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Özet
Gorlin Goltz sendromu esas olarak kutanöz bazal hücreli 
karsinom, çoklu keratokistik odontojenik tümörler ve 
iskeletsel anomaliler ile karakterize otozomal dominant 
bir rahatsızlıktır. Gorlin ve Goltz tarafından tanımlanan bu 
klasik triada ek olarak diğer nörolojik, oftalmolojik, endokrin 
ve genital bulgular da sendromun özellikleri arasında yer 
almaktadır. Bu raporda 12 yaşındaki Gorlin Goltz sendromlu 
erkek hastanın tedavisi ve 1,5 yıllık takibi sunulmuştur. Bu 
olgu deride herhangi bir lezyon bulunmayan genç yaştaki 
hastalarla ilgili olarak diş hekimlerinin farkındalığını arttırmak 
ve erken teşhisin önemini vurgulamak amacıyla sunulmuştur.

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

Giriş

Gorlin-Goltz sendromu, bazal hucreli nevus sendromu veya 
nevoid bazal hücreli karsinom sendromu olarak tanımlanan 
otozomal dominant bir hastalıktır (1). Önceleri deride multipl 
bazal hücreli karsinomlar, iskeletsel düzensizlikler ve çenele-
rde multipl odontojenik keratokistlerden oluşan bir üçlü kom-
plex olarak tanımlanan sendroma, daha birçok değişik bul-
gunun eşlik ettiği bildirilmiştir (2,3). 1960 yılında Gorlin (4) 
tarafından tanımlanan bu triad Rayner (5) tarafından modifiye 
edilmiş ve farklı bölgelerdeki kalsifikasyonlar tabloya dahil 
edilmiştir. Gorlin (6) sendromun 5 ana bulgusu olarak genel-
likle erken yaşta gözlenen agresif bazal hücreli karsinomlar, 
çenelerde gözlenen epitel çeperli kistler; kostaları, kafatasını 
ve omuriliği kapsayan iskeletsel anomaliler, ektopik kalsi-
fikasyonlar ile ellerde ve ayaklarda gözlenen çukurlaşmalar 
belirtilmiştir (6,7).  

Sendromda multipl odontojenik keratokistler karakteristik-
tir. Yaklaşık olarak hastaların %60-70’i Gorlin-Goltz sen-
dromunun primer bulgusu olan bu lezyonlara sahiptir. Farklı 
boyutlarda olan lezyonlar genellikle semptom vermemekte ve 
rutin radyolojik değerlendirmeler sırasında fark edilmektedir 
(1). Operasyon sonrası %60 olguda rekürrens görülebilmek-
tedir (7).

Bu raporda Gorlin Goltz sendromu tanısı konulan 12 yaşın-
da erkek hastada geniş yayılım gösteren multiple odontojenik 
keratokistlerin tedavisi ve 1,5 yıllık takibi sunulmuştur.

Olgu

12 yaşında erkek hasta, her iki yanağında şişlik şikayeti ile 
Ankara Üniversitesi Diş Hekimliği Fakültesi Ağız, Diş ve 
Çene Cerrahisi Kliniği’ne başvurmuştur. Şişliğin yavaş 
büyüdüğü, sert ve sağ tarafta biraz daha fazla olduğu tespit 
edilmiştir. Yüz muayenesi sonucunda geniş burun kökü ve 
hipertelorizm saptanmıştır.

Alınan anamnezde hastanın hafif mental retarde olduğu ve 3 
yaşındayken testislerinden bir operasyon geçirdiği öğrenilm-
iştir. Ayrıca hastanın 3 yaşına kadar hidrosefali için tedavi 
gördüğü öğrenilmiştir. Bunların yanında hastanın sağ ayak 
parmaklarında sindaktili tespit edilmiştir.

Ortopantomograf ve CT eşliğinde yapılan radyografik muay-
enede maksilla ve mandibulada lokalize çoklu gömük dişler 
ve sklerotik bantla beraber iyi sınırlı radyolusent görüntüler 
tespit edilmiştir (Resim 1,2). Alınan akciğer grafisinde bazı 
kaburgalarda çatallaşmalar izlenmiştir. 

Bu bulgular Gorlin sendromu şüphesi oluşmasına sebep 
olmuş ve hasta bazal hücreli karsinom yönünden taranmıştır.

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.

Keywords: Gorlin Goltz, basal cell carcinoma, keratocyct.
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Tartışma

Gorlin-Goltz sendromu otozomal dominant olarak geçen, 
bazal hucreli karsinomalar, iskeletsel anomaliler ve odonto-
jenik keratokistlerle karakterize kalıtsal bir bozukluktur (1). 
5-30 yaşları arasında yaşamın erken döneminde görülme-
kle birlikte, genelde 2. dekat başlarında ortaya çıkar. Çene 
lezyonları radiküler, dentigeröz ve primordial kistler olup, 
çoğunlukla keratokistlerden oluşur. Bu sendromda görülen 
keratokistler genellikle multipl olup residiv yapma eğili-
mindedirler (8-12). Bu nedenle sendromun ilk belirtilerin-
den olan multipl keratokistin varlığının yapılacak klinik ve 
radyolojik muayeneler sonucunda tespit edilmesi, muhtemel 
cilt tümörlerinin erken teşhis ve tedavisini sağlayacaktır (1).

Ancak herhangi bir bulguya rastlanmamıştır. Aile fertlerinin 
hikayesinde de klinik olarak bu sendromla ilişkilendirilebi-
lecek herhangi bir bilgiye rastlanmamıştır. Hastanın çenel-
erindeki lezyonlardan ince iğne aspirasyon biyopsisi alınarak 
keratokist varlığı ortaya konmuştur.

Bu veriler ışığında hastanın Gorlin Goltz Sendromu’na ait ma-
jor ve minör bulguların birçoğunu taşıdığına ve Gorlin-Goltz 
Sendromu teşhisinin doğru olacağına karar verilmiştir. Gene-
tik departmanıyla yapılan konsültasyon da teşhisimizi doğru-
lamıştır.

Genel anestezi altında bütün kistlerin tamamıyla enükleasyonu 
ve küretajı, tek seansta gerçekleştirilmiştir (Resim 3). Kanama 
kontrolünün sağlanmasının ardından bölgeler primer olarak 
3/0 poliglaktin süturla kapatılmıştır. Postoperatif dönemde 
herhangi bir komplikasyon izlenmemiştir. Çıkarılan kitleler-
in histopatolojik incelemesi keratokist varlığını doğrulamıştır 
(Resim 4). 1.5 yıllık takip sonucunda nüks görülmemiştir 
(Resim 5). Hastanın rutin kontrolleri devam etmektedir.

Gorlin Goltz sendromu: Bir olgu sunumu Recep Kestane ve ark.

Resim1. Preoperatif panoramik radyograf.

Resim3. Sağ maksiller kiste ait intraoperatif bir görüntü.

Resim4. Odontojenik keratokiste ait histopatolojik kesit (HE X 200).   

Resim5. Postoperatif birinci yıla ait panoramik radyograf.

Resim2. Maksiller kistlerin preoperatif CT görüntüsü (koronal kesit).
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Puberte ile 35 yaş arasında teşhis edilen bazal hücreli 
karsinoma veya odontojen keratokistlerin tedaviden sonra 
3-6 aylık aralıklarla kontrol edilmeleri, bu yaş grubunda 
sendromun çok agresiv olması nedeniyle tavsiye edilmektedir 
(6).
Bizim olgumuzda tanıya yardımcı ilk bulgular multiple çene 
kistleri ve fizik muayene bulguları olmuş, derinleştirilen 
anamnez ve yapılan ilave tetkiklerle kesin tanıya ulaşılmıştır. 
Böylelikle sendroma ait en önemli bulgu olan bazal hücreli 
karsinomalar oluşmadan teşhis konulmuş, hasta ve velisi 
durumun önemi noktasında bilgilendirilmiş ve rutin kontrolleri 
aksatmamaları hususunda motive edilmişlerdir. 
Keratokistlerin tedavilerinde sadece marsupiyalizasyon 
veya enükleasyonun yeterli olmadığı aynı zamanda kemiğin 
küretajının da yapılması gerektiği bildirilmiştir (8,13-16). 
Biz de keratokist tanısı koyduğumuz vakamızda enükleasyon 
ve primer kapatma yöntemini tercih ederken aynı zamanda 
kistlerin residivini önlemek amacıyla kemikte küretaj 
yapmayı uygun bulduk. Yapılan postoperatif kontrollerimizde 
herhangi bir nüks görülmemiştir ve hasta halen takibimiz 
altındadır. 
Sonuç olarak; diş hekimleri Gorlin Goltz sendromuna ait 
tüm belirti ve bulguları akılda tutarak çenelerde gözlenen 
çoklu kistlere daha dikkatli ve titiz yaklaşmalı, sendrom 
şüphesi taşıyan vakalarda gerekli konsültasyonları yapmalı 
ve vakit kaybetmeden hastayı bir ağız, diş ve çene cerrahına 
yönlendirmelidir. Ayrıca yılda en az 3-4 kez yapılacak rutin 
kontrollerde hastanın, keratokistlerin nüksü ve ciltte yeni 
bazal hücreli karsinom oluşumu açısından ayrıntılı muayenesi 
önem arz etmektedir.
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