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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. 

Keywords: Chanarin-Dorfman syndrome, 

ichthyosis, autosomal recessive, dental treatment 

 

Özet 

Chanarin-Dorfman Sendromu (CDS), nadir 

görülen, otozomal ressesif genetik geçişli, iktiyozis 

ve multi sistem tutulumu ile karakterize bir lipid 

metabolizması hastalığıdır. Bu sendroma ait sınırlı 

sayıda kaynak bildirimi bulunmaktadır.  Bu olgu 

sunumunda, diş ağrısı nedeniyle Ankara Üniversi-

tesi Diş Hekimliği Fakültesi Pedodonti Anabilim 

Dalı’na başvuran 8 yaşındaki CDS’li hastanın diş 

tedavisi sırasında sendroma bağlı karşılaşılan 

problemlerin sunulması amaçlanmıştır. Hastanın 

ağız dışı muayenesinde, kafa derisi ve tüm vücutta 

eritem, deskuamasyon ve pullanma ile birlikte 

hastanın dudak kenarlarındaki çatlaklar nedeniy-

le ağzını açmakta zorlandığı gözlenmiştir. Hasta-

nın ağız içi muayenesinde ise çok sayıda çürük 

varlığı (16, 26, 36, 46, 54, 55, 64, 65, 75, 84 ve 85 

no’lu dişler) tespit edilirken hastaya büyük azı ke-

ser hipomineralizasyonu (BAKH) teşhisi konul-

muştur. Hastaya gerekli konservatif, cerrahi ve 

profilaktik tedaviler uygulanmış olup hareketli yer 

tutucu yapılmıştır. Literatürde söz konusu send-

romla ilgili dental yaklaşıma ait hiçbir kaynağa 

rastlanmamış olup, CDS’li çocuk hastaların erken 

dönemde bir çocuk diş hekimine yönlendirilmesi 

ve koruyucu uygulamaların yapılması gerekliliği 

bir kez daha gözler önüne serilmektedir. 

Anahtar Sözcükler: Chanarin-Dorfman 

sendromu, iktiyozis, otozomal ressesif, diş tedavisi 
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Giriş 

Chanarin-Dorfman Sendromu (CDS), na-
dir görülen, otozomal ressesif genetik geçişli 
bir lipid metabolizması hastalığıdır.6,7 Bu send-
rom iktiyozis, lökositlerdeki vakuoller (Jor-
dan’s anomaly- Jordan’ın anomalisi) ve multi 
sistem tutulumu (karaciğer, kaslar ve santral 
sinir sistemi) ile karakterizedir. Sendromun sis-
temik tutulumu sonucunda hepatosplenomega-
li, çift taraflı katarakt, büyüme geriliği, miyo-
pati, ataksi, çift taraflı duyu kaybı ve horizon-
tal nistagmus ortaya çıkabilmekteyken,6,8 ağız 
ve diş sağlığına etkileri konusunda yeterli veri 
bulunmamaktadır. Bu olgu sunumunda, diş ağ-
rısı nedeniyle Ankara Üniversitesi Diş Hekim-
liği Fakültesi Pedodonti Anabilim Dalı’na baş-
vuran CDS’li hastanın diş tedavisi sırasında 
karşılaşılan problemlerin sunulması amaçlan-
maktadır. 

Olgu Sunumu 

8 yaşındaki kız hasta, diş ağrısı şikayeti 
ile pedodonti kliniğine getirilmiştir. Hastadan 
alınan tıbbi anamnezde erken bebeklik döne-
minde iktiyozis ile karakterize CDS tanısı kon-
duğu, genetik geçiş açısından ebeveynlerin du-
rumu sorgulandığında akraba olmadıkları öğ-
renilmiştir. Hastanın görsel ve işitsel problem-
lerinin olmadığı, ailesel hikayesinde teşhis edi-
len herhangi bir başka hastalık bulunmadığı, 
tedavisinde ise yalnızca çeşitli nemlendiriciler 
kullanıldığı tespit edilmiştir. Hastanın herhangi 
bir başka sistemik hastalığı bulunmamaktadır. 

Hastanın yapılan ağız dışı muayenesinde, 
ektropiyon (göz kapaklarının dışa dönmesi) ve 
dudak kenarlarında çatlaklar (Resim 1), kafa 
derisi, kulaklar ve boyunda deskuamasyon ve 
pullanma tespit edilmiştir (Resim 2). El (Resim 
3) ve bacaklarda (Resim 4) ise hiperkeratozla 
birlikte cildin normale göre daha kalın olduğu 
gözlenmiştir. Hastanın, cildindeki kuruluğa 
bağlı olarak ağzını açmakta zorlandığı görül-
müştür (Resim 5). 

Ağız içi muayenesinde 16, 26, 36, 46, 54, 
55, 64, 65, 75, 84 ve 85 no’lu dişlerde çürük 
tespit edilmiştir. Hastanın birinci büyük azı 
dişlerinde defektler ve atipik çürükler saptan-
mış, hastaya büyük azı keser hipomineralizas-
yonu (BAKH) tanısı konulmuştur (Resim 6 ve 
Resim 7). 

Tedavi planında 16, 36, 46, 54 ve 64 nu-
maralı dişler restore edilmiş, 55, 65, 75, 85 ve 

26 numaralı dişlerin ise çekimlerine karar ve-
rilmiştir. Hasta yüksek çürük riskine sahip ol-
duğu için ağız hijyenin temini açısından ebe-
veynleri bilgilendirilmiş, hastaya nasıl diş fır-
çalayacağı anlatılmıştır. Erken çekilen dişlerin 
yerlerinin korunması amacıyla ortodonti kon-
sültasyonu sonucunda hareketli yer tutucu ya-
pımına karar verilmiştir. Hasta düzenli aralık-
larla (3 ayda bir) çağrılarak topikal florid uy-
gulaması ve kontrolleri yapılmıştır. 

 

Resim 1: Ektropiyon ve dudak kenarlarında çatlaklar 

 

Resim 2: Kafa derisi, kulak ve boyunda deskua-

masyon ve pullanma 
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Resim 3: Hiperkeratotik eller 

 

Resim 4: Hiperkeratotik bacaklar 

 

Resim 5: Ağız çevresindeki kuruluk 

 

Resim 6: Hastanın radyografileri 

 

 

Resim 7: Hastanın ağız içi fotoğrafı 

 

Tartışma 

CDS, karaciğer, kaslar, bağırsak mukoza-

sı, lökositler ve deri fibroblastları gibi çoğu 

dokuda triaçilgliserol damlacıklarının birikme-

siyle birlikte görülen konjenital iktiyozis send-

romudur.3 CGI-58 genindeki mutasyonlar so-

nucu nadir olarak görülen otozomal ressesif 

geçişli hastalık olan CDS,4 lökosit vakuolasyo-

nu ile birlikte olan iktiyoziform eritroderma 

veya iktiyozisle birlikte görülen nötral lipid 

depo bozukluğu (NLSDI) olarak da isimlendi-

rilmektedir.5 Kas tutulumu ve nörolojik anor-

mallikler sonucu zeka geriliği, yürüyüş anor-

mallikleri, mikrosefali, nöbetler ve sağırlık 

komplikasyonları da görülebilmektedir.1,10 
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Literatürde CDS ile ilgili dental yaklaşımı 

içeren bir kaynağa rastlanmamıştır. Bebeklerin 

kollodion zar ile birlikte doğması sıklıkla rast-

lanan klinik bir bulgudur. Genellikle saç, tır-

nak, mukoza ve dişler normal görünümde ol-

malarına rağmen saç kıllarının dağılımı anor-

mal düzende görülebilir.2 

CDS’nin en dikkat çekici belirtilerinden 

birisi iktiyozistir.6,7 İktiyozisli hastalarda koz-

metik problemlere ek olarak kaşıntılar, kalın, 

yarık ve ağrılı deri problemleri, eklem hareket-

lerinde kısıtlılık, özellikle parmaklarda azalmış 

dokunma hassasiyeti, ısı intoleransıyla birlikte 

olan hipohidroz, cilt irritasyonları ve deri en-

feksiyonu eğiliminde artış görülmektedir.11 

Hastaların yaşadıkları cilt problemleri ve 

azalmış dokunma hassasiyetlerine bağlı olarak 

ağız hijyenlerini yeterli düzeyde sağlayamadık-

larını ve buna bağlı olarak diş çürüklerinin 

yaygın olarak görüldüğünü düşünmekteyiz. 

Şahin ve ark., (2009) lamellar iktiyozisli 

iki çocuk hastanın diş tedavileri sırasındaki 

zorluklardan bahsettikleri olgu sunumunda, te-

davi esnasında ağız çevresinin özel kremlerle 

nemlendirme gereği duyulduğunu ve hastanın 

uzun süre ağız açmakta zorluk çektiğini, bu 

yüzden tedavi seanslarının kısa tutulması ge-

rektiğini bildirmişlerdir.9 Olgumuzda da yine 

aynı sebepten ötürü tedavi seanslarının süresi 

kısa tutulmuş, hastanın ağız çevresi sık sık 

nemlendirilmiş ve bu durumun hastanın davra-

nış yönlendirilmesine olumlu katkıda bulundu-

ğu görülmüştür.  

İktiyozis tedavisinin öncelikli amacı pul 

oluşumunun önlenmesi ve tahrişlere neden 

olan cilt kuruluğunun engellenmesidir. Yaşam 

boyu tedavi gerektiren iktiyozisli hastaların 

çoğunda günlük nemlendiriciler uygulanmak-

tadır. Özellikle çocuk hastaların diş tedavileri 

öncesinde dermatoloji uzmanlarına yönlendi-

rilmeleri çok önemlidir. Özel nemlendiricili 

yumuşatıcılar, hidrasyon, yağlama ve antimik-

robiyal etkinlik gösteren ajanlar dermatologlar 

tarafından önerilmektedir.11 Bu ajanların kulla-

nımı ile hastanın diş tedavileri esnasındaki 

konforunun arttığını düşünmekteyiz. 

Literatürde söz konusu sendromla ilgili 

dental yaklaşıma ait hiçbir kaynağa rastlan-

mamış olup, CDS’li çocuk hastaların erken 

dönemde bir çocuk diş hekimine yönlendiril-

mesi ve koruyucu uygulamaların yapılması ge-

rekliliği bir kez daha gözler önüne serilmektedir. 
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