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Abstract

Eciodermal dysplasia is a rare congenital discase that effects several ectodermal structures. This

discase is usually tranmitted as ana-linked recesive teait in which the gene i1s carried by female and
mahifested in maleThe orofacial” eharacteristics of ectodermaldysplasia include anodontia or
hypedentia. congenital teeth, underdevelopment of alveolapridges and it is met.uncommeon for the face of
an'affected child to take on the appearance characteristic of old age. a prominent forehead, protuberant
lips.-a depressed nasal bridge. hypotricesis. and hypehidrosis. The freatment to manage orofacial
disfigurement may.-afford the pasient some measure of contidence, esthetics, funetion and speech. This
case repect.deseribes the diaghosisiand jtreatment of ectodermal dvsplasia ingan 8 vear patient. The
treatiment included removable complete dentures:
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Pendahuluan

Ektodermal dysptasia (ED}) adalah
sindroma  congeaifal _wang 4 mengenal
struktur ektodermal sepertirambut, Kuius
kulit, gigi, mata. kelenjar keringaty, telinga,
jaringan syaraf sensoris, jaringan adrenal.
Karakteristik orofacial dari ektodermal
dysplasia mempunyai gejala klinis dengan
tiga ciri khas yaitu hypotrikosis, adanya
defek pada rambut dan alis mata.
hypohidrosis, berkurangnya jumlah kelenjar
keringat dan hypodontia atau anodontia,
tidak dijumpai satu atau beberapa gigi
dalam rongga mulut."”” Terdapat 132 tipe
klitis sindroma ektodermal dysplasia yang
dapat mengenai penderita. Ektodermal
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dyvsplasiadapat-mengenai semua ras dengan
lnsiden-iesampai 10 per | 00.000 kelahiran.”

Rehabilitasi gigi pasien ektodermal
dysplasia dilakukan karena tidak adanya
gigi. geligi sulung dan permanen baik
sebagiah atau seluruhnya serta, tidak
berkembangnya tulang alveolar yang
menyebabkan wajah pasien seperti orang
tua yang berdampak psikologis pada pasien
sehingga pasien cenderung menarik diri
dari pergaulan.*’ Berkurangnya produksi
kelenjar menyebabkan mukosa mulut
cenderung kering dan tulang alveolar yang
tidak berkembang ini dapat menyebabkan
retensi pada pembuatan gigi tiruan sukar
didapatkan.” Laporan kasus ini menjclaskan
tentang  perawatan  pasien  ektodermal
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dysplasia vang Dberusia 18th dengan
pembuatan gigi tiruan penuh.

Tinjauan Pustaka

Menurut  sejarah.  Ektodermal
Dysplasia ditelih pada tahun 1838 oleh
peneliti  Darwin.  Menurut  National
Foundation for Ectodermal Dysplasia
{(NFLED) sindrom ektodermal dysplasia ini
mcrupakan penyvakit genetik dengan dua
atau lebih kelainan congenital dari struktue
ektodermal. Struktur ini dapat meliputi
kulit. rambut, kuku. gigi. sel syaraf,
kelenjar keringai, bagian—bagian [dari mata
dan telinga. serta organ—organ lain >’

Terdapat banyak variasi ektodermal
dysplasia.  mentrut  Freire-Maga  dan
Pinheiro mengkiasiltkasikan kedalam i |
kelompok. herdasarkan seimua _menyatakan
Fkrodermal kombinasi yang mungkin dari
2 atau | lebih “kecatatan. Peneliti  {ain
dvsplasia’ merupakan kumpulan ketainan
morlogencsis vang meatinjukan dua “atau
lebih  kelainan..defngan gejala sseperti 1.
Trichodysplasia 2. Dental anoemaly 3.
Onychondee Dysplasia dan 4. Dyshidrosis.”

Etiologi dan penyebaran

Sindroma ' ektodermal’, dySplasia
dituronkan wpada penderita sebagai sifat
resesif  bemuk™ x/ linked”"dimana _gen
diwariskan padd anak laki=faKi, sedangkan
anak perempuan.sebasal pembawa  sifat
teiapi dapat juga muncul sebagai sindroma
lengkap dengan ckspresi minimal seperti
gigi  dengan  bentuk " konus__ataupun
hipodontia dan keringat yang berkurang.
Pada perempuan yang tidak mewarisi. gen
terschut mempunyai kecenderungan
menurunkan kelainan ini kepada anak laki—
laki moreka sebanyak 50%. Ektodermal
dysplasia dapat terjadi pada keluarga tanpa
riwavat penvakit ini sebelumnva karena
adanva mutasi gen. Predikst dalam populasi
diperkirakar antara 1:10.000 dan 1:100.000
kelahiran hidup bayi faki—laki. Ektodermal
dysplasia terbagi dalam beberapa tipe
diantaranya yaitu hypodontic ectodermal
dysplasia atau anhidrotik yang diketahui
schagai sindroma Christ Siemens—Touraine
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adalah sindroma ektodermal dyvsplasia yang
paling sering terjadi.

Tanda — tanda Klinis

Manitestasi klinis sindroma
ekrodermal dvsplasia  mempunyai  tiga
gejala klasik, vaitu hipohidrosis,

hipotrikosis  dun  hipedontia.  Dengan
karakteristik dari {ebar dahi prominen. bibir
protuberansia. batang hidung yang rata,
kulit kering oleh karena defisiensi kelenjar
keringat. Rambut kemerahan. jarang dan
halus, bulu mata dan alis mata jarang
sampai tidak ada.'"** Pertumbuhan tulang
alveolar. dan-alveolar ridge tidak terbentuk
sempurna karena: tidak adanya benih gigi
sehingga daerah 1/3 bagian bawah wajah
tidak berkembang sehingga tampak seperti
dimensi vertikal sendah yang menyebabkan
wajah penderita sepertt orang usia lanjut.
Pada pemeriksaan gigidijumpai hipodontia
vang' dapat mengenal gigi geligt sulung
maupun  gigi fetap, baik sebagian atau
scluruhnyas, fikaggigl_geligi ada biasanya
mempunvai ‘bentuk’ mahkota Konus. mal
formasi, berjarak welcbar dan  terjadi
hypoklasiename! * yang rentan terhadap
terjadinya karies. ™

Perawatan prosthodotik micrupakan
pilihan utama, perawatanminicdapat berupa
pembuatan gigi tiruan,pennh atau sebagian
lepas, gigi tiruan cekat das protesa implan.*
Untuk=keberhasilan perawatap pembuatan
diperlukan pemahaman kondisi lingkungan
rongga mulut lempat protesa  tersebut
beriungsi, Keberhasilannya akan
berpengaruli terhadap jaringan yang tersisa,
fungsinva, dan  akan  meningkatkan
Kesejahreraan. pasien sccara menyeluruh,
Kemampuain relatif jaringan untuk menahan
bebant harus  dipertimbangkan  dalam
merencanakan distribusi tekanan fungsional
dari gigi tirnan, dan juga mempertahankan
elemen gigt susu vang tidak mempunyai
pengganti gigi tetap selama mungkin untuk
mempertahankan procesus alveolaris.'™"!
Perbaikan bentuk gigi dapat dilakukan
dengan tehnik bonding komposit dan
pembuatan mahkota tiruan penuh untuk
memperbatki estetis. Penentuan dimensi
vertikal oklusal yang scsuai dapat
memberikan ekspresi wajah yang normal,
kesermbangan oklusi dan kescimbangan
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otot-otot pengunyahan yang mempengaruhi
keberhasilan pembuatan gigi tiruan penuh
dan kepuasan pasien.”

Kasus

Penderita laki-laki usia  18th,
datang ke poliklinik prosthodontia FKG UI
pada tanggal 1 Juli 2002, dirujuk dari
sebuah  klinik gigi swasta untuk
pemeriksaan evaluasi dan perawatan gigi
geliginya. Pasien ingin dapat mengunya
makanan dengan baik dan g
penampilan karena pasig
ompong schingga me

Dari p
selanjutnya pas
memakai g
adik laki-
yang sepuf
mi ju
menu
agien menmmjukX
vdrotic ectod a‘

Pada pemeriksaan intra oral terlihat
gigi-gigi yang erupsi hanyalah gigi-gigi
kaninus kanan dan kiri yang berbentuk
konus pada maksila (gbr. 2). Tidak terdapat
kelainan pada membran mukosa, palatum
dangkal, bentuk persegi. Pada rahang
bawah hanya ada satu gigi kaninus yang
berbentuk konus, alveolar ridgenya sempit,
berbentuk oval dan kurang berkembang.
Hal ini karena tidak adanya gigi-gigi.
Alveolar ridge rahang atas juga datar dan
berbentuk persegi, aliran saliva sedikit,
relasi rahang normal.

ang conical dan
gigi yang lain

gambatan Ga panoramic
dysp Schatan b3 [Perlihatkd adanya
pada 7 tra oral tampak mu pétkembangan be gigi permanen
simetris, ng . Dahi terliliat leb atalipun gigi sul ua kaninus
dan p batan hidungie g @irifdas kanan dan kiri bawah
protruk ambut kemdrahan, jaz an psi. Semu a tidak ada.
dan tipis. a jarang, bu selapis lang  yang
telinga obhgue terha -F'- memigakikan maksi alveolar ridge
sehingga ‘% a ridge yang
kelenjar ge 4 % / sulkus  menjadi
submentalis ti a. KClaiman (gb . je ayebabkan retensi
car didapat.

Q/

Gambar 1. Ektoderma dysplasia dengan
dahi yang lebar dan prominen,
jembatan hidung yang rata dan

- rambut yang tipis.
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Gambar 3. Rontgen panoramic memperlihatkan
tidak terdapat erupsi gigi geligi dan -

tulang  alveolar tidak

berkembang

yang
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Dragnosis yang merupakan
kesimpulan dari seluruh pemeriksaan
adalah  cktodermal dysplasia dengan
anodontia partial pada gigi 17, 16, 15, 14,
12, 11, 21, 22, 24, 25, 26, 27, 31, 32, 34,
35,36, 37, 41, 42, 43, 44, 45, 46, 47 yang
memerlukan rehabilitasi dengan pembuatan
gigl tiruan sebagian lepas akrilik rahang
atas dan gigi tiruan penuh rahang bawah,
serta pembuatan full vencer crown metal
porcelain pada gigi 13, 23.

Tahap Perawatan

Perawatan  pendahulwang® yang
dilakukan  pada pasién ini  adalah
pencetakan untuk model study kemudian
dilakukan peneatuan’ dimensi vertikal
tentative. Yang pertama adalah menentukan
dimensi vertikal pasienisccara fungsional
dengan pengucapan hursf ‘desis untuk
mengkorcksi free way _space kemudian
dilakukan pengukuran untuk mendapatkan
DV yang. - diinginkan,  sclanjutnya
menentukan  gigitan  padaposisi skontak
oklusal\ yang paling«‘maksimal dengan
memakal gelengan gigit pada kedua.rahang.
Tahap® perawatan sclanjuinya | adalah
pembuatan restoras: full veneer crown
metal porcelain padd gigi 13 dan 23 yang
oklusinya disesuaikan pencetakan dengan
gigitan yang didapatkan.

Setelah  perawatan pendahuluan
selesai, dilakukan’ pencetakan rahang atas
dan rahang “bawah unguk / mendapatkan
model kerja, dengan cara membuat sendok
cetak perorangan terlebihrdahulu dari bahian
resin akrilik' Pencetakan dilakukan dengan
metode  mukofungsional.” Hasil.~cetakan
dicor dengan gips stone untuk mendapatkan
mode] kerja. Dari model kerjasini dibuatkan
suatu gigi tiruan lepas akrilik dengan desain
cengkram gingival pada gigi 13, 23. Setelah
itu model dipasang diartikulator dan
dilakukan  penyusunan  gigi  tiruan.
Penyusunan elemen gigi tiruan disesuaikan
dengan kontur profil pasien dengan
mencoba protesa malam pada pasien.
Kestabilan gigi tirvan didapat dan
perluasan basis gigi tiruan, oklusi seimbang
yvang didapat dari distribusi tekanan yang
merata antara permukaan oklusal gigi pada
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kedua lengkung rahang, aktifitas otot—otot,
susunan gigi yang harmonis dimana centric
oklusi sama dengan centric relasi, distribusi
ickanan vang merata dart oklust yang
seimbang, baik pada gerak eksentrik ke
lateral maupun protusif. Setclah gigi tiruan
selesal diproses. dipasangkan pada pasien
{gbr. 4). Pasien duninta untuk belajar
mcmasang dan melepas gigi tiruan dan
diberi  instruksi  pemcliharaan  gigi
tiruannya. Selanjutnya pasien diminta untuk
kontrol.

Gambar 4. Gigi tiruan penuh setelah dipasang

Pembahasan

Ektodermal “dysplasia merupakan
penyakit  heredites,  yang .4 biasanya
diwariskan secara x linked resesif, gen
diwariskan pada analy laki=laki sedangkan
anak perempuan scbagaivpembawa sifat.
Pada kasusvini. tampak “bahwa pewarisan
dengan penampakanypadaspasicn dan adik
iaki-laki dimapa‘gen berasal dari ibu yang
diwariskan kepada kedua anak laki—lakinya.
Pewarisan kakek pada  semua anak
pérempuan sebagal carier (pembawa sifar)
don semuaweucu laki-laki  dari  anak
perempuan, adalah merupakan pcwarisan
sécara autosom resesif.

Ektodermal displasia mempunyai
karakteristik rambut halus kemcrahan, dahi
lebar, bibir protuberansia, jembatan hidung
rata disertai anodonsia parsial. Gambaran
seraca umum ekstra oral berupa dahi lebar,
muka cckung, bibir protuberansia, jembatan
hidung rata, rambut kemerahan dan alis
mata jarang, telinga terlihat menonjol dari
kepala, kulit kering tanpa keringat. Pada
pemeriksaan klinis dan anamncsa pada
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R 'crsebut menunjukkan bahwa pasien
—<-Jerita sindroma ektodermal displasia.
Pasien dengan cktodermal displasia
- zdamva mengalami pengurangan jumlah
:- sulung dan gigi tetap. Pada kasus
- mungkin terjadi kegagalan total
maz:  perkembangan  dental  lamina.
- moaa tidak terdapat benih gigi. Dan
zz-ar uga terjadi perkembangan  dental
a#— ~x sang tidak sempurna  sehingga
Te»pabkan semua gigi sulung terbentuk
2= perkembangan  terhenti  sehingga
macy: sedikit atau tidak ada benih gigi
wrz~ Kalaupun terbentuk hanva sedikit dam
ez 3 memiliki bentuk vang.rudimenter,
mr-:ma pada gigioinicisive, caninus atau
pr=—>lar vang berbentuk konus. Bentuk
mea -2 10i diteiitukan oleh bagian dalam
ex: o oatay lapisan ameloblastK dari
b - ool gvang  terbeatuk - pada masa
pere_~oohan dan perkembangan. Bentuk
g 272 Ronus imi mcrupakan, ciri dari

P

g @ anadontia.

Pembuatan gigt tiruan penuh pada

E pmsac- 71 samadéngan _peimbuatan  cigl
.
s

oo pada gt o, Perawislan
2ensangkasus cktodermalvdisplasia
s untuk memperbaiki estetikl fungsi
shan dan berbicara. Untuk estetik
=i batk b#htuk gigi yang konbs
pre-: o0 dengan pembuartan’ full veneer
g —etal poreelain hanya'padasrahang
s Zwdengan alasan ekonomipasien
p« g yang ierhiliat pada  waktu
= at@uiiertawa, Jan juga bertujuan
izt pepianakaran © dari “reteénsi
— protesa rahangatas.

Jumlah ' cigr yang sedikit “serta
c.nar tutangalveelar yangotidak
wc: 12 menyebabkan dimensi vertikal
s o chtodermal dsplasia tampak
srmgga  menyebabkan  pasien
@ .2tih tua darl umurenya. Dengan
g~ clyl tiruan penuh  dapat
ertseing tonus otot mulut disekitarnya
h-l*m wajah pasien schmoga estetik
<0:h batk. Hal ini dapat dicapai
perryusunan gigi geligi dan kontur
oo _Jruann} a vang sesuai dengan
WL PASICn.
Ahedfar  ridge  yang  tidak
;. dan xerostomia pada pasien
amdontik ektordermal  dysplasia
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menyebabkan retensi dan stabilisasi gigi
tiruan sukar didapatkan. Untuk
mendapatkan  gigi tiruan yang stabil
menurut Zarb dkk oklusi dibuat dengan
inklinasi lereng incisal yang rendah dan
oklusi yang seimbang. Sedangkan retensi
didapatkan dari cengkram dan perluasan
basis GT.

Pada kasus ini pasien datang
keklinik pada usia 18 tahun dengan
penamptlan vang murung cenderung malu
dan tidak banyak bicara karena merasa
giginya ompong. Dengan perawatan vang
dilakukan pasien tampak mulai percaya
diriy. banyak tersenyum dan mulai banyak
bicara ;hal winiterlihat setelah pasien datang
kontrol dengan memakai gigi penuhnya.
Perawatan yang; diberikan merupakan
perawatan yang /bersifat defenitif karena
perfumbuhan_.dan perkembangan pasien
telah selesai. Kooperatif dari pasien dan
dukungan__penuliodari keluarga sangat
penting untuk keberhasilan perawatan gigi
tiruan penuh 1t

Kesimpulan

Penvebab . penyakit gktodermal
dysplasia adalah genetic yang diturunkan
sebagal sifat resesif bentuk x linked pada
anak laki—laki dari ibuang pembawa sifat
(carigr).. Kecenderungan  kelainan  ini
diturunkan sebanwak 50% dan penvebaran
dalam populasi _dipetkirakan antara 1; 10
000 dan' L 20100 _G007kelahiran hidup bayi
lak:=laki,

Perawatan pada penderita
ektodemmal _“dysplasia  ditakukan  untuk
memperbatkt - faktor  estetis,  fungsi
peeunyalin, fungsi bicara yang  dapal
meningkatkan rasa percaya diri pasien,
Pembuatan gigi tiruan penult merupakan
pitihan utama untuk kasus ini dimana
banyak gigi-geligi yang tidak tumbuh
dirongga mulut. Kooperasi pasien dan
dukungan dari orang tua diperlukan untuk
keberhasilan perawatan.
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