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. . Ö z e t — 
Amaç: Makalemizde. 12 yaşındaki Williams sendromlu bir 

erkek çocuk, özellikle dişhekimliği açısından değer
lendirilmiş ve olgu olarak sunulmuştur. 

laka Raporu: Williams sendromu ilk olarak, birbirinden fark
lı 4 çocukta, 1961 yılında tanımlanmıştır. Hastamızın 
yüzü, Williams sendromunda görülen tipik yüz 
görünümüne (elfin faciès) sahipti. Yanaklar dolgun, açık 
ve geniş görünümlü ağız, öne doğru uzamış ve gevşek üst 
dudak, sarkık alt dudak, kepçe kulaklar mevcuttu. Ayrıca 
hastamızda subvalvıılar ve supravalvıılar aort stenozu, 
minimal aort yetersizliği vardı. Hastanın ağız içi muaye
nesinde çok sayıda çürük diş saptanmış ve hastada 1. sınıf 
ortodontik anomali ve open-bite tespit edilmiştir. 

Sonuç: Çok nadir bir anomali olan Williams sendromu bir ol
gu nedeni ile dişhekimliği açısından incelenmiştir 
Williams sendromunda temel problemlerin kalp-damar 
sistemi ile ilgili olmasına rağmen hastamızda, özellikle 
ortodontik problemler olmak üzere çeşitli dental problem
ler de tespit edilmiştir. 

Anahtar Kelimeler: Wi l l i ams sendromu, El t in faciès, 
Supravalvı ı lar aort stenozu 
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Will iams Sendromu (WS) i lk olarak, bir
birinden farklı 4 çocukta, 1961 yılında Williams ve 
arkadaşları tarafından tanımlanmıştır. Bu tanımla
mada anomalinin bir üçlü anomali ile karakterize 
olduğu belirtilmiştir. Bunlar, özel bir yüz görünü
mü, supravalvıılar aort stenozu (SVAS) ve mental re-
tardasyondur (1). Hastalığa ayrıca Elfin faciès send-
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Summary 
Purpose: In this article. 12 years old male child with Williams 

syndrome has been evaluated especially from stand point 
of denlistiy and represented as a case report. 

Case Report: Williams syndrome was first described in four 
unrelated children in 1961. The classic elfin fades was 
quite apperent on the patient. Patient had full and dependent 
cheeks, open mouth, loose and prominent upper lip, droop 
lower lip, prominent ears. He had a/so subvalvıılar and 
supravalvıılar aortic stenosis and minimal aortic deficiency. 
Many decay and class 1 orthodontic abnormality and 
open-bite were determined. 

Conclusion: Williams syndrome which is a rare abnormality 
was evaluated from stand point of dentistry and was 
presented as a case report. Although basic problems in 
Williams syndrome were related with cardiovascular 
system, in this case various dental and especially 
orthodontic problems were determined. 

Key Words: Wi l l i ams syndrome, E l f in facies, 
Supravalvı ı lar aortic stenosis 
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romu, Williams-Beuren sendromu, supravalvular 
aort darlığı sendromu adlan da verilmektedir (2-4). 

Günümüzde WS ile i lg i l i problemler çok geniş 
bir şekilde belirlenmiştir: S V A S haricindeki diğer 
vasküle'r stenozlar, hipertansiyon, çocuk 
hiperkalsemisi, zayıf gel iş im ve/veya bebeklik 
döneminde gelişim bozukluğu, kas-iskelet prob
lemleri, böbrek anomalileri, öğrenme bozukluğu / 
dikkat bozuklukları ve/veya mental retardasyon 
(3,5,8). 

Pek çok W S ' l u hastada S V A S dışında periferal 
pulmoner arterlerde de stenoza, aort hipoplazisine, 
atriyal veya ventrikuler septal defektlere rastlanır 
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(9,10). Bazı hastalarda nefrokalsinozis gelişir ve bu 
da renal fonksiyonları azaltır (11,12). Ayrıca özel
likle motor fonksiyonlarda olmak üzere çeşitli 
nörolojik disfonksıyonlar da görülür. 

Yüzdeki peri yüzü görünümü hayatın i lk 
yılının sonundan, üçüncü yılın sonuna kadar görün
mektedir. Hastalarda geniş alın, dolgun yanaklar, 
kısa göz kapağı çizgileri, konverjan şaşılık, öne 
doğru çıkıntılı burun delikleri, çökük burun, kepçe 
kulaklar, mavi renkli göz ve yıldız şeklinde iris, 
uzun filtrum, açık ve geniş görünümlü ağız, öne 
doğru uzamış ve gevşek üst dudak, sarkık alt du
dak, boğuk ses karakteri bulunmaktadır. Ayrıca 
genel olarak çukur göğüs, hipoplazik tırnaklar, 
küçük penis, inguinal ve umbilikal herni de W S ' l u 
hastalarda sık rastlanmaktadır (3). 

W S ' n u n etyolojisi bilinmemektedir. Litera
türde yayınlanan yaklaşık 100 olgunun hepsi de 
sporadiktir. W S ' undaki k l in ik özellikler, int-
rauterin hayatta oluştuğunu desteklemektedir. Anne 
veya çocuğun aşırı miktarda D vitamini alması ile 
i lgi l i olduğuna dair bir delil yoktur. Plasenta! bir 
bozukluğa bağlı olarak fetal s e n i m kalsiyum se
viyesinin artmasına bağlı olarak oluşabileceği şek
linde bir hipotez vardır (8). 

WS'unda prénatal gelişim gecikmesine sıklık
la rastlanır. Bu durum doğumdan sonra da devam 
eder. Ancak %75 oranında gelişim normale döner. 
Mikrosefal iye de rastlanabilir. Bebeklik döne
minde, W S ' lu hastalarda huysuz olma eğilimi 
vardır. Çocukluk döneminde çocuk çok konuşkan, 
geveze olma eğilimi gösterir ve %15 oranında 
davranış problemlerine rastlanır (9). W S ' l u eriş
kinler ise kendilerini emniyette hissettikleri bir 
çevrede ikamet ederler (8). Çocukların IQ değerleri 
41-80 arasındadır (ortalama 56) (8,13). 

Will iams ve ark. (1), bazı hastalarda malok-
luzyon ve mandibuler prognatizme rastlandığını 
ancak bunun sendromun bir bulgusu olarak değer
lendirilmemesi gerekt iğini belir tmişlerdir . İlk 
olarak Bcuren ve ark. (14), dental anormalliklerin 
W S ' nun bir parçası o lduğunu bildirmişlerdir. 
Hipodonti W S ' lu hastaların çoğunda bulunmak
tadır. Ayrıca mikrodonti, yüksek çürük oranı (15), 
oligodonti, mine hipoplazisine de sıklıkla rastlan
maktadır (-2). 

Vaka Raporu 
12 yaşında bir erkek çocuk G A T A Dişhek. B i l . 

Merk. Pedodonti A b . D . ' na çürük dişleri için müra
caat etti. Hastaya Hacettepe Üniversitesi Çocuk 
Sağlığı ve Hastalıkları A b . D . ' d a 1989 yılında WS 
teşhisi konduğu ve bir süre orada takip edildiği, da
ha sonra G A T A Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları 
Ab .D. 'nca takibinin devam ettiği yapılan anamnez 
sırasında tespit edilmiştir. G A T A Çocuk Sağlığı ve 
Hastalıkları A b . D . ile temasa geçilmiş ve hastanın 
sistemik problemleri öğrenilmiştir. Hastada çok 
önemli bir gelişim geriliği gözlenmemesine rağmen 
IQ derecesinin düşük olduğu (60) anlaşılmıştır. 
Kalp-damar sistemi açısından hastada supravalvu-
lar ve subvalvular aort stenozu, minimal aort yeter
sizliği, minimal infundibuler ve valvular pulmoner 
stenoz olduğu öğrenilmiştir. 

Hastanın cepheden ve profilden alınmış fo
toğraflarında da açıkça görüldüğü gibi, yüzünde 
Williams sendromuna ait tipik yüz görünümü mev
cuttur (Resim 1,2). Hastanın yanakları dolgun; açık 
ve geniş görünümlü ağız; öne doğru uzamış ve 
gevşek üst dudak, sarkık alt dudak; kepçe kulaklar 
mevcuttur. Ai les in in bildirdiğine göre hastanın 
huysuz olduğu, çok konuşkan olduğu anlaşılmıştır. 

Hastanın yapılan ağız içi muayenesinde sağ alt 
6 ve sol üst 6 no' lu dişlerin kronlarının çürümeye 
bağlı olarak tamamen harap olduğu, sol alt III no ' lu 
dişte geniş olmak üzere, sağ alt III ve IV ve sol alt 
6 no'lu dişlerde çürük lezyonu görülmüştür (Resim 
3,4). Ayrıca hastanın sağ üst 6 no ' lu dişi eksiktir 
(Resim 4,5). Ai les i bu dişin çekildiğini bildirmiştir. 
Sol üst yarım çenenin azılar bölgesinde süt dişle
rine ait kök kalıntıları mevcuttur. Bunlara ek olarak 
sağ alt 3 no' lu diş sağ alt 2 ve sağ alt III no' lu diş
lerin arasından sağ alt III no ' lu diş düşmeden sür
meye başlamıştır (Resim 5,6). 

Hastadan ayrıca panoramik radyografi de alın
mıştır. Bu radyografiye göre sağ alt III ve IV ve sol 
alt III no ' lu dişlerin d ü ş m e k üzere o lduğu 
görülmektedir. Ayrıca hastanın sağ üst 6 no ' lu 
dişinin eksik olduğu, sağ üst 7 no ' lu dişin 6 no ' lu 
dişin yerini aldığı ve sü rmeye baş ladığ ı an
laşılmıştır. Hastanın sol alt-üst ve sağ alt çenedeki 
7 no ' lu dişlerinin de sürmeye başladığı görülmek
tedir. Hastanın sağ-sol alt yirmi yaş dişlerinin kron
ları oluşmaya başlamıştır. Bunların dışında has
tadan alman panoramik radyografide sağ alt 6 no ' lu 
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Kes im i . Hastanın yan yüz gö rünümü . 

Res im 3. Has tan ın alt çene dişlerinin gö rünümü. 

dışın nıczial kök ucu hizasında alt çene kemiğinin 
korpusunda radyoopak, düzenli hudutlara sahip bir 
görüntü de izlenmektedir (Resim 5). 

Hastanın ortodontik problemlerinin anlaşıla
bilmesi için sefalonıetrik radyografisi a l ınmış 
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Res im 2. Hastanın cepheden g ö r ü n ü m ü . 

Res im 4. Hastanın üst çene diş ler inin gö rünümü . 

(Resim 7) ve sefalonıetrik analizleri yapılmıştır 
(Tablo 1). Hastanın sefalonıetrik çizimi de Şekil 
l 'de gösterilmiştir. Bu incelemeler sonunda has
tanın iskeletsel I. sınıf anomaliye (alt ve üst çene
ler kafa kaidesine göre normal konumda) sahip 
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K e s i m 5. Has tanın panoramik radyografisi. 

Resim 7. Has tanın sefalometrik radyografisi. 

olduğu anlaşılmıştır. Hastada ramus boyu kısa, kor-
pus boyu ve efektif mandibular boyutu normal 
sınırlar içindedir. Gonial açı artmıştır. Çene ucu ve 
mandíbula posterior rotasyondadır. Spinalar düzle
mi anterior rotasyon göstermektedir. Hastada uzun 
yüz mevcuttur. Özellikle alt ön yüz yüksekliği art
mıştır. Bunların dışında hastada ıskeletsel open-bite 
mevcuttur (Resim 8). 

Hastanın ortodontik problemleri haricindeki 
gerekli bütün dişhekimliği tedavileri yapılmıştır. 
Ortodontik problemlerinin tedavisi hastanın 1Q 
derecesinin düşük olması ve tedaviye yatkın olma
ması sebebi ile yapılmamıştır. 

LIAMS (ELFIN FAC1ES) S E N D R O M L U BİR H A S T A D A AĞİZ İÇİ B U L G U L A R 

Resim 6. Has tan ın çeneleri kapanış pozisyonunda iken, sağ 
taraftaki d iş ler inin g ö r ü n ü m ü . 

Resim 8. Has tan ın dişleri kapanış pozisyonunda iken ağ ız içi 
gö rünümü . 

Hastanın sol üst yarım çenesinin azılar böl
gesinde mevcut olan süt dişlerine ait kök kalıntıları 
ile aşırı kron harabiyeti gösteren sol üst 6 no' lu dişi 
çekilmiştir (Resim 9). Ayrıca hastanın alt çenesinde 
sağ alt III, IV ve aşırı kron harabiyeti gösteren 
6 no ' lu dişleri ile sol alt III no ' lu dişleri de çe
kilmiştir (Resim 10). Hastanın sol alt 6 no ' lu dişine 
de indirek kuafaj tedavisi ile amalgam restorasyon 
yapılmıştır (Resim 11). 

Hastadan, dişhekimliği ile i lg i l i açıklanan te
davileri tamamlandıktan sonra alınan panoramik 
radyografide de mevcut sürekli dişlerin sürmelerine 
devam ettikleri görülmektedir (Resim 12). Ayrıca 9 
ve 10 no ' lu resimlerde de görüldüğü gibi hastanın 
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T a b l o 1. Olgunun s cfalomctrik analiz sonuçları 

S N A (°) 83 

S N B (°) 80 

A N B (°) 4 

S A D D L E AÇISI (°) 121 

A R T İ K Ü L E R AÇI (°) 146 

G O N I A L AÇI (°) 144 

N - S - G n (°) 76 

SN - SpaSpp (0) 1 

S N - Occ (°) 23 

S N - M G o (0) 50 

1 - S N (°) 104 

1 - M G o (») 86 

1 - 1 (°) 1 20 

SpaSpp - M G o (°) 49 

F H / M P (<») 45 
S G o : N M (69/129) %60 
N V - A (mm) 4 
N V - Pog (mm) 22 
C o - A (mm) 88 
C o - Pog (mm) 114 
N - M e (mm) 129 
N - A N S (mm) 51 
A N S - M e (mm) 82 

alt vc üst çenesindeki süt dişleri tamamen 
dökülmüş ve sürekli dişlerinin çoğunluğu yerlerini 
almıştır. 

Şekil 1. Olgunun sefalometrik çizimi. 

T a r t ı ş m a 

WS ile i lg i l i olarak yaptığımız literatür tara
masında çok az sayıda W S ' n u dişhckimlıği açısın

dan değerlendiren araştırmaya rastladık. Bu araştır
malardan en kapsamlısı ise 45 W S ' lu hasta üze
rinde yapılan Hertzberg vc ark. (15)'na ait olanıdır. 

R e s i m 9. Has tanın tedavi sonrası üst çenesinin gö rünümü . R e s i m 10. Hastanın tedavi sonrası alt çenes in in g ö r ü n ü m ü . 
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R e s i m 11. Has tanın sol alt 6 no' lu dişinin tedavi sonrası 
gö rünümü . 

WS' Iu hastalarda görülen dolgun yanaklar, 
kepçe kulaklar, açık ağız, gevşek ve dolgun üst du
dak, sarkık alt dudak (3,8) bu hastada da mevcuttu. 

Hertzberg ve ark. (15)'mn yaptıkları çalışma
da incelenen hastaların %50'sinde dişlerarası di-
astemalar olduğu bildirilmiştir. Bu durum, has
tamızın karışık dişlenme döneminde olması nedeni 
ile yeterince değerlendirilememiştir. 

Boraz (2) WS'nda oligodonti, mine hipoplazisi 
ve diş çürüğüne çok sık rastlandığını bildirmiştir. 
Hertzberg ve ark. (15) da yaptıkları araştırmada 
hipodontiye %11.1 oranında, mine hipoplazisine 
süt dişlerinde %9.4, sürekli dişlerde ise % 18.5 
oran ında ras t ladıklar ın ı bi ldirmişlerdir . Ancak 
hiçbir hastada yaygın bir h ıpoplaz iye rastla
mamışlardır. La i ve Seow (16) hipodonti oranını 
%6.4, Gorl in ve ark. (17) ise hipodonti oranını süt 
dişlerinde %3.1 olarak bildirmişlerdir. 

Bu hastada ise ağızda mevcut dişlerde mine 
hipoplazisine rastlanmamıştır . Ayrıca klinik ve 
radyografik bulgulara göre hipodonti mevcut 
değildir. Hastanın sağ üst 6 no ' lu dişi eksiktir. Bu 
dişin çeki ldiği ailesi tarafından bildirilmiştir . 
Hastada sadece sağ alt III, IV, 6, sol alt 6 ve sol üst 
6 no' lu dişlerde çürük mevcuttur. Ayrıca sol üst IV 
ve V no' lu dişlerin kökleri bu dişlerin çürüme
lerinden sonra ağızda persiste kalmışlardır. 

Boraz (2) sunduğu vakada önemli bir gelişim 
gecikmesi ve diş sürmelerinde gecikme olduğunu 
bildirmiştir. Hertzberg ve ark (15) ise böyle bir 

L I A M S (ELFIN FACIES) S E N D R O M L U BÎR H A S T A D A AĞIZ İÇİ B U L G U L A R 

R e s i m 12. Has tan ın tedavi sonras ı çeki len panoramik radyo
grafisi. 

sürme gecikmesine a raş t ı rmalar ında rastla
mamışlardır. B i z i m de hastamızda yaşma göre nor
mal denebilecek ölçülerde diş sürmesi mevcuttu. 

Goodman ve ark. (3) süt molarlarında anormal 
bir morfoloji (bud shaped: tomurcuk şekil l i ) 
olduğunu belirtmiştir. Aynı şekilde Beuren (14) 
W S ' l u hastalarda molar dişlerindeki morfoloji 
bozukluğunu karakteristik olarak değer
lendirmişlerdir. Ancak Hertzberg ve ark. (15) 
sadece bir hastalarında anormal morfolojili molar 
dişe rastlamışlardır. Fakat aynı araştırıcılar in
celedikleri 45 W S ' lu hastanın %29.6 's ında sürekli 
kesicilerde anormal morfoloji gözlediklerini bildir
mişlerdir. Bu hastada kl inik ve radyolojik gözlem
lerimizde herhangi bir anormal diş morfolojisine 
rastlamadık. 

Hertzberg ve ark. (15) yaptıkları araşt ırmada 
open-bite oranını süt dişlerinde %26.7, karışık 
dişlenme dönemi ve sürekli dişlerde %36.4 olarak 
bulmuşlardır. Ayrıca aynı araştırmacılar anterior 
erossbite oranını %40.5, posterior erossbite oranını 
%21.6 olarak tespit etmişlerdir. 

B i z de hastada iskeletsel open-bite tespit ettik. 
Hastanın özellikle alt ön yüz yüksekliği artmıştı . 
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