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OZET

Ektodermal displazi (ED), X kromozomuna bagli
resesif gecis gosteren, nadir olarak rastlanan,
herediter bir hastaliktir. ED vakalarinda ektoderm
orijinli organ ve dokulardaki gelisimsel defektlerden
dolayi; anadonti, hipodonti, konik digler, kretlerin
yeterli gelisememesi, vertikal boyut kaybi gordlir.
Ayrica sag, kas, kirpikler ince ve azdir. Deri diiz, kuru,
alin ve dudaklar gikintili, burun g¢okiiktir. Goz ve adiz
gevresinde ince kinigikliklar s6z konusudur.

Geng hastalarda surmekte olan disler ve
genelerin gelisimi nedeniyle protetik tedavinin modifiye
edilmesi uygun olur.Diglerin konik olup tutuculugun
olumsuz etkilenmesine badli, overdenture protezler
genelde tavsiye edilir.

Sunulan olgu raporu ile seyrek olarak gorilen
sendromun kizlarda daha az oranda ortaya gikmasi ve
yapilan overdenture protezin tutuculugunun yumusak
astar maddesi ile saglanmasi nedeniyle vakamizin ilgi
gekici olabilecegi diiginiilmistar.

Anahtar kelimeler: Ektodermal displazi, geng
erigkin , overdenture

ABSTRACT

Ectodermal dysplasia (ED), shows recessive
transition depending on X, rarely seen hereditary
disease. In ED cases, due to ectoderm originated
organs and tissues developmental defects, anadontia,
hypodontia, conical teeth, less development in crest,
vertical size loss are seen. Furthermore, hair,
eyebrows, eyelashes,and less than fine. Skin is
smooth, dry, forehead and lips are protruding, nose is
collapsed. There are fine wrinkles around the eyes and
mouth.

Moreover, in young patients it would be
appropriate to modify prosthodontic treatment due to
their teeth and chin development .Dependent with
conically teeth which effects retention negatively,
overdenture prothesis are adviced. Presented case
report shows that this syndrome rarely appears in
women and due to overdenture prothesis hold with
soft lining item this approach is thought as interesting.

Key words: Ectodermal dysplasia, young
adult, overdenture

EKTODERMAL DiSPLAZiLi HASTALARDA
PROTETIK REHABILITASYON:OLGU SUNUMU

Ektodermal displazi (ED) konjenital bir hastalk
olup ilk olarak ‘Thurman’ tarafindan tanimlanmistir.
Nadir olarak goriillen bu hastalik, embriyolojik
ektoderm kokenli dokularin anormal gelisimi ile
karakterizedir. Literatiirde 150°den fazla tiirde ED
tanimlanmigtir ve kalitsal olarak aktarilabilmektedir. !

Etkilenmis hastalarin % 90 1 erkektir. Tam
olarak oturmus sendrom sadece erkeklerde
gorilebilmesine ragmen, kiz olgular normal bir X
kromozomu ile, hastalikli bir kromozom tasiyan
heterozigotlara sahip olup genellikle hastaligin
belirtilerini eksik géstermektedirler.® Bu tip hastalarda
dislerin, saclarin, tirnaklarin veya ter bezlerinin
konjenital malformasyonu tek basina ya da ED
sendromunun bir parcasi olarak goriilmektedir.'?
Dislerde eksiklik yaninda sac, kas ve kirpikler ince kisa
ve azdir. Deri yumusak diiz ve kuru, alin ve dudaklar
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cikintih, burun c¢okiktiir. G6z ve adiz cevresinde
cizgisel ince kingikliklar s6z konusudur.'™

Hastalarin gene gelisimleri normal olmasina
karsin, dislerin eksikligi sebebiyle alveol kretler incedir.
Dislerin yoklugunda alveoler kretlerin gelisememesi
dikey boyutta azalmaya ve dolayisiyla dudaklarda
siskin gorinime sebep olmaktadir. Paletinal ark
genelde derindir ve damak yandi gorilebilir. Tikirik
bezlerinin tamamen yoklugu ender gériilen bir durum

oldugundan, adiz kuruluu bitin hastalarda
bulunmaz.?>
Ektodermal displazili olgularda  gocukluk

déneminde sit ve daimi dislerin gogunun eksikligi
nedeniyle erken dénemde dis tedavisine gereksinim
duyulmaktadir.'3

Erken dental muayene ve tedavinin uzun siire
devam ettirilmesi gigneme fonksiyonunu ve optimum
yliz gorinimind gelistirme ve koruma agisindan
gereklidir.'® Hareketli bsliimli protezler ideal tedavi
secenedi olarak kabul edilmektedir.Disler genelde
konik olup tutuculuk olumsuz etkilendiginden bu tip
vakalarda overdenture protezlerin kullanimi
dnerilmektedir. 1367

Geng hastalarda surmekte olan disler ve
cenelerin gelisimi nedeniyle protetik tedavi modifiye
edilmelidir. Biyime gelisimle paralel olarak en az 6

ayda bir periyodik kontrollerle protezler mutlaka
yeniden yapilmalidir.!
Uzun yillardir, dististi hareketli protezlerin

tutuculugunu sadlamak icin bazi 6neriler mevcut olup,
bazi  yontemler  gelistirilmistir. 3  Bunlardan
elastikiyetini, fiziksel ve kimyasal stabilitesini uzun sire
koruyabilme 6zelligine sahip, ayrica destek dokularda
en az alerjik reaksiyona neden olan silikon esasli bir
yumusak  astar maddesi  Molloplast-B  baz
arastirmacilarca tercih edilmektedir.®’

Sunulan olgu raporu ile, ED hastaliginin klinik
Ozellikleri ve tedavisi gbzden gecirilmek istenmistir.
Seyrek olarak gorilen sendromun, kizlarda daha az
oranda ortaya cikmasl ve yapilan overdenture protezin
tutuculugunun yumusak astar maddesi ile saglanmasi
nedeniyle  vakamizin ilgi  cekici  olabilecegi
disinulmustar.

OLGU RAPORU

17.12.2010 tarihinde dis eksikligi ve glriik
nedeniyle klinigimize basvuran 1997 dodumlu kiz
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cocugunun alinan anamnezinde, biyiime hormonu
yetersizlijine baglh tedavi gordigli ve buna badh
olarak boyu ve kemik yasinin, yasitlarindan daha alt
seviyede oldugu saptandi. Anne ve babasi arasinda
akraballk badi yoktu. Anne-babasinin intraoral
muayenesinde herhangi bir dis eksikligine rastlanmadi.
21 yasinda olan erkek kardesi ise benzer diglerin
eksikliklerine sahip olup, st ¢enede hareketli bélimli,
alt genede tam protez kullanmaktaydi.

Hastamizin agiz disi muayenesinde kas,sag ve kirpikler
seyrek, cilt kuru ve ince, el ve ayaklarda asiri terleme
(hiperhidroz), tirnaklarda displazi, burun tipik semer
goriniminde, dudaklar ise sarkik ve siskindi
(Resim1).

Resim 1. Hastanin profilden gértinimu.

Yapilan intraoral muayenesinde sag Ust genede
lateral, kanin,1. premolar, 1.molar, sol (st genede
kanin, 1.premolar, 1.molar diglerin varlidi belirlendi.
Ust cenede gémiilii oldugu saptanan meziyodens dis
ise, cerrahi bolima ile yapilan konsiiltasyon ile kemik
kaybi olusturmamak maksadi ile alinmadi. Alt genede
herhangi bir dis mevcut degildi (Resim 2).

Hastanin mevcut keser disleri konik sekilde, azi
dislerinin tiiberkdlleri atipik bir goériinimde ve disler
boyutsal olarak da kiiclkti. Alveoler kretler ince ve
dolayisiyla geneler arasi mesafe azalmisti. Tim bu
bulgulari takiben hastamiza ED teshisi konuldu. Kesin
tani amaciyla, Istanbul Universitesi Tibbi Genetik
Anabilim Dali'na yonlendirildi. Olgunun anne ve baba
arasinda akraballk olmamasina ragmen benzer
etkilenmis kardesin olmasi nedeniyle genetik anabilim
dali tarafindan kesin olarak otozomal resesif kalitiml
ED tanisi konuldu.
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Resim 2. Hastanin adiz ici gérintimu

Yapilacak tiim islemler igin hasta ve yakinindan
izin alinip, bilgilendiriimis olur belgesi imzalatild.
Hastanin Ust alti yas dislerine, sikayetlerine yoénelik
restoratif tedaviler uygulandi. Yapilan protetik analiz
sonucunda; Ust geneye metal destekli sert akrilik kaide
plakli (PMMA), tutuculugu yumusak astar maddesi
Molloplast-B (Detax GmbH@Co.KG/Germany) ile sag-
lanacak bir overdenture protez, alt geneye ise hastanin
yasi da gozoninde bulundurularak yumusak astar
maddesi destekli, sert kaide plakli (PMMA) bir alt tam
protez yapilmasina karar verildi (Resim 3-5). Hastanin
birinci hafta, 1.ay ve 3. aylik periyodik kontrollerinde
protezin rahatsiz ettigi bolgeler tesbit edilerek gerekli
diizeltmeler vyapildi. Protetik tedavisi tamamlanan
hastamiz alti aylik periyodlarla takibe alindi.

Resim 3. Molloplast-B igin yer tutucunun goriinima.

OVER, AKSIT

Resim 4. Metal destekli Molloplast-B ile tutuculugu
sadlanmis protezlerin gérinimii.

Resim 5. Hastanin protez uygulandiktan sonraki
gorindma

TARTISMA

Ektodermal displazi genetik bir hastalik olup,
anneden X kromozomuna bagl genetik olarak gectigi
ve erkeklerde daha sik gozlendigi bildirilmistir.*
Herbiri dedisik klinik bulgu gosteren farkli tipleri
tanimlanmistir. Genetik tasiyicilk modeli otozomal
dominant, otozomal resesif ve X kromozomuna bagli
resesif karakterler icerir.**

Vakamiz,  genetik anabilim dal tarafindan
otozomal resesif kalitimh ED olarak tanimlanmustir.

Bu tip hastalarda dissel bulgular, hipodontiden
anadontiye kadar degisebilmektedir.>!® Dis eksiklik-
lerinden siit ve sirekli digler etkilenir. Ancak her iki
dislenmede de diglerin biitlinlyle yoklugu ender
gdriilen bir durumdur. !

Dis eksikliginin sikligi ile ilgili cesitli etyolojik
calismalar yapilmistir.*2*3 Bu sonuclara gére encok alt
premolar ve (st lateral dis eksikligi goériilmesine
ragmen, sirasiyla daimi 2. molar, maksillar 1. molar ve
maksillar santral dislerin eksikligi bildirilmigtir.3%13
Vakamizda da Ust genede bazi 6n keser dislerin, 2.
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premolar ve 2. molar eksik  oldugu
saptanmigtir.

Bununla beraber ED vakalarinda sekil anomali-
leri sikhkla gorilir.Kesici disler konik sekilli, azi
dislerinin tliberkdilleri ise atipik gériinimdedir.>%41>
Bizim olgumuzda da alt cenede hig dis gézlenmezken
Ust genede mevcut keser disler konik sekilde, 1.
premolar ve l.molar digler ise daha kiiglk ve atipik
form gostermekteydi.

Ektodermal displazi goriilen hastalarda, genel-
de tirnaklar ince ve kirilgan olmaktadir. Nedeninin
tirnak matriksindeki hicrelerin keratinizasyon anomali-
lerine bagl olabilecedi bildirilmistir."Daha fazla aras-
tirma yapilmasinin gerekli oldugu bildirilen bu duruma
hastamizda da rastlanmistir.

CGocukluk doneminde ED olgularda siit veya
daimi diglerin codunun eksikligi nedeniyle erken
doénemde dis tedavisine gereksinim duyulmaktadir.
Tedavi amaciyla multidisipliner bir tedavi yaklagimi
onerilir.1*18 Erken dental miidahale ve tedavinin uzun
sire devam ettirilmesi cigneme fonksiyonunu ve
optimum vyiiz gorinimini gelistirme ve muhafaza
etme agisindan gereklidir.'® Gelisen disler, genellikle
konik sekilde oldugundan hareketli bolimli protez
yerine overdenture tipi protezlerle destek saglanmak-
tadir.! Bu tip protezlerin destek, stabilizasyon, retan-
siyonu arttirma, rezorbsiyonun en aza indirilmesini
saglama, biyime ve gelisim periyodunda izlenerek
gereksinim duyuldugunda yenilenebilmesi ve hastaya
maliyetinin diisik olmasi gibi avantajlari vardir.?
Blylime ve gelisim déneminde uygulanan overden-
ture protezlerin, gocuklarda ruhsal sorunlarin ¢ézimii
icin daha iyi alternatif oldugu distiniilmektedir.”'®

Tim bu avantajlar nedeniyle, vakamizda da
overdenture protez uygulanmistir.

Protezlerin en ideal sekilde hazirlanmasindaki
amag, mevcut dislerin korunmasi yaninda, alveol
kretlerindeki olagan rezorbsiyonu 6nlemektir.?! Ancak
protezlerin altinda kalan diglerin ve periodonsiyum-
larinin  uzun siire korunmasi, tutuculuk amaciyla
uygulanan krose, bar, teleskop kuron veya anker gibi
rijit metalik araclar sebebiyle giictiir.” Bunun yaninda
sert protez kaide plaklarinin fizyolojik olmayan
basinglari sebebiyle destek dokularin rezobsiyonu
kacinilmazdir.?! Uyguladigimiz yumusak astar madde-
sinin doku fizyolojisiyle bagdasan esnekligi nedeniyle
protezin kullanimi sirasinda dislerin periodonsiyumlari
ve destek dokular asiri basinctan kurtariimistir.” Ayrica

diglerin
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overdenture protezlerde tutuculugun saglanmasi ve
gigneme kuvvetlerinin disler ve periodontal dokulara
azaltilarak iletilmesi igin kullanilan yumusak astar
maddeleri ile; bu tip protezlerde tutuculuk amaciyla
kullanilan diger alternatiflere oranla olusabilecek
galvanik sorunlar énlenebilmekte ve asin basinglar da
elimine edilebilmektedir.”?! Kullanilan yumusak astar
maddesinin esnek olmasi yaninda doku ve dig
undercutlarina kolayca yerlesebildiginden dolayi kusur-
suz ve vyeterli bir tutuculuk saglanmis olur. Bu ydntem
dier dis Ustli protez yapim ydntemlerinden daha
basit, ucuz ve cabuktur.>?! Yine esnekligi ve yumu-
sakligi sayesinde alveol kretleri ve mukoza (izerine
daha az cigneme basincinin iletilmesi saglanacaktir.

Ozellikle geng eriskin ektodermal displazili
vakalarda uygulanan bu tiir protezlerle;yumusak astar
maddesinin vibromasaj etkisi sayesinde dokularin
gelisimi kontrol altinda tutulabilecek, adiz ve mukoza
dokulariyla uyum sorununun minimal diizeyde
yasanacagi bir protetik rehabilitasyon doneminin
gegirilebilmesi temin edilmis olacaktir.
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