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OZET

Gorlin-Goltz sendromu, multipl ¢ene kistleri, bazal
hiicreli nevus, bazal hiicreli karsinom, iskeletsel anomali-
fer ve bazi yumugak doku lezyonlan ile karakterize bir has-
taliktir. Sendromun bugiine kadar 40'a yakin bulgular: bil-
dirilmigtir. Bu makalede multipl ¢ene kistleri ve tipik yiiz
goriinfimlerinden yola gikilarak incelemeye alinip, sendro-
- ma ait bazi iskeletsel anomalilerin saptanmas: iizerine Gor-
lin-Goltz Sendromu tanis1 konan iki olgu bildirilmektedir.

Anahtar sézciikler : Gorlin-Goltz Sendromu, mul-
tipl gene kistleri, keratokist.

GORLIN-GOLTZ SYNDROME
- (CASE REPORT)

ABSTRACT

Gorlin-Goltz Syndrome is a clinical entity, characterized
with multiple jaw cysts, basal cell neavus, basal cell carci-
noma, skeletal anomalies. Up to date, there have been va-
rious of reported symptomes of this syndrome. In the pre-
sent article two patients with Gorlin-Goltz Syndromes,
which clinical present with typical facial appearence,
multipl cysts, some skeletal anomalies have been reporied
and discussed.

Key words : Gorlin-Goltz Syndrome, multiple jaw cysts,
keratocyst.

GIRIS

Gorlin-Goltz sendromu, derinin multipl bazal
hiicreli nevuslari, bazal hiicreli karsinomalar, mul-
tipl cene kistleri, baz iskeletsel anomaliler ve daha

bagka yumugak doku lezyonlan ile karakterizedir
(Tablo 1) (2-14).

Cene kistleri, bu sendromda erken taniya yardim-
ct olan énemli bulgulardir (11,13).

Bu makalede, ilk kez multipf ¢cene kistleri tanist
ile incelemeye alinip Gorlin-Goltz sendromu oldugu
saptanan 2 olgu bildirilmektedir.

OLGULAR

A.S. (Dosya No: 2377/92), 32 yaginda erkek has-
ta, alt cenesinde sol tarafta hafif dolgunluk hissetmesi
fizerine klinigimize bagvurdugunda, yapilan radyog-
rafik incelemede mandibulada sol ramustan sag 2.
molar dise kadar uzanan multilokiler kistik lezyon
saptandl (Resim 1). Sol alt 1. ve 2. molar diglerin
apexleri hizasndan ahnan biopsi 6rneginin histopa-

tolojik incelemesi sonucu keratokist tanisi kondu (Bi-
opsi No: 2651/92). Hastanin yiiziinde frontal ve tem-
poroparietal belirginlik, hafif okiiler hipertelorizm iz-
lenmekteydi. Daha ileri incelemelerde falks cerebride
kalsifikasyon, tentorial kalsifikasyon, seila turcica-
nm On ve arka klinoid ¢ikintilari arasinda koprii gek-
linde kalsifikasyon, sag 2. ve 5., sol 4. kostalarda bi-
furkasyon (Resim 2), 3. lomber vertebrada fragmante
kalsifiye odak belirlendi. Laboratuvar incelemelerin-
de serum Ca, P ve alkalifosfataz degerlerinin normal
siirlar igerisinde, parathormonun ise normal deger-
lerden diigitk seviyede oldugu saptandi. Hastanin ge-
nel muayenesinde daha bagka lezyonlara ve anomali-
lere rastlanmads. Cene kistleri, genel anestezi altinda
ki ayn seansta ameliyat edildi. ilk ameliyatta
(8/1992) sol ramustan, sol 1. bliyiik az: digine kadar
uzanan kist localar1 eniiklee edildi. ikinci ameliyatta
(12/1992) sol 1. bityiik azidan, sag 2. biiyiik az1 digine
kadar uzanan kistin tiimii eniiklee edildi, kdk uclan
kist igersinde yer alan premolar, kanin ve kesici digle-
re kik ucu rezeksiyonu uyguland:. Hasta halen aylik -
kontrolleritiz altindadir,
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Tablo 1 : Gorlin-Goltz Sendromlu Erigkinlerin Diagnostik
Bulgulan (Gorlin'e gédre 1987).

% 50 veya daha
yiiksek siklikla

% 14-49 sikhikla

% 14 veya daha
az siklikia

Geniglemis oksipitofrontal cap

Hafif okiiler hipertelorizm

Multipl bazal hiicreli karsinom
Cenelerin odontojen keratokistleri
Derinin epidermal kistleri

Palmar ve/veya plantar pit

Kalsifiye over kistleri

Kalsifiye falx cerebri

Kot anomalileri (eksik, bifid, yapigik)
Servikal veya torasik vertebralarda spina
bifida occulta

Kalsifiye diafragma sella (yapigik klino-
idler, képriilegmis sella)

Paranasal sinuslarda hiperpnématizasyon

Tentorium cerebelli ve petro-clinoid liga-
manmn kalsifikasyonu

Kisa 4. metakarpal

Kifoskolyoz veya diger vertebral anoma-
liler

Sakrum lumbarizasyonu

Pektus ekskavatum veya karinatum
Kemiklerin psodokistik litik lezyonlart
(hamartoma)

Sagihk (extropia)

Medulloblastoma (gergek siklik bilinmi-
yor)

Inguinal herni

Meningiom

Lenfomezenterik kist

Kardiak fibrom

Fotal rabdomiyom

Ovarian fibrosarkom

Marfanoid yapt

Corpus kallozumun agenezisi

Septum peliusidum kisti

Yanik dudak ve/veya damak
Polidakiili, postaksiyal eller ve ayaklar
Skapulalarda Sprengel deformitesi
Konjenital katarakt, glakom, iris, retina,
optik

sinir kolobomasi, retinada myelinsiz sinir
lifleri

Derinin subkiitan kalsifikasyonu

Mindr renal malformasyonlar
Erkeklerde hipogonadizm

Mental retard

N. Timogin, 0. Dogan

Resim 1 : Alt cenede sol ramustan sag 2. molar digin
distaline kadar uzanan multilokiiler keratokist
goriilmekte,

Resim 2 : Akciger grafisinde sag 2. ve 5., sol 4. kotia
bifurkasyon goriilmekte.

Resim 3 : Ugii éist cenede, ikisi alt ¢enede lokalize olmug
keratokistler giriilmekte.




Gorlin - Goltz Sendromu (Glgu Bildirisi)

E.B. (Dosya No: 3124/92) 18 yasinda kadin has-
tamiz, sag yiiziinde sislik sikayeti ile klinigimize bag-
vurdugunda alinan panoramik radyografide fiii iist
genede, ikisi alt cenede lokalize olmus, 5 adet kistik
lezyon saptandi (Resim 3). Alt ¢cenede, 43 ve 45 nolu
disler bolgesinde lokalize olan kist, 44 nolu dis gekile-
rek eniiklee edildi. Alt cenede, sol ramustan 38 nolu
digin mezialine kadar uzanan kiste marsiipiyalizas-
yon yapildi. Ust genede, gdmiik 18 ve 28 nolu digler
etrafinda lokalize olmug kistler, diglerin cerrahi geki-
mi ile birlikte eniiklee edildiler. Ust cenede 12 nolu
disin distalinden 17 nolu digin mezialine kadar uza-
nan, iginde gémiik kanin bulunan kist marsiipiyalize
edildi. Ameliyatlarda ¢ikartilan tiim materyallerin
histopatolojik incelemesinde keratokist tanisi kondu
(Biopsi No: 1591, 1492/91, 27/93). Hastamizda fron-
tal ve temporoparietal belirginlik, hatif okiiler hiper-
telorizm, genig burun kokii ile karakterize tipik yiiz
goriiniimii saptandi. Yapilan ileri tetkiklerde, falx ce-
rebride lameller kalsifikasyon, pelvis klinoid ve in-
terklinoid ligamanlarda kalsifikasyon, sag 2. ve 3.
kotlarda sinostoz (Resim 4), sol 3. kotta bifurkasyon,
sag humerusun distal metafiz posteromedialinde 0.5
cm gapinda radyolusent alan, sol radius 1/3 distalinde

Resim 4 : Sol akcigfer grafisinde sol 3. kotta bifurkasyon
goriilmeldte.
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1 cm ¢apinda diizgilin sinirli radyolusent alan, sag fi-
bula iist ucunda, yaklagik 2 cm gapinda, meduller ek-
zentrik yerlegimli, sklerotik cidarli, trabekiilasyon
gosteren radyolusent lezyon saptand: (Resim 5). Se-
rum Ca, P ve alkalifosfataz, parathormon seviyeleri
normal smirlar igerisindeydi. Dermatolojik muaye-
nede bazal hiicreli nevuslara ve daha bagka deri lez-
yonlarina rastlanmadi. Hasta halen 20'ser giinliik
kontrollerimiz altindadir.

Resim 5 : Cruris grafisinde sag fibula iist ucunda yaklagik
2 em ¢apinda, mediiller ekzentrik yerlesimli, sklerotik
cidarly, trabekiilasyon gésteren radyolusen
lezyon giriilmekte.

Yapilan klinik ve radyolojik incelemeler sonucu
heriki olgumuza Gorlin-Goltz sendromu tanisi kon-
du, aile bireylerinin incelemesinde sendroma ait her-
hangi bir bulguya rastlanmadi.

TARTISMA

Gorlin-Goltz sendromu, 5-30 yaslar arasinda ya-
samun erken déneminde gbrillmekle birlikte, genelde
2. on yagin baglarinda ortaya gikar, Cene lezyonlan
radikiiler, dentigerdz ve primordial kistler olup ¢o-
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gunlukla keratokistierden olugur (4,7,10). Olgularm en
az % 50'sinde saptanan ¢ene kistleri siit digi dentisyo-
nunu tutmadigindan, ¢ene kistlerine 7 yagindan dnce
rastlanmaz 9. Bu sendromda goériilen keratokistler
genellikle multipl olup, residiv yapma egilimindedir-
ler (1,10). :

Ozellikle yiiz, Soyun ve govdede lokalize olan .

deri lezyonlarinda bazal hiicreli nevuslar ve bazal
hiicreli karsinomalar, ¢ene kistlerinden sonra yaga-
muin ileri dénemlerinde ortaya cikabilirler (2,9). Egex
bu lezyonlar yasamin ilk on yilinda goriiliir ise, diger
bulgular 2. ve 3. on yilda belirmeye baglar (4).

Puberte ile 35 yas arasinda teghis edilen bazai
hiicreli karsinoma veya odontojen keratokistlerin te-
daviden sonra 3-6 aylik araliklarla kontrol edilmeleri,
bu yag grubunda sendromun ¢ok agresiv olmasi nede-
niyle tavsiye edilmektedir ¢3).

Bazal hiicreli nevuslarin ileride bazal hiicreli
kanserlere ddniigsebilecegi, bu kanserlerin metastaz
yapabilecegi bildirilmistir (21,12). Bu sendromda sap-
tanan bazal hiicreli karsinomalarin prognozu, 601
yaglarda ve llseratif tiptc ortaya gikan soliter bazal
hiicreli karsinomalardan daha iyidir (4).

Her iki cinsin esit etkilendigi bu sendromda aile
bireylerinin birinden fazlasinda hastaligin goriilmesi
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halinde otozomal dominant gecisten sdzedilir

(3.4,7,9).

Gorlin-Goltz sendromunda iskeletsel anomalile-
re rastlanabilmesi, serum Ca, P metabolizmasinda de-
gisikliklerin gdzlenebilmesi, bazt aragtirmacitara bu
hastaligin pstédohipoparatiroidizm ile bir iligkisinin
olabilecegini diislindiirmigtiir. Ancak yapilan labo-
ratuvar incelemeleri sonucunda her iki hastaligin

farkli hastaliklar olarak degerlendirilmesi gerektigi -

anlagilmgtir ¢6).

Bizim olgularimzda taniya yardimer ilk bulgular
multipl gene kistleri ve tipik yiiz goriinfimleri olmus,
radyolojik incelemelerde saptanan iskeletsel anoma-
liler ile tam kesinlesmistir. Her iki hastamzda da ba-
zal hiicreli nevuslara rastlayamayigmmizi, hastalari-
mizin geng olmastna baglamaktayiz.

Multipl ¢ene kistlerinin saptandif hastalar Gor-
lin-Goltz sendromu agisindan radyoloji, dermatoloji,
oftalmoloji, néroloji, jinekoloji, genetik ve dahiliye
uzmanlar ie birlikte degerlendirilmelidir (2).

Bu sendromda gene kistléri gogunlukia kerato-
kistler olup, residiv riskleri yiiksek oldufundan, bazal
hiicreli nevuslar ileride malign karakter kazanabildik-
lerinden, hastalar yagam boyu diizenli kontroller al-
tinda tutulmalidirlar. o
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