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OzZET

19 yasinda kadin hasta dis adrsi sikayetiyle
fakiltemize bagvurmustur.  Periodontal tedavisinin
yapllmasi amaciyla da klinigimize y&nlendirilmistir.
Hastanin anamnezinde Hermansky-Pudlak Sendromu
oldugu o&drenilmis ve hematoloji ile konsiltasyon
yapilmistir.  Intraoral muayene sonucunda detertraj
yapllmasina ve 75 no'lu disin (sol alt 2. siit az)
cekimine karar verilmigtir.  Konsiiltasyon sonucuna
gore hastaya islem 6ncesi 1. glinden islem sonrasi 2.
gune kadar antifibrinolitik (500mg traneksamik asit
3X2tablet) tedavi uygulanarak islemleri yapilmistir.

Anahtar kelimeler: Hermansky-Pudlak
Sendromu, Albinism, Okuilokiitanéz, Traneksamik Asit.

ABSTRACT

A 19-year-old woman referred to our clinic with
tooth pain. She had a medical history with
Hermansky-Pudlak Syndrome. Her dental history
revealed that she had tooth pain for a month. Our
clinical examination of the patient revealed a decayed
left mandibular primary molar tooth with no
permanent tooth germ underneath.  Hematologic
consultation was asked and the treatment was
planned for extraction of the tooth with prescription of
1000mg tid tranexamic acid starting from one day
ahead of the extraction day and continuing 2 days
after the extraction.

Key Words: Hermansky-Pudlak Syndrome,
Tranexamic Acid, Albinism, Oculocutaneous.

GIRIS

Hermansky-Pudlak ~ Sendromu, prevalansi
500,000-1,000,000'da bir olan trombosit fonksiyon
bozukluguna bagli kanama edgilimi, okilokiitanoz
albinism ve farkh organlarda lipopigment birikimi ile
karakterize otozomal resesif bir hastaliktir.?? Bu
hastalarda albinism, lizozomal disfonksiyona bagli
pulmoner fibrozis, enflamatuar barsak hastalidi,
kanamaya bagh sistemik komplikasyonlar gériilebilir.>*

Albinizm genetik gecisli heterojen bir grup
hastaligin ismi olup tiim etnik toplumlari etkiledigi
bilinir!.  Albinizmde g6z, deri ve saclarda melanin
pigmentinin azalmasi veya total yoklugu seklinde
tanimlanmakta olup okiilokiitanéz albinizm (OCA),
g6z sag ve cildi, okuler albinizm, (OA), daha az yaygin
olan primer olarak gdzleri etkileyen tipidir.> Aragtirma-

cilar, ayrica albinizm ve dider klinik belirtilerle sonugla-
nan pek cok diger genetik hastalik tanimladi, bunlar-
dan biri sekiz gen mutasyonunun yol actidi
Hermansky -Pudlak sendromudur.® Gérme problemleri
goziin pigment eksikliginden dolayr anormal gelisimin-
den kaynaklanir. Albinizmli pek ¢ok birey normal
yasam suresine sahiptir fakat Hermansky-Pudlak
Sendromu gibi durumlarda akciger kanseri veya diger
hastaliklardan dolayi bu siire kisalabilmektedir.'™

OLGU SUNUMU

19 yagindaki kadin hasta dis agrisi sikayetiyle
Ankara Universitesi Dis Hekimligi Fakiiltesine bagvur-
mustur. Periodontal tedavisinin yapilmasi amaciyla da
klinigimize yonlendirilmistir.
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Hastanin ekstra oral incelemesinde gdrme
kaybi, sac ve ciltte hipopigmentasyonu oldugu gozlen-
di (Resim 1). Hastadan alinan anamnezde daha 6nce-
den Hermansky-Pudlak Sendromu Tip 1 tanisi kondu-
du, surekli kullandidi bir ilag olmadidi, sigara alkol
aliskanligi olmadigi, hematiiri, melena, burun ve diseti
kanamasi olmadidi, adet kanamalarinin fazla miktarda
ve uzun sireli oldugu 6grenildi ve girisim 6ncesinde
dederlendirimek lizere hematoloji  polikliniginden
konstiltasyon istendi.

Resim 1. Vaka'ya ait fotograf.

Intraoral muayenesinde hastanin alt anterior
kesicilerinin lingual yiliziinde az miktardaki tartir varligi
haricinde periodontal sorunu olmadigi, oral hijyenin
yeterli ve buna bagli olarak da disetlerinin klinik olarak
sadlikli oldugu goriildi (Resim 2). Sol alt genede derin
cUrikli persiste 2. siit azi disinin varligi ve diger yarim
genelerde de daimi ikinci premolarlarin eksik oldugu
gbzlendi. Radyografisinde glrik siit disi altinda ve
diger yarim genelerdeki eksik premolarlarin daimi dis
germinin bulunmadigi goérildi (Resim 3 ve 4).
Muayene sonucunda detertraj yapilmasina ve 75 no’lu
disin (sol alt 2. siit az1) cekimine karar verildi.

Hastadan istenen kan testleri ve kanama zama-
ni testi sonuglari normal sinirlar igerisindeydi. Konsul-
tasyon sonucuna gore hastaya islem oncesi 1. glinden
islem sonrasi 2. gline kadar antifibrinolitik (traneksa-
mik asit 500mg 3X2tablet) tedavi uygulanarak islemleri
yapildi. Cekim sonrasinda herhangi bir komplikasyon
izlenmedi.
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Resim 2. Yeterli agiz hijyeninin saglanmasi nedeniyle klinik
olarak saglikl diseti

Resim 3. Hastaya ait bitewing ve periapikal radyograflar

Resim 4. ikinci premolar diglere ait daimi dis germlerinin
bulunmadigini gésteren panoramik radyografi.

TARTISMA

Klinige gelen tiim albino hastalardan detayli
anamnez alinarak hastanin Hermansky-Pudlak Sendro-
muna sahip olabilirli§gi gdzéniinde bulundurulmalidir.
Anamnezinde kisisel ve ailesel kanama oykdlerinin de-
tayl olarak arastiriimasi ve kanama yatkinhdi varsa
yapilacak olan dental girisimlerde dnlemlerin alinmasi
gereklidir.

Tim trombosit fonksiyon bozuklugu olan hasta-
larda oldudu gibi bu hastalarda ve ailesindeki diger
bireylerde de kanama 6ykisl aragtirlmalidir. Bunun
icin sorulacak sorular spontan olan veya olmayan bu-
run ve diseti kanamalarinin olup olmadidi, kadinlarda
adet kanamalarinin fazla miktarda ve 7 giinden uzun
strtip stirmedigi, tonsillektomi veya dis cekiminden
sonra uzun siiren kanama olup olmadidi, deride spon-
tan ekimozlarin olup olmadididir. Yapilan testlerde kan
sayimi ve trombosit sayisi hormal olur. Her kanama
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diyatezinde uygulanan tarama testleri yapiimalidir,
bunlar pihtilasma zamani, protrombin zamani, fibrino-
jen ve kanama zamani testleridir. Ileri tani icin trom-
bosit agregasyon testi ve genetik calisma yapilabilir.

Hermansky-Pudlak sendromunun 8limcil geli-
sen 2. Tip'i de vardir. Bu hastalarda OC albinism, prog-
resiv norolojik bozukluk, notrofil fonksiyon bozuklu-
dundan dolay! enfeksiyona egilim, LYST geninde mu-
tasyon vardir. Ayni zamanda Chediak Higashi Sendro-
mu olarak da adlandirilir®. Enfeksiyon nedeniyle erken
cocuk 6liimleri olabilir’ ve bdyle hastalar dis hekimine
basvurmadan kaybedilmis olurlar fakat bagvuran diger
Hermansky Pudlak sendromlu kardegslerle ilgili tani
koyarken aile hikayesinde bu sorulabilir.

Bu Hermansky-Pudlak olgusunda ikinci premo-
larlarin eksik oldugunu saptadik. Hipodontinin olasi eti-
yolojik nedenleri arasinda genetic, hormonal, gevresel
ve enfeksiyoz faktérler sayilmaktadir.® Hipodonti cogu
zaman ektodermal anomalili sendromlarda gorulur.
Diglerin olusmamasi birgok bagimsiz defektli genin tek
basina veya kombine halde rol almasi nedeniyle olur
ve spesifik fenotiplere yol agar. Yaptigimiz literatiir ta-
ramasinda daha 6nce, Hermansky-Pudlak sendromu ile
birlikte goriilen hipodonti vakasina rastlamadik. Her-
mansky-Pudlak sendromu ektodermal anomalili send-
romlar sinifinda yer almamaktadir. Olgu farkli gen mu-
tasyonlarinin yarattigi farkh fenotipleri tasiyor olabilir.

SONUC

Gekim ve periodontal cerrahi gibi invaziv islem-
ler sirasinda kalitsal kanama bozukluklari uzun sureli
kanamaya neden olabilir. Asiri kanama hasta igin stres
ve endige nedeni olmasinin yani sira hekimin de islemi
tamamlamasini glglestirir ve yara iyilesmesini olumsuz
yonde etkiler. Boyle bireylerde cerrahi islem dncesinde
dis hekiminin, hastanin doktoru veya hematologu ile
yakin dialogu gereklidir. Risklerin hesaplanmasi ve uy-
gun tedavinin ve yaklasimin planlanmasi dishekimi ile
hematologun birlikte galismasiyla gergeklestirilmelidir.

Bu olgu sunumunda albinizm fenotipi tasiyan
bazi hastalarin ayni zamanda HPS'lu olabilecegi ve
bunun gozden kagma olasiidindan dolayr HPS'nun
karakteristik 6zelliklerini anlatmak ve dishekimligindeki
cerrahi girisimlerden 6nce alinmasi gereken onlemleri
hatirlatmak istedik. HPS'lu hastalari gézden kagirma-
mak igin albinizmli her hastadan anamnez alirken HPS
yoninden de ayrintil sorgulanmali ve hematolog ile
birlikte degerlendirilmelidir.
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NOT
Bu c¢alismada kullamilan hastaya ait materyalin
yayinlanmasi fgin hastanin onayi alinmistir.
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