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Duchenne Muskiiler Distrofi Hastalarinda
Orofasiyal Bulgular ve Dental Tedavi Yaklasimi

Orofacial Findings and Dental Treatment Approach
in Duchenne Muscular Dystrophy Patients
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Bu calisma, Tiirk Dis Hekimleri Birligi 25. Uluslararasi Dis Hekimligi Kongresi'nde (4-7 Eyliil 2019, Istanbul) poster olarak sunulmustur.

OZET Duchenne muskiiler distrofisi (DMD); X’e bagl resesif gegis
gosteren, progresif kas zayifligi ile karakterize genetik bir hastaliktir.
Distrofin proteinin iiretilmesinden sorumlu distrofin genindeki mutas-
yondan kaynaklanmaktadir. DMD hastalarinda meydana gelen kas de-
jenerasyonu, orofasiyal fonksiyonu ve dentoalveoler ozellikleri de
etkilemektedir. Bu olgu sunumunda, DMD hastalarinda dental tedavi
yaklasim 6rnegi sunulmak istenmistir. DMD teshisi konmus 4 yasin-
daki erkek hasta i¢in klinigimize, dis agris1 ve dudak yaralanmasi §i-
kayetiyle bagvurulmustur. Yapilan klinik ve radyografik muayenede;
sol iist lateral disinde ¢iiriik ve geminasyon teshis edilmistir. Hastada,
yutma gii¢liigli ve malokliizyon da gézlemlenmistir. Olusturulan tedavi
planlamasina uygun sekilde hastanin dental tedavileri tamamlanmustir.
Oral hijyenin kontrolii, malokliizyonun takibi ve profilaktik floriir uy-
gulamalari i¢in rutin kontrol randevulart olusturulmustur.

Anahtar Kelimeler: Duchenne muskiiler distrofi; malokliizyon;
dis ¢lirtigli; agiz hijyeni

ABSTRACT Duchenne muscular dystrophy (DMD) is a genetic dis-
ease, inherited by X-linked recessive inheritance and characterized
by progressive muscular weakness. The disease originates from a mu-
tation in the dystrophin gene, which is responsible for the production
of the dystrophin protein. The muscular degeneration that develops
in patients with DMD affects orofacial function and also dentoalveo-
lar properties. This case report presents an approach to dental treat-
ment in patients with DMD. A 4-year-old male patient with a
diagnosis of DMD was brought to our clinic with complaints of tooth
pain and lip injury. Clinical and radiological examination revealed a
caries and gemination in the upper left lateral tooth. Also, dysphagia
and malocclusion was observed in the patient. The dental treatment of
the patient was completed in accordance with the chosen treatment
plan. Routine follow-up appointments were scheduled for the follow-
up of malocclusion and prophylactic fluoride applications.

Keywords: Duchenne muscular dystrophy; malocclusion;
dental caries; oral hygiene

Duchenne muskiiler distrofisi (DMD); X’e
bagli resesif geg¢is gosteren, progresif muskiiler de-
jenerasyon ve zayiflikla karakterize néromuskiiler
bir hastaliktir. Distrofin genindeki mutasyondan
kaynaklanmaktadir. Ug bin bes yiiz canli dogumda 1
insidanst ile esas olarak erkekleri etkilemektedir.'-
Kas biyopsisi, biyokimyasal ve genetik testlerle tes-
his edilmektedir."* Gecikmis ve anormal motor geli-
sim belirtileri goriilmektedir.! Geg yiirlime, diigme
sikliginin artmasi, ziplama, kosma, merdiven ¢ik-

mada zorlanma, parmak ucunda yiiriime ve Gowers
manevrasl, ilk semptomlar arasindadir.* Hastaligin
ilerlemesiyle tekerlekli sandalye kullanimi goriil-
mektedir. Pulmoner ve kardiyak komplikasyonlar ne-
deniyle hastalar erken yasta kaybedilmektedir.'

DMD hastalarinda, ilerleyen yas ile ciddi plak
artisi, dis tasi1 birikimi, yiiksek ¢iiriikk ve periodontal
hastalik prevalansi gézlenmektedir.’ Kas dejeneras-
yonu; agiz hijyenini, orofasiyal fonksiyonu ve
dentoalveoler 6zellikleri etkilemektedir.** Malokliiz-
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yonlar ve dil hipertrofisi yaygin goriilmektedir. Za-
manla siddetlenen anterior ve lateral agik kapanislar,
posterior ¢apraz kapaniglar siklikla goriilmektedir.
Maksiller ve ozellikle mandibular ark, transvers
yonde genislemektedir.®

Hastaligin ileri evrelerinde; beslenme, ¢igneme
ve yutma gligliikleri bildirilmistir.'*° Malokliizyonlar
ve kas dejenerasyonu, ¢igneme performansini olum-
suz yonde etkilemektedir. Masseter kasindaki yapisal
bozulma, 1sirma kuvvetini azaltmaktadir.® Zayiflamis
yutma kaslar1 ve yetersiz ¢igneme nedeniyle yutma
giicligiiyle (disfaji) karsilasilmaktadir.” Erken ¢o-
cukluk déneminde aktivitenin azalmasi, glukokorti-
koid tedavisi nedeniyle istah ve kalori aliminin
artmas1 obezite riskini artirmaktadir. Disfaji geligi-
miyle obeziteden yetersiz beslenmeye gec¢is olmak-
tadir.?

Literatiirde, DMD hastalarina dnerilen beslenme
programlarmin agiz ve dis saglig1 iizerine etkisini in-
celeyen bir ¢alismaya rastlanmamistir. Tedavi ve re-
habilitasyon siirecinde bir¢ok uzman bulunan bu
hastaligin multidisipliner planlamasina dis hekimle-
rinin katilmasi 6nemlidir. Bu olgu sunumunun amact;
DMD hastalarina 6nerilen beslenme programlarinin
ve zamanla ortaya ¢ikan orofasiyal degisikliklerin,
agiz ve dis saglig1 lizerine etkilerini vurgulamak ve
dental tedavi yaklagim 6rnegi sunmaktir.

I OLGU SUNUMU

Dort yasinda erkek hasta i¢in klinigimize, dis agrisi
ve dudak yaralanmasi sikdyetiyle basvurmustur.

Anamnezde; DMD hastast oldugu, yiiriime fonksi-
yonundaki bozukluklar nedeniyle diismeye bagl ya-
ralanmalarin sik¢a gorildiigii, hastanin diisme
korkusu yasadigi bildirilmistir. Cocugun parmak
ucunda yiiriimesi nedeniyle doktora bagvuruldugu,
kan testinde serum kreatin kinaz diizeyinin yiiksek
ciktig1, molekiiler genetik testlerle DMD tanisinin ke-
sinlestirildigi sOylenmistir. Aile oykiistinde, yakin ak-
rabalar ve kardeslerde hastaligin bulunmadigi
bildirilmistir. Tan1 stirecinden sonra hastanin fizik te-
daviye baglatildig1, demir, kalsiyum ve D vitamini
takviyesi aldigi, hastaligin ilerlemesiyle kardiyomi-
yopati bulgularina rastlandig: ve glukokortikoid te-
davisinin baglatildig1 bildirilmistir.

Klinik muayenede; maksiller sol lateral diste
clirik ve sekil bozuklugu gozlemlenmistir. Radyo-
grafide, diste geminasyon tespit edilmistir (Resim 1).
Dudaktaki yaralanmanin, disteki keskin ve sivri ke-
narlar nedeniyle olustugu degerlendirilmistir. Hasta-
nin, diisiik diizeyde yutma gligliigii yasadigi, ¢igneme
kaslarindan masseter ve temporalisin etkilendigi;
mandibular arkin transvers yonde genislemesiyle ma-
lokliizyon olustugu belirlenmistir (Resim 2).

Gerekli bilgilendirmelerden sonra hastanin ebe-
veyninden onam formu alinmistir. Agriya neden olan
geminasyonlu dise kanal tedavisi uygulanarak teda-
viye baslanmistir. Vazokonstriktorsiiz lokal anestezi
sonrasi ¢iiriik temizlenirken, aspirasyon riskine karsi
tiikkiirtik emici etkili bir sekilde kullanilmistir. Kanal
tedavisi ardindan kompozit rezinle estetik restoras-
yon yapilmistir (Resim 3). Travma riskini azaltmak

RESIM 1: Olgunun geminasyonlu disinin baslangig klinik ve radyografik goriintisti.

725



Ayga KURT ve ark.

Turkiye Klinikleri J Dental Sci. 2021;27(4):724-8

RESIM 2: Olgunun intraoral malokliizyon goriintisu.

amaciyla hastadan dl¢ii alinarak, silikon agiz koru-
yucu yapilmistir (Resim 4).

Tiim dental tedaviler tamamlandiktan sonra flor
vernik uygulanmigtir. Hastanin el ve kol kaslarindaki
giicsiizliikten kaynaklandig1 diigiiniilen yetersiz oral
hijyen nedeniyle aile ve hastaya oral hijyen egitimi
verilmistir. Cigneme fonksiyon kaybinin 6nlenmesi
amaciyla hastaya ksilitollii sakiz ¢ignemesi Oneril-
mistir. DMD hastalarina uygulanan beslenme prog-
ramlarinin dis ¢iiriigii agisindan risk olusturabilecegi,
bu nedenle profilaktik uygulamalarin zamaninda ya-
pilmasinin olduk¢a 6nemli oldugu bildirilmistir. Has-
taligin ilerlemesiyle malokliizyonun siddetlenmesinin
onlenebilmesi i¢gin hastanin 6 aylik kontrollerle takip
edilmesi kararlastirilmistir.

I TARTISMA

DMD hastalarinda, dental kontrollerin erkenden bas-
latilmas: ve oral hijyenin iyilestirilmesi, yasam kali-
telerinin artmast i¢in oldukca 6nemlidir.’ ilgilenen dis

hekimleri; dis ve iskelet gelisimindeki degisimler
dahil hastalik konusunda bilgili olmalidir. Ortodon-
tistle is birligi yapmali, oral hijyeni iyilestirmek icin
ebeveynleri bilgilendirmeli, profilaktik onlemleri al-
malidir. Bu olguda; hastaya ve ebeveynlere oral hij-
yen egitimi verilerek, yetersiz oral hijyen
tyilestirilmeye calisilmistir. Ebeveynler, agiz ve dis

sagligimin 6nemi konusunda bilinglendirilmistir.

Dis hekimleri, el ve kol kaslarinda zayiflik olan
hastalarda yeterli agiz hijyeni saglayabilme beceri-
sini, ¢igneme fonksiyonunu, yutma gii¢liigiinii ve ma-
lokliizyonlar1 degerlendirmelidir. Fasiyal veya
perioral kas gii¢siizliigiinde aspirasyonu nlemek i¢in
tiikiirtik emici etkili kullanilmalidir. Solunum giig-
[iigli yasanmamasi i¢in hasta sirtiistii yatirilmamali-
dir.® Bu olguda; hasta dis koltugunda dike yakin
pozisyonda konumlandirilmis ve solunum proble-
miyle karsilasiimamistir. Hastanin yutma gii¢liigii ya-
sadig1, orofasiyal kaslarin yapisi ve fonksiyonundaki
bozukluklardan dolayr mandibular arkin, transvers
yonde genisledigi belirlenmistir. Malokliizyonun, 6

aylik kontrollerle takip edilmesi kararlagtirilmistir.

DMD hastalarinda obezitenin énlenmesi ve te-
davisi, diyet kontroliiyle saglanmaktadir. Sekerli ige-
cek, kaloriden zengin yiyecek tiikketimi azaltilmali,
meyve, sebze ve lifli gida tiikketimi artirilmali, yag
alim1 sinirlandirilmali ve porsiyon kontrolii yapilma-
lidir.? Yetersiz beslenme sebebiyle kilo kaybedildi-
ginde, siit veya meyve suyu bazli enerji i¢cecekleri ve
tozlar1, yiiksek kalorili tatlilar ve gida katki maddeleri
diyete eklenerek, kalori alimi artirilmaktadir.” Bu ol-
guda; glukokortikoid tedavisi géren hastanin obezite
riskini azaltmak amaciyla seker tiiketimi kisitlamasi-
nin oral sagligi olumlu etkileyebilecegi, fakat yeter-

RESIM 3: Olgunun dental tedavilerden sonraki klinik ve radyografik goriintisii.
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RESIM 4: Olguya uygulanan silikon agiz koruyucunun intraoral gériintiisi.

siz beslenme doneminde karbonhidrattan zengin be-
sinler, enerji icecekleri vb. tiiketilmesinin dis ¢iiriigii
ve dental erozyon agisindan risk olusturabilecegi dii-
stiniilmiistiir. Enerji iceceklerinin, dis ¢liriigii ve den-
tal erozyona sebep oldugu bilinmektedir.” Dental
kontrollerin ve profilaktik uygulamalarin, zamaninda
yapilmasinin 6nemli oldugu ebeveynlere bildirilmis-
tir. Dis hekimlerinin, DMD hastaliginin evreleri ve
uygulanan beslenme programlar1 hakkinda bilgili ol-
masinin, agiz ve dig saghiginin korunabilmesi agisin-
dan olduk¢a 6nemli oldugunu diisiinmekteyiz.

DMD hastalarinda disfajinin multidisipliner re-
habilitasyonunda; norolog, dil ve konusma terapisti,
fizyoterapist, diyetisyen, gastroenterolog gibi profes-
yoneller ¢calismaktadir.” Disfaji tedavisinde; diyette
diizenleme, dil-gene direng egzersizleri, ¢igneme
egzersizleri gibi yutma kaslar1 ve orofaringeal koor-
dinasyonu giiclendiren manevra ve egzersizler yapti-
rilmaktadir. Biyolojik geri bildirim (biofeedback)
sistemleri, oral termal, elektriksel ve vibratuar du-
yusal uyaranlar kullanilabilmektedir.”!° Gerekli du-
rumlarda perkiitan endoskopik gastrostomi ile
beslenmeye bagvurulmaktadir.” Disfaji ve ¢igneme
problemleri gelistiginde, yutma sonrast bogazda bi-
riken artiklar nedeniyle zorluk yasanmaktadir. Kati
gidalari kesilip, piire kivamindaki gidalarla besle-
nilmesi, yemek sirasinda ve sonrasinda suyla boga-
zin temizlenmesi 6nerilmektedir.” Bu olguda; agiz
icerisinde ve bogazda kalan gida artiklar1 dis ¢iiriigii
ve aspirasyon i¢in risk olusturabileceginden, her bes-
lenmeden sonra agiz i¢i ve bogazin suyla temizlen-
mesi Onerilmistir.

DMD hastalarinda, mandibular arka takilan sert
bir lingual ark apareyi ile hastaligin ilerlemesiyle ge-
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lisen malokliizyonlarin hizla kétiillesmesinin 6nlene-
bilecegi bildirilmistir. Bu apareyle fonksiyonel inte-
rokliizal temaslarin siirdiiriilebilecegi, bu sayede
cigneme fonksiyonunun korunabilecegi savunulmus-
tur.!' DMD hastalarinda, ciddi malokliizyon geligimi-
nin Onlenebilmesi ve ¢igneme fonksiyonunun
tyilestirilebilmesi i¢in ¢igneme egzersizleri de one-
rilmektedir. Sakiz kullaniminin giivenli oldugu 6 yas
iizeri hastalarda, agiz sagliginin iyilestirilmesinde
olumlu etkisi olan sekersiz ksilitollii sakizla yapilan
cigneme egzersizinin ¢igneme performansini iyiles-
tirdigi, iyilesmenin motor kontrol ve koordinasyon-
daki
gelismesiyle ilgili oldugu bildirilmistir.'> Bu olguda;

iyilesmeden dolay1 ¢igneme becerisinin
fizik tedavide orofaringeal egzersizler yaptirilan has-
taya, cigneme fonksiyon kaybinin dnlenebilmesi ve
yetersiz oral hijyenin iyilestirilmesi adina ksilitolli
sakiz ¢ignemesi Onerilmistir.

DMD hastalarinda, diisme korkusuyla yasam ka-
litesi arasinda anlamli bir iliski bulundugu, en ciddi
diisme deneyimlerinin yiirlime veya kogma sirasinda
ev disinda gergeklestigi ve diisme sonrasinda yaralan-
manin sik oldugu bildirilmistir."* Spor aktiviteleri si-
rasinda travmatik dental yaralanmalarin 6nlenmesi
amaciyla kullanilan agiz koruyucularimn ¢esitli modifi-
kasyonlari, 6zel gereksinimli bireyler i¢in koruyucu
yardimei aparey olarak kullanilmaktadir.'* Fakat ok-
luzal yiizeylerinde olusan aginmalar kapanig iliskile-
rini bozarak, travmatik yliklenmelere ve alt c¢ene
kiriklarina sebep olabilmektedir. Uyumsuz agiz koru-
yucularin dogru yerde konumlandirilmasi igin siirekli
1sir1lmast, ndromuskiiler sistemde asir1 yliklenmeye ve
temporomandibular eklemde artritlere sebep olmakta-
dir."> Bu olguda; sik diisme sebebiyle travmatik dental
yaralanma hikayesi ve diisme korkusu olan hastaya,
silikon ag1z koruyucu yapilarak dental travma riski az-
altilmaya c¢alisilmigtir. Dligme sonrasi yaralanmanin
siklikla a¢ik havada yasanmasi sebebiyle agiz koru-
yucunun agik havada yapilan aktivitelerde kisa siireli
takilmasi 6nerilmis, uzun siireli kullanimindan kay-
naklanabilecek komplikasyonlar dnlenmeye caligil-
mistir. Ag1z koruyucuda herhangi bir uyumsuzluk fark
edildiginde kullanilmamasi, klinik kontrol ve takibin
mutlaka zamaninda yapilmasi gerektigi bildirilmistir.

Sonug olarak; DMD hastalarinda, erken za-
manda dis hekimine basvurulmasi olduk¢a dnemli-
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dir. Dental tedavi planlamasi yapilirken, hastaligin
siddetine ve bulgularina dikkat edilmelidir. Oral hij-
yen motivasyonu, diyetin diizenlenmesi, malokliiz-
yon takibi ve profilaktik uygulamalarla cliriik riski
azaltilarak, hastanin daha konforlu bir yagam siirmesi
saglanmalidir.

Finansal Kaynak

Bu ¢alisma sirasinda, yapilan arastirma konusu ile ilgili dogru-
dan baglantist bulunan herhangi bir ilag¢ firmasindan, tibbi alet,

gereg ve malzeme saglayan ve/veya tireten bir firma veya herhangi

bir ticari firmadan, ¢alismanin degerlendirme siirecinde, ¢alisma
ile ilgili verilecek karart olumsuz etkileyebilecek maddi ve/veya

manevi herhangi bir destek alinmamgstir.

Cikar Catismast

Bu ¢aligma ile ilgili olarak yazarlarin ve/veya aile bireylerinin
¢tkar ¢atismast potansiyeli olabilecek bilimsel ve tibbi komite iiye-
ligi veya tiyeleri ile iligkisi, danismanlik, bilirkisilik, herhangi bir

firmada ¢calisma durumu, hissedarlik ve benzer durumlart yoktur.
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