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A Goltz-szindromarél egy eset kapcsan
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netekkel.

A Goltz- (Goltz—Gorlin-) szindroma vagy fokalis dermalis hipoplazia viszonylag ritka megbetegedés. A betegség klini-
kai megjelenése véltozatos, a jellegzetes bérelvaltozasok egyitt jarhatnak szemészeti, fogazati és csontrendszeri tii-

A szerz8k egy esetet ismertetnek, melyben részletesen beszamolnak egy hatéves leanygyermek altalanos megbete-
gedése mellett a fogazatban észlelheté elvaltozasokrdl is.
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A Goltz- (Goltz—Gorlin-) szindroma vagy fokélis derma-
lis hipoplazia viszonylag ritka megbetegedés, melyben
a borelvaltozasok egyuftt jarhatnak szemeészeti, foga-
zati és csontrendszeri tlinetekkel [6].

Elsésorban a néket érinti, valészinli az X-kromoszo-
mahoz kotott dominans oroklodeés [3].

A dermalis hipoplaziat a bér extrém elvékonyodasa jel-
lemzi, ahol a szubkutan zsirréteg koézvetlentl az epider-
misz alatt helyezkedik el. Vitatott, hogy a defektusban el-
s8dleges-e a dermisz atrofigja, s ezt kdveti masodlagosan
a zsirreteg kitiremkedeése, hernializacioja vagy komplex
kotdszoveti rendellenesség all fenn, melynek egylttes
megjelenése a dermalis hipoplézia és a zsirhamartomak.

A b6rén és nyalkahartyakon gyakorta jelentkezé pa-
pillomakat vaszkularizalt kotdszdveti mag koril elhe-
lyezkedd acanthotikus epithelsejtek alkotjak.

A betegseg klinikai megjelenése valtozatos, az enyhe
bératrofiatdl a sulyos végtagi deformitasokon keresztl
az élettel 6sszeegyeztethetetlen elvaltozasokig minden
eléfordulhat [6, 12].

A tipikus bérleziok mar szuletéskor jelen vannak, at-
rofia és teleangiektazia formajaban. A papillomak elsd-
sorban az ajkakon, bukkalis nyalkahartyan és nyels-
csbben talalhatok [7]. Bérszarazsag, pruritusz koran
nom vekony haj foltos alopeciajaval [6].

A termet kicsi, rovid vegtagokkal. Az arckontlr ha-
romszdg alaku, a fllek elalldak. A gyermek mind testi
mind szellemi fejlédésében visszamaradt kortarsaihoz
képest [5].

A legjellegzetesebb csontrendszeri deformitas a ke-
zeken jelentkezhet szindaktilia formajaban [8]. Eléfor-
dulhat polidaktilia, de egy vagy tébb ujj hianyozhat is
[6]. Szemészeti elvaltozasok az esetek 20%-anal jelent-
keznek anoftalmia, koloboma, strabizmus, keratokor-
nealis opacitas formajaban [4, 9, 13].
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Szajuregi tinetek az esetek felében jelentkeznek.
Leggyakrabban csirahiany, mandibula hipoplazia, mal-
okkluzié, zomancfejlédési rendellenesség. Néhany eset-
ben ajak- és szajpadhasadék [11], taurodontizmus [1],
microdoncia, szamfeletti metszéfog [2], gingiva hiper-
plazia észlelhetd [14].

Az alabbiakban egy Goltz-szindromas betegiink kor-
rajzat mutatjuk be, tudomasunk szerint ezzel foglalko-
z0 magyar nyelvi kézlemény eddig nem jelent meg.

Esetismertetés

T. R. hatéves lany gyermeket tejfogainak elszinezédé-
se és gyors romlasa miatt utaltak klinikankra.

A gyermek csaladjaban emlitésre mélté krdnikus
betegség nem fordult els. Ket fiatalabb testvére (egy
fil és egy lany) egészséges. A gyermek zavartalan ter-
hesség utan a gesztacid 40. hetében 2200 g sullyal
szlletett, Apgar 10-es statussal. Okcipitalis bratrofia-
diagnosztizaltdk. Két hénapos kordban a szemészeti
vizsgalat mindkét szemen horizontalis nisztagmust és
az irisz, a chorioidea és a nervusz optikusz koloboma-
jat allapitotta meg. Hét hénapos koraban ismétlédo
hasmenesek, a testslly-gyarapodas elmaradasa miatt
kerllt kivizsgalasra. Az észlelt elvaltozasok hatterében
intrauterin infekciot gyanitottak, de ez nem igazolddott.
Négyéves kKoraban a jobb kézen I&vé Il. és Il ujj szin-
daktilia és a manusz fisszlra rekonstrukcidos mutétét
elvégeztek (1. dbra). Bérelvaltozasai a kor eléreha-
ladtaval fokozatosan alakultak ki. Szlletéskor csupan
az okcipitalis tajék atrofigja volt lathats. Masfél éves
koraban fejbdr-atheromat exstirpaltak. Néhany papillo-
ma az ajak nyalkahartyajan haroméves korban jelent
meg, ezek nyolcéves korra annyira elszaporodtak a
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1. dbra. A jellegzetes rak-olld kéz rekonstrukciés mtét utan

szdjuregben, széjzugokban, bukkan és tonzillakon, hogy
lézer Co, beavatkozast tett sziikségessé. A fent leirt ti-
netegyuttes felvetette a Goltz-szindroma gyanujat. Az
elvégezett kromoszoma-vizsgalat ezt latszik igazolni.
Az els6 klinikai vizsgalatnal az atlagosnal kisebb és
fejletlenebb gyermek bére testszerte szaraz. A torzs
elllso felszinén, a felkaron, combon és a gluteuszokon
a bor foltokban hiperémias, beszirt, cikatrixra emlé-
keztetd elvaltozasokkal tarkitott, szamos petechia és
teleangiektazia lathatd (2. dbra). A haj elsésorban tem-

2. dbra. Petechiak és teleangiectasiak a gluteuscken
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3. dbra. Alopecia areata a fejtetén

poralisan megritkult, a fejtetén 1.5 cm atmérgjl alope-
cia areata eszlelhetd (3. abra).

A gyermek mindkét arcfelén teleangiektaziak latha-
tok. A bér szaraz, repedezett, ugyanez tapasztalhatd a
szajzugokban. Az arc szimmetrikus, nyirokcsomé duz-
zanat nem tapinthatd. Mindkét szemen koloboma,
mérsékelt nisztagmus észlelhetd. Az orrgydk lapos, az

4. abra. Elvaltozasok az arcon



5. abra. 51 ikerfog

orrszarnyak szélesek. A ful elallo, a fulkagylo vekony,
attetsz&. A haj finom, vékony szall (4. dbra).

A mandibula és maxilla normalis fejlettsegll, a vegyes
fogazata kornak megfeleld. Harom maradé molarisa at-
tort, egy attérési szandékot mutat. A tej frontfogai kézil a
51 ikerfog, a 52 szabalytalan alak( koronaval rendelkezik
(5. 4bra). A makrodontnak imponalé tejmolarisokban ki-
terjedt szuvasodas észlelhetd, 74 fogaban tdmes lathato.

A tejfogak gyckerei erbteljes felszivodast mutatnak.
A marado molarisok szerkezete gyengébbnek tlinik a
megszokottnal, a csticskok kifejezettek.

A gyermeket gondozasba vettik. A maradé molari-
sok barazdazarasa, ezek és idékézben elbtort, s szer-
kezetében gyengult premolarisainak, folyamatos fluor-
kezelése zajlik. Heti rendszerességgel az Elmex zseles
bedorzstlést maga a gyermek végzi, a negyedéven-
kénti kontrollvizsgalat soran pedig Duraphatos ecsete-
lest alkalmazunk. A kés6bb attort molérison kiterjesztett
barazdazarast kellett végezni. A gyermeket rendszere-
sen ellendrizzik. A fogvaltas problémamentesen zajlik.

Megbeszélés

Esetiinkben Goltz-szindréomardl van sz6. Az irodalom-
ban a Goltz-féle elvaltozast gyakorta Goltz—Gorlin-szind-
romaként is emlegetik [3, 6]. Az elnevezés igen zavaro
lehet, hiszen a Gorlin dltal katalogizalt, Ancell altal 1841-
ben leirt bazalsejtes karcinoma Gorlin-Goltz néven valt
széles kérben ismertté. Az irodalomban is talalkoztunk
mar a név tévesztésével [10], pedig a betegseg sem
megjelenésében, sem progndzisaban nem hasonlit egy-
masra.

Bar a Goltz-szindroma gyakorisaga kicsiny, eddig az
irodalomban 200 esetet irtak le, nagy figyelmet kévetel
a fogorvos részeérdl.
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Beteglinket azért tartottuk bemutatasra érdemesnek,
mert j6l példazza tébb szervrendszer egyidejl érintett-
segét egy tobb szakma hatarteruletéen allé6 betegség-
ben szenvedd gyermekben. A fogorvosnak egyttt kell
mikodnie a szemészekkel és a bbrgyogyaszokkal, mert
bar e szindréma megjelenéset a borelvaltozasok uraljak,
majd minden esetben elébb vagy utébb megjelennek a
csontszerkezeti és fogazati rendellenességek is. Az all-
csontok fejlédési rendellenességei gyakorta vezetnek
malokkltzidhoz, a csirahianyok miatt réses lehet a fo-
gazat. Fontos a gyermek idében térténé orthodonciai
kezelése. A fogazatban megjelent szerkezeti rendelle-
nessegek miatt szilkséges a folyamatos kévetés, a rend-
szeres korai ellatas. Nem hangsulyozhatjuk eléggé a
prevencit, a fluorkezelés jelentdségét.
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DR. ALBERTH M, DR. TOROK J, DR. NEMES J:
The Goltz syndrome: a case report
The Goltz (Goltz—Gorlin) syndrome or focal dermal hypoplasia is a relatively rare disease. Its clinical manifestation

shows a great variety. The syndrome characterized by anomalies of cutaneous, osseous, dental and ocular structures.

The authors present the case of a six-year-old girl with typical anomalies of Goltz-Gorlin syndrome with special re-
spect to the dental problems.
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