene ve alinan radyografik bulgular ile Hipohidrotik Ektodermal Displazi oldugu anlasiimistir.

Hastaya gerekli gorilen protetik tedaviler yapilarak konugsma ve beslenmesinin dizenlenmesi yasam kalitesinin
yukseltilmesi amaglanmistir.

Anahtar Kelimeler: Ektodermal displazi, protetik tedavi.
Abstract

Ectodermal Dysplasia (HED) is hereditary, autosomal recessive, X-linked disease and affected tissues, which originated
from ectoderm, as known this disease affected skin, salivary glands, hair, nails, teeth and the other tissues which originated from
ectoderm. 5 years old female patient referred our clinic because of hypodontia at mandibla, nutrition and speaking failure, after taking
history, examination and radiographic findings Hypohidrotic Ectodermal Dysplasia was diagnosed. We aimed to doing protetic

treatment for speech and nutrition for set up life quality.

Key words: Ectodermal dysplasia, protetic treatment.

Giris

Konjenital sut digi eksiklikleri ¢ok az
rastlanilan durumlardir. Genellikle birden fazla
sut disi eksiklikleri s6z konusu oldugu zaman;
ektodermden kaynaklanan diger dokularda da
yetersizlik olmasi s6z konusudur.! Klinikte
karsilagilan ektodermal displazi tipleri ¢ok
fazladir. Bu tiplerin ¢gogunda sut ve surekli
diglerin yani sira ektodermden koken alan sag,
tirmak ve deri gibi dokularda da anomaliler
gelismektedir. Ektodermal displazi;
ektodermden koken alan dokulari veya geligen
fetusta dokularin dis tabakasini anormal sekilde
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etkileyen 150 kadar genetik bozukluklarin
timind kapsamaktadir.2 Bu sendrom birden
fazla degisik semptomun bir araya gelmesinden
olustugu icin ayirici bir siniflama yapmak
zordur.® En fazla rapor edile bozukluk Christ-
Siemens-Touraine sendromu olarak bilinen
hipohidrotik tip ve anhidrotik tiplerdir.* Kuru deri,
cikintih dudaklar, semer seklinde burun, tikarik
akisinda yetersizlik gibi sekonder teshis
bulgulari X’e bagli hipohidrotik ektodermal
displazide goriimektedir.: 4 EDA1 geninde
mutasyon bu tip ektodermal displazilerde
gorulmektedir.> Sit ve surekli diglerde parsiyel
hipodonti, hipodonti veya anodonti varlgi
ektodermal  displazinin en  majér oral
bulgularidir.?2 Bu tlir hastalarda palatinal ark
derin, tukurdk bezlerinde problem ender
gorildiginden agiz kurulugu bitin hastalarda
bulunmamaktadir.® 7 Alveolar kret artofik ve
vertikal ylz ylksekligi azalmigtir.2 & ° Daimi
maksiller santral kesiciler, birinci molarlar,
mandibular ve maxiller kaninler 6zellikle konik
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seklindedirler. Diglerin 6ncesinden olmamasi ve
alveolar krette blyime probleminin olmasi
nedeni ile bu tir hastalara protez yapiimasi da
zordur.® Ancak ektodermal displazili bir gocuk
hastaya dental yaklasim bir uzman ekip ile
yapldigi zaman tatmin edici basari
saglanmaktadir.’® Ozellikle cocuk hastalarda
geleneksel parsiyel veya total protez
uygulamalarinda, 6zellikle anatomik problemler
protezin retansyonunda ve stabilitesinde
sorunlara neden olabilmektedir.® 1! Tedvai
prosedurleri olarak birden fazla segenek
mevcuttur. Bu secgenekler hastanin bliylime ve
gelismesini saglayabilmeli, hastanin estetik ve
konusma problemlerini ortandan kaldirabilmeli,
fonksyonel olmalidir. Yapilacak olan sabit,
hareketli veya implant destekli protezler
hastanin yasina, blylme seviyesine, kayip
dislere ve cocugun psikolojik yapisina goére
degisiklik gostermektedir, ve deneyimli bir ekip
tarafindan  degerlendirildikten sonra karar
verilmelidir.*?

Bu calismada 5 yasinda parsiyel
hipodontisi olan, konugma ve beslenme
problemi olan hipohidrotik tip ektodermal
diplazili kiz hastada protetik tedavi yapilmasi
amaclanmigtir.

VAKA
5 wvyasinda kiz g¢ocugu konusma,
beslenme ve sosyal fobi nedeni ile Dicle

Universitesi Dis Hekimligi Fakdltesi Cocuk Dig
Hekimligi Anabilim Dali Poliklinigine bagvurdu.
Alinan anamnezde hastaya daha o6ncesinde
Hipohidrotik tip ektodermal
konuldugu anlasildi (Resim 1).

displazi tanisi

Resim 1: Hastanin Yui Gorinimu
Cilt / Volume 14 - Say1 / Number 1 - 2013

Hastanin yapilan muayenesinde,

ekstraoral olarak ylz ylksekliginde azalma,
disa dogru cikik dudaklar, ince sag¢ killari, el
ayasinda kuruluk ve tirnaklarda zayifliklarin
oldugu goéruldu (Resim 2,3).

Resim 2: Hastanin ElI ve Tirnaklarinin

gorunima

Resim 3: Hastanin sa¢ ve sagli derisi

Hastanin cildi yumusak, gbz cevresi ve
dudak kenarlarinda artmig pigmentasyon ve
cizgisel ince kirigikliklar mevcut oldugu goralda.
Fiziksel ve zihinsel gelisiminin yasitlarindan
farkh olmadigi gézlenen hastanin aile bireyleri
incelendiginde, bu tur sikayetleri olan baska bir
bireyin olmadidi tespit edildi. Hastanin anne
babasinin akraba olduklari anlasildi.

intraoral muayenesinde Ust ¢enede
52,62,64 nolu diglerinin, alt cenede ise
72,73,74,75,82,83,84 nolu diglerinin olmadigi
belirlendi (Resim 4,5) Hastadan alinan
tomografide (Cone Beam Computerised
Tomography); maxiller santral, birinci premolar
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ve birinci molar, mandibular sag birinci molar
disinin germlerinin oldugu gorulmastir. Diger
diglerinin germlerinin olmadigi belirlenmigtir.
Mandibular kretin ince oldugu, vertikal boyutun
azalmis oldugu saptanmistir (Resim 6,7,8,9).

Resim 7: Hastanin Sag Lateral Toografik
Goruntusu

Resim 4: Hastanin Ust ¢cene gérinimii

Resim 5: Hastanin alt gene gériinima

Resim 9: Hastanin 3 Boyutlu Tomografik
Goruntusu

Hastanin 55 ve 65 nolu dislerinde ufak

Resim 6: Hastanin Tomografik Géruintiisi A-P ~ ¢urik lezyonlari kompomer (Dyract 3M ESPE,
St.Paul MN,USA) dolgular ile tedavi edildi. Tim

diglere flor uygulamasi yapildiktan sonra protez
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uygulamasi icin alt ve Ust ¢ceneden dlgi alindi.
Ust cenede bosluk alanlar icin digli bir protez
yapimina gerek olmadigi ancak alt dis
eksikliklerinin ~ hareketli  bir  protez ile
giderilebilecegi dugunuldi. Bu amagla once
hastadan alinan tim olcller degerlendirilerek
protezin sonlanma alanlari belirlendi. Protez icin
kullanilacak yapay sut disleri hastanin sat
dislerine uyumlu olmasi saglanarak protez

islemi tamamlandi (Resim 10,11,12). Hasta
agzina uyumu oklizyon ve yuz yuksekliginin
saglanmasinin ardindan hastaya nasil bu
protezi kullanacagi anlatildi. Hasta 1. ay, 3. ay
ve 6 ay takipleri yapidi. Buyime hizi g6z 6nune
alinarak yilda bir protezin degistiriimesi, 3 ayda
bir kontroli 6ngdruldu.

Resim 10: Hastaya yapilan alt ¢ene parsyel
hareketli protez

Resim 11: Hastanin Protezli hali
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Resim 12: Hastanin Son Hali

TARTISMA

Ektodermal displazi  genetik  bir
hastaliktir. Bizim vakamizda haztamizin anne
ve babasinin akraba olduklari anlagiimistir.
Ektodermal displazi bir hastada oral
rehabilitasyonun saglanmasi oral fonksiyonlarin,
fonasyonun ve estetigin gelismesinin
saglanmasinda ¢ok 6nemlidir.3

Vakamizda mevcut hipodonti nedeni ile
beslenme, c¢igneme, konusma ve estetik
problemlerinden kaynakli klinigimize
bagvurmustur. Yapilan protez sonrasinda oral
fonksiyonlarin dizeldigi, estetik olarak belirgin
seklide iyi bir noktaya geldigi go6ralmuis,
konusma ve fonetik agisindan eskiye nazaran
daha rahat oldugu anlasimistir. Ozellikle
anaokulu ve ilkokul ¢gaginda arkadaglari ile olan
iliskilerinde estetik ve konusma agisindan
bakildiginda, hastalarin psikolojik ve sosyal
acidan gelismeleri belirli oranda yapilacak
tedaviler ile daha (st seviyelere taginabilir.® 4

Bizim galismamizda hastamiz 6 ay 6nce
bir anaokuluna baslamis ancak bu okulda
arkadaslari ile rahat konusamadigindan ve
estetik olarak arkadaglari ile farkhhdindan
dolayi ayriimisti. Ancak protetik
rehabilitasyondan  sonra  okuluna tekrar
basladigi ve daha fazla arkadaslari ile birlikte
oldugu gdézlemlendi. Klinik olarak tedavide 3
farkh protez segenegdi bulunmaktadir; parsiyel
protezler, total protezler ve implant
uygulamalari. Bunlardan en uygun segenek
hastaya ve karar veren doktor ekibine goére
degisiklik gostermektedir.? 12

Bir¢ok klinisyen ED’li hastalarda protetik
tedaviye baglama yasinin 5 ile 6 oldugunu
belirtmistir? Bu yaslarda yapilacak olan
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protezlere c¢ocuklarin adapte olmasi daha
basarilidir. Bu vakada hastanin yasi ve sosyal
durumu g6z o6nunde  bulunduruldugunda
proteze baglama yasinin uygun oldugu
dusundlmastir. Hareketli parsiyel protez igin
bizim hastamizda mandibular santral digler ve
mandibular sag sut molar disin olmasi
retansyon agisindan yeterli bulunmustur. Hem
protezin surekli degistirilebilir olmasi hem de
sadece mandibular bélgede alttan gelen dislerin
olmayisi nedeni ile hareketli protez tercihi
yapilmigtir. ED’li hastalarin alveolar kretleri ince
ve narin olmasi, mukozalarinin kuru olmasi ve
alveolar kretin gelismemis olmasi protezin
retansyonu igin olumsuz bir ortam yaratir .*°
Vakamizda, bir ¢ok vyayinda da
belirtildigi gibi? ¢ sabit protetik restorasyon veya
implant tedavisi icin maksimum c¢ene gelisim
yasi olan 15 yasindan kiguk oldugundan dolayi,
hareketli parsiyel protez yapimi dusunulmastur.

Bu vakamizda planlanan 18 yasina
kadar oral saghdin korunmasi, blylime ve
gelismenin  eksiksiz  olabilmesi, hastanin

fonksiyon ve fonasyonunun saglanmasi ve
estetiginin optimum seviyelerde olmasidir.

SONUG

Ektodermal Displazili bir gocuk hastada
Ozellikle beslenme, konusma, estetik icin
uygulama yapilmasi gocugun fiziksel, pisko-
emosyonel ve sosyo-kiltirel olarak gelisimine
katkida bulundugu agikardir.
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