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CHANARIN-DORFMAN SENDROMLU COCUK HASTAYA
DENTAL TEDAVI YAKLASIMI: OLGU SUNUMU

Dental Treatment Approach to the Child With Chanarmm-Dorfman Syndrome:
A Case Report
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Abstract

Chanarin-Dorfman Syndrome (CDS) is a ra-
re autosomal recessive inherited neutral lipid me-
tabolism disorder characterized with ichthyosis le-
sions and multi-system involvement. There are li-
mited number of sources notification of this synd-
rome. The aim of this case report was to report
difficulties in dental treatment process of an 8-
year-old patient diagnosed with CDS who was re-
ferred to Ankara University Faculty of Dentistry
Department of Pediatric Dentistry due to dental
pain. In the extra oral examination, erythema and
desquamation of the skin on entire body surface,
scalp scaling was detected and the patient had dif-
ficulty in opening her mouth because of anguler
fissures. In the intraoral examination multiple ca-
rious teeth (16, 26, 36, 46, 54, 55, 64, 65, 75, 84
and 85) were determined, also molar incisor hy-
pomineralization (MIH) was diagnosed. Conser-
vative, surgical, prophylactic treatment and remo-
vable space maintainers were applied. There was
no literature detected about the dental approach
for this syndrome. It can be concluded that there
is a major necessity of the children with CDS have
to be redirected to the pediatric dentists in early
stages of the childhood and the preventive prog-
rammes should be applied.
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Ozet

Chanarin-Dorfman Sendromu (CDS), nadir
goriilen, otozomal ressesif genetik gecisli, iktiyozis
ve multi sistem tutulumu ile karakterize bir lipid
Metabolizmasit hastaligidir. Bu sendroma ait sinirly
sayida kaynak bildirimi bulunmaktadwr. Bu olgu
sunumunda, dis agrisi nedeniyle Ankara Universi-
tesi Dis Hekimligi Fakiiltesi Pedodonti Anabilim
Dalv’na basvuran 8 yasindaki CDS’li hastanin dis
tedavisi swrasinda sendroma bagh karsilasilan
problemlerin sunulmasi amaclannmigtir. Hastanin
agiz dist muayenesinde, kafa derisi ve tiim viicutta
eritem, deskuamasyon ve pullanma ile birlikte
hastanmin dudak kenarlarindaki catlaklar nedeniy-
le agzimi agmakta zorlandigi gézlenmigtir. Hasta-
mn agiz ici muayenesinde ise cok sayida ciiriik
varligi (16, 26, 36, 46, 54, 55, 64, 65, 75, 84 ve 85
no’lu digler) tespit edilirken hastaya biiyiik az1 ke-
ser hipomineralizasyonu (BAKH) teshisi konul-
mugstur. Hastaya gerekli konservatif, cerrahi ve
profilaktik tedaviler uygulanmug olup hareketli yer
tutucu yapimigtir. Literatiirde séz konusu send-
romla ilgili dental yaklasima ait hicbir kaynaga
rastlanmamig olup, CDS’li ¢ocuk hastalarin erken
donemde bir ¢ocuk dis hekimine yiénlendirilmesi
ve koruyucu uygulamalarin yapimast gerekliligi
bir kez daha gozler dniine serilmektedir.

Anahtar  Sézciikler:  Chanarin-Dorfman
sendromu, iktiyozis, otozomal ressesif, dis tedavisi
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Giris

Chanarin-Dorfman Sendromu (CDS), na-
dir goriilen, otozomal ressesif genetik gecisli
bir lipid metabolizmasi hastaligidir.®” Bu send-
rom iktiyozis, l6kositlerdeki vakuoller (Jor-
dan’s anomaly- Jordan’in anomalisi) ve multi
sistem tutulumu (karaciger, kaslar ve santral
sinir sistemi) ile karakterizedir. Sendromun sis-
temik tutulumu sonucunda hepatosplenomega-
li, cift tarafli katarakt, bliyiime geriligi, miyo-
pati, ataksi, ¢ift tarafli duyu kayb1 ve horizon-
tal nistagmus ortaya gikabilmekteyken,%® agiz
ve dis sagligina etkileri konusunda yeterli veri
bulunmamaktadir. Bu olgu sunumunda, dis ag-
r1s1 nedeniyle Ankara Universitesi Dis Hekim-
ligi Fakiiltesi Pedodonti Anabilim Dali’na bag-
vuran CDS’li hastanin dis tedavisi sirasinda
karsilasilan problemlerin sunulmasi amaclan-
maktadir.

Olgu Sunumu

8 yasindaki kiz hasta, dis agris1 sikayeti
ile pedodonti klinigine getirilmistir. Hastadan
alman tibbi anamnezde erken bebeklik done-
minde iktiyozis ile karakterize CDS tanis1 kon-
dugu, genetik ge¢is agisindan ebeveynlerin du-
rumu sorgulandiginda akraba olmadiklar 6g-
renilmistir. Hastanin gorsel ve isitsel problem-
lerinin olmadig, ailesel hikayesinde teshis edi-
len herhangi bir baska hastalik bulunmadig,
tedavisinde ise yalnizca ¢esitli nemlendiriciler
kullanildig1 tespit edilmistir. Hastanin herhangi
bir bagka sistemik hastalig1 bulunmamaktadir.

Hastanin yapilan agiz dis1 muayenesinde,
ektropiyon (g6z kapaklarinin disa donmesi) ve
dudak kenarlarinda catlaklar (Resim 1), kafa
derisi, kulaklar ve boyunda deskuamasyon ve
pullanma tespit edilmistir (Resim 2). El (Resim
3) ve bacaklarda (Resim 4) ise hiperkeratozla
birlikte cildin normale gore daha kalin oldugu
gozlenmistir. Hastanin, cildindeki kuruluga
bagli olarak agzin1 agmakta zorlandig1 goriil-
miistiir (Resim 5).

Ag1z i¢i muayenesinde 16, 26, 36, 46, 54,
55, 64, 65, 75, 84 ve 85 no’lu dislerde ¢iiriik
tespit edilmistir. Hastanin birinci biiyiik azi
dislerinde defektler ve atipik ¢iriikler saptan-
mis, hastaya biiyiikk az1 keser hipomineralizas-
yonu (BAKH) tanis1 konulmustur (Resim 6 ve
Resim 7).

Tedavi planinda 16, 36, 46, 54 ve 64 nu-
maral1 disler restore edilmis, 55, 65, 75, 85 ve

26 numarali disglerin ise ¢ekimlerine karar ve-
rilmistir. Hasta yiiksek ¢iiriik riskine sahip ol-
dugu i¢in agiz hijyenin temini agisindan ebe-
veynleri bilgilendirilmis, hastaya nasil dig fir-
calayacag anlatilmistir. Erken ¢ekilen dislerin
yerlerinin korunmas1 amactyla ortodonti kon-
siiltasyonu sonucunda hareketli yer tutucu ya-
pimina karar verilmistir. Hasta diizenli aralik-
larla (3 ayda bir) cagrilarak topikal florid uy-
gulamasi ve kontrolleri yapilmistir.
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Resim 1: Ektropiyon ve dudak kenarlarinda gatlaklar

Resim 2: Kafa derisi, kulak ve boyunda deskua-
masyon ve pullanma
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Resim 3: Hiperkeratotik eller

Resim 5: Agiz ¢evresindeki kuruluk
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Resim 7: Hastanin ag1z i¢i fotografi

Tartisma

CDS, Karaciger, kaslar, bagirsak mukoza-
s1, lokositler ve deri fibroblastlar1 gibi ¢ogu
dokuda triacilgliserol damlaciklarinin birikme-
siyle birlikte goriilen konjenital iktiyozis send-
romudur.®> CGI-58 genindeki mutasyonlar so-
nucu nadir olarak goriilen otozomal ressesif
gecisli hastalik olan CDS,*16kosit vakuolasyo-
nu ile birlikte olan iktiyoziform eritroderma
veya iktiyozisle birlikte goriilen ndtral lipid
depo bozuklugu (NLSDI) olarak da isimlendi-
rilmektedir.® Kas tutulumu ve nérolojik anor-
mallikler sonucu zeka geriligi, ylriiylis anor-
mallikleri, mikrosefali, nobetler ve sagirlik
komplikasyonlari da goriilebilmektedir.°
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Literatiirde CDS ile ilgili dental yaklagimi
iceren bir kaynaga rastlanmamistir. Bebeklerin
kollodion zar ile birlikte dogmasi siklikla rast-
lanan klinik bir bulgudur. Genellikle sag, tir-
nak, mukoza ve digler normal goriiniimde ol-
malarina ragmen sa¢ killariin dagilimi anor-
mal diizende goriilebilir.?

CDS’nin en dikkat ¢ekici belirtilerinden
birisi iktiyozistir.®” Iktiyozisli hastalarda koz-
metik problemlere ek olarak kasintilar, kalin,
yarik ve agrili deri problemleri, eklem hareket-
lerinde kisitlilik, 6zellikle parmaklarda azalmig
dokunma hassasiyeti, 1s1 intoleransiyla birlikte
olan hipohidroz, cilt irritasyonlar1 ve deri en-
feksiyonu egiliminde artis goriilmektedir.!!
Hastalarin yasadiklar1 cilt problemleri ve
azalmis dokunma hassasiyetlerine bagl olarak
ag1z hijyenlerini yeterli diizeyde saglayamadik-
larin1 ve buna bagli olarak dis ciiriiklerinin
yaygin olarak gorildiigiinii diiginmekteyiz.

Sahin ve ark., (2009) lamellar iktiyozisli
iki ¢ocuk hastanin dis tedavileri sirasindaki
zorluklardan bahsettikleri olgu sunumunda, te-
davi esnasinda agiz c¢evresinin 6zel kremlerle
nemlendirme geregi duyuldugunu ve hastanin
uzun siire agiz agmakta zorluk cektigini, bu
yiizden tedavi seanslarinin kisa tutulmasi ge-
rektigini bildirmislerdir.® Olgumuzda da yine
ayni sebepten Otiirli tedavi seanslarinin siiresi
kisa tutulmus, hastanin agiz cevresi sik sik
nemlendirilmis ve bu durumun hastanin davra-
nis yonlendirilmesine olumlu katkida bulundu-
gu goriilmiistiir.

Iktiyozis tedavisinin oncelikli amac1 pul
olusumunun Onlenmesi ve tahrislere neden
olan cilt kurulugunun engellenmesidir. Yasam
boyu tedavi gerektiren iktiyozisli hastalarin
cogunda giinliik nemlendiriciler uygulanmak-
tadir. Ozellikle ¢ocuk hastalarin dis tedavileri
oncesinde dermatoloji uzmanlarina yonlendi-
rilmeleri ¢ok 6nemlidir. Ozel nemlendiricili
yumusaticilar, hidrasyon, yaglama ve antimik-
robiyal etkinlik gdsteren ajanlar dermatologlar
tarafindan 6nerilmektedir.’* Bu ajanlarin kulla-
nimi ile hastanin dis tedavileri esnasindaki
konforunun arttigini diisiinmekteyiz.

Literatiirde s6z konusu sendromla ilgili
dental yaklasima ait hicbir kaynaga rastlan-
mamisg olup, CDS’li c¢ocuk hastalarin erken
donemde bir ¢ocuk dis hekimine yonlendiril-
mesi ve koruyucu uygulamalarin yapilmasi ge-
rekliligi bir kez daha gozler oniine serilmektedir.
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