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MULTIPL CENE KiSTi SENDROMU

(Bir Olgu Nedeniyle)

Sevket OZKAL,* Tuncer OZEN**, Yasar GUNER***, Yavuz S. AYDINTUG****

Kemal

OzZET

Multipl cene kisti sendromu (Gorlin sendro-
mu; bazal hidcreli nevus sendromu) otozomal
dominant karakterle gecen kalitimsal bir hasta-
liktir. Bu sendromun belirgin 6zellikleri; multipl
odontojenik keratokistler, mandibular progna-
tizm, supra ortibal sirtlarin belirginligi, frontal
ve parietal siskinlik, ylUksek arkli damak, yarik

damak, yarik dudak, kaburgalarda catallama ile
vertebra anomalileri gibi iskeletsel anomaliler,
multipl bazal hicreli karsinomalar, palmar ve

plantar diskeratoz ve iyi huylu dermal kistler gi-
bi cilt anomalileri, hipertelorizm, internal sasi-
Ik ve konjenital korligu icerebilen oftalmolojik

bozukluklar, norolojik anomaliler ile birlikte ka-
din hastalarda &ver Kkistleri, erkeklerde hiogo-
nadizm gibi seksuel bozukluklardir.

Bu olgunun sunulmasindan amac; teshisi
ve tedavisi yéninden tartisiimaya deger Ozellik-
leri bulunan bir hastadaki multipl keratokistleri
sunmak ve hastaylr bircok ydnden etkileyip Kli-
nik olarak ilginc 6zellikler ile ortaya cikan mul-
tipl cene kisti sendromunu tartismaktir.

Anahtar Kelimeler : Multipl cene kisti sen-
dromu, Gorlin sendromu, Bazal hiicreli nevus
sendromu, Odontojenik keratoksit.
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SUMMARY

Multipl Jav Cyst Syndrome (Case Report)

Multipl jaw cyst (Gorlin's syndrome; ba-
sal celi nevus syndrome) is a hereditary condi-
tion transmitted by a autosomal dominant trait.
There are characteristic components in the syn-
drome; skeletal anomalies, including multiple
odontogenic keratocysts, mandibular progna-
tizm, well-developed supra orbital ridges, fron-
tal and parietal bossing, high arched palate,
cletf palate and lip, and rib and vertebral ano-
malies; cutaneous anomalies, including mul-
tipl basal celi carcinomas, palmar and plantar
dyskeratosis, and benign dermal cysts; ophthal-
mologic anomalies, including hypertelorism, in-
ternal strabismus, and congenital blindness;
neurologic anomalies, including congenital hyd-
rocephalus, and calcification of the falx cerebri;
and sexual anomalies, including ovarian cysts
in females, and hypogonadism in male.

The purpose of this report is that presen-
ting the multiple jaw cyst syndrome in one of
our patients vvhich has peculiar characteristics
for diagnosis and treatment, and discussing the
multiple jaw cyst syndrome vvhich showed its
self clinically indistinctive ways by effecting to
the patient's health.

Key Words Multiple jaw cyst syndrome,
Gorlin's syndrome, Basal celi nevus syndrome,
Odontogenic keratocyst.
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Multipl Cene Kisti Sendromu

GIRIS

Genel olarak ¢cene kistleri, 6zellikle de odon-
tojenik kistler dishekimlerinin sk karsilastigi
patolojik olusumlar olarak 6nem tasirlar. Odon-
tojenik keratokistler ise klinik ve histolojik 6zel-
likleri nedeniyle dikkati cekmektedirler. Multipl
odontojenik keratokistler de bazal hicreli ne-
vus sendromunun, diger bir yaygin isimlendiri-
lisi ile Gorlin sendromunun veya multipl c¢ene
kisti sendromu olarak taninan sendromun iyi
bilinen bir 6zelligi olmaktadir (1-11).

Multipl ¢cene kisti sendromu otozomal do-
minant karakterle gegen kalitimsal bir hastalik-
tir (3, 11). Gorlin ve Goltz isimli arastiricilar ta-
rafindan tarif edildikten sonra degisik belirti-
leri ortaya konulmustur (2, 4, 5, 11). Bunlar; mul-
tipl odontojenik keratokistler, mandibular prog-
natizm, supraorbital sirt belirginligi, frontal ve
tempora! siskinlik, yuksek arkl damak, vyarik
dudak, yarik damak, kaburgalarda catallanma ile
vertebra anomalileri gibi iskeletsel anomaliler,
bazal hucreli deri lezyonlari, multipl bazal hic-
reli kanserler, palmar ve plantar diskeratoz ve
iyi huylu dermal kistler gibi cilt anomalileri, hi-
pertelorizm, internal sasilik ve konjenital korli-
gu icerebilen oftalmolojik bozukluklar, konjeni-
tal hidrosefali, falks serebri kalsifikasyonu ola-
rak belirtilen norolojik anomaliler ile birlikte ka-
din hastalarda oOver Kkistleri, erkeklerde hipogo-
nadizm gibi seksiiel bozukluklardir (4, 5, 6,11).

Bu yazimizda teshis ve tedavisi agisindan
tartisiimaya deger o6zellikleri bulunan bir hasta-
daki multipl keratokistler sunulmus ve multipl
cene kisti sendromu tartigiimigtir.

OLGU RAPORU

GATA Dishekimligi Bilimleri  Merkezine
sag ve ust Gguncl buyuk az disinin cevresinden
kotu kokulu sivi geldigi seklindeki sikayeti ile
basvuran 17 yasindaki erkek hastadan (Protokol
No.: 3012) alinan panoramik radyogramda man-
dibula ve maksillanin c¢esitli yerlerine dagiimig
multipl kistik sahalar tespit edildi. Bunlar go-
milu Ucincl buylk azi dislerinin etrafindaki rad-
yolusent sahalar, alt ¢cene sol yan kesici ve ko-
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pek dislerinin arasindaki patolojik olusum ve
sag maksiller sintiiste goz tabaninda lokalize olan
kiglk az disinin etrafinda tim maksiller sinisi
kapsayan patolojik olusum idi (Resim 1).

RESIM 1. Hastanin panoramik radyograminda maksilla ve
mandibulanin cesitli yerlerine dagiimis patolojik
olugumlar.

Ekstra oral muayenede hafif mandibular
prognatizm ve supraorbital sirtin  belirginligi
go6zlendi (Resim 2). Hastada hafif okiler hiper-
telorizm vardi. Ciltte seboreit dermatit ve mul-
tipl bazal hicreli lezyonlar tespit edildi. Diz ek-
lemindeki iskeletsel dizensizlik de dikkat ceki-
ci dizeydeydi (Resim 3,4,5).

RESIM 2. Multipl keratokist tespit edilen hastadaki hafif
mandibular prognatizm.
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RESIM 5. Diz eklemindeki diizensizlik.
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Cerrahi kurallar icerisinde belirli araliklarla
maksilla ve  mandibuladaki kistik olusumlarin
enlikleasyonu vyapildi. Ayrica maksiller sintste-
ki gomiuli dis etrafindaki kist ile birlikte gikaril-
di (Resim 6). Patolojik tetkiklerde c¢ikarilan bi-
tin kistik olusumlar keratokist olarak bildirildi
(Patoloji Protokol No.: 8805/92, 8582/82, 9053/
92, 3361/93).

RESIM 6. Maksiller siniisten gikarilan dis ve gevresindeki
odontojenik keratokist.

Hastanin alinan panoramik radyografinda
daha 6nce enukleasyonu yapilan bdlgelerde iyi-
lesmenin tam oldugu izlendi (Sekil 7). Hasta da-
ha sonra takibe alindi.

RESIM 7. Panoramik radyogramda tedavisi yapilan bélge-
lerde gdrulen iyilesme.
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TARTISMA

Odontojenik kist vakalariyla sik karsilasilir-
sa da multipl cene Kkistleri olan vakalar nadir
gorulmektedirler (4, 7).

Multipl cene kistlerinde multipl odontoje-
nik keraktokist olarak tanimlanan vakalar ise
multipl cene kisti sendromunun en sik rastlani-
lan bulgusunu gO0sterdikleri icin 0zel 6nem ta-
sirlar (1,3).

Ayrica baslibasina  odontojenik keratokist-
ler diger odontojenik kistlerden farkli histopa-
tolojik Kklinik Ozellik gb6stermeleriyle de daima
dikkat cekmislerdir (3, 8, 9,14). Keraktokist te-
rimi aslinda histopatolojik bir tanimlamadir. Ke-
ratokist epitel duvari histopatolojik olarak di-
ger kistlerden daha duzgun, rete pegler icerme-
yen ve daha ince cok katli yassi epitelle ortula-
dur. Epitel ylzeyinde Kkeratizine ve parakerati-
nize tabaklar vardir. Kist kavitesi icerisinde sik-
likla keratin bulunur ve iltihabi hiicre infiltras-
yonu nispeten daha azdir (4, 7,9). Fakat kerato-
kistler yalnizca histopatolojik farkhliklari yénin-
den degil cerrahi tedaviden sonra yuksek oran-
da nuks etmeleri nedeniyle de klinik olarak
Oonemlidirler. Bu yuzden operasyon 6ncesi, ihti-
mali ve ayirici tanilari da 6nem kazanir (4, 9).

Keratokistlerdeki yuksek niks oranini 6nlemek
icin modifiye cerrahi uygulamalar gerekir. Yal-
nizca enukleasyon keratokistlerin  tedavisi icin

yeterli degildir. Kavitenin agreziv kuretaji da ya-
piimahdir (5, 8, 9,15). Bizde keratokist 6n tanisi
koydugumuz olgumuzda Kkistlerin sadece enuk-

leasyonu ile yetinmedik agreziv kiretaji da ger-
ceklestirdik.
Hastamizda oldugu gibi multipl keratokist-

sen-
daima g@g6zonunde bulun-

le karsilasilan vakalarda multip cene Kisti
dromu ihtimali tanisi
durulmalidir.

Bu olgular habis timadr bulunma ihtimalinin
yiksek olmasi nedeniyle ayrintili olarak arasti-
rilmah ve hastanin belirli araliklarla takibine de
devam edilmelidir (4,12).

Multipl cene kisti sendromu kesin tanisi ko-
nulan vakalar ile sendromun tanimlanamadi§l ya-
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kalardaki odontojenik keratokistlerin Kklinik ve
histolojik Ozellikleri de karsilastiriimistir. Brow-
ne [14). bunlar arasinda herhangi bir belirgin
farkliik bulunmadigini  bildirmigtir. Woolgar ve
arkadaslar1 (6) ise sendromlu ve sendromsuz
hastalarda klinik ve histolojik yonden odontoje-
nik keratokistlerin farkhliliklarinin oldugunu fa-
kat bu farkhliklarin yalnizca derece farki oldu-
gunu, boylelikle ayrimda herhangi bir cizgi or-
taya konulamayacadgini belirtmislerdir. Ayrica
multipl cene Kkisti sendromuna neden olan ge-
netik bozukluk tam olarak belirlenemedikce ko-
nunun bltinldyle aciga cikamayacagr da vurgu-
lanmistir.

Bizde sundugumuz vakada sendroma uygun
olarak multipl odontojenik kistler tespit ettik.
Hastanin yuz goérunimi ise sendrom icin  ka-
rakteristik olan Ozellikleri tasiyordu. Hafif man-
dibular prognatizm, supraorbital sirtin belirgin-
ligi ve hafif okiiler hipertelorizm vardi. iskelet-
sel duzensizlikler ile deri lezyonlari da dikkat ge-
kici idi. Hastada tedavisi yapilan odontojenik
kistler de iyilesme go6zlendi ve hasta halen ta-
kip edilmektedir.
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