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ÖZET  

Gorlin-Goltz sendromu (GGS), otozomal dominant geçiş gösteren nadir bir genetik hastalıktır. Bu sendromun klasik triadını meydana getiren 
bulgular; maksillomandibular odontojenik keratokistler, çok sayıda bazoselüler karsinom ve çeşitli iskelet anomalilerinin varlığıdır. Sendro-
mun erken döneminde tanı koydurucu ana bulgu, oral kavitede multipl keratokistler olduğundan özellikle kulak burun boğaz uzmanları ve diş 
hekimlerinin hastalık hakkında bilgi sahibi olması önemlidir. Bu sayede hastalarda daha sonra görülebilecek deri ve organ kanserlerinin 
erken tanısı ve tedavisi multidisipliner şekilde mümkün olabilmektedir. Bu olguda kliniğimize mandibula ve maksillada multipl kistik lez-
yonlar nedeniyle başvuran ve tanısında GGS düşünülen 13 yaşında bir kız 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 diğer adıyla 
nevoid bazal hücreli karsinom sendromu, çoklu sistem 
tutulumu olan, otozomal dominant geçişli nadir bir 
kalıtsal bir hastalıktır1. Bu sendromun tahmini preve-
lansı 1/60,000 ve kadın/erkek hasta oranı yaklaşık 
olarak eşittir2. İlk defa 1894'te Jarisch ve White tara-
fından birçok bazal hücreli karsinom, skolyoz ve öğ-
renme güçlüğü olan bir hastada bildirilen hastalığın, 
klasik triadı (çoklu bazoselüler nevüsler, çenede odon-
tojenik keratokistler ve bifid kostalar) ise sendroma 
adını veren Gorlin ile Goltz tarafından 1960 yılında 
tanımlanmıştır3. Hastaların çoğunda çocukluk çağın-
dan itibaren sendromik bazoselüler nevüsler gözlenir 
ve 20 yaşına kadar en az bir odakta bazoselüler karsi-

nom gelişebilmektedir4. Klasik triadın yanısıra falks 
serebri kalsifikasyonu, palmar ve plantar epidermal 
çukurluklar, kaburga ve omurga anomalileri, relatif 
makrosefali, frontal çıkıntı, geniş nazal çatı, oftalmo-
lojik malformasyonlar, hipertelorizm, yarık damak, 
gelişim geriliği, medülloblastomlar bu sendromun 
yerleşmiş diğer tanısal kriterlerindendir4,5. Odontoje-
nik kistlerin görülmesi sayesinde sendromun erken 
tanısı, ilerleyen dönemlerde mortalite sebebi olabile-
cek melanom dışı deri ve organ kanserlerinin erken 
tespit ve tedavisine imkan sağlayabilmektedir. Bu 
olgu sunumunda, kliniğimize mandibula ve maksillada 
multipl kistik lezyonlar nedeniyle başvuran ve tanısın-
da GGS düşünülen bir hasta bildirilmektedir.   

Olgu 

13 yaşında kız hasta her iki yüz yarısında öne itilme 
ve şişlik sebebiyle Uludağ Üniversitesi Tıp Fakültesi 
KBB Anabilimdalı'na başvurdu. Hastanın hikayesinde 
damak ve dişlerde gelişimsel problemler nedeni ile diş 



M.E. Akça, ark. 

 124 

hekimlerine başvurduğu ve çekilen grafilerde  mandi-
bula ve maksillada multipl büyük boyutta kistler ol-
ması üzerine KBB kliniğine sevk edildiği anlaşıldı. 
Aile bireylerinde benzer şikayetlerin olmadığı bildiril-
di. Muayenede hastanın alında belirginleşme, burun 
dorsumunda genişleme, hipertelorizm, her iki premak-
siller bölgede sağda belirgin öne itilme ve palpasyonla 
yumuşak kıvamda kistik kitleler izlendi. Ayrıca ağız 
içinde damakta kistlerin neden olduğu kemik erozyo-
nu ve diş kaybı  mevcut idi (Şekil 1,2). Kistik lezyon-
dan alınan ince iğne aspirasyon biyopsi sonucu kerati-
nöz materyal içeren benign kistik pürülan mayi olarak 
raporlandı. İstenen paranazal  ve kraniyal tomografile-
ri en büyüğü 5 cm çapa sahip mandibula ve maksiller 
kemikte ekspansiyon yapan çok sayıda kistik lezyon-
lar, hipertelorizm ve falks ve tentoriyumda kalsifikas-
yonlar olarak rapor edildi (Şekil 3-5). Bu bulgular 
eşliğinde, hastanın öncelikli olarak GGS olabileceği 
düşünüldü ve kozmetik problem yaratan sağ premak-
siller kistin eksizyonu planlandı. 

 
 

 
Şekil 1-2: 

Hastanın operasyon öncesinde klinik muayene bulgu-
ları ve yüz görünümü. 

 

 
Şekil 3-4: 

Hastanın her iki mandibula kondil ve maksiler kemikte 
multipl kistik lezyonları gösteren aksiyel ve koronal 

planda sinüs tomografi görüntüsü. 

 
Şekil 5: 

Hastanın falks serebride kalsifikasyonu gösteren aksi-
yel planda kraniyal tomografi görüntüsü. 
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Şekil 6-9: 

Operasyon sırasında kistik lezyonun eksizyonu ve 
kistin çıkarıldıktan sonraki görüntüsü. 

 
Hastaya larengeal entübasyonla genel anestezi uygu-
landı. Entübasyon sırasında herhangi bir sorunla karşı-
laşılmadı. Ağız içinden çalışılarak sağ premaksiller 
bölgede gingival oluk seviyesinde horizontal insizyon-
la girildi. Anteriora doğru itilmiş olan kemik lamel 
korunarak eleve edildi ve böylece kiste görüş sağlandı. 
Daha sonra kistik lezyon duvarı ile total olarak ve 

içerisinde serbest bir adet diş ile birlikte eksize edildi 
(Şekil 6-8). İkinci bir seans operasyon ile kavite içerisi 
batından alınan yağ dokusu ile oblitere edildi. Kistin 
kalıcı patolojisi odontojenik keratokist ile uyumlu 
olarak raporlandı. 

Tartışma 

Klinik uygulamada GGS şüphesi olan hastalarda erken 
tanı, gelişecek birçok malignitenin öngörülerek erken 
tedavisini sağlamaktadır. Sendromun pek çok kompo-
nenti olması nedeni ile kesin tanıda klinik ve radyolo-
jik tanı kriterlerinin oluşturulması önemlidir. Bu 
amaçla ilk olarak 1993 yılında Evans6 ve ark. tarafın-
dan geliştirilen kriterler daha sonra Kimonis7 ve ark. 
tarafından modifiye edilerek son halini almıştır. Bu 
kriterlere göre 2 majör veya 1 majör ve 2 minör krite-
rin varlığı halinde hastaya GGS tanısı konulmaktadır 
(Tablo I ve II). Sunduğumuz vakadaki tanı koydurucu 
kriterler olarak multipl odontojenik kistler ve falks 
serebrideki kalsifikasyonlar iki majör ve alında çıkıntı, 
hipertelorizm ve geniş burun kökü ise minör kriterleri 
oluşturmaktadır. Kendi olgumuzdaki gibi, özellikle 
genç bir hastada çok sayıda ve tekrarlayan odontojenik 
kistlerin varlığı hekimleri GGS açısından uyarmalıdır. 
Ancak bu sayede hem hastanın hem de aile bireyleri-
nin diğer organ ve deri kanserleri açısından yakın 
takibi yapılabilir. 
 
Tablo I ve II-  Gorlin Goltz Sendromu majör ve mi-

nör tanı kriterleri; Evans ve Kimonis 'e 
göre tanımlanmış. 

Tablo I. (Evans'a göre)  Tablo II. (Kimonis'e göre) 
Majör Kriterler 
*İkiden fazla bazal hücreli karsinom, 
30 yaş altındaki hastalarda tek bazal 
hücreli karsinom veya 10 bazal hücreli 
nevüs 
*Odontojenik keratokist (histolojik 
olarak kanıtlanmış ) veya poliostotik 
kemik kisti 
*Üç veya daha fazla palmar veya 
plantar çukurluk 
*20 yaşın altında ektopik kalsifikasyon 
( lamellar veya erken falks kalsifikas-
yonu  ) 
*Sendrom açısından pozitif aile öyküsü 

Majör Kriterler 
*İkiden fazla bazal hücreli karsinom 
veya 20 yaş altındaki hastalarda tek 
bazal hücreli karsinom  
*Çenede odontojenik keratokistler 
(histolojik olarak kanıtlanmış )  
*Üç veya daha fazla palmar veya 
plantar çukurluk 
*Falks serebrinin bilamellar kalsifikas-
yonu  
*Bifid, birleşik veya belirgin yayvan 
kostalar 
*Sendromu taşıyan birinci derece 
akraba 

Minör Kriterler 
*Konjenital iskelet anomalisi ( bifid, 
yayvan, birleşik veya eksik kosta, veya 
bifid, kama veya birleşik vertebra ) 
*Oksipital-frontal çapın doksanyedi 
persentilin üzerinde olması, frontal 
çıkıntı ile birlikte 
*Kardiyak veya ovaryen fibromalar 
*Medülloblastoma 
*Lenfomezentrik kistler 
*Konjenital malformasyon, yarık 
dudak/damak, polidaktili veya göz 
anomalisi gibi ( katarakt, koloboma 
veya mikrooftalmi )  

Minör Kriterler 
*Makrosefali 
*Konjenital malformasyonlar ( yarık 
dudak veya damak, frontal çıkıntı, kaba 
yüz hatları ve orta veya ağır hipertelo-
rizm gibi )  
*Diğer iskelet anomalileri ( Sprengel 
deformitesi, belirgin pektus deformitesi 
ve belirgin parmak sindaktilisi gibi )  
*Radyolojik anomaliler ( sella tursikada 
köprüleşme, vertebral anomaliler, 
ellerde ve ayaklarda şekil bozuklukları 
veya el ve ayaklarda alev şekilli berrak-
lık gibi ) 
*Overyan fibromalar veya medülloblas-
toma  
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GGS olan hastalarda büyük boyutta odontojenik kist-
ler ve yanısıra maksillomandibular deformite, malok-
lüzyon, deplase dişler, mandibular prognatizm, yarık 
damak gibi diğer oral patolojiler nedeniyle entübasyon 
zor olabilmektedir4,7. Bunun yanısıra literatürde bu 
hastalarda farenks ve larenks düzeyinde papillomatöz 
veya verrüköz lezyonların bulunabileceği ve bunların 
parsiyel hava yolu obstrüksiyonuna neden olabileceği 
bildirilmektedir8,9. Bu gibi nedenlerle GGS hastaların-
da genel anestezi sırasında ezbere yapılan entübasyon, 
laringeal ödem ve kanama, havayolu travması gibi bir 
çok soruna sebep olabilir. Bu hastalarda preoperatif 
dönemde fiberoptik endoskop ile yapılacak komple bir 
hava yolu muayenesi sayesinde entübasyonda yaşana-
bilecek olası problemler önceden değerlendirilebilir10.  
Odontojenik keratokistlerin tedavisi, kesin tanı koya-
bilmek için, kozmetik nedenlerle veya vital yapılara 
bası bulguları durumunda endikedir. Ancak bu lezyon-
larda %60'lara varan lokal nüks oranları bildirilmekte-
dir4. Yüksek nüks oranlarının sebebi olarak, kist du-
varları ve tabakalarının çevre dokulara yapışık olması 
ve dolayısıyla inkomplet eksizyon ve satellit kistlerin 
mevcut olması gösterilmektedir4,11. Yapışıklıklara 
bağlı nüksün engellenmesinde, kistin içine uzun süreli 
drenaj tüpleri yerleştirilerek dekompresyon ve takiben 
ikinci seansta eksizyon önerilmektedir. Bu sayede ince 
frajil kist duvarı sert ve kalın bir hal alarak çevre do-
kulara daha az yapışır12. Ayrıca basit eksizyon öncesi 
kistin marsupializasyonu sayesinde en düşük rekür-
rens oranlarının elde edildiğini gösteren başka yayın-
lar da bulunmaktadır13. Cerrahi tedavi, basit eksizyon 
ve küretaj gibi konservatif olabileceği gibi periferik 
ostektomi ve Carnoy solüsyonu ile kimyasal küretaj 
gibi agresif tedaviyi kapsayabilir14,15. Henüz kalıcı 
dişleri tam gelişmemiş çocuk yaştaki hastalarda kon-
servatif tedaviler öncelikle düşünülmelidir.  
GGS hastalarında ek organ ve sistem tutulumları sık 
olduğundan, tanı ve tedavi yaklaşımının multidisipli-
ner olması önerilmektedir. İstenecek genetik danış-
manlık ve DNA analizi sayesinde mevcut gen mutas-
yonlarının analizi ile kesin tanı konulabilmektedir3. 
GGS öntanısı olan tüm hastaların dermatolojik mua-
yenesi bazal hücreli karsinom gelişme ihtimali oldu-
ğundan tanı ve tedavinin en önemli kısımlarından 
birini oluşturmaktadır. Bu hastaların %50 kısmında 
özellikle yüzde, sırtta ve göğüste multipl bazal hücreli 
karsinom geliştiği bilinmektedir16,17. Bazal hücreli 
karsinom görülmesi sıklığı püberte sonrası başlayarak 
35 yaşına kadar devam ettiğinden, bu hastaların özel-
likle püberteyi takiben rutin dermatolog takibi şarttır17. 
Kendi olgumuzda istenen dermatoloji konsültasyonu 
sonucunda hastada bazal hücreli karsinom tespit edil-
mediği ve düzenli poliklinik takibi önerildiği belirtildi. 

Sonuç 

GGS toplumda nadir rastlanan ve kompleks klinik 
bulguların birlikteliğini gerektiren bir hastalıktır. 

Özellikle maksillofasiyal ve dental bölgede patolojik 
bulgular meydana getirdiğinden, kulak burun boğaz 
uzmanları ve diş hekimlerinin bu sendromun klinik 
bulguları hakkında bilgi sahibi olması gereklidir. An-
cak bu şekilde erken tanı konarak, bazal hücreli karsi-
nomlar gibi potansiyel malignitelerin önlenmesi 
mümkündür. GGS tanısı almış hastaların tekrarlayan 
odontojenik kistler ve deri kanserleri açısından düzenli 
takibi önemlidir. 
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