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ÖZET

TANITIM: Fasiyal pleksiform nörofibroma (FPN) yüzün na-
dir görülen tümörlerinden biridir. Kranial sinirler veya üst 
servikal sinirleri içerir ve lezyon düşük oranda malign 
transformasyon gösterir. Özellikle çocukluk çağında izle-
nir. FPN aynı zamanda nörofibromatozis tip 1 (NF1) için 
tanı kriterlerinden biridir. NF1 yaygın ve multisistemik bir 
sendromdur. Bu olgu raporunda, çocuk hastada FPN ile 
birlikte izlenen NF1'in oral ve radyografik bulgularının su-
nulması amaçlandı.

OLGU BİLDİRİMİ: Dokuz yaşındaki NF1 tanılı erkek hasta sol 
mandibuler posterior bölgede yemek yerken gelişen ağrı 
şikayetiyle kliniğimize başvurdu. Ekstraoral muayenede 
‘cafe-au-lait’ lekeleri ve sol yanakta ağrısız şişlik görül-
dü. Şişliğin palpasyonunda solucan torbası hissi alındı. 
İntraoral muayenede sol bukkal mukozada şişlik, alveoler 
kemikte genişleme ve bütün süt molar dişlerde çürükler 
olduğu saptandı. Periapikal radyografta 75 numaralı dişte 
enfeksiyon ve buna bağlı olarak distal kök rezorpsiyonu 
belirlendi. Panoramik radyografta mandibuler ramusta in-
celme, mandibuler kanal ağzında genişleme, mandibuler 
çentikte derinleşme ve koronoid proçeste ve kondil boy-
nunda uzama izlendi. Alınan anamnez ve yapılan klinik ve 
radyografik muayene sonucunda yanaktaki şişliğin den-
tal apseye bağlı olmadığı bununla birlikte bunun bir FPN 
lezyonu olduğu belirlendi. Hastanın gereken diş tedavileri 
yapıldı ve rutin kontrol randevuları oluşturuldu.

SONUÇ: Çocuk diş hekimliğinde fasiyal asimetrilerin klinik 
olarak değerlendirilmesinde dental patolojiler dışında ka-
lan oluşumlara FPN’nin de sebep olabileceği akılda tutul-
malıdır.
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GİRİŞ

Nörofibromatozis tip 1 (NF1), deri, göz, santral ve 
periferik sinir sisteminde karakteristik lezyonlar oluş-
turan, yaklaşık 4000 doğumda bir görülen kalıtsal bir 
sendromdur.1,2 NF1 çeneleri içerdiğinde kompleks diş 
ve çene değişikliklerine sebep olan bir kemik hastalı-
ğı olarak da tanımlanmaktadır. Ağız içi yumuşak doku 
tutulumu ve radyografik değişiklikler NF1 hastalarının 
%72-92 kadarında görülür.3-5

NF1’in en önemli bulgularından olan pleksiform nö-
rofibroma, periferik sinir kılıfının sınırlanmamış, kalın 
ve düzensiz bening bir tümörü olup cildin hemen altına 
veya vücudun derinliklerine yayılma eğilimindedir.3,6,7 
Sınırları belirsizdir, infiltratif büyüme gösterir ve pal-
pasyonda ağrılı olabilmektedir.8 Yapılan araştırmalar 
NF1'deki bu karmaşık osseöz ve dental değişikliklerin 
çoğunun, fasiyal pleksiform nörofibroma (FPN) ile ilişkili 
olduğunu göstermiştir.5,9

FPN, yüzün nadir görülen tümörlerinden biridir ve 
çoğunlukla çocukluk çağında izlenir. Kranial sinirler 
veya üst servikal sinirlerin tutulumu söz konusu olup 
düşük oranda malign transformasyon gösterir ve baş/
boyun bölgesinde çeşitli derecelerde estetik ve fonk-
siyonel deformasyonlar oluşturur.10 NF1'li yetişkinlerin 
ve çocukların oral bulgularının incelendiği bir çalışma-
da tek taraflı çene malformasyonları izlenen hastala-
rın %82.8'inde aynı tarafta FPN olduğu görülmüştür.9 
Prevalans açısından, NF1’in oral bulguları sıklıkla or-
taya çıkmasına rağmen, FPN ile birlikte izlenen NF1 
nadirdir.5,11

Bu olguda NF1 tanılı, sol yanakta şişlik oluşturmuş 
olan FPN lezyonu ve lezyonun bulunduğu bölgedeki süt 
dişinde çürüğe bağlı enfeksiyon bulunan çocuk hasta-
nın oral ve radyografik bulguları sunulmuştur.
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OLGU BİLDİRİMİ

Dokuz yaşındaki NF1 tanılı erkek hasta sol mandibuler 
posterior bölgede yemek yerken gelişen ağrı şikayetiy-
le kliniğimize başvurdu. Hastadan alınan anamnezde 5 
yaşından beri NF1 sendromu ile izlenen FPN ve kalıt-
sal pıhtılaşma faktör eksikliği teşhisinin bulunduğu ve 
Gazi Üniversitesi Tıp Fakültesi Onkoloji Anabilim Dalı 
tarafından takipte olduğu belirlendi. Hastanın Gazi Üni-
versitesi Tıp Fakültesi Radyoloji Kliniği tarafından ve-
rilen MRG raporunda FPN’nin, parotis bezi içinde ko-
numlandığı ve masseter kasa doğru yayılım gösterdiği; 
düzenli aralıklarla yapılan incelemelerde ise lezyona ait 
bulgularda anlamlı fark olmadığı ve görüntüleme alanı-
na giren diğer anatomik yapılarda (bilateral parotis bezi, 
submandibuler bezler, nazofarinks ve duvar yapıları, 
östaki tüp açılımları, rosenmüller fossalar) herhangi bir 
anomali izlenmediği belirtilmekteydi (Resim 1). NF1’e 
ait bulgulardan beyinde hamartomatöz lezyonlar, MRG 
incelemelerinde intrakranial patolojik sinyal değişiklik-
leri olarak teşhis edilmiştir. Ayrıca hastanın Gazi Üni-
versitesi Tıp Fakültesi Göz Hastalıkları Anabilim Dalı 
tarafından Lish nodülü tanısı bulunmaktadır. 

Hastanın ekstraoral muayenesinde NF1 tanı kriter-
lerinden aksiller çillenme ve vücudunun çeşitli yerlerin-
de doğumdan beri olan kahverengi multiple pigmen-
tasyonlar; ‘cafe-au-lait’ lekelerinin varlığı kaydedildi. 
En belirgin pigmentasyonun hastanın sağ yanağında 
bulunan ‘cafe-au-lait’ lekeleri olduğu izlendi (Resim 2). 
Yapılan baş-yüz muayenesinde hastanın sol yanağın-
daki ağrısız şişliğin palpasyonda solucan torbası hissi 
verdiği saptandı (Resim 2) .

İntraoral muayenede, hastanın 54, 55, 64, 65, 74, 
75, 84 ve 85 numaralı süt molar dişlerinde yaygın çü-
rükler belirlendi (Resim 3). Lezyonun olduğu tarafta 
bukkal bölgede şişlik ve alveol kemikte genişleme iz-
lendi. Hastanın yemek yerken sol mandibuler molar 
bölgede hassasiyet şikayeti bulunduğu için bu bölge-
den periapikal radyografi alındı (Resim 3). Radyolojik 
değerlendirmede 75 numaralı dişte enfeksiyon ve buna 
bağlı olarak distal kök rezorpsiyonu, 36 numaralı dişte 
hafif mezializasyon ve lingule doğru devrilme olduğu 
belirlendi. Buna bağlı olarak 75 numaralı dişin çekil-
mesine karar verildi. Hastanın dil papillalarında belirgin 
kırmızılık izlenmekteydi (Resim 3). 

Hematoloji Anabilim Dalından istenen konsültasyon 
doğrultusunda hastaya dental girişimden 4 saat önce 
hematoloji kliniğinde taze donmuş plazma takviyesi ya-
pıldı. 64, 65 ve 74 numaralı dişler kompozit rezin ile 
restore edildi. Sol alt süt molar dişlerin girişimsel tedavi-
lerinde mandibuler anestezi uygulamasının doku içi he-
matom ve hava yolu obstrüksiyonu riski taşıması sebe-
biyle diş çekimi için adrenalinli lokal anestezi 75 numa-
ralı dişe intraligamenter teknikle uygulandı. Diş çekimini 
takiben anormal kanama izlenmediği için çekim bölge-
sine sütur uygulanmadı. Hasta 30 dakika spanç ısırtıla-
rak gözlem altına alındı ve kanama kontrolü sağlandı. 
Bir hafta sonra dokularda iyileşme izlendikten sonra 
bant-loop sabit yer tutucu uygulaması için hastanın alt 
alveol kretinin aljinat ile ölçüsü alındı. Planlanan bant-
loop sabit yer tutucu laboratuvarda hazırlanırken has-
tadan panoramik radyograf alındı. Panoramik radyog-
rafda FPN’nin olduğu tarafta mandibulanın lezyondan 
etkilendiği izlenmekteydi. Mandibuler ramusta incelme 
en dikkat çekici bulguydu. Bunun yanında mandibuler 
kanal ağzında genişleme, mandibuler çentikte derin-
leşme, koronoid proseste ve kondil boynunda uzama 
saptandı (Resim 3).

Aynı gün içinde laboratuvar işlemleri tamamlanan 
sabit yer tutucunun simantasyonu yapıldı (Resim 4), 54, 
55, 84 ve 85 numaralı dişler kompozit ile restore edildi 
ve hastanın altı ayda bir kontrole çağırılması planlandı. 

Resim 1. Kontrast maddeli T1 ağırlıklı aksiyal görüntü. Ok yüzün sol yarısında 
bukkal mesafeyi dolduran, masseter kasını çevreleyen, posteriorda parotis be-
zine ve bezin posterior kesimine uzanan, lobüle konturlu, I.V. kontrast madde 
enjeksiyonu sonrası hetorojen kontrastlanan yumuşak doku kitlesine işaret 
etmektedir.

Resim 2. Hastanın ekstraoral fotoğrafları; (A) ‘Cafe-au-lait’ lekeleri, (B) Hasta-
nın sol yanak bölgesindeki şişlik
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Hastamız ilk altı ay randevusuna gelemeyeceğini bildir-
di. Bir yıl sonra yapılan kontrol randevusunda yer tutu-
cusunun düştüğü (Resim 4) ve hastanın yeni yer tutucu 
kullanmak istemediği öğrenildi. Hastanın velisi tarafın-
dan 64, 65 numaralı dişlerinin kendiliğinden düştüğü ve 
anormal bir kanama olmadığı ifade edildi.

TARTIŞMA

Oral bulgular da dahil olmak üzere çeşitli belirtileri olan 
NF1’in tanı kriterleri Amerikan Ulusal Sağlık Enstitüsü 
tarafından oluşturulmuştur.1

Sunulan olguda, hastamızda aksiller çillenme, vü-
cudunun çeşitli yerlerinde 5mm den daha büyük ‘cafe-
au-lait’ lekeleri, oftalmolog tarafından teşhis edilen Lish 
nodülü, MRG ile görüntülenen pleksiform nörofibroma 
ve beyinde hamartomatöz lezyonlar izlenmektedir. Bu 
bulgular NF1 sendromunun sinir sisteminde, deride ve 
gözde oluşan lezyonlar ile karakterize özelliğini destek-
lemektedir ve teşhis için yeterlidir ancak hastada mev-
cut pıhtılaşma faktör eksikliği sendroma ait bulgular 
arasında bildirilmemektedir.1

Pleksiform nörofibromanın, ağız bölgesini ve ilişkili 
yapıları nadiren etkilediği ve özellikle FPN’nin son 
derece nadir olduğu bildirilmekle beraber; Waggoner 
ve ark. çalışmalarında pleksiform nörofibromaların 
%43’ünü gövdede, %15’ini ekstremitelerde ve %42’sini 
baş boyun bölgesinde belirlemişlerdir.12-14 NF1'de malign 

bir periferik sinir kılıfı tümörü gelişme riski %2-5’tir.15 
Waggoner  ve arkadaşlarının14 inceledikleri hastalar 
içinde iki pleksiform nörofibroma hastasında malign 
dönüşüm olduğu izlenmiştir, 25 yaşındaki bir erkek 
hasta, geniş eksizyon sonrası nüks göstermezken, 13 
yaşındaki bir kız hasta geniş rezeksiyon ve kemoterapiye 
rağmen 18 ay içinde kaybedilmiştir. Pleksiform 
nörofibromanın çok küçük yaşlarda teşhis edilmesi 
tümörün konjenital olabileceğini düşündürmektedir.14 

Bu olguda da hastanın 5 yaşından beri takip ediliyor 
olması malignite takibi açısından önemlidir. Öte yandan 
olgumuz, pleksiform nörofibromaya sahip 68 NF1 has-
tasının %44’ünde 5 yaşından önce bu hastalığın teşhis 
edildiğini belirleyen ve bu hastalarda gelişen kompleks 
diş ve kemik malformasyonlarına erken çocukluk dö-
neminde gelişen FPN’nin neden olabileceğini bildiren 
Waggoner ve arkadaşlarının14 sonuçlarını destekler ni-
teliktedir.

Schwann hücreleri, fibroblastlar ve nöron benze-
ri hücreleri içeren, sinir dallarını genişleten ve çev-
re dokuya diffüz bir şekilde gelişi güzel genişleyen 
FPN, literatürde palpasyonda ‘solucan torbası’ olarak 
tanımlanmaktadır.8,10,12 Bu olguda da palpasyonda solu-
can torbası hissi saptanmış ve yüzde asimetri meydana 
gelmiştir. Alt ve üst molar dişlerden kaynaklanan bukkal 
apsenin ekstraoral görünümüyle benzerlik göstermesi 
sebebiyle bu olgunun teşhisi diş hekimliğinde önem ta-
şımaktadır. Detaylı bir anamnez, kitlenin palpasyon ile 

Resim 3. Hastanın ağız içi ve radyografik takip fotoğrafları; (A) Hastanın ilk gelişine ait intraoral görüntü, (B) Sol mandibuler molar bölgeye 
ait periapikal radyograf, (C) Diş çekiminden bir hafta sonra yara iyileşmesi ve bukkal mukozada FPN’ye ait şişlik, (D) Panoramik radyografta 
görülen mandibuler ramusta incelme, mandibuler kanal ağzında genişleme, mandibuler çentikte derinleşme, koronoid proseste ve kondil 
boynunda uzama
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muayenesi sonucunda solucan torbası hissi, hastanın 
ağız içi bulguları ve panoramik radyograftaki bulguları 
diş hekiminin FPN şüphesine neden olmaktadır.

Nörofibromatozis hastalarının ağız bulgularına ba-
kıldığında sert ve yumuşak tüm oral dokuların etkilen-
diği görülmüştür, bunların içinde dilin en sık etkilenen 
bölge olduğu izlenmiştir.10,12,14 Ağız içinde görüldüğün-
de en yaygın beş bulgu; oral nörofibromalar, genişlemiş 
fungiform papillalar, kemik içi lezyonlar, geniş inferior 
alveoler kanal ve mandibuler foramende büyümedir.3,4 
Bardellini ve ark.15 50 NF1 tanılı hastanın oral bulgu-
larını inceledikleri çalışmalarında hastalarının yaklaşık 
yarısında fungiform papillalarda genişleme ve kızarıklık 
izlemişlerdir. Hastamızda da dilinin ön yüzünde bulunan 
fungiform papillalarda kızarıklık olması dikkat çekicidir.

Ağız içinde görülen nörofibromaların çoğunun ağız 
tabanında, bukkal mukozada, dişsiz alveoler sırtta, gin-
giva ve damakta olduğu bildirilmiştir.4 Olgumuzda, pa-
rotis bezi içinde konumlanan ve masseter kasa doğru 
yayılım gösteren pleksiform nörofibroma, dişli alveol 
krette ve bukkal mukozada genişlemeye sebep olmuş-
tur. Hastamızda lezyonun etkilediği tarafta bukkal muko-
zayı içeren doku genişlemesi O'Driscoll’ün16 incelediği 
pleksiform nörofibroması olan NF1 hastalarında izlenen 
bulgular ile uyumludur. Cunha ve arkadaşlarının10 olgu 
raporunda pleksiform nörofibroma ile maksillofasiyal 
malformasyonlar arasındaki ilişki açıklanamamış ancak 
tümöre bağlanmıştır. Bu olguda alınan panoramik rad-
yografide, mandibuler kanalda genişleme, mandibula 
ramusunda incelme, sigmoid çentikte derinleşme, ko-
ronoid proseste ve kondil boynunda uzama izlenmek-
tedir. Bu malformasyonların pleksiform nörobromunun 
artan boyutuyla ilişkili olabileceği düşünülmektedir.  

Friedrich ve ark.17 FPN’si olan NF1 hastalarında 
dişlerin kron boyunu ve pozisyonlarını değerlendirmiş-
ler ve dişlerin yer değiştirmesini FPN’nin genişlemesi ile 
ilişkilendirmişlerdir. 

Bu olguda 36 numaralı dişte görülen mezializasyon, 
75 nolu dişin çürük nedeniyle mesiodistal çap kaybına 
bağlanabileceği gibi, aynı dişin linguale doğru yer de-
ğiştirmesinde FPN’nin rolü olduğu düşünülmektedir.

SONUÇ

Çocuk diş hekimliğinde ekstraoral muayenede fasiyal 
asimetrilerin klinik olarak değerlendirmesi sırasında 
dental patolojiler dışında kalan oluşumlara FPN’nin de 
sebep olabileceği akılda tutulmalıdır. Hasta muayenesi 
sırasında detaylı anamnez alınması, ekstraoral muaye-
ne ile ‘cafe-au-lait’ lekelerinin tespiti, lezyonun palpas-
yonu ile hissedilen ‘solucan torbası’ hissi ve panoramik 
radyografideki bulgular ayırıcı tanılar açısından büyük 
önem taşımaktadır.

TEŞEKKÜR VE ANMA

Bu olgu 29 Ağustos-1 Eylül 2017 tarihleri arasında Madrid’de 
düzenlenen 105. FDI Annual World Dental Congress’te poster 
olarak sunulmuştur.
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A pathology mimicking dental abscess: facial 
plexiform neurofibroma

ABSTRACT

INTRODUCTION: Facial plexiform neurofibroma (FPN) is a 
rare tumor appearing on the face. It involves cranial or 

upper cervical nerves, and lesions show malign transfor-
mation at a low rate. It is especially seen in childhood. 
FPN is also a component of the diagnostic criteria for neu-
rofibromatosis type 1 (NF1). NF1 is a common and multi-
systemic syndrome. This case report aimed to present the 
oral and radiographic findings of FPN and NF1 diagnosed 
in a child patient.

CASE REPORT: A 9-year-old male patient diagnosed with 
NF1 applied to our clinic complaining from pain during 
eating in the left mandibular posterior region. Extraoral 
examination showed ‘cafe-au-lait’ blots and an asymp-
tomatic swelling on the left cheek. Worm-bag-sensation 
was felt on palpation of the swelling. Intraoral examina-
tion showed swelling of the buccal mucosa, enlargement 
in the alveolar ridge and caries on all primary molar teeth. 
Periapical radiograph showed signs of infection and dis-
tal root resorption in tooth number 75. Panoramic radio-
graph revealed thinning of the mandibular ramus, dilata-
tion of the mandibular foramen, deepening of the man-
dibular notch and prolongation of the coronoid process 
and condylar neck. The collected anamnesis together 
with the clinical and radiographical findings suggested 
that the swelling on the cheek was not due to a dental 
abscess; rather it was due to an FPN lesion. The patient's 
treatment was done and routine check-up appointments 
were arranged.

CONCLUSION: During clinical evaluation, it should be kept in 
mind that FPN may be one of the reasons of facial asym-
metries of non-odontogenic pathologies in pediatric den-
tistry.

KEYWORDS: Facial asymmetry; neurofibromatosis; neurofi-
broma, plexiform


