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TUBEROZ SKLEROZDA AGIZ iCi BULGULAR
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OZET

Bu vakada, digsiz maksillanin ozellikle on bélgesinde fibroz biiyiimelerle
kendini gésteren tiiberoz skleroz sunulmaktadr. Fibroz nodiiler biiyiimelerin
rezeksiyonu gerceklestirilmigtir. Bir yilin sonunda tiiberoz sklerozla birlikteki

biiyiime operasyon dncesindeki seviyeye dénmemigtir. Bélge, lezyonun
yayginlhigi ve operasyon sonrasi durum daha énceden bildirilen vakalardan
farkhilik gostermemigtir.

ABSTRACT

A case of tuberous sclerosis with fibrous overgrowths especially on the
anterior region of an edentolous maxilla was presented. The resection of the
fibrous nodular growths were performed. After one year, the overgrowth in
conjunction with tuberous sclerosis did not return to preoperative level. The
site, extension of the lesion and the condition following the operation differ

Jfrom that previously reported.
GIRIS ‘

Tiiberoz skleroz ilk kez 1893’te von Recklinghausen tarafindan
tanimlanan otosomal dominant gegig paterni gosteren kalitimsal bir bozukluktur.
1880’de ise Bourneville tarafindan farkl bir klinik durum oldugu belirlenmisgtir
(1,2). Tiberoz sklerozun tanisi igin diagnostik klinik belirtiler triad:
kullanilmaktadir. Bunlar; adenoma sebaceum, epilepsi ve zeka geriligidir (7).
Tiiberoz sklerozlu hastalarin % 50- 60’ 1 mental olarak geridir ve bu hastalarin
da hemen hemen tamamu epilepsiye sahiptir (3). Bu bozuklugun olasi
etyolojisinin 9. Kromozomdaki bir defekte bagh olabilecegi belirtilmisgtir.
Tiiberoz skleroz, pekgok sistemde hamartamdz biiylimelere neden olma
potansiyeline sahiptir ve gozleri, kalbi, bobrekleri, kemikleri, norolojik
sistemleri, akcigerleri, deriyi etkileyebilir ve oral lezyonlarla bazi
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endokrinopatilere sebep olabilir (8). Ekstraoral bulgular, burun képriisii tizerinde
ve yanaklarda kelebek sekline benzer anjiofibromlan igerir (4). Sendromun
agizigi belirtileri noktadan bezelye biiyukliigiine kadar degisiklik gosterebilen
fibréz biiylimelerdir. Genellikle mukozanm normal rengindedirler ancak bazen
grimsi, mavimsi, kirmizi veya sar1 da olabilirler. Siklikla én bolgede ve ozellikle
de iist genede goriilmekle birlikte, dudaklarda, bukkal mukozada, dil sirtinda
veya damakta da ortaya gikabilmektedirler (12). Tiberoz skleroz, generalize
hipoplazik mine defektlerinin eslik ettigi noroektodermal bir sendromdur ve bazi
¢aligmacilar  bunu amelogenesis imperfektanin ~ bir formu olarak
degerlendirmektedirler (4,5).

Tiiberoz sklerozlu hastalarin tedavi edilme metodlari hastaligin
siddetine baghdir. Konvulsif bozukluklar antikonviilsan ilaglarla kontrol
edilmeye ¢aligilmaktadir, ancak timiiyle kontrolii her zaman miimkiin
olmamaktadir. Deri lezyonlarimn, siirekli irritasyona maruz kalmadiklar: siirece
spesifik tedavisi s6z konusu degildir (10). Tiiberoz sklerozlu hastalarin tiimii
uzun stireli medikal ve duygusal destek ve rehberlik altinda tutulmali, ayrica
tiim aile bireyleri genetik olarak incelemeden gecirilmelidir.

Tuberoz sklerozun tanisi, hastalik her zaman tiim belirtileriyle ortaya
¢ikmadigindan giiglesmektedir. Ancak hastaligin bazi vakalarda agiz bulgularma
neden olmasi, tuberoz sklerozun dis hekimleri tarafindan da taninmasi, erken
teshisinin gergeklestirilmesi a¢isindan &nem tagimaktadir. Bu olgunun
sunulmasindaki  amag, tuberoz sklerozun agiz bulgularmin teghiste yardimei
role sahip olmasidir.

OLGU BIiLDIiRisi ’

Hasta 30 yasinda, beyaz bir kadindi. Evli ve iki cocuk annesiydi.
Istanbul Universitesi Dig Hekimligi Fakiiltesi Periodontoloji Anabilim Dali’ na
Ust ¢ene On bolgedeki siddetli fibréz nodiiler biiylimeler nedeniyle tam protez
kullanamadig: sikayetiyle bagvurmustu. Uzun siiredir digsiz olmasina ragmen,
hig tam protez kullanamadigini belirtmigti. Anamnezinde, iist dislerinin
bazilarmi ¢ok gengken ve digerlerini de hamilelik sirasinda siddetli giiriik
nedeniyle kaybettigini ifade etmekteydi. Fibroz nodiilleri dig ¢ekimleri
sonrasinda fark etmis oldugu belirlendi. Hastanimn ¢ocuklarindan biri 6 yasinda
ve mental 6ziirliiydii ancak higbirinde belirgin bulgulara rastlanmamugti. Hasta,
erkek kardeginin burnunun ve yanaklarmin {izerinde bazi bulgular oldugunu
ifade etti. Hasta gengliginden beri epilepsi tedavisi gérmekteydi. Giinde 300 mg
dilantin kullanmaktaydi. Yapilan incelemelerde bagka bir sistemik hastalik
saptanmamugti. Ekstraoral belirtiler burnunun ve yanaklarmin iizerinde kelebek
sekline benzer anjiofibromlardan ibaretti (Resim 1). Agiz i¢i belirtiler ise, on
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maksiller mukozada ¢ok sayidaki fibromalardan olusmaktaydi. Mandibulada ise
herhangi bir bliyimeye rastlanmamigti (Resim 2 ve 3). Tiim agizdan alman
radyografilerde alt genedeki disler etrafinda kemik kaybina rastlanmamugti. 1.U
Tip Fakiiltesi Dermatoloji Anabilim Dali’yla yapilan konsiiltasyon sonucunda
digsiz 6n maksiller bélgeden biyopsi alinma%$ina karar verildi.

Biyopsinin incelenmesi sonucunda kollagen liflerden zengin fibroz
bag dokusu gozlendi. Dokuda ayrica, bazi perivaskiiler plazma hiicresi
infiltrasyonu da izlendi (Resim 4).

Dermatoloji ve Noroloji boliimleriyle yapilan konsiiltasyonlar
sonucunda, hastanin ge¢miste yanl§ tam konulmus bir tiiberoz skleroz vakasi
oldugu belirlendi. Hastanin psikolojik ve fonksiyonel agidan rehabilitasyonunun
saglanmasi amaciyla cerrahi girisimde bulunularak, iist ¢enede protez
kullanmimin1 engelleyen nodiiler biiylimelerin alinmasina karar verildi. Hastanin,
kanama kontrolu igin 1 / 100000 epinefrin igeren % 2 * lik lidokainle anestezisi
tavsiye edilmigti. Fibroz nodiiler biiylimelerin rezeksiyonu flaplar kaldirilarak
gerceklestirildi ve daha sonra primer iyilesmenin saglanmasi amaciyla dikiglerle
kapatildi. Hastaya plak kontroluna yardimci olmas: igin klorheksidinli agiz
gargaras1 Onerildi. Hasta operasyon sonrasi ilk haftada minimal gikayeti
oldugunu ifade etti. Ug haftalik iyilesme siirecinden sonra, yumusak astarli tam
protez hazirland1 ve hasta operasyon sonras: ilk 6 ay boyunca ayda bir kez
kontrola ¢agnldi. Ancak 12 ay sonra geldi; bununla birlikte halen protezini
kullanabilmekteydi. 12 ay sonunda operasyon bolgesinin, digsiz alveol kreti
lizerinde bazi fibréz biiylimelere rastlanmakla birlikte ilk haline dénmedigi
gozlendi (Resim 5).

TARTISMA

Bu olguda, Tiiberoz Sklerozun tanisi igin gereken ozelliklerden ikisi
bulunmaktaydi. Bunlar, yiizde anjiofibromalarin varhifi ve epileptik bayilma
nobetleriydi. Ayni1 zamanda, hastalarin %10 unda goriilebilen agiz i¢i bulgular
da mevcuttu (5,9). Fibroz biiylimelerin daha ¢ok st ¢ene 6n bolgede yer aldigi
dikkati gekmekteydi. Disli alt genede ise hidantoin tedavisine ragmen herhangi
bir bliylime s6z konusu degildi. Ayrica, hidantoin hiperplazisinde oldugunun
aksine ist c¢enedeki biiylimeler generalize olmaktan g¢ok lokalize oldugu
gozlenmekteydi. Bu bulgulara dayanilarak, fibroz bilyiimelerin sistemik
duruma bagh olduguna karar verildi. Tedavide, protez kullanimini engelleyen
fibroz biiylimelerin eliminasyonu ve hastanin gigneme fonksiyonlarmin
rehabilitasyonu amaglandi. Bazi olgu bildirilerinde, tuberoz sklerozlu
hastalarda, cerrahi girigim sonrasinda fenitoin kullanimma bagli olmayan digeti
biiylimelerinin ortaya ¢iktig1 belirtilmektedir (6,11,12,13). Hi¢ fenitoin
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kullanmamis olan bir hastada, 6 aylik siire sonunda dokularn operasyon &éncesi
haline dondiigii bildirilmigtir (11). Bir bagka olgu bildirisinde, operasyon
sonrasinda fibréz biiylimenin hizla tekrarlamasinin, tuberoz sklerozun fenitoinle
birlikte ortaya g¢ikan etkisine baglanabilecegi -belirtilmistir (12). Ancak bu
olguda, 1 yillik slire sonunda, bir miktar biiyimenin gézlenmesiyle birlikte
dokular tedavi éncesi haline donmemistir. Bu tiir sonuglarin az rastlandig
tuberoz skleroz’ a sahip olguda, hasta halen protezini kullanabilmektedir. Uzun
stiredir gerek psikolojik gerekse fonksiyonel yonden sikintida olan hastann,
rehabilitasyonu ve agiz saghigina yeniden kavusmasi saglanmistir.

Tuberoz sklerozun erken tanisi, hastahgin her olguda tiim belirtilerini
tagimamasi nedeniyle zor olabilmektedir. Bu nedenle, bu olgunun énemi, yanlis
tam konulan bazi tuberoz skleroz hastalarinin belirlenmesinde dis hekimlerinin
roliini ortaya koymasidir.

RESIMLER:
Resim 1. Burun kemeri ve yanaklar iizerinde kelebek seklinde anjiofibromalar,
Resim 2. Cerrahi 6ncesi agiz igi goriiniim.
Resim 3. Cerrahi oncesi on bolgenin agiz igi goriiniimii.
Resim 4. Biyopsi.

Resim 5. Cerrahiden 1 y1l sonra agiz igi gériiniim.
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Resim 4
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