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OZET

Ektodermal displazi ektodermden gelisen iki ya da daha fazla yapinin anormal gelisimi
ile tanimlanan genetik ve kompleks bir hastaliktir. Bu olguda Ektodermal displazi tanisi
konulmus iki vakanin guncel goruntileme yontemlerinden U¢ boyutlu konik isinli bilgisayarli
tomografi (KIBT) verileri ile agiz i¢i ve kraniyofasiyal bulgularinin detayli incelenmisgtir.

Klinigimize dis eksikligi ve sekil bozuklugu sikayeti ile bagvuran hastalarin yapilan klinik
ve radyolojik muayenelerinde elde edilen bulgular ile hidrotik tip ektodermal displazi 6n tanisi
konulmustur.

Olgulara agiz dis saghgi ve yasam Kkalitelerini yUkseltmeye yonelik KIBT verileri
incelenerek, multidisipliner olarak gerekli tedaviler yapildi. Oral hijyen egitimi verilerek hastalar
ileri takip seanslarina alindi.

ANAHTAR KELIMELER: Ektodermal displazi, KIBT, dis hekimligi

ABSTRACT

Ectodermal dysplasia is defined by the abnormal development of two or more structures
derived from the embryonic ectodermal layer. it is large genetic and complex group of disorders.
In this case, it is aimed to use up to date imaging methods Three Dimension Cone Beam
Computed Tomography (3D CBCT) data to examine in detail the intra-oral and craniofacial
findings of two cases diagnosed with ectodermal dysplasia by three-dimensional conical beam
computed tomography images.

The findings of clinical and radiological examinations of the patients who were admitted
to our clinic with the complaint of tooth defect and deformity were diagnosed with hydrotic type
ectodermal dysplasia.

CBCT data reviewed, and as a multidisciplinary approach to improve oral health and
quality of life in cases, necessary treatments were performed. Oral hygiene training was given
and the patient was taken to the follow-up sessions.
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resesif gecis gosterebilir.”* Ektodermal dispazi
nadir gorulen bir sendromdur, gorulme sikhgi
100.000 birdir.®
Ektodermal displazinin 170 den fazla Kklinik

tahmini canli dodumda
durumu rapor edilmigtir. Ter bezlerinin sayi ve
fonksiyonuna goére hipohidrotik ve hidrotik
olmak tizere iki tipi vardir.® Siklikla hipohidrotik
(Christ-Siemens-Touraine sendrom) tipi
karsimiza cikar. Sebebi klinik teshisinin kolay
olmasidir. tirnak

Hipodonti, hipotrikozis,

deformiteleri, hipohidrozis ya da anhidrozis
karakteristik 6zelligidir.”®° X'e bagl resesif
gecis gosterir.® Hidrotik tipinde genellikle ter
bezleri normaldir ve otozomal dominat gecis
gosterir.’ Fakat kesin tani gen analizi ile
konulabilmektedir ve ED tdrlerinin ancak % 30
kadari gen seviyesinde tanimlanmistir. Genel
olarak ektodermal displazi vakalarinin extraoral
bulgularinda seyrek saglar, semer burun, gézler
ve dudak cevresinde hiperpigmentasyon, dikey
kulak

ayaklarda

boyut azhgi, disa doénik dudaklar,

deformiteleri, cilt problemleri, el

hiperkeratozis tirnak deformitelerine

131011 jntraoral

rastlanabilir. bulgularinda ise
hipodonti ya da anadonti, konik sekilli disler,
dissiz bolgelerde alveol kret yetersizligi, maxiller
retriizyona rastlanabilir."**?

OLGU SUNUMU

Bu olguda Ektodermal displazi tanisi
konulmus iki vakanin Antero-Posterior,
panoramik ve u¢ boyutlu konik i1sinh bilgisayarh
tomografi (KIBT) goéruntllerine ve tadavi
yaklasimlarina yer verilmistir.
0,3 mm voksel buyudkliginde 120 kVp, 5 mA’

de, 8.9 sn. de elde edilip ve incelenmigtir. (i-

KIBT goruntdleri
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CAT®, Model 17-19, Imaging Sciences
International, Hatfield, Pa USA)
1. Olgu:

18 yasinda erkek hasta dis eksikligi
Extraoral
dikey
boyutun dusik olmasi, tirnak deformitelerine
rastlanmigtir. Dis dizisinde 11, 12, 17, 21, 22,
27, 36, 46 nolu diglerin eksikligi, konik sekilli

daimi kanin, Ust ¢cenede daimi 1. premolar ve

sikayeti ile Klinigimize bagvurdu.

muayenesinde seyrek sa¢ ve sakal,

daimi kanin disleri arasinda sit kanin ve dis

eksikligine bagl olarak diastemalar

g6zlemlenmistir. Muldisipliner tedavi yaklagimi
gerektirdigi icin hastamizin protetik
rehabilitasyonu igin protetik dis tedavisi ve

ortodonti klinigine yonlendirilmigtir.

L B : . R
Resim 1: 1. Olgunun extraoral frontal ve lateral sefalometrik profil
gorintusi.

Resim 2: 1.olgunun tirnak deformite géruntuleri.
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Resim 4: 1. Olguda maksiller diglerin gt‘)rijni]m

Resim 6:
gorintisu.

1. Olgudan elde edilen antero-posterior KIBT
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Resim 8: 1. Olgudan elde edilen 3 boyutlu volumetrik KIBT
gorintusu.

2. olgu:

6 yasinda erkek hasta surme gecikmesi,
dis eksikligi ve dis c¢urikleri sikayeti ile
klinigimize basvurdu. Ektraoral muayenesinde
seyrek saclar ve kaglar, alopesi, disa donuk
dudaklar, dudak
hiperpigmentasyon dikkat cekmigtir.

Sat
hastamizin intraoral muayenesinde 52, 62, 82

gbz ve cevresindeki

dislenme doéneminde olan
nolu diglerin eksikligi gézlenmistir. Radyografik
degerlendirmeler sonucunda ise 17, 11, 12, 21,
22,27, 31, 32, 33, 34, 36, 37, 41, 42, 43, 44, 46,
konik

sekilli daimi kanin disi tespit edilmistir. 3. molar

47 nolu dislerin germlerinin eksikligi,
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diglerin eksik olup olmadigi hakkinda bilgi
vermek hastanin yasindan dolayi erkendir. 51,
61 nolu dislerinde kdk rezorbsiyonu baslamistir.
54 ve 71, 81 nolu diglerdeki ¢lUrikler kompomer
ile restore edilip koruyucu dis tedavileri
yapilarak ilerde yapilacak tedavi planlamasi
hakkinda bilgilendiriimesi amaciyla protetik dis
tedavisi bolimine yoénlendirilmistir.

Her iki olguya da anemnez ve Kklinik
bulgular i1si1ginda hidrotik tip ektodermal displazi

tanisi konuldu.

Resim 9: 2. Olgunun extraoral frontal ve lateral sefalometrik profil

gorintusu.

Resim 12: 2. Olgunun maksiller diglerinin gérinimda.

Lrifate .

Resim 10: 2 olgunun oksipital bélgesinde alopesi.

Resim 13: 2. Olgunun mandibular dislerinin gérinimd.
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Resim 14: 2. Olgudan elde edilen antero-posterior KIBT
goriintisu.

Resim 15: 2. Olgudan elde edilen panoramik KIBT ve farkli
boélgelerden alinmis kesitlerin birlikte goriintuisu.

15a: 55 nolu disin palatinalinde gelismekte olan 15 nolu dis
germinin KIBT ile frontal kesitteki gérinim.

15b: Gelismekte olan 23 nolu dis germinin KIBT ile sagital
kesitteki gérunimda.

15c: Gelismekte olan 26 nolu dis germinin KIBT ile frontal
kesitteki gérunimdi.

15d: 85 nolu disin lingualinde gelismekte olan 45 nolu dis
germinin KIBT ile frontal kesitteki gérinim.

15e: 84 nolu disin KIBT ile frontal kesitteki goérunimi ve
apeksinde 44 nolu dis germinin eksikligi.

15f: 81 nolu disin KIBT ile sagital kesitteki gérinimi ve daimi
keser dis germlerinin eksikligi.

15g: 74 nolu disin KIBT ile frontal kesitteki goérinimiu ve
apeksinde 34 nolu dis germinin eksikligi.

Cilt / Volume 18 - Say1 / Number 2 - 2017

Resim 16: 2. Olgudan elde edilen 3 boyutlu volumetrik KIBT
goruntusu.

TARTISMA
Ektodermal

displazi ektodermden

gelisen dokulardan en az iki dokunun anormal
gelisimi ile karekterize durumu tanimlar. En ¢ok
etkilenen ektodermal yapilar; saclar, tirnaklar,

ter bezleri ve mukoz bezler oldugu

biIdiriImigtir.13 Ektodermden deri, ter bezleri,

digler, sa¢ ve tirnaklar disinda go6zin bir

boliminin de olustugu, bazi vakalardag6z

kurulugu gorulmekte bazi vakalarada ise

lakrimal  kanal agenezisi veya darhgi

durumunda go6zlerde g6z yasinin

bosalamamasindan dolayi
bildirilmistir.**

ektodermal

yasarma
Yaklasik 200
displazi tipi

g6zlemlendigi
civarinda

tanimlanmistir.*®> Genel olarak ED (¢ ana klinik
ile  hidrotik (Clouston), hipohidrotik

(Christ-Siemens-Touraine sendrom) ve

bulgu

anhidrotik tip olarak karsimiza ¢ikmaktadir.
iliskili

olabilmesine ragmen formlar arasindanki en

Genetik gecis ve farkli anomalilerle

belirgin farkhlik ter bezlerinin eksikligi, azhigi ya
da olmamasidir.fddgfdfd® X e
hipohidrotik tip en yaygin goriilen tiptir.'> Her

bagli
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iki vakamizda da sut ve daimi diglerde
konjenital eksiklik, seyrek saglar, kuru cilt, g6z
cevresinde tirnak

pigmentasyonda artis,

deformiteleri goruldu. Her iki olgudan alinan

anamnezde  terleme  eksikligi olmadigi
ogrenilmis, Kklinik bulgulara goére hidrotik tip
ektodermal displazi oldugu distnUlmustar. 2.
olgunun sik sik kulak burun enfeksiyonu
gecirdigi tespit edildi.

ED, genetik gegisli nadir gortlen multi
tanimlanmistir.’

sistem dlzensizligi olarak

Dental tedavilerde multidisipliner yaklasimlarin

gerekliligi dustunulmustar. Elde edilen KIBT
goruntuleri ile hastanin iskeletsel
malformasyonlari incelenerek ortodontik

analizler igin ortodonti klinigine yonlendirilmigtir.
Anodonti, hipodonti ya da oligodonti gdrilen
vakalarda digsiz bdlgelerin  erken protetik

rehabilitasyonu, erken dis  kayiplarinin

onlenmesi, alveol kret yuksekliginin ve dikey

boyutunun korunmasi vakalar igin estetik,
fonksiyon ve fonasyonun iadesi yodnunden
sosyallegsme ile bitlikte 6zglveninin

gelismesinde &nemlidir.™*’

Hastalara erigkin
doneme kadar dis eksikliginin durumuna gore
takip edilir ya da gecici hareketli protezler ile
rehabilite edilir. Erigskin dénemden sonra cerrahi
implant uygulamalar ile birlikte sabit ya da
hareketli daimi protezlere gegcilebildigi
literatiirde  bildirilmistir."® Olgular bu yénde
bilgilendirilerek  periyodik takip ve tedavi
islemlerine alinmistir.

Sonu¢ olarak bu tur vaka raporlarinin
Ozellikle dis hekimlerine ED olgulari ve tipleri
hakkinda  farkindallk  olusturacagi, ED
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olgularinda teshis ve tedavi yaklagsiminda
rehber olacagi dusunuldi.
Ayrica, deneyimli bir hekim tarafindan

tedavilerin, medikal

ilgili
vakalarin yasam kalitelerinin yukseltimesinde

yapilacak dental

gereksinimleri  ile yonlendirmelerin

oneli bir mihenk tasi olacagi dustnuldu.
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