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Fibromatosi gengivale ereditaria:
revisione della letteratura

S. Rossi, 1.Vozza, A. Quaranta, G. Pompa

Gli Autori presentano una revisione della letteratura riguardante la fibromatosi gengivale eredi-
taria, patologia orale, benigna, rara, ad eziologia sconosciuta, caratterizzata da un ispessimento
lento e progressivo dei tessuti gengivali. Questa condizione pud essere isolata 0 associata a va-
rie sindromi. L'iperplasia pud causare eruzione dentaria ritardata e malocclusione, puo addirit-
tura ricoprire le corone dentarie e determinare problemi estetici e funzionali inerenti la mastica-
zione. Gengivectomia e laser sono le terapie d’elezione.

Parole chiave: Ereditarieta; Fibromatosi; Iperplasia; Gengivectomia.

La fibromatosi gengivale ereditaria € una patologia ora-
le benigna di eziologia sconosciuta e caratterizzata da
un ispessimento lento e progressivo dei tessuti gengi-
vali (Fig. 1). E una patologia rara che si manifesta con
una frequenza di 1:750.0007 in entrambi i sessi e ap-
pare generalmente in coincidenza con I'eruzione de-
gli incisivi permanenti?, dei denti decidui® o addirittu-
ra alla nascita®. Fletcher ha notato che I'iperplasia sem-
bra aumentare rapidamente durante il periodo “attivo”
di eruzione e decresce alla fine di questo stadio. Que-
sta condizione puod essere isolata 0 associata a varie
sindromi.

Sindromi genetiche associate
alla fibromatosi gengivale erditaria

Nella fibromatosi ialina giovanile (Sindrome di Murray-
Puretic-Dresder ad ereditarieta autosomica recessiva®
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I'iperplasia gengivale & associata a tumori cutanei
multipli e a contrattura delle principali articolazioni® in-
cluse quelle della mandibola e delle vertebre cervica-
li”. Kawasaki e Coll.8 hanno riscontrato una fibroma-
tosi ialina giovanile associata anche ad un carcinoma
orale a cellule squamose localizzato nel palato men-
tre Bedford e Coll.° hanno scoperto un caso associa-
to a ritardo mentale ed infezioni ricorrenti. Possono pre-
sentarsi anche delle calcificazioni nei lobi frontali, pa-
rietali e temporali del cervellol© e la stessa sindrome
puo apparire in forme diverse all’interno di una stessa
famiglial®. Dal punto di vista istologico é caratterizzata
da un accumulo di sostanza ialina nel tessuto connet-
tivo sottoepiteliale'?. Un’altra sindrome a cui si asso-
cia la fibromatosi gengivale & quella di Zimmermann-
Laband caratterizzata da epatosplenomegalia, irsuti-
smo, ipoplasia delle unghie delle mani e dei piedit3.
Robertson e Coll.** ha riscontrato un caso di sindrome
di Zimmermann-Laband a cui erano associate compli-
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canze cardiache. Anche la sindrome di Prune-Belly &
associata ad iperplasia gengivale'® a cui si uniscono
difetti addominali e dismorfismo facciale. La sindrome
di Klippel-Trenaunay-Weber, invece, € caratterizzata da
macrocefalia, macrodattilia, emangiomi e fibromato-
si gengivale®. La sindrome di Ramon si presenta con
fibromatosi gengivale, cherubismo, epilessia e ritardo
mentale!” mentre quella di Pina-Neto associa la sin-
drome di Ramon ad artrite reumatoide giovanile'8. Lee
e O’Donnell*® hanno riscontrato un caso di fibromatosi
gengivale associata a Mucolipidosi di tipo Il, una pa-
tologia di tipo metabolico caratterizzata da ritardo
mentale e motorio. La sindrome di Cross presenta fi-
bromatosi gengivale, microftalmia, ritardo mentale,
ateosi e ipopigmentazione?® mentre quella di Ruther-
ford e caratterizzata da distrofia della cornea e fibro-
matosi gengivale. La sindrome di Jones & associata a
sordita progressiva e quella di Cowden ad amartomi
multipli, ipertricosi e fibroadenoma gigante del tora-
ce?l, la fibromatosi gengivale & stata associata ad
ipertricosi?2-23, a ritardo mentale ed ipertricosi?* a de-
ficienza dell’ormone della crescita®, a deficienze udi-
tive, ipertelorismo e presenza di denti sovrannumerari?®
e a lassita legamentosa ed anomalie di sviluppo del tron-
co, della cartilagine auricolare e dei denti2”.

Evidenza genetica
della fibromatosi gengivale ereditaria

La fibromatosi gengivale ereditaria viene trasmessa in

forma autosomica dominante con fenotipo variabile
che indica I'esistenza di una eterogeneita genetica8.
Singer?® ha riportato per esempio una forma autoso-
mica recessiva di fiboromatosi gengivale ereditaria.
Hart3° ha individuato in una famiglia brasiliana affet-
ta da fibromatosi gengivale ereditaria, il tratto auto-
somico dominante nella regione 37-cM del cromo-
soma 2p21, Sashi?® nella regione 11-cM e Xiao®! a
livello 3.8-cM del medesimo cromosoma in quattro fa-
miglie cinesi. Fryns32 ha studiato, invece, un nuovo lo-
cus sul cromosoma 2p13 e lo stesso Xiao33 sul cro-
mosoma 5q13-g22.

Istologia

Dal punto di vista istologico la fibromatosi gengivale
ereditaria € caratterizzata da bande di fibre collage-
ne miste a fibroblasti presenti nel tessuto connettivo (No-
yan)34. La presenza di una elevata produzione di mo-
lecole di matrice extracellulare di collagene tipo | e fi-
bronectina contribuiscono all’aumento di tessuto gen-
givale®>. Secondo Barros e Coll.26 le alterazioni strut-
turali trovate nella fibromatosi gengivale ereditaria (la
presenza di fibrille collagene con anomalie di struttu-
ra e variazioni di diametro) sono simili a quelle ri-
scontrate in altre patologie ereditarie del tessuto con-
nettivo (sindrome di Ehlers-Danlos, sindrome di Busch-
ke-Ollendorf) suggerendo la presenza di mutazioni
genetiche del collagene che farebbero includere la fi-
bromatosi gengivale ereditaria nel gruppo delle ma-

Fig. 1.
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Fig. 3.

lattie connettivali ereditarie. Glinhan3” sostiene, inve-
ce, che il processo di eruzione dentaria possa gioca-
re un ruolo nell’iperplasia gengivale. Ha riportato, di-
fatti, tre casi di fibromatosi gengivale ereditaria all’in-
terno di una stessa famiglia con aspetti istologici insoliti
a seguito della presenza di numerose calcificazioni, de-
positi di sostanza amiloide e isole di epitelio odonto-
genico all’interno del tessuto gengivale.

Clinica e terapia

Il tessuto gengivale appare di colorito normale, non
emorragico, di consistenza fibrosa3® (Fig. 2). Liper-
plasia puo essere generalizzata o pud coinvolgere so-
lo porzioni localizzate del mascellare superiore (Fig. 3)
e della mandibola (Fig. 4)3° ed il grado di iperplasia
puo variare da moderato a severo?°. La fibromatosi &
totalmente asintomatica ed é causa di notevoli difficolta
di rimozione della placca che possono determinare
problemi parodontali e conservativi®. Liperplasia puo
causare eruzione dentaria ritardata®?, pud addirittura
ricoprire le corone dentarie*3 e determinare problemi
estetici e funzionali inerenti la masticazione?. Inoltre la
fibromatosi puod essere causa di malocclusione come
open bite o cross bite?*. La fibromatosi gengivale ere-
ditaria si pud apprezzare anche in piu individui della
stessa famiglia21:41.42:44.45  Nel 1994 Bozzo ha ri-
scontrato la fibromatosi gengivale in 50 soggetti su
105 a rischio di una famiglia di 132 membri e dun-
que questa famiglia brasiliana rappresenta il pedi-
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gree piu grande riportato in letteratura con tale con-
dizione. La fibromatosi tende a recidivare in maniera
ricorrente*2 se non controllata periodicamente®. La te-
rapia d’elezione € la gengivectomia seguita da un im-
pacco parodontale posizionato per una settimana e da
sciacqui con clorexidina 0,2% due volte al giorno per
due settimane*”4°. Cuestas-Carneiro e Bornancini??
raccomandano I'escissione chirurgica in combinazio-
ne con I'estrazione degli elementi dentari coinvolti in
caso di fibromatosi severa. L'uso del laser come tera-
pia alternativa risale al 1981 con Pecaro e Coll.50 ed
in seguito & stato proposto da numerosi autori®->2, Ad
ogni modo i benefici psicologici risultanti dal tratta-
mento superano di gran lunga i rischi di recidiva.
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Inherited gingival fibromatosis: literature review

S. Rossi, 1.Vozza, A. Quaranta, G. Pompa

The authors present a literature revision about hereditary gingival fibromatosis that is an oral, be-
nignant, rare pathology characterised by not identified etiology and slow and progressive thick-
ness increase of gingival tissue. This hyperplasia can cause late teeth eruption and malocclusion,
can also cover crowns totally and determine esthetical and functional problems for chewing.

Key words: Inheritance; Fibromatosis; Hyperplasia; Gingivectomy.
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