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A Gorlin—Goltz-szindréma autoszomilis domindnsan 6rokl6dé kérkép. Vezetd tiinetei az dllcsontok keratocystai, a
multiplex basaliomdk, csontvazfejlédési rendellenességek, intracranialis calcificatio és tenyéri, talpi dyskeratosis.
A szindréma egyik leggyakoribb és sokszor el8szor észrevehet§ tiinete az allcsonti keratocysta. A szerz6k munkdjuk-
ban egy fogszabalyoz6 osztilyon diagnosztizalt és kezelt gyermek esetét mutatjak be. A betegség ritka el6forduldsa
ellenére fontos a korai, fiatalkorban torténé felismerés. A betegek rendszeres gondozdsival megelézhetSk az akar
életet veszélyeztet§ elviltozasok és a radikalis miitéttel jaro kezelések.

Orv Hetil. 2020; 161(2): 67-74.

Kulcsszavak: multiplex basalioma, Gorlin-Goltz-szindréma, odontogen keratocysta, keratocysticus odontogen da-
ganat

The complex dental and oral surgical management with 8-year follow up of
a Gorlin—Goltz syndrome patient

Gorlin-Goltz syndrome is an autosomal dominant hereditary disease. Its leading symptoms include keratocysts of the
jaws, multiple basal cell carcinomas, skeletal abnormalities, intracranial calcifications and dyskeratosis of the soles and
palms. One of the most common and often firstly discovered symptoms is the single or multiplex keratocysts of the
jaws. The authors present a case of a child, diagnosed in their orthodontic department. Despite the rare occurrence
of the disease, an early detection is important, especially in young patients. Regular follow-up and timely care for
patients may avoid life-threatening malformations and radical surgical treatments.
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Roviditések

CBCT = (cone-beam CT) kapsugaras CT; CT = (computed
tomography) szimitogépes tomogrifia; MR = migneses rezo-
nancia; NSN = naevussejtes naevus; OP = ortopantomogram;
PTCH-gén = huméin homol6g Drosophila patched gén; SMO
= (smoothened protein) simitott fehérje; WHO = (World
Health Organization) Egészségiigyi Vilagszervezet

A szindromat Gorlin és Goltz irtik le 1960-ban [1], mely
egy autoszomadlis dominansan 0rokl8dé, praecancerosus
allapotot jelents szindroma. A betegek a tumorszupp-
resszor PTCH-gén egyik alléljanak muticiojat oroklik,
emiatt barmilyen kornyezeti hatas (példaul irradiacio)
kovetkeztében megsziinik a PTCH gén tumorszuppresz-
szor hatdsa, kontrollilatlannd vilik a sejtciklus [2].
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A génnek szdmos muticidja ismert, melyek a Gorlin—
Goltz-szindréma mellett felelések lehetnek meningeo-
ma, oesophagus- és hugyholyag-laphdmcarcinoma kiala-
kulasaértis[3]. A betegség hatterében all6 PTCH-génnek
— amely a "hedgehog’ szignaltranszdukcios ttvonal egy
tumorszuppresszor génje —a muticidjit sporadikus basa-
liomdk esetében is igazoltik. A Gorlin—Goltz-szindréma
basalsejtes naevus szindréma vagy naevoid basalsejtes
carcinoma szindroma néven is megtalalhaté a szakiroda-
lomban [4, 5]. J6] meghatarozhat6 kritériumrendszerrel
diagnosztizalhat6. A diagnézis akkor allithaté fel, ha két
vezet$ tlinet [6] vagy egy vezetS és két jarulékos tiinet
jelentkezik (1. tablazat) [7, 8].

A diagnozis feldllitisiban kitlintetett szerepe van a fi-
zikdlis vizsgilat mellett a radiolégiai eljarasok elvégzésé-
nek. A Gorlin—Goltz-szindréma egyik vezetd tiinetére,
az allcsontok keratocystdira jellemzé a panasz nélkiili
megjelenés és novekedés az dllcsontokban. Kontroll ra-
diolégiai felvétel soran észrevett keratocysta, illetve a fi-
zikdlis vizsgalat alkalmaval tapasztalt arcaszimmetria és a
fogak meglazuldsa hivhatja fel a figyelmet a szindréma
megjelenésére. A keratocystak agressziv és visszatérd,
gyakran recidivil6 tulajdonsiga miatt a tumor elnevezés-
selillették 2005-ben [9]. 2017-ben a WHO visszaallitot-
ta az odontogen keratocysta megnevezést, szamos kriti-
ka kiséretében [10, 11]. Jellemz6 a 20—40 éves életkor
kozotti megjelenés a mandibulaban elhelyezkedve, els6-
sorban a bolcsességfogak régidjiban [12, 13]. Khaliq és
mtsai 11 éves vizsgilati periédusiban 15 péaciensnél di-
agnosztiziltik a Gorlin—Goltz-szindrémat. A paciensek
57%-a 10-19 éves, 43%-a pedig a 20-29 éves korcso-
portba esett. Mindegyikiiknél megfigyelhetd volt a kera-
tocysticus odontogen elviltozas, mely elsGsorban (77%-
ban) a mandibula teriiletére lokalizalédott [14].

1. tiblazat A Gorlin-Goltz-szindréma diagnézisinak feldllitisdhoz sziiksé-

ges vezetd és jarulékos tiinetek

Vezetd tiinetek

1. Multiplex basaliomédk vagy egy basalioma 30 éves kor alatt

2. Allcsond keratocysta

3. Palmaris/plantaris dyskeratosis

4. Lamellaris vagy 20 éves kor alatt jelentkez6 falx cerebri calcificatio

5. Pozitiv csalddi anamnézis

Jarulékos tiinetek

1. Velesziiletett vazrendszeri fejlédési rendellenesség: bifid, Ossze-
nétt, hidnyzé bordik vagy csigolyak

2. Macrocephalia: megnovekedett occipitofrontalis koérfogat, el6-
domborodé homlokkal

. Cardialis vagy ovariumfibroma
. Medulloblastoma

. Lymphomesenterialis cysta

N Ul A~ W

. Congenitalis malformatiok: ajak-szdjpad hasadék, polydactylia, a
szem fejl6dési rendellenességei (cataracta, coloboma, micro-
phthalmia)
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Az allcsontcystak elsGdleges ellatdsanak célja a cystin
beliili nyomas csokkentése. A terdpia sordn az enucleatio
curettage kiegészitésével vagy a nélkiil, illetve a marsupi-
alisatio elvégzése az els6 1épés. Brondum és Jensen vizsgi-
lati eredménye azonban felhivja a figyelmet, mely szerint
az odontogen keratocystak recidivahajlama 25% [15]. Az
enucleatio 6nmagiban nem jelent mindig megfeleld te-
rapiat, amit az odontogen keratocystik vékony, szakadé-
kony faldval magyaraznak. Bizonyos irodalmi kozlemé-
nyek szerint az akdr 62,5%-os recidivaardny is mutatja,
hogy az egy darabban val6 eltavolitas rendkiviil nehéz
[16,17]. Az eljaras nehézségei miatt az enucleatio kiegé-
szitéseként javasolt a Carnoy-oldat hasznilata. Az oldat
60 ml abszoluat etanolbdl, 30 ml kloroformbél és 10 ml
jégecetbdl (tomény ecetsav) dll [18]. Szamos vizsgalat
tdmasztja ald ezen kezelési méd hatékonysagat, melynek
alkalmazasa esetén a recidiva nagy mértékben csokkent-
hetd (akdr 2,5%-ra) [19, 20]. Az odontogen cystik keze-
lése sordn fontos az enucleatiét kovetSen az iiregben
visszamaradt epithelialis residuumok vagy szatellitacystak
elpusztitisa. A krioterdpiat szimos helyi agressziv dll-
csontlaesio — mint az ameloblastoma, osszifikalé fibroma
— esetében is kedvezd eredménnyel haszndljak. Bir az
adagolt folyékony nitrogén mennyisége nehezen kont-
rollalhaté a szdjiiregben, igy a kovetkezményes duzzanat
és nekrozis kiszamithatatlan, a recidiva mértéke 3-9%
kozotti alacsony értéket mutat [21, 22]. A keratocystak
végss, legradikalisabb terdpidja a szegmentilis reszekcid
(mandibula- vagy maxillaszegment sebészi eltivolitasa,
melynek sordn a csont folytonossiga megszakad) vagy a
margindlis reszekcié (az intakt laesio eltivolitisa, meg-
tartva a csont folytonossigat) [23].

Az odontogen keratocystik kezelési alternativiit fog-
lalja Ossze a 2. tablazat.

A szindréma megjelenése a férfiak és a nék esetében
hasonlé ardnyt mutat, 1 a 60 000-hez [24-26]. A szind-
romdban szenveddSk szdmadra fontos, hogy tudatiban le-
gyenek genetikai rendellenességiiknek és annak, hogy
daganat kialakuldsa szempontjabdl fokozottabb veszélyt
jelent szamukra barmilyen carcinogen hatds [27]. Bortii-
netként a multiplex basaliomak képezik a szindréma ma-
sik jellegzetes, vezetd tiinetét. Elsédleges, hogy ionizald
¢és nem ionizalé ultraibolya sugdrzisbdl is csak minimalis
mennyiség érje a bériiket. A szolarium hasznalatanak
teljes mell6zése és a napon tartézkodds is csak koriilte-
kint6en, megfelel§ fényvédelmet alkalmazva ajinlott.

2. tiblazat Az odontogen keratocystak kezelési modszerei, a recidiva mér-

tékének feltiintetésével [15-23]

A kezelés tipusa Recidiva el6forduldsa

Dekompresszid és marsupialisatio 25%
Enucleatio 62,5%
Enucleatio + Carnoy-oldat hasznélata 2,5%
Enucleatio + folyékony nitrogén (krioterdpia) 3-9%
Reszekeid 0%
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A rendszeres borgydgyaszati és fogorvosi vizsgalatoknak
ezen betegcsoportban kiemelt jelentSségiik van, az
utébbiaknak azért, hogy az dllcsonti manifeszticiok mi-
elébb felismerésre kertilhessenek. A sikeres teripidban
els6dleges szerepe van a szindroma korai felismerésének
¢és a multidiszciplindris ellatis biztositdsinak.

Esetismertetés

A 10 éves fitr fogszabilyozo kezelés céljabdl jelentkezett
klinikdnkon, els6é alkalommal 2009 novemberében.
Anamnézisében dltalinos betegség nem szerepelt. A bal
felkaron fél cm-es ’cafe au lait’ folt volt lathatd, illetve
kérdésre a haton a gerinc bal oldalin kb. 5 cm-es pig-
menthidnyos teriiletet is emlitett. Az arc izomzata szim-
metrikus volt, normal ténust. Tivol 16 szemek, dus,

1. 4bra A fogszabilyozé kezelést megel6z6 extraoralis fotok, melyeken
megfigyelhetSk a tavol iilS szemek, a kitelt orrgyok

2. abra A fogszabilyoz6 kezelést megel6z8, 2010 janudrjaban késziilt
ortopantomogram-felvétel, melyen mindkét allcsontban impak-
talt fogak és mind a mandibulaban (a bal szemfog és a 7-es fog
kornyékén, illetve a frontalis teriileten), mind a maxilliban (a bal
fels6 kis6rlSk tertilete) nagy kiterjedésti cystosus képletek és mar
a cystik dekompresszidja miatt behelyezett dréncsovek lithatok
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vaskos szemoldok, kitelt orrgyok voltak jellemzdk
(1. abra). A nyilkahirtya kozepesen vértelt, enanthema
nem volt. A szdj- és garatképletek szabadok, lobmente-
sek. A nyelv mozgasiban nem volt korlitozott.

Az els6 szakvizsgalat alkalmaval, 2009 novemberében
az ortodonciai diagnézis felallitisinak alappillérét képez-
te az ortopantomogram (OP) és telerontgen-felvétel ké-
szitése. A kiindulasi rontgenfelvételek még filmalaptiak
voltak, melyek elérhetetlenné viltak az elmult 10 év so-
ran. 2010 janudrjiban a digitalis technikdval készitett
elsé OP-felvételen midr a cystik dekompresszidja is latha-
t6 dréncsé segitségével a kiinduldsi fogazati status mel-
lett (2. dbra). A szilikon dréncsé megteleld rogzitése
érdekében ortodonciai gy(ird keriilt felragasztisra a bal
also els6 molaris fogra (3. abra). A cystostomidk kivitele-
zésekor a cystafalakbo6l 3 helyrél vett mintdkat patologiai
clemzésre kiildtiik. A hisztoldgiai vizsgilat radicularis
cystat igazolt.

Az OP-rontgenen diagnosztizalt nagy kiterjedésd
multiplex, feltehetSen cystak (jol elhatirol6do, éles széli
radiolucens képletek) miatt tovabbi agy- és arckoponya-
CT-t kértiink. A CT-felvétel igazolta a maxilliban és
mandibuliban radiolucensen dbrizol6dé csonthianyo-
kat, melyeket el6zetesen cystinak véleményeztiink. A
péaciens kivizsgildsa sorin mds lokalizdciéji csont- vagy
lagyrész-cysta nem kertilt diagnosztizilasra. Az dllcsonti
cystak és a fenotipus alapjan felmeriilt a Gorlin—Goltz-
szindroma lehet&sége.

A paciensnél gerinc- és borda-rontgenfelvételek is ké-
sziiltek az esetlegesen tarsuld csigolya- és bordaelvalto-
zasok kizarasara. A gerinc rontgenfelvétele alapjin a tho-
racolumbalis szakaszon enyhe ivii, S alakt scoliosis volt
lithaté. Egyéb strukturalis eltérés nem volt kimutathaté.
A borddk rontgenvizsgilata soran nem taldltunk struktu-
ralis elvaltozast.

Csaladi anamnézis

A csaladi anamnézis felderitése soran az édesapa kérel6z-
ményében 2009 nyaran epilepszias rosszullétet provo-
kilé bal oldali frontoparietalis meningeoma opericié
szerepelt.

3. 4bra A panordmarontgen-felvétel a cystasziikitést (dekompresszié dréncsGvel) folyamatdban mutatja. A bal alsé elsé molaris fogon taldlhat6é ortodonciai

gylird (nyil) a dréncsd jobb rogzitését szolgilja
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4. dbra a) A képen a csipSlapatbol nyert spongiosa lithat6. b) A mandi-

bula bal oldalin az cltivolitott cysta helye, a jobb oldali iireg
mdr spongiosdval feltoltve lithaté. ¢) A jobb alsé molaris teri-
letrdl eltavolitott cystinak impondl6 képlet és d) annak a helye
lathat6 az alsé dllesont teriiletén excochleatio utin

Az édesapa aztin 8 évvel a fentebb emlitett bal oldali
frontoparietalis meningeoma operaciét kovetGen, 2017-
ben az arcon, a hajas fejbér teriiletén 1évé multiplex ba-
saliomdk miatt jelentkezett bérgydgyaszaton. A klinikai
megjelenés, valamint a koponya-MR-vizsgilat igazolta a
Gorlin—-Goltz-szindréma meglétét. A borgydgyiszati
onkoteam dontését kovetSen a betegnél vismodegib
(Erivedge®)-terdpidt inditottak. A betegnél a tumorok
komplett remisszidja lithaté folyamatos *hedgehog’-in-
hibitor-kezelés mellett.

Betegiinknél 2010 oktéberében, 9 honap cystasziki-
tést kovetSen bal angulustdji cystectomia beavatkozais

6. ibra

ESETISMERTETES

2012-ben késziilt panoramarontgen-felvétel, melyen a fogsza-
bilyoz6 kezelés folyamatiban lathat6. A késziilék felragasztasat
kovetSen a bal felsd elsé impaktélt kis6rléfog eltdvolitdsa sziik-
séges volt a kezelés folytatdsahoz (nyil)

tortént, és a hisztologiai vizsgalat sordn ezattal a patolod-
gus kollégik odontogen keratocystit igazoltak. A mdtét
sordn a cystectomia mellett a cystaiiregben 1évé bal alsé
misodik, harmadik retinedlt 6rl6fogak is eltivolitasra ke-
riiltek. A sinusba terjed§ bal maxillacystat cystectomia és
Luc-Caldwell-mitét kiséretében tavolitottuk el. A cysta-
falbdl szarmazé szovetminta radicularis cystit igazolt.

A mandibula frontalis tertiletének multiplex cystai
szintén eltavolitisra keriiltek, egyidejd autolég csontpot-
las mellett (4. 4bra). A bioldgiailag el6ny0s sajat spongi-
osus csontot a paciens csipSlapatjinak vastag fala hitsé
ivébdl nyertiik, ami a fiatal szervezet esetében gyors fel-
épiiléssel jart. A cystectomia sordn eltdvolitott mttéti
preparitum makroszképos és mikroszképos patoldgiai
vizsgilata alapjin a jobb és bal als6 kismetsz6 és szemfog

A 2015-ben késziilt CBCT- és ortopantomogram-felvételen a fogszabalyozé kezelés végeredménye lithat6. a) A CBCT-felvételen a bal angulustdji

cysta kiterjedése lathaté (11,4 mm x 16 mm x 18,9 mm). b) Az axidlis felvételeken jol megitélhets a buccalis és lingualis csontlemezek megtartottsa-
ga. ¢) Az ortodonciai kezelés szov6dményeként a fels§ nagymetszéfogakon gyokérreszorpcid alakult ki, tovabba lithat6 a bal angulustdjékon a recidiv

cysta dréndekompresszidja
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kozotti teriiletbdl szirmazd minta radicularis cystit, a
jobb als6 masodik és harmadik molaris fog tertiletérél
szdrmazo Kiterjedt cystosus képlet follicularis cystat iga-
zolt.

2011 decemberében megkezd6dott a paciens fogsza-
bilyozo6 kezelése is. A kezelési terv alapjan az alsé és fels6
fogivre ragasztott fogszabélyozé késziilék (equilibrium®
bracket, 0.18 slot; Dentaurum, Ispringen, Németor-
szdg) keriilt felhelyezésre. Az el6torési hajlamot nem
mutat6 bal fels6 els6 kis6rl6fog szdjsebészeti feltarasa,
eltavolitasa szitkségessé valt a szomszédos fogak mozga-
tdsdhoz, sorba allitisahoz (5. dbra).

A fogszabdlyozé kezelés ideje alatt 2014 februdrjiban,
a mandibula jobb oldali retromolaris teriiletérdl a jobb
als6 masodik molaris fog sculptidjara is sor keriilt a nagy
kiterjedésii csontvesztés és a fog elGtorési hajlamanak hi-
anya miatt. A fog kornyezetében elhelyezkedd, didnyi
nagysagu terimét az eltavolitasa utan patologiai elemzés-
re kiildtiik, mely ezuattal odontogen keratocystat igazolt.

g
- il

7. abra
a hdm szerkezetét tekintve odontogen keratocysta

ESETISMERTETES

2015 oktéberében, a paciens 16 éves koraban a ra-
gasztott fogszabilyoz6 késziilék eltivolitisra keriilt.
A kontroll-CBCT- és -rontgenfelvételen recidivalé bal
oldali mandibulacysta miatt (6. 4bra) Gjabb cystectomia
elvégzése volt indokolt. A hartyds falt tomlé kimetszését
kovetd mikroszkopos vizsgilat sordn a belfelszint valto-
z6, tobb sort meghalad6 vastagsigt, parakeratoticus
tobbrétegli lapham mutatkozott. A lumenben egy
fékuszban ,Rushton-testek” voltak elkiilonithetSk
(7. dbra). A szbvettani kép odontogen keratocystinak
felelt meg. Az Gjabb cysta kialakuldsinak megakadalyo-
zdsdra a cystectomia kiegészitéseként immdron Carnoy-
oldatot is hasznaltunk a mtét soran.

A 2017-ben, a paciens 18 éves koriaban végzett bér-
gybgyaszati szakvizsgalat basaliomara utal6 jelet nem ta-
ldlt. Testszerte, illetve a fejtetén elvétve néhany, 2-6
mm-es, egyenletesen pigmentalt NSN (naevussejtes nae-
vus) volt lathaté. A tavol l6 szemek (8. 4bra) és a tenye-
rekben a szurkaltsig (palmoplantaris dyskeratosis) felis-

A cysta mandibularis falibél szirmazé minta mikroszképos képén a belfelszint bélel§ parakeratoticus tobbréteg( laphdm figyelhetS meg. Az elviltozis

8. dbra

a) A fogszabilyozé kezelés befejezése utin 3 évvel, a paciens 18 éves kordban késziilt extraoralis fotok, melyeken arcaszimmetria, arcdeformitds nem

figyelhet§ meg. b) Az intraoralis fotokon a helyredllitott ortodonciai eltérés ismételt megjelenése tapasztalhat6. Az eliilsé régidban élharapds, a bal

oldalon keresztharapds és rossz szdjhigiéné lithat6
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3. tablazat A Gorlin-Goltz-szindroma diagnézisatél kezd6dSen elvégzett

fogorvosi-szdjsebészeti beavatkozasok id6rendi sorrendben

A kezelés daituma
2009. 11.
2010.01.

A kezelés tipusa

A pdciens elsé jelentkezése, diagnozis készitése.

Maxilla- és mandibulacystaik dekompresszidja
dréncsovekkel a frontalis és molaris teriileteken.

2010. 10. Bal angulustdji cystectomia. Impaktalt 3.7-es és
3.8-as fogak eltdvolitisa. A sinusba terjedd bal
maxillacysta cystectomidja és Luc—Caldwell-m-
tét. A mandibula frontalis teriiletén talilhaté
cystak cystectomidja és autoldg csontpdtlas mel-
lett a jobb oldali molaris teriileten 1évé cysta
cystectomidja.

2011. 12. Az also, fels§ rogzitett fogszabilyozd kezelés

elkezdése.

2012. 10. A bal felsé elsé impaktalt helyzetd kis6rlfog

eltdvolitdsa a fogszabélyozo kezelés sordn.
2014. 02.
2015. 10.

A jobb als6 masodik molaris fog sculptidja.

A fogszabilyozé késziilék eltavolitisat kovetGen
recidivalé bal oldali mandibulacysta excochleati-
6ja Carnoy-oldat alkalmazdsaval.

2016-tdl félévente  Kontroll; az 1.8-as és 2.7-es, 2.8-as impaktalt

fogak eltdvolitisra elGjegyezve.

merhetS. Az ortodonciai intraoralis szakvizsgilat soran
fogazati recidiva és rossz szajhigiéné figyelheté meg.

A paciens fizikdlis vizsgalataval és radiolégiai eszko-
zokkel diagnosztizalt Gorlin—Goltz-szindréma kezelésé-
nek osszefoglaldsat mutatja id6rendi sorrendben a 3. #ib-
lazat.

Megbeszélés

A Gorlin—Goltz-szindroma autoszomalis domindnsan
orokléds, praecancerosus dllapottal jard tiinetegytittes,
mely jellegzetes fejlédési rendellenességeket is okoz.

A szindréma felismerése fizikalis és radioldgiai vizsga-
lattal (extra- és intraoralis rontgenfelvételek, koponya- és
mellkasrontgen-felvételek) torténik. Az allcsontokban
kialakul6 odontogen keratocystik az arc eltorzulasat, az
arc aszimmetridjat okozhatjik. Diagnosztikus lehet a fo-
gak mobilitdsa, korai elvesztése, az allcsont patoldgids
torése. A pontosabb diagnézis megdllapitisiban és ké-
s6bb a sebészi tervezésben nagy szerepet jatszik a CBCT-
felvételek elemzése [28]. A diagndzis felallitasat kovetd-
en a vérrokonok kivizsgilasa is indokolt. Mar magzati
életkorban, a 10-12. geszticids héten molekularis gene-
tikai médszerekkel kimutathaté a PTCH-gén mutacidja,
mely muticié végil a sejtek tumoros proliferacidjit
okozza [29]. Amennyiben sziiletés utin a szindroma di-
agnosztizalasra kertilt, félévente MR-felvétel javasolt a
medulloblastoma kizarasira [30]. Ezen talmenden ajan-
lott a rendszeres kardioechografias vizsgalat [31]. A b&r-
gyogyaszati kontroll félévente ugyancsak javasolt a nagy-
szdmu basaliomak miatt, melyek szimuk és nagysiguk
miatt akar torzitdak lehetnek. Az allcsontokrdl készitett

ESETISMERTETES

felvételek elkészitése évente indokolt lehet a recidivak
magas szazalékban torténd el6forduldsa miatt [12]. Ese-
tinkben a fid diagnosztizdldsa a rutin fogszabdlyozds
rontgendiagnosztika soran latott dllcsonti elvaltozasok-
nak volt kdszonhetd.

Az allcsontok kevatocystai

Az allcsontok keratocystdi kezdetben tiinetmentesen no-
vekedhetnek a spongiosa dllomanyban, panaszt csak ké-
s6bb okozva. Szov6édményként késbi fogvaltist, patold-
gids toréseket okozhat. Recidivaarinya nagyon magas
(30-60%) [1].

Bértiinetek

A Dbasaliomik megjelenése dltaliban multiplex, barmely
testrészen kialakulhatnak, de a leggyakrabban az arcon, a
nyakon és a torzson jelennek meg. A mdsik jellegzetes
bérelviltozas a tenyéri és/vagy talpi dyskeratosis [32].
Az ilyen elviltozidsok azonban esetiinkben nem vezettek
a fiti kisz(iréséhez.

Craniofacialis jellegzetességek

A szindromaban szenved&k karakterisztikus arcinak jel-
lemz6i a mandibularis macro- és retrognathia, a széles
orrgyok, az erGs szemoldok, mely jellemzok részben ese-
tinkben is megfigyelhetSk voltak. Jellemz6 a frontalisan
és biparietalisan nagyobb mértékben el6domborodé ko-
ponya, jol fejlett margo supraorbitalis [33]. Az ajak-szdj-
pad hasadék nagyobb szazalékban (5%) fordul el8, mint
az atlagpopuldciéban [34].

Vizrendszeri és radiologini jellegzetességek

Kalcifikalt ovariumfibromak a szindrémas ndk felében
megtalalhaték [35]. A falx cerebri elmeszesedése mir
gyermekkorban nagy szdzalékban (85%) megfigyelhetd.
Az ameloblastoma gyakori megjelenése miatt egyes szer-
z6k javasoljak a szindréma diagnézisanak kritériumrend-
szerébe torténd felvételét [36]. A betegek tobb mint fe-
1énél az ,,6sszeolvadt” vagy osztott bordak kimutathatok,
melyek panaszt altaliban nem okoznak [37].

A basaliomdk — melyek a szindréma legjellegzetesebb
tinetei kozé tartoznak — kezelésének célja a recidiva el-
kertilése. A basalioma els6dleges terapidja a sebészi ex-
cisio. A sebészi ellatast a tumor mérete, szima vagy ana-
témiai helyzete befolydsolhatja. Gorlin—Goltz-szindroma
esetén a terdpids irradiacié kontraindikilt [17]. A bete-
gek részére egy 1) gydgyszeres kezelés jelenthet terdpids
megoldist, az tugynevezett ’‘hedgehog’-inhibitorok.
A vismodegib gitolja a transzmembrin fehérjét, mely
SMO (smoothened protein) néven ismert, és lefékezi a
tumor kialakulasidért felel6s Gli-gének expressziojat [ 38].
Egy metaanalizis [39] eredményei alapjan a vismodegib
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alkalmazasa esetén kevesebb mellékhatassal (gastrointes-
tinalis zavarok, izomfdjdalom) kell szdmolni, mint a
sonidegib (LDE225) hasznélata soran.

A kezelés tipusinak megvalasztdsiban a paciens élet-
kordn, a cysta méretén és elhelyezkedésén kiviil szerepet
jatszik a lagyrészek érintettsége és az el6zetes kezelések
is. Az allcsontcystik kezelésének alapvetSen két tipusa
kiilonithet6 el. A konzervativabb beavatkozisok kozé
sorolhat6 az enucleatio curettage kiegészitésével vagy a
nélkdl, illetve a marsupialisatio. Az agresszivebb terapidk
csoportja magaban foglalja a periférids ostectomiat, a
Carnoy-oldat hasznalatit, a krioterapiat vagy az elekt-
rokauterezést, illetve f6ként a reszekciot.

A cystdk birmilyen médon torténd dekompresszidja
csokkenti a cystdn beliili nyomast. A cystan ejtett kis ab-
lak és az ebbe helyezett drén gyorsan kivitelezhetd elja-
ras, melynek sorin értékes szovettani minta nyerhetd
[15]. A marsupialisatiot Pogrel [40] a kovetkezSképpen
irta le: kb. 1 cm 4tmér6ji csontablak preparacidjaval
kezd a cystafalon. A cystahdm és a szdjiiregi nyalkahartya
Osszevarrasait kovetSen egy allanddan nyitott ,,zseb”
vagy ,,zacské” alakul ki, mely lehet6vé teszi a cystaben-
nék szabad kidramldsat. Mandibulacysta esetében ez a
szdjureg felé, maxilla esetében az arciireg, az orriireg
vagy a szajlireg iranyaban is torténhet. A publikicidkban
fellelhetd legkorabbi cystakezelési médszer a dekomp-
resszid és a marsupialisatio alkalmazdsa, mely Partsch 1.
eljaras néven ismert [41]. Szamos szerz6 [42, 43] azon-
ban ezt nem tartja megfelel6 kezelési moddszernek.
A marsupialisatio sordn a cystaham részleges eltivolitisit
végezziik, ami esetleg recidivanovel§ kockazat lehet.
A beavatkozas nehézségei miatt javasolt kiegészitésként a
Carnoy-oldat alkalmazdsa is. A Peraza és mtsai [44] 4ltal
ajanlott protokoll szerint 5 percig kell alkalmazni a Car-
noy-oldatot kloroform nélkil (an. médositott Carnoy-
oldat), aztin mdanyag dréncsé segitségével dekompresz-
sziot, cystaszikitést kell végezni 7-11 honapig. Ezt
kovetSen Gjra alkalmazzak a Carnoy-keveréket kb. 3 per-
cig, majd enucleatiét, periférids ostectomiit végeznek, és
xenograft csontpotlot helyeznek be. A szerzék 8 éves
utankovetéses vizsgalat soran nem tapasztaltak recidivat,
fertézést és allcsonttorést sem. Csupdn egy paciens szi-
molt be kényelmetlenségrél a dréncsG miatt. Amennyi-
ben felmeriil a Gorlin—Goltz-szindroma lehetSsége, ja-
vasolt a Carnoy-oldat bevetése is, melyet a recidiv cystik
esetén mdr mi is alkalmaztunk. Az enucleatiét kovetSen
kedvez6 eredménnyel hasznalhaté a krioterapia. Schmidt
és Pogrel [45] standardizalt technikaja soran a cysta enuc-
leatidjat kovetSen folyékony nitrogént haszniltak két-
szer 1 percig. A kornyezs szoveteket steril gézzel védték
a beavatkozas alatt a fagyasi sériilésektSl. A standard
technika kiegészithet$ szimultdn csontgraftbehelyezéssel
és mucosazarassal. Ezzel lerovidithetd a gyégyulasi id6,
és a patoldgias torés veszélye minimédlisra csokkenthetd.
E kezelési modszer mésik nagy elénye, hogy a vérzés és a
hegesedés csokkenthetd.
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A cystaliregek augmenticidja elényokkel jarhat (pél-
ddul gyorsabb csontgyogyulds), melyeknél tobb vilaszti-
si lehet8ség is felmertl. A sajit csont felhasznilisanak
clényei mellett a donorteriilet morbiditisa ugyan hat-
ranyként emlithet§ [46], 4m a csontpdtlé anyagok (al-
lograftok, xenograftok, alloplasztok) felhasznaldsat a csa-
lad — részben a koltségei miatt is — elutasitotta. Az
odontogen keratocysta kezelése soran a legagresszivebb
terapia a reszekcié. A kiterjedt mandibulareszekcié — a
kiséré morbiditassal egytitt — tal radikalis terapianak bi-
zonyul, ezért a szerz6k tobbsége egyetért abban, hogy a
konzervativabb terapidk koziil érdemes valasztani.

A recidivik lehet&sége miatt nagyon fontos a piciens
rendszeres kontrollja, és hogy a predilekciés tényez&ket,
agymint az impaktalt, retinealt, a fogivben sorba nem
allithat6 fogakat elimindljuk, ehhez azonban a beteg ré-
sz¢rél rendszeres és kitart6 egytittmiikodésre is sziikség
lehet a kozel tucatnyi szdjsebészeti mitét soran. Bemuta-
tott esetinknél a hdrom impaktalt molaris fog (6. dbra)
eltavolitasa prevencios célzattal még hatravan.

A fentebb részletezett eset kapcsin elmondhatjuk,
hogy mind a szindréma diagnézisihoz, mind a terapidja-
hoz multidiszciplindris megkozelités, a fogorvos, dento-
alveolaris vagy maxillofacialis sebész, borgyogyasz, neu-
rologus, radiolégus és patologus kollégak egytittmko-
dése sziikséges. A szindréma korai felismerésével és
rendszeres kontrollal nagyobb eséllyel el6zhet6k meg a
radikalis miitéttel jaré kezelések, megdrizve igy a ragbké-
pességet és az arc esztétikdjat, ugyanakkor — mint ese-
tiinkben is lathaté volt — a recidivik miatt a rendszeres
kontroll elengedhetetlen.

Anyagi timogatis: A kézlemény megirdsa a PTE AOK-
Kutatisi Alappéilyazat No: KA-2018-02 timogatasaval
késziilt.

Szerzdi munkamegosztds: A munka a szerz6k kozos érde-
me. A cikk végleges viltozatit mind a négy szerzé elol-
vasta és jovahagyta.

Evdekeltségek: A szerzknek nincsenck érdekeltségeik.
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