Sindrome de Gorlin-Goltz
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Introducao: A Sindrome de Gorllin-Goltz tem carater
autossomico dominante, rara, com prevaléncia de 1:60.000
nascidos vivos, causada pela mutagao do gene supressor
tumoral PATCHED, localizado no brago longo do
cromossomo 9q22.3-q31. Este gene, quando sofre mutacao
se liga a proteina SONIC HEDHOG e a supressao tumoral
cessa. Possui completa penetrancia mas variavel
expressividade.

E constituida por varias alteracoes, dentre elas
destacamos: multiplos carcinomas basocelulares (CBC), pits
palmo-plantares, cistos odontogénicos, costelas bifidas e
calcificacao da foice do cerebro.

Relato de caso: Masculino, 38 anos, branco com
relato de inicio ha dez anos de duas lesdes pigmentadas na
face diagnosticadas como CBC e excisadas no nosso
servico ha cinco anos. Ha dois anos aparecimento de sete
novas lesdes com caracteristicas semelhantes.

Na histéria familiar, tia paterna com igual doenca. &
L - : Fig.4 Multiplos CBC na face.
Ao exame fisico de relevancia temos: Perimetro

cefalico 60 cm, fronte olimpica, hipertelorismo pouco
acentuado, alteracoes dentarias provavelmente secundaria
aos cistos odontogénicos de mandibula, nao identificados no
Rx (fig.1), hipercurvatura do palate (fig.2), pits palmo-
plantares e Rx de cranio com calicificacéo da foice cerebral
(Fig.3).
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Fig.1 Alteragdes dentarias.

Fig.2 Hipercurvatura do palato.

il '

Fig.3 Espessamento foice cerebral.
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