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Gorlin sendromu: radyolojik bulgular
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H. Seving (=), M. Oztark, E. Mavili ) N G orlin sendromu deride bazal hiicreli karsinom, ¢cenede odonto-
E;C;Z::iumvers'tes' Tip Fakultesi, Radyoloji Anabilim Dali jenik keratokist, degisik iskelet sistemi anomalileri ve lameller
| Ozyazgan - .f.alks' ka151'f1k2%sy0nlar1. 11; 'karakterlze otozomal dominant ge-
Erciyes Universitesi Tip Fakultesi, Plastik ve Rekonstrktif §1§11 klinik bir antitedir (1,2). Hglh gen 9q22-3'q31 kromozom lokali-
Cerrahi Anabilim Dali, Kayseri zasyonundadir (3). Gorlin sendromu ile iligkili olarak degisik sistemle-

re ait ¢cok sayida anomali bildirilmistir (4). Bu calismada, Gorlin send-
romu bulgularina ilave olarak maksiller siniisiinde osteomu bulunan bir
kadin olgu sunulmustur.

Olgu bildirisi

Goz kapaklar1 ve nazolabial bolgedeki 8 adet cilt lezyonundan 9 ay
once opere olan ve cerrahi sonucu bazal hiicreli karsinom gelen 48 ya-
sinda kadin olgu niiks bazal hiicreli karsinom tanisiyla plastik cerrahi
servisine yatirildi. Fizik muayenesinde yiiziinde ve sag elinde bir kismi1
kurutlu olmak iizere 5 adet nodiiler pigmente lezyonlar: mevcuttu.

Sol ¢enesinde agr1 ve hafif sislik tariflemesi iizerine ¢ekilen mandi-
bula grafisinde sol mandibula ramusunda ve bilateral molar alanlarda
multipl litik ekspansil radyoliisen alanlar izlendi (Resim 1A,B). Man-
dibuler lezyonlarin detayli degerlendirilmesi amaciyla bilgisayarli to-
mografi (BT) ve pre-postkontrast TIA ve T2A manyetik rezonans go-
riintiileme (MRG) uygulandi. Bilgisayarli tomografi (BT) goriintiilerin-
de en biiyiigii sol mandibula ramusunda olmak iizere, her iki molar bol-
gelerde diizgiin konturlu i¢ yapist homojen hipodens kistik dansitede
(15 HU) lezyonlar saptandi (Resim 1C). MRG’de sol ramus mandibu-
lada T1A goriintiilerde hipointens, T2A goriintiilerde heterojen hipo-hi-
perintens alanlar iceren ve kontrast tutulumu gostermeyen kistik kitle
lezyonu saptandi (Resim 1D, E, F). Ilave olarak sag mandibulada mo-
lar dis cevresinde iki adet 1 cm capinda kasa gore T1A goriintiilerde
izointens, T2A goriintiilerde hiperintens kontrast tutmayan lezyonlar
izlendi.

Ek anomaliler agisindan diger sistemlere yonelik yapilan tetkiklerde
Waters grafisinde sag maksiller siniis lateral duvarinda osteom ile
uyumlu radyoopasite saptandi (Resim 2A). Aksiyel ve koronal planda
alinan paranazal siniis BT goriintiilerinde maksiler siniis lateral duva-

23, Ulusal Radyoloji Kongresi'nde (58 Kasim 2002, Antalya) poster rinda osteom ile uyumlu nodiiler hiperdansite izlendi (Resim 2B). Kra-
olarak sunulmustur. niyal BT de falks kalsifikasyonu ve hipofiz MRG’de sfenoid siniis ano-
malisi gibi Gorlin sendromunun ilave komponentleri mevcut degildi.

Diger tetkiklerinde ek anomali saptanmadi.
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Resim 1. Mandibuler keratokist. A . On-arka mandibula grafisinde sol mandibula ramusunda litik ekspansil radyoliisen alan izleniyor. B. Sol oblik mandibula grafisinde
molar bélgede dis kokii gevresinde litik radyoliisen alan (yiizen dis goriinimii) mevcut. C. Koronal BT'de sol mandibula ramusunda ve sagda molar disi gevreleyen diizgiin
konturlu i¢ yapisi homojen hipodens kistik dansitede (25 HU) lezyonlar izleniyor. D. Postkontrast T1A kontrastli aksiyel MRG’de sol mandibula ramusunda kontrast
tutulumu géstermeyen hipointens kistik lezyon izlenmekte. Oblik sagital (E) ve aksiyel T2A MRG’de (F) lezyon heterojen sinyal 6zelligi gosteriyor.
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Resim 2. Maksiller siniis osteomu. Waters grafisi (A) ve aksiyel paranazal siniis BT gériintiisiinde (B), sag maksiller siniis lateral duvarinda liimene dogru uzanim
gbsteren osteoma ait radyoopasite izleniyor.

Cilt lezyonlarindan opere edilen ol-
gudan cikarilan 5 adet lezyonun pato-
loji sonucu yine bazal hiicreli karsi-
nom olarak geldi. Gorlin sendromu-
nun otozomal dominant gecis goster-
mesi ve olgunun anamnezinde babasi
ile amcasinin dudak kanserinden 0l-
meleri nedeniyle olgunun ikisi erkek
ve birisi kadin olmak iizere 3 cocugu
klinik ve radyolojik olarak tarandi.
Ancak anormal bir bulguya rastlanma-
di.

Tartisma

Brinckley ve Johnson 1951 yilinda
daha dnce bacaginda lipom ve overin-
de fibrom nedeniyle tedavi goren bir
kadin olguda bazal hiicreli neviisler,
dental folikiiler kist, korpus kallozum
agenezisi ve bifid kostadan olusan bir
hastalik tanimladilar (1,2). Gorlin ve
Gotz 1960 yilinda iki kadin olguda
multipl bazal hiicreli karsinom, ¢ene-
de kistler ve bifid kostadan olusan ve
kendi adlariyla anilan sendromu bil-
dirdiler (1). Gorlin sendromu, bazal
hiicreli neviis sendromu, nevoid bazal
hiicreli karsinom sendromu, herediter
kutanomandibuler polinokozis, Gorlin
ve Goltz sendromu ve Ward sendromu
gibi degisik adlarla da anilmaktadir
(4-7). Sendromun otozomal dominant
gecisine kargin 1/3 olguda aile oykiisii
negatiftir (5-7).
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Literatiirde Gorlin sendromuna eglik
eden degisik sistemlere ait bircok
anomali bildirilmistir (4). Iskelet sis-
teminde bifid kosta, Sprengel defor-
mitesi, kisa 4. metakarp, spina bifida,
kifoskolyoz, polidaktili, araknodaktili,
prognatizm ve platibazi gibi anomali-
ler rapor edilmistir (5-7). Olgumuzdan
elde olunan direkt grafilerde belirtilen
anomaliler saptanmadi.

Gorlin sendromunda ¢enede kistler
%75 gibi yiiksek bir oranda mevcuttur
(5). Kistler sikca odontojenik kerato-
kistler olup bazen histiyositoz X has-
taliginda oldugu gibi yiizen dis "flo-
ating tooth" goriiniimiine neden olabi-
lirler (8). Olgumuzda sol mandibula
ramusu ve bilateral molar bolgelerde
bir kismi yiizen dis goriiniimii veren
multipl kistler mevcuttu. Odontojenik
kistler bazen lokal agresif olabilece-
ginden subgingival yumusak dokulara

uzanimin degerlendirilmesinde MRG
yararlidir (8). Olgumuzda MRG ince-
lemede yumugak doku uzanimi sap-
tanmadi.

Paranazal sinlis anomalileri ile
sendromun birlikteligi nadirdir. Iwa-
naga ve ark. Gorlin sendromlu bir ol-
guda sfenoid siniis lateral resesinin
belirgin pnomatizasyonunu saptadilar.
Mosskin ve ark. ise tiim paranazal si-
niislerde hiperpndmatizasyon bildirdi-
ler (9). Osteomlar genelde maksiller
(%80) ve etmoid siniiste olmak tlizere
paranazal siniislerin en sik goriilen be-
nign tiimorleridir (10). Ulasilabilen li-
teratiirde Gorlin sendromuna eslik
eden maksiller siniis osteomu olgusu
bildirilmemistir. Olgumuzda Gorlin
sendromu bulgularina ilave olarak
saptanan maksiller siniis osteomu, bu
sendromun bir komponenti olabilece-
&i gibi insidental bir bulgu da olabilir.

GORLIN SYNDROME WITH OSTEOMA IN THE MAXILLARY SINUS (CASE REPORT)

Gorlin syndrome is a rare autosomal dominant disorder characterized by multiple
basal cell carcinomas of the skin, odontogenic keratocysts of the jaw, various
skeletal abnormalities, and lamellar falx calsifications. Many associated lesions have
been reported. In this report, we present a case of Gorlin syndrome with an osteoma
in the maxillary sinus which has never been reported in the literature.
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