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Ozet

Ellis-van Creveld sendromu, akromegalik ciicelik,
displastik tirnaklar, bilateral postaxial polydactyly ve
konjenital kalp hastah$ ile karakterize bir sendrom-
dur. Otosomal resessif gegigli olan bu hastalikta oral
bulgular ise; nazolabial sulkus yoklugu, ¢ok sayida fre-
nulum, konjenital dis eksiklikleri, mikrodond ve mor
felajik bezukluklar, mine bipoplazisi ile natal digler
olarak rapor edilmistir.

Anahtar sézciikler: Ellis-van Creveld Sendremu,
Chondreektodermal displazi.

GIRIS

Ellis-van Creveld Sendromu, diger adiyla
Chondroectodermal Displazi, otosomal resesif:
gegisli, akromegalik ciicelik, displastik tirnaklar,
¢ift tarafli parmak fazlah ve konjenital kalp ano-
malileri ile karakterize bir sendromdur (6,7).

Yeni doganda alveolar kavis Gizerine yapigan
ve lobiiler géruntiilere neden olan ¢ok sayidaki
frenulumlar Ellis-van Creveld sendromunda be-
lirgin bir bulgudur ().

Bu ¢ocuklarda %25 oraninda natal dislere de
rastlanir (4,6).

Intrauterin baslangich boy kisalif, kisa ekste-
miteler, kiigiik thoraks ve bazi olgularda mental
gerilik de diger bulgulardir (3). Hastalarin %50'si
siit ¢ocuklugu déneminde kardiyo respiratuar so-
runlarla 6lmektedirler. Yagayanlarin ¢ogunda ise
zeka normaldir (8),

Hastaligin afiz i¢i bulgular ise;

ok sayida frenulum, konjenital dis eksiklik-
leri, mikrodonti ve morfolojik bozukluklar ile
hastalarin %50'sinde mine hipoplazisi olarak bil-

CIIONDOECTODERMAL DYSPLASIA
‘Abstract

Ellis-van Creveld syndrome is characterized by acro-
megalic dwarfizm, dysplastic nails, bilateral postaxi-
al polydactyly and congenital hieart disease. It is an au-
tosomal resesive disorder that other features within
die mouth are, absence of nasolabial sulcus, multiple
frenula, congenitally missing teeth, microdontia, ab-
normalily in tooth morphology, enamel hypoplasia
and natal teeth.

words: Ellis-van Creveld syndrome, Chondroecto
dermal dysplasia.

dirilmigtir (46). Ust dudagin orta kisminin maksil-
ler digeti kenarina flizyonu sonucu, ust kesici dig-
ler bélgesinde labial sulkus yoklugu gdéralebil-
mektedir (1,8).

Bu hastalarda, periodontal sorunlar da bu-
lunmaktadir (6,7). Disederinde hiperplazi seklin-
de diseti anomalileri ve periodontal hastaliklara
oldukg¢a sik rastlanilabilmektedir. Periodontal
hastaliklar daha ¢ok yetigkinlerde gorilir, % 90
ya da daha yiiksek oranlarda basit gingivitisten, al-
veolar kemik kaybi ve dig mobilitesine neden ola-
bilen iltihapsal diseti hastaliklar1 da gorilebil-
mektedir (6,7).

Cocuklarda ise akutijuvenil periodontitis so-
nucu kesici ve az1 diglerinin sallantis1 nedeniyle
erken dis kayiplan sdz konusudur (3,6,7).

OLGU:

.U.Ist. Tip Fakiiltesi Pediatri ABD Genetik ve
Kardioloji Polikliniginde Ellisvan Creveld tani-
siyla takip edilmekte olan hasta, 7 yasinda bir kiz
¢ocugu olup, boyu 104 cm., tartisi ise 17,5 kg. ola-

* Tiirk Pedodonti Dernejinin 8. Bilimsel Kongresi'nde teblig edilmigtir. Antalya 1993,
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rak tespit edilmis ve gelisim olarak 4 yaga uygun ol-
dugu bildirilmistir.

Mental ve motor gelisimi normaldir. Sol diz
eklemindeki dislokasyon nedeniyle ortopedi po-
liklinigine sevk edilmistir.

1.7.1993 tarihinde ¢lriik diglerinin tedavisi
icin L.U. Dis Hek. Fakiiltesi Pedodonti ABD)'na
bagvuran hastanin yapilan agz i¢i muayenesinde,
51, 61, 73, 83 no'lu dislerin asin derecede sallanti-
h olduklan, 74, 75, 85 no'lu diglerde de dentin ¢ii-
rugil tespit edildi. Aynca, 52, 53, 62, 63, 71, 81, 82
no'lu dislerin agizda olmadig1 gortldii. Alinan
anamnezde, yalmzca alt cenede 2 kesici dis ¢ekil-
digi 6grenildi. Digler morfolojik olarak kiigtk ve
yuvarlak, frenulumlar ise oldukea belirgindi. Ya-
pilan radyografik muayenede ise, 12, 22, 31, 32,
41, 42 no'lu dislerin eksik oldugu, tst stirekli orta
kesici diglerin de bicim anomalisi gosterdigi sap-
tandi, C

Resim I: Hastamn cephe goriintiisii.

Giilhan A Sepet E Aytepe Z Kaseoglu M

Resim 2: Hastamn :profil goriintiisti,

Resim 3: Cift tarafls:polidaktili nedeni ile ameliyat olan hastanmn
trnaklere da hidrotik ektodermai displaziden ethilenmistir.




EllisVan Creveld Sendromu

Resim 4: Hastamn sol diz ekleminde dislokasyon gériilmektedir.

Resim 6: Hastaya wygulanan alt ve iist hareketli, dighi yer tutucu-
lar,

119

Resim 5: Hastamm ayak ve tirnakluroun gériintiisii.

Resim 7: Hastaya uygulanan alt ve ilst harehetli, dighi yer tutucu.

i
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Resim 6: Hastamn panaromik radyografisi

TEDAVI

Hastanin ¢iiriik olan diglerinin tedavileri ya-
pilip, sallanan digleri ¢ekildikten sonra, ¢igneme,
fonasyon ve estetifi saglamak amaciyla alt ve {ist
harekedi digli yer tutucular yapildi.

TARTISMA

Ellis-van Creveld sendromu otosomal ressesif
gecis gosterir. Hastalifa bu ylizden akraba evlilik-
lerinde daha sik rastlandig bildirilmigtir (2,5).

Bu olguda da anne ve babanin 1. dereceden
akraba olduklar1 alinan anamnezden 4grenilmig-
tir.

Kisa ekstremiteler, uzun kemiklerin kikirdak
displazisine bagh olarak geligen ciicelik, cift taraf-
I1 polidaktili, tirnaklari, sa¢lar ve digleri etkile-
nen hidrotik ektodermal displazi hastada rastla-
nan sistemik bulgulardir.

Winter ve Geddes, chondroektodermal disp-
lazili bir olguda, ag1z i¢i bulgularina ek olarak sii-
rekli az1 diglerinde taurodontizm ve pulpal kalsifi-
kasyonlar bildirmiglerdir ().

Giilhan A Sepet E Aytepe Z Kiseogtu M

Biggerstaff ve Mazaheri, 5 adet chondroekto-
dermal displazili cocugun agiz i¢i bulgularim bil-
dirmislerdir. Siit kesici diglerin konik olmasi, alt
ve Uist stirekli diglerde konjenital eksiklikler, ag1z
icinde ¢ok sayida frenulum ve bi¢im anoralisi
gosteren Gst siirekli orta kesici digler tiim hastalar-
da saptanrmgtir (1).

Steward ve Poole, Gist dudagin orta kisminin
tist digeti kenanna fiizyonu ve ¢ok sayida frenulu-
mun st dudafin gerilmesine neden olarak hi-
poplastik gériiniime yol acabilecegini bildirmig-
lerdir. Ayn1 gérintiiniin alt dudakta da olabilece-
gini sdylemiglerdir (7).

Bu olguda da, alt ¢cene én bdlgesindeki diseti
kenarina yapisan lobiiler yapidaki frenulumlar
alt dudakta hipoplastik gériiniime neden olmug-
tur,

Jones ve Mason, Ellisvan Creveld sendro-
munda hastalann %50'sinde mine hipoplazisi ve
mikrodonti gérilldigtini bildirmislerdir (4).

Bu olguda da konjenital olarak 12, 22, 31, 32,
41, 42 no'lu diglerin eksik oldugu, morfolgjik ola-
rak diglerin kii¢iik ve yuvarlak olusu, st siirekli
orta kesici diglerin de bicim anomalisi gosterdigi
saptand.

SONUG

Ellis-van Creveld sendromunda sistemik ve
oral belirtilerin birarada olmas: hastanin tedavi-
sinde ekip ¢alismasini zorunlu kilmaktadir,

Hasta rutin olarak dighekimi kontroliinde ol-
mal ve gelisimine uygun olarak tedavisi sirdiiriil-
melidir,

Bu olguda da hastanin belirli arahklarla kont-
roliine ve gelismesi izlenerek yapilan alt-Gist miite-
harrik yer tutucularin diizenli olarak yenilenme-
sine karar verildi.
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