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Gorlin Goltz sendromu: Bir olgu sunumu
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Ozet

Gorlin Goltz sendromu esas olarak kutanéz bazal hiicreli
karsinom, c¢oklu keratokistik odontojenik tiimdrler ve
iskeletsel anomaliler ile karakterize otozomal dominant
bir rahatsizliktir. Gorlin ve Goltz tarafindan tanimlanan bu
klasik triada ek olarak diger ndrolojik, oftalmolojik, endokrin
ve genital bulgular da sendromun ozellikleri arasinda yer
almaktadir. Bu raporda 12 yasindaki Gorlin Goltz sendromlu
erkek hastanin tedavisi ve 1,5 yillik takibi sunulmustur. Bu
olgu deride herhangi bir lezyon bulunmayan geng yastaki
hastalarla ilgili olarak dis hekimlerinin farkindaligini arttirmak
ve erken teshisin dnemini vurgulamak amaciyla sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Gorlin Goltz, bazal hiicreli karsino-
ma, keratokist.

Abstract

Gorlin-Goltz syndrome is an autosomal dominant disorder
principally characterized by cutaneous basal cell carcinomas,
multiple keratocystic odontogenic tumors(KCOTs), and skel-
etal anomalies. In addition to the classical triad described by
Gorlin and Goltz, other neurological, ophthalmic, endocrine,
and genital manifestations have also been established as fea-
tures of the syndrome. In this report a 12-year-old male pa-
tient with Gorlin-Goltz syndrome and its teratment is present-
ed with 1.5 year follow up period. The aim of this case report
is to increase the awareness of the syndrome among dentists
about younger age patients with no lesions of the skin and
emphesize the importance of early diagnosis.
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GTris

Gorlin-Goltz sendromu, bazal hucreli nevus sendromu veya
nevoid bazal hiicreli karsinom sendromu olarak tanimlanan
otozomal dominant bir hastaliktir (1). Onceleri deride multipl
bazal hiicreli karsinomlar, iskeletsel diizensizlikler ve ¢enele-
rde multipl odontojenik keratokistlerden olusan bir {iglii kom-
plex olarak tanimlanan sendroma, daha bircok degisik bul-
gunun eslik ettigi bildirilmistir (2,3). 1960 yilinda Gorlin (4)
tarafindan tanimlanan bu triad Rayner (5) tarafindan modifiye
edilmis ve farkli bolgelerdeki kalsifikasyonlar tabloya dahil
edilmistir. Gorlin (6) sendromun 5 ana bulgusu olarak genel-
likle erken yasta gozlenen agresif bazal hiicreli karsinomlar,
cenelerde gozlenen epitel ¢eperli kistler; kostalari, kafatasini
ve omuriligi kapsayan iskeletsel anomaliler, ektopik kalsi-
fikasyonlar ile ellerde ve ayaklarda gozlenen ¢ukurlagmalar
belirtilmistir (6,7).

Sendromda multipl odontojenik keratokistler karakteristik-
tir. Yaklasik olarak hastalarin %60-70’1 Gorlin-Goltz sen-
dromunun primer bulgusu olan bu lezyonlara sahiptir. Farkli
boyutlarda olan lezyonlar genellikle semptom vermemekte ve
rutin radyolojik degerlendirmeler sirasinda fark edilmektedir
(1). Operasyon sonrast %60 olguda rekiirrens goriilebilmek-
tedir (7).

Bu raporda Gorlin Goltz sendromu tanisi konulan 12 yasin-
da erkek hastada genis yayilim gosteren multiple odontojenik
keratokistlerin tedavisi ve 1,5 yillik takibi sunulmustur.

Olgu

12 yasinda erkek hasta, her iki yanaginda sislik sikayeti ile
Ankara Universitesi Dis Hekimligi Fakiiltesi Agiz, Dis ve
Cene Cerrahisi Klinigi’ne basvurmustur. Sisligin yavas
biiytidiigii, sert ve sag tarafta biraz daha fazla oldugu tespit
edilmistir. Yiiz muayenesi sonucunda genis burun kokii ve
hipertelorizm saptanmistir.

Alinan anamnezde hastanin hafif mental retarde oldugu ve 3
yasindayken testislerinden bir operasyon ge¢irdigi 6grenilm-
istir. Ayrica hastanin 3 yasina kadar hidrosefali igin tedavi
gordiigii 6grenilmistir. Bunlarin yaninda hastanin sag ayak
parmaklarinda sindaktili tespit edilmistir.

Ortopantomograf ve CT esliginde yapilan radyografik muay-
enede maksilla ve mandibulada lokalize ¢oklu gomiik disler
ve sklerotik bantla beraber iyi sinirli radyolusent goriintiiler
tespit edilmistir (Resim 1,2). Alinan akciger grafisinde bazi
kaburgalarda ¢atallasmalar izlenmistir.

Bu bulgular Gorlin sendromu siiphesi olugmasina sebep
olmus ve hasta bazal hiicreli karsinom yoniinden taranmuistir.
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Resim1. Preoperatif panoramik radyograf.

—

Resim2. Maksiller kistlerin preoperatif CT goriintiisii (koronal kesit).

Ancak herhangi bir bulguya rastlanmamuistir. Aile fertlerinin
hikayesinde de klinik olarak bu sendromla iliskilendirilebi-
lecek herhangi bir bilgiye rastlanmamistir. Hastanin ¢enel-
erindeki lezyonlardan ince igne aspirasyon biyopsisi alinarak
keratokist varlig1 ortaya konmusgtur.

Bu veriler 15181nda hastanin Gorlin Goltz Sendromu’na ait ma-
jor ve mindr bulgularin birgogunu tasidigina ve Gorlin-Goltz
Sendromu teshisinin dogru olacagina karar verilmistir. Gene-
tik departmaniyla yapilan konsiiltasyon da teshisimizi dogru-
lamugtir.

Genel anestezi altinda biitiin kistlerin tamamiyla eniikleasyonu
ve kiiretaji, tek seansta gerceklestirilmistir (Resim 3). Kanama
kontroliiniin saglanmasinin ardindan bolgeler primer olarak
3/0 poliglaktin siiturla kapatilmistir. Postoperatif donemde
herhangi bir komplikasyon izlenmemistir. Cikarilan kitleler-
in histopatolojik incelemesi keratokist varligini dogrulamistir
(Resim 4). 1.5 yillik takip sonucunda niiks goriilmemistir
(Resim 5). Hastanin rutin kontrolleri devam etmektedir.
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Resim4. Odontojenik keratokiste ait histopatolojik kesit (HE X 200).

e -

Resim5. Postoperatif birinci yila ait panoramik radyograf.

Tartisma

Gorlin-Goltz sendromu otozomal dominant olarak gegen,
bazal hucreli karsinomalar, iskeletsel anomaliler ve odonto-
jenik keratokistlerle karakterize kalitsal bir bozukluktur (1).
5-30 yaslar1 arasinda yasamin erken doneminde goriilme-
kle birlikte, genelde 2. dekat baslarinda ortaya g¢ikar. Cene
lezyonlari radikiiler, dentigerdz ve primordial kistler olup,
cogunlukla keratokistlerden olusur. Bu sendromda goriilen

keratokistler genellikle multipl olup residiv yapma egili-
mindedirler (8-12). Bu nedenle sendromun ilk belirtilerin-
den olan multipl keratokistin varliginin yapilacak klinik ve
radyolojik muayeneler sonucunda tespit edilmesi, muhtemel
cilt tlimdrlerinin erken teshis ve tedavisini saglayacaktir (1).
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Puberte ile 35 yas arasinda teshis edilen bazal hiicreli
karsinoma veya odontojen keratokistlerin tedaviden sonra
3-6 aylik araliklarla kontrol edilmeleri, bu yas grubunda
sendromun ¢ok agresiv olmasi nedeniyle tavsiye edilmektedir
(6).

Bizim olgumuzda taniya yardimeci ilk bulgular multiple ¢ene
kistleri ve fizik muayene bulgulari olmus, derinlestirilen
anamnez ve yapilan ilave tetkiklerle kesin taniya ulasilmistir.
Boylelikle sendroma ait en énemli bulgu olan bazal hiicreli
karsinomalar olusmadan teshis konulmus, hasta ve velisi
durumun 6nemi noktasinda bilgilendirilmis ve rutin kontrolleri
aksatmamalar1 hususunda motive edilmislerdir.

Keratokistlerin  tedavilerinde sadece marsupiyalizasyon
veya eniikleasyonun yeterli olmadig1 ayn1 zamanda kemigin
kiiretajinin da yapilmasi1 gerektigi bildirilmistir (8,13-16).
Biz de keratokist tanis1 koydugumuz vakamizda eniikleasyon
ve primer kapatma yontemini tercih ederken ayni zamanda
kistlerin residivini 6nlemek amaciyla kemikte kiiretaj
yapmay1 uygun bulduk. Yapilan postoperatif kontrollerimizde
herhangi bir niiks goriilmemistir ve hasta halen takibimiz
altindadir.

Sonug olarak; dis hekimleri Gorlin Goltz sendromuna ait
tim belirti ve bulgulari akilda tutarak cenelerde gozlenen
coklu kistlere daha dikkatli ve titiz yaklagmali, sendrom
siiphesi tagiyan vakalarda gerekli konsiiltasyonlar1 yapmali
ve vakit kaybetmeden hastay1 bir agiz, dis ve ¢ene cerrahina
yonlendirmelidir. Ayrica yilda en az 3-4 kez yapilacak rutin
kontrollerde hastanin, keratokistlerin niiksii ve ciltte yeni
bazal hiicreli karsinom olusumu agisindan ayrintili muayenesi
Onem arz etmektedir.
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