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GiRiS

Marfan sendromu otozomal dominant, diizensiz gecgis gdsteren va
nadir rastlanan bir hastaliktir. 100.000'de 1,5 oraminda gorildigd bil-
dirilmistir (1, 4, 12). Her iki cinsde esit oranda gecmektedir [8). Has-
talik bag dokusu metabolizmastmin bozukluguna baghdir.  Ozellikie
elastik lifleri ilgilendirir.

Hastalar, genellikie dnce g6z hekimine basvururlar (10, 12}, Vak™
alarin % 75'inde gbz, % 75'inde iskeletsel anomalilerin, % 40’inda
aral lezyonlarin varhig bildirilmistir (3, 11). Dar-derin damak, ilim oral
lezyonlarin % 75'ini, tiim vak’alann ise % 11,7'sini teskil stmekte-
dir (3).

iskeletsel anomaliler olarak; araknodaktili, uzun ekstremiteler,
kifoskolyoz, kalca c¢ikiklari, kemik ve ligamentlerin gevsekligi, yiiksek
damak ve dolikosefalik kafa goriilebilir (8, 10).

Hastalarda siklikla atrial veya ventrikiller septal defekt, kalp hi-
pertrofisi ve dissekan aort anevrizmast gibi konjenital kalp defektleri
vardir. Aort anevrizmasi ile damarsai yirtiima 6iim nedeni olarak be-
lirtilmektedir (2, 10).

Gdzde en gok lens dislokasyonlari, ileri derecede miyopi, bazen
mavi sklera - ve kérllk gériliir (2, 12).

{*) Atatiirk Univ. Dishekimiigi Fak. Pedodonti Anabilim Dali, Yrd. Doc. Dr.
{**) Atatiirk Univ. Dishek. Fak., Qral Diagnoz ve Radyolo]i Anabilim Dali, Dr. As.
(***) Atatiirk Univ. Tip Fak. Goz Hast. Anabilim Dali, Arag. Gér.
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Hastalarda derinin esnekligi azalmistir. Deri alti yag dokusu ¢ok

azdir ve ligamentfer gevsektir {1, 4}.

Radyografik bulgularda tubuler kemikier uzamis ve incelmistir.
Distal kemikler, proksimalden daha gok etkilenir. Teshis genellikle be-
lirlidir. Supheli durumiarda metakarpal indeksin tayini teshise yar-
dimer olacaktir (10}

Cene ve yiiz anomalileri olarak : dar ve derin damak, maloklizyon
ve dis cksfoliasyonu, diseti granulomlar, ylizde asimetri, prognatizm,
siit dislerinde siirme gecikmesi, hipodonti, kuron dioplazisi, cene ek-
lami ciki§r ve dislokasyonu gorilebilir (2, 6, 9).

OLGU TAKDIMI

9 yasimda H.K. isimii kiz cocudu meveut ¢liviik sit disleri nede-
niyle Pedodonti Klinigimize bagvurdu.

Hastamin fiziksel muayenesinde, uzun beylu ve zayif olup mahcup
goriiniislti ve ¢ekingen oldugu gorildh. Kafa yapsi dolikosefalik clup,
uzun - ince ylize sahipti.

Anamnezinden daha &nce gbrme bozuklugu nedeniyle Goz Ser-
visine bagvurduklarini ve burada yapilan muayene ve tetkikler sonu-
cu Marfan sendromu tamsimin konuldugu belirlendi. Bu nedenle iste-
ntlen konsiltasyonda gOzde biiateral lens litksasyonu varligr Ggrenil-
di. Kardiovaskiller bulgularin ise belirgin olmadigh belirtildi. Hastanin
3 kardesi daha olup 1 kardesiyle babasinda da aym hastalidin bulun-

dugu odrenildi. Boyu 146 em olan hastanin, kollarini actiinda parmak
uclar arasindaki mesafe 149 cm. idi. Damak derin, dislerde malpozis-
von ve yer darhigr vardi. Sa{ posterior cross-bite saptandi. Dil normal
olup, konusmada herhangi bir bozukluk yoktu. Agzin diger dokulan
normal gériniimdeydi.

Az hijyeni kéth olup V no’lu disin deviye ve nonvital oldugu
gorlildlt.  Mixt dentisyon durumunda olan hastamin  V no'lu disi ce-
kilmis olup heniiz siirmemisti (Resim 1, 2, 3, 4). Gémuli veya siirni-
merer dis olup olmadifinin incelenmesi voninden ortopantomografi
aglindi (Resim 5). Ayrica el-bilek ve lateral sefalometrik film cekildi
(Resim 6, 7, 8).
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Hastanin ebeveyni, kizimin resminin ¢ekilmesini mahsurlu gbre-
rek razt olmadi. Ayni tan: konulan erkek kardesi incelenmeye alind.

12 yasindaki F.K. isimli erkek kardesinin dislerinde malpozisyo-
na rastlanmadi. Qklizyon ndtr olup, damak derin bulundu (22 mm.).
Agiz dokulari normal, gingiva ise hafif hiperemikti. Agiz hijyeni kéti
ve 6 yas disinde derin bir clritk mevcuttu. Hasta yasina gfire uzun
bovlu, uzun parmaklt ve uzun yizliydii. Hastanin yandan gdériniimiin-
de glivercin gdgsa, kifoz. gdzierinde bilateral lens litksasyonu mev-
cuttu (Resim 9, 10, 11, 12, 13, 14, 15).

HK.'va ortodontik tedavi dnerisine rafmen ulagim glclikleri ve
ekonomik problerden dolayt ebeveyni tarafindon reddedildi.

RESIM 1 - 2 :  Alviist cens modeli (H.KJ

RESIM 3-4 : Kapamsi [HK.)
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RESIM 5 : Panoramik radyografisi
{H.K.}

RESIM 6 : Elbilak grafisi [H.K.)

RESIM 7-8 : H.K.'den alinan diger radyografik goriiniimler,
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RESIM 11.12 1 Modelleri (FK)

RESIM 13.14 : F.K.'ya ait diger filemler.
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RESIM 15 : F.K.mn yan durusu.

TARTISMA

Marfan s_endromu herediter bir nastaliktir. Gegig sikiikla inkomp-
let olur ve hastalifin hafif inkomplet sekilieri gbriitir {11).

Marfan sendromunda kalp-damar bozukiuklar: tipiktir. Ancak ay-
n ailede bile fertlerin bazilaninda tipik bigimde bulunurken otekiler-
de belirsiz olup, teshis edilemedidi hatta farkina bile varilamadidi bii-
dirilmektedir. Boyle durumlarda kisi «normals kabul edilip, genin ku-
sak atladi distiniilebilir. Ancak sendrom otozomal dominant bir ge-
ne bagh olduguna gbre kusak atlamamasi beklenir.

Sendromun bu seidlde silik clmasina forme fruste denilmekte-
dir (7).

Bizim olgumuzda da kardesierden birinde sendromun tiim beklen-
tiieri hig farkedilemeyecek kadar az ya da dnemsizdi. Belirgin kardi-
nal bulgularda yokiu.

Ana-babanin yasinin mutasyon oraminin farkis oranda ortaya cik-
masina yol achd bildirilmektedir. Olgularda Gzellikle babanmin vasi oi-
talama baba yasindan daha yiksek ¢ikmaktadir (7).
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Bu sendrom konienital kontraktual arachno dactyly (CCAj, Arch-
ards sendromu ve tromocystinurie ile karsabiliv. Fakat CCA sendro-
munda kardiovaskiiler ve okiler problemler yoktur. Diger sendrom-
larda isz kardiovaskuler problemlerin varligmdan dolayr dishekiminin
vaklagimt aym olacaktir (2).

~ Marfan sendromu, kardiovaskiller anomaliler ve mandibuler prog-
natizm acisindan dis hekimlerini ilgilendirmektedir (6).

Bu hastalarin orofasial deformasyonlarinin tedavisi onlarin genel
medikal durumlar ile baglantihdir. Vaskiiler anomaliler ve tekrarlanan
ortopedik cerrahiler nedeniyle cerrahi ortodontik grup c¢alismalari
igin gensailikle uygun degildirler. Bu nedenle ortodontik islemler diger
dallarla uzlastirilan tedavilere déniismektedir (5). Bu arada hastalar
‘ileride olusacak temporo mandibiler eklem disartrosisinden korumak
icin erken énlem alinmasi Gnerilmektedir (6).

Marfan sendromlu hastalarn, kardiovaskiller sistem problemleri-
nin oldugu hatirlanmalidir. Oral islemlerde &zellikle de cerrahi mi-
dahaleler sirasinda bu nedenle profilaktik dnlemler alinmahidir.

OZET

Bu calismamizda bir olgu nedeniyle Marfan sendromu hakkinda
bilgi verilmeye calisild.

Sendromlu hastalara dis hekimleri herhangi bir islem yvapmadan
énce bu kisilerde siklikla konjenital kalp hastaliinin var oldugunu ha-
tirlamal ve dnlem almalidirlar.

SUMMARY
MARFAN SYNDROME

In this study, it is tried to give an information about Marfan syn-
drome because of a case.

Before doing any thing for the patients who have syndrome, the
dentists have to remember that these persons have congenital heart
disease and must have precuations for them.
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