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ÖZET 

Ektodermal displazi, ektoderm orijinli organ ve doku
ları tutan, nadir görülen, kalıtsal bir hastalıktır ve bu hasta
larda farklı şiddette diş eksikliği görülür. 

Daimi diş anadontisi ve tırnak bulguları gösteren 5 
3/12 yaşındaki olgumuz, koruyucu ve protetik tedavisin
den sonra genetik olarak incelendi. Genetik çalışmalarda 
önemli yeri olan ve artık diş hekimliğinde de kalıtsal hasta
lıkların tanı ve etyoloj isinin belirlenmesinde kullanılan 
dermatoglifik (deri oymacığı) değerlendirmesi olgu ve an
nesinde yapılarak, sağlıklı olguların verileri ile karşılaştı
rıldı. 

Sonuç olarak gerek olgu ve gerekse annesinde patolo
jiye özel bulgular saptandı. 

Anahtar kelimeler: Ektodermal displazi, anadonti, 
dermatoglifik. 

GİRİŞ 

Ektodermal displazi; diş, saç, kaş, kirpik, tırnak, 
yağ ve ter bezleri gibi ektoderm orjinli organ vc doku
ları ilgilendiren, nadir görülen kalıtsal bir hastalıktır 
(11,15,20,24,29). Ektodermal displazinin her biri değişik 
bir kaç klinik bulguyu gösteren 7 farklı tipi tanımlan
mıştır. Sadece diş ve tırnaklan ilgilendiren diş-ürnak 
sendromu ise bu hastalığın cn basit şeklidir. B u send-
romda değişik şiddette diş eksikliği ve hipoplasük tır
naklar görülür (10). 

Diş eksikliği, derecesine göre hipodonti, oligo-
donti vc anadonti olarak tanımlanır. Diş eksikliğinin 
cn şiddetli şekli anadonti, süt ve (veya) sürekli diş di
zisindeki tüm dişlerin eksikliğidir (iı, 15,20,29,30,32). 

G E N E T I C C O N S I D E R A T I O N OF A C A S E W I T H 
T H E O R I G I N OF E C T O D E R M A L D Y S P L A S I A 
S H O W I N G T O T A L A N O D O N T I A OF P E R M A 
N E N T DENTITION (A case report) 

ABSTRACT 

Ectodermal dysplasia is a rare hereditary disease af
fecting the tissues of ectodermal origin and these patients 
show tooth absence of different severity. 

Anadontia of the permanent teeth and nail anomalies 
are seen in a patient at the age of 5 3112 years. After the 
completion of prophylactic and prosthetic treatments the 
patient is genetically evaluated. 

The patient and his mother's dermatoglyphic results 
were compared with the results of healthy individuals. 
This method was chosen since it has an important place in 
diagnosis of genetic disorders. 

As a result the pathologies were assessed both in the 
patient and his mother. 

Key words: Ectodermal dysplasia, anadontia, 
dermatoglyphic. 

Genellikle ektodermal displazi, Down ve Hunter 
sendromu, kondroektodermal displazi ve damak yarı
ğı ile birlikte görülür (21,23). 

O L G U 

5 3/12 yaşında erkek çocuğu olan olgumuz (Re
sim 1) dişlerindeki şekil bozukluğu nedeniyle kliniği
mize getirildi. Yapılan intraoral muayenesinde üst çe
nede sağ ve sol süt I. molar ve sağ üst süt lateral dişle
rinin eksik, anterior dişlerinin ise sivri, konik vc nor
malden küçük olduğu saptandı (Resim 2). Üst her ik i 
süt santral dişinde hipoplazi vc hipokalsifiye alanlar 
vardı. Ekstraoral muayenede alt çenenin prognatik 
görüntüsü dikkati çekiyordu (Resim 3). Alman rad
yografide daimi dişlerin tümünün germlcrinin eksik 
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Resİ/tı I: Olgunun cepheden görünü/nü. 

Resim 2: Olgunun ağız için görünümü. 

olduğu belirlendi (Resim 4). Saç ve kirpikler normal, 
kaşlar hafif seyrekti, terleme ile ilgili bir şikayet yok
lu. Olgunun tırnaklarının çok geç uzadığı ve kolay kı
rıldığı, hatta 4 yaşına kadar uzamanın yok denecek 
kadar az olduğu anne tarafından ifade edildi. Olgu da
ha sonra ailesel olarak incelendi ve soy ağacı çıkarıldı 
(Şekil 1). Annenin yapılan muayenesinde sağ vc sol 
üst daimi lateral dişlerinin eksik olduğu, babada ise 
dental açıdan herhangi bir anomali olmadığı saptandı. 
Olgunun 1 yaşında olan erkek kardeşinin de yeni sü
ren alt ve üst 4 kesici dişinin küçük, konik ve sivri ol
duğu belirlendi. B u bulgular olgunun diş-lırnak tipi 
ektodermal displazi olduğunu göstermektedir. Teda
v i olarak tüm süt azı dişlerine sealant uygulandı (Re
sim 5). Üst çeneye dişli bir yer tutucu yapıldı (Resim 
6-7). Hipoplazi gösteren sahaya Ca(OH)2İi bir pat ve 
sealant tatbik edildi. Daha sonra olgu vc annesi, Tıbbi 
Biyoloj i ve Genetik bilim dalında, genetik çalışma
larda önemli yeri olan, tıpta kromozom çalışmaların
da, doğmalık el kusurlarında, fiziksel antropolojide 
ve biyolojide yararlanılan dermatoglifik yönünden 
incelendi. Olgu ve annesinin ellerinin vc ayaklarının 
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Resim 3: Olgunun profilden görünümü. 

Resim 4: Olgunun panoramik radyografi. 

• ı 

1111 

volar yüzündeki dcrioymacıkları Faurot Inc. firması 
tarafından imal edilen, kimyasal bir sıvı ile ıslatılmış 
ıstampa ve bu sıvıya duyarlı özel kağıtlar ile alındı 
(34). E l ve ayağın volar yüzündeki örnekler Penrose 
ve Loesch'ın topolojik metoduna göre değerlendirildi 
(22,23). Olgunun ve annesinin el ve ayağındaki derma
toglifik şekillenmeleri Şekil 2 ve 3'le görülmektedir. 

D E R M A T O G L İ F İ K B U L G U L A R 

Olgunun vc annesinin el parmak uçlarındaki der
matoglifik örnekleri Tablo l'de gösterilmiştir. Olgu
nun cl parmak uçlarında düğüm tiplerinin (W) sayısı 
6, ulnar ilmek sayısı (U) 4'ıür. Annede ise 9 adet ulnar 
ilmek vc 1 adet kemer tipi (A) şekillenme vardır. 

Olgunun vc annesinin cl parmak uçlarındaki bi
reysel parmak vc toplam çizgi sayıları Tablo 2'dc gös
terilmiştir. Türk toplumunda sağlıklı bireylerde ya
pılmış olan bir çalışmada kız olgularda adı geçen 
çizgi sayısı 142.57+3.42 (n= 197), diğer bir çalışma
da ise, 133.6+2.89 (n= 250) olarak bulunmuştur (2,3). 



Resim 5: Sealant uygulaması. 

Resim 6: Model üzerinde dişli yer tutucu. 

Aynı değerler erkekler için sırasıyla 152.88+3.15 
(n=197) ve 150.79±2.89 (n=250)dur (2,3). Olgumu
zun annesinin el parmak uçlarındaki toplam çizgi sa-
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Resim 7: Ağızda yer tutucu uygulaması. 

yısı kız kontrol olgularına göre oldukça azdır. Olgu
nun el parmak uçlarındaki toplam çizgi sayısı da er
kek kontrol olgulannkine göre azdır. 

Olgunun ve annesinin palmar a-b çizgi sayıları
nın her iki el için toplamı sırasıyla 71 ve 72'dir. Nor
mal erkek ve kızlarda her iki el için palmar a-b çizgi 
sayısı (n=500) 80.19+0.54 olarak bulunmuştur (2). 
Buna göre olgu vc annesinin palmar a-b çizgi sayısı 
kontrollerine göre daha azdır (Tablo 3). 

Olgu ve annesinin atd açıları ile ilgili veriler Tab
lo 4'te görülmektedir. Olgunun sol elinde ve annesi
nin her iki elinde atd açıları geniş olarak saptanmış 
bulunmaktadır ve bu açı değerlerine göre sözü geçen 
aksial triradiuslar t'triradiusu olarak nitelendirilmiş
tir, diğer bir deyişle t triradiusları avuç ortasına doğru, 
ortaya kaymış bulunmaktadır. 

Olgu ve annesinin palmar örnekleri Tablo 4'tc 
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Şekil 2: Olgunun el ve ayağındaki dermatoglifik 
şekillenmeleri. 

gösterilmiş tir. Olgunun vc annesinin her ik i elinde 
palmar i f l örneği mevcuttur. Ayrıca olgunun sol elin
de palmar î örneği vardır. Bunun yanında olgunun sol 
elinde ve annesinin her ik i elinde t'triradiusları mev
cuttur. Sağlıklı olguların palmar î ömek le r ipek sık 
rastlanılan bir bulgu değildir. Ancak palmar IÎI örneği 
% 42.4 olarak görülür (n=500) (4). 

Olgu ve annesinin plantar örnekleri Tablo 6'da 
gösterilmiştir. Olgu ve annesinin her iki ayağında î ve 
olgunun her iki ayağında î ve IÎI ilmekleri, sol ayağın
da II ilmeği mevcuttur. Annenin her iki ayağında Ö v e 
IÎI ilmekleri mevcuttur. Ayrıca sağ ayağında IÎI ilme
ği vardır, bu sonuçları sağlıklı olgularla karşılaştıra
cak olursak, î vc III ilmeği sık görülen bir bulgudur. 
Buna karşılık î ve II ilmekleri daha az görülür (5). 

TARTIŞMA 

Bir ya da bir kaç diş eksikliği sık olmamakla bir
likte, klinikte rastlanılan bir tablodur. Ancak çok sa
yıda diş eksikliği, ya da olgumuzda olduğu gibi tüm 
dişlerin eksikliği oldukça nadirdir. Diş eksikliğinin 
sıklığı ile i l g i l i etnolojik çal ışmalar yapılmıştır 
(1,6,17,18,25,31). 

Literatürde en çok alt premolar ve üst lateral ek
sikliği görülmesine rağmen, Tian tüm daimi 2. molar 
eksikliğini, Lapeer maxiller I. molar eksikliğini, Fle-
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Şekil 3: Annenin el ve ayağındaki dermatoglifik 
şekillenmeleri 

ming ise maxiller santral eksikliğini bildirmişlerdir 
(9,16,33). 

Gerek ektodermal displazili olgularda, gerekse 
herhangi bir hastalığa bağlı olmadan görülen çoklu 
diş eksikliklerinde çeşitli tedavi yaklaşımları uygu
lanmıştır. B u tür olgularda parsiyel protez, overden-
ture protez, asit eteh köprü ve hatta implant protezler 
önerilmiştir (7,8,13,19,26,27). 

Olgu vc annesinin dermatoglifik bulgularını de
ğerlendirecek olursak, olgu ve annesinde cl parmak 
uçlarındaki toplam çizgi sayısı (TRC = total ridge co
unt), Palmar a-b çizgi sayısının az oluşu, palmar II. 
parmak arası bölgelerde distal ilmek örneğinin bulu
nuşu vc t'triradiusları, ortak dermatoglifik bulgular
dır. B u bulgulardan el parmak uçlarındaki toplam çiz
gi sayısı vc palmar a-b çizgi sayısı sağlıklı bireylere 
göre daha azdır. Ayrıca t'lrİradiusunun sıklığı sağlıklı 
bireylerdckine göre daha fazladır. Bunun yanında 
plantar IÎI ve IÎI ilmeği olguda ve annesinde saptan
mış bulunmaktadır. î örneği sağlıklı bireylerde sık 
görülmektedir ve frekansı her iki ayak örneği için 
84.3%'lür (5). BT örneği ise sağlıklı bireylerde 57.2% 
olarak saptanmıştır. B u i k i örnek sağlıklı bireylerde 
sık görülmektedir. Buna karşm İT örneğinin görülme 
sıklığı 24.2%'dir vc önceki örneklere göre daha az 
rastlanılan bir örnek tipidir. 
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Tablo: I Anadontiü olgu ve annesinin el parmak uçlarındaki örnek tipleri 

Sol el Parmakları Sağ el Parmakları 

V IV m II I V IV III n I 

Olgu w w u u u w w u w w 

Anne u u u u u u u u A U 

Tablo: II Anadontili olgu ve annesinin el parmak uçlarındaki çizgi sayıları 

Sol el parmakları Sağ el parmakları 

V rv m n i Toplam V rv m II I Toplam TRC 

r.u r.u r.u r.u r.u r.u r.u r.u r.u r.u 

Olgu 12 3 12 4 10 - 10 - 15 - 59 16 7 17 14 10 - 11 1510 10 68 127 

Anne 7 - 1 - 3 - 5 - 8 - 30 i l - 17 - - - - - 12 - 40 70 

Tablo: III Anadontili olgu ve annesinin 
almar a-b çizgi sayıları 

Sol el Sağ el Toplam 

Olgu 37 34 71 

Anne 37 35 72 

Tablo : IV Anadontili olgu ve annesinin ellerindeki 
atd açıları 

Sol el Sağ el Toplam 

Olgu 50° 38° 88° 

Anne 53° 50° 103° 

Dermatoglifik çalışmalar son yıllarda Diş He
kimliğinde kalıtsal hastalıkların tanısında vc ctiyolo-
jisinde kullanılmaktadır (14,28). Daha önce doğmalık 
kusurlarda, kalıtsal hastalıklarda sık kullanılan bir 
metod olan dermatoglifik metodlar olgu ve annesine 
de uygulanmış bulunmaktadır. Buna göre olgu ve an
nesinde görülen toplam çizgi ve palmar a-b çizgi sayı
sının az oluşu, üçüncü parmak arası bölgelerde distal 
ilmeklerin bulunuşu, t'triradiusları ve plantar I vc ITI 
örnekleri patolojiye özel bulgulardır ve ancak daha 
çok sayıda yapılacak dermatoglifik değerlendirme
lerde bu bulguların önemi daha açıklık kazanacaktır. 

Olgunun soy ağacı Şekil I'de gösterilmiştir. Anne 

Tablo : V Anadontili olgu ve annesinin 
palmar örnekleri 

Olgu 
Sol el I n ı et' 4 (5) 

Olgu 
Sağ el m t' 4 (5) 

Anne 
Sol el m t' 4 (5) 

Anne 
Sağ e' nı f 4 (5) 

Tablo: VI Anadontili olgu ve annesinin 
plantar örnekleri 

Olgu 
Sol ayak I t û III e f p' z 4 

Olgu 
Sağ ayak 1 nı e f p" z 

Anne 
Sol ayak I 

A 
U 7n> f P z' 5 

Anne 
Sağ ayak 1 & nı n ı f P z z' 4 

(IV-2) ve baba (FV-I) teyze çocuklarıdır. Akraba evli
liklerinde rescssif bir genin sıklığı artmakladır. Baba
da ve anneannede karakter yoktur. Buna göre kalıtsal 
karakteri gösteren anne vc çocuklarının homozigot 
rescssif ve kalıtsal karakteri göstermeyen babanın da 
heterozigot olduğunu söyleyebiliriz. Buna göre sunu
lan olgu bildirimindeki karakter otozomal resessif bir 
karakterdir. Literatürde diş eksikliğinin kalıtsal geçiş 
şeklini inceleyen bir çalışmaya rastladık (12). B u çalış-
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mada hipodontinin otozomal dominant bir karakter 
olduğu belirtilmekte ise de, bizim olgumuzda görülen 
aynı karakter otozomal rescssif bir geçiş göstermek

tedir. Buna göre sözü geçen karakterin her zaman oto
zomal dominant karakter olmadığı bu çalışma İle gös
terilmiştir. 
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