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Ozet

Amag: Nevoid bazal hiicreli karsinom sendromu (NBCCS) oto-
zomal dominant olarak gézlenen ve bir¢ok kompleks
diizensizliklerin bir arada gézlendigi kalitsal bir sendrom-
dur. Nevoid bazal hiicreli karsinom sendromu'nun iskelet-
sel, oftalmolojik, nérolojik, kutanoz ve sekse bagh bir¢ok
degisken bulgu ile ortaya ¢iktigi kanitlanmigtir.
NBCCS'da gozlenen bes temel bulgu; multipl bazal hiicre-
1i kanserler, epitelle diseli multipl ¢ene kistleri, iskeletsel
anomaliler, ektopik kalsifikasyonlar ile ellerde ve ayaklar-
da gozlenen deformitelerdir.

Olgu Raporu: Bu c¢alismada NBCCS sendromu tanisi tibbi
konsiiltasyon isteginin tarafimizdan yapilmasi sonucu
konmus ve iki yildwr kontrol altinda tutulan 12 yasinda bir
erkek hastaya ait olgu sunulmaktadw. Hastaya ait ve
sendromun tanisi icin gerekli olan tiim biyokimyasal ve
endokrinolojik testler tamamlanmigs ve degerlendirilmigtir.
Bunun yani sira, cenelere ait panoramik radyografi, bil-
gisayarl aksiyel tomografi ve sintigrafi ile elde edilen
radyografik gériintiilerin  sonuglart  yorumlanmigtir.
Hastada gozlenen mandibular kistlerin cerrahi eksizyonu
sonrasi olugan iyilesmeye ait radyografik gériintiiler de
sunulmaktadir.

Sonucg: Dishekimleri NBCC sendromuna ait tiim belirti ve bul-
gulari akilda tutatarak, cenelerde gézlenen multipl
kistlere daha dikkatli ve titiz yaklasmalidir.

Anahtar Kelimeler: Nevoid bazal hiicreli karsinom sendromu,
Gorlin-Goltz sendromu, Keratokist
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Summary

Purpose: Nevoid basal cell carcinoma (NBCCS) is a hereditary
complex of abnormalities transmitted as an autosomal
dominant trait with an almost complete penetrance.
NBCCS was demonstrated to embrace varying manifestations
including sexual, skeletal, ophtalmologic, neurologic and
cutaneous anomalies. Hence, the five major features of
NBCCS include multiple basal cell carcinomas,
ephitelium-lined multiple jaw cysts, skeletal abnormalities,
ectopic calcifications; and pitting of the hands and feet.
The purpose of this report is to represent a case of NBCCS
which was initially diagnosed and treated by dental
guidance.

Case Report: A case of a 12-year-old boy with NBCCS was
presented. The diagnosis of the syndrome was done with
the aid of a medical consultation upon our inquiry. All
biochemical and endocrinologic tests related to the syndrome
were assessed and evaluated. Additionally, a through ra-
diographic examination including panoramic radiograph of
the jaws, computerized axial tomographic images and
scintigraphic analysis were performed. Healing of the
multiple cysts after surgical treatment was presented as
well. The boy was under control for two years.

Conclusion: Dentists should be aware of all the signs and
symptoms of the syndrome and should be very careful
about evaluating multiple cysts of the jaws.

Key Words: Nevoid basal cell carcinoma syndrome,
Gorlin-Goltz syndrome, keratocyst.
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Nevoid bazal hiicreli karsinom sendromu
(NBCCS) ¢ok sayida bazal hiicreli kanser esliginde
deride epidermal kistlerle, ¢enelerde odontojenik
keratokistlerle, iskeletsel deformitelerle karakterize
bir sendromdur. Gorlin-Goltz sendromu, Gorlin
sendromu, Bazal hiicreli neviis sendromu olarak da
isimlendirilmektedir (1-3). Otozomal dominant bir
diizensizlik oldugu bildirilmekle birlikte hastalarin
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%30-60'mda pozitif aile hikayesi olmadig1 kanit-
lanmustir (4). Onceleri deride multipl bazal hiicreli
karsinomlar, iskeletsel diizensizlikler ve ¢enelerde
multipl odontojenik keratokistlerden olusan bir
ti¢lii komplex olarak tanimlanan sendroma, daha
bircok degisik bulgunun eslik ettigi bildirilmistir
(5,6).

Sendromun bes ana bulgusu:

*QGenellikle erken yasta gbzlenen agresif bazal
hiicreli karsinomlar

*Cenelerde gozlenen epitel ceperli kistler

*Kostalari, kafatasin1 ve omuriligi kapsayan
iskeletsel anomaliler

*Ektopik kalsifikasyonlar

*Ellerde ve ayaklarda goézlenen cukurlas-
malardir (7).

Bulgulardan sadece ilk tigiinlin varliginda
Nevoid bazal hiicreli sendrom tanisinin konabile-
cegi kabul edilmektedir (8). Bunlarin yani sira, bu
sendrom, cinsiyet ile ilgili, oftalmolojik, iskeletsel,
norolojik, kutandz diizensizlikleri de kapsaya-
bilmektedir (9).

Genel goriinlim olarak, hastalarin %15'i
normalden daha uzun boyludur. Kafatasi ¢evreleri
genis olup hipertelorism, frontal-biparietal sislik
mevcuttur. Yizde gozlenen ¢ok sayida neviisler
Ozellikle gozler, gdzkapaklari, burun ve iist dudak
cevresinde lokalizedir. Caplart 1-10 mm arasinda
degisen neviisler yliz disinda siklikla sirt ve
gogiiste goriilmektedir. Orta siddette mandibular
prognati de hastalarda gozlenen bulgular arasin-
dadir. Odontojenik keratokistlerden sonra en sik
karsilagilan radyografik bulgulardan digeri falx
cerebri kalsifikasyonudur (%90). Yapisik, hipoplas-
tik veya yarik kostalar ile el ve ayak parmaklarin-
daki kistler %45-60 oraninda saptanan iskeletsel
bulgular arasindadir (10).

Odontojenik Keratokistler

Nevoid bazal hiicreli karsinom tanisinin
primer bulgularindan biridir ve sendromlu hasta-
larin %60-70'inde gézlenmektedir. Kistler daha ¢ok
mandibulada lokalizedir, hacimsel olarak biiyiiye-
rek ve komsu disleri dislokasyona ugratabilirler.
Cogunlukla kanin ve premolar bdlgesi ile mandibu-
lar retromolar-ramus bolgesinde ve maksiller ikinci
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molar bolgesinde gozlenirler. Radyografilerde mul-
tipl radyoliisent ve multilokular gériiniimde izlenir-
ler. Histolojik olarak degisik derecelerde kera-
tinizasyon gosteren ince stratifiye skuamdz epitelle
doselidir. Soliter odontojenik keratokistlerden farki
kapsiilde daha fazla oranda kalsifikasyon gdsterme-
si ve c¢ok sayida ufak uydu kistler icermesidir.
Genellikle semptom vermeyen kistler rutin radyo-
grafik tetkik sirasinda belirlenir. Bununla birlikte,
kemik korteksini perfore ederek yumusak dokulari
etkiledigi de gozlenmektedir. Buna bagl olarak,
%50 olguda sislik, %25 olguda hafif siddette agn
ve riiptiire olmasi durumunda %15 olguda beklen-
meyen tat degisiklikleri olusturdugu bildirilmistir
(11-13).

Operasyon sonrast %60 olguda rekiirrens
goriilebilmektedir.

Olgu Raporu

17 yasindaki erkek hasta Ege Universitesi
Dishekimligi Fakiiltesi Oral Diagnoz ve Radyoloji
Anabilim Dali Klinigine Mayis 1996'da, sag
mandibuler kanin bdlgesindeki intaroral sislik ne-
deni ile refere edilmistir. Anamnezinde hastanin
herhangi bir sistemik hastaligi olmadig1 ve 1994
yilinda sag mandibular ramus bolgesinden bir kist
operasyonu gegcirdigi saptanmistir. Yapilan peri-
ferik inceleme sonucu, hastanin normalden uzun
boylu (187 cm), kafatasinin normalden biraz biiyiik
oldugu, hipertelorizminin bulundugu (Resim 1) ve
bunun yanisira, gz g¢evresi, burun ve iist dudak
cevresi ile ense bolgesinde ¢ok sayida kutandz
nevis varligr belirlenmistir. Tim viicutta ins-
peksiyon ile yapilan iskeletsel inceleme ise has-
tanin sternum bolgesinde bir hipoplazinin varligim
ortaya koymustur (Resim 2). Intraoral muayene
sonucu sisligin oldugu bolgedeki sag mandibular
kanin disin agizda olmadigi belirlenmistir. Gomiik
olma olasilig1 diisiiniilen kanin dise ait alanda bir
fistlil agz1 varlig1 saptanmistir. Hastada ekstra-oral
sislik veya parestezi mevcut degildir. Alinan
panoramik radyografi sag ramus ve angulus
mandibulada ektopik konumdaki 48 nolu disi de
icine alan iki, ayrica sag mandibular kanin dis ile
premolar dis arasinda ve sol mandibular lateral dis
ile kanin dis arasinda lokalize olmak {izere toplam
dort tane multilokiiler kist varligini ortaya koymus-
tur (Sekil 1). Sag mandibuler kanin digin gomiik
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Resim 1. Hipertelorizmin ve 6zellikle yilizdeki neviislerin 6n-
den goriinimii.

oldugu ve mevcut kistlerin komsu dislerin kokleri-
ni dislokasyona ugrattigi gézlenmistir. Elde edilen
klinik ve radyografik bulgular sonucunda daha ileri
radyografik tetkikler planlanarak, cranium, pelvis
ve her iki el grafisi ayrica maksiller ve mandibular
bolgenin bilgisayarli tomografi (BT) ile tetkiki is-
tenmistir (Sekil 2). Olas1 bir ailesel faktoriin var-
ligin1 ortaya koymak amaciyla, hastanin anne ve
babasindan alinan ayrmtili anamnez ve panoramik
radyografiler sonucu hastamiza ait hikayenin aile-
sel/kalitsal bir boyutu olmadigi kesinlik kazan-
mustir. Hastadan elde edilen cranium, her iki el ve
pelvis grafisi sonucu; craniumda falx cerebri kalsi-
fikasyonu ve cellada kopriillesme oldugu saptan-
mistir. Bunun yani sira sag ve sol el 1. parmak
metacarpallarinda ve sol el 1. falanxda kistik
goriiniimler oldugu pelviste ise herhangi bir patolo-
ji olmadigi belirlenmistir. BT tetkiklerinde
panoramik radyografide saptanan mandibular
kistlere ilaveten, solda maksilla arka duvarinda,
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Resim 2. Sternum bolgesindeki iskeletsel defekt.

yaklasik 7-8 mm c¢apinda benzer bir kistik lezyon
daha saptanmustir (Sekil 3).

Elde edilen bulgular dogrultusunda hasta kon-
siiltasyon ve ileri tetkikler icin E.U. Tip Fakiiltesi
Biyokimya Laboratuvar1 ile Endokrinoloji ve
Immunoloji A.D., Niikleer Tip A. D'na sevk
edilmistir. Tc 99m MDP ile yapilan ii¢ fazli kemik
sintigrafisi sonuglar1, falx cerebri bolgesinde ve
mandibulada sagda belirgin olmak iizere hipoak-
tivite gosteren artmig aktivite tutulumunu ortaya
koymustur (Sekil 4). Konsiiltasyon sonucu, tim
klinik ve radyolojik bulgularin siiphemizi destekler
yonde olmasi ile NBCCS 6n tanimiz dogrulanmig
ve hastanin Tip Fakiiltesi I¢ hastaliklar1 Anabilim
Dal1 ile multidisipliner tedavisi planlanmistir.
Mandibuler ve maksiller kistlerin cerrahi eksizyonu
Fakiiltemiz Dis Hastaliklar1 ve Cerrahisi A. D'da
lokal anestezi altinda yapilmistir. Operasyon son-
rasi iyilesmeyi gosteren panoramik radyografi Sek-
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Hastanin genel goriiniisii ve fiziksel 6zellikleri de
sendromun varligini destekler niteliktedir.

Bu olguda gozlenen keratokistler ¢ok sayida ve
bliytik kistlerdir. Bu kistler Stoelinga ve Peters'in

s

Sekil 1. Cok sayida multilokiiler kistlerin gézlendigi panora-
mik radyografi.

Sekil 3. Maksilla arka duvarinda lokalize kistin bilgisayarli to-
mografik goriintisi.
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Sekil 2. Mandibular kistlerin aksiyel bilgisayarli tomografik
goruntisi.

il S'de gozlenmektedir. Hastanin periyodik kon-
trolleri devam etmektedir.

Tartisma

Sunulan olgu, nevoid bazal hiicreli karsinom
sendromuna ait birgok karakteristik ozelligi tasi-
maktadir. Yizde ve oOzellikle goz ile dudak

a tx

cevresindeki neviisler, sternumdaki deformite ve el E%':"s%m £ 13:48,33
radyografilerindeki kistik lezyonlarla karakterize ié'?'..‘.ﬂ_é'f"i; se0 '

iskeletsel anomaliler, hem maksilla hem de

mandibula da mevcut multipl keratokistler ve 6zel-

likle falx cerebri kalsifikasyonu NBCC Sekil 4. Falx cerebri kalsifikasyonunu gdsteren kemik sinti-
Sendromunun primer bulgular1 arasindadir. grafisi goriintiisii.
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Sekil 5. Operasyon sonrast kemik iyilesmesini ortaya koyan
panoramik radyografi.

onerdigi iizere titiz bir cerrahi kiiretaj ile ¢evredeki
saglikli dokuda bir miktar elimine edilerek uzak-
lastirtlmistir (14). Kistlerin eliminasyonu asamali
olarak gergeklestirilmis 6ncelikle ramus ve angulus
mandibuladaki, daha sonra ise sag ve sol mandibu-
lar kanin bdlgesindeki son olarak da maksilladaki
kistler kiirete edilmistir. Keratokist tanisi histolojik
inceleme ile kanitlanmigtir. Mikroskobik olarak
kistlerin liimeninde keratin bulunan fibréz bag
dokusu stromasi ile ince ve dalgali bir stratifiye
skuamoz epitelden olustugu gozlenmistir. Epitelde
parakeratozun varligi ve kist tabaninda birgok
mikro kistlerin bulunmasi keratokistlerin yapisi ile
Ozdestir.

Hastanin 5 yi1l 6nce aynmi bolgeden kist ope-
rasyonu gec¢irmis olmasi odontojenik keratokist-
lerin yiiksek orandaki rekiirrensine uyum gosteren
bir tablodur. Bu kistlerin rekiirrens oranlarinin %14
ile %63 arasinda oldugu bildirilmektedir (10). Tiim
bu primer klinik ve radyolojik bulgularin varlig
NBCCS tanisinmi kolaylagtirmaktadir. Ancak sadece
bir veya iki bulgunun varliginda sendromun tanim-
lanmas: giiglesmekte ve bu noktada dishekimlerine
bliylik sorumluluk diismektedir. Akilda tutulmasi
gereken baslica unsur; multipl konvansiyonel ¢ene
kistlerine basal hiicreli neviis sendromunun bir
komponenti olmasinin diginda da ¢ok sik rastlanil-
masidir. Dolayisi ile, sendroma ait kistlerden baska
higbir bulgu bulunmasa da, diger bulgularin
yasamin ileri déneminde ortaya ¢ikabilecegi hatir-
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lanmali ve hasta periyodik kontrollere c¢agiril-
malidir. Bazal hiicreli neviis sendromu ile karakte-
rize keratokistlerin multipl konvansiyonel cene
kistlerinden ayirt edilmesi 6zellikle NBCCS duru-
munda uygulanmasi gereken cerrahi tedavinin daha
radikal olmas1 bakimindan zorunludur. NBCCS'da
gozlenen keratokistlerin ayirict tanisinda diisii-
niilmesi gereken multipl radyoliisent lezyonlar
arasinda:

*Multipl myeloma lezyonlari
*Metastatik karsinom lezyonlari
*Histiyositozis X lezyonlari

*Cherubism lezyonlar1 yer almalidir (15).

Nevoid bazal hiicreli karsinom sendromu bulu-
nan hastalar, oncelikle dentoalveolar bolgedeki
degisikliklerden yakindigr ve oOncelikle disheki-
mine bagvurdugu i¢in, dishekiminin dikkatli ve titiz
bir anamnez ve tetkikler yoluyla dogru taniya ulasg-
masi ve hatay1 yonlendirmesi biiyiik 6nem tagimak-
tadir. Ornegin; hastamiza ait panoramik radyo-
grafide belirlenemeyen maksiller kistin varliginin
aksiyel BT kesitlerinde belirlenmesi, bu tip hasta-
larda ileri radyografik tetkiklerin gerekliligini or-
taya koymaktadir. Medullablastom, melanom, over
fibromlar1 ve palatal fibrosarkom gibi bir¢ok ma-
lign tlimorlerin, bu hastalarin yasamlarmin ikinci
ve {ligiincii on yillik déoneminde ortaya ¢ikabilmesi,
ayrintili ve ileri tetkiklerin yanisira periyodik kont-
rollerinin yapilmasimi zorunlu kilmaktadir. Sonug
olarak, ¢enelerde multipl kistik lezyonlar1 olan her
hasta nevoid bazal hiicreli karsinom sendromunun
diger bulgularimin varligt yoniinden deger-
lendirilmelidir. Bu degerlendirme, 6zellikle birkag
semptomun varliginda endokrinoloji, néroloji, der-
matoloji ve dahiliye birimlerini de kapsayan genis
capli bir konsiiltasyon seklinde olmalidur.

KAYNAKLAR

1. Gorlin RJ: Syndromes, syndromes, and more syndromes. J
Dent Res 75:732, 1996

2. Vernon J: Brightman in Burket's Oral Medicine, 8th ed,
Philadelphia, J. B. Lippincott Company 1984, 5.359-361

3. Olson RAJ, Stroncek GG, Scully JR, Govin L: Nevoid basal
cell carcinoma syndrome: a review of the literature and re-
port of a case. J Oral Surg 39:308, 1981

4. Anderson DE: Linkage analysis analysis of the nevoid basal
cell carcinoma syndrome. Ann Hum Genet 32: 113, 1968




B. Giiniz AKDENIZ ve Ark.

5. Kopp WK, Klatell J, Blade M: Basal cell nevus syndrome
with other abnormalities. Oral Surg Oral Med Oral Pathol
27:9, 1969

6. Ellis DJ, Akin RK, Berhard R: Nevoid basal cell carcinoma
syndrome. J Oral Surg 30: 851, 1972

7. Gorlin RJ: Nevoid basal-cell carcinoma syndrome.
Medicine 66: 98, 1987

8. Sun DX, Yu Q, Wang PZ et al: Basal cell carcinoma syn-
drome: report of 10 cases. Dentomaxillofac Radiol 19: 181,
1990

9. Gorlin RJ: Nevoid basal cell carcinoma syndrome. Derm
Clin 13: 113, 1995

10.Esposito SJ, Kast G, Bradrick JP: Basal cell nevus syn-
drome: A clinical report. J Prosthet Dent 73: 405, 1995

NEVOID BAZAL HUCRELI KARSINOM SENDROMU

11.van Rensburg LJ, Nortje CJ, Thompson I: Correlating im-
aging and histopathology of an odontogenic keratocyst in
the nevoid basal cell carcinoma syndrome. Dentomaxillofac
Radiol 26: 195, 1997

12.Farish SE, Di Leo CT: A case report. Underdiagnosis of an
odontogenic keratocyst: common cyst can be controversial
lesion. J Am Dent Assoc 125: 738, 1994

13.Brannon RB: The odontogenic keratocyst. Oral Surg 42: 54,
1976

14.Stoelinga PJW, Peters JH, Staak WIB, Cohen Jr M: Some
new findings in the basal cell nevus syndrome. Oral Surg
Oral Med Oral Pathol 36: 686, 1973

15.Barr JH, Stephens RG: Dental Radiology: pertinent basic
concepts and their applications in clinical practice.
Philadelphia, WB Saunders Company, 1980

T Klin Dis Hek Bil 2000, 6



