
 

 

SYNDROME DE GORLIN-GOLTZ : Diagnostic, prise en charge 1 

thérapeutique et suivi. 2 

  3 

 4 

Introduction : 5 

Le syndrome de Gorlin-Goltz ou Naevomatosebaso-cellulaire est une affection héréditaire rare, décrite 6 

initialement en 1984 par JARISCH mais c’est Gorlin et Goltz qui, en 1960, la définissent.  7 

Caractérisé sur le plan clinique par plusieurs signes à savoir des déformations squelettiques, des 8 

kératokystesmaxillo-mandibulaire ou encore des carcinomes baso-cellulaires de l’ensemble du tissu cutané, 9 

ces signes  sont classés en  majeurset  mineurs permettant ainsi de poser le  diagnostic.  10 

A travers notre travail, on discutera le cas de 8 patients, opérés pour des kératokystesmaxillo-mandibulaire 11 

dans le contexte d’un syndrome de Gorlin dans notre formation. 12 

 13 

Matériel et méthodes :  14 

Notre étude rétrospective portera sur 8 patients diagnostiquésporteur d’un syndrome de Gorlin-Goltz dans 15 

notre service de chirurgie maxillo-faciale et stomatologie, opérés pour des kératokystesmaxillo-16 

mandibulaires et dont le suivi a été assuré au sein de la même formation.  17 

Sont exclus tous les patients opérés pour des kystes maxillo-mandibulaires en dehors de la naevomatose 18 

basocellulaire, les patients ne répondant pas présents aux contrôles et les patients avec des dossiers 19 

inexploitables.  20 

 21 

Résultats :  22 

Pour un total de 8 patients, 75% étaient de sexe féminin (6 patientes) et 25% de sexe masculin (2 patients).   23 

Les extrêmes d’âge allaient de 10 à 45ans, avec une moyenne d’âge de 22ans.  24 

 25 

Le motif de consultation de la plupart des patients était les asymétries faciales en premier rang, avec les 26 

déformations squelettiques. 27 

Suivi par les naevi de la face et du tronc et les kératoses palmoplantaires. 28 



 

 

 29 

Figure 1 : Photo d’une patiente suivie pour syndrome de Gorlin-Goltz montrant des bosses frontales 30 

 31 

Un panoramique dentaire a été demandée chez tous les patients, elle a montré des formations opaques 32 

uniloculaires chez 37,5% des cas et des formations multiloculaires chez 62,5%. 33 

Figure (2) : radiographie panoramique montrant de multiples kystes maxillo-mandibulaires. 

 

Les localisations les plus fréquentes sont le corps mandibulaire chez 70% des cas, la branche 

montante mandibulaire chez 60% et l’angle mandibulaire chez 40% . 

Une TDM maxillo-faciale non injectée en complément d’examen radiologique a été demandée chez 

tous les patients, permettant une meilleure analyse des kystes, à savoir leurs nombres et volumes, 

leurs localisations et l’envahissement des structures adjacentes . 

La TDM cérébrale objective des calcifications de la faux cérébrale chez 62,5% des cas. 

D’autres examens radiologiques ont été prescrits selon les signes d’appel, à savoir les radiographies 

thoraciques et crâniales. 



 

 

 

 

Figure 3 : image axiale scanographique montrant un kyste maxillaire droit envahissant le sinus maxillaire 

droit. 

 

 

 

 



 

 

Figure 4 : image frontale scanographique montrant un kyste maxillaire droit envahissant le sinus maxillaire 

droit. 

 

 

Figure 5 : image frontale scanographique montrant des calcifications de la faux du cerveau 

Le diagnostic du syndrome de Gorlin-Goltz était basé sur la présence de critères diagnostiques mineurs et 

majeurs chez 87% des cas soit 7patients. Pour un patient, le diagnostic a été confirmé par étude génétique. 

Le traitement des kystes maxillo-mandibulaire a été purement chirurgical chez l’ensemble des patients basé 

sur un traitement conservateur avec énucléation des kystes  réalisée sous anesthésie générale. 

 

 



 

 

 

Figure 6 : Enucléation per-opératoire de kystes maxillaire A et mandibulaire B 

L’étude anatomo-pathologique des kystes confirme la nature kératokystique chez 90% des patients. Chez 

10%, les kystes étaient d’origine inflammatoire . 

 

 

 

Figure 7 : Images microscopiques sur pièces opératoires grossissement 40 (gauche), 100 (droite) 

DISCUSSION  

Le syndrome de GORLIN-GOLTZ ou naevomatosebaso-cellulaire est une affection héréditaire rare, 

avec une transmission autosomique dominante due à une atteinte du gène PTCH.  

Plusieurs cas ont été décrits avec des symptômes variables et ce n’est qu’en 1960 que deux médecins 

rassemblent ce groupe de symptômes en syndrome nommé : “Syndrome des Multiples Carcinomes 

Basocellulaires”, des Kystes de la mâchoire et des cotes bifides,  



 

 

Ces deux médecins sont : Gorlin RJ-un chirurgien dentiste et Goltz RW, dermatologue. 

L’incidence de ce syndrome varie d’un pays à l’autre, en Angleterre par exemple, la prévalence 

minimale était de 1/57,000 ,comparé avec celle de l’Australie qui était de 1/64,000. C’est une 

affection qui atteint les sujets jeunes principalement sans prédominance du sexe, avec une incidence 

élevée chez les phénotypes clairs. 

 

Les manifestations cliniques sont multiples et d’expression variable d’un patient à l’autre, dominées 

par les kystes maxillo-mandibulaire et les carcinomes basocellulaires, associés à de multiples 

atteintes notamment cérébrales, squelettiques, gynécologiques et ophtalmiques. Les expressions 

cliniques diverses et variables de la naevomatosebaso-cellulaire rendent son diagnostic difficile 

surtout que chaque patient, au sein de la même famille, présente des signes différents avec des 

intensités différentes.  (offspring) 

Pour faciliter le diagnostic, les symptômes ont été groupé selon la fréquence de survenue en critères 

majeurs et mineurs. Le diagnostic du syndrome de Gorlin et Goltz est retenu devant la présence de 2 

critères majeurs ou d’un critère majeur et 2 critères mineurs. 

Les critères majeurs sont ceux qui sont le plus fréquemment retrouvés chez les patients. Ces critères 

varient d’un auteur à l’autre, mais 3 critères sont retenus : 

-Présence de plusieurs carcinomesbaso-cellulaires chez le patient, ou un carcinome baso-cellulaire 

chez un patient de moins de 30 ans.(5) 

-Présence d’un ou plusieurs kératokystes maxillaires. 

-Présence d’une kératose palmoplantaire. 

D’autres auteurs ajoutent à ces 3 derniers critères, d’autres critères majeurs vu que les carcinomes 

baso-cellulaires et les kératokystes ne sont pas présents à la naissance. Raison pour laquelle, Kimonis 

et Al proposent de rajouter les malformations costales aux critères majeures.  

On retient ainsi, 5 critères majeurs et 5 critères mineurs pour le diagnostic du syndrome de Gorlin et 

Goltz (6): 

 

Critères majeurs :  

1-multiples (>2) carcinome baso-cellulaire, ou 01 carcinome baso-cellulaire chez un patient de moins 

de 30 ans, ou plus de 10 naevi cutanés. 



 

 

2- un ou plusieurs kératokystes des maxillaires ( avec preuve histologique)  

3- Kératose palmoplantaire  

4- calcification de la faux du cerveau 

5- ATCD familiaux de naevomatosebaso-cellulaire ( 1er degré)  

Critères mineurs :  

1- Anomalies squelettiques congénitales :  

Cotes ou vertèbres  bifides, fusionnées ou manquantes 

2- Macrocéphalie ( diamètre occipito-frontal +2 dérivations standards) avec présence de bosses 

frontales  

3- Fibromes cardiaques ou ovariens  

4- Médulloblastome   

5- Autres malformations congénitales : fente labiale et/ou palatine, polydactylie, anomalies 

oculaire( cataracte, colobome…)  

Actuellement, le diagnostic peut être basé, en plus des critères cliniques, sur la présence de la 

mutation génétique du gène PTCH. Néanmoins, son absence ne peut éliminer ce diagnostic.(7)   

 

La prise en charge des kystes maxillo-mandibulaires est multidisciplinaire, compte tenu de la nature 

multisystémique de la maladie, et vise à soulager la douleur du patient, à améliorer sa qualité de vie, à 

traiter les lésions curables et à éviter les récidives. La prise en charge chirurgicale des kystes maxillo-

mandibulaires doit suivre une approche conservatrice dans la mesure du possible, afin de préserver autant 

que possible le capital osseux du patient et d'éviter d'endommager la croissance faciale, d'autant plus que 

ces patients sont candidats à des interventions chirurgicales répétées.(8) 

 

La chirurgie du carcinome basocellulaire peut être soit conventionnelle, avec marges carcinologiques, soit 

micrographique selon la technique de Mohs. Cette dernière technique semble être la plus appropriée, car 

elle permet d'épargner les tissus sains [9]. 

La surveillance clinique et radiologique, en fonction des symptômes constatés, est un élément essentiel de 

la prise en charge, car elle permet de détecter les lésions à un stade plus précoce, ce qui permet ensuite de 

mettre en œuvre des traitements moins invasifs . 

 

Conclusion :  

Bien qu’il soit rare, toute découverte de kystes maxillo-mandibulaire impose la recherche de signes 

majeurs et mineurs définissant le Syndrome de Gorlin-Goltz ;  



 

 

De prise en charge multidisciplinaire, ce syndrome nécéssite un suivi clinique et radiologique régulier afin 

de deceler toute récidive. 

 

 
are, la découverte de kystes(5)(6)(7)(8) 
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