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OzZET

4dmag: Klinik pratikte oldukgca nadir rastlanan, bir Gorlin
Sendromu olgusunu sunmak.

Calismanin Yapildigi Yer: Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi
Kadin Hastaliklar1 ve Dogum Anabilim Dali

Materyal ve Metod: 21 yasinda, bekar hastamiz, ellerinde
ve ayaklarinda bliylime ve diglerinde carpiklik yakinmasi
ile basvurdu. Yapilan tetkiklerinde kifoskolyozu, bifid
kostalari oldugu ve pelvik USG'de sag éverde 3x3 cm
boyutlarinda ekojen kitle tespit edildi.

Bulgular: Hastaya ovaryel bir patolojiyi ekarte edebilmek
amaciyla 9/4/1993 tarihinde laparoskopi yapildi ve sag
éverde 3x4 cm'lik tibrom tespit edildi. Ayrica her iki éve-
rin (zerinde multipl milimetrik fibromlar vardi. Hasta bu
bulgularla Gorlin Sendromu olarak kabul edildi.

Sonug: Bilateral ovaryen fibrom saptanan olgularda, Gorlin
Sendromu akilda tutulmasi gereken bir segenegi olustur-
maktadir.

Anahtar Kelimeler: Gorlin sendromu, Ovaryen fibrom
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Ik kez 1894 yilinda Jarisoh (1) ve White (2) tara-
findan tarif edilen ve Avrupa'da daha ¢ok Gorlin Send-
romu adiyla taninan "Nevoid Bazal Hicreli Karsinoma
Sendromu" primer olarak deri, santral sinir sistemi ve
Iskelet sistemini iceren, yiizden fazla bulgu ve semp-
tomlarla kendini gdsteren, kompleks bir hamartoneo-
plastik sendromdur. Vakalarin yaklasik %50'sinde diger
sistemik bulgularin yaninda bilateral ovaryen fibrom
tespit edilir. Glinumilze kadar yaklasik 500 vaka bildi-
rilmistir.
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Vaka Takdimi

SUMMARY

Objective: A case diagnosed as Gorlin Syndrome is pre-
sented.

Institution:  Gazi University Medical Faculty, Obstetrics&Gy-

necology Department.

Materials And Medhods: A 21 years old patient applied to
our clinics with the complaints of severe displacement of
the developping teeth end excessive growth of her
hands and feet. During her evaluation kyphoscoliosis,
bifid costa and with the pelvic ultrasonography a 3x3 cm
echogenic right ovarian mass were detected.

Findings: Laparoscopy was performed to the patient on
9/4/1993 and a 3x4 cm fibroma was detected on the
right ovary. Also there were multipl milimetric fibromas
on the surfaces of both ovaries. With these findings in
mind, the patient was diagnosed a Gorlin Syndrome.

Results:  Gorlin Syndrome, although rarely seen, should
be kept in mind whenever a patient with bilateral ovarian
fibroma is managed.
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VAKA TAKDiMi

21 yasinda bekar hastamiz H.C. 1984 yilindan be-
ri ellerinde, ayaklarinda bliyume, dislerde carpiklik ya-
kinmalari vardi. Gazi universitesi Tip Fakultesi Hasta-
nesine basvuran hastanin yapilan fizik muayenesinde
boyu 181 cm, agirhdr 72 kg olarak bulundu. Ayakkabi
numarasi 42 idi. Disleri ileri derecede carpikti ve pro-
gnatlzm inferioru vardi. Ayrica belirgin kifoskolyozu var-
di (Sekil 1). Hastanin ailesinde benzer yakinmasi olan
kimse yoktu.

Hastanin serum GH, PTH, Kalsiyum ve Fosfor
duzeyleri normal olarak bulundu. Yapilan abdominal
ultrasonografide bir patoloji saptanmadi. Cekilen sella
tomografisinde sella boyutlari normal, hipofiz bezi
homojen olarak degerlendirildi. 2 yonli el-bilek grafi-
sinde epifiz hatti kapali, 21 yas ile uyumlu bulundu.
Mandibula grafisinde multipl kistik odaklar (keratokist)

183



P U

w'n

. Wy s e

-l

Sekili. Hastanin dis gérinimiinde uzun boyu, interior progna-
tizm ve kifoskolyozu belirgindi.

Figure 1. Long stature, inferior prognatium and kyphoscoliosis
of the patient were pnaminent features.

§ekil 2. Mandibula grafisinde keratokistler ve gomuk disler.
Figure 2. Keratocysts and burried teeth in the mandibular gra-
phy

ve goémili digler saptandi (Sekil 2). Hastanin akciger
grafisinde flizyona ugramis, bifid kostalar gorilda
(Sekil 3). Lumbosakral grafide ise kifcskolycz sap-
tandi (Sekil 4).

YILDIRIM ve Ark.
GORLIN SENDROMU: VAKA TAKDIMi

Sekil 3. Akciger grafisinde flizyona ugramis, bifid kostalar.
Figure 3. Bifid ribs in the lung x-ray

Sekil4. Lumbosakral grafide kifoskolyoz.
Figure 4. Kyphoscoliosis in the lumbosacral x-ray

Bu bulgularla Gorlin Sendromu disunilen hasta-
nin yapilan pelvik ultrasonografisinde sag ever igeri-
sinde 30x32 mm boyutlarda ekojen yapi goézlendi ve fi-
brom ile uyumlu olabilecegi disinuldi. Hastanin jine-
kolojik yakinmasi yoktu. Hastanin adet dizeni 27-28
glin/2-3 gun/ normal miktarda idi. Seksuel gelisimi nor-
maldi. Serum TSH. FSH, LH, PRL, Estradiol ve S.
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Sekil 5. Hastanin sag 6verden gikarilan fibrom materyali.
Figure 5. Fibroma material removed from the right ovary of the
patient.

Testosteron degerleri normal duzeylerdeydi. Ovaryel bir
patolojiyi ekarte etmek amaciyla hastaya 09/04/1993
tarihlerinde laparoskopi yapildi. Sad 6ver uzerinde 3x4
cm boyutlarinda fibrom saptandi. Ayrica her iki 6éver -
zerinde multipl milimetrik fibromlar vardi. Sag O6verdeki
kitle cikartildi, diger kuglik fibromlar koterize edildi.
Gonderilen materyalin patoloji sonucu fibrom olarak ra-
por edildi (Sekil 5).

TARTISMA

Bu vaka literatiirde belirtilen Gorlin Sendromu
olan hastalarin karakteristik o6zelliklerini tasimaktadir
(Tablo 1) (3).

Otozomal dominant gegisli olan bu sendromda (4)
vakalarin %40'l yeni mutasyonla olusmaktadir. Hastala-
rin %70'inde kraniofasyal bulgular goértlmektedir. Oksi-
pitofrontal gap artar, burun koéki basiktir, hafif bir hiper-
telorlzm vardir. Mandibula uzundur. Olduk¢a uzun boy-
ludurlar, %60'inda kostalar yapisik, hipoplastik veya bi-
fiddir, %30-40"'inda kifoskolyoz vardir.

Hastalarin yaklasik %50'sinde bilateral ovaryen fi-
brom saptanmaktadir, %80'inde odontojenik keratokis-
tler bulunmaktadir. Hastalarda multipl odakli, daha ¢ok
gines gérmeyen alanlarda lokalize, nevoid bazal hi-
creli karsinoma gorulebilir.

Gorlin Sendromu nadir gorilen bir sendrom olma-
sina karsin Overlerde bilateral fibrom, bazen de fibro-
sarkom seklinde kendini géstermesi nedeniyle bu va-
kanin tartisiimasini istedik. Bilateral ovaryen solid kitle
saptanan hastalarda Gorlin Sendromu (5) akilda tutul-
masi gereken bir segenegi olusturmaktadir.
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Tablo 1. Gorlin Sendromu Bulgular*
Table 1. Findings in Gorlin Syndrome

%50 Veya Daha Sik Gorllen
Artmig occipitofrontal ¢gap
Hafif okuler hipertelorizm
Multipl bazal hiicreli karsinoma
Cenede odontojenik keratokistler
Deride epidermal kistler
Kalsifiye ovaryen fibromlar
Kalsifiye falks serebri
Kosta anomalileri
Spina brfidaa occulta
Kalsifiye diafragma sella
Paranazal sinuslerin hiperpnématizasyonu
%15-49 Siklikla Gorilen
Kalsifiye tentoryum serebelli
Kisa dérdiincii metakarpal
Kifoskolyoz
Sakrumun lumbalizasyonu
Pektus ekskavatum veya karniatum
Kemiklerde psodokistik litik lezyonlar
Strabismus
%14'den Daha Az Siklikla Gériilen
Medullablastom
inguinal herni
Menenjiom
Kardiak fibrom
Ovaryen fibrosarkom
Marfanoid Gértinim
Korpus kal losum agenezisi
Polidaktili
Kleft lip-palat

Konjenital katarakt, glokom
Deride subkutan kalsifikasyonlar
Mental retardasyon

Mindr bébrek malformasyonlari

"Gorlin RJ, Medicine 1987; 66:96'dan alinmigtir.
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