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E K T O D E R M A L DİSPLAZÎ 
(Bir Olgu Nedeoiyle) 

YrdJ>oç.Dr. A. Berhan Y I L M A Z * Yrd.DoçJ)r. Ntıran YAN1KOĞLU** 

ECTODERMAL DYSPLASIA 
( A Case Report) 

Ö Z E T 

Eklûdermal Displazi* çeşitli ektodermal orijinli 
dokuların nadir görülen kalıtsal bir hastalığıdır, i k i tipi 
vardır: Hidrotik vç hipohidrotik (anhidrotik), En sık 
görülen şekli saçları, deriyi, tırnaklan vc ter bezlerini 
etfcüeyen Hipohidrotik tiptir. Ektodermal displazinin sebep 
oîduğu oligodonti veya anadontili şahıslar konuşma ve 
yemek yemede güçlük çektikleri gibi diğer insanlardan 
farklı görünümleri ile daha duygusal olabilirler. Estetik ve 
fonksiyonu düzeltmek için ektodermal displazili hastaların 
dental problemlerinin erken teşhis ve tedavisi önem 
arzeder. 

Bu makalede kliniğimize başvuran 16 yaşında 
ektodermal displazili bir bayanın kîinik bulguları 
değerlendirildi ve hastalığın genel özelliklerinden 
bahsedildi. Hastanın çiğneme fonksiyonu ve estetiği total 
protez yapılarak sağlandı, 

Anahtar Kelimeler : Ektodermal Displazi. 

SUMMARRY 

Ectodermal dysplasia h a group 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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persons with anodontia / oligodontia caused by ectodermal 
dysplasia not only have difficulties in eating and speaking 
but can also sense that their appearance is different than 
others. An early diagnosis and treatment of dental problems 
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 charactcristcs of ectodermal 
dysplasia is discussed. Full denture is fitted to patient to 
improve esthetics and function. 

Key words: Ectodermal Dysplasia 

GİRİŞ 

Ektodermal displazi çok ender rastlanılan, 
ektodermal orij inli değişik dokuları etkiliyen 
kalıtsal bir ha s t a l ı k t ı r . 9 2 0 Hastalığın iki tipi 
mevcuttur: 8 

a) Anhidrotik veya hipohidrotik tip: 
Anhidrotik t ip ektodermal displazi cinsiyete 
bağlıdır ve resessif gen ile geçer . 2 Bu hastalarda 
saçların rengi çok açık, ince ve seyrektir. 2 5 7 ' 1 0  

Kaş ve kirpikler hastaların genelinde yoktur. Yağ 
ve ter bezleri azalmış , defektif veya hiç yoktur. 
Hastalarda anodonti veya oligodonti var dır. 2- 7 K 1 4 

b) . Hidrotik tipıOtosomal dominant geçişli 
olan bu tipi anhidrotik tipten ayıran en önemli 
özelliği ter ve yağ bezlerinin o lmas ıd ı r . 8 

Anhidrotik tip ektodermal displazi hidrotik 
formdan çok daha şiddetli seyreder. 2 7- 1 0 Hastalık 
kadınlar tarafından taşınır ve daha çok erkeklerde 
görülür, fakat her iki cinsi de etkiler. Ektodermal 
displaziyi taşıyan kadınlar normal görünümlüdür 

ve hastalık bu kadınlarda etkili değildir. 
Ektodermal displazi kadınlarda erkeklere göre 
daha seyrek görülmesine rağmen daha şiddetli 
seyreder. y- 1 9 

Ektodermal displazide deri, saçlar, 
tırnaklar, dişler ve glandüler yapılar etkilenir. 
Kl in ik olarak hastalarda ter bezleri total veya 
parsiyel olarak bulunmadığı için deri kurudur ve 
terleme fonksiyonu yeterli değildir. Bu nedenle 
ektodermal displazili çocuklar ısıyı tolere 
edemezler, hafif seyretmesi gereken basit 
enfeksiyonlarda bile vücut ısısı önemli derecede 
yükselir. Bebekler bu nedenle konvülsiyonlar 
geçirebilirler ve yüksek ateş ö lüme bile sebebiyet 
verebilir. Kıl follikülleri de etkilendiği için saçlar 
seyrek ve ince, kaşlar hemen hemen hiç yoktur. 
Burun mukozasında müköz bezler bulunmadığı 
için nasal membran devamlı enfekte, kuru ve 
kabukludur. Atrofik rinit, larenjit ve kronik 
farenjit görülür. Ayrıca alın çıkıntılı, burun geniş 
ve yassı, kulaklar dışa çıkıktır. Diş eksikliğine 
bağlı olarak dikey boyutun azalması , dudakların 
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devrik olması hastaya somurtkan ve yaşlı bir 
görünüm v e r i r . 2 ' 3 - 8 - 2 2 

Ektodermal displazili hastaların oral 
bulgularına gelince; dişler tamamen veya kısmen 
eksiklik gösterirler, yani anodonti veya 
oligodonti vardır. Bu diş eksiklikleri hem süt 
dişlerini hem de daimi dişleri etkileyebilir. 
Ektodermal displazili bir hastada ağızda sürmüş 
olan dişlerde sıklıkla malformasyonlar görülür. 
Özellikle kesici, kanin ve premolarlar biçim 
olarak konik ve sivri, boyut olarak ise normalden 
küçüktürler. Molar dişlerde malformasyon daha 
çok köklerde görülür ve bu dişlerin kökleri konik 
bir şekil almıştır. Bu hastalarda dişlerin sürme 
zamanlan gecikebildiği için çok sık gömük 
dişlere ras t l an ı r . 7 - 2 2 

Bütün bu klinik bulgular ışığında 
ektodermal displazili hastalar yaşlarının daha 
üzerinde görünürler. Diş eksiklikleri sebebi ile 
estetik ve fonasyon kusurları, fonksiyon 
yetersizliği oluşur. Bu durumlar ektodermal 
displazili hastalarda fizyolojik ve özellikle 
psikolojik yönden önemli problemler meydana 
getirebilir. Bu nedenlerle böyle hastalar protetik 
tedaviye ihtiyaç duyarlar . ! - 9 - 1 9 

Total protezler tedavinin kabul edilen şekli 
ise de doğal dişler ile desteklenen parsiyel 
protezler, ov erde n tu re'I ar da alveolar kemiğin 
korunması için yapılabi l i r . 1 3 

O L G U TAKDİMİ 

Hastamız, kliniğimize dişlerinin olmaması 
nedeni ile başvuran 16 yaşında bir bayandı. Yüz 
yapısı ve cildi hemen dikkati çekmekte id i . 
Hastamızdan aldığımız anamnezde annesinin ve 
babasının akraba olduğunu, annesinin 
akrabalarında kendisiyle aynı hastalığı taşıyan ik i 
bireyin daha olduğunu öğrendik. 

Kl inik muayenede hastanın cildinin kuru, 
saçlarının çok seyrek, ince ve açık renkte olduğu, 

kaşlarının ve kirpiklerinin hemen hemen hiç 
olmadığı görüldü. Hastanın ağzında iki premolar 
dişin tüberkülleri haricinde hiç diş olmadığı için 
dudaklarının dışa doğru devrik olduğu ve bu 
sebepler yüzünden hastamızın normal yaşından 
daha fazla bir yaştaymış gibi göründüğü tespit 
edildi (Resim 1,2). 

Ailesi ile yapılan görüşmelerde hastanın 
bilhassa bebeklik dönemlerinde sık sık 
ateşlendiği ve bu ateşin bazen çok yükseldiği 
öğrenildi. Bu bulgular sonucunda hastamızın 
hipohidrotik tip ektodermal displazili olduğuna 
karar verildi. 

Y I L M A Z . YANIKOGLU 

Resim 1. 16 yaşındaki ektodermal displazili hastanın 
cepheden görünümü. 

Resim 2. Aynı hastanın profilden görünümü. 
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intraoral muayene 
Hastamızın ağız içi muayenesinde mandİ-

buler sağ premolarların normal bir görünüm 
arzetmeyen tüberkülieri haricinde hiç bir dişe 
rastlanılmadı (Resim 3,4) . 

Resim 3. Alı damağı gösteren ağız içi görünümü. 

Resim 4. Üst damağı gösteren ağız içi görünümü. 

Aldığımız radyografilerde ise alt kesici
lerin, üst kesicilerin, alt sol 1. premoların, alt sağ 
l .moların, üst sağ premolarların germlerinin 
olmadığı , diğer dişlerin kök gelişimlerini yapa
madıkları ve sürme eğiliminde görünen alt sağ 
premolarların da çok kısa köke sahip oldukları 
görüldü (Resim 5 ,6) . 

Hastamıza estetik, fonksiyon ve fonasyo-
nun kazandırılması, psikolojik olarak rahatlatıl
ması için total protez yapılmasına karar verildi. 

Resim 5. Hastanın panoramik radyogramı 

Resim 6- Hastanın lateral kafa grafisi 

TARTIŞMA ve SONUÇ • 

Ektodermal Displazi, ektodermal orijinli 
dokuların kalıtsal bir bozukluğudur. Bu hastalıkta 
üç önemli bulgu vardır :Hypohidrosis|ter ve yağ 
bezlerinin az veya hiç olmaması) , hypotrichosis 
[saçların seyrek olması | ve hypodontia|dişlerin 
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gelişimlerinde olan bozukluklar|. l 2 - 1 5 Hastalık, 
ter ve yağ bezlerinin olup olmamasına göre ikiye 
ayrılır. Bizim vakamız ter ve yağ bezlerinin de 
olmadığı anhidrotik t ipt i . 

Yaşlan ne olursa olsun bu hastalarda 
Önemli olan psikolojik bozukluğun giderilmesi ve 
duygusal gelişimin sağlanmasıdır. Bu psikolojik 
bozukluğun sebepleri estetik, fonksiyon ve 
fonasyonun yetersiz olmasıdır. ] - 8 - 9 

Birçok klinik rapor, fizyolojik ve 
psikososyal nedenlerden dolayı Ektodermal 
Displazili hastalarda protetik tedavinin önemini 
göstermektedir. 4- n * ^ 1 5 Bu hastalarda anadonti 
veya hipodonti tipik olduğundan total protezler, 
parsiyel protezler ve överden türe'Lar ile tedavi 
sağlanabilir. Total protezler estetik ve 
fonksiyonel sorunları giderirler fakat bu 
hastalardaki dişsiz alveol kretlerinin az gelişimi 
protezin tutuculuğunu ve stabilitesini bozar, 1 3 

Destek için dişler mevcut olduğunda 
overdenture bu hastalar için tercih e d i l e b i l i r . 1 1 1 6 

Van Waas ve arkadaşları 2 1 yaptıkları bir 
çal ışmada, ovedenture yapımından 2 yıl sonra 
hastalarda alveolar kemik kaybında önemli 
azalma olduğunu göstermişlerdir. 

Minimum sayıda dişlere sahip Ektodermal 
Displazili bireylerde sabit protetik tedavi tek 
başına nadiren kullanılır. Bu hastaların i lk 
tedavide genellikle yaşları küçüktür. Özellikle 
köprü protezleri çene gelişimini etkiler. Tek 
kuron restorasyonları çene gelişimi ile i lg i l i 
olmasalar da geniş pulpa ve kısa kuron yüksekliği 
endişe yaratabi l i r . 4 1 3 Bu hastaların protetik 
işlemlerinde kuron ve direk kompozit 
restorasyonlar parsiyel protezler ile kombine 
kul lanı labi l i r . 4 

împlantlar da bu tip hastaların protetik 
tedavilerinde kul lanı lmaktadır . 6 ' 1 8 Guckes 6 ve 
arkadaşları , gençlerde yerleştirilen implantlarda 
klinik denemelerin eksikliği, sık sık 
yenilenmesinin pahalılığı ve çene gelişimine 
bağlı muhtemel implant hareketi sebebiyle 13 
yaşına kadar implant yerleşimini ertelemeyi 
tavsiye etmişdirler. 

Araştırmacılar çene gelişiminin 
oluşturacağı komplikasyonlar nedeniyle 
implantın genç Ektodermal Displazili hastalarda 
yerleştirilmesinde tedavinin zamanlamasının 
önemli olduğunu ifade ederler. 6 1 8 

Ektodermal Displazili hastalarda protetik 
tedavi işlemlerine erken başlanılmalı, yapılan 
herbir protez büyüme ve gelişim nedeniyle belli 
aralıklarla tekrar düzeltilmelidir, İskeletsel 
büyüme tamamlanıncaya kadar 6 ila 12 aylık 
periyodlarla bu kontroller yapı lmal ıdır . 1 3 

Bütün bunlar göz önüne alındığında 
hastamıza alt üst total yapılmasını uygun bulduk. 
Protez yapıldıktan bir süre sonra hastamız ile 
yaptığımız görüşmelerde çevresiyle daha iyi 
iletişim kurabildiğini, daha mutlu olduğunu 
gördük. 
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