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OLGU BILDIRIMI

Bir Vaka Uzerinden Bir Sendromun Analizi:
Gorlin-Goltz Sendromu

Mehmet Ege AKCA, Uygar Levent DEMIR, Omer Afsin OZMEN

Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Kulak Burun Bogaz Hastaliklar1 Anabilim Dali, Bursa.

OZET

Gorlin-Goltz sendromu (GGS), otozomal dominant gegis gosteren nadir bir genetik hastaliktir. Bu sendromun klasik triadint meydana getiren
bulgular; maksillomandibular odontojenik keratokistler, ¢ok sayida bazoseliiler karsinom ve gesitli iskelet anomalilerinin varligidir. Sendro-
mun erken déneminde tan1 koydurucu ana bulgu, oral kavitede multipl keratokistler oldugundan &zellikle kulak burun bogaz uzmanlan ve dis
hekimlerinin hastalik hakkinda bilgi sahibi olmast 6nemlidir. Bu sayede hastalarda daha sonra goriilebilecek deri ve organ kanserlerinin
erken tamisi ve tedavisi multidisipliner sekilde miimkiin olabilmektedir. Bu olguda klinigimize mandibula ve maksillada multipl kistik lez-
yonlar nedeniyle bagvuran ve tanisinda GGS diisiiniilen 13 yasinda bir kiz hasta bildirilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Gorlin Goltz Sendromu. Odontojenik keratokist. Eksizyon.
The Analysis of a Syndrome Through a Case: Gorlin-Goltz Syndrome

ABSTRACT

Gorlin-Goltz Syndrome (GGS) is a rare genetic disease transmitted in autosomal dominant trait. The classical triad of this syndrome involves
the existence of maxillomandibular odontogenic keratocysts, multiple basocellular carcinoma and various skeletal abnormalities. Since the
existence of multiple keratocysts in the oral cavity is the main finding at the early phase of disease, especially otolaryngologists and medical
dentists should be aware of this clinical entity. Thus the early diagnosis and appropriate treatment of skin and solid organ malignancies in
these patients can be achieved in a multidisciplinary fashion. In this case, we presented a 13 years old girl patient who admitted to our de-

partment with the complaints of multiple cystic lesions in mandibula and maxilla and had the diagnosis of GGS.
Key Words: Gorlin Goltz Syndrome. Odontogenic keratocyst. Excision.

Gorlin-Goltz Sendromu (GGS) veya diger adiyla
nevoid bazal hiicreli karsinom sendromu, ¢oklu sistem
tutulumu olan, otozomal dominant gegcisli nadir bir
kalitsal bir hastaliktir'. Bu sendromun tahmini preve-
lanst 1/60,000 ve kadin/erkek hasta orami yaklasik
olarak esittir’. Ik defa 1894'te Jarisch ve White tara-
findan bir¢ok bazal hiicreli karsinom, skolyoz ve 6g-
renme gii¢liigli olan bir hastada bildirilen hastaligin,
klasik triad1 (¢oklu bazoseliiler neviisler, cenede odon-
tojenik keratokistler ve bifid kostalar) ise sendroma
admi veren Gorlin ile Goltz tarafindan 1960 yilinda
tanimlanmustir®. Hastalarin ¢ogunda g¢ocukluk cagin-
dan itibaren sendromik bazoseluler nevdisler gozlenir
ve 20 yasina kadar en az bir odakta bazoseliiler karsi-
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nom gelisebilmektedir®. Klasik triadin yanisira falks
serebri kalsifikasyonu, palmar ve plantar epidermal
cukurluklar, kaburga ve omurga anomalileri, relatif
makrosefali, frontal ¢ikinti, genis nazal cat1, oftalmo-
lojik malformasyonlar, hipertelorizm, yarik damak,
geligim geriligi, medulloblastomlar bu sendromun
yerlesmis diger tamisal kriterlerindendir*®. Odontoje-
nik kistlerin gorilmesi sayesinde sendromun erken
tanisi, ilerleyen donemlerde mortalite sebebi olabile-
cek melanom dis1 deri ve organ kanserlerinin erken
tespit ve tedavisine imkan saglayabilmektedir. Bu
olgu sunumunda, klinigimize mandibula ve maksillada
multipl kistik lezyonlar nedeniyle bagvuran ve tanisin-
da GGS diisiiniilen bir hasta bildirilmektedir.

Olgu

13 yasinda kiz hasta her iki yiiz yarisinda one itilme
ve sislik sebebiyle Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi
KBB Anabilimdali'na bagvurdu. Hastanin hikayesinde
damak ve dislerde gelisimsel problemler nedeni ile dis
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hekimlerine bagvurdugu ve ¢ekilen grafilerde mandi-
bula ve maksillada multipl biylk boyutta kistler ol-
mas1 iizerine KBB klinigine sevk edildigi anlasildi.
Aile bireylerinde benzer sikayetlerin olmadig bildiril-
di. Muayenede hastanin alinda belirginlesme, burun
dorsumunda genisleme, hipertelorizm, her iki premak-
siller bolgede sagda belirgin 6ne itilme ve palpasyonla
yumusak kivamda kistik kitleler izlendi. Ayrica agiz
icinde damakta kistlerin neden oldugu kemik erozyo-
nu ve dis kayb1 mevcut idi (Sekil 1,2). Kistik lezyon-
dan alman ince igne aspirasyon biyopsi sonucu kerati-
ndz materyal iceren benign kistik pirilan mayi olarak
raporlandi. Istenen paranazal ve kraniyal tomografile-
ri en biiyiigi 5 cm ¢apa sahip mandibula ve maksiller
kemikte ekspansiyon yapan ¢ok sayida kistik lezyon-
lar, hipertelorizm ve falks ve tentoriyumda kalsifikas-
yonlar olarak rapor edildi (Sekil 3-5). Bu bulgular
esliginde, hastanin Oncelikli olarak GGS olabilecegi
digiiniildii ve kozmetik problem yaratan sag premak-
siller kistin eksizyonu planlandi.

N N b

Sekil 1-2:
Hastanin operasyon éncesinde klinik muayene bulgu-
lar1 ve yiiz goriiniimii.
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Sekil 3-4:
Hastanin her iki mandibula kondil ve maksiler kemikte
multipl kistik lezyonlari gésteren aksiyel ve koronal
planda siniis tomografi gériintis.

Hastann falks serebride kalsifikasyonu gosteren aksi-
yel planda kraniyal tomografi gérintisu.



Gorlin Goltz Sendromu

Sekil 6-9:
Operasyon swrasinda kistik lezyonun eksizyonu ve
kistin ¢ikarildiktan sonraki goriintiisii.

Hastaya larengeal entiibasyonla genel anestezi uygu-
landi. Entiibasyon sirasinda herhangi bir sorunla karsi-
lagilmadi. Agiz i¢inden ¢alisilarak sag premaksiller
bélgede gingival oluk seviyesinde horizontal insizyon-
la girildi. Anteriora dogru itilmis olan kemik lamel
korunarak eleve edildi ve boylece kiste goriis saglandi.
Daha sonra kistik lezyon duvar ile total olarak ve

igerisinde serbest bir adet dis ile birlikte eksize edildi
(Sekil 6-8). ikinci bir seans operasyon ile kavite icerisi
batindan alman yag dokusu ile oblitere edildi. Kistin
kalic1 patolojisi odontojenik keratokist ile uyumlu
olarak raporlandi.

Tartisma

Klinik uygulamada GGS siiphesi olan hastalarda erken
tani, gelisecek bircok malignitenin dngdriilerek erken
tedavisini saglamaktadir. Sendromun pek ¢ok kompo-
nenti olmasi nedeni ile kesin tanida klinik ve radyolo-
jik tami kriterlerinin olusturulmas1 6nemlidir. Bu
amagla ilk olarak 1993 yilinda Evans® ve ark. tarafin-
dan gelistirilen kriterler daha sonra Kimonis’ ve ark.
tarafindan modifiye edilerek son halini almistir. Bu
kriterlere gére 2 major veya 1 major ve 2 minor krite-
rin varligr halinde hastaya GGS tanis1 konulmaktadir
(Tablo I ve 1I). Sundugumuz vakadaki tant koydurucu
kriterler olarak multipl odontojenik kistler ve falks
serebrideki kalsifikasyonlar iki major ve alinda ¢ikinti,
hipertelorizm ve genis burun kokii ise minor kriterleri
olusturmaktadir. Kendi olgumuzdaki gibi, o6zellikle
geng bir hastada ¢ok sayida ve tekrarlayan odontojenik
kistlerin varligi hekimleri GGS ag¢isindan uyarmalidir.
Ancak bu sayede hem hastanin hem de aile bireyleri-
nin diger organ ve deri kanserleri agisindan yakin
takibi yapilabilir.

Tablo I ve 11- Gorlin Goltz Sendromu major ve mi-
nér tan kriterleri; Evans ve Kimonis 'e
gore tanimlanmas.

Tablo I. (Evans'a gore) Tablo Il. (Kimonis'e gore)

Major Kriterler
Ikiden fazla bazal hiicreli karsinom,  [ikiden fazla bazal hiicreli karsinom
30 yas altindaki hastalarda tek bazal |veya 20 yas altindaki hastalarda tek
hiicreli karsinom veya 10 bazal hiicreli pazal hiicreli karsinom

neviis FCenede odontojenik keratokistler
[*Odontojenik keratokist (histolojik (histolojik olarak kanitlanmis )
olarak kanitianmis ) veya poliostotik  [+()¢ veya daha fazla palmar veya

Major Kriterler

k?mik kisti plantar gukurluk
*Uc veya daha fazla palmar veya  |Falks serebrinin bilamellar kalsifikas-
plantar cukurluk onu

20 yasin altinda ektopik kalsifikasyon gifid, birlesik veya belirgin yayvan
(lamellar veya erken falks kalsifikas- [kostalar

onu ) o *Sendromu tagtyan birinci derece
[*Sendrom agisindan pozitif aile dykiisilakraha

Mindr Kriterler Mindr Kriterler
[*Konjenital iskelet anomalisi ( bifid,  [*Makrosefali
ayvan, birlesik veya eksik kosta, veya\*Konjenital malformasyonlar ( yarik
bifid, kama veya birlesik vertebra)  |qydak veya damak, frontal gikinti, kaba
[*Oksipital-frontal capin doksanyedi  |yiiz hatlari ve orta veya adir hipertelo-
persentilin Gizerinde olmasi, frontal ~ [rizm gibi )
cikinti ile birlikte Diger iskelet anomalileri ( Sprengel
[*Kardiyak veya ovaryen fibromalar  |deformitesi, belirgin pektus deformitesi
kMediilloblastoma e belirgin parmak sindakilisi gibi )
L enfomezentrik kistler [FRadyolojik anomaliler ( sella tursikada
. koprilesme, vertebral anomaliler,
Konjenital malformasyon, yarik .
dudak/damak, polidaktili veya goz e!e;d:l szyzig;rr%z §ae|:|I bgi-lﬁkt’:lf;L_
Janomalisi gibi ( katarakt, koloboma Ivky ibi Ve ay v sexdl
eya mikrooftalmi’) tk gibi) )
*Overyan fibromalar veya mediilloblas-
toma
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GGS olan hastalarda biylik boyutta odontojenik kist-
ler ve yamisira maksillomandibular deformite, malok-
lizyon, deplase disler, mandibular prognatizm, yarik
damak gibi diger oral patolojiler nedeniyle entiibasyon
zor olabilmektedir*’. Bunun yamsira literatiirde bu
hastalarda farenks ve larenks diizeyinde papillomat6z
veya verriikoz lezyonlarin bulunabilecegi ve bunlarin
parsiyel hava yolu obstriiksiyonuna neden olabilecegi
bildirilmektedir®®. Bu gibi nedenlerle GGS hastalarin-
da genel anestezi sirasinda ezbere yapilan entiibasyon,
laringeal 6dem ve kanama, havayolu travmasi gibi bir
cok soruna sebep olabilir. Bu hastalarda preoperatif
donemde fiberoptik endoskop ile yapilacak komple bir
hava yolu muayenesi sayesinde entiibasyonda yasana-
bilecek olast problemler énceden degerlendirilebilir™.

Odontojenik keratokistlerin tedavisi, kesin tani koya-
bilmek i¢in, kozmetik nedenlerle veya vital yapilara
bas1 bulgular1 durumunda endikedir. Ancak bu lezyon-
larda %60'lara varan lokal niiks oranlar1 bildirilmekte-
dir. Yiiksek niiks oranlarimin sebebi olarak, kist du-
varlar1 ve tabakalariin ¢evre dokulara yapisik olmast
ve dolayisiyla inkomplet eksizyon ve satellit kistlerin
mevcut olmasi gésterilmektedir4’11. Yapisikliklara
bagli niiksiin engellenmesinde, kistin i¢ine uzun sureli
drenaj tiipleri yerlestirilerek dekompresyon ve takiben
ikinci seansta eksizyon onerilmektedir. Bu sayede ince
frajil kist duvar1 sert ve kalin bir hal alarak ¢evre do-
kulara daha az yaplslrlz. Ayrica basit eksizyon Oncesi
kistin marsupializasyonu sayesinde en disiik rekiir-
rens oranlarmin elde edildigini gosteren baska yayin-
lar da bulunmaktadir™. Cerrahi tedavi, basit eksizyon
ve kiiretaj gibi konservatif olabilecegi gibi periferik
ostektomi ve Carnoy sollisyonu ile kimyasal kiretaj
gibi agresif tedaviyi kapsayabilir'***. Heniiz kalict
disleri tam gelismemis ¢ocuk yastaki hastalarda kon-
servatif tedaviler 6ncelikle diistiniilmelidir.

GGS hastalarinda ek organ ve sistem tutulumlart sik
oldugundan, tan1 ve tedavi yaklagimimin multidisipli-
ner olmasi Onerilmektedir. Istenecek genetik damis-
manlik ve DNA analizi sayesinde mevcut gen mutas-
yonlarinin analizi ile kesin tani konulabilmektedir®,
GGS ontanisi olan tiim hastalarin dermatolojik mua-
yenesi bazal hiicreli karsinom gelisme ihtimali oldu-
gundan tan1 ve tedavinin en Onemli kisimlarindan
birini olusturmaktadir. Bu hastalarin %50 kisminda
ozellikle yiizde, sirtta ve gogiiste multipl bazal hiicreli
karsinom gelistigi bilinmektedir'®'’. Bazal hiicreli
karsinom goriilmesi siklig1 piiberte sonrasi baslayarak
35 yasina kadar devam ettiginden, bu hastalarin 6zel-
likle piiberteyi takiben rutin dermatolog takibi sarttir'’.
Kendi olgumuzda istenen dermatoloji konsiltasyonu
sonucunda hastada bazal hiicreli karsinom tespit edil-
medigi ve diizenli poliklinik takibi 6nerildigi belirtildi.

M.E. Akga, ark.

Ozellikle maksillofasiyal ve dental bélgede patolojik
bulgular meydana getirdiginden, kulak burun bogaz
uzmanlari1 ve dis hekimlerinin bu sendromun Klinik
bulgular1 hakkinda bilgi sahibi olmas1 gereklidir. An-
cak bu sekilde erken tani konarak, bazal hiicreli karsi-
nomlar gibi potansiyel malignitelerin &nlenmesi
miimkiindiir. GGS tanis1 almis hastalarin tekrarlayan
odontojenik Kistler ve deri kanserleri agisindan diizenli
takibi 6nemlidir.

Sonug

GGS toplumda nadir rastlanan ve kompleks klinik
bulgularin birlikteligini gerektiren bir hastaliktir.
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