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ÖZET:	Williams	 Sendromu,	 tipik	 bulguları	 olan	multisistemik	genetik	bir	hastalıktır.	Yapılan	çalış-malarda	özellikle	kalp	ve	göz	bulguları,	renal	bul-gular	ve	son	zamanlarda	tiroid	fonksiyonları	üze-rinde	durulmaktadır.	Hastalık,	büyüme	ve	gelişim-de	 gerilik,	 hiperkalsemi,	 kalp-damar	 anomalileri,		peri	yüzü	görünümü,	dental	anomaliler,	nörolojik	ve	 renal	bozukluklar	 	gibi	 	 gelişimsel	 	defektlerle	karakterizedir.	Supravalvuler	aort	stenozu,	en	sık	görülen	 kalp	 anomalisidir.	 	 Bu	 olgu	 raporunda	Williams	sendromlu	çocuk	hastada	oral	bulguların	ve	 dişlerde	 görülen	 anomalilerin	 incelenmesi	amaçlanmıştır.
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ABSTRACT:	 Williams	 syndrome	 is	 a	 multi-systemic	 complex	 genetic	 disorder	 with	 typical	The	disorder	is	 characterized	 by	 growth	 and	 developmental	
logical	 alterations,	 including	mild-to-severe	men-tal	 retardation;	 renal	 disorders.	 Supravalvular	aortic	 stenosis	 is	 the	most	 common	 cardiac	 ano-maly.	 In	 this	 case	 report	 it	 was	 aimed	 to	 report	williams	syndrome.
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GİRİŞ	 	Williams	 ya	 da	 Williams-Beuren	 (WBS)	olarak	 da	 adlandırılan	 sendrom,	 nadir	 	 görülen	konjenital,		multisistemik		bir		hastalıktır.	Williams		ve	 çalışma	grubu	1961	yılında	supravalvüler	aort	mental	 retardasyonu	 olan	 bir	 grupta	 sendromun	temel	 özelliklerini	 tarif	 etmişlerdir	 (1,2).	 Beuren	ve	 arkadaşları	 (3)	 WBS’da	 önceden	 tarif	 edilmiş	bulgulara	ek	olarak,	1964	yılında	periferik	pulmo-ner	 stenoz	 (PPS)	 ve	 diş	 anomalilerini	 eklemiş	 ve	bu	olguların	arkadaş	canlısı	olduklarını	bildirmiş-lerdir.	Ewart	ve	ark.	(4),	1993	yılında	yedinci	kro-mozomun	 uzun	 kolunda	 meydana	 gelen	 bir	 dizi	delesyon	 sonucu	 WBS	 geliştiğini	 ve	 bulguların	elastin	gen	defektiyle	ilişkisini	göstermişlerdir.	Hastalığın	 temel	 bulguları;	 düşük	 doğum	ağırlığı	 ve	 gelişme	 geriliği,	 tipik	 bir	 yüz	 ifadesi,	konjenital	kalp	ve	damar	anomalileri,	kas	ve	iske-

let	 sistemi	 hastalıkları,	 fıtık,	 hiperkalsemi,	 diş	 ve	böbrek	bozuklukları	 yanı	 sıra	 yaşla	birlikte	 belir-ginleşen	 iritabilite,	 hiperakusis	 (hassas	 işitme),	öğrenme	 güçlüğü	 ve	 ilgi	 süresi	 kısıtlılığı	( )	olarak	sıralanabilir.	Hastaların	genellikle	 zeka	 düzeyi	 düşük	 olmakla	 beraber	 bu	kişilerin	 dil,	 müzik	 ve	 sosyal	 yetileri	 son	 derece	kuvvetlidir	(5).
OLGU	SUNUMUOn	 üç	 yaşında	 kız	 hastada	 yapılan	 klinik		muayenede	 	 ekstraoral	 olarak	 sendromun	 tipik	belirtilerine	 rastlanmıştır	 (Resim	 1).	 Kıvırcık	 saç,	geniş	alın	ve	geniş	ağız,	tipik	peri	yüzü	görünümü	serler	 bölgesinde	 hipomineralize	 alanlar	 ,	 çapra-şıklık,	Class	III	kapanış	ve	eski	dolgularında	
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sekonder	çürük	gözlenmiştir	(Resim	2).	Radyogra-tedavisi,	 16	 ve	 46	 numaralı	 dişlerinde	 ise	 sekon-der	çürükler	olduğu	ve	36	numaralı	dişin	çekilmiş	olduğu	tespit	edilmiştir	(Resim	3).

Tedavi	PlanlamasıHastanın	 kardiyolojik	 konsültasyondan	sonra	 sekonder	 çürüklü	 dolgunun	 	 yenilenmesi,	tedavilerin	 bitiminin	 ardından	 ortodontiye	 yön-lendirilerek	 tedavi	süresi	boyunca	hipomineralize	alanların	takibinin	yapılması	planlanmaktadır.

Hastanın	 konsültasyon	 sonucuyla	 birlikte	kliniğimize	 gelmesinin	 ardından,	 hastaya	 enfektif	lemden	bir	saat	önce	oral	olarak	1	gram	amoksisi-lin	 verilmiştir.	 Hasta,	 lokal	 anestezi	 (articain)	 al-tında	 sekonder	 çürüklü	 dolgusunun	 yenilenmesi-nin	ardından	ortodontiye	yönlendirilmiştir	(Resim	4).

okluzal	fotoğrafı
TARTIŞMAWilliams-Beuren	 Sendromu,	 orofasiyal	 ve	dental	 anomalilerin	 sık	 rastlandığı	 nadir	 görülen	genetik	 bir	 hastalıktır.	 Bu	 problemlerden	 dolayı	etkilenen	hastanın	tedavisinde	pedodontist	önemli	bir	rol	oynamaktadır	(6).	Bu	olgu	raporunda	hastalığa	dair	daha	 ön-ceden	rapor	edilen	bulguların	neredeyse	 tamamı-na	 rastlanmıştır.	Hastada	hastalığın	 tipik	bulgula-rından	peri	yüzü	görünümü,	geniş	alın,	geniş	ağız,	dental	anomaliler,	kıvırcık	saç,	kalpte	supravalvu-ce	mitral	yetmezlik	bulunmaktadır.	Hastaya	kardiyolojik	konsültasyonun	ardın-saat	önce	1	gram	amoksisilin	verilerek	lokal	anes-tezi	altında	sekonder	çürüklü	dolgusu	yenilenmiş-tir.	 Geçmiş	 olgu	 raporları	 incelendiğinde	 bu	 tip	hastalarda	dental	tedavi	 öncesinde	riskleri	en	aza	indirmek	 amacıyla	 kardiyolojik	 konsültasyon	 ve	nın	anterior	dişlerinde	görülen	hipokalsikasyonla-rın	 sert	 doku	 olması	 sebebiyle	 tedavi	 edilmeden	takibe	alınmasına	karar	verilmiştir.	Diğer	taraftan	mine	 hipoplazisi	 ve	 hipomineralizasyonun	 hiper-kalsemiyle	ilişkili	yüksek	çürük	riski	taşıdığı	belir-tilmektedir	 (8).	 Hastanın	 ortodontik	 tedaviye	 de-vam	 edeceği	 de	 göz	 önüne	 alınarak	 hipoplazik	alanların	ortodontik	tedavi	seanslarında	da	takibi-ne	devam	edilecektir.
SONUÇWilliams-Beuren	 Sendromlu	 hastalarda,	özellikle	 kardiyovasküler	 sistem,	 orofasiyal	 ano-
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maliler,	 mental	 bozuklukları	 içeren	 sistemik	 ve	lokal	problemlerden	dolayı	sık	diş	muayene,	teda-vi	 ve	 takiplerinin,	 uygun	 koruyucu	 uygulamalarla	birlikte	diyet	düzenlenmelerinin	yapılmasının	has-taların	 yaşam	 kalitesini	 yükseltmede	 önemli	 bir	yeri	vardır.	
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