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EKTODERMAL DISPLAZILI BIR OLGUDA PROTETIK YAKLASIM
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Ektodermal displazi, orjinini e¢ktodermden alan
dokalan etkileven ve nadir gérilen kalitsal bir hastaliktir,
Anhidrotik veya hipohidrotik ve hidralik olmak iizere iki
tipi vardir. Bu ¢ahgmada, hipohidrotik tp cktodermal
displazi olgusu tamtilmig ve protetik tedavinin Gnemi

Do¢Dr.0Omer KUTAY*

PROSTHETIC APPROACH to an ECTODERMAL
DYSPLASIA CASE

SUMMARY

Ectodermal Dysplasia is a randomly encountered
genetic disease which targets the specific tissues that are
originally grown from ectedermal tissues. Tt is divided in
two  dillereni  types  |-Hypohydrotic  {(Unhydrotic]  2-
Hydrotic type of ectodermal dysplasia. In this case, a
hypohydrotic type of cetodemal  dysplasia has  been
presented and prosthetic measures and teeatment has been
introduced.

vurgulanmigtir. . o . i i
Anahtar Kelimeler: Ekiodermal displazi, Protetik Key Words: Ectodermal dysplasia, Prosthelic
tedavi, treatment.
GIRIS Hidrotik tip

Ektodermal displazi, orijinini ektodermden
alan dokular etkileyven ve nadir goriilen kalitsal
bir hastabktir.!1.23 Deri, tikiirik, ter ve yag
bezlerinin  yamisira tirnak, sag ve disleri de
etkileyebilen bu anomalinin baghca iki tipi
mevcuttur. 8.10.12

Anhidrotik veya hipohidrotik tip

Anblidrotik veya hipohidrotik tip ektodermal
displazi, genellikle x’e bagli resesif gecis Srnefi
gdsterir. Ter ve yag bezleri ya hi¢ olusmamis ya
da yeterince gelismemistir. Bu bulgu klinikte ¢ok
ince, kuru, irritasyonlara kargi hassas bir deri
gorliniimiine neden olur,#1021.24 Ter bezleri total
veya parsiyel olarak bulunmadii ve terleme
fonksiyonu yeterli olmadif igin minimal ateg
olugturan basit enfeksivonlar, bu hastalifa sahip
cocuklarda yiiksek atese neden olmakiadir.
Bebekler viiksek ates nedeniyle konviilsiyonlar
gecirebilirler. Onceleri, bu gocuklarda nedeni
bilinmeyen O&limlerin yilksek ates nedeniyle
oldugu agiklanmaktadir 41024 Aynca; sag, kas ve
kirpiklerin ¢ok agik renk olmasi, anadenti ve
hipodonti ya da  oligodonti  bulgulan
gdsterirler, 16,19

Hidrotik tip ektodermal displazi otosomal
dominant gegis dmegi gdsterir.!921 Ektodermal
displazinin bu tipinde ter bezlerinin gelisim ve
fonksiyonlarinin - normal  olmasi  diginda,
anhidrotik tipe Ozgii bulgulara rastlanabilir. Bu
tipin belirgin bir 6zelligi de tirnak anomalilerinin
goriifebilmesidir 815

Anhidrotik veya hipohidrotik tip ektodermal
displazinin bulgulari, hidrotik tipe nazaran daha
siddetlidir 412

Ektodermal displazili hastalarda sa¢, kirpik
ve kablar ince, rengi ¢ok agik ve seyrektir. Kag ve
kirpikler bazen hi¢ olugmamigtir 41220 Splunum
yolu miikdz bezlerinin yoklugu veya azlifi
nedeniyle burun mukozasi kuru, hassas ve
enfeksiyonlara agiktir, Ayrica bu hastalarda
atrofik rinit, kronik larenjit, farenjit gibi solunum
volu  enfeksiyonlarma  rastlanma skl
viiksektir 1413

Ektodermal displazili hastalarda, hem siit
hem de siirekli disleri etkileyebilen saye, sekil ve
siirme izt anomalileri hastalifin  en tipik
bulgusudur.329 Diglerde genel olarak hipodonti,
seyrek olarak da anadonti goriilebilmektedir.29
Siit ve daimi diglerde siklikla malformasyonlar
goriiliir. Kesiciler, képek digleri ve kiigiik azilar
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konik yapidadirlar. Azi digierindeki tilberkiller  renkli, ince ve seyrek oldugu goriildi. Dudaklarn
ise atipik bxr gorintem j@zanabaﬁmekte kzogxigr disa defre kivnk, alnin genis, supraorbital
: g;ksa&ztam belirgin ve kulaklarin disa dofru

; arpmaktayds. . Bu  Ozellikler
mmdm dalﬁm blyik vz

vermifiom gizgisinde deri
dodre kKivrilma, Grellik
bir yiiz. gbrunimiine ‘ne
diglerin  yoklugunda ' ozell
fonasyonu: da kusurluiolaemk
ledir *#5 Ayrica, bu hastal
genig, Kulaklar disa doeu
ghrtntimdi memoutiu !

Ektodermal | displazilii
gikam: bittiin bu klinik veriler ve balgala{,
fonksiyomel ve fonetik yetersizliklere neder ol-
maktader.  Ayrica  hastalar fiziki  gbréntimler
nedeniyle de psikolojik olarak ‘olumsuz ‘yinde
etkilenmektedirler. Bu nedenlerle sktodermal

displazilli hastalar protetik tedaviye gereksinim ]
duymaktadiaétm?z"i Resim 1. 1ist genenin gorimEm®.

OLGU

13 yasinda (1985 dofumiu) erkelk pocufu
olan olgumuz, L.U. Dig Hekimligi Fakiiltesi
Protetik Dig Tedavisi Apabifim Dale Klini§ine
dig eksikligu nedeni ile hapwrdy,

Yapelar intraoral muayenete Bastanindst
genesintie sadece;

st ve idaimit diginin’ mevew
Hastalaein L
g

) Alegenenin;poriniimi.
Agrzda mevout st ve dal
tiberkik yapiss gostermekiey

Hastadan elde ediler perap
mik radyografilerim incelenmesinde; st wgﬁg
strekli yam kesiciler, kdpek digleri, XLiggEi azilar
ve ist sof 6 ve 7 nolu, st sag 6 no.lar disindaki
bliyik az g@mlmrims alt genede s siirekli
kesiciler, kiipek diglerl, kiigiik azilar ve sag, sol 6
no-lar diginda blyik azv gemilerinia g@g@ggg
saptands. 8 Q!Tf@ﬂi‘z@t@: fizyolojik kok éé%gfﬁ
§z¥sauﬂu& yavasiadigy, daimy; gg% koklerinin, ise

kisa oldugy belitlends. Ayeica al ¥§ %ééi §

alvesl & uwm geligiimint dama
sapiand, (Resim 3).

Ekstraotal muayengdg hastamin: cildinin N
oldukga kum., saclarimum ve kaglarinie gok @K  Resim3, Hastann panoramik sontgeni.
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Resim4. Hastanin'cchpeden gbriiniimu.

Resins 5. Hastam: profilden: ghirinimil.

Aile ile yapilan goriigmede, hastamin, ailenin
3 gocufu oldufu, itk gocufunum dogduktan 2 giin
sonea yiksek atey nedeniyle Gidigu elidendi.
Diger kardesin saghikfr oldu§u ifade edildi.
Annenin yapslan afiz maayenesunde st daimi
lateral dislerinin olmadsjr  goriildii.  Ancak anne
ve  babamin ‘akraBa ol madiflam ve | ailedeki
bireylerdern: olgumuza benzer bulgular gdsteren
kimse bulunmadi§r ifade edildi.

Anamnezde ayrica, hasta glineste kaldifinda
Burun  kanamasy ve ‘gz Kizarmasy oldu§u wve
hastanie:  gok aktif oldu§u zamanlarda bile
terlemesinin gok az ol i belirtildi.

BAYRAKTAR RUTAY

Az ici ve afiz digi Belgafame Thelirlen-
mesinden sonra olgunun ektodermal displazi &n
tamst ile gondenildigi 1.0. istanbul Tip Fakiltesi
Tibbii - Genetik = A i Dalinda - yaplan
inceleme sonunda “hipeffidfetiki tip: ektodermal
displazi” olgusu oldufu hefitendi,

Ciirtik digleri restore edilen ve a§iz hijyeni
agisimdan motive ediler hastaya fluorin uygulan-
mase yapidi.

Hastamuza fonksiyon, fonasyom: ve estetigin
kazandimimas ve  psikolejil “olarak rahatlamasi
igin protez yapwewma karar verildi, ¥apilan
oklizall ve istirahat dikey boyut kontrollerinde fist
genede okllizyon dizleminin: uygun, aneak alt
genede oklizyom dizleminin: oldukca asagda ol-
dudu ve disler arasinda Istirahat aralig eggg%g poemal
giniFtaim dstinde olduge belidendii (Resim 6). By
nedenle st geneye i ' Al
GRABYE. %%z BlE %%
Verildi-Aliee

{&%% %%
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TARTISMA

Ektodermal | disglaz
dokularem ' az:ya da
hastalskier 2 Anhidhet Hipohi g
mu, hidrotik  formdan miikéz bezlerin gag hig
oimamasy veya yetenlii olem i ves i normal
terlemenin olmamasi ile aynlir *F Olgumuz yok
denecek kadar az terleme gdsteren: ihipahidrotik
tip ektadermal displazi bulgulasna sahiptir,

Anhidretik veya hipeliidrotik: - ektodermal
displazide baslica ii¢ Gnemii bulgu gorilir.

1. Hipoliitthosiss veya antfidbosist: Fer ve yag
bezlerinin az veya hig olmamas,

2. Hipothiliosiss: - Saglarin, Kag ve Kirpiklerin
gok agtk renk ve seyrek olmasi,
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Resim 6./ Saptanan geneleraras iligkinin nart Haibabelieki
iR timi.

Resim 7. Protezlerin bitmig haldeki ;girimiimi

3. Amadbntii, Hipo
Diglerin  hig bulunmamas)
gOstexmesidir ¥ Qlgumuzda
hipotrikosis ve hipodontt bulgulapeun
gorill mekteydi.

Yapulas bir aragtirmada, 82
dermal ' displazi  olgusun
Q@g@am alt ‘ceneye oranla dah
migtr.’ Olgumuz de bu
g@@;@rmm@ Ve fist g@mi&

alt ‘genede ise g dis bulu
Qis lagide Om digler konik iy
dedir. Bununla hirlikte boyutlar da normalden
kigikeir 702t Olgumuzda da op digler kenik ve
sivet Bir sekil almiglacdn ve hoyutlary da Kieiikii
(Resim 8). Bu nedeple Ust én %@!gggg yer alan
konik sekilli ve diastemaly, ki santral d is gstetik
nedenle kuranlangdi

Birgok klinik caligma, fizyolojik ve psiko-
sosyal nedenlerden dolay! ektodermal displazili
hastalarda protetik tedavinin Bnewmini  goster-
mekdat iR 18 peT M3 By hastalarda apadonti
veya hipodonti bulgulawy gbrdldiuginden total
protezler, parsiyel FfQIEZIQF ve digiistéi protezler
ile fedavi yapilabilir2-7 Ayeiea eok sayida dis
eksikligi ve dislerin form bozuklugu nedeniyle

LRES

ortaya ¢ikan dikey boyut kaybi, retansiyon
eksikligi ve estetik nedenlerle disiisti protezierin
yapim: siklikla: endikasyon  olhustunmakta-
dig 74425525 Olgemuzda da  saptanan  dikey

y ltizal diizlemin all gepeye daha
eniyle alt: geneye bir diglistii
it edildi. Ayeica, bir kil mc Ve
ikisi de kisa koklere iki
rotez altinda agin @% tizal
Hrumunda kelmamatael, by
yillag !é@&é&ﬂ%!]m%!@*ﬂ ve
Himase amagwyla by dislerin
%!a@ BEk yumusak astar magdde-
: %kE@ﬁ ak astar maddelerinin é@ftﬁ

%@ ES:, aiandirarak asiiclar
bk ‘é% inlmekiedir 15 AYFIER
*éé%‘di aslar ﬂ%&ﬁﬁ 0iR

i

i fgnm?g

lh ﬁl‘mmfﬁ%r
&; *«%H proté:
HrEF vE Z Wﬁg@s&%@“%

W g antajr é’ﬁ’ée@%ﬁﬁé

Seie lim RariiT iy @ﬂr@f%e‘dﬁw%%m
s leririihade sesiova e mik
Vel A R Dtakibaie tala Peiiel
sglshileseyit @@%xfmx mekiee gl ikl

ebitlepeiid tynithmek el

A, kontrollere geldifinde %Bmilsa
i Hastamezimi gevresiyle dabialiyi
difi, estetik | ve | fonasyonuntan
neme fonksiyonunu dadaha
-adilmigtir (Resim 9),
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Resim 9. Hastanin protezleri ile gbrinimi
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