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Ozet

Amag: Gorlin-Goltz sendromu veya Bazal hiicreli nevus
sendromu otozomal dominant olup ciltte goriilebilen bazal
hiicreli karsinomalar, iskeletsel anomaliler ve ¢enelerde
gozlenen ¢ok sayidaki kistle karakterizedir. Mandibular
prognatizm, supraorbital sirtlarin belirginligi, frontal ve
parietal sigkinlik, yiiksek arkli damak, dudak ve damak
yarig1, kaburgalarda catallanma ile vertebra anomalileri bu
sendromdaki gozlenebilen iskeletsel anomalilerdir.
Odontojenik keratokistler bu sendromda karakteristiktir.
Yaklasik olarak hastalar %1'i sadece ¢ene lezyonlarina
sahiptir. Lezyonlar siklikla mandibulada premolar-molar
bolgesinde, farkli boyutlarda gozlenebilmektedir.

Bu makalede klinik ve radyolojik degerlendirmeler sonu-
cunda Gorlin Goltz sendromu tanis1 konulan iki hastada-
ki multipl keratokistlerin tedavisi sunulmustur.

Olgu Sunumu: Klinigimize sadece soguk havada masseter kas
bolgesinde agri ve sisme sikayeti oldugunu belirterek
bagvuran 2 erkek hastada klinik ve radyolojik deger-
lendirilme sonucunda Gorlin-Goltz sendromu saptandi.
Hastalardan biri genel anestezi altinda, digeri lokal
anestezi altinda cerrahi disiplinlere bagl kalinarak opere
edildi. Hastalarin yiiz profilleri ve iskeletsel anomalileri,
operasyon sirasindaki bulgulari, lezyonlarin histopatolo-
jik incelenmesi neticesinde Gorlin-Goltz Sendromu
olarak degerlendirilmistir.

Sonug¢: Bu sendrom ileri dénemlerde tiimérlerin goriilebilme-
si nedeniyle erken tan1 konmasi agisindan olduk¢a 6nem-
lidir. Bu nedenle sendromun ilk belirtilerinden olan mul-
tipl keratokistin varliginin yapilacak klinik ve radyolojik
muayeneler sonucunda tespit edilmesi, muhtemel tiimor-
lerin erken tedavisini saglayacaktir.

Anahtar Kelimeler: Gorlin-Goltz Sendromu, Bazal hiicreli
nevus sendromu, Gorlin sendromu
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Summary

Purpose: Gorlin-Goltz syndrome (Basal Cell Nevus
Syndrome) which is known as a hereditary condition trans-
mitted by autosomal dominant trait is associated with
basal cell carcinoma of the skin, skeletal anomalies and
multiple keratocysts of the jaws. The characteristic skele-
tal anomalies of this syndrome are mandibular prog-
nathism, significance of supraorbital ridges, bossing of
frontal and parietal bones, high arched palate, cleft palate
and lip, bifid rib and vertebral anomalies.

Odontogenic keratocyst is characteristic for this syndrome.
The incidence of odontogenic keratocyst is 1% in these
patients. The cystic lesions are frequently localised in the
premolar-molar region of the mandible in variable sizes.

In this paper the treatment protocol of two patients
who are diagnosed Gorlin-Goltz syndrome by clinical
and radiological examination are presented.

Case Reports: Two patients who are suffering from pain and
swelling of the massater region in cold weather applied to
our clinic. After clinical and radiological examination
Gorlin-Goltz syndrome is diagnosed for this two patients.
Patients were operated under general anesthesia and local
anesthesia. The clinical features such as face profile,
skeletal anomalies and histopathological examination of
the surgical specimen proved the diagnosis of Gorlin-
Goltz syndrome in this two cases.

Result: In this syndrome early diagnosis is very important due to
occurrence of tumors in future. The diagnosis of the multiple
keratocysts which is a primary sign of this syndrome by
clinical and radiological examination provides the early
treatment of severe tumors that may occur in future.

Key Words: Gorlin-Goltz syndrome, Basal cell
nevus syndrome, Gorlin syndrome
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Gorlin-Goltz sendromu, Gorlin sendromu,
bazal hiicreli nevus sendromu veya nevoid bazal
hiicreli karsinom sendromu otozomal dominant bir
hastaliktir. Cenelerde multipl keratokistler, deride
bazal hiicreli karsinomalar, ¢ikintili frontal ve tem-
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poral kemikler, hafif mandibular prognatizm, genis
burun sirti, mikroftalmi, deride ve dura materde
miliar kire¢lenmeler, vertebra anomalileri (spina
bifida, kifoskolyoz, kaynasma), timor egilimi
(ovaryum ve uterus fibromlari, c¢enelerde
ameloblastoma ve fibrosarkom, beyinde medul-
lablastom), avug i¢i ve ayak tabaninda diskeratoz
bulgular1 izlenebilmektedir. Mandibular progna-
tizm, yliksek arkli damak, yarik damak, yarik du-
dak bu sendromdaki c¢ene yiiz bdlgesinde goz-
lenebilen iskeletsel anomalilerdir (1-3).

Sendromda multipl odontojenik keratokistler
karakteristiktir. Yaklasik olarak hastalarin %60-70'i
Gorlin-Goltz sendromunun primer bulgusu olan bu
lezyonlara sahiptir. Lezyonlar siklikla mandibulada
premolar-molar bolgesinde lokalize olmakta bunun
disinda maksillada 6zellikle ikinci molar bol-
gesinde de gozlenebilmektedir. Farkli boyutlarda
olan lezyonlar genellikle semptom vermemekte ve
rutin radyolojik degerlendirmeler sirasinda fark
edilmektedir (2,4,5).

Bu yazimizda klinik ve radyolojik 6zellik-
lerinden dolay1 Gorlin-Goltz sendromu tanis1 konu-
lan ve genis yayilim gosteren multipl kistleri tedavi
edilen iki hasta sunulmustur.

Olgu Sunumu-1

Klinigimize sadece soguk havada masseter kas
bolgelerinde agri, sisme ve dislerindeki caprasiklik
sikayeti oldugunu belirterek bagvuran 21 yasindaki
erkek hastanin yapilan intraoral muayenesinde yiik-
sek arkli damaga ilaveten maksillada anterior
dislerde caprasiklik, mandibula sol taraf kanin, bir-
inci premolar, sag taraf santral kesici dislerin eksik-
liginden dolay1 mandibula sol taraf santral ve later-
al kesici dislerde distalizasyon ve buna bagl olarak
anterior bolgede diastema mevcuttu (Resim 1).
Panoramik filmde mandibulada bilateral enkliiz
liclincii biiyiik az1 disleri, sol taraf kanin, birinci
premolar disler ve bu dislerle iligkili cok sayida
kistik lezyon tespit edildi (Resim 2). Bilgisayarl
tomografi (BT) ile degerlendirilen hastadan alinan
aksiyal ve koronal kesitlerde her iki taraf ramus
mandibulada iist stnirm1 kondiler ve koronoit pro-
seslerin olusturdugu ve retromolar bdlgeden birinci
molar digin distaline kadar yayilim gdsteren lez-
yonlar tespit edildi (Resim 3,4). Mental bolgeler
arasinda da multilokuler kistik lezyonlar gézlendi
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Resim 1. Olgu 1'de anterior dislerde caprasiklik, mandibulada
33, 34 ve 41 nolu dislerin eksikliginden dolay1 31 ve 32 nolu
dislerde distalizasyon ve buna bagl olarak anterior bolgede di-
astema mevcuttu.

Resim 2. Olgu 1'in panoramik filminde mandibulada bilateral
enkliiz Giglincli biiyilik az1 disleri, sol taraf kanin, birinci pre-
molar disler ve bu dislerle iliskili ¢ok sayida kistik lezyon
tespit edildi.

(Resim 5). Maksillada ise herhangi bir patolojik
olusum go6zlenmedi.

Anamnezinde herhangi bir sistemik hastalig
olmadig1 saptanan hastanin klinik ve radyolojik
olarak incelenmesi sonucunda supraorbital sirt be-
lirginligi, yiiksek arkli damak, kaburgalarda catal-
lanma ve vertebra anomalileri tespit edildi. Pelvis
grafisinde patoloji  goriillmezken, vertebra
grafisinde T3 vertebrada spina bifida defekti (pos-
terior flizyon), solda dordiincii kot arka kavsi ver-
tebral eklem komsulugundaki bdlgede osteo-
hipertrofi, hemitoraks lateral duvarinda deformite,
sagda ve solda 4. kot posterolateral kavsinde bi-
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Olgu Sunumu-2

Klinigimize alt ¢ene her iki retromolar bolgede
agr1 ve sislik sikayeti ile bagvuran 21 yasinda erkek
hastadan alinan anamnezde yaklagik iki yildir agri

Bk 2

‘
LEs i '_“ . ! v 00 W B9
L

A Iy G T RALOVO SLNOTIF AN

Resim 3. Ramus bolgesindeki enkliiz ti¢iincii molar dislerin ve
kistik lezyonun aksiyal BT goriintiisii.

Resim 5. Mental bolgede enkliiz kanin disle birlikte gbzlenen
kistik lezyonun aksiyal BT goriintiisii.

Resim 4. Ramus bolgesinde enkliiz tigiincii molar dis ile goz-
lenen kistik lezyonun koronal BT goriintiisii.

fidite goriildii (Resim 6). Hastada hafif okuler
hipertelorizm, ciltte ise seboreit dermatitlerle bir-
likte bazal hiicreli neviisler tespit edildi.

Gerekli tetkik ve konsiiltasyonlar sonrasinda
hasta genel anestezi altinda cerrahi disiplinlere
uyularak opere edildi. Lezyonlara total olarak
eniikleasyon ve kiiretaj islemi uygulandi. Ayrica
enkliiz olan disler operasyon sirasinda ¢ikarildi.

Resim 6. Olgu 1'in toraks grafisi. T3 vertebrada spina bifida
defekti (posterior fiizyon), solda dordiincii kot arka kavsi ver-
tebral eklem komsulugundaki bolgede osteohipertrofi, hemi-

Hastadan alinan postoperatif 8. aydaki
panoramik radyografide eniikleasyon bolgelerinde

iyilesme gozlendi (Resim 7). Hastanin rutin kon-
trolleri devam etmektedir.

170

toraks lateral duvarinda deformite, sagda ve solda 4. kot pos-
terolateral kavsinde bifidite goriildii.
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Resim 7. Olgu l'in postoperatif 8. ayda eniikleasyon bol-
gelerinde gozlenen iyilesme.

ve sislik hikayesinin oldugu ve daha once iki kez
kist tanis1 ile ameliyat edildigi, bir kez ise sislik ne-
deniyle ekstraoral olarak drenaji yapildig1 tespit
edildi. Yapilan ekstra oral muayenede her iki angu-
lus mandibula bolgesinde ekspansiyona bagl sislik
goriildii. Intraoral muayenede 3. biiyiikaz1 dis-
lerinin agizda olmadig1 sag tarafta premolar bolge-
den arkada retromolar bodlgeye kadar uzanan
vestibiil ve linguale ekspansiyon gdsteren, sol
tarafta ise molar bolgeden baslayip ramusu da igine
alacak sekilde bir ekspansiyon gosteren sislik goz-
lendi. Ayrica iist ¢ene anterior bolgede de bir sislik
tespit edildi.

Alinan konvansiyonel grafilerde ve BT in-
celemesinde sag ve sol mandibula 3.biiyiikaz1 bol-
gesinde ve iist ¢gene anterior bdlgede diizgiin sinirlt
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ve icinde herhangi bir kalsifikasyon veya dis bu-
lunmayan radyolusensi gézlendi (Resim 8).

Yapilan fizik muayenede ciltte bazal hiicreli
karsinomalar, pektus ekskavatum ve kifoskolyoz
goriildii (Resim 9). Radyografik degerlendirmede
ise kaburgalarda ¢atallanma ve vertebra anomalileri
tespit edildi.

Hasta cerrahi disiplinlere uyularak lokal
anestezi altinda opere edildi. Alt ¢ene ve {ist
¢enedeki biitiin kistik lezyonlar eniikleasyon ve
kiiretaj islemi ile ¢ikarildi.

Hastadan alinan postoperatif 6. aydaki A/P
radyografisinde lezyon bolgelerinde iyilesme goz-
lendi (Resim 10). Hastanin kontrolleri devam et-
mektedir.

Her iki hastadan ¢ikarilan lezyonlar histopato-
lik inceleme icin %10'luk formolle fikse edilip pa-
toloji boliimiine gonderilmistir. Yapilan histopa-
tolojik incelemelerle epitel duvari diizgiin, rete pe-
gler icermeyen, ince (6-8 hiicre kalinliginda) ¢ok
katli yassi epitel dokusu izlenmistir. Epitel
ylizeyinin parakeratinize oldugu tespit edilmistir
(Resim 11). Bu bulgular 1s18inda her iki olgudaki
lezyonlarin keratokist oldugu bildirilmistir.

Tartisma

Gorlin-Goltz sendromu otozomal dominant
olarak gecen, bazal hiicreli karsinomalar, iskeletsel
anomaliler ve odontojenik keratokistlerle karakte-
rize kalitsal bir bozukluktur (1-3). Odontojenik

Resim 8. Olgu 2'den alinan konvansiyonel grafilerde ve BT incelemesinde sag ve sol mandibula 3.biiyiikaz1 bélgesinde ve iist gene
anterior bolgede diizgilin sinirlt ve iginde herhangi bir kalsifikasyon veya dis bulunmayan radyolusensi.
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Resim 9. Olgu 2'in yapilan fizik muayenesinde ciltte bazal
hiicreli karsinomalar, pektus ekskavatum ve kifoskolyoz
gorlntlsii.

kistlerle siklikla karsilagiimasina ragmen multipl
¢ene Kkistleri i¢eren vakalara daha az rastlanilmak-
tadir (6,7). Multipl odontojenik keratokistler ise
Gorlin-Goltz sendromunun en 6nemli karakteristik
bulgusu oldugundan 6zel 6nem arzetmektedir.

Histolojik olarak keratokistler keratinize, ince,
epitel duvar1 diizglin, ¢cok kath yassi epitel ile
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ortilidiir. Cogunlukla keratin parakeratotiktir.
Konnektif doku duvarlar sik olarak kiiciik epitel
adaciklari igerir. Kist kavitesi iginde siklikla keratin
bulunur ve iltihabi hiicre infiltrasyonu nispeten da-
ha azdir (6-9).

Odontojenik keratokistler ¢ok yiiksek oranda
(%14-65) rekiirrens potansiyeline sahip kistlerdir
(2,8,10). En ¢ok postoperatif ilk bes yi1lda meydana
geldigi bildirilmektedir (11). Keratokistlerin te-
davilerinde sadece marsupiyalizasyon veya eniik-
leasyonun yeterli olmadig1 ayn1 zamanda kemigin
kiiretajinin da yapilmast gerektigi bildirilmistir
(9,12-15). Browne (16) ise keratokistlerin tedavi-

Resim 10.0lgu 2'in postoperatif 6. Aydaki lezyon bol-
gelerinde gozlenen iyilesme.

Resim 11.Histopatolojik kesitte epitel ylizeyinin parakera-
tinize oldugu, epitel duvari diizgiin, retepegler igermeyen, ince
(6-8 hiicre kalinliginda) ¢ok katli yasst epitel dokusu izlen-
mistir.
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lerinde kullanilan ii¢ temel yontem (marsupiyaliza-
syon, eniikleasyon ve primer kapatma veya eniik-
leasyon ve agik yara iyilesmesine birakma) arasin-
da niiks oran1 agisindan 6nemli bir fark olmadigini
bildirmistir. Voorsmit ve arkadaslar1 (17) ise bu
kistlerin tedavilerinde rekiirrens oranlarimi azalta-
bilmek i¢in ilk operasyonda kuvvetli bir hemostatik
koterizan ajan olan carnoy soliisyonunun kul-
lanimini 6nermislerdir. Biz de keratokist tanisi koy-
dugumuz iki vakamizda entikleasyon ve primer ka-
patma yontemini tercih ederken ayn1 zamanda ayni
zamanda mikro Kkistlerin residivini O6nlemek
amaciyla kemikte kiiretaj yapmay1 uygun bulduk.
Yapilan 6 ve 8 aylik postoperatif kontrollerimizde
herhangi bir niiks goriilmedi ve hastalar halen ta-
kibimiz altindadir.

Bu sendromlarda ileri donemlerde ¢enelerde
ameloblastomolar, skuamoz hiicreli karsinomalar
ve fibrosarkomalar, beyinde medullablastomalar,
ovaryum ve uterus fibromlar1 goriilebilmesi ne-
deniyle erken tani konmasi agisindan oldukca
onemlidir (1-3,18-20). Bu nedenle sendromun ilk
belirtilerinden olan multipl keratokistin varliginin
yapilacak klinik ve radyolojik muayeneler sonu-
cunda tespit edilmesi, muhtemel tiimorlerin erken
tedavisini saglayacaktir,
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