Gardner Sendromu (Olgu Raporu)

GARDNER SYNDROME (A CASE REPORT)
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Ozet

Amag:  Gardner seudromu iuteslinal polipler,  nwultiple osleo-
walai;  deride fibromalai; epiderme/ kistler, gomiilii daimi
stipeuriimerer  digler, odoulonuilarla  karaklerize olup, oto-
zomal dominant gecisli bir hastaliktir. Bu makalede bazi
ilging ozelllikleri nedeniyle bir olgu raporu sunulmus ve

ilgili  literatiir  bulgu/ar ile  karsilastirilmigtir.

Vaka Takdimi: Tii 2 iufanlil desmoid timor tanmisi ile Oral
Diagnoz re Radyoloji Anabilim Dali ini gonderilen 20
hastalini lezyonlar

yasindaki erkek cenelerindeki

panoramik radyografi ve BT  ile degerlendirildi.
Mandibula ve waksilla 'da fasival asimetriye neden olan
wlti/ile  osteowiaiéz lezyonlar ve gomiilii digler tespit edil-
di.

cene  kemi/derindeki

Sonug: Dishekimleriuiu lezyoular:r  ¢esitli

radvografik  yontemler  kullanarak  detayli  incelemelerinin,

Gardner seudomuumn erken teshis ve tedavisinde onemli

rol  oynayacagi vurgulanmak  istenmigtir.

Anahtar Kelimeler: Gardner sendromu, Gémiili disler,

Ostconia
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Gardner sendromu 1ntestinal polipler, muitipi
osteomalar, deride fibromalar, epidermal kistler,
gomiillii daimi ve siliperniimerer disler, odoiitoma-
larla karaklerize oltip otozomal dominant geg¢isli bir
hastaliktir. Spesifik gen, kromozom 5'in uzun ko-
lunun iizerindeki kiiciik bir bdlgede mevcuttur.
Gardner sendromu ortak bulgulara sahip oldugu
icin literatiirde FAG ile ayni olgu olarak kabul
edilmektedir (1-3).
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Summary

Purpose: Gardner's syndrome, inherited as an autosomal

dominant disorder, is characterized by intestinal/lohposis,
multiple osteomas, fihromas of the skin, epidermal cysts,
impacted permanent and supernumerary  teeth  unci
odontomas. In this article, because of this iiileresiing
specifications a case report was presented and compared

with the related findings.

Case Report: The lesions in the jaws of the 20-year-old male
patient were taken to consideration by using both
panoramic radiograph and CT on his admission 10 the
Oral Diagnosis and  Radiology  Department  with  the
diagnosis of type 2 desmoid tumour. Multiple osteomatoiis
lesions and impacted teeth occuring facial asymmetry in

the mandible and the maxilla were found.

Conclusion: It is stressed that detailed investigations of the

dentists in lesions of die faws by wusing various

radiographic methods would play an important role in

early diagnosis and treatment of Gardner s svinlromc.
Key Words: Gardner syndrome. Impaction, Osteoma
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Gardner sendromlu hastalarin bir¢ogunda,
hastaligin klinik &zellliklerinin tamami ayni anda
ortaya g¢ikmamaktadir. Hastanin ¢enelerindeki ve
fasiyal kemiklerindeki osteomalar, Gardner sendro-
mu ihtimali tanisini1 akla getirmeli ve hasta bu yon-
den de degerlendirilmelidir. Osteomalar fasiyal ve
uzun kemiklcrdekilerc ilave olarak ¢enelerde, 6zel-

likle angulus mandibulada bulunabilirler (1,4).

Klinik olarak osteomalar asemptomatik, yavas
biyiiyen, kemige benzer, sert kitleler halindedirler.
Lezyonlarm ¢ok biiyiimesi yiizde asimetriye yol
acabilmektedir. Meduller kemikte meydana gelen
osteomalar rutin radyografik muayenede dens,

sinirlar1 belirgin radyoopasiteler seklinde tespit
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edilmektedir. Osteomalar, fasiyal kemikler, kafa-
tas1 kemikleri ve paranazal siniisler igerisinde
goriilebildikleri gibi maksilla ya da mandibulada da
meydana gelebilirler. Bu tiimoéral olusumlarda lcz-
yonun lokalizasyoniina bagli olarak bas agrilari,
tekrarlayan siniizitis ve oftalmolojik sikayetler
dikkati c¢eken bulgulardir (1,5-7).

Gardner sendomuna eslik eden intestinal po-
lipler genellikle kolon ve rektumda yerlesmektedir.
Mikroskobik incelemede adenom olarak gériilen
polipler, kolorektal karsmoma'ya ¢ok yiiksek oran-
da malign degisim gosterebilmektedir (1,7,8).
Adenomatozis Coli'nin kansere doniisme riskinin
¢ok yiiksek olmasi nedeniyle oral radyografik in-
celemeler Gardner sendromlu hastalarin erken
tanis1 ve korunmasinda yardimci olabilmektedir (9,
10,11,12).
panoramik radyografi Gardner analizinde O6nemli

Yuasa ve arkadaslarina (2) gore

bir erken tani aracidir.

Bigisayarlt Tomografi (BT) c¢esitli maksillo-
fasiyal Iczyonlar i¢in 6zellikle son yillarda 6nemli
bir diagnostik ara¢ olmaktadir (2,13). Magid ve
arkadaslart (13) BT'nin Gardner sendromlu hasta-
larda pelvik ostcomlar: net bir sekilde gosterdigini
rapor etmislerdir. Yuasa vc arkadaglart (2) da
Gardner sendromlu ii¢ hastayir panoramik radyo-
grafi vc BT ile karsilastirmali olarak incele-
mislerdir. Bizim olgu raporumuzda da Gardner
sendromlu bir hastanin BT ve panoramik radyo-
grafik bulgular1 degerlendirilmistir.

Olgu Raporu

01.04.1997 tarihinde GATA Oral Diagnoz vc
Radyoloji A.D.'na c¢enelerindeki lezyonlarin vc
yiiziindeki asimetrinin degerlendirilmesi i¢in gon-
derilen 20 yasindaki erkek hastanin ¢ocuklugundan
beri belindeki vc sirtindaki sisliklerden sikayeti
oldugu, 14 yasinda iken lomber bolgede Tip II in-
fantil Desmoid Tiim6r tanis1 konuldugu, ancak her-
hangi bir tedavi gdormedigi tespit edildi.

Hastanin anamnezinc gore soygecmisinde
Gardner sendromu ile ilgili bir patoloji tespit
edilmedi. Hastanin genel tibbi muayenesi gdzden
gecirildiginde; sag lomber alanda 9x4 cm. boyut-
larinda sert kivamda vc fiksasyon gosteren Kkitle
oldugu tespit edildi. Sol gogiis kafesinde midak-

siHer ¢izgi iizerinde yerlesim gosteren 7-10 kotlari
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Sekil 1, Panoramik radyogramda maksilla ve mandibnladaki

osteomatdz lezyonlar ve gomiili disler.

arasinda bulunan 4x5 cm. boyutlarinda mobil kitle
belirlendi. Ayrica, burun raddesinde 2x2 cm.ve
frontal alanda sac¢ ¢izgisinin basladig1 bolgede 2x3
cm.olarak tespit edilen mobil kitlelere Tip II
Desmoid timor tanisi konuldu; bagirsak vc rektum
grafileri ile intestinal poliplerin mevcudiyeti tespit
edildi.

Hastanin panoramik radyografi ve BT goriin-
tileri alindi. BT uygulamalart 120 KVP, 15()mAS.
(5.sn ve 2 veya 4 mm kalinliginda dilimler kul-
Speed CT/i
Mandibuladan, mandibula alt sinirina paralel diiz-

lanilan) Hi seanerinde yapildi.

lemde, maksilladan ise okluzal diizleme paralel
kesitler alindi. Panoramik radyograf Panoura 10-C

ile ¢ekildi.

Panoramik radyografve BT'nin her ikisinde de
disli bolgelerde ve bilateral olarak mandibula angii-
lusunda fasiyal asimetriye neden olan multiple os-
teomatdz lezyonlar tespit edildi. Panoramik rad-
yografda mandibula vc maksillada ¢ok miktarda
gomiili daimi disler vc odontomalar izlendi
(Sekil 1). BT kesitlerinde mandibula bukkal ve lin-
gual bolgelerde dalgali kortikal kalinlagmalar vc
sag mandibula angulusunda da osteomatdéz lezyon-
lar go6zlendi (Sekil 2a,b). Maksillamn CT kesit-
lerinde de kortikal kalinlagsmalar ve ostecomatdz
lezyonlar tespit edildi (Sekil 3a,b).

Tartisma

Gardner sendromu igin, osteomatéz lezyon-
larin maksilla vc mandibulanin ii¢ farkli bélgesinde
belirlenmesi ve diffiiz sklcrotik lezyonlarin bulun-
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masi palognoniik bulgular  olarak deger-
lendirilmistir (3). Gardncr sendromu tespit edilen
bir olgunun aile bireylerinde periyodik genel
muayeneye tabi tutulmalari 6nerilmis ve ¢genelerin
panoramik radyografisinin rutin olarak alinmasi

gerektigi bildirilmistir (9-11).

Gardncr sendromunda osteomalann genellikle
mandibulada, nadiren de maksillada gorildigi
bildirilmistir (14). Ywuasa ve arkadaslar1 (2) f{ig
Gardncr sendromlu olgunun ikisinin BT kesit-
lerinde maksillada osteomalar tespit etmisler,
panoramik radyografinin maksillcr lezyonlan tespit
etmede yetersiz kaldigini belirtmislerdir. Bizim ol-
gumuzun panoramik radyograminda ise gerek mak-
silla ve gerekse mandibulada fazla miktarda osteo-
matéz Iczyonlar, odontomalar vc gomiili disler
tespit edilmistir. BT kesitlerinde de osteomatdz

Iczyonlar ve gomiilii disler izlenmistir.

Sekil 2(a,b). BT'de iki farkli kesitte mandibuladaki kortikal

kalinlagsma ve osteomatdz Iczyonlar.

112

GARDNER SENDROMU (OLGU RAPORU)

Sekil 3(a,b). BT'de iki farkli kesitte maksilladaki kortikal

kalinlasma vc osteomatdz Iczyonlar.

Kubo (11), Ooya (15), Shoji (16) ve Takeda
(17) Gardner sendromlu hastalarda temel patolojik
bulgularin  osteomalar oldugunu  belirtmistir.
Takeda (17), dis koki ile yakin iligkisi olan bir
radyografik lezyonun semental kdkenli olabilecegi-
ni bildirmistir. Yuasa vc arkadaslar1 (2) ise BT ke-
sitlerinde kortikal kemik vc dislerin apcksleri ile
¢esitli seviyelerde iliskili olan radyoopasiteler
izlemis, kemik ve semental proliferasyonun her
ikisinin de ise karisabilecegim vurgulamiglardir.
Utsunomiya (14), 1da (5), Wolf (4) ve Katou (6)
Gardncr Sendromu ile iliskili osteomatdz lezyon-
larin yalnizca disle ilgili alanlarda meydana geldik-
lerini bildirmislerdir. Yuasa vc arkadaslari (2) ise

bir olgularinda osteomatdz lezyonlan niandibula
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ramusunun yiikselen bolgesinde de gordiklerini
belirtmislerdir. Bizim olgumuzda da mandibulanin
disle ilgili olmayan bdlgelerinde osteomatdz lez-

yonlar belirlenmistir.

Wolf ve arkadaslart (4) siiperniimerer disler,
odontomalar ve siirmemis dislerle birlikte goriilen
enostozlarin Gardner sendromu ig¢in belirleyici bul-
gular olduklarini ileri sirmiisler, dishekimlcrinin
bu tiir bulgularin tespitinde Gardner sendromunun
erken tanisinda 6nemli bir role sahip olduklarini
belirtmislerdir. Ayni arastirmacilar panoramik
radyografinin tani1 degerinin fazla abartilmamasi
gerektigini bildirmisler, bu tlirbir olguda sistematik
sigmoidoskopi yapilmasi gerekliligini de vurgu-
lamislardir. Bizim olgumuzda panoramik radyo-
grafi ile yapilan incelemede osteomatdz lezyonlar,
odontomalar net olarak

gomili disler ve

izlenebildigi i¢in Gardner sendromlu hastalarin

teshisinde yararli olacagini diisiiniiyoruz.

Gardner sendromlu hastalarda dental tedavinin
miimkiin oldugunca erken baslatilmasini savunan
ve siirmemis dislerin, diger ¢ene degisimlerinin da-
ha sonra ciddi dental problemlere yol agacagini be-
lirten arastirmacilarm-Takcuchi (3), Ida (5), Wolf
(4)- goriislerine biz de katiliyoruz.

Sonug¢

Sunulan olgunun dikkat ¢eken yonii, osteo-
matdz Iczyonlarin ve gdmiilii dislerin hem maksilla
Maksilla ve
mandibuladaki osteomalarin vc kortikal kemikteki

hem de mandibulada izlenmesidir.

kalinlagmalarin daha iyi incelenmesi amaciyla BT

incelemesi yapilmistir.

Intcstmal poliplerin yiiksek oranda malignitc
riski tasimalar1 nedeniyle Gardner sendromunda
erken tani ¢ok Onemlidir. Dishckimlerinin ¢ene
kemiklerindeki lezyonlari gesitli radyografik yon-
temler kullanarak detayl1 incelemelerinin, Gardner
sendromunun erken tanisinda vc ortaya ¢ikabilecek
ciddi dental problemlerin 6nlenmesinde 6nemli rol

oynayacagt vurgulanmak istenmistir.
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