MKG - Das Gorlin-Goltz Syndrom. Eine Seltene Erkrankung mit
KM orofazialen Manifestationen.
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Zusammenfassung

Klinisch erfolgt die Diagnose des Gorlin-Goltz-Syndroms nach den Evans-Kriterien bereits
beim Vorliegen eines keratozystischen odontogenen Tumores (KZOT) in Kombination mit
einer Verkalkung der Falx cerebri. Da KZOT als typische Manifestation des Gorlin-Goltz-
Syndroms im Fachgebiet des Zahnmediziners auftreten, kann durch diesen ein méglicher
erster Verdacht gedulRert und eine molekulargenetische Untersuchung vorgeschlagen
werden.
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Mit einer Pravalenz von 1-9/100.000 zahlt das Gorlin-Goltz-Syndrom nach der Definition der
Europaischen Union zu den Seltenen Erkrankungen'. Beschreibungen des Gorlin-Goltz- oder - e
navoiden Basalzellkarzinoms finden sich bereits im 19. Jahrhundert234. Ursachlich fur das P 1

autosomal-dominat vererbte Syndrom ist eine Mutation im PTCH1-Gen (9922.3) fur den Abb. 2: Nasennebenhohlenaufnahme mit
Patched-Rezeptor, einem negativen Regulator der Effekte von Sonic Hedgehog*. Verkalkung der Falx cerebri
Charakteristisch fur Gorlin-Goltz sind die Entwicklung von Basallzellkarzinomen in der dritten
Lebensdekade, keratozystische odontogene Tumore im zweiten und dritten Lebensjahrzehnt
sowie eine radiologisch nachweisbare Verkalkung der Falx cerebri und Hypertelorismus.

Ein 17 jahriger Patient wurde durch seinen Hauszahnarzt mit Verdacht auf eine odontogene
Zyste im rechten Oberkiefer in die mund-, kiefer- und gesichtschirurgische Poliklinik des
Universitatsklinikums Munster Gberwiesen.

Bereits 5 Jahre zuvor wurden bei dem Patienten mutiple, keratozystische odontogene
Tumore entfernt und der Verdacht auf ein Gorlin-Goltz-Syndrom geaulert, jedoch nicht
weiter abgeklart. In der Panoramaschichtaufnahme zeigte sich im Bereich der rechten
Kieferhohle eine scharf begrenzte, zystenahnliche Transluzenz mit sklerotischem
Randsaum. Die Zahne 13-16 erschienen mit ausgepragten Zahnverdrangungszeichen.

Zusatzlich wurde eine NNH-Aufnahme angefertigt, in welcher sich eine Verkalkung der Falx
cerebri nachweisen liel3.
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Abb. 3: 17-jahriger Patient mit
deutlichem Hypertelorismus

In Intubationsnarkose erfolgte die Zystektomie mit Kirettage der Knochenhéhle und
peripherer Ostektomie. Der histopathologische Befund bestatigte den Verdacht eines
keratozystischen odontogenen Tumors.

Abb. 4: Histopathologie des keratozystischen
odontogenen Tumors mit Hornlamellen

Torre-Syndrom abgeklart werden’.

angegeben0.
s - Therapeutisch reicht das Spektrum dabei von einer lokalen Exkochleation bis zu
Abb. 1: Panoramaschichtaufnahme mit keratozystischem Kontinuitatsresektionen, wobei die Rezidivrate mit zunehmender Radikalitat sinkt'°.

odontogenem Tumor im rechten Sinus maxilliaris

In 78 % der Falle entstehen durch keratozystische odontogene Tumore die ersten Hinweise
auf Gorlin-Goltzf. Klinisch erfolgt die Diagnose nach Evans bei Vorliegen von 2
Hauptkriterien oder einem Hauptkriterium und 2 Nebenkriterien’. Die klinische Diagnose
kann durch eine molekulare Analyse gesichert werden. Differentialdiagnostisch sollten in
erster Linie das Bazex-Syndrom, die Trichoepithelioma papulosum multiplex und das Muir-

Fur den Zahnmediziner kénnen zystische Veranderungen innerhalb des Fachgebiets einen
mdglichen Hinweis auf Gorlin-Goltz darstellen. Als haufigste Lokalisation haben sich
Kieferwinkel und aufsteigender Ast der Mandibula erwiesen®. Histopathologisch bestehen
keratozystische odontogene Tumore aus multiplen oder solitaren Hohlrdumen, welche von
einer fibrésen Kapsel umgeben und von verhorntem Epithel ausgekleidet sind. Innerhalb des
fibrésen Stromas lassen sich typischerweise einzelne Tochterzysten abgrenzen, welche den
umgebenen Knochen infiltrieren®. Die infiltrativ wachsenden Tochtergeschwulste gelten als
Hauptursache flir die hohe Rezidivrate des keratozystischen odontogenen Tumors. Die
Rezidivrate wird in der Literatur, in Abhangigkeit vom operativen Vorgehen, zwischen 0—-60%
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