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ÖZET 

 

Bu olgu sunumunda,  ektodermal displazili vakalarda 

ağız ve diĢ sağlığı yönünden görülen bozukluklar de- 

ğerlendirildi ve sonuçları gözden geçirildi. Ektodermal 

displazi vakalarında klinik muayene ve radyolojik 

değerlendirmeler yapıldı. ÇalıĢmada değerlendirilen 5 

vakada diĢ eksikliği, kuru cilt, saç ve tırnak bozukluğu 

gibi ektodermal displazinin tipik klinik bulguları 

görüldü. YaĢları 6-15 arasında değiĢen 5 vakanın oral 

rehabilitasyonu sağlanarak hayat standartları yükseltil- 

meye çalıĢıldı. DiĢ hekimliğinde ektodermal displazi 

vakaları ayrıcalıklı bir yere sahiptir, bu yüzden çiğneme 

fonksiyonu, ortognatik, büyüme, ağız ve diĢ sağlığı 

yönünden profesyonel ve multidisipliner bir yaklaĢım 

gerektirmektedir.  
Anahtar Kelimeler: Ektodermal displazi, diĢ eksikliği. 

  
GİRİŞ 

 

Ektodermal displazi (ED), ektoderm tabakasın- 

dan geliĢen iki yada daha fazla dokunun anomalisi ile 

sonuçlanan heterojen nitelikte, bir grup hastalıktan 

oluĢmaktadır.1-3 Literatürde 150’den fazla türde ED 

tanımlanmıĢtır ve kalıtsal olarak aktarılabilmektedir4,5. 

Hastaların birçoğu normal yaĢama kapasitesine ve 

zekaya sahiptirler.6 Bu hastalar için erken teĢhis 

önemlidir çünkü bebekliğin erken dönemlerinde 

tükürük bezlerinin eksikliğinin farkına varılmaz ise be- 

yin hasarı veya ölümle sonuçlanan hipertermiye neden 

olabilir.7 Tüm ırklarda 100.000 doğumda bir oranında 

görülen bir tablodur. ED’li hastaların %90’ı erkektir.1,8 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

ABSTRACT 

 

In this case report, ectodermal dysplasia cases seen in 

terms of oral and dental health disorders were 

evaluated and the results are reviewed. Cases of 

Ectodermal dysplasia clinical examination and 

radiological assessments were performed. Five cases 

evaluated in this study, missing teeth, dry skin, typical 

clinical manifestations of ectodermal dysplasia was 

seen as hair and nail disorders. Ages ranging from 6-

15 five cases providing oral rehabilitation tried to 

raising living standards. Ectodermal dysplasia has a 

privileged place in dentistry so chewing function, 

orthognathic, growth, and requires a multidisciplinary 

approach in terms of professional oral and dental 

health. 

keywords: Ectodermal dysplasia, missing teeth. 
 

Sıklıkla ektodermal displazi, anhidrotik ve 

hidrotik olmak üzere iki Ģekilde görülür.  Anhidrotik 

ektodermal displazi; otozomal resesif olarak geçer, ter 

ve yağ bezlerinin yokluğu ile karakterizedir. Hidrotik 

tipe göre daha seyrek görülür. Otozomal dominant 

olarak geçen hidrotik tipte ise ter ve yağ bezleri 

normaldir.1,9 ED'ye ektodermal displazi 1(ED1), 

ektodisplazin 1 (EDAR), muscle segment homeobox 

homolog 1(MSX1), paired box geni 9 (PAX9) genlerin 

yol açtığı bildirilmiĢtir.10 

Ektodermal displaziyi anormal saç, diĢ eksikliği 

ve konik diĢ anomalisi, ter bezlerinde fonksiyon 

bozukluğu veya ter bezi eksikliği ile anormal tırnak gibi 

ikiden fazla dokudan izlenebilen bir sendrom olarak 

tanımlamıĢtır. Bu tablo ayrıca karakteristik yüz  
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görünümü, çıkıntılı alın, semer burun, düĢük yüz 

derinliği ve vertikal yüz yüksekliği gibi semptomları 

içermektedir. Ağız içi bulgularında ise ince alveoler 

kretler, süt ve daimi diĢlenmede anadonti veya 

hipodonti görülebilmektedir. ED’nin en karekteristik 

bulguları anormal diĢ Ģekli ve hipodontidir.11 DiĢ 

eksikliği, yüz görünümü ve dıĢ görünüm nedeniyle bu 

vakalarda sosyal ve psiko-sosyal problemler ortaya 

çıkabilmektedir.12 

Konjenital diĢ eksikliği ve destekleyici alveolar 

kemiğin yokluğu, dental implant tedavileri için bir 

dezavantaj durum oluĢturmaktadır. Bu nedenlerden 

dolayı hastalarda sıklıkla kemik greftleri ve sinus lifting 

operasyonları uygulanmaktadır. Kemik defektlerine ek 

olarak, yumuĢak dokunun olmayıĢı final restorasyon- 

ların biyolojik uyumu için bir risk oluĢturmakta ve 

estetik kaygılara neden olmaktadır. Uygun yumuĢak 

doku augmentasyonları, serbest diĢ eti greftleri ve bağ 

doku greftleri ilerde dental implant restorasyonların 

çevresinde peri-implant dokuların devamlılığını 

sağlamak için yapılmalıdır. Kemik greft iĢlemleri sonra- 

sında uygun yumuĢak doku greftleri ile kapatarak ideal 

bir doku konturu elde edilmelidir.13,14 

Vakaların çene kemiklerinin bazal düzlemde 

boyutsal geliĢimleri normal olmasına karĢın, diĢ 

eksiklikleri sebebiyle alveol kretleri incedir ve kretlerin 

vertikal boyutları yeterli geliĢememektedir. DiĢlerin 

yokluğunda alveoler kretlerin geliĢememesi dikey 

boyutta azalmaya ve dolayısıyla dudaklarda dıĢbükey 

görünüme sebep olmaktadır. Üst çenede damak 

genelde derindir ve dudak-damak yarığı görüle- 

bilmektedir.15,16 

Erken multidisipliner dental müdahale çiğneme 

fonksiyonunu ve optimum yüz görünümünü geliĢtirme 

ve muhafaza etme açısından gereklidir. Protezlerin 

hazırlanmasındaki amaç, mevcut diĢlerin korunması 

yanında, alveol kretlerindeki oluĢabilecek rezorbsiyoları 

önlemektir.15  

Erken müdahale çocukta konuĢma, çiğneme ve 

yutkunmanın normal Ģekilde geliĢmesi, normal 

temporomandibular eklem fonksiyonunun normal 

oluĢmasının yanında genel olarak sağlıklı büyüme ve 

geliĢmeye imkan verir.16 

Bu olgu sunumunda kliniğimize diĢ eksikliği 

Ģikayetiyle baĢvuran ektodermal displazili olgu 1 ve 2 

kardeĢ olmakla birlikte 5 hastanın oral rehabilitas- 

yonunu içermektedir.  

 

OLGU 1 

 

6 yaĢındaki kız çocuğu hastanın yapılan klinik 

ve radyolojik muayenesinde diĢ eksiklikleri ve diĢ 

çürükleri bulunduğu tespit edildi. Hastanın oral 

muayenesinde 54,55, 51,61,64,65,36,75,71,71 ve 85 

no’lu diĢler mevcuttur (Resim 1a). Radyolojik muaye- 

nesinde 11,21,14,15,16,24,25,26,35,37,35 ve 36 nolu 

diĢlerin gömülü olduğu görülmüĢtür (Resim 1e). Ayrıca 

hastanın dudaklarının çıkıntılı ve parmaklarında Ģekil 

bozukluğu olduğu fark edilmiĢtir (Resim 1b-1c). Akra- 

ba evliliğinin bulunmadığı hasta yakınının teyze çocuk- 

larında da aynı durumun olduğu; fakat diğer aile 

bireyerinde herhangi bir problemin olmadığını belirtil- 

miĢtir. Hastanın fonksiyon, fonasyon ve estetik prob- 

lemini iyileĢtirmek için alt ve üst çenesine hareketli 

parsiyel protez yapıldı (Resim 1d).  Fiziksel büyüme 

göz önüne alınarak hasta 6 aylık periyotlarla 

kontrollerine devam edilmektedir. 

 
 

 
 
Resim 1a Hastanın tedavi öncesi görünümü                
  
 

 
 
Resim 1b Hastanın frontal görünümü 
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Resim 1c Hastanın ellerinin görünümü 
 
 

 
 
Resim 1d Protetik tedavi sonrası 
 
 
 
 

 
 
Resim 1e Hastanın panoramik radyografi görünümü                  

 

 

OLGU 2 

 

           9 yaĢında erkek çocuk hastanın yapılan klinik 

ve radyolojik muayenesinde 12,22,31,32,33,41,42 

,43,44 nolu diĢlerinin eksik ve 14,15,17,14,15,17,34, 

35,37,35,37 nolu diĢlerin ise gömük olduğu görülmek- 

tedir (Resim 2a-2b).  Buna ek olarak hastada semer 

burun, çıkıntılı dudaklar ve kuru cilt fark edilmektedir 

(Resim 2c). Hastanın çürük diĢlerinin restorasyonu 

yapıldı ve oral hijyen eğitimi verildi. Protetik 

değerlendirme sonrasında alt çeneye hareketli parsiyel 

protez uygulandı(Resim 2d). KardeĢi ile birlikte 

kontrollerine devam edilmektedir. 

 
 

 
 
Resim 2a Panoramik röntgen                              
 
 
 

 
 
Resim 2b Hastanın intra-oral görünümü 
 
 
 

 
 
Resim 2c Hastanın frontal görünümü               
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Resim 2d Protetik tedavi sonrası(Üst çene) 

 

OLGU 3 

 

          15 yaĢındaki Ektodermal displazili erkek çocuk 

hastanın yapılan klinik ve radyolojik muayenesinde alt 

ve üst çenede toplamda 10 adet diĢe sahip olduğu 

tespit edilmiĢtir (Resim 3a, 3d).  Hastanın ağız dıĢı 

muayenesinde semer burun, çıkıntılı dudaklar ve kuru 

cilt görülmektedir (Resim 3b). Hastanın çürük 

diĢlerinin restorasyonu yapıldı ve oral hijyen eğitimi 

verildi. Protetik değerlendirme sonrasında hastaya alt 

ve üst çenelerine hareketli parsiyel protezler 

uygulandı. (Resim 3c).  

 

 
 

Resim 3a Hastanın tedavi öncesi görünümü        

          

  

Resim 3b Hastanın frontal görünümü                  

 
 
Resim 3c  Protetik tedavi sonrası(Alt-üst çene)    

 
Resim 3d Hastanın radyografi görünümü     
                             

 

OLGU 4 

 

6 yaĢındaki erkek çocuk hastanın yapılan klinik 

ve radyolojik muayenesinde üst çenede toplamda 4 

diĢin bulunduğu ve bazı diĢlerin gömük olduğu; ayrıca 

alt çenede diĢlerin tamamının eksik olduğu tespit 

edilmiĢtir (Resim 4a,4b,4c).  Buna ek olarak hastada 

semer burun, çıkıntılı dudaklar,  kuru cilt ve deride 

döküntüler fark edilmiĢtir. Hastanın konik üst ön 

diĢlerinin restorasyonu yapılmıĢ ve oral rehabilitasyon 

eğitimi verilmiĢtir. Protetik değerlendirme sonrası üst 

çeneye hareketli parsiyel ve alt çenede de total protez 

uygulandı. (Resim 4d,4e). Hasta 6 aylık periyotlarla  

takip ediliyor.  

 

 
Resim 4a Üst çene ağız içi görünümü  
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Resim 4b Alt çene ağız içi görünümü 
 
 

 
 
Resim 4c  Hastanın radyografik görüntüsü.   
                
 

  
 
Resim 4d Tedavi sonrası görünümü 

 
 

 
 
Resim 4e Hastanın alt-üst çene protezleri 
                       

 

OLGU 5 

 

12 yaĢındaki kız çocuğu hastanın, yapılan klinik 

ve radyolojik muayenesinde diĢ eksiklikleri ve diĢ 

çürükleri olduğu görülmüĢtür. Hastanın oral 

muayenesinde ise 11,21,13,23,26,33,36,46 nolu 

diĢlerin olduğu görülmektedir (Resim 5a,5b,5d). Ayrıca 

hastanın ağız dıĢı muayenesinde kuru cilt, semer 

burun, anormal saç kılı, çıkıntılı dudaklar ve 

parmaklarında Ģekil bozukluğu olduğu görülmektedir 

(Resim 5c). Hastanın protetik değerlendirme sonrası 

fonksiyon, fonasyon ve estetik problemini iyileĢtirmek 

için alt ve üst çeneye hareketli parsiyel protezler 

uygulandı (Resim 5e). Hastanın fiziksel büyümesi göz 

önüne alınarak 6 aylık periyotlarla kontrolleri takip 

edilmektedir. 

 

 

 
 
Resim 5a Üst çene intra-oral görünümü      
 

      
 
Resim 5b Alt çene intra-oral görünümü     
                                                                          

  
Resim 5c Hastanın frontal görünümü             
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Resim 5d Hastanın panoramic görüntüsü 
 
                           

 
Resim 5e Tedavi sonrası görünümü 
 

TARTIŞMA 

 

Genetik bir hastalık olan ektodermal displazinin, 

X kromozomuna bağlı geçiĢ gösterdiği için erkeklerde 

daha sık gözlendiği bildirilmiĢtir. Normal X kromozomu 

ile hastalıklı kromozom taĢıyan kız olgular heterozigot 

olup,  hastalığın belirtilerini genellikle eksik göstermek- 

tedir.1,15 Genetik taĢıyıcılık modeli otozomal dominant, 

otozomal resesif ve X kromozomuna bağlı resesif 

karakterler içerir.4,17 Bu sendromun temel bulguları 

cilt, diĢ, tırnak ve saçlar ile ilgili deformitelerdir. Ayrıca, 

hastalarda yarık dudak / damak, ekstremite anoma- 

lileri, immünolojik bozukluklar ve zeka geriliği gibi 

değiĢken kusurlarda oluĢabilir.9 Son dönemdeki çalıĢ- 

malarda vakaların %49’unda rekürrent otitis media ve 

%43’ünde ses problemlerinin bulunduğu bildirilmiĢtir. 

Bu vakalarda akut faringo-larenjit ve pulmoner 

enfeksiyonlara yatkınlık rapor edilmiĢtir.18 

Ektodermal displazili vakalarda en fazla diĢ 

eksikliğinin mandibulada ve cinsiyet olarak da erkekler- 

de olduğu bildirilmiĢtir. Tüm etkilenen erkeklerde 

maksiller keser diĢlerin anormal kron formuna; molar 

diĢlerin anormal kök formasyonuna da sahip olabile- 

ceği ve çoğunlukla taurodonti görülebileceği rapor edil- 

miĢtir. Genel olarak heterozigot kadınlarda normal ve- 

rilerden önemli derecede küçük diĢler gözlenmek- 

tedir.19,20  

M. Nguyen-Nielsen ve ark.21 11-18 yaĢ arası 

ektodermal displazili vakalar üzerinde yapmıĢ olduğu 

epidemiyolojik çalıĢmada 1224 vakada diĢ anomalisi 

%79.4, hipotrikozis %11.4 ve hipohidrozis  %5.9 

olarak bulmuĢlardır. Yavuz ve ark.22 15 vaka üzerinde 

yapmıĢ olduğu bir çalıĢmada tüm vakalarda diĢ eksik- 

liği, 12 vakada trikodisplazi, 13 vakada hipohidrozis ve 

12 vakada anormal parmak ve tırnaklar bulmuĢlardır. 

Oral bölgedeki diĢ eksiklikleri nedeniyle alveol 

kretler ince ve geliĢmemiĢtir. Bu nedenle dikey boyutta 

azalma ve dudaklarda ĢiĢkin görünüme sebep olduğu 

bildirilmiĢtir.1,15 Bizim olgularımızda semer burun, 

tırnaklarda deformiteler, terlemede azalma, diĢlerde 

anomaliler ve dudaklarda ĢiĢkinlik görülmüĢtür.  

Literatürde, süt ve daimi diĢlerin birçoğunun 

eksikliği nedeniyle erken dönemde diĢ tedavisinin 

yapılması tavsiye edilmiĢtir.15 Olgularımızda mevcut 

diĢlerin erken kaybına neden olabilecek durumlara 

engel olmak için koruyucu ve restoratif tedaviler 

yapılmalıdır. 

 Ruhin ve ark23. yapmıĢ olduğu epidemiyolojik 

çalıĢmada, hastaların sefalometrik analizlerinde ciddi 

maksiller hipotrofi ve diĢ eksikliği olan vakalarda ise 

iskeletsel sınıf III olduğunu bildirmiĢlerdir. 

ED hastalarının birçoğunda üst çenede yeterli 

keratinize diĢeti dokusu yoktur. Posterior diĢlerin ise,  

klinik kuron boyları kısadır. DiĢ çürükleri ve periodontal 

hastalıklar nadir olarak görülür. Klinik kuron boyu 

yeterli olmayan diĢlerde kuron boyu uzatma iĢlemi ve 

bazı durumlarda serbest diĢeti grefti ile keratinize 

diĢeti dokusunun artırılması gerekebilir.24 

ED hastaların tedavisinin planlanması, hazırlan- 

ması, tamamlanması ve var olan diĢlerin sağlığının 

korunması zordur. Bu hastalarda planlanan diĢ destekli 

sabit parsiyel protezler için abutmentler hazırlanır. 

Abutmentli diĢler periodontal olarak stabil tutulmalı ve 

ilerleyen zamanlarda marjinal kısımlarında geliĢen 

çürükler, protezin baĢarısızlığı ile sonuçlanabilir.24 

Yapılan çalıĢmalarda diĢ eksikliği için çocuk 

hastalarda hareketli parsiyel veya total protezler tercih 

edilmiĢtir.1,15 DiĢ eksikliklerinin olduğu vakalarda hare- 

ketli parsiyel protezler önerilmektedir. Yapılan 

protezler yeni süren diĢler, alveolar geliĢime, çenelerin 

rotasyonel geliĢimine bağlı olarak periyodik olarak 

modifiye edilmelidir.25 Hareketli bölümlü protezler en 

çok baĢvurulan protetik tedavi Ģekli olmasına rağmen 

ED’ li hastalarda implantlarda alternatif tedavi 

olabilir.17 GeliĢimi tamamlanan ED hastalarında 

osseointegre implantlar protezi destekleme, stabilize 

etme ve tutuculuğu arttırma amaçlı kullanılabilirler.16 

Sabit implant tutuculu protezlerin avantajlarına 
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rağmen, bazı durumlarda hareketli implant tutuculu 

protezler endike olabilir.16 Fakat implant yaparken 

alveolar kemiğin yetersiz ve bıçak sırtı Ģeklinden dolayı 

greft ve sinüs lifting gibi ilave cerrahi iĢlemler 

gerekebilir.26 Büyüme geliĢme çağındaki hastalarda 

ileriki zamanlarda implantın pozisyonu ve protez ile 

ilgili problemler de çıkabilir.27 Ayrıca bazen finansal 

kısıtlamalar ve baĢka öncelikler hastanın uygun 

tedaviyi seçmesini engelleyebilir.25  

 

SONUÇ 

 

Ektodermal displazi vakalarında diĢ eksikliği sık 

karĢılaĢılan durumlardan biridir. Bu nedenle hastanın 

sahip olduğu diĢlere koruyucu tedavilerin yapılması 

meydana gelebilecek diĢ kayıplarını engelleme 

açısından önemli bir uygulamadır. Eksik diĢler 

nedeniyle hastaların fonksiyon, fonasyon ve estetik 

problemleri oluĢabilmektedir. DiĢ hekimliğinde 

konservatif ve protetik tedaviler hastaların sosyal ve 

psikolojik yaĢamında oluĢabilecek problemlerin ortadan 

kaldırılmasında yararlı olmaktadır.  
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