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EKTODERMAL DiSPLAZI
(Bir Olgn Nedeniyle)
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OZET

Ektodermal Displazi, gegifli ektodermal orijinli
dokularin nadir gorillen kalitsal bir hastabidir. ki tipi
vardir  Hidrotik ve hipohidrotik (anhidrotik). En sik
gortilen sekli saglan. deriyi, nrnaklare ve ter bezlerini
etkiteyen Hipohidrotik tiptir. Ektodermal displazinin sebep
oldupu oligodonti veya anadentili gahislar konugma ve
vemek yemede giiclilk gektikleri gibi diger insanlardan
Tarkl) goriiniimleri ile daha duygusal olabilirler. Estetik ve
fonksiyonu duzeltmek igin ektodermal displazili hastalann
dental” problemlerinin erken leghis ve (edavisi &nem
arzeder.

Bu makalede klinifimize bagvuran 16 yaginda
ektodermal  displazili bir bayanin  klinik  bulgularl
degerlendirildi  ve hastaligin gencl  dzelliklerinden
bahsedildi. Hastanin ¢igneme fonksiyonu ve estetifi total
protez yapilarak saglandi,
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ECTODERMAL DYSPLASIA
( A Case Report )} -

SUMMARRY

Ectodermal dysplasia is a proup of inherited
disorders that orginates from various tissues of ectoderm.
There arc two types of ectodermal dysplasia : Hypohidrotic -
and hidrotic. The most common form of ectodermal
dysplasia is hypohidrotic ectodermal dysplasia, which most
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affects the hair, nails, teeth, skin and swe
persons with znodontia / cligodontia cansed by ectodcrmal
dysplasia not only have difficulties in eating and speaking
but can alse sense that their appearance is different than
others. An early diagnosis and treatment of dental preblems
of ectodermal dysplasia are important to improve esthetics
and function. In this article ., the clinical diagnosis of a
sixteen years old girl with ectodermal dysplasia is
evaluated and the common chamcteristes of ectodermal
dysplasia is discussed. Full denture is litted to patient to
improve esthetics and function.
Key words: Ectodermal Dysplasia

GIRIS

Ektodermal displazi ¢ok ender rastlamlan,
ektodermal orijinli degisik dokulan etkiliyen
kalitsal bir hastaliktir?20 Hastaligin ki tipi
mevcuttur:

a) Anhidrotik veya hipohidrotik tip:
Anhidrotik tip ektodermal displazi cinsiyete
baglidir ve resessif gen ile geger2 Bu hastalarda
saclann rengi ¢ok agik, ince ve seyrektir, 2.5.7. 10
Kasg ve kirpikler hastalarin genelinde yoktur. Yag
ve ter bezleri azalmug, defektil veya hi¢ yoktur.
Hastalarda anodonti veya oligodonti var dir.z.7.%.11

b). Hidrotik tip:Otosomal dominant gegigli
olan bu tipi anhidrotik tipten ayiran en Onemli
ozellipi ter ve yag bezlerinin olmasidir. 8

Anhidrotik tip ektodermal displazi hidrotik
formdan ¢ok daha siddetli seyreder.27-'0 Hastalik
kadnlar tarafindan tagimir ve daha ¢ok erkeklerde
goriiliir, fakat her iki cinsi de etkiler. Ektodermal
displaziyi tasiyan kadinlar normal goriinimliidir

ve hastahk bu kadinlarda etkili degildir.
Ektodermal displazi kadinlarda erkeklere gore
daha seyrek goriilmesine ragmen daha giddetli
seyreder. 917
Ektodermal displazide deri, saclar,

tirnaklar, digler ve glandiiler yapilar etkilenir.
Klinik olarak hastalarda ter bezleri total veya
parsiyel olarak bulunmadi i¢in deri kurudur ve
terleme fonksiyonu yeterli degildir. Bu nedenle
ektodermal displazili ¢ocuklar 1s1y1  tolere
edemezler, hafif seyretmesi gereken basit
enfeksiyonlarda bile viicut 1sis1 6nemli derecede
yiikselir. Bebekler bu nedenle konviilsiyonlar
gecirebilirler ve yiiksek ateg 6liime bile sebebiyet
verebilir. Kil follikiilleri de etkilendigi icin saglar
seyrek ve ince, kaglar hemen hemen hi¢ yoktur.
Burun mukozasinda miikéz bezler bulunmadigi
icin nasal membran devamli enfekte, kuru ve
kabukludur. Atrofik rinit, larenjit ve kronik
farenjit gériiliir. Ayrica alin gikintili, burun genis
ve yassi, kulaklar disa ¢ikiktir. Dis eksikligine
bagli olarak dikey boyutun azalmasi, dudaklarin
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Bitom  bu  Klinik " balgal §f’“’“’“’“’§§£n§a§a§§
ektodermal displazilii  hastalar yaslarimin daha
tizerinde gorunueier. Diy eksikfikiers sebebi ile
estetik ve fonasyem kusurlari,  lronksiyown
yetersizligi  olugur. Bu durumiar ektodermal
disphazitii  hastalarda fizyelojik ve Bzellikie
psi ketsjit §ﬁa@ﬁ1 Gneili problemier meydana
getirebiliic. Bu nedenierie Bﬁ?f? hastalar protetik
tedaviye ihtiyag dupyerbbar 2

Total protezler tedaviﬁiﬁ Kabul edilen ekl
ise de dogal disler ile destekienen parsiyel
protezler, overdentureiar da alveolar kemigin
korunmase igin yapilkabitic!?

OLGU TAKDIMI

Hastamuz, klinifimize diglerinin olmamas
nedenti ile bagvuram 16 yasinda bir bayand:. Wiz
yapuse ve cildi hemen dikKati gekmekte idi.
Hastamuzdan aldifimiz anamnezde annesinin: we
babasinue  akraba  oldufeau, annesinin
akrabalarinda kendisiyle ayne hastal\ge tagivan 1Ki
bireyin: daha oldudunw ddrendik.

Klinik muayenede hastanim cildinin kura,
saclarmim cok seyrek, ince ve agik renkte okufu,

kaglarumn ve kirpiklerinin hemen i;gfzzen hig
olmadedn goriitdi. Hastanm afzinda iki
disin tiberkidleni haricinde
dudakEanenn disa dofrw de
sebepler ylztnden Hastamia
daha Tazla bir yastaymes gl
edildi (Resim [1.2).

Kilest dle yapelan gBelsmel
bilhassa  bebekiik = dénemie
ateslendidi ve by atesin Bz
Grenitdi. ! By bulgularis
hipofidhatiie tip ektoderm
karar verildi,
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Resim .16 yagmfaki ektodermal displazili hastamin
cepheden g fie

¥ Hastan niprofifden yorbndma.
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Hastemeraiestetik, fonksiyom ve fonasyo-
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grotez yapilmasina karar verildi.
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rastlantimadi { Resim B, 4).

Resim 5. Hastanin ‘panoramik matlyogram!
Resim 3. Al damagi gosteren aiiz igh gorimiami.
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geligimlerinde olan bozukluklar]. 1215 Hastalik,
ter ve yag bezlerinin olup olmamasina gore ikiye
ayrilir. Bizim vakamiz ter ve yag bezlerinin de
olmadi§i anhidrotik tipti.

Yaglari ne olursa olsun bu hastalarda
snemli olan psikolojik bozuklugun giderilmesi ve
duygusal geligimin saglanmasidir. Bu psikolojik
bozuklugun sebepleri estetik, fonksiyon ve
fonasyonun yetersiz olmasidir. 1:8.%

Bircok klinik rapor, fizyolojik  ve
psikososyal nedenlerden dolayl Ektodermal
Displazili hastalarda protetik tedavinin Snemini
gistermektedir # 11 13. 15 Bu hastalarda anadonti
veya hipodonti tipik oldugundan total protezler,
parsiyel protezler ve overdenture'lar ile tedavi
saglanabilir.  Total  protezler estetik  ve
fonksiyonel sorunlari  gideriler fakat bu
hastalardaki digsiz alveol kretlerinin az geligimi
protezin tutuculufunu ve stabilitesini bozar.!3

Destek icin digler mevcut oldugunda
overdenture bu hastalar igin tercih edilebilir.!!-16
Van Waas ve arkadaglant 2! yaptiklan bir
galigmada, ovedenture yapimimdan 2 yil sonra
hastalarda alveolar kemik kaybinda &nemli
azalma oldugunu gostermiglerdir.

Minimum sayida dislere sahip Ektodermal
Displazili bireylerde sabit protetik tedavi tek
bagina nadiren kullanilir. Bu hastalarin  ilk
tedavide genellikle yaglar kiigiiktiir. Ozellikle
koprii protezleri gene geligimini etkiler. Tek
kuron restorasyonlari ¢enc gelisimi ile ilgili
olmasalar da genig pulpa ve kisa kuron yiiksekligi
endise yaratabilir413 Bu hastalanin  protetik
islemlerinde  kuron ve direk  kompozit
restorasyonlar parsiyel protezler ile kombine
kullanilabilir. 4

Implantlar da bu tip hastalarin protetik
tedavilerinde kullaniimaktadir.6:18 Guckes & ve
arkadaglan, genglerde yerlestirilen implantlarda
klinik  denemelerin  eksikligi, sk sk
yenilenmesinin pahaliligs ve ¢ene gelisimine
bagli muhtemel implant hareketi sebebiyle 13
yagma kadar implant yerlegimini ertelemeyi
tavsiye etmigdirler.

Aragtirmacilar cene gelisiminin
olusturacapgi komplikasyonlar nedeniyle
implantin geng Ektodermal Displazili hastalarda
yerlegtirilmesinde  tedavinin  zamanlamasinin
snemli oldugunu ifade ederler. 618

Ektodermal Displazili hastalarda protetik
tedavi iglemlerine erken baglaniimali, yapilan
herbir protez biiylime ve geligim nedeniyle belli
araliklarla  tekrar diizeltilmelidir. Iskeletsel
biiyiime tamamlanincaya kadar 6 ila 12 aylik
periyodlarla bu kontroller yapiimalidir.'
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Biitiin bunlar gz ©Oniine alindifinda
hastamiza alt iist total yapilmasin1 uygun bulduk.
Protez yapildiktan bir siire sonra hastamz ile
yaptigumiz  gbriismelerde gevresiyle daha iyi
iletisim kurabildigini, daha mutlu oldugunu
gardiik.
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