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OZET

Osteomalazi, D vitamini veya aktif metabolitleri eksikliginin neden oldugu bir kemik hastaligidir. Konjenital bir sendrom
olan ektodermal displazi, hipotrikoz, hipohidroz ve hipodonti ile karakterizedir. Siklikla siit diglerinin tamami veya bir kismu
olusur, ancak siirekli disleri eksik olur veya olusmaz. Bu olgu sunumunda, ektodermal displazisi ve agir osteomalazisi 31
yasindaki bayan hastanin olan hastanin oral rehabilitasyonu rapor edilmistir. Osteomalazi ve ektodermal dipslazi disinda
primer hipogonadizm ve psoriyazis nedeniyle izlenmekte olan hasta alt ¢enesinin sol tarafindaki agr1 yakinmasi nedeni ile
gonderilmistir. Hasta, May1s-2006 déneminden bu yana, giinde 1200 mg kalsiyum ve her iki ayda 300000 internasyonel iinite
vitamin D3 ve vitamin B kompleksi tedavisi gérmiistiir. Tedaviden 10 ay sonra hastanin saglar1 ve tirnaklar1 uzamaya ve
digleri siirmeye baslamisti. Hastanin klinik muayenesinde uyumsuz total protezin varligi yani sira, alt sol birinci biiyiik az
diginin kok kalintilarma bagh inflamasyon bulgulari saptanmigtir. Radyolojik muayenede, iist ¢enede maksiller siniis ve
burun tabani ¢evresinde ¢ok sayida ektopik disler izlenmistir. Alt ¢enede birinci biiyiik azilar disginda kanin, premolar ve
biiyiik az1 digleri gomiiktii. Cerrahi ¢ekimleri ve protez Oncesi cerrahisi tamamlanan hastanin postoperatif iyilegsme siireci ve
sonrasinda herhangi bir komplikasyona rastlanmamustir. Yeni protezi hazirlanan hastanin oral rehabilitasyonu
tamamlanmistir. Bu tip komplike rahatsizliklari olan hastalarin tedavisinde multidisipliner yaklasilmas1 gereklidir.

Anahtar Kelimeler: Ektodermal displazi, osteomalazi, multidisipliner yaklagim.

ABSTRACT

Osteomalacia is a metabolic bone disease caused by vitamin D deficiency or its active metabolites. Ectodermal dysplasia is a
congenital syndrome, characterized by hypotrichosis, hypohidrosis and hypodontia. Most of the the deciduous teeth form but
there are few or no permanent teeth. In this case report we presented the oral rehabilitation of a 31-year- old female patient
with an ectodermal dysplasia and suffering from severe osteomalacia. The patient showed severe osteomalacia, ectodermal
dysplasia and primary hypogonadism and psoriasis. Due to pain on the left side of her mandible, she was referred to our
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clinic. The patient was taking calcium 1200mg /day and 300000 international units for every two months, vitamin D3 and
vitamin B complex tablets since May 2006. After 10 months of treatment her hair and nails begun to grow and her teeth
started to erupt. During the patient’s clinical examination, an ill- fitting total prosthesis and inflammation due to root
remnants of left first molar was found. On radiological examination, a lot of impacted shapeless ectopic teeth were seen in
maxillary sinus and nasal floor regions. Canines, premolar and molar teeth were impacted in the mandible except for the first
molars. The surgical extractions and the preprosthetic surgery procedures were completed. The patient showed no
postoperative complications. A new prosthesis was made and her oral rehabilitation was completed. In such complicated

cases a multidisciplinary approach is necessary.

Key Words: Ectodermal dysplasia, osteomalasia, multidisciplinary approach.

GIRIS

Osteomalazi, D  vitamini  veya  aktif
metabolitlerinin eksikligi ile karakterize, bir kemik
hastaligidir. D vitamininden  eksik  diyet,
malabsorbsiyon, karacigerde D vitamininin zayif
hidroksilasyonu ve renal fonksiyon bozukluklart
osteomalaziye yol agar. Ayrica uzun siire

antikonviilsan ila¢ kullanimi da osteomalaziye neden
olabilir (1).

Konjenital bir sendrom olan ektodermal displazi
(ED), viicutta dogustan kil yoklugu (hipotrikoz),
terleyememe (hipohidroz) ve dis sayisinda azlik ya
da yokluk (hipodonti) ile karakterizedir. Siklikla siit
diglerinin tamami veya bir kismi olusur, ancak
stirekli disleri eksik olur veya olusmaz (2). Bu olgu
sunumunda, agir osteomalazi tablosu ile izlenen
ED’li bir hastaya konsiiltasyonlar 1siginda yapilan
oral cerrahi ve protetik yaklasimlar agiklanmustir.

OLGU

Istanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi I¢
Hastaliklar1  Anabilim Dali  Endokrinoloji  ve
Metabolizma Hastaliklar1 Bilim Dali’nda ED ve agir
osteomalazi tablosu ile izlenen, 31 yasinda bayan
hasta, sol alt ¢enesindeki agr1 yakinmasi nedeniyle,
Istanbul Universitesi Dis Hekimligi Fakiiltesi Agiz
Dis Cene Hastaliklar1 ve Cerrahisi Anabilim Dali’na
tekerlekli sandalye ile getirilmistir. Sunulan olgunun
konsiiltasyonu sonucunda  osteomalazi ve
ektodermal displazi disinda primer hipogonadizm ve
psoriyazis  nedeniyle de  takipte  oldugu
belirlenmistir. Hasta, ilgili bilim dalinda Mayis-
2006°dan bu yana, giinde 1200 mg kalsiyum ve her
iki ayda 300000 internasyonel {inite (IU) vitamin D3
ve vitamin B kompleksi tedavisi goérmiistiir. Bu
tedaviden 10 ay sonra, hastanin saglar1 ve
tirnaklariin  uzamaya, dislerinin agiz i¢inde
sirmeye  bagladigi, ayrica hastanin  tedavi
baslangicinda tekerlekli sandalyeden kaldirilamaz

iken, zamanla yardimla vyiriiyebilmeye ve ozel
ihtiyaclarimi  kismen  giderebilmeye  basladig:
ogrenilmistir.

Diger yandan 1.U. Istanbul Tip Fakiiltesi
Ortopedi ve Travmatoloji Anabilim Dali’nda da
takip edilen hastanin, yiiriirken dizlerin birbirine
sirtinmesi  ile  karakterize  ortopedik  sekil
bozuklugu, ice ¢arpik diz (genu valgum) ve bilateral
olarak yiirimeyi engelleyen diiz ve disa ¢arpik ayak
taban1 (planus valgum) deformiteleri, ayaklarda
gelisim  bozuklugu ve ellerde  fonksiyonel
deformiteler izlenmistir. Rutin takipleri Ilizarov
Polikliniginde devam eden hastanin aralikli
ortopedik ameliyatlar gecirdigi ve istenilen sonuca
ulagabilmek icin ileri operasyon planlari oldugu
ogrenilmistir.

Olgunun klinik muayenesinde uyumsuz bir total
protezi oldugu gdzlenmistir (Resim 1). Intraoral
muayenede (Resim 2) ise, alt ¢enede sol birinci
biliyikk azi disinin kok kalintilarima bagli gelisen
inflamasyon goézlenmistir (Resim 3). Radyolojik
olarak alt ¢enede bilateral birinci biiyiik az1 diglerin
kok kalintilar1 vardi. Geriye kalan alt kanin, kiigiik
az1 ve diger biiyiik az1 digleri ise gomiiktii (Resim 4).
Radyolojik muayenede ayrica, iist ¢enede maksiller
sinlis bolgesi ve burun tabani ¢evresinde ¢ok sayida
ektopik dislerin varligi gozlenmistir (Resim 5-6).
Oncelikle ileri diizeyde giiriik olan birinci biiyiik azi
dislerinin kok ¢ekimleri gerceklestirilmistir. Cerrahi
¢ekim endikasyonu, kemik retansiyonu az olan ve
ilerde inflamasyona neden olabilecek alt sag ve sol
kiiciik azilar sol ikinci biyiik az1 disleri igin
verilmigtir. Bu gomiik dislerin kok gelisimleri
tamamlanmamis ve konik sekilli olusu dikkat
cekiciydi (Resim 7). Kok gelisimi olmayan sekilsiz
dislerin perikoronal dental folikiilleri cerrahi ¢ekim
sonras1 histopatolojik degerlendirme i¢in 1.U.
Istanbul Tip Fakiiltesi Temel Bilimler Patoloji Bilim
Dali’'na  gonderilmistir.  Ancak  histopatolojik
degerlendirmede spesifik bir bulgu saptanmamustir.
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Resim 1: Olgunun ilk muayene goriiniimi.

BT 2

Resim 2: Olgunun agiz i¢i goriinimdl.

Resim 3: Alt c¢ene sol tarafta birinci biiyik az
bolgesinde inflamasyon.

Resim 4: Olgunun panoramik radyografisi.

Resim 6:  Olgunun panoramik rekonstriiksiyonu
(maksiller  siniisler ve burun tabam
komsulugundaki ektopik disler).

Resim 7: Kokleri gelismemis gomiik disin konik formu.

Olgunun alt ¢ene sag ve sol {iglincii biiyiik az1 ve
sag ikinci biiylik azi1 digleri yeni protetik tedavi
sirasinda kemikte retansiyon alani olusturabilecegi
kanisi ile agizda birakilmistir. Eski protezine bagh
gelisen iltihapsal fibroz hiperplaziler elektro cerrahi
yontemle almmugtir (Resim 8-9). Postoperatif
iyilesme siireci komplikasyonsuz ~ tamamlanan
olgunun protetik tedavisi Istanbul Universitesi Dis
Hekimligi Fakiiltesi Total Parsiyel Protezler Bilim
Dali’nda tamamlanmigtir (Resim 10).
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Resim 8: Hastanin uyumsuz protezine bagl gelisen
iltihapsal fibr6z hiperplaziler.

Resim 10: Hastanin yeni total protezinin agizda
uyumlandirilmast.

TARTISMA

D vitamini eksikligi ve D vitamini metabolizmasi
ile ilgili bozukluklarda ortaya ¢ikan osteomalazi,
metabolik bir kemik hastaligidir. Osteomalazide, D
vitamini eksikligi sonucu matriks mineralizasyonu
yetersiz, mineralize olmamis kemik yogunlugu
artmig ve mineralizasyon defekti nedeniyle kemigin
kalitesi iyi degildir. Osteomalazinin, ¢ocuklardaki
kargiligi ragitizmdir (1, 3-5). Osteomalazide en sik
rastlanilan semptom, kas glicsiizliigii ve yaygin
kemik agrilaridir. Sunulan olguda osteomalazi
bulgulari oldukga agir seyretmektedir.

Kocaeli H., Tanokol R., Yaltirik M., Siiliin T., Bilgi¢ B.

Metabolik kemik hastaliklar1  tim iskelet
sistemini ilgilendirmekle beraber, bu hastalikta,
siklikla oral kavitede Klinik wveya rutin dental
radyografilerde goriilen anomaliler tamya yardimci
olur. Bu agidan dis hekimlerinin sorumlulugu
onemlidir. Ozellikle ileri yas grubunda gériilen
osteoporoz yayginligi gbéz Oniine alindiginda dis
hekimlerinin sorumlulugu daha da artmaktadir (3).

Solt, kemik metabolizmasindaki bozukluklarin
goriildiigii  bireylerde alveolar rezorpsiyon ve
periodontal doku kayb1 basta olmak {izere metabolik
hastaliklarin oral bulgularina yaklasik 20 yil dnce
dikkat cekmistir. Metabolik hastaliklara 6zgii bu
carpict oral bulgularin, tablonun altinda yatan
sistemik hastaligin tanisindaki 6nemini ayrica
vurgulamistir (4).

ED, cktodermden kokenini alan deri, killar,
disler ve tiikiiriik bezlerinde gelisim anomalileri ile
karakterize herediter hastaliktir. Otozomal dominant,
resesif veya X - kromozomu gegisli olabilir (2, 6).
Ter bezleri sayica azaldigt ig¢in, hastalar 1s1
artislarina  dayanamaz. Aym sekilde tikiiriik
bezlerinin azlifi, agiz kuruluguna yol acabilir.
Hastanin kasglar1 ve kirpikleri azalmig veya yoktur.
Saglar az, ince veya yok denecek boyuttadir (6, 7).
Sunulan olgumuzda istanbul Universitesi Istanbul
Tip Fakiiltesi I¢ Hastaliklart Anabilim Dali
Endokrinoloji ve Metabolizma Hastaliklart Bilim
Dali'nda Cal D vit (1X1/giin) ve Apikobal
(1X1/giin) tedavi ile 10. aydan itibaren saglarin,
tirnaklarin ¢ikmaya baglamasi ve dislerin agizda
siirmeye baslamast yapilan tedavinin bagarisini
gostermektedir.

ED olgularinin saglarinin seyrek olusu, perioral
hiperpigmentasyon, ortayliz hipoplazisi yaninda
hastanin dudaklarinin dolgunlugu klinik olarak
tipiktir. Hastanin goz g¢evresi daha yakin planda
incelendiginde goz cevresinde oldukga ince ¢izgi ve
kirigikliklar yaninda kas ve kirpiklerin seyrekligi
dikkat gekicidir. Ayrica tiikiirik bezleri ektoderm
kokenli oldugundan bu tip hastalarda degisken
derecede agiz kurulugu olagandir. Tim dislerin
eksikligi  (anadonti) oldukg¢a  seyrektir. ED
hastalarinda diglerin sayica azlig1 (oligodonti veya
hipodonti) ve kuron sekillerinin konik sekilli olusu
tipik oral bulgulardir (6, 7). ED’de saglikli bireylere
oranla  orofasiyal  fonksiyonlar  bozulmustur.
Bergendal ve ark.,, ED olan hastalarda, saglikli
bireylere nazaran ¢igneme, yutma, agiz kurulugu ve
konugsma zorluklarinda istatistiksel olarak anlamli
diizeyde farkliliklar gézlemlemislerdir. Ayrica, ED
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hasta grubunun oral fonksiyonlar1 agisindan &zel
degerlendirilmesi geregini belirtmislerdir (2).

Ge¢ donemde implant kayiplarma daha ¢ok
uygun olmayan protetik tedaviler sebep gosterilir.
Ayrica kaynaklarda metabolik kemik hastaliklarin
neden oldugu ge¢ donem implant kayiplari da
belirtilmistir (5). Sunulan olguda ED yaninda,
osteomalazinin agir seyirli olusu implant cerrahisi
endikasyonunu baslangicta elimine etmemize yol
agcmuistir.

ED hastalarinin dental tedavisinde agizdaki dis
sayisina gore sabit veya hareketli protetik
rehabilitasyon kaginilmazdir. ED hastalart igin
implant tedavisi endikasyonu eger hasta i¢cin uygun
ise daha modern bir alternatif olabilir (7-11).

ED olgular1 i¢in implant cerrahisi genellikle daha
ileri cerrahi teknikleri gerektirmektedir: Lypka ve
ark., kretleri atrofik ED’li bayan hastanin maksilla
ve mandibulasina blok greft uygulamalarinin
ardindan  dental implant  rekonstriiksiyonu
saglayabildiklerini rapor etmiglerdir (8). Ritto ve
ark. ise, 16 yasindaki hastalarmin mandibular
prognatizm ve maksiller anteroposterior yetersizligin
once ¢ift ¢ene ortognatik cerrahi operasyonu ile
diizeltildikten sonra implant cerrahisine gectiklerini
belirtmislerdir. Hastalarinin yasi itibari ile 6zellikle
geng erigkin  donemde yapilan ileri cerrahi
girisimlerde deformasyonun psikolojik etkilerinin
gdz ardi edilmemesi ve sonraki ddonemlere
yansimamast acisindan erken donemde
¢ozlimlenmesi gerekliligine dikkat ¢ekmislerdir (9).

Lammaza ve ark., atrofik kretleri olan ED
hastasinda yeterli kemik hacmi saglayabilmek igin
vertikal distraksiyon osteogenezi ve otojen kemik
ogmentasyonlart ardindan implant destekli protez
yaptiklart bir vakayr yayinlamislardir (7). Kirmeier
ve ark, ED’li eriskin erkek ikiz hastalarinin
tedavisinde krista iliakadan otogen kortikokanselloz
ogmentasyon ve implant cerrahisinin diger protetik
tedavi seceneklerine {iistliin oldugunu vurgulamis-
lardir (10). Pediatrik ED hastalarin biiylime ve
gelisimlerini engellemeden bu hasta grubunda gecici
implantlarin  kullanim1 bagka bir segenek olarak
sunulmustur (11). ED olgularinda yapilan tiim ileri
cerrahi tekniklerde basari i¢cin mul-

tidisipliner ¢alismanin geregi vurgulanmistir (10,
11). Ayrica siklikla oligodonti nedeni ile dis
hekimine danisan ED olgular1 ve ailelerinin, dogru
yonlendirilmesi ve hastanin yasam kalitesinin
yiikseltilmesinde dis hekiminin rolii yadsinamaz
(12).

Sunulan olguda ED yaninda ciddi osteomalazi
bulgular1 farkli bir degerlendirme gerektirmistir.
Agir osteomalazi ve ED tanisi ile takip edilen ve
klinigimize oral enfeksiyon bulgulart nedeni ile
gonderilen hastaya implant cerrahisi endikasyonu
ongoriilmemistir. Oncelikle ag1z i¢indeki enfeksiyon
odag1 olan alt birinci biiyiikk az1 diglerine ait kok
kalintilar1 ¢ekilmistir. Daha sonra alt ¢enede fokal
enfeksiyon kaynag: olabilecek gomiik sag ve sol
premolarlar ile sol gomiik ikinci biiyiik azi dislerin
cerrahi cekimleri tamamlanmigtir. Ancak gerekli
alveolar kret yiiksekligini korumak i¢in alveol kretin
oldukca derin alanlarinda gomiik olan digleri ve
hastanin burun tabami ¢evresindeki ve bilateral
maksiller siniislerinde ektopik olarak kalan gdmiik
dislerin takip edilmesi uygun goriilmiistiir. Diger
yandan hastamizin tiim uyumsuzluklarina karsin eski
total protezini kullanabiliyor olmasi ve daha da
onemlisi hastanin ciddi metabolik hastalik tablosu
nedeni ile siirekli takipte olmasi, daha 6nce yapilan
ortopedik  operasyonlarda  hastanin  Gzellikle
enfeksiyon agisindan sorunlar yasamasi, tekerlekli
sandalyeden sadece Ozel ihtiyaglari nedeni ile
kalkabilen hastada ileri oral cerrahi protokoller
diistintilmemistir. Hastanin cerrahi  gekimlerinin
ardindan, eski proteze bagl gelisen iltihapsal fibroz
hiperplazileri eksize edilmis, ardindan hastanin yeni
protetik rehabilitasyonu tamamlanmustir.

ED hastalarinin tedavisinde hastanin ailesi ile
beraber genetik degerlendirilmesi ilk Oneridir (6).
1.U. Istanbul Tip Fakiiltesi ¢ Hastaliklar1 Anabilim
Dali biinyesinde Endokrinoloji ve Metabolizma
Hastaliklari, Genetik, Romatoloji Bilim Dallar1
yaninda Ortopedi Anabilim Dali’nin da sunulan olgu
ile ilgili yurtdist (ABD) konsiiltasyonlar1 devam
etmektedir.

Sunulan olguda multidisipliner yaklasim, tedavi
ve takip silirecinde hasta memnuniyeti ile
sonuclanmistir. Bu  tip komplike olgularin
tedavisinde sonug alabilmek igin ekip calismasinin
Oonemi bliytiktiir.
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