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Case Report

Bir Nevoid Bazal Hucreli Karsinom Sendromu Olgusu

A Case of Nevoid Basal Cell Carcinoma Syndrome
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Adnan Menderes Universitesi Tip Fakltesi Dermatoloji Anabilim Dali, Aydin, Turkiye

Ozet

Nevoid bazal hicreli karsinom sendromu (Gorlin sendromu) cok sayida bazal hucreli karsinomlar (BHK), mandibulada kerato-
kistler, palmoplantar cukurcuklar ve falks serebri kalsifikasyonunun goéruldugu herediter bir hastaliktir. Olgumuz; 20 yasinda er-
kek hasta, poliklinigimize her iki pretibial bélgede, 2-3 mm capli cok sayida kahverengi yassi papuller ile basvurdu. Sol skapula
Uzerinde hastanin farkinda olmadigi 2 adet 1 ¢cm capli ve frontal bolgede sacli deride 3 adet benzer buyukltkte kahverengi pa-
pulleri mevcuttu. Sirt ve bacaklarindaki lezyonlarin histopatolojik 6zellikleri BHK ile uyumlu bulundu. Olgunun 6zgecmisinde
daha 6nceki muayenelerinde saptanmis olan falks serebride kalsifikasyonlar, mandibulada odontojenik kistler ve hekzodaktili
oykUst mevcuttu. Cok sayida BHK lezyonlari ile eslik eden bulgular g6zénline alinarak nevoid bazal hiicreli karsinom sendromu
tanisi konan olgumuzu, nadir bir hastalik olan Gorlin sendromunun ayirici tanisina dikkat cekmek ve izlemin dikkate alinmasi
gereken noktalarini vurgulamak amaci ile sunuyoruz. (Ttrkderm 2006, 40: 136-8)

Anahtar Kelimeler: Gorlin sendromu, bazal hicreli karsinom

Summary

Nevoid basal cell carcinoma syndrome (Gorlin's syndrome) is a hereditary disease with basal cell carcinomas (BCC), jaw keratocysts,
palmoplantar pits and falx cerebri calcification. 20 years old man admitted to our outpatient clinic with numerous 2 to 3 mm brown
flat papules on his legs. There were also other lesions that the patient was not aware of; two papules on his back and three on
frontal scalp area. Histopathology of the lesions on his back and legs were compatible with BCC. He had a history of hexadactily,
falx cerebri calcification and odontogenic cysts in mandibula. We present this case of Gorlin's syndrome to draw attention to the
differential diagnosis and to emphasize the important points in the follow-up of the disease. (Turkderm 2006; 40: 136-8)
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Nevoid bazal hucreli karsinom sendromu, cok sayida
bazal hucreli karsinomlar (BHK), mandibulanin odon-
tojenik kistleri, palmar ve plantar yerlesimli cukurcuk-
lar ve ektopik kalsifikasyonlar basta olmak Gzere cok
sayida bulgu ile karakterize herediter bir hastaliktir.
Hastalik bir timér baskilayici gen mutasyonundan kay-
naklanir ve bulgularin hem morbidite hem de mortali-
teye 6nemli etkileri olabilir. BHK'lar cok sayidadir ve er-
ken cocukluk cagindan baslayip, yasamin ileri dénem-
lerine kadar suren yillar icinde olusmaya devam eder.

Olgu

20 yasindaki erkek hasta, poliklinigimize bacaklarinda
2-3 yildir olan kahverengi lekeler yakinmasi ile basvur-
du. Bu sure icinde lekelerde belirgin blyiime olmadigi-
ni ancak sayilarinin arttigini belirtti.

Ozgecmisinde 15 yasinda iken dislerindeki sekil bozuk-
lugu nedeni ile cekilen grafilerinde, kraniumda falks
serebri kalsifikasyonu ve sag korpus mandibulada ke-
mik kistleri saptanmis oldugu 6grenildi. Ayni zamanda
her iki el 1. metakarplar ve sol el 1. falanksta kistlerin
goéruntulendigi belirtiliyordu.

Soygecmisinde, anne ile babasi arasinda akrabalik dy-
kst yoktu. Annesinde meme karsinomu ve 44 yasin-
daki dayisinda, poliklinigimizde saptanarak tani alan
sirtta yerlesimli tek bir bazal hucreli karsinom disinda
ailesinde benzer hastalik dykast yoktu.

Olgunun mental durumu normal olarak degerlendirildi.
Fizik incelemesinde bas bodlgesinde frontal belirginles-
me, yuksek damak, dis yapisinda bozukluk (Sekil 1); gov-
dede pektus ekskavatum; ayakta hekzadaktili operas-
yon skari izlendi. Oftalmolojik muayenesinde sol gézde
miyop astigmat disinda patolojik bulgu saptanmadi.
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Dermatolojik incelemede frontal bélgede 3 mm-1 cm caph 3
adet, sirtta birer cm capli 2 adet, her iki femoral bélgede 0.5
cm capli 4 adet kahverengi-siyah renkte, diizglin yuzeyli, kes-
kin sinirli, yassi papdiller ve her iki bacak distalinde cok sayida
2 mm ve 3 mm capli kahverengi renkte, diizglin ytzeyli, keskin
sinirli, yassi papuller izlendi (Sekil 2).

Sirtindaki lezyonlardan biri eksize edildiginde, histopatolojik
ozelliklerinin BHK ile uyumlu oldugu géruldi. Sirttaki diger
lezyon ile bacak distalindeki lezyonlardan birinin histopatolo-
jileri de, ilk lezyonda oldugu sekilde bazal hicreli karsinom ile
uyumluydu. Olgunun tam kan sayimi, karaciger ve boébrek
fonksiyon testleri, idrar analizi, parathormon, prolaktin, FSH,
LH, TSH, testesteron, kortizol dizeyleri normal sinirlardaydi.
Kardiyolojik muayenesi normal olan olguda, normal transézo-
fageal ekokardiyografi ve EKG bulgulari ile kardiyak acidan
herhangi bir patolojik bulgu saptanmadi.

Olgunun el ve ayak grafilerinin degerlendiriimesinde 4. ve 5.
metakarp ve metatarslarda kisalik saptandi (Sekil 3 ). Kraniog-
rafilerde ve paranazal BT incelemesinde birden fazla dis koka
komsulugunda kistik olusumlar izlendi. Kranium bilgisayarl
tomografisinde, kalvaryal kemiklerde buzlu cam gérinimu-
nan yani sira, yogun tentoryum ve falks kalsifikasyonlari ve se-
rebral-serebellar atrofi bulgulari mevcuttu.

iki yildir izlemekte oldugumuz olgumuz glnesten korunma
konusunda bilgilendirildi ve yuksek koruma faktérlt ginper-
desi 6nerildi. Belirli araliklarla tim vicut incelemesi yapilarak
eski lezyonlarin buyuklik ve sekil degisiklikleri kaydedildi.

Sekil 2. Bacakta cok sayida 2 mm-3 mm capli kahverengi renk-
te, dlizgUn yuzeyli, keskin sinirh, yassi papuller (BHK)

Yeni lezyon cikisi acisindan degerlendirildi. Biyuk oldugu ya
da hizl blyime gésterdigi gézlenen lezyonlar eksizyon ve kri-
yoterapi, daha kicuk capl ve stabil gérinimdeki lezyonlar ise
topikal 5-florourasil ile tedavi edildi. Bir yil stiren izlem sirasin-
da kriyoterapi uygulanan lezyonlarda nuiks gértilmedi, 5-floro-
urasil uygulanan lezyonlarda bir miktar gerileme saptandi.

Tartisma

Nevoid bazal hicreli karsinom sendromu, ylksek penetransli ve
cesitli manifestasyonlari olan otozomal dominant bir hastaliktir.
Sendromun bes major komponenti; cok sayida nevoid bazal hiic-
reli karsinomlar, mandibula kistleri, konjenital iskelet anomalile-
ri, ektopik kalsifikasyonlar ve avuc ici ve ayak tabanlarinda cukur-
cuklardir'. Hastaligin bulgularinin ortaya cikisi; dogumla birlikte
tani alan konjenital anomaliler, cocuklukta baslayarak adélesan
déneminde artan nevoid faz ve 2. dekaddan sonraki onkogen
faz olarak 3 dénemde géralir . Adindan da anlasilacagi Gzere
nevoid fazda, timérlerin cogu bazal hicreli karsinomlardan cok
kictk melanositik nevuslar ya da akrokordonlara benzeme 6zel-
ligine sahiptirler’. Otozomal dominant gecisten sdzedilmekle bir-
likte fenotipin ortaya cikisi ve siddeti acisindan aileler arasinda ve
hatta aile icinde bayuk farkliliklar vardir’. Olgularin %40'inin de
novo mutasyonlar sonucu sporadik olarak ortaya ciktigi géral-
mustar®. Bizim olgumuzda da, klinik olarak birinci derece akraba-
larinda sendromla iliskili bulgu saptanmazken, yalnizca dayisin-
da bir adet BHK saptandi. Bu da olgumuzun, de novo mutasyon
sonucu hastalik klinigine sahip oldugunu distindirmektedir. OI-
gumuzda dogustan hekzadaktili, 2. dekadda saptanan mandibu-
la kistleri, ektopik kalsifikasyonlar ile pektus ekskavatum ve fron-
tal belirginlesme gibi morfolojik 6zellikler mevcuttu. Bu bulgula-
rin saptandigr dénemde hentiz BHK lezyonlari ortaya ctkmamis
oldugundan, olgunun kesin tanisinin konmasi, ancak 20 yasinda
bacaklarindaki kahverengi lekelerdeki artis sonrasinda olmustu.
Gorlin sendromunda olmasi beklenen ve olgumuzda saptanan
bulgular Tablo 1'de belirtilmistir.

Lezyonlarin klinik 6zellikleri klasik BHK lezyonlari ile uyumlu ol-
mamakla birlikte histopatolojik incelemesinin BHK ile uyumlu ol-
masi ve 6yklde daha 6nce saptanmis bazi anomalilerden s6z edil-
mesi Gzerine Gorlin sendromu tanisi kondu. Cok sayida BHK'lar,
Tablo 2'de sunuldugu Uzere baska sendromlara da eslik edebil-
mektedir. Ancak mandibulada odontojenik kistler, ektopik kalsi-
fikasyonlar ile pektus ekskavatum ve frontal belirginlesme gibi
ozellikler Gorlin sendromunda bulunmakta, Tablo 2'de sunulan
milya, hipotrikoz gibi diger sendromlara eslik eden bulgular ise
olgumuzda bulunmamaktadir.

Sekil 3. 4. ve 5. metakarplarda kisalik
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Gorlin sendromunda aile 8ykus, dikkatli agiz ve deri inceleme-
si, gogus ve kranial radyolojik incelemeler, cenenin panoramik
réntgenleri, beynin manyetik rezonansl gértntilemesi ve ka-
dinlarda pelvik ultrasonogrofi gibi yontemler kullanilarak tani-
ya yardimci olabilecek bulgulara ulasilabilir'. Yasam boyu yeni
lezyonlarin olusumu nedeni ile izlem émar boyu strmelidir.
Medulloblastom Gorlin sendromunda en sik rastlanan solid td-
mor olmakla beraber, meningiom, over fibromu, leyomiyosar-
kom ve metastaz yapan tukurik bezi karsinomundan da s6ze-
dilmektedir**. Bizim olgumuzda ise deri disinda bir sistemde
neoplazi saptanmamistir.

Gorlin sendromunda BHK lezyonlarinin tedavisi icin cesitli cer-
rahi, fiziksel ve kimyasal destriktif ve imminmodulatuar yén-
temler kullanilabilir. Ultrapulse COz2 lazer, fotodinamik tedavi,
intralezyonel interferon alfa-2b ve topikal %5'lik imikimodun
basari ile uygulandigina iliskin bildiriler vardir'. Gorlin send-
romlu olgularda erken yaslarda gérulebilen medulloblastom
tedavisinde kullanilan radyoterapi sonrasinda, 6zellikle tedavi-
nin uygulandigi boélgelerde cok sayida BHK gelismesi, gen-cev-
re iliskisine ve tedavide radyoterapiden kacinmanin énemine
dikkati cekmektedir. Bunun yaninda toplam 3 olguda 17 BHK
lezyonunun radyoterapi ile tedavi edildigi ve 30 aylik izlemde
herhangi bir karsinojenik etki goérilmeksizin tam remisyon el-
de edildigi de bildirilmis ve secilmis olgularda dikkatli uygula-
nacak yuzeyel radyoterapinin tedavi secenekleri arasinda ola-
bilecegi belirtilmistir®. Ote yandan izotretinoin ve interferon
alfa kombinasyon tedavileri gibi sistemik tedavi yontemleri de-
nenmis ancak belirgin yarar saglanamamistir®.

Hastalik, yasam boyu strecek izlem ve tedavi surekliligi gerek-
tirdiginden, mimkun olan en az yan etkili ve invaziv olmayan
tedavi secenekleri tercih edilmelidir. Gorlin sendromlu hastala-
rin cevresel mutagenlere karsi duyarli olmasi nedeni ile UV, si-
tostatik ve immunsupresif tedavilerden mimkin oldugunca
kacinilmalidir. Bu sendromun erken tanisi ve hastanin erken
doénemden itibaren glinesten korunmasi yasam boyu gérule-
cek timor sayisini azaltmada yardimcai olabilir.

Tablo 1. Gorlin sendromu ile olgunun bulgularinin eslestirilmesi

Gorlin sendromu bulgulari Olgunun bulgulan
Cok sayida BHK +
Palmoplantar cukurcuklar -

Ektopik kalsifikasyon
Odontojenik kistler

Frontal belirginlesme

+
+
Pektus ekskavatum +
+
+

Konjenital iskelet anomalileri

Akral epidermoid kist -

Sistemik malignite

Hastalik Ayirt ettirici 6zellik
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Tablo 2. Cok sayida BHK'larin gértlebildigi diger sendromlar ile ayirici tani

Multipl Herediter infindibulokistik BHK'lar

Mandibulada kistler ya da palmoplantar cukurcuklar bulunmaz.

Bazex sendromu

Folikuler atrofoderma, hipohidroz ve hipotrikoz eslik eder.

Rombo sendromu

Yizde milya, atrofoderma vermikulata, akral siyanoz, alopesi, yetiskin dénemde cok sayida
trikoepitelyomlar ve BHK'lar ile karakterizedir.

Multipl Ekrin-Pilar Hamartom sendromu
neoplazm izlenir.

Milya ve hipotrikozun yani sira, folikuler ve ekrin farklilasma gosteren cok sayida adneksal

Brooke sendromu

gozlenir.

Yizde cok sayida trikoepitelyom, slindrom ve spiradenom olup nadiren BHK'ya déntstim
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