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N örofibromatozis tip1 (NF1) sinir k›l›f›ndan köken alan, otozo-

mal dominant geçişli, iyi tan›mlanm›ş fakamotozlardan biridir

(1). Genellikle iskelet sistemi, santral sinir sistemi, göz, endok-

rin gland ve kardiyovasküler sistemi tutar (2). Hastalar›n %10’unda

oral kavite tutulumu mevcuttur (3). Gingiva tutulumu oldukça nadirdir.

Bu yaz›da; difüz, unilateral gingival tutulumu olan pleksiform nörofib-

romlu (PN) anne ve iki çocuğunun radyolojik bulgular› sunulmaktad›r.

Olgu bildirisi
Diş ağr›s› ve yüzlerinin sağ taraf›nda şişlik şikayeti olan 38 yaş›nda

anne ve 11, 14 yaşlar›nda iki çocuğunun benzer fizik muayene bulgu-

lar› mevcuttu. Onbir yaş›ndaki k›z çocuğunda yüzünün sağ taraf›nda

fluktuasyon gösteren, ağr›s›z, deri ile ayn› renkte şişlik vard›. Oral mu-

ayenede maksilla sağ vestibül ve palatinal segmentini içine alan ve or-

ta hatta sonlanan yumuşak dokuda; ağr›s›z, ülsere olmayan, pulzasyon

al›nmayan, kanamas›z, hipertrofik mukoza saptand›. On dört yaş›ndaki

erkek çocuktaki lezyonlar 13 ve 45 nolu dişlerde lokalizeydi. Otuzse-

kiz yaş›ndaki annede sağ bukkal bölgede fluktuasyon veren ve dilinin

sağ alt taraf›nda  düzensiz, mor renkte şişlikler vard›. Dişlerin 45, 46 ve

47 numaral› olanlar› çekilmişti ve bu bölgeden başlay›p 35 nolu dişe

kadar uzanan lingual ve bukkal, d›ş yüzeyi mukoza ile ayn› renkte, ka-

namas›z, ağr›s›z hipertrofi vard›. 

Fizik muayene bulgular›n›n daha az olduğu k›z çocuğun bilgisayarl›

tomografi (BT) incelemesinde, sağ üst 1. molar diş seviyesinde maksil-

ler alveolar proçeste asimetrik genişleme izlendi. Manyetik rezonans

görüntülemede (MRG); sağ üst molar diş kökü laterali ve posteriorun-

da, alveolar proçeste ekspansiyona neden olan T1A ve T2A’da hipoin-

tens, kontrast tutmayan fibröz doku ve diş kökünde mediale deplasman

saptand› (Resim 1). Ondört yaş›ndaki erkek çocuğun BT incelemesin-

de; sağ maksiller alveolar proçeste genişleme, diş köklerinde itilme,

sağ ramus mandibula ve sağ mandibula baş›nda incelme mevcuttu.

MRG incelemede; sağ temporal, lateral-medial pterygoid kaslar›nda in-

vazyon oluşturan, parotis anterioru ve süperiorunda  parotisten net ay›rt

edilemeyen, kontrastl› incelemede belirgin kontrast tutan kitle saptan-

d›. Kitle masseter kas›n› inferiora itmişti. Sağda mandibula baş› ve ra-

musu sola oranla ileri derecede incelmişti. Sağ ramus mandibula kom-

şuluğu ve ayn› seviyede infratemporal fossadaki yağl› dokular oblite-

reydi. Lezyon, sağ orbita orta ve alt k›sm› seviyesine doğru cilt alt›n-

dan uzanmaktayd› (Resim 2). Annenin BT incelemesinde; sağ maksil-
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rik sinir dokusu ile devaml›l›k göste-

ren tümoral dokunun nörofibroma ile

uyumlu olduğu ve malignite kriterleri-

nin bulunmad›ğ› saptand›.

Tart›flma
NF ilk kez 1882 y›l›nda Von Reck-

linghausen taraf›ndan tan›mlanan, ya-

vaş büyüyen nörodermik bir displazi-

dir (3). Yaklaş›k 2500-3000 canl› do-

ğumda bir görülür. Ekdodermden kö-

ken alan dokular› etkiler (4). Tan› kri-

terleri National Institutes of Health ta-

raf›ndan 1988 y›l›nda yay›mlanm›şt›r.

Tan› kriterleri aras›nda; "cafe-au-lait"

lekeleri, ikiden fazla herhangi bir nö-

rofibroma veya bir adet PN, aksiller

çillenme, optik sinir gliomu ve 1. de-

rece NF1’li akrabal›k vard›r (5). 

Bizim olgular›m›za bak›ld›ğ›nda;

“cafe-au-lait" lekeleri ad› verilen ma-

küler hiperpigmentasyonlar 14 yaş›n-

daki çocuk ve annede çok say›da var-

d› ve çaplar› 5-20 mm aras›nda değiş-

mekteydi. Ayr›ca olgular›m›z›n tü-

münde saps›z, düzgün yüzeyli ve ge-

niş pediküllü kutanöz nörofibromalar

mevcuttu.

PN, sinirlerin hem küçük kollar›n-

dan hem de gövdelerinden veya spinal

kordan kaynaklanabilir (6). Vücutta

deri ve alt›ndaki kas dokusunda, kran-

yofasiyal bölgede, paraspinal kaslar,

mediasten, abdominal vissera gibi ol-

dukça geniş bir lokalizasyonda tespit

edilebilir (6,7). NF1’li hastalarda nö-

rofibromalar belirgin semptomlara

yol açmazken (8), PN genellikle koz-

metik sorunlara, ağr›ya ve nadiren nö-

rolojik kayba yol açar (9). Ondört ya-

ş›ndaki çocukta ve annede kozmetik

probleme yol açan kitle lezyonlar› ve

ler alveolar proçeste genişleme mev-

cuttu ve sağ mandibula baş› izlenme-

di. MRG incelemesinde ise mandibu-

la korpus anteriorunda ve sağ latera-

linde cilt alt›nda lokalize, kemiğe da-

yal› ancak destrüksiyon yapmayan,

belirgin kontrast tutulumu gösteren

kitle izlendi. Sağ üst alveolar proçeste

genişlemeye neden olan fibröz doku

karakterinde alan saptand›. Yumuşak

doku kitlesi infratemporal fossaya

uzanmakta sağ masseter, medial-late-

ral pterygoid kaslar›n› invaze etmek-

teydi. Kitle parotisten net ayr›lamad›.

Sağ mandibula baş› izlenemedi. Ayr›-

ca sağda mastoidit ve skalpta çok sa-

y›da fibrom saptand› (Resim 3).

Her üç hastan›n genişlemiş, ülsere

olmayan, hiperemik, gingival alanla-

r›ndan insizyonel doku biyopsisi al›n-

d›. Histopatolojik incelemede, perife-

Resim 1. Onbir yafl›ndaki k›z çocukta (A) kemik penceresinde aksiyel BT’de, sa¤ üst 1. molar difl seviyesinde asimetrik geniflleme (ok) izlenmektedir. Aksiyel T1A (B)
kontrastl› aksiyel T1A (C), aksiyel T2A (D) MRG’de; sa¤ üst molar difl kökü laterali ve posteriorunda, alveolar proçeste ekspansiyona neden olan T1A ve T2A’da hipointens,
kontrast tutmayan fibröz doku ile uyumlu yumuflak doku (siyah oklar) ve komflu yanak bölgesinde cilt alt› yumuflak dokuda kal›nlaflma (beyaz oklar) izlenmektedir.
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annede zaman zaman ağr› şikayeti

mevcuttu.

NF’de oral kavite lezyonlar› %2-10

aras›nda oldukça nadir görülür

(3,10,11). Oral kavite lezyonlar› ge-

nellikle ülsere olmayan nodüler lez-

yonlar şeklindedir. Normal mukoza

renginde olabileceği gibi  k›rm›z›, hat-

ta sar›ya yak›n renkte olabilir (2). Oral

kavitede en s›k tonsiller tutulur. Gin-

giva tutulumu ise nadirdir. Bizim ol-

gular›m›zda gingiva lezyonlar› ülsere

olmayan, k›rm›z›, kabar›k görünüm-

deydi. Küçük çocukta nodüler, diğer-

lerinde difüz ancak tek tarafl›yd›. Lez-

yon görünüm olarak fibroma benze-

mekle birlikte; piyojenik granüloma,

periferal dev hücreli granüloma, no-

düler fasiit ve gingival hiperplazi ay›-

r›c› tan›da düşünülmelidir. Gingival

hiperplazi genellikle transplant hasta-

Resim 2. Ondört yafl›ndaki erkek çocukta (A) aksiyel BT’de; sa¤ maksiller alveolar proçeste geniflleme, difl köklerinde itilme, sa¤ ramus mandibulada incelme (siyah ok) ve
komflu yumuflak doku kitlesi (beyaz oklar) izlenmektedir. Aksiyel T1A (B) kontrastl› aksiyel T1A (C), koronal T2A (D) MRG’de; sa¤ temporal, lateral-medial pterygoid
kaslar›nda invazyon oluflturan, parotis anterioru ve süperiorunda  parotisten net ay›rt edilemeyen, kontrastl› incelemede belirgin kontrast tutan kitle (beyaz oklar)
izlenmektedir. Sa¤ ramus mandibula komflulu¤u ve ayn› seviyede infratemporal fossadaki ya¤l› dokular obliteredir. Lezyon sa¤ orbita orta ve alt k›sm› seviyesine do¤ru cilt
alt›na uzanmaktad›r (ok bafllar›).

lar›nda, kalsiyum kanal blokeri kulla-

nanlarda görülebilen difüz ve bilateral

bir hiperplazidir (3). Ayr›ca fenitoin

kullanan hastalarda ödem, k›zar›kl›k

olmadan tek tarafl› gingival genişleme

görülebilir. Ancak hastalar›m›zda fe-

nitoin kullan›m› hikayesi yoktu. Piyo-

jenik granülom, periferal dev hücreli

granüloma ve nodüler fasiit bu bölge-

de görülen reaktif lezyonlard›r ki bu

lezyonlar genellikle h›zl› büyüyüp,

kitle etkisi gösterirler (12). Hastalar›-

m›zdaki lezyonlar ise oldukça uzun

bir süre içerisinde ve yavaş seyir gös-

termekteydi. Yayg›n, tek tarafl› nodü-

ler hiperplazilerde intragingival yerle-

şimli fibroma da akla gelmelidir. Gin-

gival fibromatosiz Cross, Hurler veya

Pfeiffer sendromlar›nda görülebilir

(3). Ancak nörofibromal› olgular›n

lezyona spesifik yap›lan histopatolo-

jik incelemelerinde, olgumuzda da ol-

duğu gibi, subepitelyal iğsi şekilli me-

zenşimal hücrelerin, periferik sinir do-

kusu ile devaml›l›k gösterdiği ve gev-

şek tertiplenen dalgal› hücre demetle-

rinden oluştuğu görülmektedir (13).

NF’de kemik değişikliklerinin ne-

deni üç şekilde aç›klanm›şt›r. Bunlar-

dan birincisi NF’de nadir görülen int-

raosseöz lezyon varl›ğ›d›r. İkinci ne-

den komşu yumuşak doku komponen-

ti varl›ğ›nda, kemiğin d›ş yüzeyinin

bas›nç nedeniyle atrofi ve erozyona

uğramas›d›r. Üçüncü nadir olan tutu-

lum tipi ise nörofibromatik doku ile

direkt ilişkisi olmayan displazik deği-

şikliklerdir. Mandibulay› tutan 10

NF’li hasta ile yap›lan bir çal›şmada;

%88 olguda kemik dansitesinde art-

ma, %78 olguda genişlemiş mandibu-

lar foramen ve %50 olguda da kondil

A B

C D
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Resim 3. Otuzsekiz yafl›ndaki annede aksiyel BT (A) aksiyel T1A (B) kontrastl› aksiyel T1A (C), aksiyel T2A (D) MRG’de; sa¤ maksiller alveolar proçeste genifllemeye neden
olan fibröz karakterde doku de¤iflikli¤i (siyah oklar) izlenmektedir. Mandibula korpusu sa¤ lateralinde cilt alt›nda lokalize, kemi¤e dayal› ancak destrüksiyon yapmayan,
kontrast tutulumu gösteren kitle (beyaz oklar) mevcuttur. Kitle ayr›ca infratemporal fossaya uzanmakta, sa¤ masseter, medial-lateral pterygoid kaslar›n› invaze etmekte ve
parotisten net ayr›lamamaktad›r. Skalpta çok say›da fibrom (ok bafl›) izlenmektedir.

ve ramus incelmesi bildirilmiştir. Yi-

ne ayn› çal›şmada BT ile yağ dansite-

sinde yumuşak doku komponenti olan

olgular›n %83’ünde komşu ramusta

deformasyon saptanm›şt›r (14). Olgu-

lar›m›zdan 14 yaş›ndaki erkek çocuk-

ta; lezyona komşu ramus mandibulada

ve kondilde incelme mevcuttu, annede

ise sağ mandibula baş› izlenmedi. Bu

bilgiler ›ş›ğ›nda olgular›m›zda sapta-

nan mandibuladaki değişikliklerin,

çevre yumuşak doku komponentinin

yapt›ğ› bas›nca bağl› olabileceği düşü-

nüldü.

Gingival tutulum NF1’de benign bir

olayd›r. Ancak PN’nin malign trans-

formasyon göstermesi nedeniyle er-

ken tan› konmas› gereken bir lezyon-

dur (8,15). NF1’de PN’li hastalardan

malign sinir k›l›f› tümörü gelişme in-

sidans› %3-5’tir. Bu tümörlerin çoğu

genç erkeklerde görülür, prognoz kö-

tüdür (8). Sürvinin kötülüğü lezyonun

semptom vermemesinden dolay› geç

saptanmas› nedeniyledir (16). Görün-

tüleme teknikleri PN’yi malign sinir

k›l›f› tümöründen ay›rmada yard›mc›-

d›r. Hem BT hem de MRG’de her iki

lezyon nonhomojen olabilir. Halbuki

malign schwannomalar genellikle dü-

zensiz, infiltratif kenarl› olmas›na rağ-

men, benign lezyonlar düzgün kontur-

lu olmaya meyillidir. Benign schwan-

nomalarda s›k görülen T2A imajlarda

lezyon santralinin daha düşük dansite-

de olmas› (target işareti) malign

schwannomalarda görülmez. Malign

lezyonlar benignlere göre daha büyük

boyutta olma eğilimindedirler (17).

Bu yüzden benign PN’li hastalarda

asimetrik, infiltratif kenarl›, homojen

olmayan, intravenoz kontrast sonras›

kontrast tutan lezyon varl›ğ›nda ma-

lign sinir k›l›f› tümörü düşünülmeli-

dir. Ancak yine de birçok benign tü-

mörün asimetrik, infiltratif ve nonho-

mojen kitleler şeklinde olmas› nede-

niyle ay›r›c› tan› oldukça zordur (8).

Bu nedenle malign benign ayr›m› net

olarak yap›lamayan PN’li olgularda

biyopsi önerilmektedir (18). 
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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 � gingiva � plexiform neurofibroma
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Olgular›m›z›n MRG incelemesinde,

14 yaş›ndaki erkek çocuktaki yumu-

şak doku lezyonunun çevre kas doku-

su ve parotisten net ayr›lmad›ğ›, kom-

şu ramus mandibulay› incelttiği, infra-

temporal fossadaki yağ planlar›n› sil-

diği izlendi. Annedeki yumuşak doku

lezyonunun da çevre kas dokular› ve

parotisten net ayr›lmad›ğ› ve nonho-

mojen özellikte olduğu saptand›. Has-

talar›m›zda tespit edilen lezyonlar›n

benign-malign ayr›m› net olarak yap›-

lamad›. Her 3 olgunun gingival biyop-

sisi sonras›nda, PN’lerin benign ka-

rakterde olduğu saptand›.

Sonuç olarak, tek tarafl› gingiva tu-

tulumu olan olgular›n ay›r›c› tan›s›nda

NF1 araşt›r›lmal› ve otozomal domi-

nant geçişten dolay› ailedeki diğer

fertler taranmal›d›r. NF1’in tan› kri-

terlerinden biri olan ve malign trans-

formasyon gösteren PN’li olgular›n

erken tan›s› ve lezyonun yay›l›m›n›n

gösterilmesi aç›s›ndan MRG incele-

menin yap›lmas› gerektiğini düşün-

mekteyiz.


