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ÖZET  
  Ektodermal displazi ektodermden geliĢen iki ya da daha fazla yapının anormal geliĢimi 

ile tanımlanan genetik ve kompleks bir hastalıktır. Bu olguda Ektodermal displazi tanısı 
konulmuĢ iki vakanın güncel görüntüleme yöntemlerinden üç boyutlu konik ıĢınlı bilgisayarlı 
tomografi (KIBT) verileri ile ağız içi ve kraniyofasiyal bulgularının detaylı incelenmiĢtir. 

Kliniğimize diĢ eksikliği ve Ģekil bozukluğu Ģikayeti ile baĢvuran hastaların yapılan klinik 
ve radyolojik muayenelerinde elde edilen bulgular ile hidrotik tip ektodermal displazi ön tanısı 
konulmuĢtur.  

Olgulara ağız diĢ sağlığı ve yaĢam kalitelerini yükseltmeye yönelik KIBT verileri 
incelenerek, multidisipliner olarak gerekli tedaviler yapıldı. Oral hijyen eğitimi verilerek hastalar 
ileri takip seanslarına alındı. 

 ANAHTAR KELİMELER: Ektodermal displazi, KIBT, diĢ hekimliği 
ABSTRACT 
Ectodermal dysplasia is defined by the abnormal development of two or more structures 

derived from the embryonic ectodermal layer. Ġt 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. 

KEY WORDS: Ectodermal dysplasia, 3D CBCT, dentistry 
 

 
 

              Giriş 
 

Embriyolojik yaĢamda ektoderm 

tabakasından santral sinir sistemi, periferal sinir 

sistemi (göz, kulak ve burnun duyu epitelyumu), 

cilt, salgı bezleri(meme bezleri, ter bezleri vb.), 

saç, tırnak ve diĢ minesi geliĢmektedir.1 

Ektodermal displazi ektodermden geliĢen iki ya 

da daha fazla yapının anormal geliĢimi ile 

tanımlanan geniĢ ve kompleks bir hastalıktır.1,2,3 

Yeni mutasyonlar sonucu veya otozomal 

dominat, otozomal resesif ya da X’e bağlı 
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resesif geçiĢ gösterebilir.1,4 Ektodermal dispazi 

nadir görülen bir sendromdur, görülme sıklığı 

tahmini 100.000 canlı doğumda birdir.5 

Ektodermal displazinin 170 den fazla klinik 

durumu rapor edilmiĢtir. Ter bezlerinin sayı ve 

fonksiyonuna göre hipohidrotik ve hidrotik 

olmak üzere iki tipi vardır.6 Sıklıkla hipohidrotik 

(Christ-Siemens-Touraine sendrom) tipi 

karĢımıza çıkar. Sebebi klinik teĢhisinin kolay 

olmasıdır. Hipodonti, hipotrikozis, tırnak 

deformiteleri, hipohidrozis ya da anhidrozis 

karakteristik özelliğidir.7,8,9 X’e bağlı resesif 

geçiĢ gösterir.6 Hidrotik tipinde genellikle ter 

bezleri normaldir ve otozomal dominat geçiĢ 

gösterir.6 Fakat kesin tanı gen analizi ile 

konulabilmektedir ve ED türlerinin ancak % 30 

kadarı gen seviyesinde tanımlanmıĢtır.1 Genel 

olarak ektodermal displazi vakalarının extraoral 

bulgularında seyrek saçlar, semer burun, gözler 

ve dudak çevresinde hiperpigmentasyon, dikey 

boyut azlığı, dıĢa dönük dudaklar, kulak 

deformiteleri, cilt problemleri, el ayaklarda 

hiperkeratozis ,tırnak deformitelerine 

rastlanabilir.1,3,10,11 Ġntraoral bulgularında ise 

hipodonti ya da anadonti, konik Ģekilli diĢler, 

diĢsiz bölgelerde alveol kret yetersizliği, maxiller 

retrüzyona rastlanabilir.1,9,12 

OLGU SUNUMU 

Bu olguda Ektodermal displazi tanısı 

konulmuĢ iki vakanın Antero-Posterior, 

panoramik ve üç boyutlu konik ıĢınlı bilgisayarlı 

tomografi  (KIBT) görüntülerine ve tadavi 

yaklaĢımlarına yer verilmiĢtir.  KIBT görüntüleri 

0,3 mm voksel büyüklüğünde 120 kVp, 5 mA’ 

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

CAT®, Model 17-19, Imaging Sciences 

International, Hatfield, Pa USA) 

  1. Olgu: 

 18 yaĢında erkek hasta diĢ eksikliği 

Ģikayeti ile kliniğimize baĢvurdu. Extraoral 

muayenesinde seyrek saç ve sakal, dikey 

boyutun düĢük olması, tırnak deformitelerine 

rastlanmıĢtır. DiĢ dizisinde 11, 12, 17, 21, 22, 

27, 36, 46 nolu diĢlerin eksikliği, konik Ģekilli 

daimi kanin, üst çenede daimi 1. premolar ve 

daimi kanin diĢleri arasında süt kanin ve diĢ 

eksikliğine bağlı olarak diastemalar  

gözlemlenmiĢtir. Muldisipliner tedavi yaklaĢımı 

gerektirdiği için hastamızın protetik 

rehabilitasyonu için protetik diĢ tedavisi ve 

ortodonti kliniğine yönlendirilmiĢtir. 

 

 
Resim 1: 1. Olgunun extraoral frontal ve lateral sefalometrik profil 
görüntüsü. 
 
 
 

 
 
Resim 2: 1.olgunun tırnak deformite görüntüleri. 
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Resim 3: 1.olgunun konik diĢlerinin intraoral görüntüsü. 
 

 
Resim 4: 1. Olguda maksiller diĢlerin görünümü.    
           

 
Resim 5: 1. Olguda mandibular diĢlerin görünümü. 
 

 
Resim 6: 1. Olgudan elde edilen antero-posterior KIBT  
görüntüsü.     
 
 

 

 
Resim 7: 1. Olgudan elde edilen panoramik KIBT görüntüsü. 
 

 
Resim 8: 1. Olgudan elde edilen 3 boyutlu volumetrik KIBT 
görüntüsü. 
 
 
 

2. olgu: 

6 yaĢında erkek hasta sürme gecikmesi, 

diĢ eksikliği ve diĢ çürükleri Ģikayeti ile 

kliniğimize baĢvurdu. Ektraoral muayenesinde 

seyrek saçlar ve kaĢlar, alopesi, dıĢa dönük 

dudaklar, göz ve dudak çevresindeki 

hiperpigmentasyon dikkat çekmiĢtir.  

Süt diĢlenme döneminde olan 

hastamızın intraoral muayenesinde 52, 62, 82 

nolu diĢlerin eksikliği gözlenmiĢtir. Radyografik 

değerlendirmeler sonucunda ise 17, 11, 12, 21, 

22, 27, 31, 32, 33, 34, 36, 37, 41, 42, 43, 44, 46, 

47 nolu diĢlerin germlerinin eksikliği, konik 

Ģekilli daimi kanin diĢi tespit edilmiĢtir. 3. molar 
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diĢlerin eksik olup olmadığı hakkında bilgi 

vermek hastanın yaĢından dolayı erkendir. 51, 

61 nolu diĢlerinde kök rezorbsiyonu baĢlamıĢtır. 

54 ve 71, 81 nolu diĢlerdeki çürükler kompomer 

ile restore edilip koruyucu diĢ tedavileri 

yapılarak ilerde yapılacak tedavi planlaması 

hakkında bilgilendirilmesi amacıyla protetik diĢ 

tedavisi bölümüne yönlendirilmiĢtir. 

Her iki olguya da anemnez ve klinik 

bulgular ıĢığında hidrotik tip ektodermal displazi 

tanısı konuldu.  

 

 

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

görüntüsü. 

 

 

Resim 10: 2 olgunun oksipital bölgesinde alopesi. 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 
Resim 11: 2. Olgunun intraoral görüntüsü. 
 

 
 

Resim 12: 2. Olgunun maksiller diĢlerinin görünümü.     
  
 

               Resim 13: 2. Olgunun mandibular diĢlerinin görünümü. 
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Resim 14: 2. Olgudan elde edilen antero-posterior KIBT 
görüntüsü. 
 

 
 

Resim 15: 2. Olgudan elde edilen panoramik KIBT  ve farklı 

bölgelerden alınmıĢ kesitlerin birlikte görüntüsü. 

 

15a: 55 nolu diĢin palatinalinde geliĢmekte olan 15 nolu diĢ 

germinin KIBT ile frontal kesitteki görünümü. 

 

15b: GeliĢmekte olan 23 nolu diĢ germinin KIBT ile sagital 

kesitteki görünümü. 

 

15c: GeliĢmekte olan 26 nolu diĢ germinin KIBT ile frontal 

kesitteki görünümü. 

 

15d: 85 nolu diĢin lingualinde geliĢmekte olan 45 nolu diĢ 

germinin KIBT ile frontal kesitteki görünümü.  

 

15e: 84 nolu diĢin KIBT ile frontal kesitteki görünümü ve 

apeksinde 44 nolu diĢ germinin eksikliği. 

 

15f: 81 nolu diĢin KIBT ile sagital kesitteki görünümü ve daimi 

keser diĢ germlerinin eksikliği. 

 

15g: 74 nolu diĢin KIBT ile frontal kesitteki görünümü ve 

apeksinde 34 nolu diĢ germinin eksikliği. 

 

 

 

 

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

görüntüsü. 

 

TARTIŞMA 

Ektodermal displazi ektodermden 

geliĢen dokulardan en az iki dokunun anormal 

geliĢimi ile karekterize durumu tanımlar. En çok 

etkilenen ektodermal yapılar; saçlar, tırnaklar, 

ter bezleri ve mukoz bezler olduğu 

bildirilmiĢtir.13 Ektodermden deri, ter bezleri, 

diĢler, saç ve tırnaklar dıĢında gözün bir 

bölümünün de oluĢtuğu, bazı vakalardagöz 

kuruluğu görülmekte bazı vakalarada ise 

lakrimal kanal agenezisi veya darlığı 

durumunda gözlerde göz yaĢının 

boĢalamamasından dolayı yaĢarma 

gözlemlendiği bildirilmiĢtir.14 YaklaĢık 200 

civarında ektodermal displazi tipi 

tanımlanmıĢtır.15 Genel olarak ED üç ana klinik 

bulgu ile hidrotik (Clouston), hipohidrotik 

(Christ-Siemens-Touraine sendrom) ve 

anhidrotik tip olarak karĢımıza çıkmaktadır. 

Genetik geçiĢ ve farklı anomalilerle iliĢkili 

olabilmesine rağmen formlar arasındanki en 

belirgin farklılık ter bezlerinin eksikliği, azlığı ya 

da olmamasıdır.fddgfdfd16 X’ e bağlı 

hipohidrotik tip en yaygın görülen  tiptir.15  Her 
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iki vakamızda da süt ve daimi diĢlerde 

konjenital eksiklik, seyrek saçlar, kuru cilt, göz 

çevresinde pigmentasyonda artıĢ, tırnak 

deformiteleri  görüldü. Her iki olgudan alınan 

anamnezde terleme eksikliği olmadığı 

öğrenilmiĢ, klinik bulgulara göre hidrotik tip 

ektodermal displazi olduğu düĢünülmüĢtür. 2. 

olgunun sık sık kulak burun enfeksiyonu 

geçirdiği tespit edildi. 

ED, genetik geçiĢli nadir görülen multi 

sistem düzensizliği olarak tanımlanmıĢtır.1 

Dental tedavilerde multidisipliner yaklaĢımların 

gerekliliği düĢünülmüĢtür. Elde edilen KIBT 

görüntüleri ile hastanın iskeletsel 

malformasyonları incelenerek ortodontik 

analizler için ortodonti kliniğine yönlendirilmiĢtir. 

Anodonti, hipodonti ya da oligodonti görülen 

vakalarda diĢsiz bölgelerin erken protetik 

rehabilitasyonu, erken diĢ kayıplarının 

önlenmesi, alveol kret yüksekliğinin ve dikey 

boyutunun korunması vakalar için estetik, 

fonksiyon ve fonasyonun iadesi yönünden 

sosyalleĢme ile bitlikte özgüveninin 

geliĢmesinde önemlidir.11,17 Hastalara eriĢkin 

döneme kadar diĢ eksikliğinin durumuna göre 

takip edilir ya da geçici hareketli protezler ile 

rehabilite edilir. EriĢkin dönemden sonra cerrahi 

implant uygulamalar ile birlikte sabit ya da 

hareketli daimi protezlere geçilebildiği 

literatürde bildirilmiĢtir.18 Olgular bu yönde 

bilgilendirilerek periyodik takip ve tedavi 

iĢlemlerine alınmıĢtır. 

Sonuç olarak bu tür vaka raporlarının 

özellikle diĢ hekimlerine ED olguları ve tipleri 

hakkında farkındalık oluĢturacağı, ED 

olgularında teĢhis ve tedavi yaklaĢımında 

rehber olacağı düĢünüldü. 

Ayrıca, deneyimli bir hekim tarafından 

yapılacak dental tedavilerin, medikal 

gereksinimleri ile ilgili yönlendirmelerin 

vakaların yaĢam kalitelerinin yükseltilmesinde 

öneli bir mihenk taĢı olacağı düĢünüldü. 
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