Williams (Elfin Facies) Sendromlu Bir Hastada
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Ozet
Amag¢: Makalemizde. 12 yasindaki  Williams sendromlu  bir
erkek cocuk, ozellikle dishekimligi agisindan deger-

lendirilmis ve olgu olarak sunulmustur.

laka Raporu: Williams sendromu ilk olarak, birbirinden fark-
I 4 ¢ocukta, 1961 yilinda

yiizii, Williams

tammlanmigtir. Hastamizin

sendromunda goriilen tipik  yiiz
gortintimiine  (elfin faciés) sahipti.  Yanaklar dolgun, agik
ve genis goriintimlii agiz, oOne dogru uzamis ve gevsek list
dudak, sarkik alt dudak, kepce kulaklar mevcuttu. Ayrica
hastamizda  subvalvular ve supravalvular aort stenozu,

minimal aort yetersizligi vardi. Hastamin agiz i¢i muaye-

nesinde ¢ok sayida ¢iiriik dis saptanmis ve hastada 1. sif

ortodontik anomali ve open-bite tespit edilmistir.

Sonuc¢: Cok nadir bir anomali olan Williams sendromu bir ol-

gu nedeni ile dishekimligi agisindan incelenmistir
Williams  sendromunda temel problemlerin  kalp-damar
sistemi  ile  ilgili  olmasina  ragmen  hastamizda, ozellikle

ortodontik problemler olmak iizere ¢esitli dental problem-

ler de tespit edilmistir.

Anahtar Kelimeler: Williams sendromu, Eltin faciés,

Supravalviilaraortstenozu
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Williams Sendromu (WS) ilk olarak, bir-
birinden farkli 4 ¢ocukta, 1961 yilinda Williams ve
arkadaglar1 tarafindan tanimlanmigtir. Bu tanimla-
mada anomalinin bir Gi¢lii anomali ile karakterize
oldugu belirtilmistir. Bunlar, 6zel bir yliz gdorini-
mii, supravalviilaraortstenozu(SV AS)vemental re-
tardasyondur (1). Hastaliga ayrica Elfin faci¢s send-
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Summary

Purpose: In this article. 12 years old male child with Williams
syndrome has been evaluated especially from stand point

of denlistiy and represented as a case report.

Case Report: Williams syndrome was first described in four
unrelated children in 1961.
quite apperent on the patient. Patient hadfull and dependent

The classic elfin fades was

cheeks, open mouth, loose and prominent upper lip, droop
lower lip, prominent ears. He had a/so subvalviilar and
supravalvular aortic stenosis and minimal aortic deficiency.
Many decay and class 1 orthodontic abnormality and

open-bite were determined.

Conclusion: Williams syndrome which is a rare abnormality

was  evaluated from  stand point of dentistry and was
presented as a case report. Although basic problems in
Williams

system, in this case

syndrome were related with cardiovascular

various dental and especially

orthodontic problems were determined.

Key Words: Williams syndrome, Elfin facies,

Supravalviilaraortic stenosis
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romu, Williams-Beuren sendromu, supravalvular
aort darl1g1 sendromu adlan da verilmektedir (2-4).

Gilnlimiizde WS ile ilgili problemler ¢cok genis
bir sekilde belirlenmistir: SVAS haricindeki diger
vaskiile'r stenozlar, hipertansiyon, ¢ocuk
bebeklik

kas-iskelet prob-

hiperkalsemisi, zayif gelisim ve/veya
doneminde gelisim bozuklugu,
lemleri, bobrek anomalileri, 6grenme bozuklugu /
dikkat bozukluklari ve/veya mental retardasyon

(3,5.8).

Pek ¢ok WS'lu hastada SVAS disinda periferal
pulmoner arterlerde de stenoza, aort hipoplazisine,
atriyal veya ventrikuler septal defektlere rastlanir
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(9,10). Bazi hastalarda nefrokalsinozis gelisir ve bu
da renal fonksiyonlar: azaltir (11,12). Ayrica dzel-
likle motor fonksiyonlarda olmak {izere ¢esitli
norolojik disfonksiyonlar da goriilir.

Yiizdeki peri yiizii goriiniimi hayatin ilk
yilinin sonundan, {igiincii yi1lin sonuna kadar goriin-
mektedir. Hastalarda genis alin, dolgun yanaklar,
kisa goz kapagi cizgileri, konverjan sasilik, One
dogru ¢ikintili burun delikleri, ¢dkiik burun, kepge
kulaklar, mavi renkli géz ve yildiz seklinde iris,
uzun filtrum, ag¢ik ve genis gorinimli agiz, One
dogru uzamis ve gevsek {iist dudak, sarkik alt du-
dak, boguk ses karakteri bulunmaktadir. Ayrica
genel olarak ¢ukur gogiis, hipoplazik tirnaklar,
kiiciik penis, inguinal ve umbilikal herni de WS'lu
hastalarda sik rastlanmaktadir (3).

WS'nun etyolojisi bilinmemektedir. Litera-
tiirde yayinlanan yaklasik 100 olgunun hepsi de
sporadiktir. WS' wundaki klinik 06zellikler, int-
rauterin hayatta olustugunu desteklemektedir. Anne
veya ¢ocugun asirt miktarda D vitamini almasi ile
ilgili olduguna dair bir delil yoktur. Plasenta! bir
bozukluga bagli olarak fetal senim kalsiyum se-
viyesinin artmasina bagli olarak olusabilecegi sek-

linde bir hipotez vardir (8).

WS'unda prénatal gelisim gecikmesine siklik-
la rastlanir. Bu durum dogumdan sonra da devam
eder. Ancak %75 oraninda gelisim normale ddner.
Bebeklik done-
minde, WS' lu hastalarda huysuz olma egilimi

Mikrosefaliye de rastlanabilir.

vardir. Cocukluk déneminde ¢ocuk ¢ok konuskan,
geveze olma egilimi gosterir ve %15 oraninda
davranig problemlerine rastlanir (9). WS'lu eris-
kinler ise kendilerini emniyette hissettikleri bir
¢evrede ikamet ederler (8). Cocuklarin 1Q degerleri
41-80 arasindadir (ortalama 56) (8,13).

Williams ve ark. (1), bazi hastalarda malok-
luzyon ve mandibuler prognatizme rastlandigini
ancak bunun sendromun bir bulgusu olarak deger-
belirtmislerdir. Ilk
olarak Bcuren ve ark. (14), dental anormalliklerin

lendirilmemesi gerektigini
WS' nun bir pargast oldugunu bildirmislerdir.
Hipodonti WS' lu hastalarin ¢ogunda bulunmak-
tadir. Ayrica mikrodonti, yliksek ¢iirik orani (15),
oligodonti, mine hipoplazisine de siklikla rastlan-
maktadir (-2).
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Vaka Raporu

12 yasinda bir erkek ¢ocuk GAT A Dishek. Bil.
Merk. Pedodonti Ab.D.' na ¢iiriik disleri i¢in miira-
caat etti. Hastaya Hacettepe Universitesi Cocuk
Saglig1 ve Hastaliklar1 Ab.D.'da 1989 yilinda WS
teshisi kondugu ve bir siire orada takip edildigi, da-
ha sonra GATA Cocuk Sagligi ve Hastaliklar:
Ab.D.'nca takibinin devam ettigi yapilan anamnez
sirasinda tespit edilmistir. GATA Cocuk Sagligi ve
Hastaliklar1 Ab.D. ile temasa gecilmis ve hastanin
sistemik problemleri 6grenilmistir. Hastada c¢ok
onemli bir gelisim geriligi gézlenmemesine ragmen
IQ derecesinin diisiik oldugu (60) anlasilmistir.
Kalp-damar sistemi agisindan hastada supravalvu-
lar ve subvalvular aort stenozu, minimal aort yeter-
sizligi, minimal infundibuler ve valvular pulmoner

stenoz oldugu 6grenilmistir.

Hastanin cepheden ve profilden alinmis fo-
tograflarinda da agik¢a gorildigi gibi, yiiziinde
Williams sendromuna ait tipik yiiz gériinimi mev-
cuttur (Resim 1,2). Hastanin yanaklar: dolgun; agik
ve genis goOriniimli agiz; One dogru uzamis ve
gevsek Ust dudak, sarkik alt dudak; kepce kulaklar
mevcuttur. Ailesinin bildirdigine goére hastanin

huysuz oldugu, ¢ok konuskan oldugu anlasilmistir.

Hastanin yapilan agiz i¢i muayenesinde sag alt
6 ve sol iist 6 no' lu diglerin kronlarinin ¢iiriimeye
bagli olarak tamamen harap oldugu, sol alt III no'lu
diste genis olmak iizere, sag alt III ve IV ve sol alt
6 no'lu dislerde ciiriik lezyonu goriilmiistiir (Resim
3,4). Ayrica hastanin sag ilist 6 no'lu disi eksiktir
(Resim 4,5). Ailesi bu disin ¢ekildigini bildirmistir.
Sol iist yarim g¢enenin azilar bélgesinde siit disle-
rine ait kok kalintilar1 mevcuttur. Bunlara ek olarak
sag alt 3 no' lu dis sag alt 2 ve sag alt IIl no' lu dis-
lerin arasindan sag alt III no'lu dis diismeden siir-

meye baslamistir (Resim 5,6).

Hastadan ayrica panoramik radyografi de alin-
mistir. Bu radyografiye goére sag alt III ve IV ve sol
alt III no'lu
goriilmektedir. Ayrica hastanin sag iist 6 no'lu

dislerin dismek {izere oldugu
disinin eksik oldugu, sag iist 7 no'lu disin 6 no'lu
disin yerini aldigi ve siirmeye basladigt an-
lagilmistir. Hastanin sol alt-list ve sag alt ¢enedeki
7 no'lu dislerinin de siirmeye basladigi goriilmek-
tedir. Hastanin sag-sol alt yirmi yas dislerinin kron-
lar1 olugsmaya baslamistir. Bunlarin disinda has-

tadan alman panoramik radyografide sag alt 6 no'lu

T Kin, Dis llek Bil 1998, 4
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Kesim i. Hastanin yan yiiz gdrintimi.
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Resim 2. Hastanin cepheden goriinimi.

Resim 3. Hastanin alt gene dislerinin gorintimi.

disin niczial kdk ucu hizasinda alt ¢gene kemiginin
korpusunda radyoopak, diizenli hudutlara sahip bir
gorlintii de izlenmektedir (Resim 5).

Hastanin ortodontik problemlerinin anlasila-

bilmesi icin sefalonietrik radyografisi alinmis

T Klin J Dentul Sci WK, 4

Resim 4. Hastanin st ¢gene dislerinin gorinimi.

(Resim 7) ve sefalonietrik analizleri yapilmistir
(Tablo 1). Hastanin sefalonietrik ¢izimi de Sekil
I'de gosterilmistir. Bu incelemeler sonunda has-
tanin iskeletsel I. sinif anomaliye (alt ve iist gene-

ler kafa kaidesine goére normal konumda) sahip
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Kesim 5. Hastanin panoramik radyografisi.

Resim 6. Hastanin g¢eneleri kapanis pozisyonunda iken, sag

taraftaki dislerinin goriiniimi.

Resim 7. Hastanin sefalometrik radyografisi.

oldugu anlasilmistir. Hastada ramus boyu kisa, kor-
pus boyu ve efektif mandibular boyutu normal
sinirlar i¢indedir. Gonial a¢1 artmistir. Cene ucu ve
mandibula posterior rotasyondadir. Spinalar diizle-
mi anterior rotasyon gdstermektedir. Hastada uzun
yiiz meveuttur. Ozellikle alt 6n yiiz yiiksekligi art-
mistir. Bunlarin disinda hastada 1skeletsel open-bite

mevcuttur (Resim 8).

Hastanin ortodontik problemleri haricindeki
gerekli biitin dishekimligi tedavileri yapilmistir.
Ortodontik problemlerinin tedavisi hastanin 1Q
derecesinin diisiitk olmas: ve tedaviye yatkin olma-

mas1 sebebi ile yapilmamistir.

3(1

Resim 8. Hastanin disleri kapanis pozisyonunda iken agiz igci

goriinimi.

Hastanin sol st yarim c¢enesinin azilar bol-
gesinde mevcut olan siit dislerine ait kok kalintilar:
ile asirt kron harabiyeti gésteren sol {ist 6 no'lu disi
cekilmistir (Resim 9). Ayrica hastanin alt ¢enesinde
sag alt III, IV ve asir1 kron harabiyeti gdsteren
6 no'lu disleri ile sol alt III no'lu disleri de ¢e-
kilmistir (Resim 10). Hastanin sol alt 6 no'lu disine
de indirek kuafaj tedavisi ile amalgam restorasyon
yaptlmistir (Resim 11).

Hastadan, dishekimligi ile ilgili agiklanan te-
davileri tamamlandiktan sonra alinan panoramik
radyografide de mevcut siirekli dislerin slirmelerine
devam ettikleri goriilmektedir (Resim 12). Ayrica 9
ve 10 no'lu resimlerde de goriildiigii gibi hastanin

T Kiin Dis Hak Bil j99.% 4



WILLIAMS (ELFIN FACIES) SENDROMLU BiR HASTADA AGIZ i¢i BULGULAR

Tablo 1. Olgunun scfalomctrik analiz sonuglari

SNA (°) 83
SNB (°) 80
ANB (°) 4
SADDLE ACISI (°) 121
ARTIKULER ACI (°) 146
GONIAL ACI (°) 144
N-S-Gn(°) 76
SN - SpaSpp (0) 1
SN - Occ (°) 23
SN-MGo (0) 50
1 -SN (°) 104
1-MGo (» 86
1-1(¢) 1 20
SpaSpp - MGo (°) 49
FH/MP () 45
SGo:NM (69/129) %60
NV - A (mm) 4
NV - Pog (mm) 22
Co - A (mm) 88
Co - Pog (mm) 114
N - Me (mm) 129
N - ANS (mm) 51
ANS - Me (mm) 82

alt vc st c¢enesindeki siit disleri tamamen
dokiilmiis ve siirekli dislerinin ¢ogunlugu yerlerini

almistir.

Tartisma

WS ile ilgili olarak yaptigimiz literatiir tara-
masinda ¢ok az sayirda WS'nu dishckimligi agisin-

Feridun BASAK ve Ark.

Sekil 1. Olgunun sefalometrik ¢izimi.

dan degerlendiren arastirmaya rastladik. Bu arastir-
malardan en kapsamlis1 ise 45 WS' lu hasta iize-
rinde yapilan Hertzberg vec ark. (15)'na ait olanidir.

Resim 9. Hastanin tedavi sonrasi iist ¢enesinin goriniimii.

T Klin J Denial Sei | WS, 4

Resim 10. Hastanin tedavi sonrasi alt ¢enesinin goriniimii.
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Resim 11. Hastanin sol alt 6 no' lu disinin tedavi sonrasi

gérintimii.

WS'ITu hastalarda goriilen dolgun yanaklar,
kepge kulaklar, acik agiz, gevsek ve dolgun iist du-
dak, sarkik alt dudak (3,8) bu hastada da mevcuttu.

Hertzberg ve ark. (15)'mn yaptiklari ¢aligma-
da incelenen hastalarin %50'sinde dislerarasi di-
astemalar oldugu bildirilmistir. Bu durum, has-
tamizin karigik dislenme doneminde olmasi nedeni

ile yeterince degerlendirilememistir.

Boraz (2) WS'ndaoligodonti, mine hipoplazisi
ve dis ciirigiine ¢ok sik rastlandigini bildirmistir.
Hertzberg ve ark. (15) da yaptiklar1t arastirmada
hipodontiye %11.1 oraninda, mine hipoplazisine
siit dislerinde %9.4, siirekli dislerde ise % 18.5
Ancak
hi¢cbir hastada yaygin bir hipoplaziye rastla-

oraninda rastladiklarini bildirmislerdir.

mamislardir. Lai ve Seow (16) hipodonti oranini
%6.4, Gorlin ve ark. (17) ise hipodonti oranini siit
diglerinde %3.1 olarak bildirmislerdir.

Bu hastada ise agizda mevcut dislerde mine
hipoplazisine rastlanmamistir. Ayrica klinik ve
radyografik bulgulara gdre hipodonti mevcut
degildir. Hastanin sag iist 6 no'lu disi eksiktir. Bu
digin ¢ekildigi ailesi tarafindan bildirilmistir.
Hastada sadece sag alt 111, IV, 6, sol alt 6 ve sol iist
6 no' lu dislerde ¢ilirik mevcuttur. Ayrica sol iist [V
ve V no'lu dislerin koékleri bu dislerin g¢iliriime-

lerinden sonra agizda persiste kalmislardir.

Boraz (2) sundugu vakada Onemli bir gelisim
gecikmesi ve dis siirmelerinde gecikme oldugunu

bildirmistir. Hertzberg ve ark (15) ise boyle bir
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Resim 12. Hastanin tedavi sonrasi ¢ekilen panoramik radyo-

grafisi.

siirme gecikmesine arastirmalarinda rastla-
mamiglardir. Bizim de hastamizda yasma gore nor-

mal denebilecek 6lgiilerde dis siirmesi mevcuttu.

Goodman ve ark. (3) siit molarlarinda anormal
bir morfoloji (bud shaped: tomurcuk sekilli)
oldugunu belirtmistir. Ayni1 sekilde Beuren (14)
WS'lu

bozuklugunu

hastalarda molar dislerindeki morfoloji

karakteristik olarak deger-
lendirmislerdir. Ancak Hertzberg ve ark. (15)
sadece bir hastalarinda anormal morfolojili molar
dise rastlamislardir. Fakat ayni arastiricilar in-
celedikleri 45 WS' lu hastanin %29.6'sinda siirekli
kesicilerde anormal morfoloji gdzlediklerini bildir-
mislerdir. Bu hastada klinik ve radyolojik gdézlem-
lerimizde herhangi bir anormal dis morfolojisine

rastlamadik.

Hertzberg ve ark. (15) yaptiklart arastirmada
open-bite oranini siit dislerinde %26.7, karisik
dislenme donemi ve siirekli dislerde %36.4 olarak
bulmuslardir. Ayrica ayni arastirmacilar anterior
erossbite oranini %40.5, posterior erossbite oranini

%21.6 olarak tespit etmislerdir.

Biz de hastada iskeletsel open-bite tespit ettik.

Hastanin 6zellikle alt 6n yiiz yiiksekligi artmisti.
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