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OZET

T.C. NECMETTIN ERBAKAN UNIVERSITESI
DIiS HEKIMLIGI FAKULTESI

Ektodermal Displazili Cocuklarda Mandibular Indeksler ve Fraktal Boyut Analizi
Kullanilarak Dental Panoramik Radyografi Uzerinden Kemik Yapisinin Degerlendirilmesi

Miizeyyen Dilsah DEMIRAY
PEDODONTI ANABILiM DALI
Uzmanhk Tezi/ KONYA-2024

Amag: Ektodermal displazi (ED), embriyodaki ektodermden gelisen sag, tirnak, dig minesi ve
cilt gibi >2 dokunun aplazisi veya displazisi ile karakterize nadir bir genetik hastaliktir.
Hipodontinin ED vakalarmin %80'inde ortaya ¢ikti§1 bilinmektedir. Ozellikle, dislerin
dogustan yoklugu, fonksiyonel uyarinin eksikligine neden olarak alveol kemiginin atrofisine
yol acar. Ayrica, alveolar kemigin biiyiimesindeki azalma, agir1 dar ve lingual olarak i¢biikey
alveoler sirtlara, ¢cenelerde dikey boyut kaybina ve sagittal yonde gelisimsel gerilige neden
olur Son zamanlarda tercih edilen dental tedavi yontemleri arasida implant destekli ya da
geleneksel protetik tedviler siklikla yer almaktadir. Calismamizda ektodermal displazi tanisi
alan 4-15 yaslar1 arasindaki ¢cocuk hastalarin panoramik radyografileri izerinden mandibular
indeks Olgtimleri ve Fraktal Boyut(FB) analizi yapilarak saglikli ¢cocuklara gore kemik kalitesi,
kortikal kemik miktar1 ve kemik mikromimari yapisindaki benzerlik ve farkliliklarin
degerlendirilmesi amaglanmistir

Materyal Metot: Calismamiza italya Ulusal Ektodermal Displazi Dernegi (Associazione
Nazionale Displasia Ectodermica, ANDE) ve Ektodermal Displazi Grubu Tiirkiye arsivinde
bulunan hastalarin ve Necmettin Erbakan Universitesi Dis Hekimligi Fakiiltesi Cocuk Dis
Hekimligi Anabilim Dali’na muayene veya tedavi amaciyla bagvurmus ektodermal displazili
ve saglikli cocuklardan teshis amaciyla alinmis 20 panoramik radyografi dahil edilmistir. Yas
ve cinsiyet acgisindan eslestirilmis 60 saglikli cocugun radyografileri ile kontrol grubu
olusturulmustur. Panoramik radyografiler {izerinden mandibular kortikal indeks hesaplamas1
ve fraktal analiz uygulanmistir.

Bulgular: ED hastasi cocuklarda C2 ve C3 tip MKI goriilme ihtimali saglikli gruba gore
anlaml derecede yiliksek bulunmustur (p<0.001). Gruplara gore ortalama fraktal boyut (FB)
degerleri arasinda kondil bolgesinde hem sag tarafta (0.019) hem sol tarafta (0.019),
interdental bolgede sadece sag tarafta (<0.001) istatistiksel olarak anlamli bir fark
bulunmustur.

Sonu¢: Caligmamiz sonucunda, ektodermal displazili ¢ocuk hastalarin kemik yapisinin
saglikli cocuklardan farkli oldugunu, klinik hasta yonetimi sirasinda ozellikle protetik ve
implant tedavilerinde bu farkliligin géz 6niinde bulundurulmasinin klinisyenlere yardimci
olacagini diisiinmekteyiz.

Anahtar kelimeler: Ektodermal Displazi; Fraktal Analiz; Hipodonti; Kemik Mineral
Yogunlugu; Mandibular Kortikal indeks,
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Aim: Ectodermal dysplasia (ED) is a rare genetic disease characterized by aplasia or dysplasia
of >2 tissues such as hair, nails, tooth enamel and skin that develop from the ectoderm in the
embryo. Hypodontia is known to occur in 80% of ED cases. In particular, the congenital
absence of teeth leads to atrophy of the alveolar bone, causing a lack of functional stimulation.
In addition, the decrease in alveolar bone growth causes extremely narrow and lingually
concave alveolar ridges, loss of vertical dimension in the jaws and developmental delay in the
sagittal direction. Recently, implant-supported or traditional prosthetic treatments are
frequently preferred among dental treatment methods. In our study, it was aimed to evaluate
the similarities and differences in bone quality, cortical bone amount and bone
microarchitecture compared to healthy children by performing mandibular index
measurements and Fractal Dimension (FB) analysis on panoramic radiographs of pediatric
patients between the ages of 4 and 15 diagnosed with ectodermal dysplasia.

Material Method: Our study included 20 panoramic radiographs taken for diagnostic
purposes from patients with ectodermal dysplasia and healthy children who applied to the
Department of Pediatric Dentistry, Faculty of Dentistry, Necmettin Erbakan University, and
from the archives of the National Ectodermal Dysplasia Association of Italy (Associazione
Nazionale Displasia Ectodermica, ANDE) and the Ectodermal Dysplasia Group Turkey, and
from children with ectodermal dysplasia who applied for examination or treatment. A control
group was formed with radiographs of 60 healthy children matched for age and gender.
Mandibular cortical index calculation and fractal analysis were applied on the panoramic
radiographs.

Results: The probability of C2 and C3 type MCI in children with ED was found to be
significantly higher than in the healthy group (p<0.001). A statistically significant difference
was found between the mean fractal dimension (FB) values in the condyle region on the right
side (0.019) and left side (0.019) and in the interdental region only on the right side (<0.001).

Conclusion: Our study has shown that the bone structure of children with ectodermal
dysplasia may be different from healthy children, and further studies are needed in a larger
sample group to confirm this result.

Keywords: Bone Mineral Density; Ectodermal Dysplasia; Fractal Analysis;
Hypodontia Mandibular Cortical Index
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1. GIRIS VE AMAC

Bas ve yiiz, lic germ tabakasinin (endoderm, ektoderm ve mezoderm) ve ayrica
dordiincii germ tabakasi olarak adlandirilan kranial noral kretin etkilesimleri yoluyla
gelisir. Bir asirdan fazla siiren deneysel embriyoloji ve genetik, her bir germ
katmanmdan tiiretilen hiicre tiplerinin inanilmaz c¢esitliligini, sinyal yollarmi ve
kraniyofasiyal gelisimi koordine eden genleri ve bunlardaki degisikliklerin insan
hastaliklarinin ve omurgali evriminin altinda nasil yattigmi ortaya ¢ikardi. Ancak
bircok hastalik ve konjenital anomali i¢in nedensel genomik degisikliklere, 6zellikle
de kodlamayan genomdaki degisikliklerin kraniyofasiyal gen ekspresyonunu nasil

etkileyebilecegine dair eksik bir tabloya sahibiz (Tseng ve Crump 2023).

Ekleriyle birlikte deri, tiim yiiksek organizmalarda 6nemli bir organdir.
Kendini ¢evresel zorluklardan ayiran birincil engeli olusturur. Bu kadar ¢cok yonlii ve
karmagik yapmimn gelisimi, embriyonik dokunun ektodermal ve altta yatan (ekto)
mezenkimal katmanlar1 icinde ve arasinda gesitli genetik sinyal yollarinin oldukg¢a
koordineli etkilesimini gerektirir. Bu sistemin herhangi bir boliimiinde veya
ektodermal yapilarin gelisimi sirasinda herhangi bir noktada meydana gelen bir ariza,
ektodermal displazi sendromlar1 olarak siniflandirdigimiz ¢esitli fenotipik olarak farkli

durumlara yol agabilir (Mues ve ark. 2009).

Ektodermal displazi (ED), embriyodaki ektodermden gelisen sag, tirnak, dis
minesi ve cilt gibi >2 dokunun aplazisi veya displazisi ile karakterize nadir bir genetik
hastaliktir (Baskan ve ark. 2006, Deshpande ve Kumar 2010). ED sendromu 10.000
dogumda 1 ila 100.000 dogumda 1 oraninda goriiliir (Akleyin ve ark. 2024). ED'li
hastalarin klinik 6zellikleri arasinda seyrek sa¢ (trikodisplazi), anormal ter bezleri
(dishidroz), konjenital dis eksiklikleri (hipodonti veya anodonti), anormal yag bezleri
(asteatoz), anormal tirnaklar (onikodisplazi), ¢cikintili dudaklar, ¢cokmiis orta yiiz, eyer
sekilli burun kopriisii ve yasl bir yiiz ifadesi yer alr (Akleyin ve ark. 2022).
Embriyonik ektodermden tiiretilen diger yapilar arasinda meme bezi, tiroid bezi,
timus, 6n hipofiz, adrenal medulla, merkezi sinir sistemi, dis kulak, melanositler,

kornea, konjonktiva, lakrimal bez ve gdzyasi kanali bulunur (O'Connor ve ark. 2019).



Hipodontinin ED vakalarinin %80'inde ortaya ¢iktig1 bilinmektedir. Ozellikle,
diglerin dogustan yoklugu, fonksiyonel uyarmin eksikligine neden olarak alveol
kemiginin atrofisine yol agar (Sweeney ve ark. 2005). Ayrica, alveolar kemigin
biiylimesindeki azalma, asir1 dar ve lingual olarak i¢biikey alveoler sirtlara, cenelerde
dikey boyut kaybina ve sagittal yonde gelisimsel gerilige neden olur (Sweeney ve ark.
2005), (Wang ve ark. 2016).

Fraktal boyut (FD) analizi, bir goriintiiniin karmagik yapisini ¢esitli goriintii
isleme prosediirleriyle basitlestirerek bir FD degerine doniistiiriir (Sanchez ve
Uzcategui 2011). Kemik yapist ayni zamanda fraktal 6zelliklere de sahiptir ve
patolojik degisiklikleri degerlendirmek ve ergenlik biliylime ve olgunlasma
endekslerini belirlemek i¢in FD analizi kullanilarak degerlendirilebilir (Jang ve ark.

2016, Kang ve ark. 2017, Zandieh ve ark. 2017).

Literatiirde yapilan c¢alismalarda fraktal analizin kemikteki yapisal
degisiklikleri tespit edebilen, ekonomik, kolay uygulanabilir ve invaziv olmayan bir

yontem oldugu bildirilmektedir (Demirbas ve ark. 2008).

ED gibi anadonti ve hipodontinin eslik ettigi hasta gruplarinda, dis eksiklikleri
nedeniyle erken yasta protez rehabilitasyonuna ihtiya¢ vardir. Ozellikle implant
destekli protezler tedavi protokoliiniin bir pargasit olarak diisiiniilebilir. Ancak
cocuklarin dogustan dis eksiklikleri, cenelerin gelisim durumu ve yaslari, implantlarin
yerlestirilmesinde zorluk yaratmaktadir. Yapilan bir meta-analizde, ED'li vakalardaki
1472 implantin %23,9'u 17 yas alti ED'li ¢ocuklara yerlestirilmis ve implantlarin
%17,4" basarisiz olmustur (Chrcanovic 2018).

Dis hekimliginde, ektodermal displazili hastalarin kemik mineral
yogunlugunun (KMY) dikkate alinmasi, tedavi planlanmasinda hekime yol gosterir ve
hasta prognozu lizerinde olumlu bir etkiye neden olur. Literatiirde ED hastaligina sahip
cocuklarda panoramik radyografilerde mandibular indekslerin ve fraktal boyut
analizinin birlikte uygulandig1 herhangi bir ¢alismaya rastlanmamaistir. Calismamizda
ektodermal displazi tanisi alan 4-15 yaslar1 arasindaki ¢ocuk hastalarim panoramik

radyografileri iizerinden mandibular indeks Ol¢timleri ve Fraktal Boyut(FB) analizi



yapilarak saglikli ¢ocuklara gore kemik kalitesi, kortikal kemik miktar1 ve kemik

mikromimari yapisindaki benzerlik ve farkliliklarin degerlendirilmesi amaglanmustir.



2. GENEL BILGILER
2.1. Ektodermal Displazi
2.1.1. Ektoderm Tabakasinin Gelisimi

Yumurtanin sperm ile déllenmesinin ardindan, tek hiicreli zigot, iki hiicreliden
16 hiicreli bir morulaya doniisene kadar blastomerlerin ¢oklu mitotik boliinmesine
ugrar (Zhang ve Hiiragi 2018). Gebeligin 1. haftasinin sonunda baglayan rahim
duvarma implantasyon sirasinda, blastosistin i¢ hiicre kiitlesinde meydana gelen
degisiklikler, iki katmandan olusan iki tabakali bir embriyonik disk iiretir:
epiblast ( gelecekteki ektoderm), Amniyotik bosluk; ve yolk kesesine bakan hipoblast
(gelecekteki endoderm)(Tortori-Donati ve ark. 2001). Bilaminar embriyonik diskin
gelisimi, insan blastosistinin endoderm, mezoderm ve ektodermden olusan cok
katmanli bir gastrulaya doniismesini iceren gelisimin 3. haftasindaki agamasi olan

gastrulasyondan hemen dnce gelir (Muhr ve ark. 2024).

Embriyolojide gastrulasyon, bir embriyonun erken gelisim sirasinda bilaminar
germinal diskten (hipoblast ve epiblast) trilaminar germinal diske (endoderm,
mezoderm ve ektoderm) doniistiigii bir siirectir. Bu doniisiim insan gebeliginin li¢lincli
haftasinda gerceklesir. Bu siireg, 14. veya 15. giinde, embriyonun dorsal ylizeyinin orta
hattinda primitif ¢izgi olarak adlandirilan kalilasmis bir epiblast seridinin kaudal
olarak goriindiigli zaman baglar (Tortori-Donati ve ark. 2001). Gastrulasyon daha sonra
sistematik organogenezin baslangicini isaret eden germ hiicre katmanlarinin

olugmasini saglar (Muhr ve ark. 2024).

Gastrulasyon asamasmdan kisa bir siire sonra noriilasyon siireci meydana
gelecektir. Bu asamada, mezodermal hiicreler (gastrulasyonun orta tabakasi)
notokord'u olusturacak ve noral plakadaki iistteki ektodermal hiicrelere, noral tiipli
olusturmak iizere ige dogru katlanmalar1 icin sinyal verecek ve birlesen uclar, noral
tepeyi olusturacaktir. Noral tiip ve noral tepe, iistteki ektodermin geri kalanindan
ayrilir. Noral tlip merkezi sinir sistemi haline gelecektir. Noral kret periferik sinir
sistemini, enterik sinir sistemini, melanositleri, yiiz kikirdaklarini, odontoblastlari,
entero-kromaffin hiicrelerini, spiral membrani ve daha fazlasmi olusturacaktir. Involiit

olmay1 basaramayan ektoderm derinin epidermisini, sa¢i, ekzokrin bezleri ve on



hipofizi olusturacaktir. Ayrica dogru gelisme, iic katman arasindaki iletigimi

gerektirmektedir (Ansari ve Pillarisetty 2023).
2.1.2 Ektodermal Displazinin Tamimi ve Tarihcesi

Ektodermal displazi (ED), cogunlukla ektodermal dokularm ve bazen de
gelismekte olan embriyonun mezodermal dokularinin displazisi ile karakterize edilen,
nadir goriilen, kalitsal bozukluklarin heterojen bir grubunu tanimlamak i¢in kullanilan

bir terimdir (Yavuz ve ark. 2006, Vieira ve ark. 2007, Varghese ve ark. 2011).

1994 yilinda Freire-Maia tarafindan tiim olas1 Mendel kalitim tarzlarini iceren

117 olas1 ektodermal displazi ¢esidi tanimlanmistir (Hall 1994).

ED olarak smiflandirilabilecek durumun 6zelliklerini iceren ilk klinik rapor,
1792'de dogustan sa¢ ve dis eksikligi olan iki Yahudi erkek ¢ocugunu tanimlayan
Danz'a aittir (Danz 1792). 1838'de Wedderburn, Charles Darwin'e yazdigi bir
mektupta, 10 Hindu erkek aile {iyesinden olusan bir vakayi anlatan ektodermal
displaziyi belgeledi. 1848'de Thurnam 2 hipohidrotik form vakasi bildirmistir. Benzer
vakalar sirasiyla 1883 ve 1886'da Guilford ve Hutchinson tarafindan rapor edilmistir
(Deshmukh ve Prashanth 2012). “Ektodermal displazi” terimi, Weech tarafindan
1929'da ortaya atilana kadar literatiirde yer almiyordu (Weech 1929). Bu rapordan
once, hipotrikoz, hipodonti, onikodisplazi ve anhidrozlu hastalar “sa¢ ve tirnak
distrofisi”, “deri, sa¢ ve dislerin kusurlu gelisimi” ve “konjenital ektodermal defekt”
gibi ¢esitli terimler altinda tanimlanmisti. Weech tarafindan ortaya atilan tanimlamayla

ED'lerin bazi temel yonleri de belirlemistir:
1. Bozukluklarin cogu ektodermal kdkenli dokular1 etkilemis olmalidir
2. Bu bozukluklar gelisimsel olmalidir
3. Kalitim nedensel bir rol oynamis olmalidir (Weech 1929).

Weech raporunu 20'lerin sonlarinda yayimnladiginda, aklinda erkeklerde X'e
bagli anhidrotik form, Christ Siemens-Touraine sendromu (CST) veya hipohidrotik
ED (HED) vardi ancak kadinlarda da rapor edildigini belirtti; ayrica bu katilim
modelinin zaman zaman cinsiyetle baglantili olmayan bir 6zellik olarak miras

alindigmi da belirtti. o zamandan beri bir¢ok klinisyen ED terimini CST sendromunu



ve HED'in otozomal resesif ve dominant formlarini tanimlamak i¢in kullanmistir

(Ruggieri ve Pascual-Castroviejo 2008).

Benzer ancak c¢ok az farkli anomali paternlerine sahip hastalarla ilgili daha
fazla klinik rapor kaydedildikce, “ektodermal displazi” terimi bir¢cok farkli genetik
varlig1 kapsayacak sekilde genisletildi. Bu heterojenligi ve goriilen semptomlarin
cesitliligini 6zetlemek icin Touraine “ektodermal polidisplazi” terimini Onermistir
(Touraine 1936). Bunu kisa siire sonra daha resmi smiflandirma girisimleri izledi;
baslangicta kosullar hidrotik veya anhidrotik olarak smiflandirilmisti, ancak bu basit
smiflandrma ED'nin ¢esitli formlariyla iligkili tirnak, sa¢ ve dis anomalilerinin

karmagsikligin1 yansitmada basarisiz oldu (O'Connor ve ark. 2019).

2.1.3 Ektodermal Displazinin Teshis Yontemleri

Ektodermal displazi (ED) i¢in mevcut tan1 yontemleri, klinik muayene, genetik
testler ve bazen dogum Oncesi taramanim bir kombinasyonunu igerir. Ektodermal
displazinin (ED) tipik fenotipik Ozelliklerini gosteren bir hasta, ilk Once terleme,
sag/tirnak ve dis anormalliklerinin varligi/yokluguna 6zel onem verilerek klinik olarak
degerlendirilir. Her ne kadar oncelikli olarak klinik olarak teshis edilse de spesifik
sendromun/alt tipin ileri tanis1 bir dizi arastirmay1 gerektirir; 6rnegin, hipohidrotik ED
hastasindaki bir trikogram, hidrotik varyantta bulunmayan barkod sagini gosterir.
Genellikle gereksiz olmasina ragmen, bir deri biyopsisi, hipohidrotik ED vakalarinda
ekrin  yapillarm  olmadigmi  veya  hidrottkk ED  durumunda  ekrin
siringofibroadenomatozis oldugunu gosterir. Ekstremitelerin rontgeni gibi diger

arastirmalar ED varyantlarinin teshisinde yardimci olabilir (Baskan ve ark. 2006).
Klinik Tam

Klinik tan1 genellikle hastanin fiziksel belirti ve semptomlarina dayanarak bir
doktor veya dis hekimi tarafindan yapilir. Yaygin gostergeler arasinda disler, sag,
tirnaklar ve ter bezlerindeki anormallikler bulunur. Ornegin, eksik veya form
bozuklugu olan disler genellikle bir dis hekimi tarafindan ilk teshise yol acar.
Doktorlar ayrica aile dykiisiinii de dikkate alir ve ektrodaktili (el malformasyonlari)

veya boy kisalig1 gibi diger ektodermal olmayan anormallikleri de arayabilir .



Genetik Test

Genetik test, klinik taninin dogrulanmasimin kritik bir bilesenidir. ED'nin
bir¢ok tiirli oldugundan, genetik testler bu bozuklukla iliskili oldugu bilinen spesifik
genleri hedef alir. Bu dogrulama, kalitim modelini anlamak ve aile i¢indeki tagiyicilar
belirlemek i¢in gereklidir. ED'nin tiim tiirleri tek bir testle tanimlanamasa da hedefe

yonelik genetik testler bir¢ok siipheli vakay1 dogrulayabilir.
Tam Tekniklerindeki Gelismeler

Molekiiler genetikteki son gelismeler ED’nin siniflandirilmasini ve tanisini
iyilestirmistir. Ornegin, molekiiler yola dayali smiflandirma, farkli ED alt tiplerinin
spesifik genetik temellerinin belirlenmesine yardimei olarak daha kesin teshisleri ve

potansiyel hedefe yonelik tedavileri kolaylastirir (Peschel ve ark. 2022).
Dogum Oncesi Tam

Ailede ED o6ykisliniin oldugu bilinen durumlarda dogum oncesi tani
yapilabilir. Bu, fetiisteki ED'nin genetik belirteclerinin test edilmesini igerir. Son
calismalar, X'e bagl hipohidrotik ektodermal displazili (XLHED) fetiislere
ektodisplazin Al'in (EDA1) uygulanmasi gibi dogum 6ncesi tedaviler i¢in {imit verici
sonuglar gostermistir. Bu tedavi, rahim i¢inde uygulandiginda ter bezlerinin ve diger

ektodermal yapilarin gelisiminde iyilesmeler gostermistir (Schneider ve ark. 2023).
Gelecekteki Yonlendirmeler

Devam eden arastirmalar tanisal dogrulugun artirilmasmna ve yeni tedavi
seceneklerinin gelistirilmesine odaklanmaktadir. Ornegin, ED ile iliskili dis ve
dermatolojik sorunlar1 ele almak i¢in yeni biyomateryaller ve rejeneratif tedaviler
arastirilmaktadir. Bu ilerlemeler yalnizca semptomlar1 daha iyi yonetmekle kalmayip,
ayn1 zamanda bozuklugun belirli yonlerini potansiyel olarak tedavi etme vaadini de

tasiyor (Peschel ve ark. 2022, Schneider 2022).



2.1.4 Ektodermal Displazinin Etiyolojisi, Patogenezi

Ektodermal displaziler, degisken kalitim tarzina sahip tek gen bozukluklaridir.
Ektodermal yapilarin indiiksiyonu ve gelisiminde rol oynayan hiicre sinyalleme
siireclerindeki mutasyonlar ve bunlarin mezodermal yapilarla etkilesimleri,
ektodermal displazilerin klinik belirtilerinin merkezinde yer alr. Ornegin,
ektodisplazin sinyal iletim yolunu etkileyen genlerdeki spontan mutasyonlar, sinyal
hatalarina neden olur. Bu, epidermal uzantilarin aplazisi, hipoplazisi veya displazisi ile
sonuclanir. Bu klasik olarak hipohidroz ektodermal displazide goriiliir (Deshmukh ve

Prashanth 2012, Khan ve ark. 2020, Noriega-Juarez ve ark. 2020).

EDA, EDAR ve EDARADD genleri, embriyonik gelisim sirasinda birlikte
calisan proteinlerin (ektodisplazin A) yapimi i¢in talimatlar saglar. Ektodisplazin A,
iki hiicre katmani, ektoderm ve mezoderm arasindaki etkilesim i¢in kritik olan sinyal
yolunun bir pargasini olusturur. Erken embriyoda bu hiicre katmanlar1 birgok viicut
organi ve dokusunun temelini olusturur. Ektoderm-mezoderm etkilesimleri, cilt, sac,
tirnaklar, disler ve ter bezleri dahil olmak iizere ektodermden kaynaklanan gesitli
yapilarin olusumu i¢in gereklidir. EDA, EDAR veya EDARADD genindeki
mutasyonlar, kusurlu ektodisplazin A olusumuna neden olur, boylece ektoderm ile
mezoderm arasindaki normal etkilesimler engellenir ve dolayisiyla sag, ter bezleri ve

dislerin normal gelisimi bozulur (Wright ve ark. 2019).
EDA Geni

X baglantili hipohidrotik ektodermal displazi (XLHED), EDA genindeki
mutasyonlardan kaynaklanir. EDA, ektodisplazin A (EDA) proteini {iiretir ve bu
protein, ter bezlerinin, dislerin ve sagin normal gelisimi icin kritiktir. Mutasyonlar,

EDA'nin fonksiyonunu bozarak bu yapilarin gelisimini engeller (Wohlfart ve ark.
2020).

WNT10A Geni

WNT10A genindeki mutasyonlar, ED'nin baska bir yaygin nedenidir. Bu gen,
hiicre sinyal yolaklarmda kritik rol oynayan bir protein iiretir. WNTI10A'daki
mutasyonlar, ozellikle dis gelisimini etkileyerek dis eksikligine (agenesis) yol acar.
WNTI10A ve EDA genlerindeki bilesik heterozigot mutasyonlar, daha siddetli
fenotiplere neden olabilir (Liu ve ark. 2024).



Diger Genetik Yollar

ED'nin etiyolojisinde diger genetik yollar da rol oynar. Ornegin, TP63, IKBKG
ve EDAR genlerindeki mutasyonlar, farkli ED alt tiplerinin gelisimine katkida
bulunur. Bu genetik yollar, sa¢ folikiilleri, dis tomurcuklar1 ve ter bezleri gibi

ektodermal yapilarin gelisiminde kritik rol oynar (Peschel ve ark. 2022).

2.1.5. Ektodermal Displazinin Siniflandirmasi ve Epidemiyolojisi

Tarihsel olarak ektodermal displazi (ED) olarak smiflandirilan kalitsal
durumlar, genetik nedenleri ve klinik fenotipleri bakimindan heterojendir. Birlestirici
bir 6zellik, ED kosullarinin tamaminin, ektodermal kdkenli dokularin genetik olarak
belirlenmis gelisimsel kusurlar1 olmasidir. ED'ler i¢in ilk siniflandirma sistemleri
molekiiler genetikten Onceydi ve fenotipik ozelliklere ve kalitim moduna gore
kategorize edildi ve gruplandirildi. En yaygin olarak bilinen bu tiir nozoloji, 1970'lerde
Dr. Newton Freire-Maia ve Pinheiro tarafindan gelistirildiMAIA ve PINHEIRO ,
Freire-Maia 1971, Freire-Maia 1977, Freire-Maia ve Pinheiro 1988) ve sag, dis, tirnak
ve/veya ter bezlerini igeren "klasik belirtilere" sahip kosullar1 ig¢eriyordu. Bu
smiflamada; Grup A (sag, dis, tirnak ve ter bezlerinde en az ikisinin etkilendigi
durumlar) ve Grup B (sag, dis, tirnak ve ter bezlerinden birini ve ektodermal kokenli
en az bir bagka dokuyu (6rnegin meme bezi) etkileyen durumlar) olarak alt boliimlere
ayrilmistir. Freire-Maia smiflandirma sistemi, bu farkli kosullara iligkin anlayisimizi
gelistiren ve etkilenen bireylerin en iyi sekilde nasil yonetilebilecegine dair degerli

bilgiler saglayan giiclii bir temel gorevi gormektedir (Itin ve Fistarol 2004).

Ektodermal displazilerin yeni eklenen 15 sendromla beraber uluslararasi bir
danigma grubunun Haziran 2022'de (Paris) yaptig1 toplantida fikir birligine varilarak ,
su anda bilinen tiim ED'lerin bulundugu giincellenmis siniflandirmasi asagidaki Tablo
2.1.°de listelenmistir. Hali hazirda bilinen yollarda yer almayan genlerle iligkili olan
ve ¢cogunlukla ektodermal olmayan orijinli organlar1 etkileyen veya ED'nin karmasik
bir sendromun sadece kiiciik bir parcasi oldugu ED 6zelliklerine sahip sendromlar ise

Tablo 2.2.” de listelenmistir (Peschel ve ark. 2022).

Ektodermal displazinin (ED) uluslararas1 prevalansi yaklagik 10.000 dogumda
7'dir. En yaygin varyant, yalnizca erkeklerde goriilen tam gelismis ekspresyonla

genellikle X'e bagli olan hipohidrotik ED'dir (Majmundar ve Baxi 2024).
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2.1.6 Ektodermal Displazide Etkilenen Yapilar ve Semptomlan

Belirgin kutandz 6zellikler gosteren ektodermal displazilerin (ED) baslica alt

tiplerinin klinik 6zellikleri asagida ele alinmustur.

Hipohidrotik Ektodermal Displazi: En yaygin form olan X’e bagh
hipohidrotik ED, terleme yetersizligi ile birlikte bir sa¢ ve dis anomalileri ile birlikte
ortaya ¢ikar. Etkilenen yenidoganlarda belirgin pullanma ile birlikte kollodion benzeri
bir zar goriiliir. Saglar agik kahverengi pigmentasyon ile seyrektir veya yoktur.
Etkilenen bebeklerde klinik olarak yasamin ilk birka¢ saati kadar erken bir zamanda
bilinmeyen kdkenli ates ve hipertermi goriiliir. Terleme yetersizligi viicut sicakliginin
yiikselmesine ve hipertermi gelismesine neden olur. Genel olarak, 1s1 tolerans1 6 ykiisii
karakteristiktir ancak zorunlu degildir. Ekrin bezlerin olmamasi1 nedeniyle
dermatoglifiklerdeki bozukluk sonucu cilt piiriizsiiz goriiniir. Yiiz dismorfizmi tanisal
bir 6zelliktir. Periorbital kirisiklik, ylizde sebase hiperplazi, eyer burun, tamamen disa
doniik dudaklar ve belirgin frontal ¢ikint1 yiliz griiniimiinii karakterize eder. Disler
genellikle ¢ivi seklindedir ve sayilar1 azdir. Bazal salgilar ve kulak kiri viskozdur ve
tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonlarina yol acar. Atopik egzama yaygin bir
komorbiditedir. Iliskili 6zellikler arasinda ses kisikhg1, gastrodzofageal reflii ve tek
tarafli veya iki tarafli meme aplazisi/hipoplazisi bulunur. Yukaridaki 6zelliklerin
timi agirlikli olarak erkeklerde gozlenir. Kadin hastalar tasiyict durum nedeniyle
smirlt klinik dagilima hatta tam gelismis bir hastaliga kadar degisen klinik 6zellikler
gosterir. Bu degiskenlik X inaktivasyonunun rastgele dogasindan kaynaklanir. Bu
hastalarin bir alt kiimesi hipogamaglobulinemi ve otoimmiin sitopeniler seklinde
immiin yetmezlik ile ortaya ¢ikar. Bu hastalarda terlemedeki azalma nispeten daha
hafiftir. Eritrodermi, seboreik dermatit ve intertrigo seklinde cilt belirtileri yaygindir.
Tirnaklar hipohidrotik ED'de etkilenmez (Wright ve ark. 1993, Reyes-Reali ve ark.
2018).

Hidrotik Ektodermal Displazi: Clouston sendromu olarak da bilinir. Bu
durum birincil olarak sa¢ ve tirnaklar1 etkilerken, disler ve ekrin ter bezleri korunur.
Sac ve tirnak degisiklikleri erken bebeklikte ortaya ¢ikar ve zamanla ilerler. Saglar tel
gibi, kirilgan ve seyrektir. Yama seklinde alopesi yaygin bir 6zelliktir. Tirnaklar siit
beyazidir ve bebeklik doneminde kiigiiktiir ve yasla birlikte tirnak plaginda ilerleyici

kalinlagsma gosterir, en sonunda tirnak yataginin distal ucundan ayrilma ile sonuglanir.
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Palmo-plantar keratoderma belirgin bir 6zelliktir. Avug icleri ve ayak tabanlari, dorsal
yiiziinde Arnavut kaldirimi benzeri bir desenle benekli hiperkeratoz gosterir. Oral
I6koplaki gozlemlenmistir. Kirpiklerin seyrekligi, tekrarlayan konjonktivit ve blefarit
ataklarma yatkinlik yaratir (Ando ve ark. 1988, Mellerio ve Greenblatt 1993, Tape ve
Tye 1995).

Wiktop Dis ve Tirnak Sendromu: Etkilenen bireylerde yavas biiyiiyen ince,
kirilgan tirnak plakalar1 goriiliir. Koilonychia(kasik tirnak) dogumdan itibaren belirgin
olabilir ve bu durum yasla birlikte ilerleme egilimindedir. Twnak anormallikleri
genellikle ayak tirnaklarmi igerir. Hem siit hem de daimi dislenme etkilenir. Siit disler1
konik veya normal olabilir ve uzun siireli persiste kalirlar. Daimi dislenme kismen
veya tamamen olmayabilir, 6zellikle mandibular anterior dislerin, maksiller kanin

dislerin ve ikinci molar dislerin eksikligi siklikla goriiliir (Wicomb ve ark. 2004).

Yukarida belirtilen ti¢ bozukluk geleneksel olarak klasik ektodermal displaziler

olarak tanimlanmustir.

Ankiloblefaron-Ektodermal Defektler-Dudak/Damak Yariklan
Sendromu: Hay-Wells sendromu olarak da bilinir. Klinik 6zellikler dogumdan
itibaren belirgindir. Soyulan deri ve altta yatan erozyonlarla klasik eritrodermik
goriiniim yaygindir ve akut deri yetmezligi nedeniyle potansiyel olarak Oliimciil
enfeksiyonlara neden olur. Sag derisi her zaman kronik erosif dermatit, yamali alopesi
ve tel gibi sa¢ seklinde etkilenir; pili-torti gibi sa¢ anomalileri hiperkonveksiteden
anonisiye kadar degisir. Terleme azalabilir ve sonucgta termal intolerans ortaya
¢ikabilir. Dis anormallikleri arasinda hipodonti ve konik disler bulunur. Bu sendromu
diger varyantlardan ayiran ek 6zellikler arasinda hiper graniilasyon dokusu olusumu,
tekrarlayan deri enfeksiyonlari, omuzlarin ve iist gdvdenin elek seklinde ve yildiz
seklinde skarlagmasi ve intertrigindz bolgelerin retikiile pigmentasyonu bulunur. G6z
kapaklar1 arasinda, cerrahi diizeltme gerektirebilecek veya kendiliginden
coziilebilecek, dogustan doku seritleri, ankiloblefaron adnatum filiform olarak da
bilinir, gozlenir. Lakrimal kanal atrezisi olusabilir. Dis kulak malformasyonu
goriilebilir. AEC'li hastalarm hemen hemen hepsinde, dudak yarig1 olan veya olmayan
yarik damak goriiliir. Cogu hastada, gelisme geriligine neden olan gastrodzofageal

refli bulunur ve gastrostomi yerlestirilmesini gerektirecek kadar siddetlidir.
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Hipospadias, fazladan meme uglar1 ve uzuv anormallikleri diger iliskili 6zelliklerdir

(Cole ve ark. 2009, Julapalli ve ark. 2009).

2.1.6.1 Disler

Hipodonti, Oligodonti, Anodonti: Dis eksiklikleri yaygindir. Ozellikle kesici ve
kopek dislerinde eksiklik goriiliir.

Anormal Dis Morfolojisi: Disler kiiciik, konik veya peg seklinde olabilir.
Mine Hipoplazisi: Dislerin dis tabakasinda yapisal bozukluklar gériilebilir.

Anodonti, dislerin tamamen yok olmasidir. Hipodonti, altidan az disin
gelismemesi olarak tanimlanir ve oligodonti, alt1 veya daha fazla disin gelismemesi

olarak tanimlanuir.

Anodonti, hipodonti ve oligodonti ayn1 etiyolojiye sahip olsa da her birinin
fenotipik gdriinlimii altta yatan etiyolojinin siddetine baghdir. Dislerin gelismemesi
icin Onerilen etiyoloji, sendromik olmayan vakalarda 15 nedensel genle
iligkilendirilmistir (Yu ve ark. 2019). Sendromik hipodonti terimi, dis agenezisinin
ektodermal displazide goriildiigi gibi bir sendromla iligkili oldugu durumlarda

kullanilir (Al-Ani ve ark. 2017, Wright ve ark. 2019).

X'e bagl, otozomal dominant ve resesif HED olgularinda goriilen dental
anomaliler, dislerin tamamen yoklugundan seyrek ve anormal sekilli dislere kadar
degiskenlik gosterebilmektedir. Dislenme gecikir ve ¢ikan disler boyut agisindan
normalden daha kiiciik olma egilimindedir, buna bagl genis araliklidir ve siklikla
konik veya ¢ivi formdadir. Hem siit disleri hem de kalict disler etkilenir. Hipodontiye
bagli olarak alveoler procesler hipoplastiktir, bu da dolgun, disa déniik dudaklara yol
acar (O'Connor ve ark. 2019).

X'e baglt Hipohidrotik Ektodermal Displazi(HED)nin zorunlu kadin
tastyicilarinin yaklagik %80'inde kalic1 dislerin olmamasi ve kiigiik veya ¢ivi seklinde

dislerin goriilmesi gibi farkli dis anormallikleri gozlenmistir (Clarke ve ark. 1987).

Bircok gen, sendromlarla iliskili degisikliklere sahip olabilirken, bazi genler
yalnizca bir ektodermal dokudaki degisikliklerle iligkilidir. Bunun ornekleri

arasinda, dis eksikligine neden olan ancak ED'nin bagka fenotipik 6zelliklerine neden
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olmayan EDA ve WNT10A genleri gosterilebilir. Bu genler ektodermal dokularin
olusumnda gorev aldig1 gibi ED'lerde etkilenen genlerin ¢ogu ile ortak yolaklari

kullandig1 da bilinmektedir (Wright ve ark. 2019).

Ankiloblefaron-Ektodermal Defektler-Yarik Dudak / Damak Sendromunda
(Hay—Wells Sendromu) hipodonti yaygindir. Mevcut disler siklikla kiigiik, koniktir ve
mine hipoplazisine sekonder beyaz veya sar1 lekelerle birlikte renk degisimleri
mevcuttur (Farrington ve Lausten 2009). Maksiller ve mandibular daimi birinci molar
disler mevcut kalict disler arasinda en muhtemel olanlardir, buna karsilik maksiller
anterior ve kaninler muhtemel alveoler yariktan Otiiri siklikla eksik olma

egilimindedir (Farrington ve Lausten 2009).

2.1.6.2. Saclar

Hipotrikoz: Saglarin seyrek ve ince olmast.
Alopecia: Sag¢larin tamamen dokiilmesi veya hi¢ ¢ikmamasi.
Kirilgan Saglar: Saglar kolayca kirilabilir ve dokiilebilir.

Sag, diger ektodermal dokularla ortak bir gelisim yolunu paylasan bir deri
uzantisidir. Insan sac1, olasi altta yatan metabolik veya genetik sendromlarin dnemli

bir fenotipik gostergesidir.

Genetik sa¢ bozukluklar1 hem yetiskinlerde hem de cocuklarda siddetli
alopesiye neden olabilir ve ara sira bir multisistem sendromunun pargasi olarak ortaya
cikabilir. Bu nedenle, bu genetik bozukluklarin tanisi yalnizca uygun tedavinin
baslatilmasi i¢in degil, ayn1 zamanda iligkili diger ektodermal anomalilerin tespiti ve
uygun genetik danismanlik i¢in de Onemlidir. Etkilenen cocuklar ve ebeveynleri

genellikle bu tiir durumlardan psikolojik olarak etkilenir (Ahmed ve ark. 2019).

Salgilanan ektodisplasin A (EDA), tiimor nekroz faktorii (TNF) siiper ailesinin
belirgin bir liyesidir ve gelisim swrasinda deri eklerinin olusumu i¢in kritik dneme
sahiptir (Kowalczyk-Quintas ve Schneider 2014, Cai ve ark. 2021). EDA sinyallemesi,
esas olarak baliktan insana kadar omurgalilarin deri ekleriyle smirl benzersiz bir TNF
ligand-reseptor-adaptor protein kompleksi olusturan EDA, EDAR ve EDARADD
tarafindan kontrol edilir (Lefebvre ve Mikkola 2014). Insanlarda, bu ii¢ genin herhangi

birindeki mutasyonlar, sa¢ kokleri, tirnaklar, digler ve ekrin ter bezleri ve Meibomian
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bezleri dahil olmak {izere bir veya daha fazla deri ekinin eksikligi veya malformasyonu

ile karakterize edilen ektodermal displaziye (ED) yol agar (Khan ve ark. 2020).

Sag, ektodermal displazilerden en sik etkilenen ektir (Visinoni ve ark. 2009) ve
alopesi ve hipotrikozis belirtileri gosterir. Ektodermal displazideki yaygin trikoskopik
bulgular arasinda tek bir sa¢ bulunan folikiiler {initeler, sa¢ saft1 pigmentasyonundaki
anormallikler, pili torti, trikosizis, pili kanalikiilleri, trikoreksis nodosa ve
psodomoniletriks bulunur (Rakowska ve ark. 2015). Sac¢ derisi killar1 ince, seyrek,
yavas biiyliyen ve hafif pigmentlidir, ancak sekonder cinsiyet killar1t normal olabilir
(Wright ve ark. 1993). HED'li 22 hastanin mikroskobik sa¢ analizinde, arastirmacilar
normal kontrollerle karsilastirildiginda degisken saft kalinligi, trikoreksis nodosa ve
pili torti insidansmin arttigini bulmustur (Rouse ve ark. 2004). HED'li 12 hastadan
olusan kontrol eslestirilmis bir grupta fototrikogram analizi, terminal kil sayisinin
onemli Olciide azaldigini, folikiiler linite sayisinin azaldigini, folikiiler iinite basina kil
sayisiin azaldigmni, terminal kil genisliginin azaldigin1 ve kil biiylime hizinin

azaldigin1 gostermistir (Jones ve ark. 2013).

2.1.6.3. Tirnaklar

Twrnak Distrofisi: Tirnaklarin kalinlagmasi, kirtlgan olmasi veya anormal

sekillerde biiyiimesi.
Onikoliz: Tirnaklarin yataktan ayrilmasi.
Tirnak Kaybi: Tirnaklarin tamamen dokiilmesi.

El ve ayak tirnaklar1 yaklasik olarak gebeligin 10. haftasinda gelismeye baslar.
Tirnak deformiteleri bir¢ok hastaligin belirtisi olabilecegi gibi, ¢evresel faktorlerin
etkisiyle de yapisal degisikliklere ugrayabilir(de Berker 2013). Ektodermal Displazi
(ED) durumunda tirnaklar kirilgan, ince, distrofik, hiperkonveks ve anormal keratinize
olabilir(Majmundar ve Baxi 2024). Ayrica, Ektrodaktili-Ektodermal Displazi-Klefting
Sendromu (EEC) vakalarinda, tirnaklardaki bu degisikliklerin yani sira el ve ayak

parmaklarinda sayisal anomaliler de goriilebilir (Sutton ve van Bokhoven 1993).
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2.1.6.4. Ter Bezleri

Hipohidroz: Azalmig terleme.

Anhidroz: Terlemenin tamamen olmamasi, viicut isisimin diizenlenmesini

zorlastirr.
Hiperhidroz: Asirt terleme (nadiren goriiliir).

Derinin uzantilar1 olan ter bezleri ekrin ve apokrin olmak iizere iki cesittir.
Ekrin ve apokrin bezleri dermiste bulunur ve salgi hiicrelerinden ve i¢ine materyal
salgilanan merkezi bir limenden olusur. Tipik olarak, ekrin bezleri dogrudan cilt
yiizeyine acilirken, apokrin bezleri iligkili kil folikiillerine agilir. Bu nedenle, ekrin
bezleri insan viicudunun hemen hemen her yerinde bulunabilir ve en yiiksek

konsantrasyon avug i¢lerinde ve ayak tabanlarinda bulunur (Patel ve ark. 2024).

Ekrin bezleri embriyonik ektodermden tiiremistir. Bu bezler, gebeligin
dordiincii ay1 civarinda palmoplantar deride olusur ve yaklasik bir ay sonra viicudun
geri kalaninda gelisir. Ekrin bezleri dogum zamanina kadar tamamen olusmustur

(Hodge ve ark. 2024).

Ekrin ter bezleri buharlasmali 1s1 kayb1 yoluyla bir termoregiilasyon iglevi
goriir. Viicudun i¢ sicaklig1 yilikseldiginde, ter bezleri cildin yiizeyine su salar. Orada,
su hizla buharlasir ve ardindan cildi ve altindaki kani sogutur; bu, insanlarda
termoregiilasyonun en etkili yoludur. Ekrin ter bezleri ayrica iyon ve azotlu atik

atilimina da katilir (Urso ve ark. 2018).

Ektodermal displazili hastalarda ekrin bezlerinin azlig1 veya yoklugu nedeniyle
terleme ciddi sekilde azalir veya yoktur. Terleme yoluyla termoregiilasyon yetenegi
yetersizdir ve fiziksel eforla veya sicak bir ortamda hipertermi meydana gelebilir. Bu
durum Ozellikle 42°C'ye kadar tekrarlayan ates nobetleri yasayabilen bebeklerde ve
kiiclik ¢ocuklarda problemlidir. Is1 intoleransi daha biiyiik cocuklarda ve yetigkinlerde
ortaya ¢ikar, ancak soguk sivilar igerek, ciltlerini veya kiyafetlerini 1slatarak ve serin
bir ortam arayarak viicut sicakliklarmni kontrol etmeyi 6grenirler . Heterozigot disilerin
yaklasik 9%25'1 1s1 intolerans1 yasamaktadir ve neredeyse yarisi terleme yeteneklerinin
azaldigmi fark etmektedir. X'e bagli HED'in tasiyici disilerindeki hipohidrotik cilt

alanlari, Blaschko cizgilerine karsilik gelen tanimlanmis dogrusal modellerde
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meydana  gelir.  Etkilenen bireylerde azalan apokrin terlemesi sorun

yaratmaz(O'Connor ve ark. 2019).

2.1.6.5 Cilt

Kserozis: Kuru ve pullu cilt.
Hiperpigmentasyon: Ciltte koyu lekeler.
Hipopigmentasyon: Ciltte renk azalmasi.
Dermatit: Cilt iltihaplari ve enfeksiyonlari.

Deri, yiizey ektoderminden gelisen ‘epidermis tabakasi’ ve mezodermal germ
yapragidan olan mezensimden gelisen ‘dermis tabakasi’ olmak tizere iki tabakadan
olusur. Embriyonik deri 4.-5. haftalarda mezensimi 6rten yiizey ektoderminden
gelismektedir (Uysal ve ark. 2016). ED’ bireylerde cilt kuru, pullanmis, ince,
yumusak, diiz, g6z ve dudak c¢evresinde hiperpigmente ve kirisik, viicudun bazi
bolgelerinde ise hipopigmente yapida olabilir. Yiizeye yakin kan damarlar1 izlenebilir
(Imirzalioglu ve ark. 2002). Avug i¢lerinde ve ayak tabanlarinda hiperkeratozis
bulunabilir(Bani ve ark. 2010). Ciltte ekzamatoid degisiklikler goriilebilir(Myer
1986).

2.1.6.6. Gozler

Goz Kurulugu: Yetersiz gozyast tiretimi.
Korneal Opasiteler: Korneanmn bulaniklagmasi.
Goz Kapaklarinin Anormal Gelisimi: Kapaklarin yeterince kapanmamasi.

Giliniimiizde ektodermal displazili olgularda goziin ylizey hastaliklarinin
etiyolojisinin a¢ik olmadig1 diistiniilmektedir. Kronik konjonktivit ve dakriyosistit gibi
enfeksiyonlar, azalmis veya tiimiiyle kaybolmus lakrimal ve meibom bez islevi,
embriyogenez asamasinda korneal epitelin birincil gelisimsel bozuklugundan
kaynaklandig1 diisiiniilmektedir. Ektodermal displazili olgularda okiiler patolojiler
arasinda goz kapakg¢ik bezlerinin kaybi, poliyozis, nazolakrimal kanal hipoplazisi,

keratopati, ankiloblefaron ve kapak hipoplazisi bildirilmistir(Keklik¢i ve ark. 2014).
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2.1.6.7 Sinir Sistemi

Noropati: Sinir hasart veya fonksiyon bozuklugu.
Gelisimsel Gecikmeler: Motor ve biligsel gelisimde yavaslama.

2.1.7 Ektodermal Displazili Hastalarda Tedavi Yonetimi

Kesin tan1  konuldugunda, hasta ve ebeveynlerin semptomlar,
komplikasyonlari, prognozu ve nihayetinde hastaligin yonetimi hakkinda egitilmesi
zorunlu hale gelir. ED yOnetimi i¢in genel Oneriler asagidaki tabloda listelenmistir

(Tablo 2.3.).

Multidisipliner bir yaklagim, yonetimin ve yasam kalitesinin saglanmasinin
temelini olusturur. Dis hekimleri, ortodontistler, g6z doktorlari, KBB uzmanlari,
konusma terapistleri, norologlar, genetik¢iler, ayak hastaliklar1 uzmanlari,
fizyoterapistler, ortopedi uzmanlar1 ve beslenme uzmanlariyla diizenli takipler
gerekebilir. Tirnak ve dis protezleri genellikle kozmetik gériiniimii saglamak ve erken
yasta agiz boslugunun ve yiiziin islevlerini ve gelisimini slirdiirmek i¢in kullanilir.
Bireysel vakalarda psikiyatrik destek ve aile danismanlig1 da diisiiniilebilir. Hastalar,
bozukluklar1 daha iyi anlamak i¢in Ulusal Ektodermal Displaziler Vakfi (NFED) gibi
destek gruplarindan yararlanabilir(Dev ve ark. 2024).
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Ektodermal displazinin tedavisinde genel onerilerler
Duzenli nemlendirme

Temizleyicileri ve sabunlar1 agir1 kullanmaktan kaginma
Genis spektrumlu giines kremleri kullanilmasi

Mimkinse ideal olarak klimali bir ortam

AN NN

Islak tigort giymek, ekstra sivi igmek, spor veya oyun sirasinda hemen
serin bir ortama erigim saglamak

Spor olarak ytizmenin tercih edilmesi

AN

Saclara zarar gelmesini dnlemek igin protein kapli sampuanlarin tercih
edilmesi

<

Gorlinlimii 1yilestirmek i¢in sa¢ ve sakalin dikkatli bir sekilde
sekillendirilmesi ve kesilmesi

Kozmetik goriinlimii iyilestirmek icin peruklar tercih edilebilir
Tirnaklarm kesilmesi, ponza tastyla torpiilenmesi

Yeterli agi1z hijyeni saglanmalidir; florlu dis macunlar1 kullanilabilir

AN NN

Ag1z kurulugu, g6z kurulugu gibi semptomlarmn giderilmesinde tiikiiriik
yerine gecen maddeler, tuzlu burun damlalari, nemlendirme ve suni
gozyaslar1 yardimei olur.

v Diizenli olarak kilo ve boy él¢ciimii yapilmalidir

v Yeterli beslenme ve mikro besin takviyesi yapilmalidir
Tablo 2.3. Ektodermal Displazi tedavisinde genel 6neriler.

2.2 Kemik Doku

Kemik, yapisal destek saglayan, hareketi kolaylastiran ve hayati organlari
koruyan, metabolik olarak aktif bir bag dokusudur. Mineral ve asit-baz dengesi
homeostazisinin diizenlenmesinde Onemli bir rol oynar. Ayrica kemik iliginde
hematopoez (kan hiicresi iiretimi) i¢in ortam saglar. Kemik, hiicre dis1 bir matris ve

kemik hiicrelerinden (osteositler) olusur(Dallas ve ark. 2013).

2.2.1. Kemik Dokunun Yapisi

Ozel bir bag dokusu olan kemik, esas olarak tip 1 kollajen liflerinden ve
inorganik tuzlardan olusur. Tip 1 kolajen, kemigin agirlik tasima fonksiyonlarmin
neden oldugu gerilime direnmek iizere tasarlanmis kalsifiye olmayan bir matristir.

Kemigin ana hiicresel bileseni olan osteoblastlardan olusur. (Baig ve Bacha 2024)
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Osteoblastlar osteoid matriksin iiretiminde, tasinmasinda ve diizenlenmesinde
gorev alir. Ayrica matriks mineralizasyonunu baglatip diizenler ve komsu kemik
hiicrelerinin aktivitelerini kontrol ederler. Osteoblastlarin morfolojisi metabolik

durumlariyla yakindan iliskilidir.(Camozzi ve ark. 2010, Neve ve ark. 2011)

Osteoid mineralize oldugunda, oncii hiicreler lakiina ad1 verilen organik hiicre
ici maddelerle cevrelenerek tamamen gelisip osteositlere olgunlagir. Mineral igerigi
esas olarak kalsiyum ve fosfat iyonlarindan olusan hidroksiapatit kristalleridir, ancak

bazen sodyum ve karbonit de i¢erebilir.(Unal ve ark. 2018, Cowan ve ark. 2024)

Osteon anatomik olarak kemik dokusunun tek fonksiyonel birimi olarak temsil
edilir. Havers kanali olarak bilinen, osteositin arteriyel, vendz ve sinir beslemesinden
olusan merkezi bir kanalin etrafinda kollajen lif yonelimlerinden olusan esmerkezli
lamellerle diizenlenmistir. Bu sistem ayni zamanda komsu osteositler arasindaki
iletisimi ve komsu osteonlar arasindaki iletisimi saglayan kanalikiiller ve Volkmann

kanalindan da olusur.

Osteonun kan kaynagi, kemigin dis yiizeyini kaplayan yumusak doku olan
yiiksek derecede vaskiilarize periosteumdan kaynaklanir. Periosteal kan damarlari,
endosteumla kapli Volkmann kanallari, yani osteonu gecen dik kanallar yoluyla
Haversian kanalina ulasir. Haversian kanalindan ¢ikan arterler, kortikal kemigin i¢

ticte ikisindeki ve kemik iligi boslugundaki osteositleri besler.(Baig ve Bacha 2024)

Mimari olarak kemik iki alt tipe ayrilir: kortikal ve trabekiiler kemikler. Benzer
sekilde, kemigin kuvvetinin birincil mekanik belirleyicileri, tanimlandig1 gibi alt tipe
ozeldir: kortikal kemik icin genislik ve gdzeneklilik ve trabekiiler kemik i¢in sekil,
genislik, baglant1 ve anizotropi(Cowan ve ark. 2024).Iki alt tipe iliskin diger
farkliliklar asagidaki gibidir (Oftadeh ve ark. 2015, Unal ve ark. 2018) :

l. Kortikal Kemik: Viicuttaki toplam kemigin yaklasik %80'ini
olusturur ve trabekiiler kemikten ¢ok daha gii¢liidiir. Biikiilmeye, biikiilmeye
ve sikigmaya kars1 ¢ok dayaniklidir ve ¢ok daha yogun olup metabolizmadaki
rolii minimumdur. Cogunlukla femur ve tibia gibi uzun kemiklerin gévde

kisminda ve trabekiiler kemigin dig kabugunda goriiliir.
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2. Trabekiiler Kemik: Toplam kemigin yalnizca %20'sini olusturur
ancak ylizey/hacim orani kortikal kemigin on katidir. Yiikteki degisikliklere
sekiz kat daha hizli tepki vererek onu ¢ok daha dinamik hale getirir. Omurga
govdesi, pelvis ve metafizler gibi basiya daha fazla maruz kalan bolgelerde

ortaya ¢ikar.

2.2.2. Kemik Dokunun Hiicreleri

Kemik hiicreleri toplam kemik hacminin yaklasik %10'unu olusturur. Dort tip

hiicre vardir:

. Osteoprogenitér  (Ko6k)  Hiicreler:  Osteoprogenitér  hiicreler,
osteoblastlara yeniden farklilasma yetenegini korur. Kemik kanallarinda,
endosteumda, periosteumda ve kemik iliginde bulunurlar. Mineral iyonlarinin kemik
hiicre dis1 matrisinin i¢ine ve digina akisini ve akisini diizenleyebilirler. Ayrica 6zel
bir mikro c¢evreye sahip kemik remodelasyon bdliimlerinin olusumundan da

sorumludurlar(Corradetti ve ark. 2015).

. Osteoblastlar - Kemik Olusturan Hiicreler: Kemigin yiizeyinde sik1 bir
sekilde paketlenmislerdir. Kemik matriksini (osteoid) sentezler ve salgilarlar. Ayrica
alkalin fosfataz (kemik olusumu i¢in bir belirte¢) ve mineralizasyon i¢in ¢ekirdekleyici
gorevi goren dentin matriks proteini (DMP-1) ve kemik sialoproteini olarak bilinen bir
dizi protein salgilayarak kemik mineralizasyonunu da diizenlerler. Osteokalsin ve
osteonektin, hidroksiapatit kristallerinin sayisint diizenleyerek mineral birikimini
diizenleyen, osteoblastlar tarafindan salgilanan kalsiyum ve fosfat baglayici
proteinlerdir. Osteoblastlarin sonugta iki kaderi vardir: (1) hiicreleri kaplayan
hareketsiz osteoblastlar olarak kalirlar veya (2) osteositlere doniisiirler. Osteoblastlar
osteoklastogenezi (osteoklast olusumu) ve osteosit olusumunu diizenler. D vitamini ve
paratiroid hormonu (PTH), osteoblastlar1 makrofaj CSF (M-CSF) salgilamasi ve
osteoklastogenez i¢in dnemli olan RANKL" eksprese etmesi i¢in uyarrr (Caetano-

Lopes ve ark. 2007).

J Osteositler - Mekanosensing Hiicreleri: Bunlar tiim kemik hiicrelerinin

%90"'m1 olusturur. Osteoblastlardan kaynaklanirlar. Lakuna kanalikiiler sistemi olarak
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bilinen kemik ag1 i¢inde bulunurlar. Normalde alkalin fosfataz eksprese etmezler
ancak osteokalsin ve diger kemik matriks proteinlerini eksprese ederler. Sitoplazmik
stirecleri araciligiyla birbirleriyle ve kemik ylizeyleriyle baglantiyr stirdiiriirler.
Osteositler metabolik ve elektriksel olarak bosluk baglantilariyla birbirine baglanir.
Baglica islevleri mekanosensasyondur. Osteositler, kemik matrisinin fiziksel
deformasyonu ve kanalikiiler sivinin lakuna kanalikiiler ag1 boyunca akisindan
kaynaklanan sivi akist kayma gerilimi yoluyla mekanik yiiklenmeyi tespit eder.
Osteositler kemigin yeniden sekillenmesinde orkestrator gorevi goriir ve sonug olarak
endokrin hiicreler olarak da kabul edilirler. Serum fosfat seviyelerini diizenlemek i¢in
FGF23 salgilarlar. FGF23, renal ve bagirsakta sodyum ve fosfat ortak tasiyici
ekspresyonunu azaltir ve ardindan her iki bobrekten renal fosfat atilimini arttirir(El

Sayed ve ark. 2024).

° Osteoklastlar - Kemik Emici Hiicreler: Bunlar, mononiikleer monosit-
makrofaj hiicrelerinden koken alan ¢ok cekirdekli hiicrelerdir. RANKL ve makrofaj
CSF (M-CSF), osteoklast olusumu i¢in kritik olan iki sitokindir. Osteoklast
onciillerinin ¢ogalmast ve olgun osteoklastlara farklilagmasi i¢in Onemlidirler.
Osteoprotegerin (OPG), RANK reseptoriindeki etkisini engellemek i¢cin RANKL'a
(sekle bakin) baglanan ve ardindan osteoklastogenezi inhibe eden, membrana bagh
salgilanan bir proteindir. Kemik rezorpsiyonu, hidrojen iyonlarnin, tartrat direngli asit
fosfatazin (TRAP) ve katepsin K enzimlerinin osteoklast salgilamasina baghdir.
Hidrojen iyonlari, kemik matrisinin mineral bilesenini ¢6zmek i¢in osteoklastlarin
altindaki rezorpsiyon bdlmesini asitlestirirken, katepsin K ve tartrat direngli asit
fosfataz (TRAP), cogunlukla tip I kollajenden olusan proteinli matrisi sindirir. PTH

osteoklast aktivitesini uyarirken kalsitonin inhibe eder(Boyce ve ark. 2009).

2.2.3. Kemik Dokuda Remodelasyon

Kemik, strese ve hormonal kontrole yanit olarak siirekli remodelasyona ugrar.
Stresin azaldigi kosullar altinda kemik yikilir ve kemik kaybma yol acar.
Remodelasyon sirasinda, osteosit apoptozu, osteoblastlara miyeloid hiicrelerden
osteoklast farklilasmasini indiiklemeleri icin sinyal verir. Osteoklastlar eski
osteositleri uzaklastirir, kemik yikimini baglatir ve yeni osteoblastlar olugturur. Yeni

osteoblastlardan yeni osteositler sentezlenir.(Cowan ve ark. 2024)

23



Osteoklastlar, kemigin i¢ ylizeyindeki Howship lakunasinda bulunan g¢ok
cekirdekli hiicrelerdir. Osteoklastlarin dis zarlar1 niikleer faktor kappa B'nin (RANK)
reseptOr aktivatoriinii icerir. Bu reseptor, niikleer faktor-kappa B ligandinin (RANKL)
reseptdr aktivatorii olan osteoblastlarin iirlinii tarafindan aktive edilir. Bagka bir
osteoblastik salgi olan osteoprotegerin, osteoklast farklilagsmasmni onlemek igin

RANK-RANKL etkilesimini bozar(Ono ve ark. 2020).

Osteoklastlar kemik matriksini pargalamak i¢in karbonik anhidraz ve
kollajenaz kullanir. Karbonik anhidraz, kemik matriksini asitlestiren proton {ireten bir

enzimdir. Kollajenaz, kolajeni parcalayan bir enzimdir(Da ve ark. 2021).

2.3. Kemigin Kalitatif Ve Kantitatif Degerlendirilmesi
2.3.1. Kemik Mineral Yogunlugu

Osteoporoz, kemik kiitlesinin azalmasi, kemik dokusunun mikro mimarisinin
bozulmasi1 ve kemik kirilganhiginin artmasiyla karakterize, gliniimiiziin en yaygin
metabolik kemik hastaligidir(2001, Guglielmi ve ark. 2011). Osteoporoz etiyolojik
nedenlerine gore primer ve sekonder olmak iizere iki ana tipe ayrilir(Guglielmi ve ark.
2011). Primer osteoporoz yasa bagli olarak kemik kiitlesi kaybiyla karakterize iken,
sekonder osteoporozun etiyolojisinde bazi hastaliklar ve ilag kullanimi

bulunmaktadir(Guglielmi ve ark. 2011).

Osteoporoz veya diisiik kemik kiitlesi (osteopeni) tanist dogrulanmis bir
hastanin tedavisi, kirik riskinin degerlendirilmesini, iskelet kirilganliginin ikincil
nedenlerinin  degerlendirilmesini, tedavinin baglatilmasmma iliskin kararlarin
verilmesini ve hastay1 etkileyebilecek tiim ilgili klinik faktorlerin tanimlanmasini
icerir. Osteoporotik kiriklarmn yiikiinii azaltmak i¢in kirik riski yiiksek olan hastalarin

erken tanimlanmas1 ve miidahale edilmesi gerekmektedir(Lewiecki 2000).

Kemiklerin yapisal biitiinliigiine bir¢ok faktor katkida bulunur: toplam kemik
kiitlesi, kemik geometrisi ve onu olusturan dokunun Ozellikleri. Kemik yapisal
biitiinliigline katkida bulunan faktorlerin ¢okluguna ragmen, klinik olarak osteoporozu
teshis etmek ve kirik riskini degerlendirmek i¢in altin standart, kemik kalitesi ve

mimarisi hakkinda herhangi bir bilgi olmaksizin yalnizca kantitatif kemik

24



parametreleri saglayan c¢ift enerjili X-1sm1 absorpsiyometri (DEXA) kullanilarak
yapilan “Kemik Mineral Yogunlugu(KMY)” 6l¢iimiidiir.(Martineau ve Leslie 2017)

2.3.2. Kemik Mineral Yogunlugu Ol¢iim Yontemleri

Kemik kiitlesi kemik giiciine katki saglayan en 6nemli unsurdur. Kemigin
kirilabilirligi (veya kuvveti), kemigin yapis1 ve onun mineral (Ca, P) icerigi ile dogru
orantilidir. Kemik kiitlesi azaldik¢a kirik riski oldukga artar. Kemik mineral kiitlesi,

kemiklerdeki mineral miktarini gram cinsinden gosterir(Emer ve ark. 2016).

Her ne kadar kemik mineral yogunlugu (KMY), kemik kuvveti ve kirik riskinin
degerlendirilmesinde altin standart olarak kabul edilse de (Fonseca ve ark. 2014),
kemik kuvveti, kemigin mikro yapisi ve kemik bilesenleri gibi diger bir¢ok faktor

tarafindan belirlenir (Fonseca ve ark. 2014).

Klinik baglamda olusturulan kemik kalitesi degerlendirme yontemlerinin yani
sira, kemik dokusunun mekanik giiciinii dogrudan analiz etmek i¢in mikro girinti veya
nano girinti testleri gibi yontemler de mevcuttur (Dall'Ara ve ark. 2012, Albert ve ark.

2013).

Kemik mineral yogunlugu 6l¢iimii i¢in kullanilan yontemler;(Emer ve ark.

2016)

Radyolojik yontemler:

e Standart konvansiyonel radyografi

e Kemik radyometrisi

e Radyolojik fotodensitometri

e Dijital goriintii isleme (DIP)

o Kantitatif bilgisayarli tomografi (QCT)

Foton Absorbsivometri Teknikleri:

e Tek foton absorpsiyometrisi (SPA)

e (ift foton absorpsiyometrisi (DPA)

e Tek enerjili X-151n1 absorpsiyometrisi
e (Cift X-151m1 absorpsiyometrisi (DEXA)

Diger yontemler:
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o Kantitatif ultrasonografi (QUS)
e Noron aktivasyon analizi

e Manyetik rezonans goriintiilleme
e Yarik tarama flografisi

e Kemik biyopsisi

DEXA (Sekil 2.1.) giinlimiiziin en yaygm kullanilan yontemi olup KMY
Olglimiinde altin standart olarak kabul edilmektedir. DEXA'da radyasyon kaynagi
olarak iki farkli enerji seviyesinde (70 ve 140 keV) X-ismlar1 yayan X-1smi1 tiipii
kullanilir. Hastalar rontgen tiipii ile dedektor arasina yerlestirilir. X 1ginlari, segilen ilgi
alanina yonlendirilmesini saglayan kolimator sisteminden gegtikten sonra, ilgili
alandaki kemik ve yumusak doku yogunluklarmin degismesi nedeniyle degisen
seviyelerde emilir ve dedektore ulagir. Kemik ve yumusak doku arasindaki zayiflama
fark1 diisiik enerji seviyesinde daha belirgin hale gelir. Sisteme kemik ve yumusak
doku ateniiasyon degerleri girilerek, ilgi alanindaki yumusak doku ateniiasyonunun
hari¢ tutulmasi ve ilgilenilen kemigin ateniiasyon profilinin gelistirilmesi miimkiin
olmaktadir (Guglielmi ve ark. 2011, Link 2012). DEXA tekniginde maruz kalinan
radyasyon dozu (50 puSv), geleneksel vertebral rontgen  grafisinin
1/1.000'idir(Fogelman ve Blake 2000). Yiiksek ¢oziiniirliik ve goriintii kalitesinin yani
sira kisa test siiresi (2-5 dakika) bu teknigin diger avantajlaridir (Link 2012).
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Sekil 2.1. Cift X-151n1 absorpsiyometrisi (Dual-energy X-ray absorptiometry,DEXA).

2.3.3. Cocuklarda Kemik Mineral Yogunlugunun Degerlendirilmesi

Kemik gelisimi, dogumdan itibaren baslayan ve ergenlik doneminin sonuna
kadar devam eden dinamik bir siirectir. Bu siirecte, kemiklerin hem uzunlugu hem de
yogunlugu artar. Cocukluk ve ergenlik doneminde yeterli kemik kiitlesinin

kazanilmasi, ilerleyen yaslarda osteoporoz riskini azaltir.

Cocuklarda Kemik Mineral Yogunlugunu Etkileyen Faktorler(Kalkwarf
ve ark. 2007, Weaver ve ark. 2016)

1. Genetik Faktorler: KMY biiyiik dlclide genetik yatkmnlik tarafindan

belirlenir. Ailede osteoporoz oykiisii olan c¢ocuklar, diisik KMY agisindan risk

altindadir.
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2. Beslenme: Kalsiyum ve D vitamini, saglikli kemik gelisimi i¢in kritik
oneme sahiptir. Yetersiz kalsiyum alimi ve D vitamini eksikligi, diisiik KMY'ye yol

acabilir.

3. Fiziksel Aktivite: Diizenli fiziksel aktivite, kemiklerin mekanik
yiiklenme yoluyla giiclenmesini saglar. Ozellikle agirlik tastyan egzersizler, kemik

kitlesini artirmada etkilidir.

4. Hormonal Faktorler: Biiylime hormonu, tiroid hormonlar1 ve cinsiyet
hormonlar1 (6zellikle Gstrojen ve testosteron) kemik gelisimini diizenler. Hormon

dengesizlikleri kemik sagligini olumsuz etkileyebilir.

5. Kronik Hastaliklar ve Ila¢ Kullanimi: Kronik hastaliklar ve baz1 ilaglar

(6rnegin kortikosteroidler), kemik mineral yogunlugunu azaltabilir.

KMY, genellikle c¢ift enerjili X-1s1n1 absorbsiyometri (DEXA) yontemiyle
Olciilii. DEXA, distik diizeyde X-1smlar1 kullanarak kemik yogunlugunu ve viicut
kompozisyonunu degerlendirir. Bu yontem, ¢ocuklar i¢in giivenli ve etkili bir 6l¢tim

teknigidir.(Christofaro ve ark. 2022)

KMY ol¢iimlerinin ¢ocuklarda degerlendirilmesi, yasa ve cinsiyete gore
belirlenen referans degerlerle karsilastirilarak yapilir. KMY'nin yasa uygun normal
degerlerin altinda olmasi, diisiik kemik yogunlugu veya osteopeni olarak adlandirilir

ve ilerleyen yaslarda osteoporoz riskini isaret edebilir.(Crabtree ve ark. 2017)

2.3.4. Dis Hekimliginde Kemik Kalite ve Miktar Belirleme Teknikleri

Kemik mineral yogunlugunu 6lgmek icin kullanilan standart yontem, cift
enerjili X-1511 absorpsiyometrisidir (DEXA). Referans KMY degerleri ile dlgiimler
arasindaki farklar standart sapma (SD) skorlar1 olarak ifade edilir ve T skorlar1 veya Z
skorlar1 olarak tanimlanir. T-skoru, KMY'nin gen¢ saglikli deneklerde beklenen
ortalamadan farkli oldugu SD degerini tanimlarken, Z-skoru, KMY nin yas ve cinsiyet
icin ortalama beklenen degerden farkli oldugu SD degerini tanimlar. -1,0 ila -2,5 SD
arasindaki bir T skoru, genellikle osteoporoz dncesi bir durum olan osteopeni temsil
eder. Osteoporoz tanisi, T skoru -2,5 SD'ye esit veya bu degerden diisiik oldugunda
konur (Kanis ve ark. 2013).
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Cene kemiklerinin radyolojik degerlendirilmesinde kullanilan yontemler
(Yalgin Yeler ve ark., 2016);

» Mandibular Indeksler

* Fraktal Boyut Analizi

« Kantitatif Bilgisayarli Tomografi (KBT)

* Bilgisayarli Tomografi (BT)

* Konik Isml Bilgisayarlt Tomografi (KIBT)

» Mikro Bilgisayarli Tomografi (mikro-BT)

* Dansitometrik Analiz (DA)

* Dual Enerjili X-Isin1 Absorbsiyometri (DEXA)

« Kantitatif Ultrasonografi (KUS)

* Yiiksek Coziiniirliiklii-MR

2.3.4.1. Mandibular indeksler

Panoramik radyografilerin, rutin dis muayeneleri sirasinda veya ¢esitli dis
tedavisi prosediirlerinden O6nce sik goriilen tanisal prosediirler oldugu g6z Oniine
almdiginda, dis hekimlerinin bunlar1 yiiksek osteoporoz riski tasiyan hastalar
tanimlamak i¢in kullanabilmeleri biiyiik klinik degere sahip olabilir(Tugnait ve ark.
2003).

Panoramik  goriintillerde  gozlenen mandibulanin  radyomorfometrik
gostergelerinin osteopeni ve osteoporozun taranmasi veya on teshisinde yararliligini
analiz eden ¢alismalar giderek daha popiiler hale gelmektedir. Indeksler ile KMY
degerleri arasindaki korelasyonu gosteren caligmalar, hastalara rutin dis hekimi
ziyaretleri sirasinda erken teshis konulabildigi i¢in bu yontemin biiyiik tanisal dnemini

vurgulamaktadir(Vlasiadis ve ark. 2008, Cakur ve ark. 2009).

Klemetti ve Kolmakow, kemik kalitesinin degerlendirilmesinde trabekiiler
kemik veya alveoler proges yerine panoramik radyografide mandibular korteks
morfolojisinin ~ degerlendirilmesinin ~ daha  saghkli  olacagmni  se¢imini

dogrulamistir(Govindraju ve ark. 2015).
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Mandibular indeksler(Tablo 2.4.)( Sekil 2.2.), panoramik radyografiler {izerinde
yapilan, kemik kaybini degerlendirebilen ve olasi kemik mineral yogunlugu kaybini
ongorebilen Olglimlerdir. Bu ayn1 zamanda mandibular kortikal sekli ve genisligini
niteliksel veya niceliksel olarak degerlendirmek icin gelistirilen panoramik
radyomorfometrik indeksler olarak da bilinir(Leite ve ark. 2010, Lopez-Lopez ve ark.
2011). Kalitatif ve kantitatif indekslerden bazilar1t mandibular kortikal indeks (MCI),
mental indeks (MI) ve panoramik mandibular indekstir (PMI). Bunlar, kemik kalitesini
degerlendirmek ve erime ve osteoporoz belirtilerini gézlemlemek amaciyla panoramik

radyografilerde kullanilmistir. (Gulsahi ve ark. 2008, Bajoria ve ark. 2015).

MANDIBULAR INDEKSLER

Mandibular kortikal indeks (MKI)

Mental indeks (MI)

Panoramik mandibular indeks (PMI)

Gonial indeks (GI)

Antegonial indeks (Al)

Tablo 2.4. Mandibular indeksler.
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Sekil 2.2. Dogrusal panoramik indeksler: mandibular kortikal genislik (veya mental indeks veya
mandibular kortikal kalinlik) = b ( Horner ve Devlin 1998 ); panoramik mandibular indeks (PMI) =
b/a ( Benson ve ark. 1991 ); gonial indeks (GI) = d ( Bras ve digerleri 1982 ); antegoniyal indeks (Al)
= e ( Ledgerton ve digerleri 1999 ); mandibular oran (M/M) = c/a ( Ortman ve ark. 1989 ).

2.3.4.1.1. Mandibular kortikal indeks (MKI)

1994 yilinda Klemetti ve arkadaglar1 tarafindan panoramik radyografi icin
gelistirilen mandibular kortikal indeks (MKI) (Sekil 2.3.) (Klemetti ve ark. 1994),
mandibular endosteumun porozitesini ve kemik mineral yogunlugunu degerlendiren
niteliksel bir indekstir. Klemetti indeksi olarak da bilinir. Panoramik radyografilerde
MCI'nin goriiniimii, mandibula alt korteksinin mental foramen distalindeki
antegoniyal centik bdlgesinde iki tarafli olarak gozlenmesiyle degerlendirilir ve

asagidaki kriterlere gore ili¢ gruptan birine kategorize edilir; (Munhoz ve ark. 2021),

. Smif 1(C1) normal korteks : Mandibular kortikal kemik normal sekle
sahiptir, korteksin endosteal smir1 mandibulanin her iki yaninda esit, diizenli ve
keskindir. bu da hastanin risk altinda olmadigin1 gosterir.

. Smif 2(C2) orta derecede asinmis korteks : Mandibular kortikal kemikte

yarim daire veya dogrusal sekle sahip az sayida radyoliisent alan mevcuttur. Endosteal
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marjinde, uni/bilateral semilunar defektler(lakiiner rezorpsiyon) veya kortikal
endosteal kalintilarin (bir ila ti¢ katman) bulundugu goriinmektedir.

o Smif 3(C3) ciddi derecede aginmis veya gozenekli korteks : Mandibular
kortikal kemikte ¢esitli radyolusent alanlar mevcuttur. Korteks, yogun endosteal
katmanlar ve agik¢a gdzenekli kortikal kalintilar olugturur. Hastanin yiiksek sistemik

osteoporoz riski altinda oldugunu gosterir.

MKI'n en biiyiik avantaji gorsel bir smiflandirma olusturmasi nedeniyle dis

hekimleri arasinda kolay uygulanabilir olmasidir.(Munhoz ve ark. 2021)

Sekil 2.3. Mandibular Kortikal indeks a) Mandibular kortikal indeks C1, b) Mandibular kortikal indeks
C2, ¢) Mandibular kortikal indeks C3.

2.3.4.1.2 Mental indeks (MI)/ Mandibular kortikal genislik (MKG)/
Mandibular kortikal kahinhk (MKK)

Mental indeks (MI)( Sekil 2.4. ) mental foramendeki mandibular kortikal
kalmliktir. mandibula tabanindan (a) mental foramen merkezinin yliksekliginde ¢izilen

dik bir ¢izgi araciligiyla mandibular kortikal kemigin kalinlhigini degerlendirmek i¢in
kullanilir (Ledgerton ve ark. 1997).

Mandibulanin farkl taraflar1 farkli okliizal kuvvetlerden etkilenebilme ihtimali
sebebiyle ve buna bagl topografik anatomide asimetrik isarete sahip olabileceginden,
mandibulanin sag ve sol tarafindan ilgilenilen bdlgedeki kortikal kalinhik 6l¢iiliir,

Ol¢timler sonrasinda ortalama degerler referans alinir(Govindraju ve ark. 2015).
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Sekil 2.4. Mental indeks. Bir ¢izgi ( b ) mandibula alt simnirina tegettir ve baska bir ¢izgi birincisine
diktir ( a ) ve mental foramen'in merkezinden gecer. Kortikal kemik kalinliginin dl¢iimi (mental indeks)
yatay ¢izgi ( ¢ ) boyunca yapilir.

2.3.4.1.3. Panoramik mandibular indeks (PMI)

Panoramik mandibular indeks (PMIi)(Sekil 2.5.), Benson ve arkadaslari
tarafindan tanimlanan bir radyomorfometrik indekstir(Benson ve ark. 1991).
Mandibular korteks kalmliginin mental foramen ile alt mandibular korteks arasindaki
mesafeye oranidir(Savic Pavicin ve ark. 2014). MI ile ayn1 hat boyunca 6lgiiliir. PMI,

iist mandibular indeksler ve alt panoramik mandibular indeksler olarak hesaplanir.
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Mandibulanin alt sinirma tegete dik olarak ve mental foramenin ortasindan
gecen bir ¢izgi ¢izilir. 2. Olgiimler bu kortikal genislik ¢izgisi boyunca, mandibulanin
alt smir1 ile mental foramenin alt kenar1 ve iist kenar1 arasindaki mesafe boyunca

yapilacaktir(Govindraju ve ark. 2015).

a. Superior PMI

b. Inferior PV

Sekil 2.5. Panoramik mandibular indeks. PMI superior (PMIS) ( a) PMI inferior (PMII) ( b).

2.3.4.1.3.1. PMI superior (PMIS)
Mental foramenin Ust kenarindan mandibulanin alt kenarmma kadar olan

mesafedeki korteks kalinligmin 6lgtimiidiir. (Sekil 2.5.)

2.3.4.1.3.2. PMI inferior (PMil)
Mental foramenin alt kenarmdan mandibulanin alt kenarma kadar olan

mesafedeki korteks kalinligmin 6l¢timiidiir. (Sekil 2.5.)

2.3.4.1.4. Gonial indeks (GI)

Ramusun arka kenarina teget olarak ¢izilen bir ¢izgi ile mandibulanin alt
kenarmna teget olarak cizilen bir ¢izginin olusturdugu a¢inin agiortayindan gecen

¢izginin mandibular korteksle kesistigi noktada 6l¢giilen mandibular kortikal genislik
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miktaridir, normal degeri >1,2'dir(Akyol ve ark. 2022) (Sekil 2.6.). Bu indeks ilk

olarak 1982'de Bras ve ark. tarafindan tanimlanmistir(Bras ve ark. 1982).

Sekil 2.6. Gonial indeks.

2.3.4.1.5. Antegonial indeks (Al)

Antegonial indeks (Sekil 2.7) Ledgerton ve ark. tarafindan ¢ikan ramusun 6n
smirindaki "en iyl uyum" ¢izgisinin mandibulanin alt smirma kadar uzatilmasiyla
tanimlanan bir noktada gonionun Oniindeki bdlgedeki kortikal genisligin Slgiimii

olarak tanimlanmistir(Govindraju ve ark. 2015).

Sekil 2.7. Antegonial Indeks .
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2.3.4.2. Fraktal analiz

2.3.4.2.1. Fraktal teriminin tarihcesi

17. ve 18. ylizyilda fraktal 6zellikleri barmdiran ilk 6rnek yapilar, {inli
matematikc¢ilerin ¢aligmalar1 sirasinda kesfedilmeye baslandi. Georg Cantor 1883
yilinda Cantor setini tanimladi. Cantor seti, sonsuz alt kiimelerin birbirinden ayrilarak

pargalanmasiyla olusan bir yapidir ve fraktal 6zellikler tasimaktadir(Cantor 1883).

20. yiizy1l baglarinda matematikg¢iler, karmasik ve diizenli yapilar1 inceledi.

Helge von Koch 1904°te sonsuz bir sekilde biiyiiyen ve en eski fraktal egrilerden biri

olan Koch kar tanesi olarak bilinen iinlii fraktala adin1 verdi(von Koch 1904).

1960'larda matematik¢i Benoit Mandelbrot, karmasik geometrisi integral
boyutla tanimlanamayan nesneleri belirtmek i¢in "fraktal" ismini kullandi(Mandelbrot

1967).

2.3.4.2.2. Fraktal geometri ve fraktal 6rnekleri

Fraktal geometri , geleneksel Oklid geometrisi acismdan "diizensiz"
olan fraktallar ad1 verilen geometrik nesnelerle (veya kiimelerle) ilgilenir(Datseris ve

ark. 2023).

Klasik Oklid geometrisinde boyutlarin sayis1 bir tamsay1 degeridir: noktalarin
boyutu yoktur; cizgiler yalnizca bir boyuta (uzunluga) sahiptir; diiz figiirlerin iki
boyutu vardir (uzunluk ve genislik); ve katilar iic boyutludur (uzunluk, genislik ve
yiikseklik).(Paradowska-Stolarz ve ark. 2023)

Fraktal geometri bu temel ilkelerden kacar. Bu geometride boyutlar 0 ile 3
arasinda kesirli bir deger alabilir. Fraktal geometrinin bir diger 6zelligi de kendi
kendine benzerliktir, bu da fraktalin 6lcekten bagimsiz olarak benzer goriinmesi

anlamina gelir.(Paradowska-Stolarz ve ark. 2023)

Matematikte en bilinen fraktallar Mandelbrot kiimesi(Radulescu ve ark. 2023),

Sierpinski ticgeni(Sendker ve ark. 2024) ve Koch kar tanesidir(Barrow 2020).
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. Mandelbrot kiimesi(Sekil 2.8.), karmasik diizlemde belirli bir formiilii
(znt1 = zn"2 + c) saglayan noktalarin kiimesidir. Bu kiime, hem matematiksel

giizelligi hem de karmasikligi ile tinlidiir(Rddulescu ve ark. 2023).

"1 Im (¢)

Re (¢)

Sekil 2.8. Mandelbrot kiimesi.

. Sierpinski tiggeni(Sekil 2.9.), bir eskenar {iggenin ortasina daha kiiglik
bir eskenar iiggen cikarilarak olusturulan ve bu islemin sonsuz kere tekrarlandigi bir
fraktaldir. Bu yapi, kendine benzerlik ve 6lgeklenebilirlik 6zelliklerini miikemmel bir

sekilde gosterir(Sendker ve ark. 2024).

A A
AA Aada
A ‘A‘A A
AA YN

Sekil 2.9. Sierpinski liggeni.

. Koch kar tanesi(Sekil 2.10.), bir eskenar tiggenin her kenarinin {i¢ esit
pargaya boliinmesi ve ortadaki par¢anin yerine yeni bir eskenar liggen eklenmesiyle

olusur. Bu islem, sonsuz kere tekrarlandiginda, karmasik ve detayli bir kar tanesi sekli

elde edilir(Barrow 2020).
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Sekil 2.10. Koch kar tanesi.

Fraktallarin, matematiksel giizelliklerinin 6tesinde, bir¢ok pratik uygulamasi

vardir.

Dogada ; Daglarin, nehir yataklarinin, agaglarin ve bulutlarin modellenmesinde
fraktallar kullanilir. Bu doga olaylari, fraktal yapilar gosterir ve fraktal modeller, bu

yapilar1 daha dogru bir sekilde simiile etmeye yardimci olur(Husain ve ark. 2022).

Sekil 2.11. Dogada fraktal drenkleri.
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Bilgisayar Grafikleri ve Sanatta ; Fraktal algoritmalar, karmagik ve estetik
acidan cekici grafikler iiretmek icin kullanilir. Fraktal sanat, bu algoritmalarin yaratic1

bir sekilde uygulanmasiyla ortaya ¢ikar(Bies ve ark. 2016).

Tip ve Biyolojide ; Fraktallar, akciger dokusu, kan damarlar1 ve sinir aglar1 gibi
biyolojik yapilarin modellenmesinde kullanilir. Bu modeller, tibbi goriintiileme ve tani
stireclerinde 6nemli bir rol oynar(Helmberger ve ark. 2014, Tanabe ve ark. 2020)(

Sekil 2.12.).

Sekil 2.12. Tip ve Biyolojide Fraktal Ornekleri.

2.3.4.2.3. Fraktallarin temel ozellikleri

Fraktallarin en belirgin 6zelligi kendi benzerlikleridir. Bir fraktalin herhangi
bir kism, biiyiitiildiigiinde veya kiiciiltiildiigiinde, tiim yapinin genel formunu korur.
Bu 6zellik, ayn1 zamanda fraktallarin 6lgek bagimsiz oldugunu gosterir. Bigimsel
olarak kendine benzerlik, bir alt kiimenin biitlin boyutuna biiyiitiildiigiinde biitiinden

ayirt edilemez oldugu bir 6zellik olarak tanimlanir(Lopes ve Betrouni 2009)

Fraktalin bir diger 6nemli 6zelligi, fraktal boyut ad1 verilen matematiksel bir
parametredir. Oklid boyutundan farkli olarak fraktal boyut genellikle tam say1 olmayan
bir sayiyla, yani tam sayidan ziyade kesirle ifade edilir. Bu, fraktalin doldurdugu
alanin, iki boyutlu veya {li¢ boyutlu uzaydan farkli oldugu anlamia gelir. Mandelbrot
bu 6zelligi kullanarak fraktal boyut kavrammni gelistirmistir. Ornegin, Koch kar tanesi,

1.2619 gibi kesirli bir boyuta sahiptir.(Tassoker ve ark. 2019).
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2.3.4.2.4. Fraktal analiz ve fraktal boyut
Fraktal analiz (FA), dilizensiz ve karmasik viicut yapilarmin
degerlendirilebildigi matematiksel bir yontemdir. Bu yontemin niceliksel sonucu

fraktal boyut (FD) olarak tanimlanir(Glingor ve ark. 2016).

2.3.4.2.5. Fraktal boyutun hesaplanmasinda kullanilan yontemler

J Kutu Sayma Yontemi : Fraktal boyutun hesaplanmasinda en yaygin
kullanilan yontemlerden biridir. Adimlar1 su sekildedir:

J Hausdorff Boyutu : Matematiksel olarak daha kati1 bir yontemdir ve
genellikle teorik ¢alismalarda kullanilir:

. Yigmli Kiimeleme Yontemi : Bir fraktalin igine gdmiilii oldugu uzayda
nasil biiyiidiigiinii inceler:

. Cizgi Uzunlugu Yontemi: Ozellikle kendine benzer ¢izgiler ve egriler
i¢in kullanilir,

. Korrelasyon Boyutu : Bir veri setindeki noktalarmn dagilimini ve
yogunlugunu anlamak i¢in kullanilir.

. Spektral Boyut Yontemi : Ozellikle dinamik sistemlerde ve rastgele

yiiriiyiis problemlerinde kullanilir.

2.3.4.2.6. Dis hekimliginde fraktal boyut analizi

Son yillardaki yaymlarda fraktal analizin tip da dahil olmak {izere bilimin
birgok alaninda kullanilma potansiyeline olan ilgi giderek artmaktadir.Ozellikle
gbriintli  incelemelerinin  analizine genis c¢apta uygulanabildigi icin FA'y1

benimsemistir. (Leszczynski ve Sokalski 2017)

Dis hekimliginde, dental radyografilerden ¢ene kemiklerinin kemik mineral
yogunlugunu (KMY) arastiran arastirmacilar trabekiiler kemigin kantitatif
degerlendirmesi i¢in de bu FA yonteminden yararlanmislardir(Coban Biiyiikbayraktar
ve Eninang 2024).

Literatiirde ozellikle kemik metabolizmasini etkileyen Paget hastaligi,

hiperparatiroidizm, hipoparatiroidizm, osteomalazi, renal osteodistrofi, diabet,
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romatoid artrit, ankilozan spondilit, osteogenezis imperfekta, osteoporoz gibi
osteodistrofik  hastaliklarla  ilgi ¢ok sayida fraktal analiz  c¢aligmasi
bulunmaktadir(Bulut ve ark. 2023, Czajkowska ve ark. 2023, Gulec ve ark. 2023,
Altunok ve ark. 2024, Dedeoglu ve ark. 2024, Ozturk ve Artas 2024).

Fraktal boyut analizi dis hekimliginde 6zellikle kemik kalitesi ve iyilesme
stireci  acisindan cerrahi  operasyonlar sonrasi takip asamasinda siklikla
kullanilmaktadir. Toziim ve ark. implant ¢evresindeki iyilesme silirecini ve implant
stabilitesine katsayis1 degerlendirmek amaciyla fraktal analizi kullanmiglardir. Fraktal
boyut ile rezonans frekansi arasinda, fraktal boyut ile yerlestirme torku arasinda ve
rezonans frekans1 ile yerlestirme torku arasinda dogrusal korelasyonlar

bulmuslardir(Toziim ve ark. 2016).

Panoramik radyografilerden fraktal boyutun 6l¢limii, implant operasyonlar1
oncesi kemik kalitesinin ve dolayisiyla dis implantlarmin birincil stabilitesinin tahmin
edilmesinde yardimci olabilir(Tolga Suer ve ark. 2016). Zeytinoglu ve ark. yaptigi
calismada basaril dis implantlarinin etrafindaki
trabekiiler kemigin, protez yiiklemesinden alt1 ay sonra daha diisiik fraktal boyut
degerleri sergiledigi ve 12 aylik takip sonrasinda stabil bir kemik mikro yapisi

sergiledigini bulmuslardir (Zeytinoglu ve ark. 2015).

Fraktal boyut analizi bir¢ok klinik durumda peri-implant alveoler trabekiiler
kemik modellerindeki degisiklikleri tespit etmede ve implant yerlestirmeyi takiben
kemigin tatmin edici iyilesmesi, dijital panoramik gorintiiler kullanilarak
izlenebilmesinde yardimci olabilir. Putri ve ark. dental implant osseointegrasyon
stirecinin iki boyutlu (2D) dijital ve ii¢ boyutlu (3D) konik 1s1nl1 bilgisayarl tomografi
(CBCT) radyografileri ile degerlendirilmesinde trabekiiler yapinin benzer sekilde
goriiliip goriilmedigini incelemislerdir(Putri ve ark. 2024). Caligma sonucu 3 boyutlu
CBCT radyografilerinin 2 boyutlu radyografilere kiyasla daha yiiksek trabekiiler
kalinlik ve fraktal boyut degerlerine sahip oldugunu gostermistir.

Kok kanal tedavisi sonrasi endodontik lezyonlarn iyilesme siirecini
degerlendirmek i¢in fraktal boyut analizinin kullanildig1 ¢aligmalar mevcuttur. Yun Yu
ve ark. kok kanal tedavisi sonrasinda reaktif kemikteki degisiklikleri degerlendirmek

icin kutu sayimi yontemi ile fraktal analizi kullanmis ve klinik olarak basarili
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endodontik tedavi sonrasinda reaktif kemik bolgelerinde FD'nin azaldigmi
gostermistir(Yu ve ark. 2009). Huang ve ark. kok kanal tedavisi yapilan dislerin
baslangi¢ ve 1. yil takip radyografileri arasinda fraktal boyut (FD) degerlerindeki
degisiklikligi kantitatif olarak incelemislerdir(Huang ve ark. 2013).

Ayrica implant ylizeylerinin puriizliliigiinii 6lgmek i¢in(Perrotti ve ark. 2011,
Silveira ve ark. 2021) oral skuamdz hiicreli karsinomdan etkilenen bireylerin histolojik
ornekleri {lizerinde evreleme, smiflandirma ve hayatta kalma durumunu
degerlendirmek i¢in(Franciotti ve ark. 2021) ; ¢iiriik tanisinda(Umemori ve ark. 2010);
ve epitel-bag dokusu arayliziindeki malign ve premalign lezyonlar1 karakterize etmek
ve teshis etmek(Sanchez ve Uzcategui 2011, Lucchese ve ark. 2015) amaciyla da ¢ok
sayida fraktal analiz calismasi yapilmistir. Bununla birlikte, FA'nin dis hekimligindeki
ana uygulamasi, ¢ene kemiklerinin morfolojik yapisinin ve bunun zaman ig¢indeki olas1
degisiminin degerlendirilmesidir(Kato ve ark. 2020). Bazi raporlar FD'nin saglkli
bireyleri osteoporotik hastalardan aymrmada umut verici bir uygulama oldugunu

gostermistir (Alman ve ark. 2012), (Sindeaux ve ark. 2014, Giingdr ve ark. 2016)].

Dis hekimliginde, ektodermal displazili hastalarm kemik mineral
yogunlugunun (KMY) dikkate alinmasi, tedavi planlanmasinda hekime yol gosterir ve
hasta prognozu iizerinde olumlu bir etkiye neden olur. Literatiirde ED hastaligina sahip
cocuklarda panoramik radyografilerde mandibular indekslerin ve fraktal boyut
analizinin birlikte uygulandig1 herhangi bir ¢calismaya rastlanmamaistir. Calismamizda
ektodermal displazi tanisi alan 4-15 yaslar1 arasindaki ¢ocuk hastalarin panoramik
radyografileri lizerinden mandibular indeks Ol¢timleri ve Fraktal Boyut(FB) analizi
yapilarak saglikli cocuklara gore kemik kalitesi, kortikal kemik miktar1 ve kemik

mikromimari yapisindaki benzerlik ve farkliliklarin degerlendirilmesi amag¢lanmaistir.
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3. MATERYAL METOT

3.1. Etik Onay

2023-2024 yillar1 arasinda Necmettin Erbakan Universitesi Dis Hekimligi
Fakultesi, Cocuk Dis Hekimligi Anabilim Dali’nda yiiriitilen bu tez g¢alismasi
Necmettin Erbakan Universitesi Dis Hekimligi Ila¢ ve Tibbi Cihaz Dis1 Arastirmalar
Etik Kurulu tarafindan onaylanmistir.(2023/338) (EK-1)

3.2 Cahsma Tipi

Bu ¢alisma Ektodermal Displazi Grubu Tiirkiye arsivinde bulunan hastalarm,
Italya Ulusal Ektodermal Displazi Dernegi (Associazione Nazionale Displasia
Ectodermica, ANDE) ve Necmettin Erbakan Universitesi Dis Hekimligi Fakiiltesi
Cocuk Dis Hekimligi Anabilim Dali’na muayene veya tedavi amaciyla bagvurmus
ektodermal displazili ve saglikli ¢ocuklardan teshis amaciyla alimmis panoramik

radyografilerin kullanildig1 cok merkezli retrospektif bir ¢aligmadir.

3.3. Calisma Dizaym

ED’li bireylerde oral bolgede, anadonti, hipodonti, konik disler, alt ve {ist
cenede dikey boyut kaybi, ¢enelerde sagittal yonde gelisim geriligi, alveoler kret
yetersizligi, dudak ve damak yariklari, ileri ¢ikik dudak gibi bulgular goriilebilir(Sari
ve ark. 2015).

Bu tez ¢alismasinda, ortopanoramik radyografi izerinden mandibular indeksler
(MKI) ve FB analizi yontemiyle ED hastalar1 ile saglikli ¢ocuk popiilasyonu arasinda
kemik dansitesinde farklilik bulunmadigina dair sifir hipotezini test etmek amaglanda.

Calismanin sifir hipotezi,

Hoi = ED’li ¢ocuklar ile saglikli cocuklar karsilastirildiginda sag ve sol kondil

bolgesinde kemik dansiteleri arasinda fark yoktur.

Ho2 = ED’li cocuklar ile saglikli gocuklar karsilastirildiginda sag ve sol angulus

mandibula bolgesinde kemik dansiteleri arasinda fark yoktur.
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Hos = ED’li g¢ocuklar ile saglikli ¢ocuklar karsilastirildiginda sag ve sol

interdental bolgede kemik dansiteleri arasinda fark yoktur.

Hos = ED’li ¢ocuklar ile saglikli ¢cocuklar karsilastirildiginda mandibular
kortikal indeks degerleri arasinda fark yoktur.

3.4. Cahsma Ve Kontrol Gruplarinin Olusturulmasi

3.4.1. Cahisma Grubunun Olusturulmasi

Arastirmaya dahil edilme Kriterleri;
1. Cinsiyet ve yas kriterleri hasta grubuna uygun 4-15 yas aras1 hastalar

2. Ektodermal Displazi hastaliginin olmasi ve bu hastaliginin yaninda kemik
metabolizmasini etkileyen Paget hastaligi, hiperparatiroidizm, hipoparatiroidizm,
osteomalazi, renal osteodistrofi, diabet, romatoid artrit, ankilozan spondilit,
osteogenezis imperfekta, osteoporoz gibi osteodistrofik hastaliklarin bulunmamasi,
bifosfanat turu ilacglar gibi kemik metabolizmasimi etkileyecek ila¢ kullanilmamais

olmasi

3. Panoramik radyografide mandibulanin inferior korteksinin ve mental

foramenin izlenebiliyor olmasi

4. Her iki mandibular kondilin smirlarinin net olarak izlenebildigi panoramik

radyografin olmasi
5. Gegirilmis travma oykusu olmamast
Arastirmaya dahil edilmeme kriterleri;
1.Belirlenen yas araligi disinda kalan bireyler
2. Maksillofasial bolgede kist /timor gibi patoloji varligi

3. Gegirilmis ya da gecirilmekte olan ortodontik tedavi hikayesi
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4. Dental panoramik radyografide (DPR) artefaktlar, pozisyonlandirma
hatalari, mental foramenin izlenememesi vb. nedenlerden dolay1 goruntu kalitesinin

saglikli incelemeye imkan vermemesi durumlarinda

5. Dosya kayitlarinda ozellikle kemik metabolizmasina etki edebilecek bir
sistemik rahatsizligmin (hiperparatiroidizm, hipoparatiroidizm, gastroistestinal

hastaliklar, Paget hastaligi, romatoid artrit vb.) bulundugu belirlenen hastalar

6. Maksillofasiyal bolgede travma ve rekonstriiksiyon oykiisii olan hastalar

7. Mandibulada cerrahi oykiisii olan hastalar

Sekil 3.1. Ektodermal Displazi tanili hasta panoramik radyografisi

3.4.2. Kontrol Grubunun Olusturulmasi

Arastirmaya dahil edilme Kkriterleri;
1. Cinsiyet ve yas kriterleri hasta grubuna uygun 4-15 yas arasi hastalar

2. Sistemik olarak saglikli olmak (0zellikle kemik metabolizmasini etkileyen
Paget hastaligi, hiperparatiroidizm, hipoparatiroidizm, osteomalazi, renal
osteodistrofi, diabet, romatoid artrit, ankilozan spondilit, osteogenezis imperfekta,
osteoporoz gibi osteodistrofik hastaliklarm bulunmamasi, bifosfanat turu ilaclar gibi

kemik metabolizmasini etkileyecek ila¢ kullanilmamis olmasi)
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3. Panoramik radyografide mandibulanin inferior korteksinin izlenebiliyor

olmasi

4. Her iki mandibular kondilin sinirlarinin net olarak izlenebildigi panoramik

radyografin olmasi
5. Gegirilmig travma oykusi olmamast
Arastirmaya Dahil Edilmeme Kriteri;
1. Maksillofasial bolgede kist /timor gibi patoloji varligi
2. Gegirilmis ya da gecirilmekte olan ortodontik tedavi hikayesi

3. DPR’de artefaktlar, pozisyonlandirma hatalari, mental foramenin
izlenememesi vb. nedenlerden dolay1 gortintii kalitesinin saglikli incelemeye imkan

vermedigi durumlarda

4. Dosya kayitlarinda ozellikle kemik metabolizmasina etki edebilecek bir
sistemik rahatsizliginin  (hiperparatiroidizm, hipoparatiroidizm, gastroistestinal

hastaliklar, Paget hastaligi, romatoid artrit vb.) bulundugu belirlenen hastalar
5. Maksillofasiyal bolgede travma ve rekonstruksiyon oykusu olan hastalar

6. Mandibulada cerrahi oykusu olan hastalar

Sekil 3.2. Kontrol grubu saglikli hasta panoramik radyografisi
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3.5. Radyolojik Goriintiileme

Calisma(Ektodermal displazi) grubu ve kontrol (saglikli bireyler) grubundan
elde edilen panoramikler 8 bit derinliginde yiiksek ¢ozunitirlikli ‘jpeg’ formatinda
digar1 aktarilarak kaydedilmistir. Alinan panoramik goruntilerde kondilin,
mandibulanin, kortikal kemik sinirlarinin tam olarak izlenebildigi, olgtilecek sahalarda

artefakt ve distorsiyonun bulunmadigi goruntiiler 6l¢im i¢in degerlendirilmistir.

3.6. Mandibular indeksler

3.6.1. Mandibular indeks Ol¢iimleri

Tum dijital goruntilerde olgumler, Image J (ImageJ 1.38, NIH Maryland, MD,
USA) progranu iizerinde yapilmistir. Mandibular indekslerden MKI, kullanilmustir.
Kalibrasyon i¢in alt mandibular santral diglerinin mesio-distal genisligi olgulen bir

hastadan alinan panoramik radyografi kullanilmistir.

3.6.2. Mandibular kortikal indeks (MKI)

Mandibular kortikal indeks 6l¢iimleri Klemetti ve ark. (Klemetti ve ark. 1994)
belirledigi yonteme gore yapilmistir. Sag ve sol mandibulada mental foramanin

distalinde bulunan kortikal kemik morfolojisi 3 kategoriye gore degerlendirildi,

C1: Normal korteks - korteksin endosteal smir1 her iki tarafta da esit ve

keskindir.

C2: Hafif ila orta derecede asmmis korteks — endosteal kenarda yarim ay
defektleri (lakiiner rezorpsiyon) mevcuttur veya endosteal kortikal tabakalasma (1-3

tabaka ) olustugu goriilmiistiir.

C3: Ciddi sekilde asinmis korteks- Siddetli endosteal kortikal tabakalagsma ve

net olarak izlenen pordz kemik yapisi mevcuttur.

3.7. Fraktal Boyut Analizi

FB analizi yapilmasi i¢in her bir hastada;

1. Sag ve sol mandibular kondil bolgesinden 25 x 25 piksel
2. Sag ve sol mandibular angulus bolgesinden 25 x 25 piksel
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3. Sag ve sol mandibular ikinci premolar ve molar bolgesinden (dislerin
periodonsiyumlarini ve mandibular kanali icermeyecek sekilde) 25 x 25 piksel

boyutlarinda olacak sekilde toplamda 6 adet ilgili bolge (ROI) secilmistir. (Sekil 3.1)

d i
File Edit Image Process Analyze Plugins Window Help

olo|a|o| /<[5 <A ol¢|d| o /| a| #| > ]

Sekil 3.3. Belirtilen ROI’lerin program lizerinde segilmesi.

Fraktal Boyut analizi islem basamaklari;

1. ROI se¢imi: Hasta ve kontrol grubuna ait bireylerin ‘peg’ formatidaki
goriintiileri, ImageJ v1.52a programinda agilarak 25 x 25 piksel boyutlarinda kare
sekilli ROI elde edildi. Segilen ROI kesilerek ‘jpeg’ formatinda kaydedilip duplike
edildi (Sekil 3.4.a).

2. Duplike edilmis goriintliye Gaussian filtresi (sigma=35 piksel) uygulanarak
goriintiideki kemik kalinligi farkliliklarin ve kemigi 6rten yumusak doku varligmnin
neden oldugu yiiksek ve orta derecedeki parlak alanlar bulaniklastirildi.Bu adim, tiim
kiigiik ve orta Olgekli yapilar1 kaldirr ve sadece biiylik densite farkliliklarmin
kalmasini saglar (Sekil 3.4.b).

3. ‘Subtraction’ islemi uygulanarak bulanik goriintii orjinal goriintii iizerinden

¢ikarildi (Sekil 3.4.c).

4. ‘Add’ uygulamasi ile elde edilen goriintiiye tiim piksel konumlarinda 128 gri

degeri eklendi (Sekil 3.4.d).

48



5. ‘Threshold’ secenegi ile goriintii 128 parlaklik degerinde esiklenerek siyah
ve beyaz olacak sekilde iki renkli goriintiiye doniistiiriildii. Boylece kemik iligi ve
trabekiiler yapmin ana hatlar1 aywrt edilebilir hale geldi. Elde edilen iki renkli

goriintiideki siyah alanlar trabekiiler kemigi simgeler (Sekil 3.4.e).
6. ‘Erode’ segenegi ile goriintiideki giirtiltii azaltildi (Sekil 3.4.1).
7. ‘Dilate’ secenegi ile mevcut alanlar genisletildi (Sekil 3.4.g).

8. ‘Invert’ secenegi ile beyaz alanlar siyaha, siyah alanlar beyaza gevrildi.
Olusan goriintiide beyaz alanlar trabekiiler kemigi, siyah alanlar kemik iligini ifade

eder (Sekil 3.4.h).

9. Skeletonize’ islemi ile, goriintii lizerinde yalnizca piksellerin merkezi ¢izgisi

kalana kadar asindirilarak, trabekiiler kemigin ana hatlar1 belirlendi.
Iskeletlestirilmis goriintiilerde iskelet yapisi kemik Oriintiisiinii ve iskelet dis1 yap1

kemik iligini temsil etmektedir (Sekil 3.4.1).

10. ‘Analyze’ secenegi kullanilarak ‘Fractal Box Count’ alt secenegi ile mevcut
goriintii, boyutlar1 2, 3, 4, 6, 8, 12, 16, 32, 64 piksel olan karelere ayrilir. Her farkli
boyuttaki pikseller i¢in, trabekiillerin bulundugu kareler ve goriintiideki toplam kare
say1s1 hesaplanir. Bu degerlerin, logaritmik dlgekte grafigi ¢izilir. Olusan grafikteki
noktalarin konumuna en iyi uyan egri ¢izilir (Sekil 3.5). Egrinin dogrusal
regresyonunun negatif egimi ile yapmin karmasiklik derecesini gosteren FB degeri

belirlendi (Sekil 3.6.).
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Sekil 3.4. FB analiz asamalari. (a) Duplike ROI goriintiisii (b) Bulaniklastirma (c¢) Bulanik goriintiiniin
orijinal goriintiiden ¢ikarilmasi (d) 128 gri tonu ekleme (e) 128 esik degeri ile iki renkli goriintiiye
dontistirme (f) Asindirma islemi (g) Genisletme islemi (h) Tersine gevirme islemi (1) Ana hatlarin
iskeletsel olarak belirlenmesi.

450x7 .44 (419x276); 8-bit, 113K
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Sekil 3.5. Elde edilen degerlerin logaritmik dlgekte grafigi ile FB ‘D’ degeri.
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File Edit Font Results
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4
Sekil 3.6. ImageJ yaziliminda FB kutu sayma sonug penceresi.

3.8. istatistiksel Analiz

Veriler IBM SPSS V23 ile analiz edildi. Verilerin normal dagilima uygunlugu
Kolmogorov-Smirnov Testi ve Shapiro-Wilk Testi ile incelendi. Normal dagilima
uymayan parametrelerin ikili karsilastirmalarmda Mann Whitney U Testi kullanildi.
Her bir grupta 6l¢iilen sag ve sol analiz puanlarmin karsilastirilmasinda Wilcoxon Testi
kullanild1. Kategorik veriler arasindaki iligkinin incelenmesinde Fisher Freeman
Halton Testi ve Yates Diizeltmesi kullanildi. Coklu karsilastirmalar Bonferonni Testi
ile incelendi. Sonuglar kategorik veriler i¢in frekans (yiizde); nicel veriler i¢in ortalama
+ standart sapma, ortanca (minimum-maksimum) seklinde sunuldu. Onem diizeyi

p<0.05 olarak alindi.
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4. BULGULAR

4.1. Demografik Veri Bulgulan

Calismaya 20 ED’li (¢aligma grubu) ve 60 saglikli (kontrol grubu) olmak iizere
toplam 80 cocuk dahil edildi. Gruplara gore hastalarin yas ortalamalari arasinda
istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmamistir (p=1.000). Calisma grubunun ve
kontrol grubunun yas ortalamasi 8,55 olarak elde edilmistir. Gruplara gore cinsiyetin
dagilimlar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmamistir (p=1.000).
Calisma grubunun %350'si ve kontrol grubunun %50°s1 kiz olarak bulunmustur (Tablo

4.1.).

Cinsiyet ve gruplar arasinda istatistiksel olarak anlamli bir iliski bulunmamastir
(p=1.000). Kizlarin oran1 Ektodermal Displazi grubunda %350 iken saglikli olan grupta
%50 olarak tespit edilmistir. Erkeklerin oran1 Ektodermal Displazi grubunda %50 iken
saglikli olan grupta %50 olarak tespit edilmistir.

Gruplara gore yas ortanca degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark
bulunmamistir (p=1.000). Ektodermal Displazi grubunda ortanca yas degeri 7,5 iken

saglikli olan grupta ortanca yas degeri 7,5 olarak elde edilmistir.

Tablo 4.1. Gruplara gore demografik 6zelliklerin karsilastirilmasi.

Ektodermal Displazi = Sagliklt

10 (50) 30 (50) 40 (50) 0,000 1.000%
10 (50) 30 (50) 40 (50)

8,55 + 3,56 855+3,5 855+349 600 1.000%*
7.5 (4 - 14) 75(4-14) 7,5(4-14)

*Yates Diizeltmesi; **Mann Whitney U Testi; Frekans (Yiizde); Ortalama + Standart Sapma; Ortanca

(minimum-maksimum)

4.2. Gozlemci-I¢i Giivenilirlik Katsayilan

Aragtrmamizda yer alan her iki gruba ait Olglimlerdeki tekrarlanabilirligi

degerlendirmek i¢in, 6rneklem biiyiikliigiiniin rastgele sec¢ilmis %25’ inin panoramik
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rontgen tizerinden mandibular indeks ve FB Gl¢iimleri ayni arastirmaci tarafindan bir

ay arayla tekrarlanmistir.

FB sag ve sol kondil degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamli iyi diizeyde bir
uyum vardir (ICC=0,760;p<0.001) FB sag ve sol angulus degerleri arasinda
istatistiksel olarak anlamli iyi diizeyde bir uyum vardir (ICC=0,598; p<0,001). FB sag
ve sol interdental degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamli iyi diizeyde bir uyum
vardir (ICC=0,650; p<0,001). MKI degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamli iyi
diizeyde bir uyum vardir (ICC=0,570; p< 0,001) (Tablo 4.2).

Tablo 4.2. Sinif i¢i korelasyon katsayilari

ICC (%95 CI) p
MKi 0,760 <0.001
FB Kondil 0,598 <0.001
FB Angulus 0,650 <0.001
FB interdental 0,570 <0.001

ICC: smifi¢i korelasyon katsayisi

4.3. Mandibular indeks Bulgular

MKI tipleri ve gruplar arasmnda istatistiksel olarak anlamli bir iliski
bulunmustur (p<0.001) (Tablo 4.3.). C1(Normal korteks) olanlarin oran1 Ektodermal
Displazi grubunda %15 iken Saglikli olan grupta %88,3 olarak elde edilmistir.
C2(Hafif ila orta derecede asinmis korteks) olanlarin orani Ektodermal Displazi
grubunda %55 iken Saglikli olan grupta %11,7 olarak elde edilmistir. C3(Ciddi sekilde
asimmis korteks) olanlarin oran1 Ektodermal Displazi grubunda %30 iken Saglikli olan
grupta hig gériilmemistir. Gruplara gore tiim MKI Tiplerinin oranlarinda istatistiksel

olarak anlamli bir farklilik bulunmustur.

Tablo 4.3. MKI ve gruplar arasindaki iligkinin incelenmesi

Ektodermal Displazi Saglikli

3 (15)? 53 (88,3)° 56 (70) 39,570 <0.001
11 (55)* 7 (11,7)° 18 (22,5)
6 (30) 0 (0)° 6 (7,5)
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4.4. Fraktal Boyut Analizi Bulgulan

Gruplara gore Sag kondil fraktal analiz puani ortanca degerleri arasinda
istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmustur (p=0.019). Ektodermal displazi
grubunda puan ortancast 1,602 iken Saglikli olan grupta puan ortancasi 1,602 olarak
elde edilmistir. Burada farklilik sira ortalamalarindan kaynaklanmakta olup
Ektodermal displazi grubunun sira ortalamasi 49,85 iken saglikli olan grupta sira
ortalamasi 37,38 olarak elde edilmistir. Gruplara gore Sol kondil fraktal analiz puan
ortanca degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmustur (p=0.025).
Ektodermal displazi grubunda puan ortancasi 1,602 iken Saglikli olan grupta puan
ortancasi 1,601 olarak elde edilmistir. Gruplara gére Sag angulus fraktal analiz puani
ortanca degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmamistir
(p=0.560). Ektodermal displazi grubunda puan ortancasi 1,602 iken Saglikli olan
grupta puan ortancasi 1,602 olarak elde edilmistir. Gruplara gore Sol angulus fraktal
analiz puam ortanca degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamhi bir fark
bulunmamustir (p=0.597). Ektodermal displazi grubunda puan ortancas: 1,602 iken
Saglikli olan grupta puan ortancas1 1,602 olarak elde edilmistir. Gruplara gore Sag
interdental fraktal analiz puan1 ortanca degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamli
bir fark bulunmustur (p<0.001). Ektodermal displazi grubunda puan ortancasi 1,602
iken Saglikli olan grupta puan ortancasi 1,601 olarak elde edilmistir. Gruplara gore
Sol interdental fraktal analiz puani ortanca degerleri arasinda istatistiksel olarak
anlamli bir fark bulunmamustir (p=0.266). Ektodermal displazi grubunda puan

ortancasi 1,602 iken Saglikli olan grupta puan ortancasi 1,601 olarak elde edilmistir.

Ektodermal displazi grubunda Sag kondil fraktal analiz ve Sol kondil fraktal
analiz puanlar1 ortanca degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark
bulunmamigstir (p=0.320). Sag kondil fraktal analiz grubunda puan ortancasi 1,602
iken Sol kondil fraktal analiz grupta puan ortancasi 1,602 olarak elde edilmistir.
Saglikli grubunda Sag kondil fraktal analiz ve Sol kondil fraktal analiz puanlar1 ortanca
degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmamistir (p=0.533). Sag
kondil fraktal analiz grubunda puan ortancasi 1,602 iken Sol kondil fraktal analiz
grupta puan ortancasi 1,601 olarak elde edilmistir. Ektodermal displazi grubunda Sag
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angulus fraktal analiz ve Sol angulus fraktal analiz puanlari ortanca degerleri arasinda
istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmamistir (p=0.355). Sag angulus fraktal
analiz grubunda puan ortancast 1,602 iken Sol angulus fraktal analiz grupta puan
ortancasi 1,602 olarak elde edilmistir. Saglikli grubunda Sag angulus fraktal analiz ve
Sol angulus fraktal analiz puanlar1 ortanca degerleri arasinda istatistiksel olarak
anlamlt bir fark bulunmamistir (p=0.678). Sag angulus fraktal analiz grubunda puan
ortancast 1,602 iken Sol angulus fraktal analiz grupta puan ortancasi 1,601 olarak elde
edilmistir. Ektodermal displazi grubunda Sag interdental fraktal analiz ve Sol
interdental fraktal analiz puanlar1 ortanca degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamli
bir fark bulunmamistir (p=0.150). Sag interdental fraktal analiz grubunda puan
ortancast 1,602 iken Sol interdental fraktal analiz grupta puan ortancasi 1,602 olarak
elde edilmistir. Saghkli grubunda Sag interdental fraktal analiz ve Sol interdental
fraktal analiz puanlar1 ortanca degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark
bulunmamistir (p=0.532). Sag interdental fraktal analiz grubunda puan ortancasi 1,601

iken Sol interdental fraktal analiz grupta puan ortancasi 1,601 olarak elde edilmistir.

Tablo 4.4. Ortalama ve standart sapma degerleri.
Tablo 4.3’te ortalama ve standart sapma degerleri ek olarak sunulmustur. Veriler normal dagilim

Ektodermal displazi Saglikli

Sag

1,602 + 0,001

1,600 + 0,003

Sol

gostermedigi i¢in Tablo 1°de tiim karsilastirmalar sonucunda ortanca degerler sunuldu ve yorumlar da

ortanca deger iizerinden yapilmstir.

1,601 + 0,001

1,599 + 0,004

Sag 1,601 + 0,002 1,601 + 0,002
Sol 1,601 + 0,001 1,601 + 0,002
Sag 1,601 + 0,003 1,598 + 0,005
Sol 1,600 + 0,004 1,599 + 0,005



Tablo 4.5 Kondil, Angulus ve Interdental degiskenlerinin grup i¢i ve gruplar arasi karsilastirilmasi.

Ektodermal displazi

Saglikli

Sag 1,602 (1,597 - 1,602) 1,602 (1,589 - 1,602) 413,000 0.019
Sol 1,602 (1,599 - 1,602) 1,601 (1,585 - 1,602) 411,500 0.025
Test Istatistigi -0,994 -0,623
p** 0.320 0.533
Sag 1,602 (1,597 - 1,602) 1,602 (1,592 - 1,602) 555,000 0.560
Sol 1,602 (1,597 - 1,602) 1,602 (1,591 - 1,602) 562,000 0.597
Test Istatistigi -0,925 -0,415
p** 0.355 0.678
Sag 1,602 (1,590 - 1,602) 1,601 (1,582 - 1,602) 294,500 <0.001
Sol 1,602 (1,586 - 1,602) 1,601 (1,575 - 1,602) 504,000 0.266
Test Istatistigi -1,440 -0,625
p** 0.150 0.532
4.5. Fraktal Degerleri ile Dis Sayillarinin Korelasyonu
Calisma grubunda sol FB kondil degeri ile sol mandibula anterior bolgedeki
dis sayis1 arasinda istatistiksel olarak anlamli pozitif yonlii yiiksek bir iligki vardir
(r=0,602; p=0.006) (Tablo 4.6, Tablo 4.7).
Tablo 4.6 Sag Kondil ve interdental FB degerlerinin var olan dis sayilar iler korelasyonu
Sag Maksilla Sag Maksilla Sag Mandibula | Sag Mandibula | Sag Antagonist
Anterior Posterior Anterior Posterior
r p r P r P r P r P
Sag Kondil | -0,131 0.592 | -0,008 0.973 |-0,241 0.321 -0,097  0.691 | -0,097  0.691
Sag -0,169 0.489  -0,292 0.225 | -0,310 0.197 -0,210  0.389 | -0,210  0.387
Interdental
Tablo 4.7 Sol Kondil ve Interdental FB degerlerinin var olan dis sayilar1 iler korelasyonu
Sol Maksilla Sol Maksilla Sol Mandibular | Sol Mandibular | Sol Antagonist
Anterior Posterior Anterior Posterior
r p r p r P r P r P
Sol Kondil | 0,242  0.318 | 0,158  0.518 0,602 0.006 | 0,350 0.142 | 0,376 0.113
Sol -0,035 0.888 | -0,100 0.685 -0,132  0.591 | -0,046 0.850 | -0,108  0.659
Interdental
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5.  TARTISMA

Ektodermal displazi (ED), deri, sag, ter bezleri ve disler olmak iizere
ektoderm tiirevi yapilarin agenezisi ile seyreden nadir genetik bozukluklar grubunu
temsil eder. Oral bulgular1 arasinda hipodontiden anodontiye kadar degisebilen
konjenital dis eksikligi(Dogan ve ark. 2015), mevcut dislerde morfolojik yapisal
bozukluklar (siklikla kiiciik, konik yap1) ve mine hipoplazisine sekonder beyaz veya
sar1 lekelerle birlikte renk degisimleri sayilabilir(Farrington ve Lausten 2009).
Hipodontinin ED vakalarinin %80'inde ortaya c¢iktig1 bilinmektedir. Ozellikle,
konjenital dis eksikligi, fonksiyonel uyarimin eksikligine neden olur ve bu da alveolar
kemigin atrofisine yol agabilir (Akleyin ve ark. 2024). Dahasi, alveolar kemigin azalan
biliylimesi, asir1 dar ve lingual olarak i¢cbiikey alveolar sirtlara, ¢cenelerde dikey boyut
kaybma ve sagittal yonde gelisimsel gerilige neden olabilir (Wang ve ark. 2016,
Akleyin ve ark. 2024).

Dis hekimliginde, ektodermal displazili hastalarin kemik mineral
yogunlugunun (KMY) dikkate alinmasi, tedavi planlanmasinda hekime yol gosterir ve
hasta prognozu iizerinde olumlu bir etkiye neden olur. Literatiirde ED hastaligina sahip
cocuklarda panoramik radyografilerde mandibular indekslerin ve fraktal boyut
analizinin birlikte uygulandigi herhangi bir ¢alismaya rastlanmamistir. Calismamiz
ED’li hastalarin panoramik radyografilerinde mandibular indeks 6lgtimleri ve fraktal
boyut(FB) analizi i¢eren ilk arastirma niteliginde olup, konu ile ilgili 6ncii niteliktedir.
Dis hekimligi uzmanlik tezi ¢alismamizda, Ektodermal Displazi Grubu Turkiye
arsivinde bulunan hastalarin, italya Ulusal Ektodermal Displazi Dernegi
(Associazione Nazionale Displasia Ectodermica, ANDE) arsivinde bulunan hastalarin
ve Necmettin Erbakan Universitesi Dis Hekimligi Fakiiltesi Cocuk Dis Hekimligi
Anabilim Dali’na muayene veya tedavi amaciyla bagvurmus ektodermal displazili 4-
15 yaslar1 arasindaki cocuklarm kemik kalitesi, kortikal kemik miktar1 ve kemik
mikromimari yapisindaki degisiklikler panoramik radyografi iizerinden mandibular

indeksler ve FB analizi kullanilarak ol¢iildii.

Radyografik goriintiiler, 6zellikle kemik yapisindaki degisiklikleri incelemede
temel araclardir. Radyografiler aracilig1 ile anatomik ve patolojik yapilarin genel
gorliinimii  degerlendirebilir(Nandal ve ark. 2014, Lo Giudice ve ark. 2018).

Panoramik radyografiler, herhangi bir nedenle dis hekimine basvuran hastalarin ¢ene
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kemiklerinin incelenmesinde basit, pratik ve ucuz bir goriintiilleme yontemi olarak en
cok tercih edilen goriintiilleme yontemidir. Dis hekimliginde panoramik goriintiileme,
biiyiime ve gelisimin degerlendirilmesiyle birlikte kemik yapisi hakkinda bilgi sahibi
olmak i¢in de kullanilabilir. Yavuz ve Yardimci Tunc (2024) ¢aligmalarinda, trabekiiler
kemik yapisini degerlendirirken periapikal radyografi, panoramik radyografi ve konik
151l bilgisayarl tomografi(KIBT) tekniklerinden elde edilen fraktal degerlerini(FD)
kargilastirmiglardir. Sonuglar, ex vivo ortamda fraktal degerlerinin radyografik
goriintiileme teknigi se¢iminden etkilendigini gostermektedir. Calismalarinda
aralarinda anlaml bir fark olmamasma ragmen, onceki caligmalarla tutarli olarak
periapikal radyografi fraktal degerlerinin panoramik radyografi fraktal degerlerinden
daha yiikksek oldugunu bulmuslardir. Periapikal radyografiler, panoramik
radyografilere gore cok daha yiiksek ¢Oziinilirliige sahiptir ve bu nedenle daha ince
kemik trabekiillerini tespit edebilir (Bollen ve ark. 2001). Ayrica, panoramik
radyografilerin kalitesi ve keskinligi (sharpness) bircok durumdan etkilenir.
Panoramik radyografiler rotasyonel teknikle elde edildiginden geometrik bozulmalar
meydana gelebilir. Panoramik radyografi tekniginde odak boyutu smirhdir ve odak
olugunun disindaki yapilarda goriintii kaybi olabilir. Periapikal radyografide
trabekiiler kemigin fraktal paterni, panoramik radyografiden daha iyi
degerlendirilebilir. Magat ve Ozcan Sener (2019) konik 15inl1 bilgisayarli tomografide
(KIBT) dijital panoramik radyografiler(DPR) ve fraktal analiz {izerine yaptiklari
calismada, KIBT'nin daha diistik goriintii ¢6ziiniirliigii ve daha yiiksek radyasyon dozu
nedeniyle trabekiiler kemigi degerlendirmek i¢in KIBT yerine DPR'lerin kullanimin1
onermiglerdir. Bizim c¢alismamizda da panoramik radyografilerin dis hekimligi
pratiginde siklikla tercih edilmesi ve kolay ve pratik uygulanabilir bir yontem olmasi
nedeniyle FA analizi i¢in panoramik rontgenler kullanilmistir. Ayrica 6rneklemin
cocuk ve ergenlerden olusmasi nedeniyle radyasyon doz orani da dikkate alinarak
KIBT vyerine panoramik radyografiler iizerinde calismanin yapilmasina karar

verilmistir.

Kemik mineral yogunlugu (KMY), osteoporoz gibi sistemik kemik
hastaliklarinin tan1 ve takip degerlendirmesinde en dnemli, objektif parametrelerden
biridir(Camacho ve ark. 2020). Kemigin kirillganlig1 ve direnci, kemikteki mineral
madde (kalsiyum ve fosfat) miktar1 ve organizasyonuyla dogru orantiidir. Lokal

patoloji veya sistemik hastalik sonucu kemik birim alanindaki mineral maddedeki
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azalma, hacimsel KMY ile yiiksek uyumluluk gosterir ve kirik riski artar(Colak 2019).
Akleyin ve ark. (2024) konjenital dis eksikligi olan ED vakalarinin mandibula hacmini
iic boyutlu modelleme ile nicel olarak dl¢iip ve dis eksikligi olmayan bireyler ile
kargilastirmiglardir, ¢alismanin sonuglarna gore, ED vakalarinda konjenital dis
eksikligi nedeniyle mandibular hacmin farkli oldugunu bulmuslardir. Ektodermal
displazili hastalarda en sik goriilen bulgu; siit ve daimi dis germ eksikligidir ve bu
nedenle vakalarin ¢ogunlugu icin gelisimin erken yillarinda dis protezi tedavisi
onerilmektedir. Beslenme, konusma ve sosyallesme ile ilgili orofasiyal bozulmay1 en
aza indirmek, dikey mesafeyi yeniden saglamak, ¢ene pozisyonunu uyumlu hale
getirmek, ¢igneme kaslarinin koordinasyonunu geri kazandirmak ve ¢igneme islevini
tyilestirmek i¢in ilk dental protezin okul doneminden Once yapilmasi
onerilmektedir(Nakayama ve ark. 2015). Bazi smirlamalar olmasma ragmen,
konvansiyonel c¢ikarilabilir protezler hala ED'li ¢ocuklar icin en yaygm tedavi
yontemidir(Schnabl ve ark. 2018). Bunun yani swra geleneksek sabit protezler ve
implant destekli protezler de glinlimiizde yaygin kullanilan tedavi segeneklerindendir.
Geleneksel ¢ikarilabilir protezlerle karsilastirildiginda, sabit protezler hasta dostudur
ve daha stabil, daha hijyenik ve daha estetik sonug saglar(AINuaimi ve Mansoor 2019).
Akrilik esasli konvansiyonel ¢ikarilabilir/sabit parsiyel ve total protezler uzun yillardir
basariyla kullanilmasina(Derbanne ve ark. 2010) ragmen giiniimiizde artik erken yasta
implant  destekli  protezlerle @ ED’li  ¢ocuklarm  oral  rehabilitasyonu
saglanabilmektedir(Kramer ve ark. 2007, Aydinbelge ve ark. 2013). Ozellikle implant
destekli protetik tedavi siirecinin yonetilmesi agisindan ED’li ¢ocuklarin kemik
kalitesi, kortikal kemik miktar1 ve kemik mikromimari yapisinin bilinmesi tedavi
slirecini basariyla yonetmemiz ve saglikli sonuclar almamiz konusunda énemli bir yol

gosterici olacaktr.

Panoramik radyografik goriintiiler ile ayni1 hastada kemik mineral
yogunlugunun degisikligi Olgiilebilir (Bayrak ve ark. 2020). Dansitometrik ve
radyomorfometrik 6l¢iim yontemleri, kemigin nitel ve nicel olarak degerlendirilmesi
icin bir¢ok calismada kullanilmistir(Goller Bulut ve ark. 2018, Serindere ve Belgin
2019, Yagmur ve ark. 2022). Mandibular kortikal genislik (MKG), panoramik
mandibular indeks (PMI), mandibular kortikal indeks (MKI) gibi gesitli panoramik
radyomorfometrik indeksler kemik mineral yogunlugunu belirlemek i¢in ¢aligmalarda

kullanilan indekslerden bazilaridir. Literatiirde dental panoramik radyomorfometrik
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indeksler osteoporotik degisikliklerin 6n tanist ig¢in basarili bir yontem olarak
geemektedir(Vlasiadis ve ark. 2007). Mandibular kortikal indeks siniflandirmasina
gore C2 ve C3 kategorisi goriilen vakalar daha diisik KMY degerleri ile
iliskilendirilmistir (Zlatari¢ ve Celebi¢ 2003). Cosgunarslan ve ark. (2021), MKi, PMi
ve MKG agisindan vaka ve kontrol gruplari arasinda anlamli bir fark bulamamustir.
Bayrak ve ark. (2020) ise talasemi hastalarinda daha diisiik MKG degerleri bulmus
ancak PMI ile iliskili bir fark bulamamislardir. Gulsahi ve ark. (2008) MKG ve MK{'in
osteoporotik hastalarda yeterli tanisal etkiye sahip oldugunu ancak PMI'nin olmadigin1
bulmuslardir. Altunok Unlii ve ark. (2023) calismamizdan farkli olarak FMF'li
cocuklarda MKI dagilimini kontrol grubu ile benzer bulmusken, ¢alismamizla benzer
sekilde gruplara gore ortalama fraktal boyut (FD) degerleri arasinda istatistiksel olarak

anlamli bir fark bulamamislardir.

Yagar ve Akgunlu (2014) panoramik radyografiler iizerinden spinal
osteoporozu olan ve olmayan hastalar arasindaki mandibular indeksler ve fraktal
boyuttaki farkliliklar1 incelemislerdir. Calismada osteoporotik ve osteoporotik
olmayan hastalar arasinda kortikal genislik, panoramik mandibular indeks, alveolar
kret rezorpsiyon derecesi, fraktal boyut ve mandibular dis sayis1 agisindan istatistiksel
olarak anlamli bir fark bulunmazken, mandibular kortikal indeks acisindan fark
bulunmustur. Calismanin sonuglar1 osteoporotik hastalarin osteoporotik olmayan
hastalara gore alt korteks morfolojisinde degisiklik olma olasiliginin daha yiiksek
oldugunu ve yasin osteoporoz i¢in dnemli bir risk faktorii oldugunu gostermistir(Yasar
ve Akgunlu 2014). Calismamizin sonuglari, bu g¢alismayla uyumlu olarak ED’li
hastalar ile saglikli ¢ocuklarda fraktal analiz degerlerine gore angulus ve sol
interdental bolgede benzer mikromimari yapiya sahip oldugu goriilmiistiir. Mandibular
kortikal indekse gore saglikli ¢ocuklarda normal(Cl) saglikli kemik yapisit %88,3
oranla ED’li cocuklarda (C1) kemik yapis1 %15 oranla daha fazla rastlanmistir. ED’li
cocuklarda C2 hafif orta aginmig kemik yapisi1 saglikli cocuklara gore daha fazla
goriilmiistiir. C3 asir1 asinmis kemik yapisi saglikli ¢ocuklarda hi¢ goriilmezken ED’li
cocuklarda %30 oraninda goriilmiistiir. Bu durumun temel nedenini ED’li ¢ocuklarda
gerceklesen kemik yapisindaki degisikliklerin kortikal kemigin yapisindan kaynakli
daha net gbzlemlendigi ve bunun panoramik radyomorfometrik indekslerle de tespit
edilebilirken, trabekiiler kemikteki pdroz yap1 nedeniyle degisikliklerin

siddetlendikten sonra radyografiye yansidigini calismamizdaki hasta popiilasyonunun

60



da ¢ocuk ve ergen hastalardan olugmasi nedeniyle incelenen tiim bdlgelerde anlamli
bir fark olusturmadigini, yalnizca kondil ve sag interdental bolgede anlamli fark

oldugunu soyleyebiliriz.

Gulsahi ve ark. (2008) yas, cinsiyet ve dis durumunun MKI'i nasil etkiledigini
degerlendirmek amaciyla yaptiklar1 ¢calismada cinsiyetle iliskisinin olmadigini, artan
yasla beraber yiiksek skor alma ihtimalinin de arttigmni1 sdylemislerdir. Yasin,
osteoporoz i¢in bir risk faktdrii oldugu bilinmektedir. inceledikleri hasta grubunda yas
aralif1 oldukca genistir ve yasa bagli osteoporoz riskinin artis1 MKI degerleri ile de
ortlismektedir. Dentisyon durumuna gore tam disli hastalarla karsilastirildiginda dissiz
hastalarda C3 kategorisinde MKI olma olasiiginmn 27,30 kat yiiksek, kismen disli
hastalarda C3 kategorisinde MKI olma olasiligmin ise 2,68 kat daha yiiksek oldugu
sonucuna varmislardir.  Calismamizda ED vaka grubu hipodonti veya anadonti
goriilmesi nedeniyle dissiz veya kismi digsiz hasta grubu olarak diisiiniilebilir. ED
grubunda %15 C1 kategorisi goriiliirken saglikli ve dis eksikligi bulunmayan grubun
%88,3’iinde yani bilyiik cogunlugunda C1 kategorisinde MKI goriildiigii sonucu elde
edilmistir. ED grubunda da agirlikli olarak %55 C2 ve %30 C3 asmnmis korteks oldugu
gorilmiistiir. Saglhkli olan grupta C2 korteks goriilme orani sadece %11,7 olarak
belirlenmis C3 ise hi¢ goriilmemistir. Bulgularimiz, Gulsahi ve ark. (2008) ¢aligmas1
ile uyumlu olarak MKi’nin tam veya kismi dissizlik ile siddetlendigi sonucunu
dogrulamaktadir. Cigneme kaslari, dissiz bireylerde yasla birlikte fonksiyon ve yap1
olarak degisir ve bilgisayarli tomografide disli bireylere ait rakamlarla
karsilastirildiginda daha diisiik elektromiyografik aktivite ve kas yogunluguna sahip
olduklar1 gosterilmistir(Raustia ve ark. 1996). Arktaki dis eksikliklerini zamanla
cigneme kaslarmin atrofisine neden olur, bu durum da mandibular kemigin kalitesini

olumsuz etkileyebilir.

Fraktal geometri, farkli Olgeklerde O6zbenzerlige sahip diizensiz desenleri
tanimlamak icin uzun zamandir kullanilmaktadir. Karmasik sekilleri ve yapisal
ortintiileri tanimlamak ve analiz etmek i¢in kullanilan matematiksel bir yontem olan
fraktal analiz, ¢esitli dogal yapilarm ve biyosistemlerin incelenmesine de
uyarlanmistir(Sanchez ve Uzcategui 2011). Mimari olarak kemik iki alt tipe ayrilir:
kortikal ve trabekiiler kemik. Yiiksek yiizey alani-hacim orani nedeniyle trabekiiler

kemigin kortikal kemige gore 8 kat daha yiiksek metabolik aktiviteye sahip oldugu ve
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metabolik uyarilara karsi olduke¢a duyarli oldugu diistiniilmektedir(Lang ve ark. 1991).
Bu yiizden trabekiiler kemik, kemik yapisindaki degisiklikleri degerlendirmede daha
belirleyicidir (Jolley ve ark. 2006). Bu nedenle, ¢alismamizda belirlenen ROI'lere
trabekiiler kemikten baska higbir dokuyu dahil etmemeye dikkat ettik. Ayrica, yasa
bagli faktorlerin trabekiiler kemigin yapisi lzerinde biiyiikk bir etkisi
oldugundan(Gulec ve ark. 2021), 6rneklem grubunun yas araligi (4-15) olacak sekilde

dar tutulmustur.

Radyografik verilerden hesaplanan FA, trabekiiler kemigin mikro yapisal
ozelliklerini yorumlamak igin degerli bir arag¢ gorevi goriir (Oztiirk Kocak ve Goller
Bulut 2021). FA, yontemin kisitlamalarma ragmen, projeksiyon geometrisi veya
radyasyon dozu gibi degiskenlerden etkilenmeyen, objektif sonuclar veren basit ve
invaziv olmayan bir yontemdir(Akan ve Unlii Kursun 2022). Yiiksek FA degerleri,
trabekiiler mimari i¢inde artan yogunluk ve daha az gézenek ile karakterize edilen
karmasik bir kemik yapisini ifade etmektedir(Arsan ve ark. 2017). Trabekiiler kemik
icin, kutu sayimi ile hesaplanan FD’ler genellikle 1 ile 2 arasindadir. 1'e yakin degerler
daha az fraktal iceren basit yapilar1 temsil ederken, ikiye yakin degerler daha karmasik
kemik yapilarint gosterir(Tolga Suer ve ark. 2016). Cenelerin normal veya saglikli
trabekiiler kemiginin FD'si i¢in Onerilen deger periapikal goriintiilerde yaklasik
1,5'tir(Amer ve ark. 2012), ancak saglikli hasta gruplariyla yapilan bazi ¢alismalar ayni
incelemede daha yiiksek (1,74) veya daha diisiik (1,05) FD degeri tespit etmistir(Veltri
ve ark. 2007, Sener ve ark. 2015). Panoramik radyografi gorintiilerindeki FD
sonuglarinda da benzer varyasyonlar gézlemlenmistir(Tosoni ve ark. 2006, Yasar ve
Akgunlu 2008, Kavitha ve ark. 2015, Hwang ve ark. 2017). Calismamizda kontrol
grubunda FD sonuglar1 1,575 ile 1,602 araliginda degisirken, ED grubunda 1,586 ile
1,602 araligindadir.

Panoramik ve periapikal radyografilerde FA'y1 degerlendirmeyi iceren
calismalarin ¢ogunun temel amact KMY arastirmasidir. Calismalar FD degerlerinin
KMY ile pozitif bir korelasyona sahip oldugunu 6ne stirmiislerdir (Alman ve ark.
2012, Koh ve ark. 2012), ancak normal ve osteoporotik gruplar arasinda baska hicbir
yerde fark bulunamamistir(Tosoni ve ark. 2006, Yasar ve Akgiinlii 2006, Oliveira ve
ark. 2013). Baz1 yazarlar osteoporozlu gruplarda artmig FD degerleri
gozlemlemistir(Law ve ark. 1996, Bollen ve ark. 2001). Bu yazarlar KMY kayb1
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oldugunda trabekiiler yapinin daha karmasik hale geldigini ve bu nedenle daha fazla
sayida fraktalin meydana geldigini savunmuslardir. Temur ve ark. (2024) ile Tercanl
ve Bolat Glimiis (2024) de calismalarinda bulduklar1 daha yiiksek degerli FD
sonuglarint kemigin goézenekli yapisindaki karmasikligin artmasina bagli olarak
yikimin bir gostergesi olabilecegini disiinmiislerdir. Caligmamizda ED’li grupta
gozlenen yiikksek FD sonuglar1 bize kemik yapisinda fark olabilecegini

distiindiirmektedir.

FA yalnizca dijital radyografik goriintiilerde gerceklestirilebilir, ancak bu
goriintiiler 6nceden islenmelidir. Bu amagla White ve Rudolph (1999), radyografik
gorlintiiler ve FA kullanarak kemik mikromimarisi hakkinda ¢ikarimlar yapmak
amactyla Imagel] yazilimimi kullanan bir yontem gelistirmistir. Biz de White ve
Rudolph (1999)’ un tanimladig1 yonteme gdre analizlerimizi gergeklestirdik. Ozellikle
cok merkezli yiiriitiilen calismalarda radyografik goriintiilerin standardizasyonunu tam
anlamiyla saglamak her zaman c¢ok miimkiin olamamaktadir. Goriintiilerin
¢cOziinlirliigli, dogru ve gercekei degerlendirmeleri saglamada onemli bir faktordiir.
Ancak, goriintii ¢ozliniirligl, voltaj (kVp), akim (mA), pozlama siiresi, tarama siiresi,
goriis alan1 (FOV) ve voksel piksel boyutu gibi tarama ve pozlama parametrelerinden
dogrudan etkilenir(Bechara ve ark. 2012). Ayrica, radyografik goriintiiniin
sikistirilmasi ve kayit bigimi ile analiz edilen kemik i¢indeki ilgi bolgelerinin (region
of interest, ROI) boyutu ve konumu dahil olmak flizere c¢esitli faktorler FD'yi
etkileyebilir. Shrout ve ark. (1997) farkli boyut ve sekildeki ilgi alanlarinin (ROI)
kullanilmasiin alveolar kemigin fraktal indeksi iizerindeki etkisini karsilastirma
amaciyla yaptiklar1 ¢alismada 2-100 arasinda degisen pixel degerlerinde ROI’leri
karsilastirmiglar ve ilk karsilastirma igin, eslestirilmis t-testleri biiylik ROI'lerle
hesaplanan fraktal indekslerin kii¢iik ROI'lerden hesaplanan ilgili indekslerden
anlamli sekilde farkli oldugunu gdosterirken, ikinci karsilastirma i¢in, biiyiik kadran
ROI'lerinden hesaplanan fraktal indeksler biiyiik ROI'lerden hesaplananlardan farkl
bulunmamistir. Bu ¢alisgmanin sonuglari, ROI'leri goriintiilere yerlestirirken dikkatli
olunmas1 gerektigini, boylece dahil edilen yapilarin tiim goriintiilerde ayn1 olmasi
gerektigini 6ne siirmektedir. Shrout ve ark. (1999) yaptiklar1 ikinci ¢aligmada bu sefer
cesitli yerlere yerlestirilen ROI’lerin fraktal degerleri ve gri seviye degerleri
arasindaki korelasyonlarin sonuglara etkisini incelemislerdir. Maksilla, mandibula,

maksilla apikal, maksilla krestal, mandibula apikal, mandibula krestal, sag-sol
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seklinde cesitli bolgelerden alinan ROI’ler karsilagtirilmig; ROI yerlesimlerindeki
kiigiik degisikliklerin ortalama ROI degerleri lizerinde minimal etkiye sahip oldugu
yoniindeki sonuglara varmiglardir. Lee ve ark. (2014) tarafindan yapilan bir ¢aligmada,
dogrusal ROI se¢iminin trabekiiler yapiy1 karakterize etmek igin yetersiz oldugu
belirlenmistir. Bu nedenle, calismamizda 25x25 piksel kare seklinde ROI’ler elde
edilerek hesaplamalar yapilmistir. Dahil edilen yas grubunda anatomik yapilari igine
almayacak sekilde sadece trabekiiler kemigi iceren ROI’ler elde etmek i¢in ROI
boyutu yetiskinlerde yapilan caligmalara gore daha kii¢lik tutulmustur.

Cene ekleminin mekanik 6zellikleri, gii¢, kalite ve direng gibi, mandibular
kondilin kortikal kemik kalmligina, trabekiiler kemik yogunluguna ve trabekiillerin
konfigiirasyonuna baghdir. Go6zeneklilik, trabekiiler kalmlik, trabekiilerler arasi
baglant1 ve anizotropi gibi kemigin yapisal 6zelliklerindeki bir degisiklik, dejeneratif
hastaliklar ve kirik riski hakkinda bilgi saglar(Ergun ve ark. 2009, Sanchez-Molina ve
ark. 2013). Arsan ve ark. (2017), fraktal analiz kullanarak panoramik radyografilerde
mandibular kondilin trabekiiler yapisini saglikli ve dejeneratif degisikliklerin oldugu
durumlara gore ayr1 ayr1 hesaplamis ve dejeneratif degisikliklerin siddeti ile FD
degerlerinin ters orantili oldugunu bulmustur (Arsan ve ark. 2017).Calismamizda
saglikli ve ektodermal displazi gruplar1 arasinda hem sag hem de sol kondil fraktal
degerleri arasinda istatistiksel olarak fark oldugu gorildi. Bu sonuglarm saglikli
gruptan farkli olarak ED vakalarinda goriilen hipodonti ve anadontiye bagli degisen
cigneme aligkanliklarinin kaslara ve ekleme diisen yiik {izerindeki etkisi kaynakli

oldugunu diistinmekteyiz.

Kolgakoglu ve ark. (2022) uyku bruksizmi(SB) tanis1 almis pediatrik hastalarin
panoramik radyografilerde fraktal analiz yontemi kullanilarak mandibular kondil,
angulus mandibula ve mental foramen bolgesindeki trabekiiler kemik yogunlugunu
degerlendirmislerdir. Anamnezi ve klinik bulgular1 uyku bruksizmi ile uyumlu olan
toplam 37 hastaya BiteStrip ® kullanilarak uyku bruksizmi tamsi konulmustur.
Hastalarin panoramik radyografilerinde ii¢ alan belirlenmistir: kondilin geometrik
merkezi, mandibular kanalin altindaki angulus bdlgesi ve mental foramenin distal
bolgesi. Bu li¢ lokasyonda 60 x 60 piksellik ilgi alanlar1 (ROI) secilmis ve fraktal
boyutlar1 (FD) hesaplanmistir. Sonuglar kontrol grubuyla karsilastirilmistir. Mevcut
caligmada, SB grubunda angulus bolgesinde daha yiiksek FD bulunmustur. Masseter
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kasmin mandibula ile birlestigi yer olan angulus bolgesi, SB nedeniyle masseter kas
aktivitesinin artmasiyla KMY'yi artirdigi, FD'nin angulus bolgesinde KMY'nin
artisina baglh olarak yiiksek ¢iktig1 disiiniilmiistiir. SB grubunda kondil bolgesinde
daha yiiksek FD saptanmis olup, bu durum SB ile iligkili atipik kuvvetlerin KMY'yi
arttirdigr seklinde yorumlanmistir. Ancak korpus bolgesinde yani periradikiiler
trabekiiler kemikte iki grup arasinda anlamli bir fark saptanmamistir (Kolcakoglu ve

ark. 2022).

Gulec ve ark. (2021) erigkin bruksizm hastalarinda kemik trabekiilasyonunu
degerlendirmek i¢in FA yOntemlerini kullanmislardir. Kolcakoglu ve ark. (2022)
calismasi ile paralel olarak kondil bolgesinde daha yiiksek FD degeri oldugunu ve
periradikiiler bolgede anlamli bir fark olmadigmi bulmuslardir. Ancak angulus
bolgesinde anlamli bir fark olmadigini bildirmislerdir. Gulec ve ark. (2021),
Kolcakoglu ve ark. (2022) bulgularindan farkli olan bu sonucun, ¢ocuk hastalarda
bliyime ve  gelisimin devam  etmesinden kaynaklanmig  olabilecegi
disiiniilmiistiir(Gulec ve ark. 2021). Bizim ¢alismamizda bu iki calisma ile uyumlu
olarak kondil bolgesinde Sag ve sol kondil fraktal analiz puani ortanca degerleri
arasinda gruplar arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmustur. Angulus
bdlgesinde Gulec ve ark. (2021) galismasiyla uyumlu sekilde gruplar arasinda anlamli
bir fark bulunmazken her iki ¢aligmanin da aksine ¢alismamizda sag interdental alanda
gruplar arasinda fraktal analiz puani ortanca degerleri arasinda istatistiksel olarak
anlaml bir fark bulunmustur. Wolff yasasi kemigin mekanik uyarilara verdigi yanit1
aciklar ve tekrarlanan kuvvetler sonucunda kemik yapisinda bir adaptasyon meydana
gelecegini belirtir(Wolff 1892). Bu baglamda kas ve kemik dokusu etkilesime girer.
Kas kiitlesi ve aktivitesi ile kemik mineral yogunlugu (KMY)) arasinda pozitif bir iligki
vardir. Kemikte degisen kas kiitlesi ve aktivitesine yanit olarak meydana gelen
degisiklikler mekanik uyarilar, stres ve zorlanma kuvvetleriyle iliskilidir (Frost 1994,
Cianferotti ve Brandi 2014). Toplumda dogal dis yapisina sahip saglikli bireylerde sag
baskim ¢ignemenin mevcut oldugunu gdsteren bir¢ok caligma mevcuttur (Nissan ve
ark. 2004, Rovira-Lastra ve ark. 2016). Coklu dis eksikligi goriilen sendromik
vakalarda boyle egilim goriilmemektedir. Calismamizdaki gruplar aras1 sag interdental
bolgede ¢ikan farkliligin sebebinin mevcut ¢calismalardaki hastalarda dis eksikliginin
olmamasi1 ve saglikli popiilasyonda yaygin sag baskin kullanimm ED’li vakalarda

goriilmemesinden kaynaklandigini diistinmekteyiz.
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Baskan ve ark. (2006) vaka serisi raporunda ektodermal displazi (ED) ile
iligkili olas1 kranio-maksillofasiyal deformasyonlar1 6zetlemislerdir. Sefalometrik
Olcim ve analizler sonucunda vakalarin ¢cogunda maksiller retriizyon, mandibula
protrizyonu (ileri-yukar1 yer degistirmesi) ve iskeletsel sinif III deformite buna bagli
yiiz yiiksekliginde azalma, ¢ene ucunda belirginlesme ve profilde icbikeylik ortaya
koymuslardir. Sagittal maksiller retriizyon ve azalmis dikey dento-alveolar ylkseklik
siddetli hipodonti ile iligkilendirilmistir. Nakayama ve ark. (2015) ektodermal
displazinin dentomaksillofasiyal 6zelliklerini agikladiklar1 retrospektif ¢caligmalarinda
hipodonti nedeniyle dikey ve anteroposterior maksiller biiylime geriliginin ve
mandibulanin saat yoniiniin tersine donmesi ve mandibular protriizyon sonucu ED’li
bireylerde on yiiz yiliksekliginin azalmasina yol actigmi gostermislerdir. ED’li
hastalarda yetersiz dis destegi nedeniyle bozulmus rezorpsiyon-apozisyon siirecine
bagli kemik deformasyonlari, biiylime paternlerinde degisiklik meydana gelmesi ve
iskeletsel olarak c¢ene iliskilerinde bozukluk goriildigii bircok vaka raporunda
bildirilmistir(Alcan ve ark. 2006, Baskan ve ark. 2006, Bani ve ark. 2010, Nakayama
ve ark. 2015, Kilic ve ark. 2017). Calismamizin sonuglarina gore ED’li grup ile saglikli
grup arasinda, her iki kondil i¢inde fraktal degerlerinde anlamli sonu¢ bulunmustur.
ED’li hastalarin fraktal degerleri saglikli ¢ocuklardan daha yiiksek ¢ikmistir. ED’li
hastalarda hipodontiye bagl goriillen mandibular rotasyon, ¢igneme sirasinda
kondillere ve ¢enenin anterior bdlgesine binen yiikiin artmasina, artan yiik de bu
bdlgedeki kemik yapisinin saglikli gocuklardan farkli gériilmesine neden olmaktadir.

Calisma sonuglarimiza gore

Hipodonti hastalarinda, dental implant uygulamalar1 ve ortodontik tedaviler
gibi tedavilerde kemik kalitesinin bilinmesi klinisyen agisindan degerlidir(Valle ve
ark. 2011, Lindh ve ark. 2014). Daimi dis eksikliginin yetersiz alveoler kemik
gelisimine neden olabilecegi bildirilmistir (Agarwal ve ark. 2013, Bertl ve ark. 2018).

Temur ve ark. (2024) mandibular 2. premolar agenezisi olan saglikli 69 ¢ocuk
ve ergen ile yarittlkleri calismalarinda ¢alismamizdan farkl olarak her iki tarafta da
digsiz alana komsu bolgelerin fraktal boyutunda farklilik gdzlenmezken, ¢alisma
sonuglarimizla benzer sekilde yilkselen ramus-kondil birlesim bolgesinde fraktal
degerlerde anlamli fark oldugunu ortaya koymuslardir. Calismamizda sol kondil FB

sonuglar1 ile sol mandibula anterior dis sayasi arasinda giiclii korelasyon oldugu
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goriilmiistiir. Bu sonuglar bize hipodontinin lokalize olarak goézlendigi, ¢igneme
fonksiyonunun ve oklizyonun minimal etkilendigi durumlarda, ¢igneme
stimilasyonunun yiikii kemige homojen dagilim gosterdigini ve interdental alanda
farkliliga neden olmazken okliizyonun ciddi sekilde etkilendigi kanin koruyuculu
okliizyonun kayboldugu coklu dis eksikliklerinde kondil bdlgesine binen ylikiin
arttigini, kemik yapismin degistigini bunlarin sonucunda fraktal degerlerinde anlamli

diizeyde artis meydana geldigini diistindiirmiistiir.

Tiim bu bulgular ve tartismanin 1s1g1inda ¢alismamizin sifir hipotezi olan kondil
bolgesinde ve sag interdal bolgede  ED’li ¢ocuklar ile saglikli cocuklar
karsilastirildiginda kemik dansiteleri arasinda fark yoktur hipotezi reddedilirken, sol
interdental bolgede ve angulus bdlgesinde ED’li ¢ocuklar ile saglikli ¢ocuklar

karsilagtirildiginda kemik dansiteleri arasinda fark yoktur hipotezi kabul edilmistir.

ED sendromu 10.000 dogumda 1 ila 100.000 dogumda 1 ortaya ¢ikan, nadir
goriilen bir hastaliktir. incelenen popiilasyonda az rastlanilan bir hasta grubu olmasina
ragmen Orneklem boyutu ayni popiilasyonda yapilan ¢aligsmalara oranla yliksek
sayidadir. ED’li gocuk hastalarin kemik yapisini saglikli ¢ocuklarla karsilastiran ilk ve
oncii caligsma 6zelligi tasimaktadir. Bu hususta Ektodermal displazili hastalarin kemik
yapisi tizerine yapilacak sonraki arastirmalar i¢in faydali bir referans olacagmi ve bu

konuda literatiirdeki agikliga dikkat ¢ekebilecegimizi diistinmekteyiz.

Calismamizin limitasyonlarmin basinda diger calismalarin aksine bizim
calismamizda nadir goriilen bir hastalik olan ED’li bireylerinin sayis1 oldukga sinirli
oldugu i¢cin mental foramenin izlenmemesi bir dislama kriteri olarak belirlenememis
ve ¢ogu vakada mental foramen net izlenemedigi igin PMI, Mi ve MKG degerleri

kaydedilememistir.
Ayrica;

o ED alt gruplarina gore inceleme yapilamamasi
o Calismanmn ¢ok merkezli yiiriitiilesine bagli kullanilsn panoramik
cihazin standardizasyonunun saglanamamasit da diger limitasyonlar arasinda

sayilabilir.
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Ancak, literatiirde ED'li ¢ocuk ve ergenlerde mandibular indeksler ve fraktal
boyut analizi kullanilarak dental panoramik radyografi lizerinden kemik yapisini
degerlendiren herhangi bir calismaya rastlamadigimiz i¢in literatiire 6nemli bir katki

saglayacagini diislinmekteyiz.
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6. SONUCLAR

Calismamiz ED’li hastalarin ¢ene kemiklerindeki degisikliklerin belirlenmesi
amactyla panoramik radyografiler lizerinde mandibular kortikal indeks ve 6 farkli
bolgeden (sag kondil, sol kondil, sag angulus, sol angulus, sag interdental, sol
interdental) elde edilen ROI'lerde FB Odlgiilerek degerlendirilmistir.  Bu

degerlendirmelerin sonuglarina gore;

1. Calismamiz ED’LI hastalarinin panoramik radyografileri iizerinden
kemik kalitesinin fraktal boyut analizi ve radyomorfometrik 6l¢iimler
(MKI) ile degerlendirildigi dncii nitelikteki ilk ¢alismadir.

2. MKI sonuglarina goére mandibular kortikal kemik tabakasi kalinligi
ED’li hastalarda saglikli bireylere gére daha ince gézlenmektedir.

3. Fraktal analiz sonuglarindan yola ¢ikarak kondil ve sag interdental
bolgede ED'li cocuklarin trabekiiler kemik mikromimarisi saglikli
cocuklardan farkl goriilmektedir.

4. Agulus mandibula ve sol interdental bélgede ED'li ¢ocuklarin
trabekiiler kemik mikromimarisi saglikli cocuklar ile benzer
yapidadir.

5. MKI osteoporotik degisiklikleri teshis etmek i¢in pratik ve giivenilir bir
yontemdir.

6. ED'nin kemik yapisi iizerindeki etkilerini ortaya koymak i¢in farkl yas
gruplarinda daha fazla hastayi igeren kapsamli ¢alismalari yapilmasi

Onerilmektedir.
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