Bir Olgu Nedeniyle Anhidrotik Ektodermal Displazi
ve Ortodontik-Protetik Yaklasim
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OZET

Amag: Makalemizde, ilk kez l¢ yasinda klinigimize bagvurmus ek-
todermal displazili bir erkek gocuk, olgu olarak sunulmug ve bu
gocuga uygulanan protetik ve ortodontik tedavi anlatiimigtir.

Vaka Raporu: Kilinigimize ilk bagvurusunda (¢ yasinda olan an-
hidrotik ektodermal displazili erkek gocugun alt ¢enesinin tama-
men dissiz oldugu, (st cenesinde ise sag ve sol lingi st
azilarinin mevcut oldugu, ayrica radyografik incelemede daimi
lingi  blyiik, azi germlerinin de bulundugu saptanmistir
Hastaya bilinen yéntemlerle (st parsiyel, alt total protez
yapilmistir Hastamiz ikinci kez klinigimize geldiginde dokuz
yasinda idi ve (¢ yasinda yaptigimiz protezini kullanmaya
calismaktaydi. Alt 6n yliz yiiksekligi olduk¢a diismis oldugu
saptanan olgunun protezi yenilenmigtir.

Sonug: Olguya uygulanan yeni protez ile total én yiz ve alt én yiiz
ylkseklikleri, mandibuler diizlem egdimi, nazolabial a¢i ve infer-
omentolabial agi artirlmigtir. Protezin iki yilda bir yenilenmesi
ve alti aylik periyodik kontrollerle izlenmesi planlanmigtir.

Anahtar Kelimeler: Ektodermal displazi

GiRiS

Ektodermal displazi,ektoderm kaynakl dokulari et-
kileyen ve karakteristik olarak gelisim anomalisine neden
olan herediter bir hastaliktir. Bu hastalik, anhidrotik ve
hidrotik ektodermal displazi olmak Ulzere iki sekilde
gorilur.Vicutta deri, tikarik, ter ve yag bezleri ile birlik-
te sag, tirnak ve disleri de etkilemektedir (1,10).

Anhidrotik ektodermal displazi otozomal resesif
olarak gegen ve erkeklerde kadinlara oranla daha ¢ok
goérulen bir sendromdur, Hidrotik ektodermal displazi ise
otozomal dominant gegisli olarak gézlenmektedir. Ter ve
submikdz bezler hidrotik ektodermal displazide normal,
hipohidrotik tipte ise hipoplaziktir (2,5,7,8).
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SUMMARY
Purpose: In this article, a case of unhydrotic ectodermal dysplasia
in 3 year old boy was reported.

Case Report: A 3 year old boy with unhydrotic ectodermal dysplasia
was referred to our clinic for treatment. On clinic and
radiographic examinations, we found that there were only
upper 2. deciduous molars and the germs of upper permanent
1. molars. Maxillary partial and mandibular total dentures were
made with conventional methods. Then the follow-up of the
patient was disconnected and he was 9 year old at his second
application trying to use the dentures which were made 6 year
ago. His anterior lower facial height was decreased and he was
unable to use the dentures, therefore dentures were renewed.

Conclusion: His anterior facial height and anterior lower facial
height, mandibular plane angle, nasolabial angle and infero-
mentolabial angle were improved with new dentures. 6 months
periodic controls and renewal of dentures every 2 years were
planned.

Key Words: Ectodermal dysplasia

Anhidrotik ektodermal displazi tipinde gorulen ekto-
dermal bozukluklar olarak;

LAnadonti veya oligodonti (diglerin yoklugu veya
azhig),

2. Hipotrikozis (sa¢ ve kaslarin azhgt),

3.Anhidrozis (ter ve yag bezlerinin yoklugu),

4.0nkodisplazi (tirnaklarda deformite) belirtiimekte-
dir (1.12,13).

Ektodermal displazili kisilerde sag, kas ve kirpikler
ince, kisa ve az, deri yumusak ve diz alin ve dudaklar
cikintil, burun ¢okuktir. G6z ve agiz gevresinde gizgisel
ince kinisikliklar, tirnaklarda kalinlasma, renk degisikligi,
koyu pigmentasyon ve sekil bozuklugu gibi defektler
gorilebilmektedir (1,3,9,13).

Hidrotik tip ektodermal displazide ter bezleri aktif
olup, hasta ylz 6zellikleri bakimindan normaldir. Yani an-
hidrotik tipteki ¢Okik, semer burun hidrotik tipte
gorilmez, buna karsilik diger bulgulara rastlanilabilmek-
tedir (3).

Agiz ve gevre doku yoéninden bu hastaliktan daha
genis sekilde bahsedersek; ektodermal displazide siit ve
surekli digler sayi, sekil ve siirme hizi agisindan etkilen-
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Resim 1, Hastaya yapilan ilk protez

mettedir. Say!I anomalisi olarak ollgodonti, seyrek olarak
da anadonti goérilebilmektedir. Dentisyonda olmasi
gereken diglerin bulunmamasi ya da az sayida dislerin
bulundugu hafif olgularda dislerde sekil ve renk ano-
malileri goérliebilmektedir. Disler daha ¢ok konik tarzda,
azi diglerindeki tuberkdller ise atipik gérinimdedirler. Dig
kokleri kisa ve pulpa odasi genistir. Sut ve sirekli diglerin
surmeleri genellikle gecikmekte, bu digler bazen gémulu
kalabilmektedir. Alveol kretlerinin yeterli gelisim gdster-
memesi nedeniyle dikey boyut yuksekligi azalmistir.

Bu calismada, anhidrotik ektodermal displazi tanisi
konan g¢ocugun dis ve g¢evre dokulari klinik ve radyo-
grafik acgidan degerlendirilecek ve uygulanan protetik
restorasyonun o6nemi vurgulanacaktir.

VAKA RAPORU

Klinigimize ilk basvurusunda l¢ yasinda olan an-
hidrotik ektodermal displazili erkek gocugun ait ¢enesinin
tamamen dissiz oldugu go6zlenirken, Ust cenede sag ve
sol Il nci sit azilarinin mevcut oldugu, ayrica radyografik
incelemede daimi 1 nci bayuk azilarin germlerinin de bu-
lundugu saptanmistir.

Fiziksel ve zihinsel gelisimin normal oldugu sap-
tanan olguda saglarin agik renk ve seyrek, kas ve kirpik-
lerin yok denecek kadar az oldugu, 6n yuz yuksekliginin
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Resim 2. Hastanin ilk protezi agizda iken gekilmis cephe resmi

azalmis, dudaklarin disari dogru kivrik oldugu tesbit
edilmistir.

Psikolojik, estetik, fonetik ve beslenme ihtiyaclar
g6z 6nune alinarak alt genede tam, Ust genede parsiyel
protez yapimi planlanmistir.

Alt genede aljinat 6l¢ii maddesi ile birinci 6l¢t, ZnO-
djenol 6lgli maddesi ile de fonksiyonel 6lgu alinirken, Ust
¢enede aljinat 6l¢l ile elde edilen modeller yardimi ile ka-
panig alinarak protezler tamamlanmistir. Ust cenede pro-
tezin tututculugunu arttirmak maksadi ile Il nci sut
azilara adams kroseler uygulanmig, ust protezin posteri-
or sinirlan daimi 1 nci buylk azi diglerin erupsiyonuna
izin verecek sekilde sonlandirilmistir (Resim 1). 6 aylik
periyodlarla izlenerek her yil protez yenilenmesi plan-
lanan olguda ilk periyodik kontrol sonrasi hastanin sehir
degistirmesi nedeniyle hasta takibi kesilmistir.

Hastamiz ikinci kez klinigimize basvurdugunda
dokuz yasinda idi ve hala Ug¢ yasinda iken yapilan pro-
tezleri kullanmaya calismaktaydi. Hastanin, bu protezler
agzinda iken c¢ekilmis cephe ve yan ylz fotograflar
Resim 2, 3'de; bu protezlerin kapanis pozisyonunda
agizici goérunimu ise Resim 4'de gosterilmistir.

Fiziksel ve zihinsel gelisimin yasitlarindan farkh ol-
madigi gézlenen olguda yapilan klinik ve radyolojik
muayene sonrasi; daimi 1 nci buylk azilarin Ust dental
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Resim 3. Hastanin ilk protezi agizda iken gekilmis yan yiz res-
mi

Resim 4. Hastanin ilk protezinin kapanis pozisyonunda agiz igi
goérunimu

arktaki yerlerini aldiklari saptanirken, alveoler kretlerin
oldukga silik oldugu tesbit edilmistir (Resim 5).

Alt ylz yuksekliginin olduk¢a dismis oldugu sap-
tanan olgunun bilinen ydntemlerle protezi yenilenmisg, Ust
parsiyel protezin tutuculugu daimi 1 nci buyik azilara
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Resim 5. Hastanin ilk protezi agizda iken ¢ekilmis panoramik
radyografisi

Resim 6, Hastanin ilk protezi ve yeni yapilan protezinin
goérunumleri

uygulanan adams kroselerle desteklenmistir. Yeni
yapilan protezler ile hastanin ilk protezlerinin karsilastir-
mali fotografi Resim 6'da, yeni protezlerin kapanis
pozisyonunda agizigi gérinumleri ise Resim 7'de gdster-
ilmistir. Ayrica yeni yapilan protezler hastanin adzinda
kapanis pozisyonunda iken c¢ekilmis yanyilz fotografi
Resim 8'de, bu pozisyonda gekilmis lateral sefalometrik
radyografisi Resim 9'da gérilmektedir.

Lateral sefalogramlar yardimi ile olgunun ilk protezi
ve yeni protezi ile ortaya ¢ikan sefalometrik tablosu in-
celenmistir (Tablo 1).

Olguya uygulanan yeni protez ile total 6n ylz ve alt
onyuz yukseklikleri, mandibuler diizlem egimi, nazolabial
acl ve inferomentolablal agi arttirilmigtir. Hastanin ilk pro-
tezi agizdayken cekilen sefalometrik radyografi Gzerinde
yapilmis sefalometrik cizimi Sekil 1'de, yeni protezi agiz-
dayken cekilen sefalometrik radyografi Gzerinde yapilmis
sefalometrik cizimi Ise Sekil 2'de gdsterilmistir.

Protezin iki yilda bir yenilenmesi ve alti aylik Peri-
odik kontrollerle izlenmesi planlanmistir.
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Resim 7. Hastanin veni yapilan protezinin kapanis pozisyonun-
da agiz ici gbriniimi

Resim 8. Hastanin yeni yapilan protezi agizda iken ¢ekilmis yan
ylz resmi (protez kapanis pozisyonundadir).

TARTISMA

Dislerin surme zamanlarindaki gecikmeler, sayi
anomalileri; ya tek basina ya da diger sendromlarla bir-
likte gorulebilmektedir.
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Resim 9. Hastanin veni protezi agizda kapanis pozisyonunda
iken cekilmis lateral sefalometrik radyografisi

Tablo 1.

iLK YENI

PROTEZ PROTEZ

SNA (o) 77 79
SNB (o) 79 80
ANB (o) -2 -1
N-Me (mm) 99 103
ANS-Me (mm) 53 56
SNMGo (o) 18 21
Nazolabial Agi (o) 100 106
inferomentolabial Agi(o) 80 93

Ellis Van Creveld (chondroektodermal displazi),
Ektodermal displazi ve Bloch Sulzberger (incontinentia
pigmenti) gibi sendromlarla ayirici tanida fiziksel
gorinimindeki farkliliklar 6nemli rol oynamaktadir. Ellis-
van Creveld Sendromunda polidaktili ve clicelik, Bloch
Sulzberger Sendromunda ise deride tipik renklesmeler
mevcuttur. Ektodermal polidisplazide ise hypotrichosis
tipik géruntulerdir.

Ektodermal displazili vakalarin teshis ve tedavi
edilmesinde dishekiminin de énemli roll vardir. Anadonti
veya oligodonti nedeni ile azalan dikey boyutun estetigi
bozmasi, yash bir gorinim kazandirmasi, cocuklarda
psikolojik sorunlarin yanisira ¢igneme fonksiyonlarinin
bozulmasina yol acmakta ve beslenme sorunlari ile be-
raber fiziksel gelisim bozukluklarina da neden olmak-
tadir. Ayrica fonasyonun bozulmasi da g¢ocudu sosyal
agidan olumsuz olarak etkileyecektir. Bu nedenlerle agiz-
daki eksik dislerin uygun protetik restorasyonlarla
tamamlanmasi, hastaya estetik ve fonksiyonel ydénden
oldugu kadar psikolojik olarak da yardimci olmaktadir.

Ektodermal polidisplazili olgularda agdizda yer alan
dis sayilarinin korunmasina 0zen gosterilmelidir.
Olgularin basarili olabilmesi igin dis eksikliklerinin dere-
cesine gore total, parsiyel veya overdenture tip protezler
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Sekil 1. Olgunun ilk protezi agizda iken sefaiometrik gizimi

uygulanmaktadir. Bu uygulamalar sirasinda gerektiginde
ortodontik amagli dizenlemeler yapilarak basari dizeyi
arttirnlmaktadir. Ayrica bu tir hastalarin agiz hijyen
egitimleri de ¢ok 6nemlidir.

Anhidrotik tip ektodermal displazide gorilen sag ve
kaslarin ince ve seyrek olmasi, ¢ok sayida dis eksikligi,
tirnaklarda kalinlagsma bulgulari hastamizda mevcuttu.
Hastamizin anne ve babasinin akraba evliligi yaptiklari
O6grenilmistir. Bu da Gorlin' in (4) gérusinu desteklemek-
tedir.

Bildirilen vakada ¢ok sayida dis eksikliginin bulun-
masi ve alveoler yapinin yetersiz gelisimi nedeniyle ver-
tikal boyutun disuk olmasi Finn (3)' in goruslerini yansit-
maktadir. Vakamizdaki dis sayisinin ¢ok az olmasi kop-
ing yapilmasini ve overdenture uygulamasini olanaksiz
kilmigtir.  Oliver ve arkadaslari (6) vertikal boyutun
distigu durumlarda overdenture uygulamalarinin
endikasyonunu vurgulamislardir.

Bu c¢alismada bir oligodonti olgusunda Ust ¢cenede
total, alt cenede parsiyel akrillk protez uygulanmistir. Bu
uygulamalar 6ncesi hastanin panoramik ve sefaiometrik
orofasial malformasyonlarinin protetik restorasyonlarla
duzeltilmesinin yanisira oral hijyen egitimi de verilerek;
estetik, fonksiyon ve fonasyonun da duzeltiimesine
yardimci olunmustur (6,10,12,11).
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