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Gingivada pleksiform norofibroma

Hatice Savas, Aydin Karabacakoglu, Serdar Karakdse, Ercan Durmus

A. Karabacakoglu (=), H. Savas, 5. Karakése orofibromatozis tipl (NF1) sinir kilifindan koken alan, otozo-
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Dali, Konya mal dominant gegisli, iyi tanimlanmig fakamotozlardan biridir
E. Durmus (1). Genellikle iskelet sistemi, santral sinir sistemi, g6z, endok-

Selcuk Universitesi Dis Hekimligi Fakiiltesi, Agiz-Dis-Cene rin gland ve kardiyovaskiiler sistemi tutar (2). Hastalarin %10’unda
Hastaliklari ve Cerrahisi Anabilim Dall, Konya oral kavite tutulumu mevcuttur (3). Gingiva tutulumu oldukg¢a nadirdir.
Bu yazida; difiiz, unilateral gingival tutulumu olan pleksiform norofib-
romlu (PN) anne ve iki ¢cocugunun radyolojik bulgular1 sunulmaktadir.

Olgu bildirisi

Dig agris1 ve yiizlerinin sag tarafinda siglik sikayeti olan 38 yasinda
anne ve 11, 14 yaslarinda iki cocugunun benzer fizik muayene bulgu-
lar1 mevcuttu. Onbir yasindaki kiz ¢ocugunda yiiziiniin sag tarafinda
fluktuasyon gosteren, agrisiz, deri ile ayni renkte sislik vardi. Oral mu-
ayenede maksilla sag vestibiil ve palatinal segmentini i¢ine alan ve or-
ta hatta sonlanan yumusak dokuda; agrisiz, iilsere olmayan, pulzasyon
alinmayan, kanamasiz, hipertrofik mukoza saptandi. On dort yasindaki
erkek cocuktaki lezyonlar 13 ve 45 nolu dislerde lokalizeydi. Otuzse-
kiz yagindaki annede sag bukkal bolgede fluktuasyon veren ve dilinin
sag alt tarafinda diizensiz, mor renkte sislikler vardi. Diglerin 45, 46 ve
47 numaral1 olanlar1 ¢ekilmisti ve bu bolgeden baglayip 35 nolu dige
kadar uzanan lingual ve bukkal, dis ylizeyi mukoza ile ayni renkte, ka-
namasiz, agrisiz hipertrofi vardi.

Fizik muayene bulgularinin daha az oldugu kiz cocugun bilgisayarli
tomografi (BT) incelemesinde, sag iist 1. molar dis seviyesinde maksil-
ler alveolar progeste asimetrik genisleme izlendi. Manyetik rezonans
goriintiilemede (MRG); sag iist molar dig kokii laterali ve posteriorun-
da, alveolar progeste ekspansiyona neden olan T1A ve T2A’da hipoin-
tens, kontrast tutmayan fibroz doku ve dig kokiinde mediale deplasman
saptandi (Resim 1). Ondort yasindaki erkek cocugun BT incelemesin-
de; sag maksiller alveolar progeste genisleme, dig koklerinde itilme,
sag ramus mandibula ve sag mandibula basinda incelme mevcuttu.
MRG incelemede; sag temporal, lateral-medial pterygoid kaslarinda in-
vazyon olusturan, parotis anterioru ve siiperiorunda parotisten net ayirt
edilemeyen, kontrastli incelemede belirgin kontrast tutan kitle saptan-
di. Kitle masseter kasini inferiora itmisti. Sagda mandibula bas1 ve ra-

23, Ulusal Radyoloji Kongreside (5-8 Kasim 2002, Antalya) poster musu sola oranla ileri derecede incelmigti. Sag ramus mandibula kom-

olarak sunulmustur. sulugu ve aymi seviyede infratemporal fossadaki yagli dokular oblite-
reydi. Lezyon, sag orbita orta ve alt kismi seviyesine dogru cilt altin-
Gelisi: 23.01.2003 / Revizyon Istegi: 24.03.2003 / Kabulii: 17.04.2003 dan uzanmaktaydi (Resim 2). Annenin BT incelemesinde; sa§ maksil-
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Resim 1. Onbir yasindaki kiz gocukta (A) kemik penceresinde aksiyel BT'de, sag iist 1. molar dis seviyesinde asimetrik genisleme (ok) izlenmektedir. Aksiyel T1A (B)
kontrastl aksiyel T1A (C), aksiyel T2A (D) MRG’de; sag tist molar dis kok laterali ve posteriorunda, alveolar proceste ekspansiyona neden olan T1A ve T2A’da hipointens,
kontrast tutmayan fibréz doku ile uyumlu yumusak doku (siyah oklar) ve komsu yanak bolgesinde cilt alti yumusak dokuda kalinlasma (beyaz oklar) izlenmektedir.

ler alveolar progeste genisleme mev-
cuttu ve sag mandibula bag1 izlenme-
di. MRG incelemesinde ise mandibu-
la korpus anteriorunda ve sag latera-
linde cilt altinda lokalize, kemige da-
yali ancak destriiksiyon yapmayan,
belirgin kontrast tutulumu gosteren
kitle izlendi. Sag iist alveolar proceste
geniglemeye neden olan fibréz doku
karakterinde alan saptandi. Yumusak
doku kitlesi infratemporal fossaya
uzanmakta sa§ masseter, medial-late-
ral pterygoid kaslarini invaze etmek-
teydi. Kitle parotisten net ayrilamadi.
Sag mandibula bag1 izlenemedi. Ayri-
ca sagda mastoidit ve skalpta ¢ok sa-
yida fibrom saptandi (Resim 3).

Her {ii¢ hastanin genislemis, iilsere
olmayan, hiperemik, gingival alanla-
rindan insizyonel doku biyopsisi alin-
di. Histopatolojik incelemede, perife-
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rik sinir dokusu ile devamlilik goste-
ren tiimoral dokunun nérofibroma ile
uyumlu oldugu ve malignite kriterleri-
nin bulunmadig1 saptandi.

Tartisma

NF ilk kez 1882 yilinda Von Reck-
linghausen tarafindan tanimlanan, ya-
vasg biiyiiyen noérodermik bir displazi-
dir (3). Yaklagik 2500-3000 canli do-
gumda bir goriiliir. Ekdodermden ko-
ken alan dokular etkiler (4). Tan kri-
terleri National Institutes of Health ta-
rafindan 1988 yilinda yayimlanmigtir.
Tani kriterleri arasinda; "cafe-au-lait"
lekeleri, ikiden fazla herhangi bir no-
rofibroma veya bir adet PN, aksiller
cillenme, optik sinir gliomu ve 1. de-
rece NF1’li akrabalik vardir (5).

Bizim olgularimiza bakildiginda;
“cafe-au-lait" lekeleri ad1 verilen ma-

kiiler hiperpigmentasyonlar 14 yasin-
daki ¢ocuk ve annede ¢ok sayida var-
d1 ve caplar1 5-20 mm arasinda degis-
mekteydi. Ayrica olgularimizin tii-
miinde sapsiz, diizgiin yiizeyli ve ge-
nig pedikiillii kutan6z norofibromalar
mevcuttu.

PN, sinirlerin hem kiiciik kollarin-
dan hem de govdelerinden veya spinal
kordan kaynaklanabilir (6). Viicutta
deri ve altindaki kas dokusunda, kran-
yofasiyal bolgede, paraspinal kaslar,
mediasten, abdominal vissera gibi ol-
dukga genis bir lokalizasyonda tespit
edilebilir (6,7). NF1’li hastalarda no-
rofibromalar belirgin semptomlara
yol agcmazken (8), PN genellikle koz-
metik sorunlara, agriya ve nadiren no-
rolojik kayba yol acar (9). Ondort ya-
sindaki cocukta ve annede kozmetik
probleme yol acan kitle lezyonlar1 ve



Resim 2. Ondort yasindaki erkek gocukta (A) aksiyel BT'de; sag maksiller alveolar progeste genigleme, dis kdklerinde itilme, sa§ ramus mandibulada incelme (siyah ok) ve
komsu yumusak doku kitlesi (beyaz oklar) izlenmektedir. Aksiyel T1A (B) kontrasth aksiyel T1A (C), koronal T2A (D) MRG’de; sa§ temporal, lateral-medial pterygoid
kaslarinda invazyon olugturan, parotis anterioru ve siiperiorunda parotisten net ayirt edilemeyen, kontrastli incelemede belirgin kontrast tutan kitle (beyaz oklar)
izlenmektedir. Sag ramus mandibula komsulugu ve ayni seviyede infratemporal fossadaki yagh dokular obliteredir. Lezyon sag orbita orta ve alt kismi seviyesine dogru cilt

altina uzanmaktadir (ok baslari).

annede zaman zaman agr sikayeti
mevcuttu.

NF’de oral kavite lezyonlar1 %2-10
arasinda oldukca nadir goriiliir
(3,10,11). Oral kavite lezyonlar1 ge-
nellikle iilsere olmayan nodiiler lez-
yonlar seklindedir. Normal mukoza
renginde olabilecegi gibi kirmizi, hat-
ta sartya yakin renkte olabilir (2). Oral
kavitede en sik tonsiller tutulur. Gin-
giva tutulumu ise nadirdir. Bizim ol-
gularimizda gingiva lezyonlar iilsere
olmayan, kirmizi, kabarik goériiniim-
deydi. Kii¢iik ¢ocukta nodiiler, diger-
lerinde difiiz ancak tek tarafliydi. Lez-
yon goriiniim olarak fibroma benze-
mekle birlikte; piyojenik graniiloma,
periferal dev hiicreli graniilloma, no-
diiler fasiit ve gingival hiperplazi ayi-
rict tanida diistiniilmelidir. Gingival
hiperplazi genellikle transplant hasta-

larinda, kalsiyum kanal blokeri kulla-
nanlarda goriilebilen difiiz ve bilateral
bir hiperplazidir (3). Ayrica fenitoin
kullanan hastalarda 6dem, kizariklik
olmadan tek tarafli gingival genisleme
goriilebilir. Ancak hastalarimizda fe-
nitoin kullanimi hikayesi yoktu. Piyo-
jenik graniilom, periferal dev hiicreli
graniiloma ve nodiiler fasiit bu bolge-
de goriilen reaktif lezyonlardir ki bu
lezyonlar genellikle hizli biiyiiyiip,
kitle etkisi gosterirler (12). Hastalari-
mizdaki lezyonlar ise olduk¢a uzun
bir siire icerisinde ve yavag seyir gos-
termekteydi. Yaygin, tek tarafli nodii-
ler hiperplazilerde intragingival yerle-
simli fibroma da akla gelmelidir. Gin-
gival fibromatosiz Cross, Hurler veya
Pfeiffer sendromlarinda goriilebilir
(3). Ancak norofibromali olgularin
lezyona spesifik yapilan histopatolo-

jik incelemelerinde, olgumuzda da ol-
dugu gibi, subepitelyal igsi sekilli me-
zengimal hiicrelerin, periferik sinir do-
kusu ile devamlilik gosterdigi ve gev-
sek tertiplenen dalgali hiicre demetle-
rinden olustugu goriilmektedir (13).
NF’de kemik degisikliklerinin ne-
deni ii¢ sekilde agiklanmigtir. Bunlar-
dan birincisi NF’de nadir goriilen int-
raossedz lezyon varhigidir. ikinci ne-
den komsu yumusak doku komponen-
ti varhiginda, kemigin dis yiizeyinin
basin¢ nedeniyle atrofi ve erozyona
ugramasidir. Uciincii nadir olan tutu-
lum tipi ise norofibromatik doku ile
direkt iligkisi olmayan displazik degi-
sikliklerdir. Mandibulay1 tutan 10
NF’li hasta ile yapilan bir ¢alismada;
%88 olguda kemik dansitesinde art-
ma, %78 olguda genislemis mandibu-
lar foramen ve %50 olguda da kondil
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Resim 3. Otuzsekiz yagindaki annede aksiyel BT (A) aksiyel T1A (B) kontrastl aksiyel T1A (C), aksiyel T2A (D) MRG’de; sag maksiller alveolar progeste geniglemeye neden
olan fibroz karakterde doku de§isikligi (siyah oklar) izZlenmektedir. Mandibula korpusu sag lateralinde cilt altinda lokalize, kemige dayali ancak destriiksiyon yapmayan,
kontrast tutulumu gosteren kitle (beyaz oklar) mevcuttur. Kitle ayrica infratemporal fossaya uzanmakta, sag masseter, medial-lateral pterygoid kaslarini invaze etmekte ve
parotisten net ayrilamamaktadir. Skalpta ok sayida fibrom (ok basi) izlenmektedir.

ve ramus incelmesi bildirilmigtir. Yi-
ne ayni ¢alismada BT ile yag dansite-
sinde yumusak doku komponenti olan
olgularin %83’iinde komsu ramusta
deformasyon saptanmistir (14). Olgu-
larimizdan 14 yasindaki erkek cocuk-
ta; lezyona komgu ramus mandibulada
ve kondilde incelme mevcuttu, annede
ise sag mandibula bag1 izlenmedi. Bu
bilgiler 1s18inda olgularimizda sapta-
nan mandibuladaki degisikliklerin,
cevre yumusak doku komponentinin
yaptigi basinca bagli olabilecegi diisii-
niildii.

Gingival tutulum NF1’de benign bir
olaydir. Ancak PN’nin malign trans-
formasyon gostermesi nedeniyle er-
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ken tani1 konmasi gereken bir lezyon-
dur (8,15). NF1’de PN’li hastalardan
malign sinir kilift tiimorii gelisme in-
sidans1 %3-5’tir. Bu tiimorlerin ¢cogu
geng erkeklerde goriiliir, prognoz ko-
tiidiir (8). Siirvinin koétiiliigii lezyonun
semptom vermemesinden dolay1 gec
saptanmas1 nedeniyledir (16). Goriin-
tilleme teknikleri PN’yi malign sinir
kilif1 tiimoriinden ayirmada yardimci-
dir. Hem BT hem de MRG’de her iki
lezyon nonhomojen olabilir. Halbuki
malign schwannomalar genellikle dii-
zensiz, infiltratif kenarli olmasina rag-
men, benign lezyonlar diizgiin kontur-
lu olmaya meyillidir. Benign schwan-
nomalarda sik goriilen T2A imajlarda

lezyon santralinin daha diisiik dansite-
de olmas1 (target isareti) malign
schwannomalarda goriilmez. Malign
lezyonlar benignlere gore daha biiyiik
boyutta olma egilimindedirler (17).
Bu yiizden benign PN’li hastalarda
asimetrik, infiltratif kenarli, homojen
olmayan, intravenoz kontrast sonrasi
kontrast tutan lezyon varliginda ma-
lign sinir kilifi tiimorii diistiniilmeli-
dir. Ancak yine de bircok benign tii-
moriin asimetrik, infiltratif ve nonho-
mojen kitleler seklinde olmasi nede-
niyle ayirict tan1 oldukc¢a zordur (8).
Bu nedenle malign benign ayrimi net
olarak yapilamayan PN’li olgularda
biyopsi onerilmektedir (18).



Olgularimizin MRG incelemesinde,
14 yagindaki erkek ¢ocuktaki yumu-
sak doku lezyonunun cevre kas doku-
su ve parotisten net ayrilmadigi, kom-
su ramus mandibulayi incelttigi, infra-
temporal fossadaki yag planlarini sil-
digi izlendi. Annedeki yumusak doku
lezyonunun da ¢evre kas dokular1 ve
parotisten net ayrilmadigr ve nonho-

mojen Ozellikte oldugu saptandi. Has-
talarimizda tespit edilen lezyonlarin
benign-malign ayrimi net olarak yapi-
lamadi. Her 3 olgunun gingival biyop-
sisi sonrasinda, PN’lerin benign ka-
rakterde oldugu saptandi.

Sonug olarak, tek tarafli gingiva tu-
tulumu olan olgularin ayiric: tanisinda
NF1 arastirllmali ve otozomal domi-

PLEXIFORM NEUROFIBROMA IN THE GINGIVA (CASE REPORT)

Neurofibromatosis type1 is the most common autosomal dominant disorder of the
nerve sheath and best defined phakomatosis. It usually affects skeletal system,
central nervous system, eye, endocrine gland and cardiovascular system. Gingival
involvement is very rare. We report radiological findings of three patients with
plexiform neurofibroma who had diffuse, unilateral gingival involvement.

Key words: « neurofibromatosis 1 e gingiva e plexiform neurofibroma
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