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Case Report / Olgu Sunumu

Dis Hekiminin Erken Teshisi ile Gardner Sendromu: 3 Vaka Raporu
Gardner Syndrome with Early Diagnosis By the Dentist: 3 Case Report
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Gardner sendromu otozomal dominant kalitimli nadir goriilen bir sendrom-
dur. Gastrointestinal poliplerin disinda ekstraintestinal bulgu olarak cene-
lerde osteomlar, gomdilii/stipernumere disler, epidermoid kistler, desmoid
tumorler, retinal lezyonlar gorilebilir. Rutin dis hekimi muayenesi esnasinda
panoramik radyografi ile cenelerde ekstraintestinal bulgular tespit edilebilir
ve bu durum da dis hekimlerini daha ileri klinik arastirmalar yapmaya yon-
lendirebilecek 6nemli bir gosterge olabilir. Bu calismanin amaci klinigimize
basvurmus ve daha onceden bu durumun farkinda olmayan Gardner Send-
romlu Uc¢ olguyu bildirmek ve sendromun cenelerde goziikebilecek ekstrain-
testinal bulgulan sebebiyle dis hekimlerin dikkatini bu konuya cekmektir.

Anahtar Kelimeler: Gardner sendromu, Osteom, Panoramik Radyografi

ABSTRACT

Gardner syndrome is a rare autosomal dominant inherited syndrome that
may present with a number of extraintestinal findings. These include oste-
omas, impacted/supernumerated teeth, epidermoid cysts, desmoid tumo-
urs and retinal lesions. The presence of these extraintestinal findings in the
jaws can be identified through the use of panoramic radiographs during
routine dental examinations. This may serve as an important indicator that
may direct dentists to further clinical investigations. The objective of this
study is to present three cases of Gardner's Syndrome that were initially
unaware of their condition and to highlight the importance of dentists being
aware of the extraintestinal findings of the syndrome, which may appear in
the jaws.
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Giris

Gardner sendromu, Familyal Adenomatoz Polipozis (FAP)’ in bir alt tipi
olarak yumusak doku tiimorleri ve osteomlarin tabloya eslik ettigi oto-
zomal dominant kalitim gosteren genetik bir hastaliktir." Gardner send-
romunun goriilme siklig1 4.000-12.000/1 arasindadir.? Bu sendrom; ce-
nelerde cok sayida osteom, yogun kemik adasi (YKA) olarak ¢ok sayida
enostoz, ciltte epidermoid kistler, subkiitan6z desmoid tiimorler, ince
ve kalin bagirsakta ise cok sayida polipler ile karakterizedir. Ayrica, ce-
nelerdeki bulgulara ek olarak stupernumere disler, gomilu disler ve
odontomalari kapsayan dental anomaliler sayilabilir.> Bu hastalarda ko-
lon ve rektumda bulunan ¢ok sayidaki poliplerden kolorektal malignite
gelisme ihtimali yliksektir. Tedavi edilmedikleri halde, kolonda cok yiik-
sek oranda penetrasyon goriildiigii rapor edilmistir.*

Otozomal dominant olan bu sendromun dis hekimligi icin 6nemi kolon-
daki poliplerin dordiincii dekatta malign doniisiime ugramasindan 6nce,
baska bolgelerdeki lezyonlarin bagirsaktakilerden once ortaya cikabil-
mesidir. Bu bulgular sayesinde erken tan1 miimkiin olabilir. Ozellikle ce-
nelerde goriilen radyolojik bulgular cogunlukla belirti gostermeden te-
sadufi olarak tespit edilmektedir. Cene bulgularina eslik edebilen ozel-
likle kafa derisinde yer alan cok sayidaki sebase kistlerin erken tespiti,
hayat kurtarici olabilecek ileri arastirma ve tedavilere imkan saglayabi-
lir.> Sendromun ailesel gecisi gercegi goz dniine alinarak, diger aile bi-
reylerinin dental muayenesinin yapilmas1 Gardner sendromunun erken
teshisinde, malign lezyonlarin gelisimine karsi dis hekiminin yaptig1 mu-
ayenenin 6nemini ortaya koymaktadir.®

Bu vaka raporunda Kocaeli Universitesi Dis Hekimligi Fakiiltesi Agiz Dis
Cene Radyolojisi Anabilim Dali Oral Diagnoz klinigine basvurmus, daha
once hastaligimin farkinda olmayan ve tanisi panoramik rontgen bulgu-
larina dayanarak yapilan kolonoskopi sonucu konmus birisi anne-ogul di-
geri de baska bir hasta olmak iki farkli ailede tespit edilen Gardner send-
romu olgular sunulmaktadir.

OLGU SUNUMU
1.VAKA

41 yasinda kadin hasta dis eksikligi nedeniyle Kocaeli Universitesi Dis
Hekimligi Fakiiltesi Agiz Dis Cene Radyolojisi Anabilim Dali Oral Diagnoz
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Klinigine basvurdu. Radyolojik muayenesi esnasinda panoramik radyog-
rafide alt ve Ust cenede yer yer dis koklerine stiperpoze olan, osteosk-
lerotik, bilateral ve multifokal olarak izlenen radyoopak alanlar ve alt
sag kanin dis distalinden bazis mandibulaya uzanan yogun sklerotik alan
dikkat cekti (Resim 1). Hastadan alinan aile oykiisiinde annesini bagir-
sak kanseri nedeniyle kaybettigi, kiz kardesinde bagirsak polipi oldugu,
kendisinin ise zaman zaman kabizlik yasadig1 6grenildi. Hasta radyolojik
bulgularla yapilan korelasyon sonucunda Gardner sendromu on tanisiyla
degerlendirilmesi ve kolonoskopisi icin Gastroenteroloji klinigine yon-
lendirildi. Dis merkezde yapilan kolonoskopi islemi sonucunda kolon
segmentlerinde 110 cm’de bir, 80 cm’de iki, 60 cm’ de dort ve ampulla
recti bolgesinde iki adet olmak iizere toplam dokuz adet polip oldugu
gorildii. Kolonoskopi esnasinda tespit edilen ve eksize edilen polipler
icin malignite oOzellikleri disuinilmedi. Hastaya yilda bir kolonoskopi
yaptirmasi onerildi. Hastanin birinci derece yakin akrabalar Kocaeli
Universitesi Dis Hekimligi Fakiiltesi Ag1z Dis ve Cene Radyolojisi Anabi-
lim Dal1 Oral Diagnoz ve Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Dahiliye Ana-
bilim Dali Gastroenteroloji kliniklerine yonlendirildi. Ek olarak retina
pigment hipertrofisi degerlendirilmesi icin g6z doktoruna yonlendirildi.

Resim 1. Mandibulada daha fazla goriilen ve dis kokleri tizerine siiper-
poze olan ¢ok sayida osteosklerotik alan izlenmektedir. Maksilla ve
mandibulada bilateral olarak gorilen lezyonlarin toplam sayisinin be-
sin lizerinde olduguna dikkat ediniz.
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2. ve 3. VAKA

22 yaginda erkek hasta dis ciiriikleri sikdyetiyle Kocaeli Universitesi
Dis Hekimligi Fakiiltesi Agiz Dis Cene Radyolojisi Anabilim Dali Oral
Diagnoz klinigine basvurdu. Panoramik rontgen incelendiginde alt ve
st cenede yer yer dis koklerine ve mandibular kanalin tzerine siiper-
poze olan amorf yapida osteosklerotik, bilateral ve multifokal olarak
izlenen radyoopak alanlar, persiste siit dislerine eslik eden gomiulu
disler dikkat cekti (Resim 2). Ekstraoral herhangi bir degisiklik goz-
lenmedi. Aile Gykisii alindiginda annesinde bagirsak problemleri ol-
dugu 6grenildi. Daha sonra klinigimize cagrilan annesinin de panora-
mik rontgeninde multifokal radyoopak alanlar gozlendi (Resim 3). An-
nenin rutin kolonoskopi yaptirdigi ve bagirsak polipleri oldugu, ancak
hastaliginin kalitsal olabilecegini bilmedigi, cocugundaki olusumlarin
farkinda olmadigi 6grenildi. Ayrica Vaka 3’{in (annenin) babasinin ko-
lon kanserinden dolay1 hayatini kaybettigi 6grenildi. Hastanin kontrol-
lerine devam etmesi onerildi ve hastalar g6z muayenesi icin yonlendi-
rildi.

Resim 2. Gomdilu disler ve onlara eslik eden persiste sut disleri os-
teosklerotik multifokal alanlar.

Resim 3. Mandibulada dis kokleri arasinda yaygin osteosklerotik
alanlar.

Hastalarda pozitif aile hikayesinin bulunmasi, cok sayida osteom ve
cok sayida poliplerin bulunmasi nedeniyle Gardner sendromu tanis
koyuldu.

TARTISMA

FAP; adenomatozis polipozis koli (APC) genindeki mutasyonlardan kay-
naklanan, rektum ve kolon mukozasinda sayilan yizler ila binler ara-
sinda degisen adenom gelisimi ile karakterize otozomal dominant ka-
Litiml bir hastaliktir. APC geni timor baskilayici bir gen olarak transk-
ripsiyon, hiicre dongtisii kontroli, apoptozis gibi ¢esitli hiicresel islem-
lerde gorev alir. Mutasyonu sonucunda tiimér baskilayici 6zelligi inak-
tive olur.” Dikkat cekici olarak FAP goriilen tiim hastalarda kolorektal
kanser gelisme riski mevcuttur.® Bu malignite durumu FAP icin ayirt
edici bir kriter olmasina ragmen, ekstraintestinal lezyonlarin bir araya
gelmesi Gardner Sendromu icin tani kriterlerinin ve prognostik belir-
teclerin 6nemli bir unsuru olarak kabul edilmektedir.® Erken tani ko-
nulabilen olgularda, adenomatoz poliplerde kanser gelisiminin yakin
takip ve diizenli kontrollerle engellenebildigi gézetildiginde;® bu nok-
tada osteomlar, dis anomalileri, deri lezyonlan ve retinada retinal
pigment epitelinin konjenital hipertrofisi gibi ekstraintestinal lezyon-
larin Gardner sendromu ile iliskisinin bilinmesi 6nem kazanmaktadir.’

Hastalarin cogunlugunda aile Gykiisii bulunmasina ragmen olgularin
%25’inde kendiliginden gelisen mutasyon sonucu ailede etkilenen ilk
kisi olabildigi rapor edilmistir. Bu hastalar genellikle bagirsak semp-

tomlar agisindan tibbi kontrol altinda olmadiklarindan %67’sinde kolo-
rektal kanser gelismektedir. Tedavisiz hastalarin neredeyse tama-
minda 40 yasina gelmeden kolon kanseri gelismektedir.'® Bizim olgula-
rimizda da vakalarin hepsinin ailelerinde gastrointestinal sistem rahat-
sizliklar bulunuyordu. Ozellikle 3.vakamin bagirsak polipleri nedeniyle
rutin kolonoskopi yaptirdigi 6grenildi. Ancak rahatsiziginin genetik ka-
Litimli oldugunu bilmemesi dolayisiyla cocugu olan 2.vakanin bu send-
roma sahip oldugu hakkinda bir bilgisi yoktu. Bu perspektif dogrultu-
sunda ozellikle Gardner sendromu gibi genetik kalitimli hastaliklarda
hekimlerin hastalarim rahatsizliklarn hakkinda daha aciklayici bir se-
kilde bilgilendirmesi gerekmektedir.

Osteomlar Gardner Sendromunun onemli bir bilesenidir ve hastalarin
%50’sinde gézlenmektedir.'® Frontal kemik en sik tutulan kemiktir ve
bunu maksilla/mandibula takip eder." Yu ve ark., yaptiklar calismada
osteomlarin ve dental anomalilerin Gardner Sendromu vakalarinin
%53’tinde ilk klinik belirti olarak ortaya ¢iktigin1 belirtmislerdir." Bil-
gisayarli tomografi ve kemik taramasi osteomlarin goriintiilenmesi icin
ekstra bilgiler saglasa da dental rutin klinik muayenede siklikla kulla-
milan panoramik radyografilerin Gardner sendromu icin yeterli oldugu
kabul edilmektedir. Bunun nedeni ise panoramik radyografilerde mul-
tifokal yaygin lezyonlarin net bir sekilde izlenebilmesidir.® Ayrica,
Gardner sendromlu hastalarin cenelerinde osteomlar disinda; gomulu
dis, gecikmis dis surmesi, odontoma gibi dental anomaliler goriilebi-
lir."> Bu durumlara da panoramik grafiler araciligiyla rutin muayene si-
rasinda rastlanabilir. Gardner Sendromunda gozlenebilen lezyonlar
radyografik incelemede radyoopak ve iyi sinirli izlenebilecegi gibi, atil-
mis pamuk goriinimi veren yaygin radyoopasiteler seklinde de olabil-
mektedir.™ Bazi hastalarda osteomlar bazen gériilmeyebilir ancak bes
ya da daha fazla YKA varligi sendromun belirtisi olarak gosterilebilir.>
Bizim olgularimizin tamaminin panoramik grafilerinde amorf yapida os-
teosklerotik, bilateral ve multifokal radyoopak alanlar izlenmesi lite-
ratiirdeki bilgiler ile benzer oldugu goriildii. Ayrica 22 yasinda olan
2.vakanin panoramik radyografisinde gozlenen persiste sit dislerine
eslik eden gomdilu disler de Gardner Sendromunda izlenebilecegi belir-
tilen dental anomali gesitleri ile uyumluydu.

Gardner Sendromunda ekstraintestinal bulgu olarak; hastalarin
%75’inde gozde pigmente lezyonlar, %50’sinde viicutta epidermoid
kistler, %10’unda cogu karin bolgesinde olmakla birlikte desmoid tii-
morler goriilebilmektedir.' Bu calismada hicbir olguda cenede goriilen
ekstraintestinal bulgular disinda bir bulguya rastlamlmamistir.

Gardner Sendromlu hastalarda zamaninda teshis ve tedavi planlanmasi
yapilmadig1 durumlarda yliksek mortalite riski bulunmaktadir. Cene-
lerde izlenilen osteom oldugu dusiniilen lezyonlar, dis hekimlerini
daha ileri klinik arastirmalar yapmaya yonlendirebilecek onemli bir
gosterge olabilir. Bizim calismamizda biitiin olgularda cenelerde oste-
omlar ve bir vakada ise dental anomali izlenmekteydi. Bu dogrultuda,
dis hekimleri rutin muayene sirasinda panoramik radyografi incelerken
Gardner sendromunun osteomlar, odontomlar, gomdlii/sipernumerer
disler ve hipersementoz gibi klasik ekstraintestinal belirtileri ile ilk
karsilasabilecek uzmanlar olmas1 dolayisiyla bu konu hakkinda bilgi sa-
hibi olmalidir. Ayrica genetik otozomal baskin kalitimli bir hastalik ol-
mas1 dolayisiyla bu hastalarda aile hikayesinin sorgulanmasina onem
gosterilmelidir.
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