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Ozet

Bircok sistemik hastalik veya sendromun agiz icinde 6zgiin olan ya da olmayan bulgusu goriilebilir. Agiz lezyonlar, hastaligin erken
doneminde ortaya ciktiginda tani koymada yol gosterici ilk bulgu olabilecegi gibi hastaligin tamamlayici bulgusu olarak da karsimiza
cikabilmektedir. Bu derlemede, sik goriilen sistemik hastaliklarin ve nispeten sik olan genodermatozlarin 6zgiin olan ve olmayan oral
bulgularnindan bahsedilerek bazi bulgular daha ayrintili olarak irdelenmistir. (Tiirkderm 2012; 46 Ozel Sayi 2: 96-104)

Anahtar Kelimeler: Agiz bulgusu; sistemik hastaliklar; genodermatozlar

Summary

Spesific or nonspesific oral lesions may be seen in the course of many systemic diseases or syndromes. While some may be early
signs and first clues that may be helpful in the diagnosis or may be seen as complemantary findings. In this review, spesific or
nonspesific findings of common systemic diseases and relatively frequent genodermatoses will be reviewed, and some will be
discussed in detail. (Turkderm 2012; 46 Suppl 2: 96-104)
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Giris Hematolojik hastaliklar

Bu derlemede sistemik hastaliklar ve sendromlarda agiz Anemi
bulgular incelenmisti. Bu baslik, ¢ok sayida hastaligi
kapsayabileceginden 6nce sik gordlen sistemik hastaliklar kendi
icinde ait olduklari sistemlere gére gruplandirilarak
degerlendirilmis ve ayri bir baslik altinda goreceli olarak daha sik
rastlanan sendromlardan bahsedilmistir.

Bircok hematolojik hastalik farkli oral mukoza bulgularina yol
acabilir. Demir eksikligi diinyadaki en yaygin anemi nedenidir.
Demir eksikligi anemisinden kaynaklanan oral bulgular cesitlidir.
Anemi, eksfolyatif keilitin ©nemli nedenleri arasinda yer alir.
Demir eksikligi anemisinde ayrica dil sirtindaki papillalar da
Sistemik Hastaliklarda Oral Mukoza etkileyen atrofik glossit, mukozal solukluk ve oral mukozanin
generalize atrofisi gorilebilir. Agizda hassasiyet ve yanma hissi

Sistemik hastaliklar deride oldugu gibi, agizda da bircok bulguya ~ ©l@bilir’. Plummer-Vinson sendromu ya da Paterson-Kelly

neden olabilirler. Bazi hastaliklarda agiz ve deri bulgulan birlikte ~ Sendromunda da glossitle seyreden demir eksikligi anemisi
iken, bazilarinda sadece agdiz bulgularinin varligi tipiktir. Bu goriilir. Pernisiyéz anemide agiz bulgusu olarak stomatodini
derlemede sistemik hastaliklarin stk gérilen mukoza olur. Hastalik siddeti ve stresi ile iliskili olarak dilde odaksal ya da
bulgularina deginilecek ve bazi 6zel agiz bulgularindan biraz ~ diffliz eritem, papillalarda ve mukozada atrofi gérulir. Bu
daha ayrintili olarak bahsedilecektir. Hastaliklar olabildigince  tabloda etkilenen alanlarda skuamdéz hiicreli karsinom igin risk
koken aldiklar sistemlere gére siniflandirimistir. artisi bulunmaktadir2.
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Atrofik glossit (Méller-Hunter glossiti) dilin, papillalarin silinmesi sonucu
diz ve parlak bir hal almasidir. Tablo, mukoza epitelinin ylzeyel
tabakalarinin eksfolyasyonu sonucunda ortaya cikar. Duyarlilik, yanma,
agn gibi semptomlar ile rahatsizlik verici olabilir, &zellikle eksi veya aci
gidalarin yenmesi gliclesebilir. Agiz kurulugu hissine ve tat kaybina yol
acabilir. Folik asit, B vitamini veya demir eksikliklerinde, kronik
inflamatuvar bagirsak hastaliklari ve ¢olyak hastaliginda gorilebilen
tablonun tedavisi altta yatan nedene yoneliktir3.

Rekdirren aftdz stomatit idiyopatik olabilecedi gibi, demir eksikligi anemisi,
B12 vitamini eksikligi ve folik asit eksikliginde de olusabilir:5.

Hematolojik Maligniteler

Losemi seyrinde gorilen oral bulgular primer, sekonder ve tersiyer olarak
siniflandirilabilir. Primer olanlar; oral mukozanin neoplastik infiltrasyonu
ile ortaya cikar. Lokalize ya da yaygin jinjival infiltrasyon ve hipertrofi en
sik bulgusudur. Sekonder olanlar normal hematopoietik hicrelerin
baskilanmasiyla gelisenlerdir. Mukozada solukluk, siyanoz, erozyonlar,
agnll ve nekrotik Ulserler, agiz icinde petesi ve ekimozlar gorilebilir.
Tersiyer lezyonlar kemoterapi ya da radyoterapi toksisitesi (oral mukozit,
kserostomi, bakteriyel, fungal ve viral infeksiyonlar) ya da allojenik kemik
iligi transplantasyonu sonrasi graft versus host hastaligi (kserostomi,
likenoid reaksiyonlar) nedeniyle ortaya cikar6.7.

Agranilositoz ve siklik nétropenide oral Ulserler (Resim 1) hastaligin
Onemli bir semptomudur. Agdrli, derince ve dizensiz sinirli olup
etrafindaki inflamatuvar halo minimaldir. Siklik nétropenide Ulserler,
nétropenik ataklarla paralel olarak periyodik olarak tekrar eder4.

Endokrin hastaliklar

Diabetes Mellitus

Bircok organi sekonder olarak etkileyen diabetes mellitusta jinjivit ve
periodontiti kapsayan periodontal hastaliklarin sikligr artmistir.
Kontrolstiz diabeti olanlarda periodontal hastaliklar daha siddetli
seyreder. Ote yandan periodontitin tedavisi, kan sekeri diizeyinin
kontroliint de kolaylastirmaktadir89. Uluslararasi Diyabet Birligi, diyabetli
hastalarin yillik agiz muayenesi yaptirmalarini 6nermektedir. Diyabetli
hastalarda ayrica cesitli firsatg deri ve mukoza infeksiyonlari, 6zgUnligu
ylksek deri belirtileri, diyabetin metabolik komplikasyonlarina bagl deri
belirtileri ve diyabet tedavisi ile iliskili deri belirtileri gorilebilir. Oral
kandidiazise egilim artmistir. Sialadenozis (bilateral parotis glandlarinda
genisleme), dil papillalarinda atrofi, tat almada bozukluk, yanan agdiz
sendromu ve glukoz konsantrasyonundaki artis nedeniyle tlkrik

Resim 1. Siklik nétropenide dil lizerinde lilserler

salgisinin - akiskanliginda azalmanin yol actigi subjektif kserostomi
rastlanabilen diger oral bulgulardir.8.

Anjina billoza hemorajika, adiz mukozasinda ani ortaya c¢ikan,
asemptomatik hemorajik biller ile seyreden, etyopatogenezi tam olarak
bilinmeyen bir hastaliktir. Entlbasyon, endoskopi, dis tedavisi gibi
travmaya yol agan durumlarin ve inhalasyon seklinde kortikosteroid
kullaniminin tetikleyici rol oynayabildigi gdsterilmistir. Bunlarin yani sira
diyabet ile iliskili olabilecegi 6ne strllmektedir. Hastalarin dnemli bir kismi
orta yasin Uzerindedir. En sik yumusak damak ile sert damagin birlesme
bolgesinde yerlesen, gevsek veya gergin soliter bir bil seklindedir. Dil
basta olmak Uzere agzin diger bdlgelerinde ve epiglot, farinks gibi oral
mukozaya komsu bdlgelerde de gelisebilir. Billn kisa strede agiimasiyla
erozyon ortaya ¢ikar ve birkag glin icinde sikatrisle iyilesir. Ancak bir stire
sonra niks edebilir. Nadir de olsa ani hava yolu obstrlksiyonu ile 6lime
yol acabilir. Pemfigus vulgaris basta olmak Uzere imminobilléz
dermatozlar ve ilag reaksiyonlari ile ayirici taniya girer. Tani cogunlukla
klinik olarak konur. BUl histopatolojik olarak subepitelyal yerlesimlidir10.

Addison Hastaligi

Addison hastaliginda glukokortikoid, mineralokortikoid ve androjen
hormonlarin eksikligine bagl cesitli belirti ve bulgular gelisir. En belirgin
deri bulgusu, glines goren ve basiya maruz kalan alanlarda daha belirgin
olan hiperpigmentasyondur. Agizda 6zellikle bukkal mukozada, dilin
ventral boliminde ve agdiz tabaninda daha belirgin olan, ancak diger
bolgeleri etkileyebilen yamali bir desende ya da diffliz kahverengi
makdiller seklinde goralir?.

Gastrointestinal Hastaliklar

Iinflamatuvar Barsak Hastaliklari

Crohn hastaliginda lezyonlar, agizdan anuse kadar tim gastrointestinal
kanal boyunca olabilir Agdiz lezyonlari bircok farkli sekilde
gorilebilmektedir. Dudaklarda granllomatéz keilit, jinjivada hiperplazi,
jinjivit, bukkal mukozada sisme ve derin linear Ulserasyon, mukozal
polipoid lezyonlar, dilde ise kaldinm tasi gorlinimine yol acan diffliz
infiltrasyon seklinde oral tutulum olabilir Hastalik 6zgiin infiltrasyon
gosteren mukoza degisiklikleri disinda rekirren aftéz stomatit, anguler
keilit ve perioral eritem gibi bircok baska nedenle de ortaya cikabilen
reaktif dermatozlara da yol acabilir'!. Crohn hastaliginda gastrointestinal
sistem disinda yerlesen, ancak histopatolojik agidan grantilomat6z 6zellik
gosteren lezyonlar “metastatik” olarak adlandirilir. Bunlar en sik vulva ve
peniste, nadiren vicudun diger bdlgelerinde yerlesmekte olup,
mukozalarda da olabilir.

inflamatuvar barsak hastaliklar, atrofik glossitin en énemli sistemik
nedenleri arasinda yer alir. Pyostomatitis vejetans nadir gérilen bir tablo
olup, %78 oraninda inflamatuvar barsak hastaliklari ve ¢zellikle Ulseratif
kolitle birlikte tanimlanmistir2. Dudak, yanak mukozasi ve damakta
eritemli zeminde sarimsi, linear ya da daginik pustuller ile karakterizedir.
Siklikla birlesmeye egilimlidir ve vyiizeyel erozyonlara donlsur?.
Tedavisinde kortikosteroid kullanilabilmekle beraber inflamatuvar barsak
hastaliginin tedavisine de yanit vermektedir.

Konnektif doku hastaliklar

Lupus eritematozus

Sistemik lupus eritematozus (SLE) hastaliginda bildirilen oral lezyon
prevalansi %2-80 arasinda olup ortalama %?20-30'dur’2. SLE'nin
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seyrinde de ortaya ¢ikabilen diskoid lupus eritematozusta ise yaklasik
%5 oraninda oral mukoza tutulur. Dudak diskoid lezyonlarin dnemli
bir yerlesim bélgesi olup, alt dudak daha ¢ok ultraviyole isini almasina
bagl olarak daha sik etkilenir. Dudaklarda kigik boyutlu hafif skuam
ve krutlu lezyonlar veya yizln diger bolgelerinde rastlanan lezyonlari
andiran, keskin sinirli, cevresinden kabarik plaklara rastlanabilir.
Dudak lezyonlari aktinik keilit ile ayirici taniya girer. Agiz iginde en sik
tutulan bolgeler damak, jinjiva ve bukkal mukozadir. Klasik oral diskoid
lezyon; beyaz isinsal strialarla cevrili ortasi eritemli, atrofik ya da Ulsere
plaktir (Resim 2) ve erozif liken planusla benzer goriinimdedir. Beyaz
hiperkeratotik plak, balpetegi gorinimli plaklar, nonspesifik eritem,
purpura, petesi ve dlzensiz sinirli Ulserler seklinde gériinimlere yol
acabilir8. Tikrik bezlerinin fonksiyonunda bozulma ile kserostomi
gorllebili. Mukozal lezyonlarda tipik histopatolojik 6zellikler her
zaman bulunmaz!. SLE'de oral lezyonlar sistemik imminsupresiflerle
geriler, agza sinirli lezyonlarda topikal kortikosteroid ya da sistemik
antimalaryal kullanimi uygundur8.

Skleroderma

Sklerodermada deri bulgular 6n planda olmakla birlikte oral bulgular da
siktir. Sistemik sklerodermada hastalarin yaklasik %70'inde kserostomi
olur. Periodontal hastalik ve dis clrikleri daha sik gorilir. Radyolojik
olarak tiim dislerin periodontal ligaman araliginin genislemesi
karakteristik bir bulgudur4.13. Sklerodermali hastalarda cevre dokularin
sklerozuna bagl olarak agiz adeta kigulir ve zor acilir hale gelir Bu
durum ile iliskili olarak perioral bélgede isinsal oluklanma ortaya cikar.

Sjégren sendromu

Otoimmn bir hastalik olan Sjégren sendromu, idiyopatik (primer) veya
romatoid artrit, SLE ve skleroderma gibi baska konnektif doku hastaliklari
ile birlikte (sekonder) olabili. HIV infeksiyonlu hastalarda da Sjogren
sendromu benzeri bir tablo olusabilir. Sjogren sendromunda oral bulgular
genellikle kserostomiye bagli olup tat kaybi, yeme ve konusma glgliga,
polidipsi, disfaji ve glossodini gibi semptomlar gordlir. Tukrik salgisi
karakteristik olarak misintz, koyu kivamlidir ya da siddetli olgularda hi¢
yoktur. Oral mukozada eritem ve filiform papillalarda silinmeye bagli

olarak, dilde diz ya da kaldinm tasi benzeri bir gorinti olabilir’.2.
Kandidal infeksiyon sikligi artmistir. Yine kserostomi nedeniyle dis
cUriklerine sik rastlanir?4,
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Behcet Hastalig

Behcet hastaliginda ok sayida deri, mukoza ya da sistemik bulgu
gorllebilir. Akut ataklar farkli organlar ilgilendirebilir ve degisik
zamanlarda farkl belirtiler 6n plana cikabilir. Hemen hemen tim
hastalarda bulunan rekirren aftéz stomatit (oral Ulser) cogunlukla
hastaligin ilk bulgusudur. Hastalar yilda en az 3-4 aft atagi tanimlarlar.
Behcet hastaliginda gorilen aftlarin klinik gorinimu idiyopatik olarak
ortaya ¢ikan aftlara benzese de Behget hastaligindaki aftlarin sik
tekrarlamasi ve yaygin lezyonlara yol agmasi tipiktir. Aftlar en sik dudak,
yanak mukozasi, dil ve disetinde yerlesir. Damak, tonsiller ve farinks de
tutulabilir. Aftlarin® %80'ini mindr aftlar olusturur. Bunu majér ve
herpetiform aftlar izler. Mindr ve herpetiform aftlar iz birakmazken,
damak, farinks ve tonsillerde yerlesen major aftlar sikatris birakabilir.
Aftlar, uzun vyillar tek belirti olarak kalabilir ve bazen diger belirtiler
remisyona girse bile cikmayr sirddrebilin Bolgesel travmalar aft
olusumunu tetikleyebilir (mukozal paterji). Hastaligin tanisi klinik
bulgulara dayanir. Rekirren aftdz stomatit, Behget hastaliginin
“Uluslararasi tani kriterleri” icinde tek zorunlu bulgudur4.15.

Bobrek Hastaliklar

Kronik bobrek yetmezligi

Kronik bdbrek yetmezligi olan hastalarda oral belirti ya da bulgularin
gorilme sikligi %60 oraninda bildirilmistir. Bunlar arasinda en sik
rastlananlar agdizda kuruluk, tat almada bozukluk ve Uremik agiz
kokusudur. Bu koku hastalarin ttkrik salgisinda konsantrasyonu
yikselen Uredeki amonyaktan kaynaklanir. Sekretuvar glandlarin direkt
Uremik tutulumu ve kisitlanmis sivi alimi agiz kurulugunun baslica
nedenidir16.

Multisistem Hastaliklan

Sarkoidoz

Sarkoidoz nadiren oral mukozay! tutabilir2. Dil, jinjiva, bukkal mukoza,
labial mukoza ve damakta multipl noddller ve birlikte adrisiz Ulserler
gordlebilir. Oral lezyonlar genellikle asemptomatiktir ancak bazen agri ve
dilde kuruluk olabilir’”. Dudaklarda grantilomat6z noddllerin (Resim 3)
yani sira toplu igne basi boyutunda kiime olusturan ve Fordyce lekelerine

Resim 3. Sarkoidozlu hastada dudak cevresinde graniilomat6z
nodiiller
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benzeyen papllere rastlanabilir.  Asemptomatik oral lezyonlarin
tedavisine gerek yoktur, spontan remisyon olabilir Semptomatik
lezyonlarda cerrahi ya da sistemik kortikosteroid tedavisi uygulanabilir.

Primer Sistemik Amiloidoz

Amiloidin keratinosit kdkenli oldugu primer deri amiloidozlari sadece deri
ile sinirhidir. Primer sistemik amiloidoz ise deri, mukozalar ve i¢ organlar
bir arada etkiler. Bu tablo, multipl miyelom basta olmak Uzere plazma
hicreli ve B htcreli diskraziler ile birliktelik gosterebili. Makroglossinin
onemli nedenleri arasinda yer alir. Dilin diffiz olarak genisleyip, asir
sertlesmesi adr ve hareket kisithligina yol acar. Dilin ylizeyi dizensiz bir
g6rinim alabilir. Ayrica submukozal noddl, sislik veya petesiler olabilir.
Amiloidin farkli lokalizasyonlarda depolanmasiyla klinige disfaji, disfoni,
glossit ve kserostomi (sikka sendromu) eslik edebilir. Dilden yapilan
histopatolojik inceleme ile amiloid birikimi saptanabilir8.

Gebelik

Gebelerin yaklasik %5‘inde primer olarak jinjivada yerlesen ancak dil,
damak ya da bukkal mukozada da gortlebilen eritemli, diizgtin ylzeyli ve
lobule piyojenik grantlom benzeri lezyon olusur. Bu anjiyomat&z lezyon,
siklikla Uglincl aydan sonra ortaya cikar ve dogumdan sonra siklikla
kaybolur. Jinjivit gebeligin seyrinde stk gorilen bir durum olup %60
siklikla bildirilmistir9. Ostrojen ve progesteron diizeylerindeki degisikligin
oral floraya etkisi ve azalmis immin yanit nedeniyle ortaya ¢ikar. Oral
hijyenin diizenlenmesi ile kontrol edilemeyen olgulara klorheksidin gibi
antiseptik gargaralar énerilebilir. Periodontiumun bakteriyel inflamasyonu
ile periodontit tablosu gelisebilir. Bu durum tekrarlayan bakteriyemiye ve
kronik inflamatuvar yanita neden olarak dolayli olarak akut faz yanitini
indukleyebilir9.

Sendromlarda Goérilen Agiz Bulgulan

Cok sayida sistemi ilgilendiren bircok sendromun tanisi dermatoloji
polikliniklerinde konabilmektedir. Bunlarin oral mukozay etkileyenlerinin
saylsl azimsanmayacak dlzeydedir. Bu derlemede cogunlukla, oral
mukoza tutulumu ile birlikte bagka dermatolojik bulgular da olan
sendromlara deginilmistir.

Melkersson-Rosenthal Sendromu

Skrotal dil, asimetrik orofasiyal 6dem (grantilomatéz keilit, makrokeilit) ve
tekrarlayan fasiyal paralizi seklinde i¢ ana bulgusu olan, nadir gordlen bir
sendromdur. Sporadik olarak ortaya ¢ikar20. Uzun yillar bir veya iki belirti
ile seyrettikten sonra “triad” tamamlanir. Tim belirtilerin bir arada
gérillmedigi (inkomplet) formlari da vardir. Ozellikle tst dudad etkileyen,
bazen iki dudagi birden tutan, yumusak veya sert kivamli, granilomatéz
bir keilit oldukca tipiktir. Keilitin inat¢i bir seyri vardir. Dudagin belirli
bolgelerinde daha belirgin tutulum olabilir ve bazen asir blylimeye
neden olabilir. Sendroma bagli skrotal dil gérinimu idiyopatik olarak
ortaya ¢ikandan farkll degildir. Yanaklar, cene, g6z kapaklari, alin ve
damakta da klinik ve histopatolojik agidan dudaktakine benzer
degisiklikler olabilir. Orofasiyal 6dem persistan olabilecegi gibi, tekrarlayan
ataklar ile seyrederek anjiyoddemi taklit edebilir. Aciklanamayan yiz ve
dudak siskinliklerinde yiiz felci dykist sorgulanmalidir. Alt motor néron
paralizisi sonucunda, genellikle tek tarafli yerlesen ve tekrarlama &zelligi
olan fasiyal paralizi gelisir Makrokeilit sonucu dudaklar kalinlasmis ve

kabarik olabilir. Dudaktan yapilan biyopsinin histopatolojik incelemesinde
dermiste 6dem ile birlikte kazeifikasyon nekrozu gostermeyen, kuclk
granilomat6z odaklar saptanir21.

Down Sendromu

Trizomi 21, trizomi G ya da mongolizm olarak da tanimlanan Down
sendromunun gorilme sikhigi nispeten yiksek olup hastalar 50-60
yaslarina kadar yasayabilmektedir. Hastalarda gelisimsel yetersizlik
sonucu, Yyiksek ve derin damak, damak dudak yangi, mikrodonti,
hipodonti olabilir. Hipotonik kaslar nedeniyle agiz bileskesinde asagiya
dusts ve disa dontk alt dudak gorinimi ortaya cikar. Skrotal dil
gorilme sikhigi normal populasyondakinden daha fazla olup cografik dil
eslik edebilir. Down sendromlularda makroglossi ve bunun yol actigi ek
sorunlar ortaya ¢ikabilmektedir. Agiz sekresyonunda artis, anguler keilit
ve kronik periodontit en sik karsilasilan ikincil tablolardir22.

Lipoid proteinoz (Urbach-Wiethe Sendromu)

Deri, mukozalar ve beyin basta olmak Uzere cesitli ic organlarda hiyalin
madde birikimi ile karakterize olan, kronik seyirli bir hastaliktir.
Glikolipoprotein ve lipid iceren bir madde olan hiyalinin kékeni tam olarak
aciklanamamaktadir. Deri belirtilerinin yani sira hastalik bircok mukozayi
etkiler. Larinks bolgesinde hiyalin madde depolanmasi sonucu, ses
tellerinin elastikligini yitirmesiyle ses bogduklasir. Bebegin kisik sesle
aglamasi  genellikle hastaligin ilk belirtisidir. Yasam boyu siren ses
boguklugu taniya gétlrict bir bulgudur?3. Basta bukkal mukoza olmak
lzere, agiz icinde palpasyonla hissedilebilen kalinlasma ve yer yer
deformasyon sz konusudur. Frenulumdaki madde birikimi ile iliskili
skleroz sonucunda bélge beyazimsi bir renk (Resim 4) alir. Hastalarin dil

Resim 4. Lipoid proteinozda frenulum sklerozu
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dorsalinde ve dil kékinde diffliz bir infiltrasyon olabilir. Buna bagli olarak
dil sertleserek hareketleri kisitlanabilir. Frenulum sklerozu ile birlikte
oldugunda konusma ve yeme gligliigu ortaya gikabilir.

Dudak mukozasinda kabartilar olusmasi lipoid proteinozun tipik bir
gorinimuddar. Jinjiva, uvula ve yumusak damak da tutulabilir. Bukkal,
laringeal ve faringeal mukozalarda tutulum vyasla artarken, diger
mukozalarda daha hafif seyreder. Nadiren disfaji ve solunum glcligline
neden olabilir Hastalarda perioral infiltrasyon sonucu perioral bolgede
Ozellikle adiz bileskelerinde oluklanma gordlebilir (Resim 5). Dis
germlerinde gelisim eksikligi ise oligodonti ve dékilmeyen sit dislerine
yol acabilir. Dis degisiklikleri radyolojik incelemeler ile saptanabilir424.25,

Juvenil Kolloid Milyum

Deri, mukozalar ve gdzi tutan, ¢ok nadir gorilen bir hastaliktir. Deri
lezyonlari baglica ylzde yerlesir. Burun, Ust dudak ve yanagin Ust kismi
en Onemli lokalizasyonlaridir. Saydam, sari veya kahverengi, birkag
milimlik papller bir araya gelerek plak olusturabilirler. Jinjiva, hastalikta
madde depolanmasinin belirgin oldugu bélgeler arasinda yer alir ve bu
durum ligndz (odunsu) periodontit olarak adlandirilir. Dermiste amiloid
benzeri bir materyalin oldukca yodun birikimi s6z konusudur. Bu
maddenin  keratinositlerin  dejenerasyonu  sonucu  olustugu
diUstintlmektedir. Ligndz konjunktivit hastaligin ana bulgular arasinda
yer alir ve ciddi komplikasyonlara yol acabilir26é.

Tuberoz Skleroz

Bircok organi etkileyen bir genetik bozukluk olan Tuberéz sklerozda deri
bulgularina gdre daha nadir (yaklasik %10) rastlanan oral fibréz noddiller;
diseti (jinjival fibromatoz), dudak, dil, damak ve larinkste yerlesen, kiime
olusturmaya egilimli, mukoza renginde paptller (Resim 6) seklinde
gorllir. Bu agidan, tuberéz sklerozdan stiphe edildiginde oral mukoza
muayenesi yapilmasi ihmal edilmemelidir. Mukozal papdller bazen bir
araya gelerek kitle seklini alabilir Bunun disinda makroglossi ve
makrokeilite neden olabilirler. Hastaligin mukozal lezyonlari ilaca bagh
diseti hiperplazisi ve Heck hastaligi ile ayirici taniya girer. Ote yandan,
epilepsisi olan tuber6z sklerozlu hastalarda fenitoin kullanimina bagl
olarak da jinjivida hiperplazi olusabilir. Dis minesinde pitting, tuber6z
sklerozlu eriskin hastalarin hemen hepsinde bulunur. Nadir olarak oral
miksoma ve desmoplastik fibrom bildirilmistir4.27.

Resim 5. Lipoid proteinozda perioral infiltrasyon ve agiz
bileskelerinde oluklanma
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Cowden Hastaligi (Multipl Hamartom Sendromu)

Cowden sendromu (hastaligi) deri, mukozalar, meme ve tiroid basta
olmak Uzere cesitli organlarda hamartomatdz ya da neoplastik lezyonlara
yol acar?8. Cowden hastaliginda oral lezyonlarin gérilme sikligi %80'in
lizerinde olup, bazen deri lezyonlarindan énce ortaya ¢ikabilir29. Jinjiva,
dudak, damak ve dilde yerlesen 1-3 mm'lik, diizglin yizeyli, beyaz veya
pembe papliller (oral papillomatoz) birleserek kaldinm tasi gérinimiine
yol acabilirler24. Lezyonlarin histopatolojik incelemesinde 6zgtin olmayan
papillom yapisi saptanir. Bu lezyonlar klinik agidan Heck hastaligr,
lenfanjiyom, tuberdz sklerozun oral fibroz noddilleri, Goltz sendromunun
oral fibromu, MEN 2B sendromundaki mukozal néromlar, lipoid proteinoz
ve piyojenik grantlom ile ayirici taniya girer. Skrotal dil, dislerin yanlis
yerlesmesi ve erken dokilmesi agzi ilgilendiren diger belirtilerdir28.

Goltz Sendromu (Fokal Dermal Hipoplazi)

AJiz cevresi, burun cevresi, kulaklar, parmaklar, bukkal mukoza, jinjiva,
dil, larinks, vulva, anls ve kivrim bélgelerinde yerlesen kirmizi papillomlar
nadir gérllen hastaligin ézgin deri bulgular arasinda yer alir. Dogum
sirasinda bulunmayan papillomatdz lezyonlar, genellikle yasamin ilk
aylarinda ortaya ¢ikar ve yavas yavas artarlar. Kirmizi renkli, verriikoz
veya bazen vejetan yapidaki perioral lezyonlar Goltz sendromu icin
oldukca tipiktir30. Bu papillomlar verruka vulgaris ve kondiloma
akiminatadan anjiyofibroma uyan histopatolojik ¢zellikleri ile ayrilirlar.
Rahatsizlik veren papillomlar icin cerrahi tedavi yontemleri uygulanabilir.
Hastalarin  %50'sinde anodonti, hipodonti, mikrodonti, diizensiz
bosluklar, mine defektleri gibi dis anomalileri bulunur ve dis clriklerine
egilim fazladir. Dudak, damak ve dilde yariklanma, damak arkinin
yuksekligi, uvulanin kiicklGgu ya da yoklugu, jinjivada hipertrofi ve dilde
hemihipoplazi, bildirilen diger adiz ici bulgularidir31.

Kseroderma Pigmentozum

Bu genodermatozda lentigolar, alt dudakta daha belirgin olmak Uzere
dudadi da tutarlar. Kseroderma pigmentozumlu hastalarin dudaklarinda
kahverengi makdller oldukca yogundur. Buna ek olarak dudaklar kuru ve
hafif skuamli olabilir?4. Kutane malignitelerin 6nemli Olclide artmis
oldugu hastalikta alt dudakta skuamoz hiicreli karsinom riski vardir.

Resim 6. Tuber6z sklerozda jinjival fibromatoz
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Diskeratozis Konjenita (Zinsser-Cole-Engman Sendromu)

Retikdler hiperpigmentasyon, tirnak distrofisi ve mukozal I6koplazi ciddi
sistemik sorunlara da yol acan genodermatozun U¢ ana dermatolojik
bulgusunu olusturur. Diskeratozis konjenitall hastalarda I6koplazi,
genellikle ikinci on yilda ortaya ¢ikar ve zamanla genis mukozal alanlari
kaplayabilir. Lokoplazi, hiperkeratotik yassi plaklar disinda retikiler ya
da cevreden kabarik, bazen de verriikéz lezyonlara yol acabilir. Ozgiin
intraoral yerlesim yeri dil, bukkal mukoza ve damaktir. Dilde papiller
atrofi ve eritem gorulebilir. Oral mukoza tutulumu disinda, 6zofajial,
vajinal, anal, Uretral ve konjunktival mukozalarda da tutulum olabilir.
Lokoplaziye yol agan Howel-Evans sendromu ve pakionisi konjenita,
Kindler sendromu gibi hastaliklarin yani sira agza sinirli bir hastalik
olan beyaz stngersi nevus ile ayiric taniya girer. Dis cUrikleri siktir,
agresif periodontit ile iliskili olarak erken yaslardan itibaren dis kaybi
olabilir.  Diger bir nadir gdrilen oral lezyon mukozal
pigmentasyondur4.32, Lékoplazi zemininden, normal deriden veya oral
kavite, 6zofagus gibi mukozalardan yasamin Uclinci dekadinda pik
yapan ve insidansi %35'lere varan invazif skuamoéz hicreli karsinom
gelisebilmesi sendromun ciddi komplikasyonlari arasinda yer alir33.

Kindler Sendromu

Akral bolgelerde yerlesen bulléz lezyonlar, ilerleyici poikiloderma, yaygin
deri atrofisi, fotosensitivite ve periodontit ile karakterize olan, ¢ok nadir
gorilen bir hastaliktir. Erken baslayan periodontit, gegici dislerde kayip,
kalicr dislerin cevresinde periodontal kemik kaybi ve diseti kanamasina
yol acabilir. Cocukluk dénemi boyunca intraoral buller ve mukozal
erozyonlar (Resim 7) olabilir. Tekrarlayan biiller sonucu gelisen skar
dokusu, dudak bileskelerinde skleroza ve agzi agmada kisitliliga (trismus)
neden olabili. Oral mukozada I6kokeratozlar, deskuamatif jinjivit ve
dislerde clrukler daha nadir mukozal bulgulardir34. Bu hastalarda erken
yagslardan itibaren periodontal tedaviler yapiimalidir3s.

Harlekin iktiyozu (Harlekin Fetus)
iktiyozlarin en siddetli tipi olarak kabul edilen ve nadir gériilen bir hastalik

olan harlekin iktiyozunun tanisinda, tipik klinik 6zellikler yeterlidir. ileri
derecede eklabium dogumdan itibaren sik gérilen bir bulgu olup, agiz

Resim 7. Kindler sendromunda mukozal erozyonlar

balik agzini andiran bir goriinim alabilir36. Sistemik retinoid tedavisi bazi
hastalarda yarar saglar.

Papillon-Lefévre Sendromu

Palmoplantar keratoderma, erken ortaya cikan siddetli periodontit ve
intrakraniyal kalsifikasyonun bir arada goriildiga sendromdur. Periodontit
Once gecici sonra kalial dislerde dokilmeye yol agar.

Sit dislerinde ve kalia dislerde dis gelisimi ve ortaya cikisi normaldir.
Ancak 2-4 yaslarinda gelisen siddetli periodontal inflamasyon ile jinjiva
eritemli, 6demli ve kanamaya egilimli hale gelir. Alveoler kemik kaybi,
derin periodontal cepler nedeniyle 5 yasina kadar st disleri, 16 yasina
kadar da kalia disler dokdltr4.37.

Pakionisi Konjenita

Deri, mukoza, tirnak, dis ve sa¢ anomalilerinin bir arada oldugu, nadir
gorllen bir sendromdur. Hastaligin 4 tipi tanimlanmistir. Malign
donistim gostermeyen oral [6kokeratoz %60 oraninda bildirilmis olup en
sik dil sirtinda (Resim 8) ve lateralinde, bazen yanak, dis eti veya damak
mukozasinda veya dudakta yerlesir ve hastaligin daha sik rastlanan I. tipi
icin tipiktir. Lokokeratoz histolojik olarak beyaz stingersi nevusa benzer
degisiklikler gosterebilir424. Laringeal I6kokeratoza bagl ses boguklugu
ile solunum guigliigt ve nazal mukoza tutulumuna bagl kuruluk olusabilir.
Siklikla kandidal infeksiyonla ortaya cikan angler keilit olabilir ya da
bazen kronik intraoral kandidiyazis gelisebilir38. Hastalarin %15'inde

natal ya da neonatal disler bulunur. Sendromun 1. tipinde oral mukoza
tutulumu bulunmaz.
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Howel-Evans Sendromu

Howel-Evans sendromunda geg ortaya ¢ikan lokoplazi ve palmoplantar
keratoderma birlikte gorillr. Bircok aile bireyinde birden bulunabilen
otozomal dominant gegisli bu nadir hastalikta I6koplazi cok siddetli
olabilir ve premalign &zellik gésterir. Bunun disinda 6zofagus kanseri riski
de 6nemli dlclide artmistir39. Palmoplantar keratodermaya yol acan
Olmsted sendromunda da I6koplazi olabilir.

Darier Hastalig

Otozomal dominant kalitimla gecen kronik seyirli hastalikta deri,
tirnaklar ve mukozalar tutulur. Deri ve tirnak disinda mukozalar da
etkileyebilir. Siddetli deri lezyonlar olanlarda daha sik olmak Uzere
hastalarin %13-50'sinde oral mukoza tutulumu bildirilmistir. Kaldirim tasi
gorintlsl olusturan beyaz papliller, Darier hastaliginin oral mukozal
klinik gorinimudur. Baslica dil, damak ve jinjivada yerlesen yassi,
gruplasmis beyazimsi plaklarla karakterizedir ve siddetli olgularda klinik
gorinimu nikotin stomatitini andirir40.

MEN-2B Sendromu

AJiz ici, burun mukozasl, larinks ve g6z basta olmak Uzere ¢ok sayida
mukozal yerlesimli nérom bulunmasi MEN-2B (multipl endokrin neoplazi
2B) sendromunda énemli bir bulgudur. Meddiller tiroid karsinomu ve
bilateral feokromasitoma risklerinin ¢ok ylksek olmasi nedeniyle erken
tani ¢ok Onemlidir. Kligik multipl papdllerden olusan néromlar agiz
icinde en cok dilde yerlesir ve dudak bileskelerinde siktir. Daha az siklikla
yanak mukozasi, jinjiva, damak, farinks ya da larinkste gorilebilir.
Noromlarin herhangi bir komplikasyonu yoktur ve erken taniya

goturebilmeleri agisindan énem tasirlard?.
Peutz-Jeghers Sendromu

Deri, mukoza pigmentasyonu (mukozal lentigolar) ve gastrointestinal
polipozis ile karakterize hastaliktir. Cogunlukla erken ¢ocukluk
doéneminde baslamakla birlikte, 20 yasindan sonra da ortaya ¢ikabilir.
Caplari 1-12 milimetre arasinda degisen, koyu kahverengi veya siyah,
duizenli veya dizensiz sekilli makdller ézellikle alt dudakta olmak Uzere

Resim 9. Norofibromatoziste damakta norofibromlar
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dudaklarda, mukozasinda ve cevresinde yerlesir. Lentigolarin agiz icinde
de gorilmesi hastaligin normal cillenmeden ayriminda énemlidir. Agiz igi
lezyonlari dudak lezyonlarina gore daha genis olabilir. Jinjiva ve sert
damakta yerlesen hiperpigmente makdler lezyonlar Peutz-Jeghers
sendromu icin yonlendirici olabilir. Mukozal lezyonlar kalicidir, ancak
dudak ve deri lezyonlari puberteden sonra solabilir. Mukozal lentigolarin
erken yasta baglamasi melanonisi striata ya da Laugier-Hunziker
sendromundan ayriminda yardimaidir4:42. Peutz-Jeghers sendromunda
nadiren oral mukozada telanjiektaziler gorilebilir24. Sendrom, ayrica
baska bir bolimde (Bkz. Oral mukozanin benign pigmente lezyonlari)
anlatiimistir.

Herediter Hemorajik Telanjiektazi
(Rendu-Osler-Weber Sendromu)

Yaygin mukokutan&z ve viseral telanjiektaziler ve tekrarlayan hemoraiiler
ile karakterize, ilerleyici seyirli bir hastaliktir Hastaligin ilk belirtisi
genellikle 8-10 yasindan sonra ortaya ¢ikan ve sik tekrarlayan epistaksis
ataklaridir.  Genellikle ergenlik déneminden sonra ortaya c¢ikan
mukokutandz vaskller lezyonlar, en sik dudak (vermillon bordird),
perioral bdlge, burun, nazal septum, kulaklar, timpanik zar, dil, damak,
avug ici, el parmaklar, tirnak yatagi ve palmoplantar bolgede yerlesir.
Telanjiektaziler agiz icinde de gortlebilir..

Norofibromatozis

Goreceli olarak sik rastlanan bir genodermatoz olan ndrofibromatozisde
cok sayida konjenital anomali, timadr ve hamartom bir aradadir. Hastaligin
ana bulgularindan olan nérofibromlar deride oldugu gibi mukozalarda da
yerlesebili. Oral mukoza lezyonlar %4-72 arasinda degisen oranlarda
bildirilmistir44. Nérofibromatozis tip 1 hastalarinin dnemli bir kisminda oral
lezyonlar bulunur. Ozellikle dil, dudaklar ve bukkal mukoza basta olmak
lizere agiz icinde herhangi bir bdlgede bulunabilir. Degisken boyutlu
mukoza renginde oral nérofibromlar (Resim 9) diger bircok mukozal
timoral kitleden farkli olarak yumusak kivamiidir. Dilde pleksiform
norofibroma bagli makroglossi goriiniimu olabilir. Cogunlukla stbjektif
yakinmaya neden olmadiklarindan ilk olarak muayene sirasinda fark
edilebilirler. Trigeminal sinir tutulumu agri ve paresteziye neden olabilir. Dilin
fungiform papillalarinda genigleme gdrdlebilir. Oral radyografik bulgular
mandibuler kanal, mandibuler foramen ve mental foramende
genislemedir. intraossedz norofibrom olursa iyi sinirll, tek ya da cok odakli
radyolusen lezyonlar olarak gorilir445. Mukozal norofibromlarin
prognostik agidan bir dnemleri yoktur.

Sonug olarak, oral mukoza farkl sistemik hastaliklara ya da sendromlara
isaret eden ipuclarini ya da taniya gétlren tamamlayic bulgularn
icerebilmektedir. Hatta bazen agiz lezyonu hastaligin ana semptomunu
olugturmaktadir. Poliklinik kosullarinda dermatolojik muayenenin giderek
hizli yapilmak zorunda kalinmasi dolayisiyla oral mukoza muayenesi
ihmal edilebilmektedir.
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Hatirlama sorulari

1. Asagidakilerden hangisi diyabette gértlebilen oral bulgulardan degildir?
a. Dil papillalarinda atrofi
b. Sialadenozis
¢. Anjina bulloza hemorajika
d. Pyostomatitis vejetans
e. Periodontit Cevap: d

2. Oral mukozada kaldinm tagi gériiniimii asagidakilerden hangisinde goriilmez?
a. Sjégren sendromu
b. Cowden sendromu
¢. Crohn hastaligi
d. Kindler sendromu
e. Darier hastaligi Cevap: d

3. Asagidakilerden hangisinde oral mukozada I6koplazi gériimez?
a. Diskeratozis konjenita
b. Howel-Evans sendromu
¢. Goltz sendromu
d. Pakionisi konjenita
e. Kindler sendromu Cevap: ¢
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