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Fibromatosis gingivae hereditaria
Hereditary gingival fibromatosis
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Abstrakt

Hereditarna fibromatéza gingivy méze vznikat samostatne, alebo méze byt tieZ sucastou
réznych syndromov. Zname je, Ze sa prenasa autozomalne dominantne alebo recesivne. Ide
o stav, ked dochadza k zvacseniu gingivy, ktora méze postihovat len urcité useky v Celusti
a sanke, alebo je lokalizovana v celom obluku Celuste a sanky. Nasledne spésobuje problém
pri prijimani potravy, reci, Casté je ustne dychanie. LieCba je prevazne chirurgicka, nutna
je v8ak spolupraca so Specialistami vzhfadom na moznu pritomnost r6znych syndrémov.
Rovnako délezité je pravidelné kontrolné vySetrenie tychto pacientov.

Kracéové slova: hereditarna fiboromatéza gingivy, Zimmermannov-Labandov syndrém,
Murrayov-Purelicov-Drescherov syndrom, Rutherfurdow a Cowdenov syndrom, Downov
syndrom.

Abstract

Hereditary gingival fibromatosis may occur randomly or as a part of various syndromes. It
can be transmitted as an autosomal, dominant, or recessive illness. It is a state, in which
the gingiva is enlarged. Hereditary gingival fibromatosis can affect only certain parts of
the maxilla and mandible, or it can be located throughout the whole arch of the maxilla
and mandible. Consequently, it causes difficulties with eating and articulation; mouth
breathing is also common. Treatment is predominantly surgical; however, cooperation with
specialists is necessary due to the possible presence of other syndromes. Regular follow-
up examinations of these patients are equally important.

Key words: hereditary gingival fibromatosis, Zimmermann-Laband syndrome,
Murray-Purelic-Drescher syndrome, Rutherfurd and Cowden syndrome, Down
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Uvod a charakteristika

Dedi¢na fibromat6za gingivy (vSeobecne oznaco-
vana HGF) ma viacero synonym. Je znama ako
dedi¢na hyperplazia gingivy, idiopaticka gingivalna
fibromatéza alebo dedi¢né prerastenie dasien.
Ide o zriedkavy chorobny stav charakterizovany
benignym zvacSenim gingivy v Celusti aj sanke,
ktory sa mdze objavit samostatne alebo ako su-
Cast viacerych syndromov. Hyperplazia méze byt
lokalizovana na obmedzenom useku alebo prekryva
celé zuboradie v obluku. Je zname, Ze sa prenasa
autozomalne dominantnym spdsobom alebo au-
tozomalne recesivnym sp6sobom. HGF postihuje
obe pohlavia.

Udaje o vyskyte sa znaéne rozchadzaju a su rézne,
kedZe vela pozorovani sa uverejiiuje ako kazuistické

¢lanky. Jeden z poslednych udajov (2018) uvadza
vyskyt 1 zo 750 000.

Vyskytuje sa ako su€ast’ syndromov: Zimmermannov-
Labandov sy., Murrayov-Purelicov-Drescherov sy.,
Rutherfurdov a Cowdenov sy., Downov sy. a iné.

Klinicky obraz

HGF sa méze prejavit ako lokalizovana alebo ako
generalizovana forma.

Pri lokalizovanej forme hyperplazia pokryva iba
maly usek zuboradia, mlieCne zuby je vidiet a hy-
perplazia sa postupne roz8iruje na ostatnu Cast
zubného obluka. Pri vymene denticie sa tento
proces urychli, gingiva postupne prekryva zuby
a vytvara mechanicku prekazku pre erupciu stalych
zubov.
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Pri lokalizovanej forme sa hyperplazia vyrazne
prejavuje vo fronte, odtial sa Siri distalne a postupne
prekryva korunkovu Cast trvalych zubov. Pocas
prerastania gingivy mézu pacienti subjektivne poci-
tovat kontinualne bolesti, najma v molarovej oblasti.
Pri tychto stavoch vymena denticie mb6ze meskat
a zrychli sa v pubertalnom obdobi.

Prerastend a zvacSena gingiva je nehemoragicka,
ma bledoruzovu farbu a hladky povrch. Vyvolava
vSak subjektivne tazkosti pri Zuvani, preto viazne
stravovanie, nastupuju chyby vo vyslovnosti pri reci,
objavuju sa komplexy z psychickej zataze.

Obr. 1. Fibromatosis gingivae. Hyperplazia prerastla
cez celé horné zuboradie a prekryva pritomné
prerezané zuby (Frankovic).

Fig. 1. Gingival fibromatosis. Hyperplasia has grown
over the entire upper set of teeth and overlaps the
erupted teeth (Frankovic).

Obr. 2. Fibromatosis gingivae. Ide o fibromatozu
hereditarneho pévodu, bez zapalovych zmien.
Postihuje horné a dolné zuboradie a staZuje pre-
rezavanie zubov (Vodrazka).

Fig. 2. Gingival fibromatosis. It is a disease of here-
ditary origin without inflammatory changes. It affects

the upper and lower sets of teeth and makes their
eruption difficult (Vodrazka).

N b t il

Obr. 3. Fibromatosis gingivae. Ide o stav hereditar-
neho pbévodu. Hypertrofia je lokalizovana v ¢elusti
a sanke. Tkanivo okrem malych usekov prekryva
alveolarne vybezky (Frankovic).

Fig. 3. Gingival fibromatosis. It is a condition of
hereditary origin. Hypertrophy is located in the maxilla
and mandible. In addition to small sections, the tissue
overlaps the alveolar processes (Frankovic).

Obr. 4. Fibromatosis gingivae v sanke. Gingivy
prekryvaju dolné frontalne zuby (Vodrazka).

Fig. 4. Gingival fibromatosis in the mandible.
The gingiva overlaps the lower frontal teeth.
(Vodrazka).

V klinickom obraze pri generalizovanych formach
hyperplastické gingivy pokryvaju cely alveolarny
hreben v Celusti alebo sanke a tvoria kompaktnu
masu tkaniva tak, Zze vlastne mézu vypliovat celé
usta. Ich farba je normaina, bledoruzova, povrch
hladky bez nepravidelnosti. Tieto stavy tvoria vaznu
prekazku v Zuvani potravy, pacienti maju vyrazné
fonacné tazkosti, jazyk je obmedzovany v pohyb-
livosti. Pacienti maju prevazne mierne otvorené
usta, lebo v prevahe je pritomné ustne dychanie.
Mo6Zu sa zvacSovat pery a tiez sa mbéze menit
fyziognomia tvare.
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Obr. 5. Fibromatosis gingivae. Ide o stav neznameho
pévodu u trojroéného chlapca. Hypertrofické tkanivo
je vo vrstvach a vytvara mechanicku prekazku pri
prerezévani zubov, stravovani a dychani (Durovic).
Fig. 5. Gingival fibromatosis. This is a condition of
unknown origin in a three-year-old boy. Hypertrophic
tissue is in layers and creates a mechanical barrier
for tooth eruption, eating and breathing (Durovic).

Obr. 6. Fibromatosis gingivae. Pévodna gingivitis
hyperplastica liekového pévodu, ku ktorej sa pridru-
Zila bohatéa zapalova zloZka. Hyperplastické tkanivo
prekryva zuby a na jeho povrchu je granulaéné
tkanivo (Vodrazka).

Fig. 6. Gingival fibromatosis. The original hyperplastic
gingivitis is of medicinal origin to which a rich inflam-
matory component has associated. Hyperplastic
tissue, with granular tissue on its surface, overlaps
the teeth. (Vodrazka).

Obr. 7. Symetricky fibrom. Hypertrofia postihuje
alveolarny vybeZok v Celusti. Vyraznejsi rozsah je

v distalnych partiach. Ide o stav nahodne diagnos-
tikovany bez subjektivnych tazkosti (Durovig).

Fig. 7. Symmetrical fibroma. Hypertrophy affects the
alveolar process in the maxilla. A more pronounced
range is in the distal parts. This is a randomly diagno-
sed condition without subjective complaints (Duovic).

Obr. 8. Fibrom. Lokalizuje sa do distalnej partie ¢e-
luste, do retromolarnej oblasti a prerasta do polovice
tvrdého podnebia. Ide o fibromatosis jednostranne
(Poruban).

Fig. 8. Fibroma. It is localized in the distal part of
the jaw, spreads to the retromolar region and grows
into a semi-hard palate. It is unilateral fibromatosis
(Poruban).

Medzi HGF star$i autori v minulosti zaradovali
fibromy velkych rozmerov jednostranne alebo ako
symetrické fibromy obojstranne. Su lokalizované
na alveolarnych oblukoch tvrdého podnebia a vy-
volavaju pocit stazeného prehitania. Tieto hyper-
plazie su v podstate bezpriznakové a vacésSina sa
ich objavuje nahodne pri stomatologickom oSetreni.

Diferencialna diagnostika

Diferencialna diagnostika je zamerana na nasle-

dovné podmienky:

a) je potrebné vylucit neziaduce ucinky liekov, ako
su antikonvulziva, imunosupresiva, blokatory
kalciovych kanalov, antiepileptika,

b) je potrebné vylucit lokalizaciu maligneho procesu,

c¢) vylucit metastazu karcindmu z iného organu,
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d) pacienta pozorne vySetrit, ¢&i HGF nie je su€astou
hereditarneho syndromu a nadviazat spolupracu
so $pecialistom.

Komplikacie

Svojou klinickou podobnostou zriedka mozno po-
zorovat juvenilnu hyalinovu fibromatozu, ktorej
rozdielnost méze ur€it’ iba histologické alebo his-
tochemické vysSetrenie.

Pomerne vzacne sa mdézu vyskytnuat kontraktury
kibov a ich znizena pohyblivost a rovnako vzacne
sa mbZu objavit kozné 1ézie.

Liecenie

LieCenie je vylucne chirurgické. Rozsiahle gingivek-
témie sa v sucasnosti vykonavaju bud klasickym
skalpelom, alebo laserovou technikou. Po eliminacii
hyperplazii je potrebné vykonat odborné stomato-
logické oSetrenie a v pripade potreby aj Celustno-
ortopedické upravy trvalych zubov.

Diskusia

Nasa prax dokazuje, ze do rieSenia HGF su sto-
matologicki odbornici zapajani iba v malom pocte.
Je to dané tym, Ze rodiCia deti sa od pociatkov
prejavov obracaju na pediatrov a chirurgicka terapia
je posuvana do plastickej chirurgie.

Druhym dévodom je, ze HGF sa vo va¢som pocte
vyskytuje ako sucast niektorych syndrémov, ktoré
sa objavuju v detskom veku, a ti, ktori rieSia tieto
Iézie, sa k spolupraci nepozyvaju.

Pri HGF, ktora postupne progreduje do dospelosti,
plakom indukovana gingivitis chronica ostava trva-
lym rizikovym faktorom a méze sa postupne vyvinut
klinicky obraz parodontitis marginalis.

KedZe je zname, Ze hyperplazia je viazana
na pritomnost zavesnych aparatov zubov, prave
z tychto dévodov sa pred chirurgickym lie€enim
pacientom odporucaju extrakcie vSetkych zubov,
€o vacsina pacientov odmietne. Toto odporuca-
nie je drastické a nie vzdy vhodné. Isté je, Ze
po eliminacii vazivového periodoncia k recidivam
nedochadza.

Sucasné a vyspelé pracoviska Uuspesne spolu-
pracuju s genetikmi a ich Specialne vySetrenia
vedia urcit, ze pévodnym pri¢innym faktorom je
Hunterov syndrom.

Spolupraca s genetickymi pracoviskami sa presuva
aj do vyskumu HGF. Praca tychto timov je zame-
rana na potrebu zlepSenia kvality Zivota pacientov
s postihnutim HGF.

Vyskum HGF je orientovany na ziskavanie poznat-
kov o pri¢innych suvislostiach. Skiuma sa pritomnost
makrofagov v pritomnom hyperplastickom tkanive,
pritomnost a draha rastového faktora TGF-pi a akti-
vacénej bielkoviny. DoterajSie vysledky su pozitivne.

Potvrdilo sa, Ze v hyperplastickej gingive sa vSetky
tieto zistenia nachadzaju.

Iny tim sa zameral na suvislost vyskytu HGF v dvoch
nezavislych rodinach, vysledky boli negativne a su-
vislosti nenachadzali.

V inych pri€innych suvislostiach bolo zistené, Ze
lymfatické cievy sa nepodielaju na rozmnozovani
sa fibroblastov v takej kvantite, aby tvorili fibréznu
masu, oproti krvnym cievam, ktoré v tomto procese
podporuju bohatu vyZivu.

Zaver

HGF nadalej ostava zriedkavou benignou dedi¢nou
fibromatézou gingivy neznameho povodu.

| ked vyspelé pracoviska v spolupraci s genetikmi
produktivne spolupracuju, ich vysledky v pri¢innych
suvislostiach chorobného stavu ostavaju nejasné.
Stomatologicka prax dokazuje, Zze pre spravnu
diagnostiku je potrebné plne reSpektovat neZiaduce
ucinky liekov, roz8irit spolupracu s pediatriou, najma
v diagnostike syndromov.

Zo strany praktickych zubnych lekarov je potrebné
zaistit’ pravidelné kontrolné vySetrenia a podla
potreby aj oSetrenia.
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