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OLGU SUNUMU

Ehlers-Danlos sendromu: Olgu sunumu

M. Selim BOTSALI", Yagmur SENER", Ebru KAC(KYILMAZ"

SU Dishek Fak Derg, 2009;18:189-192

Ehlers-Danlos syndrome: A case report

Ehlers Danlos Syndrome (EDS) is a connective tissue disease that has
effect on the structure and function of collagen. Collagen is a fibrous
protein that is one of the main building structures of connective
tissues such as skin, tendon, bone and cartilage. Connective tissue
requires all type of collagen to function correctly.

People with EDS may show symptoms such as skin hyperelasticity,
joint hypermobility, increased tendency to bruise and abnormal
scarring. Dental findings have been reported with some types of EDS.
This case report describes the dental findings of a patient (10, @)
who applied to Selguk University Department of Pediatric Dentistry
with dental caries and mobility. According to his medical history
he was born at month 7 of the pregnancy. He had a history of easy
bruising and scarring after minimal trauma and presented a soft

~and hyperextensible skin. In addition, he had atrophic paper scars
on the face, elbows, knees and shins; hypertelorizm on the face,
ecchymosis on the lower legs and generalized joint laxity. Intraoral
examination revealed pigmentation at gingival tissues, mobility at
mandibular lateral and central incisors and supernumerary teeth in
the area of left maxilla. Based on these findings the patient’s profile
was consistent with classical type EDS. In this report a case with EDS
is presented and also the clinical approach to his dental problems
is emphasized.

KEY WORDS

Ehlers Danlos Syndrome, collagen, dentistry.

Ehlers- Danlos sendromu (EDS); genetik gegig gosteren, kollajenin yapi ve
fonksiyonu tizerine etkili, primer olarak dermatolojik bozukluklar ve eklem
rahatsizliklan olusturan bag dokusuna ait heterojen bir hastaliktir. Ehlers
ve Danlos isimli iki hekim tarafindan 1900’lerin baginda tanimlanmstir
(1). Hastalik nadir olarak gorilmektedir, literatiirde prevalansinin 1/10000
ile 1/150000 arasinda degistigi bildirilmektedir(2, 3). 1960'h yillardan

beri aragtincilar EDS'yi klinik gériintimlerine gore kategorize etmeye -

cahgmislardir(4). EDS'nin “tiplerini kategorize etmek amaciyla 1986
yilinda Berlin siniflamasi giindeme gelmig olup giintimiizde 1997 yilinda
tamtilmug olan Villefranche siniflamasi tercih edilmektedir (Tablo1) (5).
Bu tiplerin her biri klinik ve genetik olarak heterojendir(5). Hastalik, kol-
lajenin yapi ve sentezindeki defektlerden kaynaklanmaktadir(5). Kollajen,
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primer olarak konnektif doku hiicre-
lerinden salinan fibréz bir proteindir.
Cilt ve kemiklerin major kompo-
nentidir. Memelilerde en bol bulunan
proteindir ve total protein miktarimn
Ya'ini olusturur. Gunjimuze kadar 20
tip kollajen bulunmustur, konnektif
dokudaki ana tipleri I, Il, I, V ve
XI'dir(6). Bag dokusu, fonksiyonlarini
dogru bir gekilde yerine getirebilmek
igin bitln kollajen tiplerine ihtiyag
duymaktadir.

EDS hastalarinda kollajenin yapi-
sindaki bozukluklardan dolayi eklem
hipermobilitesi, artmig deri esnekligi,
atrofik skarlar, doku frajilitesi ve bazi
formlarinda arter ya da organlarda
yirtilma,  mitral  kapak prolapsi,
skolyoz gibi bir takim diizensizlikler
gozlenebilmektedir(5). Ayrica, alin ve
Gcene bolgesinde atrofik skarlar, iki
gz arasi mesafede artig, epikantus,
dar ve egri burun, ince sag telleri ve
cilt elastikiyetinde artig yiiz bélgesinde
gortlen tipik bulgulardir(1).

Hastahigin agiz igi bulgulan ilk ola-
rak Barabas ve Barabas tarafindan
tanimlanmistin(7).  Derin  damak
kubbesi, esnek dil, hipoplazik mine,
premolar ve molar diglerde derin
fissir ve ylksek tiberkil sekilleri,
mikrodonti,  siiperntimere disler,
pulpa taslar, kisa, deforme kékli
digler ve buna bagh mobilite tipiktir.
Erken yerlesen generalize peri-
odontitis, sendromun en belirgin oral
bulgusudur. Mukozasi oldukca narin
ve yaralanmaya yatkin bu hastalarda;
digetlerinde hiperplazi, pigmentasyon
artigt ve diger periodontal hastaliklar
gbzlenebilmektedir(1).

Bu olgu raporunda, Selcuk Clnivgr-
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Tablo 1.

Villefranche ve Berlin simiflamasina gore Ehlers-Danlos Sendromu (Beighton ve ark 1998).

Villefranche sinflamasi (199 7)
Klasik

Berlin siniflamasi (1986)

Kollojen defekti

I (gravis) I (mitis) TipV
Hipermolilite Il (hipermobil) Bilinmiyor
Vaskiler IV (arterial-ekimotik) Tip Il

Kifoskolyozis
Arthrokhalozya

VI (okiler- skolyotik)
Vila (arthrokhalazis multipleks konijenita) : Tip |

Lizil hidroksilaz

VlIb (arthrokhalazis multipleks konjenita)

Dermatosparaksiz

sitesi  Dishekimligi Fakiiltesi Pedodonti béltimiine
bagvuran EDS'li hastaya ait klinik, radyolojik, agiz ici ve
agiz digi bulgular ile tedavi yaklasimi sunuldu.,

OoLGU

Alténve yan kesici dislerindeki mobilite ve bazi diglerinde
curik varhg sikayetiyle Selcuk (iniversitesi Dishekimligi
Fakultesi Pedodonti Klinigine bagvuran M.A.'nin (J,10)
alinan anamnezinde premature olarak (hamileligin 7.
ayinda) diinyaya geldigi, cildinin yaralanmaya yatkin
oldugu, yaralarin ise skar birakarak iyilestigi 6grenildi.

Agiz disi muayenede; alin, diz kapadi ve bacaklarda
pigmente ve atrofik skarlar, eklemlerde hipermobilite,
hipertelorizm gézlendi (Resim1). Ayrica el ve ayak
parmaklarinin normalden kalin ve parmak eklemlerinin
normalden daha esnek oldugu tespit edildi (Resim 2).
Temporomandibular eklem (TME) muayenesinde agiz
agikliginin normal sinirlar icinde oldugu ve deviasyon
bulunmadigi gozlendi. Yapilan agiz igi muayenede ise:
dilde asin elastikiyet ve dis etlerinde pigmentasyon
belirlendi (Resim 3). Alt 6n ve yan kesici diglerde ikinci
derecede mobilite kaydedildi. Alinan panaromik ve
periapikal radyoﬁ’raﬂarda, Ust gene sol yan kesici dig

Resim 1.

Hostanin diz bélgesindeki atrofik skorlar.
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Vllc (human dermatosparaksiz)

Prokollajen N peptidaz

bélgesinde iki adet gémili stperniimere dis ve eks-
foliasyon zaman gelmis 62, 64, 65, 75, 84 numarall
disler belirlendi (Resim 4). Ayrica 16, 36 ve 46 numaral)
diglerin giiriik oldugu tespit edildi. Alt anterior bdlgedeki
dislerin kéklerinin oldukca kisa oldugu gézlendi (Resim
4). Yapilan klinik ve radyolojik degerlendirmeler ile
anamnez bulgulan 1siginda hastanin Villefranche
siniflandirmasina  gére EDS'nin  Klasik Tipine ait
bulgular tasidig anlasild.

Olgunun sikéayet sebebi olan 16, 36 ve 46 numarali
curuk disleri tedavi edildi, ardindan asiri mobilite
gosteren ve fonksiyon esnasinda rahatsizlik veren,
disme zamani gelmis 62, 64, 65, 75, 84 numaral sit
digleri ile siiperntimere disler gekildi. Hastaya, optimum
oral hijyeni saglamaya yénelik bilgiler verildi. Hastanin
altt ayhk ve bir yillik rutin takiplerinde, agiz hijyenini
iyilestirmeye yénelik olarak verilen tavsiyelere uydugu,
agiz bakiminin istenilen diizeyde oldugu ve yeni ciiritk
olusumunun gozlenmedigi belirlendi. Alt cene On ve
yan kesici dislerindeki mobilitenin devam ettigi ancak
bu nedenle kaybedilen bir disinin bulunmadigi gézlendi.
Hastanin olagan kontrolleri devam etmektedir.

Resim 2.

Hostanin normalden kalin olan ayak parmaklart,
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TARTISMA

Ehlers- Danlos sendromu; cilt elastisitesi, doku frajilitesi
ve eklem hipermobilitesi ile karakterize bag dokusunun
bir hastaligidir (5, 8, 9). Bu hastahigin ayinc tanisinda
Marfan sendromu, generalize ailesel eklem hiper-
mobilitesi sendromu, kutis laksa, pseudoksantoma
elastikum ve Larsen sendromu gibi rahatsizhklar
distnilmelidir(1).

Villefranche siniflamasi'na gére EDS'nin temel olarak
alti tipi bulunmaktadir(5). Hastamzda goriilen garpici
cilt elastisitesi, cildinin kolay yaralanmasi, yaralarin
skar birakarak lyilesmesi (cigarette paper scar), ek-
lemlerindeki hipermobilite, premature dogum hikayesi,
alin gikintisinin belirgin olmasi, dis kéklerinin kisa ve
deforme olmasi gibi bulgulardan olgunun klasik tip
EDS hastasi oldugu belirlendi(1, 9, 11).

Bu tip hastalarda mitral kapak prolapsi olabildigi icin
dental islemlerin uygulanmasi sirasinda profilaktik
antibiyotik uygulamasinin yapilmasi gerekmektedir(1).
TME  Uzerinde iatrojenik bir hasara yol agmamak
agisindan dighekiminin tedavi siirelerini kisa tutmasi
tercih edilmelidir(1, 4, 10, 12). Inferior alveoler sinir
blogu uygulanirken hematoma yol agmamaya dikkat
gosterilmelidir(1, 4). Ortodontik tedavi uygulanacak
hastalarda disler kontroll(i kuvvetler ile yavas hareket
ettirilmelidir. Tedavi sonrasi relapslar siklikla oldugu
igin pekistirme stiresi uzun tutulmahdir(1, 4, 10).
Bukkal mukoza ortodontik braketlerin hasarina karsi
zayif oldugu igin agrl tlserasyonlar olusabilmektedir
(1,4), Ideal olarak, dental ve maksillofasial cerrahiden
kaginmak gerekir. Cerrahi islemler 6ncesinde kan

Boisall, Sener, Kigkylmaz

koagiilasyon degerlerini -gOsteren testlerin yapilmasi
zorunludur(1, 4). Doku yirtilmaya yatkin oldugu icin
sutur atilirken asiri kuyvet uygulanmamalidir, operasyon
sahas akrilik bir cerrahi plak ile desteklenmelidir(1, 4),
Endodontik tedavilerde pulpa taslan ve anormal ksk
morfolojisi acisindan hasta deQerIendiriImeIidir(4. 10).

Hastamizin tedavileri de TME'yi zorlamayacak sekilde
ve kisa streli seanslarla gergeklestirildi. Dig cekimleri
Oncesinde hastanin pithtilasma ile ilgili bir probleminin
olmadigi &grenildi ve blok anesteziden kacinilarak
hematom olusma riski elimine edilmeye Galisildi,
Alt cenede bulunan kisa k&kii kesici disler takibe
alindi. De Coster ve ark. (2005) galismalarinda EDSlj
hastalarin  DMF  skorlarinin kontrol grubuna gore
Onemli derecede yiiksek oldugunu  belirlemislerdir.

i
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Resim 3.

Hastanin agiz ici gérintisi ve dis etlerindeki pigmentasyon,
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Bu durumun, hastalann mukozal frajilitelerinin fazla
olmasi ve kronik dudak agnlari nedeniyle oral hi-
jyenin yeterince saglanamamasindan kaynaklandig
bildirilmistir, Olgumuzda da yetersiz ora] hijyene bagl
olarak olugmusg clruklerin tedavileri gergeklestirilerek
hasta ve ebeveyni oral hijyenin  énemi konusunda
bilgilendirilmistir.' Hastanin rutin kontrollerinde verilen
aguz dis saghg egitiminin olumlu sonug verdigi ve
adizdaki mevcut diglerin korundugu gézlendi.

SONUG

Ehlers-Danlos sendromuy tanisi konulmus bireyler ve
ebeveynleri sendromun beraberinde getirdigi genel
risklerle ilgili olarak bilgilendirilmeli, dikkat edilecek
noktalar ve olumsuzluklara kargi alinmasi gereken
6nlemler acisindan aydinlatiimalidir, Hastalarin agiz dis
saghgr yéniinden bireysel agiz bakim aktivitelerini en iyi
dizeye yiikseltmeleri saglanmalidir. Bu olgu raporunda
sunulan hastaya da gerekli bilgilendirmeler yapilmis ve
sonrasinda dis tedavileri tamamlanmstir. Koruyucu
-edavilerin devamliligini saglamak icin hasta periyodik
<ontroller ile izlenmektedir,
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