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OzET

Tanimiv: Fasiyal pleksiform nérofibroma (FPN) yiiziin na-
dir gériilen timérlerinden biridir. Kranial sinirler veya list
servikal sinirleri icerir ve lezyon diisiik oranda malign
transformasyon gésterir. Ozellikle gocukluk ¢aginda izle-
nir. FPN ayni zamanda nérofibromatozis tip 1 (NF1) icin
tani kriterlerinden biridir. NF1 yaygin ve multisistemik bir
sendromdur. Bu olgu raporunda, cocuk hastada FPN ile
birlikte izlenen NF1'in oral ve radyografik bulgularinin su-
nulmasi amagclandi.

OLcGu BiLpirimi: Dokuz yasindaki NF1 tanili erkek hasta sol
mandibuler posterior bélgede yemek yerken gelisen agri
sikayetiyle klinigimize basvurdu. Ekstraoral muayenede
‘cafe-au-lait’ lekeleri ve sol yanakta agrisiz sislik goriil-
di. Sisligin palpasyonunda solucan torbasi hissi alindi.
intraoral muayenede sol bukkal mukozada sislik, alveoler
kemikte genigleme ve bitiin siit molar diglerde ciirtikler
oldugu saptandi. Periapikal radyografta 75 numaral diste
enfeksiyon ve buna bagli olarak distal kék rezorpsiyonu
belirlendi. Panoramik radyografta mandibuler ramusta in-
celme, mandibuler kanal agzinda genisleme, mandibuler
centikte derinlesme ve koronoid proceste ve kondil boy-
nunda uzama izlendi. Alinan anamnez ve yapilan klinik ve
radyografik muayene sonucunda yanaktaki sisligin den-
tal apseye baglh olmadigi bununla birlikte bunun bir FPN
lezyonu oldugu belirlendi. Hastanin gereken dis tedavileri
yapildi ve rutin kontrol randevulari olusturuldu.

Sonug: Cocuk dis hekimliginde fasiyal asimetrilerin klinik
olarak degerlendirilmesinde dental patolojiler disinda ka-
lan olusumlara FPN’nin de sebep olabilecegi akilda tutul-
malidir.
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GiRis

Norofibromatozis tip 1 (NF1), deri, gbz, santral ve
periferik sinir sisteminde karakteristik lezyonlar olus-
turan, yaklasik 4000 dogumda bir gorllen kalitsal bir
sendromdur.? NF1 ceneleri icerdiginde kompleks dis
ve cene degisikliklerine sebep olan bir kemik hastali-
g1 olarak da tanimlanmaktadir. Agiz i¢ci yumusak doku
tutulumu ve radyografik degisiklikler NF1 hastalarinin
%72-92 kadarinda goérulur.s

NF1’in en édnemli bulgularindan olan pleksiform né-
rofibroma, periferik sinir kilifinin sinirlanmamisg, kalin
ve dlzensiz bening bir tumdra olup cildin hemen altina
veya vicudun derinliklerine yayilma egilimindedir.®%”
Sinirlar belirsizdir, infiltratif blyume gosterir ve pal-
pasyonda agrili olabilmektedir.® Yapilan arastirmalar
NF1'deki bu karmasik ossedz ve dental degisikliklerin
cogunun, fasiyal pleksiform nérofibroma (FPN) ile iligkili
oldugunu gostermistir.>°

FPN, ytzun nadir gérilen timérlerinden biridir ve
cogunlukla ¢ocukluk caginda izlenir. Kranial sinirler
veya Ust servikal sinirlerin tutulumu séz konusu olup
dlsuk oranda malign transformasyon gosterir ve bas/
boyun bdlgesinde cesitli derecelerde estetik ve fonk-
siyonel deformasyonlar olusturur.’ NF1'li yetigkinlerin
ve cocuklarin oral bulgularinin incelendigi bir calisma-
da tek tarafli cene malformasyonlari izlenen hastala-
rn %82.8'inde ayni tarafta FPN oldugu goérulmustur.®
Prevalans agisindan, NF1’in oral bulgulari siklikla or-
taya ¢ikmasina ragmen, FPN ile birlikte izlenen NF1
nadirdir.>"

Bu olguda NF1 tanili, sol yanakta sislik olusturmus
olan FPN lezyonu ve lezyonun bulundugu bdlgedeki st
disinde c¢urige bagl enfeksiyon bulunan ¢ocuk hasta-
nin oral ve radyografik bulgulari sunulmustur.
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Dokuz yasindaki NF1 tanili erkek hasta sol mandibuler
posterior bélgede yemek yerken gelisen agr sikayetiy-
le klinigimize bagvurdu. Hastadan alinan anamnezde 5
yasindan beri NF1 sendromu ile izlenen FPN ve kalit-
sal pihtilagsma faktdr eksikligi teshisinin bulundugu ve
Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Onkoloji Anabilim Dali
tarafindan takipte oldugu belirlendi. Hastanin Gazi Uni-
versitesi Tip Fakiltesi Radyoloji Klinigi tarafindan ve-
rilen MRG raporunda FPN’nin, parotis bezi icinde ko-
numlandigi ve masseter kasa dogru yayilim gdsterdigi;
dizenli araliklarla yapilan incelemelerde ise lezyona ait
bulgularda anlamli fark olmadigi ve gértintileme alani-
na giren diger anatomik yapilarda (bilateral parotis bezi,
submandibuler bezler, nazofarinks ve duvar yapilari,
Ostaki tip acilimlari, rosenmdller fossalar) herhangi bir
anomali izlenmedigi belirtiimekteydi (Resim 1). NF1’e
ait bulgulardan beyinde hamartomat®z lezyonlar, MRG
incelemelerinde intrakranial patolojik sinyal degisiklik-
leri olarak teshis edilmistir. Ayrica hastanin Gazi Uni-
versitesi Tip Fakiltesi G6z Hastaliklari Anabilim Dal
tarafindan Lish nodlll tanisi bulunmaktadir.

Hastanin ekstraoral muayenesinde NF1 tani kriter-
lerinden aksiller gillenme ve viicudunun cesitli yerlerin-
de dogumdan beri olan kahverengi multiple pigmen-
tasyonlar; ‘cafe-au-lait’ lekelerinin varhdi kaydedildi.
En belirgin pigmentasyonun hastanin sag yanaginda
bulunan ‘cafe-au-lait’ lekeleri oldugu izlendi (Resim 2).
Yapilan bas-yliz muayenesinde hastanin sol yanagin-
daki agrisiz sisligin palpasyonda solucan torbasi hissi
verdigi saptandi (Resim 2) .

Resim 1. Kontrast maddeli T1 agirlikli aksiyal gérinti. Ok yiziin sol yarisinda
bukkal mesafeyi dolduran, masseter kasini cevreleyen, posteriorda parotis be-
zine ve bezin posterior kesimine uzanan, loblile konturlu, I.V. kontrast madde
enjeksiyonu sonrasi hetorojen kontrastlanan yumusak doku kitlesine isaret
etmektedir.

© 2018 Calik Yilmaz ve Alagam

29

Resim 2. Hastanin ekstraoral fotograflari; (A) ‘Cafe-au-lait’ lekeleri, (B) Hasta-
nin sol yanak bélgesindeki sislik

intraoral muayenede, hastanin 54, 55, 64, 65, 74,
75, 84 ve 85 numarall sut molar diglerinde yaygin ¢u-
rikler belirlendi (Resim 3). Lezyonun oldugu tarafta
bukkal boélgede sislik ve alveol kemikte genisleme iz-
lendi. Hastanin yemek yerken sol mandibuler molar
bélgede hassasiyet sikayeti bulundugu icin bu bélge-
den periapikal radyografi alindi (Resim 3). Radyolojik
degerlendirmede 75 numarali diste enfeksiyon ve buna
bagli olarak distal kbk rezorpsiyonu, 36 numarali diste
hafif mezializasyon ve lingule dogru devrilme oldugu
belirlendi. Buna bagli olarak 75 numarali disin cekil-
mesine karar verildi. Hastanin dil papillalarinda belirgin
kirmizilik izlenmekteydi (Resim 3).

Hematoloji Anabilim Dalindan istenen konsultasyon
dogrultusunda hastaya dental girisimden 4 saat 6nce
hematoloji kliniginde taze donmus plazma takviyesi ya-
pildi. 64, 65 ve 74 numarali digler kompozit rezin ile
restore edildi. Sol alt siit molar dislerin girisimsel tedavi-
lerinde mandibuler anestezi uygulamasinin doku ici he-
matom ve hava yolu obstriksiyonu riski tagimasi sebe-
biyle dis ¢cekimi icin adrenalinli lokal anestezi 75 numa-
rali dise intraligamenter teknikle uygulandi. Dis ¢cekimini
takiben anormal kanama izlenmedigi icin ¢ekim bélge-
sine sUtur uygulanmadi. Hasta 30 dakika spang isirtila-
rak gézlem altina alindi ve kanama kontrolu saglandi.
Bir hafta sonra dokularda iyilesme izlendikten sonra
bant-loop sabit yer tutucu uygulamasi icin hastanin alt
alveol kretinin aljinat ile 6lcusu alindi. Planlanan bant-
loop sabit yer tutucu laboratuvarda hazirlanirken has-
tadan panoramik radyograf alindi. Panoramik radyog-
rafda FPN’nin oldugu tarafta mandibulanin lezyondan
etkilendigi izlenmekteydi. Mandibuler ramusta incelme
en dikkat cekici bulguydu. Bunun yaninda mandibuler
kanal agzinda genigsleme, mandibuler c¢entikte derin-
lesme, koronoid proseste ve kondil boynunda uzama
saptandi (Resim 3).

Ayni gln iginde laboratuvar islemleri tamamlanan
sabit yer tutucunun simantasyonu yapildi (Resim 4), 54,
55, 84 ve 85 numaral disler kompozit ile restore edildi
ve hastanin alti ayda bir kontrole ¢agirilmasi planlandi.
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Resim 3. Hastanin agiz i¢i ve radyografik takip fotograflari; (A) Hastanin ilk geligine ait intraoral gériintti, (B) Sol mandibuler molar bélgeye
ait periapikal radyograf, (C) Dis cekiminden bir hafta sonra yara iyilesmesi ve bukkal mukozada FPN'ye ait sislik, (D) Panoramik radyografta
gorilen mandibuler ramusta incelme, mandibuler kanal agzinda genisleme, mandibuler gentikte derinlesme, koronoid proseste ve kondil
boynunda uzama

Hastamiz ilk alti ay randevusuna gelemeyecegini bildir-
di. Bir yil sonra yapilan kontrol randevusunda yer tutu-
cusunun dustigu (Resim 4) ve hastanin yeni yer tutucu
kullanmak istemedigi 6grenildi. Hastanin velisi tarafin-
dan 64, 65 numarali diglerinin kendiliginden dustiga ve
anormal bir kanama olmadigi ifade edildi.

TARTISMA

Oral bulgular da dahil olmak Gzere cgesitli belirtileri olan
NF1’in tani kriterleri Amerikan Ulusal Saghk Enstitts
tarafindan olusturulmustur."

Sunulan olguda, hastamizda aksiller cillenme, vi-
cudunun cesitli yerlerinde 5mm den daha buyuk ‘cafe-
au-lait’ lekeleri, oftalmolog tarafindan teshis edilen Lish
nodull, MRG ile gorlntilenen pleksiform nérofibroma
ve beyinde hamartomatdz lezyonlar izlenmektedir. Bu
bulgular NF1 sendromunun sinir sisteminde, deride ve
g6zde olusan lezyonlar ile karakterize 6zelligini destek-
lemektedir ve teshis icin yeterlidir ancak hastada mev-
cut pithtilasma faktér eksikligi sendroma ait bulgular
arasinda bildiriimemektedir.’

Pleksiform nérofibromanin, agiz bélgesini ve iligkili
yapilari nadiren etkiledigi ve 6zellikle FPN’nin son
derece nadir oldugu bildiriimekle beraber; Waggoner
ve ark. calismalarinda pleksiform ndérofibromalarin
%43’UnU gévdede, %15’ini ekstremitelerde ve %42’sini
bas boyun bélgesinde belirlemislerdir.'2'*NF1'de malign
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bir periferik sinir kilifi timoéri gelisme riski %2-5tir."®
Waggoner ve arkadaglarinin™ inceledikleri hastalar
icinde iki pleksiform nérofiboroma hastasinda malign
dénusim oldugu izlenmigtir, 25 yasindaki bir erkek
hasta, genis eksizyon sonrasi niiks géstermezken, 13
yasindakibir kiz hasta genis rezeksiyon ve kemoterapiye
ragmen 18 ay icinde kaybedilmistir. Pleksiform
ndérofibromanin ¢ok kiglUk yaslarda teshis edilmesi
timorin konjenital olabilecegini distindirmektedir. '

Bu olguda da hastanin 5 yasindan beri takip ediliyor
olmasi malignite takibi agisindan énemlidir. Ote yandan
olgumuz, pleksiform nérofibromaya sahip 68 NF1 has-
tasinin %44’inde 5 yasindan énce bu hastaligin teghis
edildigini belirleyen ve bu hastalarda gelisen kompleks
dis ve kemik malformasyonlarina erken cocukluk dé-
neminde gelisen FPN’nin neden olabilecegini bildiren
Waggoner ve arkadaslarinin' sonuglarini destekler ni-
teliktedir.

Schwann hicreleri, fibroblastlar ve néron benze-
ri_hucreleri iceren, sinir dallarini genigleten ve cev-
re dokuya diffiz bir sekilde gelisi glizel genisleyen
FPN, literatirde palpasyonda ‘solucan torbasl’ olarak
tanimlanmaktadir.8'%'2 Bu olguda da palpasyonda solu-
can torbasi hissi saptanmig ve yuzde asimetri meydana
gelmigtir. Alt ve Gist molar diglerden kaynaklanan bukkal
apsenin ekstraoral gériunimiuyle benzerlik gdstermesi
sebebiyle bu olgunun teshisi dis hekimliginde 6nem ta-
simaktadir. Detayli bir anamnez, kitlenin palpasyon ile
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Resim 4. Hastaya uygulanan tedaviler ve takibi; (A) Sabit yer tutucu, (B) 12 ay sonra hastanin panoramik radyografi

muayenesi sonucunda solucan torbasi hissi, hastanin
agiz ici bulgular ve panoramik radyograftaki bulgulari
dis hekiminin FPN stiphesine neden olmaktadir.

Norofibromatozis hastalarinin agiz bulgularina ba-
kildiginda sert ve yumusak tum oral dokularin etkilen-
digi goéralmustir, bunlarin icinde dilin en sik etkilenen
bolge oldugu izlenmistir.’®'2'4 Agiz icinde goruldigin-
de en yaygin bes bulgu; oral nérofibromalar, geniglemis
fungiform papillalar, kemik ici lezyonlar, genis inferior
alveoler kanal ve mandibuler foramende blyUmedir.*
Bardellini ve ark.” 50 NF1 tanili hastanin oral bulgu-
larini inceledikleri ¢calismalarinda hastalarinin yaklasik
yarisinda fungiform papillalarda genisleme ve kizariklik
izlemiglerdir. Hastamizda da dilinin 6n yiziinde bulunan
fungiform papillalarda kizariklik olmasi dikkat ¢ekicidir.

AgJiz icinde gbérulen nérofibromalarin cogunun agiz
tabaninda, bukkal mukozada, digsiz alveoler sirtta, gin-
giva ve damakta oldugu bildirilmistir.* Olgumuzda, pa-
rotis bezi icinde konumlanan ve masseter kasa dogru
yayillim gosteren pleksiform nérofibroma, digli alveol
krette ve bukkal mukozada genislemeye sebep olmus-
tur. Hastamizda lezyonun etkiledigi tarafta bukkal muko-
zay! iceren doku genislemesi O'Driscoll’in'® inceledigi
pleksiform nérofibromasi olan NF1 hastalarinda izlenen
bulgular ile uyumludur. Cunha ve arkadaglarinin'® olgu
raporunda pleksiform nérofibroma ile maksillofasiyal
malformasyonlar arasindaki iliski agiklanamamis ancak
timore baglanmigtir. Bu olguda alinan panoramik rad-
yografide, mandibuler kanalda genisleme, mandibula
ramusunda incelme, sigmoid ¢entikte derinlesme, ko-
ronoid proseste ve kondil boynunda uzama izlenmek-
tedir. Bu malformasyonlarin pleksiform nérobromunun
artan boyutuyla iligkili olabilecegi dustintlmektedir.

Friedrich ve ark.'”” FPN’si olan NF1 hastalarinda
dislerin kron boyunu ve pozisyonlarini degerlendirmis-
ler ve diglerin yer degistirmesini FPN’nin geniglemesi ile
iliskilendirmiglerdir.

Bu olguda 36 numaral diste gériilen mezializasyon,
75 nolu digin ¢lrik nedeniyle mesiodistal cap kaybina
baglanabilecegi gibi, ayni disin linguale dogru yer de-
gistirmesinde FPN’nin rolt oldugu disundlmektedir.
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Sonuc¢

Cocuk dis hekimliginde ekstraoral muayenede fasiyal
asimetrilerin klinik olarak degerlendirmesi sirasinda
dental patolojiler disinda kalan olusumlara FPN’nin de
sebep olabilecegi akilda tutulmalidir. Hasta muayenesi
sirasinda detayll anamnez alinmasi, ekstraoral muaye-
ne ile ‘cafe-au-lait’ lekelerinin tespiti, lezyonun palpas-
yonu ile hissedilen ‘solucan torbasr’ hissi ve panoramik
radyografideki bulgular ayirici tanilar agisindan buyuk
6nem tagimaktadir.

TESEKKUR VE ANMA

Bu olgu 29 Agustos-1 Eylil 2017 tarihleri arasinda Madrid’'de
dizenlenen 105. FDI Annual World Dental Congress’te poster
olarak sunulmustur.
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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
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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.

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