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1. EINLEITUNG

1.1. Definition des Syndroms

Das Gorlin-Goltz-Syndrom ist eine komplexe multiple
ekto- und mesodermale Anomalie mit Krankheitszeichen,
die hauptsadchlich die Haut, das Skelett und das
Nervensystem betreffen.

1.2. Geschichtlicher Uberblick

Die ersten Beschreiber von Patienten mit Merkmalen des
Gorlin-Goltz-Syndroms haben alle das Auftreten
multipler Basaliome, auch an nichtlichtexponierten
Arealen dargestellt (Jarisch 1894, Pollitzer 1905,
Summerhill und Hutton 1932, Nomland 1932, Straith 1939,
Nisbet 1943).

Straith (1938) berichtete bei einem Patienten Uber das
gleichzeitige Auftreten von Basaliomen 1i1n Verbindung
mit Kieferzysten und verkalkter Falx cerebri.

Beyrent (1938) beschrieb das Auftreten mehrerer
Kieferzysten beir vier Mitgliedern einer Familie. Die
Veroffentlichung lasst jedoch keine Schlisse Uber das
eventuelle Vorhandensein von Hautveranderungen zu.

Thoma und Blumenthal (1946) beschrieben das Auftreten
von multiplen und rezidivierenden Zysten 1In drei
Generationen einer Familie.

In den folgenden Jahren sind Fallbeschreibungen mit der

Kombination von Basaliomen und Kieferzysten von
Gross (1953), Lehnert (1955), Thoma (1959), Howell und
Caro (1959), Clarkson und Wilson (1960) und

Kirsch (1960) hinzugekommen.

Gorlin und Goltz (1960) fassen die  typischen
Krankheitszeichen, die bei eigenen Patienten und bei
Fallbeschreibungen aus der Literatur gehauft auftreten,
zu einem klar definierten Symptomenkomplex zusammen.
Gorlin und Yunis (1963) gaben eine ausfuhrliche und
aktuelle Ubersicht und nahmen die Verkalkung der Falx
cerebri i1n den Symptomkatalog auf.

Eine i1n der Literatur haufig gebrauchte Bezeichnung fur
das Gorlin-Goltz-Syndrom ist auch Basalzellnavussyndrom
(als Abkirzung BZN).



1.3. Symptome des Syndroms
1.3.1. Leitsymptome, Symptome 1.0rdnung

Das Gorlin-Goltz-Syndrom gilt als manifest, wenn folgende vier
Leitsymptome vorliegen.

1. Multiple Basalirome

Fur die Basal iome beim Gorlin-Goltz-Patienten ist
charakteristisch:
1. Sie koénnen schon sehr fruh auftreten (Gerber 1965, Kahn und
Gordon 1967).
Die Hauttumoren beit Kindern sind, histologisch betrachtet,
Basaliome (Krompecher 1903, v. Albertini 1955); sie erscheinen
klinisch aber zunadchst gutartig und wachsen Blangsam. Mit
zunehmendem Alter ist oft
Tumorwachstum und Ulceration zu beobachten (Taylor et al.
1968, Stoelinga et al. 1973, Lindeberg und Jepsen 1983).

2.Sie konnen multipel auftreten und sind auch an
nichtlichtexponierten Hautgebieten zu finden.

3.Histologisch sind sie nicht von gewbhnlichen Basaliomen zu
unterscheiden (Rittersma 1972, Tasanen 1975, Niederdellmann
1974).

2. Keratozysten im Kieferbereich

Die nachfolgenden Prozentangaben beziehen sich auf die Gesamtzahl
der pro Literaturstelle untersuchten Patienten mit Gorlin-Goltz-
Syndrom.

Multiples Auftreten von Keratozysten (Philipsen 1956) iIst im
Unterkiefer in 92 Prozent (Rittersma 1972) und im Oberkiefer in
35 Prozent (Novak und Bloss 1976) der Falle zu beobachten.

Eine absolute Haufigkeit von 78 Prozent gibt Scheffer (1970) beim
Syndrompatienten an.

Am haufigsten befinden sich die Zysten iIm Bereich des dritten
Molaren und des Eckzahns (Einfeld 1987).



Keratozysten neigen zu Rezidiven, da vom Zystenbalg ausgehend
kleine Satellitenzellen i1In den umgebenden Knochen einwachsen
(Thoma 1959, Pindborg und Hansen 1963, Donatsky und Hjorting-
Hansen 1980). Keratozysten miussen auf Grund dieser Eigenheit
einer besonderen Therapie unterzogen werden (Ewers und Harle
1985). Hier hat sich die Fixierung des Zystenbalges mit
Carnoy~scher Losung (Voorsmit 1985) bewahrt, um eine
vollstandige Entfernung zu gewahrleisten.

Die Unterkieferzysten bilden sich haufig friher als die
Basaliome aus (Pollard und New 1964, Mason 1965).

Der Erbgang von Keratozysten ist autosomal dominant bel sehr
hoher Penetranz und Expressivitat (Einfeld 1983).

Keratozysten treten selten vor dem zehnten Lebensjahr auf und
sind am haufigsten bei Patienten zwischen dem 10. und 29.
Lebensjahr (Forssell 1980) zu finden.

3.Skelettale Veradanderungen

Skelettale Veranderungen bilden sich im Thoraxbereich in 45
Prozent der Falle (Novak und Bloss 1976) in Form von
Gabelrippen aus. Die Wirbelsdule zeigt bei 32 Prozent (Novak
und Bloss 1976) Verédnderungen in Form von Skoliosen mit und
ohne Kyphose.

Eine Verklrzung des Os metacarpale 1V fanden Gorlin und Goltz
1960, Block und Clendenning 1963, Pollard und New 1964 sowie
Jones et al. 1986.

4. I ntracranielle Verkalkung

Diese Verkalkungen sind im Bereich der Falx cerebri und des
Tentorium cerebelli (Mc Evoy 1969, Frohlich 1983) und im
Bereich des Plexus choroideus (Gorlin und Sedano 1972)
beschrieben worden.



1.3.2. Symptome 2.0rdnung

Veréanderungen, welche die Haut betreffen, sind Parakeratosen
des Handtellers und der Ful3sohlen, die sogenannten "Pits",
(Holubar und Matras 1970), Milien (Clendenning und Block 1964)
sowie Milien und Komedone (van Dijk 1967).

Im Bereich des Kopfes werden folgende Befunde beschrieben:

- Lippen-Kiefer-Gaumenspalten (Becker 1967, van Dijk 1967,
Gorlin und
Sedano 1972),
- gestorter Zahndurchbruch (Clendenning und Block 1964),
- leichte mandibulare Progenie (Gorlin und Sedano 1972),
- frontale und/oder parietale Hyperostose (Amin 1975, Anderson
et al.1967,
Ellis 1972, Maddox 1962, Rayne und Orth 1971),
- ausgepragter Margo supraorbitalis (“'frontal bossing'™, Gorlin
und Vickers
1965),
- Hyperostosis frontalis interna (Mc Evoy 1969),
- Hypertelorismus (Gorlin und Vickers 1965),
- Strabismus (Totten 1979),
- myelinisierte Nervenfasern im Bereich der Retina (de Jong
1986)
- Dysthrophia canthorum (Clendenning und Block 1964)

Am Thorax sind bisher beschrieben:

- fehlende oder rudimentare Rippen (Gorlin und Sedano 1972),

- Pseudarthrose der Ripppen (Mc Evoy 1969),

- MiBbildung der Clavicula (Novak und Bloss 1976, Pollard und
New 1964),

- Trichterbrust (Gorlin, Sedano 1972),

- Blockwirbelbildung im Bereich der Halswirbel (Boyer und
Martin 1968),

- Blockwirbelbildung 1m Bereich der Brustwirbel (Gorlin und
Junis 1963).



Am  Rumpf wird eine Spina bifida occulta (Clendenning und Block 1964)
beobachtet.
An den Extremitaten werden festgestellt:

- Syndaktylie, Oligodaktylie (Gorlin und Sedano 1972),

- Arachnodaktylie (Boyer und Martin 1968, Gorlin und Yunis 1963), -

verklrztes drittes und funftes Metacarpale (Jones 1965, Becker 1967,
Dunnick 1978),

- zystische Veranderungen in Ulna und Radius (Novak und Bloss 1976).

Im Zentralnervensystem sind folgende Symptome bekannt:

- Brickensella (Jones 1965, Novak und Bloss 1976),

- congenitaler Hydrocephalus (Gorlin und Sedano 1972),

- Medulloblastoma (Hawkins 1979),

- mediale Hirnzystenbildung (Lambrecht et al. 1985),

- Agenesie des Corpus callosum (Clendenning und Block 1964),
- Meningeome (Stoelinga 1973),

- geistige Retardation (Gorlin und Sedano 1972).

Im endokrinen System werden Zysten und Fibrome der Ovarien und Hypo-
gonadismus (Gorlin und Sedano 1972) beschrieben.



Das Syndrom wird autosomal dominant, mit hoher Penetranz und variabler
Expressivitat vererbt (Gorlin und Yunis 1963, Gerber 1965, Anderson et al.
1967).

Die Krankheit kommt bei beiden Geschlechtern gleich haufig vor (Pritchard,
1982).

1.4. Haufigkeit des Nachweises der Verkalkung der Falx cerebri

1.4.1. Normalbev6lkerung

Die Haufigkeit des Nachweises einer Verkalkung der Falx cerebri auf dem
Rontgenbild wurde in der Literatur mit unterschiedlichen Werten angegeben.
Camp (1930) betrachtete die Verkalkung der Falx cerebri als eilnen nicht
auBergewohnlichen Rontgenbefund bei Personen, die alter als 30 Jahre sind.
Dyke (1930) untersuchte 2724 Schadelrontgenaufnahmen und stellte beil 189
Personen eine Verkalkung im Bereich der Falx cerebri fest. Dies entspricht
6,9 Prozent. Die Haufigkeit bei Mannern ist nur geringfugig hoéher als bei
Frauen.

Parnitzke (1948) sichtete einen Bestand von 5033 Schadelaufnahmen, wobei

sich in 363 Fallen eine Verkalkung der Falx cerebri ergab. Das sind 7,2
Prozent. Pollard und New (1964) berichteten Uber eine Haufigkeit in der
Normalbevolkerung von 7,0 Prozent bei Erwachsenen. Auch bei Kindern ware

eine Verkalkung gelegentlich beobachtbar.

Rittersma (1972) ermittelte in einer willkirlich gewdhlten Kontrollgruppe

von 250 Personen eine Haufigkeit von 6,0 Prozent.

Rhea (1983) gab das Vorkommen von duralen Verkalkungen in der Normal-
bevolkerung mit 10,0 Prozent an.

Die widersprichlichen Angaben Uber die Haufigkeit der Verkalkung der Falx
cerebri in der Literatur gaben Anlall zu der eigenen Untersuchung.

1.4.2. Patienten mit Gorlin-Goltz-Syndrom



Novak und Bloss (1976) sichteten 105 Falle mit Gorlin-Goltz-Syndrom aus der
Literatur und ermittelten eine Haufigkeit der Verkalkung der Falx cerebri
von 49 Prozent. Diese Autoren vertraten deshalb die Auffassung, daR die Ver-
kalkung der Falx cerebri als ein Charakteristikum dieses Syndroms und nicht
als ein Zufallsbefund betrachtet werden sollte. Vier eigene Patienten weisen
alle eine Verkalkung der Falx cerebri auf.

Rittersma (1972) ermittelte aus einer Literaturiubersicht aus der Zeit zwi-
schen 1967 und 1970 von 12 Autoren eine Haufigkeit der Verkalkung der Falx
cerebri von 59 Prozent. Er selbst fand sie ber seinen 15 Patienten in 87
Prozent der Falle.

1.5. Beschreibung der Verkalkung der Falx cerebri in der Literatur

Pollard und New (1964) berichteten, dal die Verkalkung der Falx cerebri

bei Patienten mit Gorlin-Goltz-Syndrom im posterior-anterioren Rontgenbild
eine lamellare Struktur aufweist und sich dadurch von gewohnlichen
Verkalkungen der Falx cerebri unterscheidet.

Pritchard (1982) beschrieb die Verkalkung der Falx cerebri im posterior-
anterioren Rontgenbild als sehr typisch und charakterisiert sie als
"mehrere flache Streifen™, die iInsgesamt eine Breite bis zu zwei Milli-
metern einnehmen konnen.

Die Verkalkung mit der charakteristischen lamellaren Struktur haben auch
Gorlin und Vickers (1965), Holubar (1970), Totten (1979), sowie Gorlin und
Pindborg (1982) beschrieben.

1.6. Problemstellung

Lamellare Verkalkungen der Falx cerebri sind als intracerebrale
Manifestation beim Gorlin-Goltz-Syndrom bekannt. Diese Verkalkungen
kébnnen auf der Schadelaufnahme 1Im occipito-mentalen Strahlengang (OM-
Aufnahme) erkannt werden.

In der Literatur sind bisher bei den vom Gorlin-Goltz-Syndrom betroffenen
Patienten Art und Haufigkeit dieser Verkalkung widerspriuchlich angegeben
worden.

In der vorliegenden Arbeit ist daher untersucht worden:

1.wie haufig eine rontgenologisch sichtbare Veranderung der Falx cerebri
in der Normalbevélkerung auftritt,

2.wie hoch die Wahrscheinlichkeit ist, die bekannten lamellaren Ver
kalkungen beir den Patienten mit Gorlin-Goltz-Syndrom anzutreffen,

3.welche anatomische Struktur dem Erscheinungsbild der bekannten
lamellaren Veranderung auf dem Summationsrontgenbild entspricht.

2. METHODE

2.1. Aufarbeitung der Literatur Uber das Gorlin-Goltz-Syndrom



Die bisher veroffentlichten Fallbeschreibungen uber das Gorlin-Goltz-
Syndrom wurden auf das Vorhandensein von Basaliomen, Kieferzysten und
Verkalkung der Falx cerebri hin gepruft und ausgewertet.

2.2. Sichtung des Rontgenarchivs

Un einen Anhaltspunkt uUber die Haufigkeit der Verkalkung der Falx cerebri
in der Bevolkerung zu ermitteln, wurde das Rontgenarchiv der Klinik fur
Zahn-, Mund- und Kieferheilkunde der Christian-Albrechts-Universitat Kiel
gesichtet.

Im Archiv sind mehr als 25 000 Rontgenbilder aus den Jahren 1969 bis 1986
abgelegt. Es wurden davon insgesamt 7142 Rontgenbilder 1m occipito-
mentalen Strahlengang gesichtet. Davon waren 4787 fur diese Untersuchung
geeignet.

Die Patienten wurden in acht Altersgruppen unterteilt:

Gruppe 1 : 0- 9 Jahre
Gruppe 2 : 10-19 Jahre
Gruppe 3 : 20-29 Jahre
Gruppe 4 : 30-39 Jahre
Gruppe 5 : 40-49 Jahre
Gruppe 6 : 50-59 Jahre
Gruppe 7 : 60-69 Jahre
Gruppe 8 - 70-79 Jahre
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Die Verteilung der Patienten auf die Altersgruppen zeigt die TfTolgende

Grafik:

Anzahl
der
Patienten

700
650
600
550
500
450
400
350
300
250
200
150
100

50

ot-..q':

.4
--------

o' 10' 20" 30' 40' 50' 60' 70
-9 -19 -29 -39 -49 -59-69 -79 A |ter der Patienten

Abbildung 1:

Die Grafik gibt die Verteilung der

4787 Personen auf die acht Altersgruppen getrennt nach den
Geschlechtern wieder.

Das graue Feld zeigt die Verteilung der 2653 méannlichen
Personen und das gepunktete Feld die Verteilung der 2134
weiblichen Personen.



2.3. Experimentelle Untersuchungen

Un Einblick 1in die anatomische Struktur der Veranderungen der Falx
cerebri Im occipito-mentalen Rontgenbild des Patienten zu bekommen,
wurden verschiedene Bleiprofile iIn einem mazerierten menschlichen Schadel
reproduzierbar eingebaut und im occipito-mentalen Strahlengang gerontgt.

2.3.1. Versuchsaufbau

Die Kalotte eines mazerierten Schadels wurde oberhalb der Stirnhdhlen mit
einem dunnen S&geblatt abgetrennt. Dann folgte eine Trennung In sagit-
taler Richtung, genau in der Medianebene, ohne Kalotte und ohne Unter-
kiefer.

Bild 1: Der im Versuch verwendete mazerierte Schadel mit eingelegter
Schablone. Die Ebenen, in denen der Schadel getrennt wurde,
sind an den Schnittkanten deutlich zu erkennen.



Mit Hilfe von Stahlstiften in der Schnittflache jeweils einer Halfte und
je einer Palbohrung auf dem analogen Punkt der anderen Schnitthalfte
konnten die Teile Immer wieder orginalgetreu zusammengesetzt werden.

Als Tragermaterial fTur die rontgendichten Profile wurde dinne Pappe ge-
wahlt, da sie die Anforderungen, bei optimalen Verarbeitungseigenschaften
absolut durchlassig fur Rontgenstrahlen zu sein, am besten erfullte.

Die Pappschablonen wurden auf die AulRenmalle des Schadels zugeschnitten.
Mittels der Stahlstifte an der sagittalen Schnittfldche des Schadels
konnten die Schablonen Uber zwei Bohrungen i1Immer wieder exakt an der
gleichen Stelle fixiert werden.

Bild 2: Eine Schablone ist mittels der Stahlstifte (nmit 1 und 2
bezeichnet) auf einer Halfte des Schadels montiert. Auf der Schablone ist
ein Bleiprofil aufgeklebt und der Verlauf der Schadelbasis mit der Sella
markiert (Pfeile).

Zur besseren Orientierung wurde auf den Schablonen der Verlauf der
Schadelbasis an der Schnittstelle eingezeichnet.

Aus Bleifolien wurden viele mogliche Profilstrukturen erstellt, um ihre
Erscheinung im Schadel auf dem Rontgenbild im occipito-mentalen Strah-
lengang darzustellen.

Die Fixierung der Profile auf den Schablonen erfolgte immer in HOhe der
Falx cerebri.

Ziel des Versuchs war es, eine Profilanordnung zu finden, die den Ver-
anderungen im Bereich der Falx cerebri am Patienten moglichst nahe kommt,
um somit ein Bild von der jeweiligen Situation am Patienten zu bekommen.



2.3.2. Versuchsdurchfuhrung

Mit dem jeweiligen Profil wurde der Schadel im geschlossenen Zustand im
occipito-mentalen Strahlengang so positioniert, wie es auch bei allen
Patientenaufnahmen in der Klinik der Fall ist. Da die occipito-mentale
Rontgenaufnahme sich bei der Positionierung des Kopfes des Patienten am
Weichteilprofil orientiert, wurde an dem Versuchsschéddel ein Nasen- und
Kinnprofil aus Plastilin angesetzt. Die mittlere Weichteildicke wurde
anhand von Fernrontgenseitenaufnahmen ermittelt.

Bei der occipito-mentalen RoOntgenaufnahme 1ist der Zentralstrahl durch
zwel Punkte am Schadel definiert. Dorsal durch die Stelle an der
Hinterhauptsschuppe an der sich die Sutura Qlambdoidea und die Sutura
sagittalis treffen und ventral durch die Spina nasalis anterior.

Dadurch werden bei dieser Rontgenaufnahme die dorsalen Anteile des Schéa-
dels 1mmer caudal des Os nasale projiziert.

Die Strahlungsintensitat mul3te auf Grund der fehlenden Weichteile ernie-
drigt werden. Sie betrug im Versuch 50 kV und 40 mAs bei 0,8 s.

Der Unterkiefer wurde wahrend der Rontgenaufnahmen nicht montiert, da er
fur den Versuch ohne Bedeutung ist.
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3. ERGEBNISSE
3.1. Haufigkeit der Angaben zur Verkalkung der Falx cerebri in der Literatur

Die Literatur der vergangenen Jahre wurde auf das Vorhandensein von
Basaliomen, Kieferzysten und einer Verkalkung der Falx cerebri bei
Gorlin-Goltz-Patienten hin untersucht.

Die Ergebnisse sind in der fortlaufenden Tabelle 1 im Anhang auf den
Seiten 41-60 aufgeschlisselt. Bei allen Fallen handelte es sich um
Patienten mit dem Gorlin-Goltz-Syndrom.

Insgesamt ergaben sich 479 Fallbeschreibungen von 174 Autoren.

Von den Patienten sind 55,2 Prozent mannlichen und 44,8 Prozent
weiblichen Geschlechts.

Die Verteilung auf die Altersgruppen belauft sich wie folgt:

Altersgruppen Anzahl der
Gorlin-Goltz-Patienten
Gruppe 1: 0-9 Jahre 35
Gruppe 2: 10-19 Jahre 119
Gruppe 3: 20-29 Jahre 83
Gruppe 4: 30-39 Jahre 61
Gruppe 5: 40-49 Jahre 64
Gruppe 6: 50-59 Jahre 42
Gruppe 7: 60-69 Jahre 28
Gruppe 8: 70-79 Jahre 14
Gruppe 9: 80-89 Jahre 4

Bei insgesamt 29 Patienten wurde eine Altersangabe nicht veroffentlicht.
Diese Patienten wurden iIn der obigen Tabelle nicht bericksichtigt.



Die Haufigkeit der Erwahnung der Verkalkung der Falx cerebri hat aufgrund
des hoheren Bekanntheitsgrades in der Literatur in den letzten Jahren
deutlich zugenommen, weil die Falle abnahmen, in denen Uber den Zustand
der Falx cerebri nichts angegeben wurde (mit "™ * " bezeichnet).

In den 479 untersuchten Patientenbeschreibungen mit Gorlin-Goltz-Syndrom
wurde 1n 380 Fallen eindeutig auf ein Fehlen beziehungsweise
Vorhandensein einer Verkalkung der Falx cerebri hingewiesen. Die
restlichen 99 Falle lielRen daruber keine Schlisse zu und wurden deshalb
nicht in die Berechnung mit einbezogen.

Es ergibt sich somit aus der Literatur eine Haufigkeit der Verkalkung der
Falx cerebri bei Gorlin-Goltz-Patienten von 74 Prozent.

Die zusammenfassende Auswertung der fortlaufenden Tabelle 1 auf den
Seiten 41-60 gibt folgende Haufigkeiten wieder:

Zeit- Fall- Diagnose Verkalkung der prozentualer
raum zahl Falx cerebri Anteil
bis 1970 157 * 60 38.2 %
+ 68 43.3 %
- 29 18.5 %
nach 1970 322 * 39 12.1 %
+ 213 66.2 %
- 70 21.7 %
nach 1980 104 * 9 8.6 %
+ 81 77.9 %
- 14 13.5 %
gesamt * 99 20.7 %
1894-1986 + 281 58.7 %
- 99 20.6 %




3.2. Rontgenarchivanalyse

Von den 7 142 Rontgenaufnahmen waren 4787 fur die vorliegende Arbeit aus-
wertbar. Nicht verwertbar fur diese Untersuchung waren Rontgenbilder, bei
denen durch Einblendung die Region des Os frontale nicht beurteilbar war,
zum Beispiel bei Nasennebenhéhlenaufnahmen, einem grol3 angelegten Sinus
frontalis, einer nicht 11n der Norm liegenden Projektion oder einer
Hyperostose Im Bereich des Os frontale.

Die Altersgruppe Nummer 1 mit einer Gesamtzahl von 86 Personen wurde 1in
die Auswertung aufgrund der geringen Fallzahl nicht einbezogen.

Die Sichtung der Réntgenbi lder ergab, dai vier verschiedene
Erscheinungsbilder der Verkalkung bzw. Verkndcherung der Falx cerebri auf
der occipito-mentalen Rontgenaufnahme wiederholt auftraten.

Uber unterschiedliche Veranderungen im Bereich der Falx cerebri wurde in
der Literatur keine derartige Differenzierung gefunden.

Umn diese Veranderungen in Bezug auf das Gorlin-Goltz-Syndrom besser
untersuchen zu konnen, wurde eine Einteilung der Veranderungen der Falx
cerebri  auf der occipito-mentalen Summationsrontgenaufnahme in vier
Strukturgruppen vorgenommen.

Im fTolgenden Text werden die Strukturgruppen mit LS 1 bis LS 4 ab-
gekirzt.



3.2.1. Beschreibung der Strukturgruppen

Strukturgruppe LS 1

Im Rontgenbild erscheint die Struktur als strichformige, breitbasig ge-
stielte Verschattung, die unterschiedlich weit nach cranial verlaufen
kann, jedoch niemals bis an das Dach der Schadelkalotte reicht.

Nach caudal erstreckt sich die Lamelle nicht Uber die Crista galli
hinaus.

&

Bild 3: LS 1 Lamelle bei einem Patienten Uber den
deutlich zu sehen und mit weilRem Pfeil markiert.
Crista galli mit schwarzem Pfeil bezeichnet.

War die Struktur von den Stirnhohlen uberlagert, wurde nur dann LS 1
diagnostiziert, wenn die Struktur aufgrund ihres Verlaufs eindeutig von
den Stirnhdhlen unterschieden werden konnte.

Besonders deutlich trat die Struktur dann hervor, wenn gleichzeitig eine
Nichtanlage der Stirnhohlen vorlag



Strukturgruppe LS 2

Im Rontgenbild erscheint die Verkalkung LS 2 als strichféormige, breitba-
sig gestielte Verschattung, die aus zwei parallel zueinander verlaufenden
Linien unterschiedlicher Lange besteht. Im cranial gelegenen Abschnitt
besteht meist eine geringe Divergenz der rontgendichten Lamellen.

Bild 4: LS 2 Struktur im Rontgenbild eines Patienten. Die

Divergenz iIn Hohe des Stirnhohlendaches ist deutlich zu
sehen. Die Struktur LS 2 ist hier an einer LS 1 Lamelle
gestielt.

Bild 5: Beil diesem Patienten ist die LS 2 Lamelle sehr deutlich
ausgebildet. Die zweir parallel zueinander verlaufenden Lamellen
sind teilweise von der Stirnhohle Uberlagert.
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Strukturgruppe LS 3

Im Rontgenbild erscheint eine stark rontgendichte Struktur, die sich iIm
occipito-mentalen Strahlengang immer cranial der Stirnhohlen darstellt
und manchmal an eine strichformige Lamelle gestielt ist.

Bild 6: LS 3 Verkalkung bei einem Patienten. Die typische,
fleckformige und am Rand haufig diffus auslaufende
Verschattung wird hier sehr deutlich.

Strukturgruppe LS 4

Die Struktur der Verkalkung stellt sich i1n charakteristischer Weise dar.

Im occipito-mentalen Strahlengang erstrecken sich die Lamellen auf dem
Rontgenbild bis zur Schadeldecke. Nach caudal ist die Verkalkung Uber das
Cavum nasale hinaus zu sehen.

Die Veranderung besteht aus mehreren dinnen Streifen, die iIn einem Abstand
von 0.5-2 Millimetern mehr oder weniger parallel zueinander verlaufen. (Bild
7, 8, 9 und 10)



Bild 7: LS 4 Verkalkung bei einem Gorlin-Goltz-Patienten.
Deutlich zu sehen sind mehrere Lamellen, die In zwel voneinander
getrennten Strangen verlaufen. Einer der Strange ist von dem Os
nasale uberlagert.

Bild 8: LS 4 Verkalkung bei einem Gorlin-Goltz-Patienten
mit sehr dicht beieinanderliegenden Lamellen.
Die plurilamellare Verkalkungsstruktur ist vom Rontgenschatten
des Nasenskeletts Uberlagert.
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Bild 9: LS 4 Verkalkung beil einem Gorlin-Goltz-Patienten mitmehreren
parallel zueinander verlaufenden Lamellen, die In ihrem Verlauf teilweise

unterbrochen sind. Die plurilamellare Verkalkungsstruktur ist vom Rontgen-
schatten des Nasenskeletts Uberlagert.

Bild 10: LS 4 Verkalkung ber einem Gorlin-Goltz-Patienten.

Drei bis vier klar voneinander unterscheidbare Lamellen sind vom
Rontgenschatten des Nasenskeletts Uberlagert.



3.2.2. Altersverteilung der Strukturgruppen

Strukturgruppe LS 1

Die Auswertung des Rontgenarchivs ergab bei LS 1 eine durchschnittliche
Haufigkeit von 12,1 Prozent, die sich in den Altersgruppen wie folgt
darstellte:

GRUPPE : 2 : 3 : 4 : 5 : o : 7 : 8

LS 1 '

PROZENT : 7,3 : 8,0 : 12,0 : 13,4 : 14,0 : 17,5 : 21,4

Die Verteilung zwischen den Geschlechtern hatte ein Verhaltnis von 52
Prozent bei Mannern und 48 Prozent bei Frauen.

Strukturgruppe LS 2

Die durchschnittliche Haufigkeit ergab bei LS 2 1,0 Prozent.

Gruppe : 2 3 4 5 6 7 8

LS 2

Prozent : 0,7 : 0,7 : 1,2 ¢ 1,4 : 1,0 : 1,0 : 1,2

Die Studie der Rontgenbilder liel3 auRerdem erkennen, dass die Struktur
Geschlechts unspezifisch war.

Eine eindeutige Beziehung zwischen dem Grad der Auspragung und dem Alter des
Individuums war nicht zu finden.



Strukturgruppe LS 3

Die Struktur LS 3 war im Durchschnitt nur bei 0,4 Prozent der Normal-
bevblkerung zu beobachten.

Gruppe : 2 3 4 5 6 : 7 : 8

LS 3 |

Prozent : 0,2 : 0,3 : 0,3 : 0,3 : 0,49 : 0,9 : 0,9

Ein Unterschied In der Haufigkeitsverteilung zwischen Mannern und Frauen
bestand nicht.
Eine sprunghafte Zunahme im hdheren Alter scheint hier bemerkenswert.

o' o' o o' o' o' o' o
-9 -19 -20 -39 -49 -59 69 ~79, .o Jar Patienten

Abbildung 2: Haufigkeit der Qlamellaren Strukturen LS 1 , LS 2 und
LS 3 innerhalb der Altersgruppen.
Auf der Ordinate wurde ein logarithmischer Mallstab gewahlt,
um die Darstellung Ubersichtlicher zu machen.
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Strukturgruppe LS 4

Die Struktur LS 4 kam nach Auswertung des Rontgenarchives in der
Normalbevolkerung nicht vor. Lediglich Patienten mit Gorlin-Goltz-Syndrom
weisen diese Verkalkung auf.

Die Durchsicht des Archivs ergab aufgrund der LS 4 Verkalkung im Ront-
genbild 1n 19 Fallen den Verdacht auf Gorlin-Goltz-Syndrom.

Die weitere Untersuchung der Unterlagen dieser Patienten zeigte, dal bei
allen 19 Patienten bereits die Diagnose Gorlin-Goltz-Syndrom gestellt worden
war .

Zwei Patienten mit dem Syndrom wiesen keine Verkalkung der Falx cerebri
gemdll LS 4 auf.

Der eine Patient war 28 Jahre alt, als die Rontgenaufnahmen gemacht wurden.
Er ist mannlich und hat eine positive Familienanamnese, Keratozysten sowie
eine Hyperplasie des Os frontale "frontal bossing'”. Der zweite Patient ohne
Auffalligkeiten im Bereich der Falx cerebri ist weiblich und weist ebenfalls
eine positive Familienanamnese, Basaliome, Keratozysten sowie Anomalien im
Bereich der Wirbelsaule auf. Die Patientin war 16 Jahre alt, als sie
gerontgt wurde.

Es i1st also 1m Krankengut der Klinik fur Zahn-, Mund- und Kieferheilkunde

der Christian-Albrechts-Universitédt Kiel bei der Gruppe der Patienten mit
Gorlin-Goltz-Syndrom zu 90,5 Prozent eine LS 4 Verkalkung der Falx cerebri
beobachtet worden.

Die Haufigkeit liegt damit hoher als in der Literatur angegeben. Lediglich
Rittersma (1972) gab bisher mit einer Haufigkeit von 87 Prozent eine
vergleichbare Zahl an.



Die folgende Tabelle zeigt eine Gegenuberstellung der Ergebnisse bezogen
auf die Normalbevolkerung und die Gorlin-Goltz-Patienten.

Prozentsdtze der
Struktur- Haufigkeit in der Haufigkeit bei
gruppe Normalbevolkerung Gorlin-Goltz Patienten
keine:
Auffalligk. 86.5 9.5
LS 1 12.1 /
LS 2 1.0 /
LS 3 0.4 /
Ls 4 / 90.5
Summe 100 100




3.3. Versuchsreihen LS 1 bis LS 4
3.3.1. Versuchsreihe LS 1

Die charakteristische strichformige Struktur @m occipito-mentalen
Rontgenbild wird durch einen stark ausgebildeten Ansatz der Falx cerebri
an der Tabula interna des Os frontale verursacht. Der knodcherne Fortsatz
liegt oberhalb der Crista galli und wird in der Literatur als Crista
frontalis bezeichnet.

Bild 11: Die Knochenlamelle LS 1 (mit Pfeil markiert) uber
der Crista galli (mit 1 markiert) an dem mazerierten
Schéadel, der iIn der Medianebene geteilt ist.



Die occipito-mentale Rontgenaufnahme des oben dargestellten Schadels,
komplett zusammengesetzten Zustand, zeigt die lamellare Struktur LS 1.

Bild 12: Occipito-mentale Rontgenaufnahme des in Bild 2
gezeigten Schadels. Die deutlich erscheinende
Verschattung ist mit einem Pfeil markiert.

Da die Crista frontalis oberhalb der Crista galli ansetzt, kann sie bei
der occipito-mentalen Aufnahme nicht Uber das Os nasale hinaus projiziert
werden.

im



3.3.2.Versuchsreihe LS 2

Beidseits der Schablone wurden Bleifolienstreifen aufgeklebt, die durch
Zwischenlagen einen nach cranial zunehmenden Abstand von bis zu funf
Millimetern hatten.

Bild 13: Schablone mit Bleiprofilstruktur LS 2 und aufgezeichnetem
Verlauf der Schadelbasis. Rickseite im Hintergrund als
Spiegelbild sichtbar.

Dies ergab auf der occipito-mentalen Rontgenaufnahme die typische Struktur
der zwei divergierenden Linien (Bild 14).



.

# e

Bild 14: Versuchsreihe zur Darstellung einer LS 2 Struktur. Rontgenbild
des Schadels mit der in Bild 13 eingesetzten Bleiprofilstruktur.




3.3.3. Versuchsreihe LS 3

Die Reproduktion der LS 3 -Verkalkung lie3 mehrere Moglichkeiten zu. Sie
stimmen darin uUberein, dall sie aus relativ grol3flachigen Bleifolien bestehen
und in einem Winkel von ungefahr 45 Grad zur Medianebene angeordnet sind.

Bild_15: Schablonéqmit Bleip LS 3 und aufgezeichnetem
Verlauf der Schadelbasis. Rickseite im Hintergrund als Spiegelbild sichtbar.

Bild 16: Versuchsreihe zur Daksteilhng einer LS 3 Struktur. Rontgenbild
des Schadels mit der in Bild 15 dargestellten
Bleiprofilstruktur.



3.3.4. Versuchsreihe LS 4

Die plurilamellaren Strukturen beim Gorlin-Goltz-Patienten wurden am bes-
ten durch einen in der Medianebene direkt an der Schadelkalotte entlang
laufenden Bleisaum mit kleinen unregelmalligen Auslaufern nach caudal
simuliert. Ist dieser Saum an einigen Stellen unterbrochen, so ist das
auf der occipito-mentalen RoOontgenaufnahme nicht 2zu sehen. Es kann
folglich aus solchen Rontgenaufnahmen nicht geschlossen werden, ob beim

Patienten die Verkalkung durchgeht oder unterbrochen ist.

e o !
Bild 17: Schablone mit Bleiprofilstruktur
Verlauf der Schadelbasis.

LS 4 und aufgezeichnetem

Bild_18;&Versuchsrefﬁé zur Darstellung einer LS 4 Struktur. Réntgenbild
des Schadels mit der in Bild 17 dargestellten
Bleiprofilstruktur.



Typisch fur diese Art der Verkalkung ist, dall sich die Lamellen deutlich
bis Uber das Cavum nasi hinaus ausdehnen. Bei den Anteilen des

Bleisaumes, die sich Uber das Cavum nasi projizieren, handelt es sich um
die posterioren Bogenteile.

Dies wird deutlich, wenn die Rontgenaufnahme etwas verprojiziert wird.
Dann wird der Bogen, den der verkalkte Ansatz der Falx cerebri an der
Schadelkalotte beschreibt, in einer gestauchten Darstellung sichtbar.

"3-» :

Bild;19:JLéichf}verprojiziekte Rbntgenaufnahmé mit der iIn
Bild 17 dargestellten Schablone.

T o

Bild 20: Durchzeichnung der occipito-mentalen Rontgenaufnahme
eines Patienten mit Gorlin-Goltz-Syndrom (Bild 7).
Die anterioren Anteile der Verkalkungssichel sind mit kleinen
Pfeilen, die posterioren Anteile mit grofRen Pfeilen markiert.



3.4. Die Verkalkung der Falx cerebri im Computertomogramm

Von 17 der 21 Gorlin-Goltz-Patienten liegen computertomographische Unter-
suchungen aus der Radiologischen Universitatsklinik Kiel vor (Lambrecht
et al. 1985).

Auf den

Bildern von axial und sagittal durch den Schéadel gelegten

Schnittebenen sind Im Bereich der Falx cerebri perlschnurartige Verschat-
tungen zu sehen (Bilder 21 und 22).

Bild 21: Axiale computertomographische Schnittbilder vom Schadel

eines

Gorlin-Goltz-Patienten In 4 verschiedenen Ebenen von caudal nach
cranial. Die Bildfolge 1ist von oben 1links nach rechts unten
zu betrachten, wodurch der sichelfdrmige und unregelmallig unter-
brochene Verlauf an der Kalotte in der Medianebene deutlich
wird.

Mit 1 sind die teilweise perlschnurartigen Ver-
kalkungsstrukturen der Falx cerebri markiert.
Mit 2 wurden Verkalkungsherde im Bereich des Tentorium

cerebelli markiert.



Bild 22: Sagittales computertomographisches Schnittbild des gleichen
Patienten wie in Bild 21.
Auch hier sind die Tfur die LS 4 Verkalkung typischen
radioopaken
Strukturen zu sehen (nit Pfeilen markiert).



4. DISKUSSION

Beschreibungen Uber intracranielle Verkalkungsstrukturen im Bereich der
Falx cerebri sind In der Fachliteratur der Rontgenologie haufig, jedoch
wird auf die beim Gorlin-Goltz-Syndrom so typische lamellare Form nicht
eingegangen.

Verédnderungen im Bereich der Falx cerebri auf dem ROontgenbild wurden von
Parnitzke (1948) als ‘'grazile plattenformige Kalkeinlagerungen uber
spindelformige oder wimpelartig ausladende Strukturen bis zu massiven,
verschieden gestaltigen, fleckformigen, fast an Verknoécherungen
gemahnende Ablagerungen™ beschrieben. Parnitzke unterteilte sie in solche
mit graziler, malkiger und massiver Stédrke. Beil Parnitzke traten
strichformige Veranderungen in 74 Prozent der Falle auf.

Die unterschiedlichen radioopaken Strukturen im Bereich der Falx cerebri,
wie sie bei der Sichtung des Rontgenarchives der Klinik fir Zahn-, Mund- und
Kieferheilkunde der Christian-Albrechts-Universitat zu Kiel gefunden wurden,
konnten vier lamellaren Strukturgruppen (LS 1-4) eindeutig
undausschlieRlich zugeordnet werden.

Bei der Strukturgruppe LS 1 , die sich auf dem occipito-mentalen Rontgen-
bild strichformig darstellt, handelt es sich um keine Verkalkung, sondern um
die Crista frontalis, eine Knochenspange, die cranial der Crista galli ent-
springt und sich nach oben fortsetzt. Je nach Individuum 1ist sie unter-
schiedlich stark ausgepragt und bildet den Ansatz fur die Falx cerebri.
Janker (1949) hatte schon darauf hingewiesen, dass eine besonders stark
ausgepragte Knochenspange, die sogenannte Crista frontalis, auftreten kann,
die sich zwischen die beiden Hemispharen einsenkt und als Rest einer
Knochenplatte anzusehen ist, wie sie beim australischen Schnabeltier ge-
funden wurde.

Die Struktur LS 1 ist somit als physiologische Variante einzustufen. Diesem
Sachverhalt entspricht die bei der Sichtung des Rontgenarchives der Klinik
fur Zahn-, Mund- und Kieferheilkunde der Christian-Albrechts-Universitat zu
Kiel festgestellte relativ grofle Haufigkeit von 12,1 Prozent.



Flir Veranderungen im Bereich der Falx cerebri gab Mayer (1959) zwei
mogliche Auspragungen von Verknocherungen an. Die eine entspricht der
Strukturgruppe LS 1 und die andere mit Verdnderungen zu beiden Seiten des
Sinus longitudinalis wird von der Strukturgruppe LS 2 umfalRt.

Bei dieser Strukturgruppe LS 2 handelt es sich also wiederum um eine Ver-
knocherung. In diesem Fall teilt sich die LS 1-Lamelle nach cranial V-
formig. An Hand der Rontgenuntersuchung am mazerierten Schadel und der oben
genannten Literaturstellen wurde die Modellvorstellung entwickelt, dall sich
der Sinus sagittalis superior zwischen die in diesem Fall im oberen Teil
geteilte Crista frontalis eingelagert hat.

Die LS 1 - und die LS 2 -Struktur sind somit sicherlich als lamellare
Verkalkung fehlinterpretiert worden. Die Einstufung als physiologische
Variante ist auf die visuelle und rontgenologische Untersuchung des
mazerierten Schéadels gestiutzt und deckt sich mit der Ansicht von Janker
(1949) und Mayer (1959).

In der Literatur wird haufig eine Verknécherung bzw. Verkalkung
starkerer Auspragung unklarer Genese beschrieben, ohne dall eindeutig
erklart worden ist, ob eine Verknocherung oder in welchen Fallen eine
Verkalkung vorlag (Welikala 1947, Parnitzke 1948, Mayer 1959).

Carando (1931) vertrat die Ansicht, dall ein Zusammenhang zwischen chroni-
schen Nebenhohlenentzindungen und der Verkalkung von Hirnhauten besteht.
In der Literatur der letzten Jahre wurde diese Auffassung nicht mehr ver-
treten. Als Ursache fiur Verkalkungen gab Schuller (1930) Reste von Hama-
tomen nach Traumen mit Gefallrupturen an. Er verwies in diesem Zusam-
menhang darauf hin, dall diese Art einer Verkalkung beil Epileptikern
haufiger vorkommt. Nach einer Untersuchung von Parnitzke (1948) waren am
haufigsten Hirngefallstorungen, Kopftraumen und Krampfleiden.



In der erarbeiteten Klassifikation der Verkndcherungen und lamellaren
Verkalkungen passen diese Beschreibungen zur LS 3 -Gruppierung.

Die geringe Haufigkeit von 0,4 Prozent, welche die Sichtung des Rdntgen-
archivs der Klinik fur Zahn-, Mund- und Kieferheilkunde der Christian-
Albrechts-Universitat 2zu Kiel ergeben hat, die gleiche Verteilung
zwischen den Geschlechtern sowie die Zunahme der Befunde im Alter deuten
auf einen pathologischen Befund hin.

Die Zuordnung der Strukturgruppen LS 1 und LS 2 zu den
physiologischen

bedingten Veranderungen, ohne Krankheitswert, und die Einordnung
der

Strukturgruppe LS 3 als pathologische Variante entspricht der
Ansicht

von Camp (1930), der die intracraniellen Veranderungen erstens in die
physiologischen und zweitens In die pathologischen Veradnderungen
einteilt. Nach Meinung von Camp (1930) sind aul3erdem Verkalkung und
Verknoécherung gleichzeitig moglich. Sie liegen im vorderen Anteil der
Falx cerebri und sind dem Stirnbein benachbart.

Seit 1963 i1st die Verkalkung der Falx cerebri als ein charakteristisches
Symptom beim Gorlin-Goltz-Syndrom bekannt (Gorlin und Yunis 1963).
Pollard und New (1964) vertraten Auffassung, dass die Verdnderungen im
Bereich der Falx cerebri eine lamellare Form haben koénnen und dann
charakteristisch fiur das Gorlin-Goltz-Syndrom sind. Die [lamellare
Struktur der Verkalkung wurde somit zwar frih erkannt, sie ist aber 1in
den nachfolgenden Veroffentlichungen Uber das Gorlin-Goltz-Syndrom immer
nur vage beschrieben worden. Es ist deshalb wahrscheinlich, dass die
Verédnderungen im Bereich der Falx cerebri beim Gorlin-Goltz-Syndrom
mehrfach fehlinterpretiert worden sind.

Die Studie der occipito-mentalen Rontgenaufnahmen der 21 Patienten mit
Gorlin-Goltz-Syndrom an der Klinik fur Zahn-, Mund- und Kieferheilkunde
der Christian-Albrechts-Universitat Kiel zeigte, dal in allen 19 Fallen
mit Verkalkung der Falx cerebri, mehrere lamellare radioopake Strukturen
in der Medianebene zu sehen sind. Die " Kalkstreifen ' stellen sich in
charakteristischer Weise bandartig dar (Bilder 7,8,9 und 10).

Diese einpragsame Erscheinungsform wurde als plurilamellar



Fir das Zustandekommen dieser charakteristischen Erscheinungsform sind
folgende Punkte entscheidend:
1.Der sichelformige Verlauf der Verkalkung.
2.Eine nicht exakt gerade, sondern etwas gewellt um die Medianebene
verlaufende Falx cerebri.
3.Die sichelformige Verkalkung ist teilweise unterbrochen und besitzt
zentripetale Auslaufer.

Die experimentelle Untersuchung mit den In einen geschnittenen
mazerierten Schadel eingesetzten Bleiprofilen zeigte, dass es sich bei
der plurilamellar erscheinenden Verkalkung, wie sie nur beim Gorlin-
Goltz-Patienten auftritt, um eine sichelfdrmige, von anterior nach
posterior an der Schadelkalotte entlangverlaufende Verkalkung handelt. In
einigen Fallen ist auch ansatzweise eine Verknocherung des Ursprungs der
Falx cerebri am Schadelknochen wahrscheinlich.

Diese Erscheinungsform der Verkalkung ist als ™ LS 4 ™ klassifiziert
worden.

Die charakteristische plurilamellare Form ist also das Projektionsbild
der Summationsaufnahme im occipito-mentalen Strahlengang.

Auf der Fernrontgenseitenaufnahme ist eine plurilamellare Verkalkung im
Bereich der Falx cerebri nicht zu erkennen.

Wie die Experimente mit den abstrahierten Rontgenmodellen zeigten, sind
die Verkalkungsstrukturen vom LS 4 -Typ scheibenfdérmig in die dunne Falx
cerebri eingelagert. Damit wird deutlich, dall der Zentralstrahl bei der
Fernrontgenseitenaufnahme die Verkalkungsherde in ithrer dinnsten Aus-
dehnung trifft, aus diesem Grund kommt es zu keiner ausreichenden Absorp-
tion, um die Struktur auf dem Rontgenfilm sichtbar zu machen. Im Gegen-
satz dazu trifft der Zentralstrahl bei der occipito-mentalen Réontgenauf-
nahme die Verkalkungsherde im Verlauf threr maximalen Ausdehnung mit dem
Ergebnis hoher Absorption von Rdntgenstrahlen.

Auf computertomographischen Bildern von Patienten mit Gorlin-Goltz-
Syndrom konnen diese charakteristischen Verkalkungen der Falx cerebri zur
Darstellung gebracht werden.

Nicht jede Veranderung der Falx cerebri 1ist also als ein Merkmal des
Gorlin-Goltz-Syndroms anzusehen.



Bei der occipito-mentalen RoOntgenaufnahme handelt es sich um die Dar-
stellung einer dreidimensionalen Struktur in einem zweidimensionalen Bild
mittels einer Summationsrontgenaufnahme, die besonders interpretiert
werden muss.

In der vorliegenden Untersuchung ist gezeigt worden, dall das Syndrom-
merkmal auf die LS 4 -Form, also die auf der occipito-mentalen
Summationsaufnahme plurilamellar erscheinende Verkalkung der Falx cerebri,
eingeschrankt werden mul3.

Es scheint jedoch sinnvoll zu sein, den vom rontgenologisch beobacht- und
darstellbaren Bild abgeleiteten Begriff der "plurilamellaren Verkalkung"
beizubehalten, weil er die Diagnose LS 4 Verkalkung beim Patienten mit
Gorlin-Goltz-Syndrom auf dem occipito-mentalen Summationsrontgenbild am
besten beschreibt und dem geschulten Betrachter sofort einen Verdachtshin-
weis liefert.



Auf eine Verkalkung der Falx cerebri wird In der Literatur ber zwel weiteren

Syndromen hingewiesen.

1. Beil dem Fanconi-v.Albertini-Zellweger-Syndrom (Fanconi und v.Albertini

1948).

Eine Einordnung dieser Verkalkung der Falx cerebri in die Strukturgruppen
ist aufgrund der mangelnden Hinwelse aus der Literatur nicht moéglich.
Vorspringende Stirn "frontal bossing', Hypertelorismus, tiefliegende und
breite Nasenwurzel sowie Hypodontie kommen sowohl beim Gorlin-Goltz-
Syndrom als auch beim Fanconi-v._Albertini-Zellweger-Syndrom vor. Eine
Verwechslung mit dem Gorlin-Goltz-Syndrom scheint jedoch nicht denkbar,
da die sonstigen Symptome stark voneinander abweichen. Dies sind
proportionierter Minderwuchs beit normalem Geburtsgewicht, angeborene
HerzmifB3bildungen, verengte und schlitzformige Nasenldcher, breiter offen-
bleibender Mund mit vorspringendem Unterkiefer, Makroglossie, Pseudofrak-
turen durch allgemeine Osteoporose und Kurzhalsigkeit. Diese Verkalkungs-
storungen sind durch hohe Gaben von Vitamin D weitgehend zu bessern.

2. Des weiteren bel der Erkrankung Hyalinosis Cutis et Mucosae (Urbach-

Wiethe-Syndrom, Urbach 1929, Urbach und Wiethe 1929).

Eine Einteilung der Verkalkung der Falx cerebri beil diesem Syndrom (Holtz
1962, Weidner et al., Newton et al. 1971) in die Qlamellaren
Strukturgruppen ist anhand der Literatur nicht moglich.

Das Hauptmerkmal der Erkrankung sind jedoch gelblich-weil3e Knoten der
Haut und gelblich-weilRe Belage der Mundschleimhaut (Shore 1974).

Intracerebrale Verkalkungen werden aufRerdem beschrieben:

-Beil dem Burnett"s Syndrom (generalisierte Hirngewebsverkalkung, Burnett
et al. 1949)

-Bei dem Norman-Tingey-Syndrom (vaskulare und perivaskulare Verkalkung im
Putamen und Kleinhirn, Norman and Tingey 1966)

-Bei dem Fahr®s Syndrom (Verkalkung der Basalganglien, Fahr 1930)

-Beil der Erkrankung Tuberous Sclerosis (Bourneville-Pringle-Syndrome,
Bourneville 1880, Pringle 1890)

-Bei1 iIntracerebraler Verkalkung der Gliazellen und der Ganglienzellen im
Cortex (Hirnrinde) Whitaker 1959, Thibault und Manuelidis 1970) und
Angiofibrome der Haut (Nickel und Reed 1962)

-Bei dem Sturge-Weber-Syndrom (Alexander und Norman 1960)

-Beil intracerebraler Verkalkung in Form streng einseitiger Verkalkung des
Cortex (Krabbe 1934, Tonnis und Friedmann 1964) und Hamangiome der Haut und
Schleimhaut im Bereich des Kopfes (Arendt 1953, Protzel 1957, Wannenmacher
und Forck 1970)



6. Zusammenfassung

In der vorliegenden Arbeit wurden 7142 Rontgenaufnahmen von Patienten im
occipito-mentalen Strahlengang auf das Vorliegen von Veranderungen im
Bereich der Falx cerebri gepruft. Es kristallisierten sich vier charak-
teristische Erscheinungsbilder dieser Veranderungen heraus, die eindeutig
vier lamellaren Strukturgruppen zugeordnet werden konnten.

Die Veradnderung der Gruppe vier (LS 4) war nur bei den Patienten der
Klinik fur Zahn-, Mund- und Kieferheilkunde der Christian-Albrechts-Uni-
versitat zu Kiel mit Gorlin-Goltz-Syndrom zu ¥finden und iIn Form und
Ausmald von den drei anderen lamellaren Strukturgruppen (LS 1-3)
signifikant abweichend. 22 von 24 Patienten mit Gorlin-Goltz-Syndrom
wiesen diese Verkalkung auf, was einer Haufigkeit von 92 Prozent
entspricht, demgegenuber besteht eine Haufigkeit von 74 Prozent der
Verkalkung der Falx cerebri beim Gorlin-Goltz-Syndrom nach Auswertung der
Literatur der Jahre 1894 bis 1986.

Um die Eigenheiten der vier Strukturgruppen - besonders der Gruppe vier -
besser beurteilen zu konnen wurde ein Modell entwickelt, mit dem die
dreidimensionalen Strukturen von Verdnderungen i1m Bereich der Falx
cerebri rontgenologisch nachvollzogen werden konnten. Die Veranderung
beim Gorlin-Goltz-Patienten (Gruppe 4), die auf der occipito-mentalen
Summationsrontgenaufnahme als plurilamellare Verédnderung im Bereich der
Falx cerebri erscheint, konnte als eine sichelformige Verkalkung der Falx
cerebri an der Schadelkalotte, von anterior nach posterior verlaufend,
determiniert werden.

Eine &hnlich typische rodntgenologisch sichtbare Veradnderung im Bereich
der Falx cerebri konnte in der Literatur bei anderen Syndromen nicht
gefunden werden.

Es sind folgende SchluZfolgerungen zu ziehen:

Die Haufigkeit des Syndrommerkmals '"Verkalkung der Falx cerebri™ 1ist
héher als bisher angenommen.

Das Vorhandensein der plurilamellar verkalkt erscheinenden Falx cerebri
ist altersunabhangig und daher sehr wichtig bei der frihzeitigen Diagnose
des Gorlin-Goltz-Syndroms.

Die auf der occipito-mentalen Rontgenaufnahme plurilamellar erscheinende
Verkalkung der Falx cerebri ist also ein pathognomonisches Zeichen fur
das Gorlin-Goltz-Syndrom.



6. FORTLAUFENDE TABELLE

Literaturibersicht

Auflistung bisher veroffentlichter Artikel Uber das Gorlin-Goltz-
Syndrom nach dem Jahr der Erscheinung geordnet.
Es wurde das Vorhandensein dreier Symptome in die Tabelle aufgenom-

men. Dies sind Basalzellnevi, Keratozysten der Kiefer und Falxver-
kalkung.

Innerhalb der Auflistung der Fallbeschreibungen der einzelnen Auto-
ren, wurden die Patienten nach Alter und Geschlecht geordnet.

Beschreibung der verwendeten Zeichen:

+ - Das entsprechende Symptom liegt beim Patienten vor.
- : Das entsprechende Symptom liegt beim Patienten nicht vor.
* . Das entsprechende Symptom wurde am Patienten nicht

untersucht oder in der Veroffentlichung nicht eindeutig
beschrieben.



RI font 8; scpi 12; slpi 6; exit

FALL- GESCHL. KIEFER-| FALX-
AUTOR JAHR ANZAHL m oW BZN ZYSTEN VERKAL.
Jarish 1894 1 ? + * *
Politzer 1905 1 52 + * *
Summerhill/ 1932 1 16 + * *
Hutton
Nomland 1932 1 38 + * *
Straith 1939 1 ? + + +
Nisbet 1943 1 24 + * *
Lehnert 1955 1 34 + + *
Gross 1958 1 9 + + *
Howell/ 1959 4 1. 8 + - *
Caro 2. 10 + + *
3. 11 + - *
4. 59 + + *
Thoma 1959 1 39 + + *
Binkley/ 1960 1 30 + + *
Johnson
Hermans 1960 1 15 + * *
Gorlin/ 1960 2 1. 26 + +
Goltz 2. 38 + +
Oliver 1960 1 27 + * *




FALL- GESCHL. KIEFER-| FALX-
AUTOR JAHR ANZAHL m I W BZN ZYSTEN VERKAL.

Jablonska 1961 1 35 + * *
Davidson 1962 1 33 + + +
Block/ 1963 2 1. 40 + + +
Clendenning 2. 49 + + +
Herzberg 1963 1 13 + * *
Gorlin/ 1963 5 1. 2 - - _
Yunis 2. 8 - - -
3. 29 + + -

4. 40 + + +

5. 56 + + +

Rasmussen 1963 10 1. 6 + + *
2. 16 + + *

3. 18 + + *

4. 20 + + *

5. 21 + + *

6. 22 + + *

7. 40 + + *

8. 51 + + *

9. 53 + - *

1 55 + + *

Garcia 1964 1 ? + + *
Pollard/ 1964 6 1. 10 + + -
New 2. 12 + + +
3. 21 + + +

4. 31 + + -

5. 33 + + +

6. 40 + + +




FALL- GESCHL. KIEFER-| FALX-
AUTOR JAHR ANZAHL m : w BZN ZYSTEN VERKAL.
Block/ 1964 4 1. 32 + + +
Clendenning 2. 41 + + +
3. 477 + + +
4, 48 + + +
Schonning/ 1964 7 1. 14 - + -
Visfeldt 2. 14 - + -
3. 18 - - _
4, 19 - - -
5. 41 + + +
6. 45 + + -
7. 74 + + +
Gorlin/ 1965 6 1. 12 + + +
Vickers 2. 15 - + +
3. 20 + + +
4. 36 + + +
5. 43 + + -
6. 55 - + -
Jones 1965 1 15 + + +
Hermans 1965 2 1. 18 + +
2. 7 + +
Kragh 1965 1 23 + + +
Summerly 1965 2 1. 37 + +
2. 39 + +
Telle 1965 1 25 + - *
Zackheim 1966 3 1. 17 + +
2. 55 + +
3. 66 + +




FALL- GESCHL. KIEFER-| FALX-
AUTOR JAHR ANZAHL m DWW BZN ZYSTEN VERKAL.

Mordecai 1966 8 1. 19 - + *
2. 22 - + *

3. 36 + + *

4, 42 - + *

5. 49 + - *

6. 55 + + *

7. 52 + + *

8. 72 + - *

Shroff 19606 3 1. 17 + + +
2. 19 - + +

3. 45 + - +

Laugier 1966 1 65 + + +
Tobias 1967 2 1. 18 + + -
2. 50 + + +

Becker 1967 4 1. 22 + + +
2. 43 + + +

3. 49 + + +

4. 52 + + +

Carroll 1967 1 53 + - —
Carson 1967 1 24 + * *
Ferrier 1967 4 1. 2 - + +
2. 15 + + +

3. 24 + + +

4. 48 + + +




FALL- GESCHL. KIEFER-| FALX-
AUTOR JAHR ANZAHL m I W BZN ZYSTEN VERKAL.

Gilhuus- 1967 9 1. 11 - + -
Moe 2. 14 + + +
3. 14 - + +

4. 18 - + +

5. 19 - + +

6. 43 + + +

7. 45 + + +

8. 47 + + +

9. 49 + + *

Kahn 1967 1 5 Tage + - -
Readett 1967 1 54 + + +
Vilmos 1967 1 16 + + +
Katz 1968 7 1. 19 - - *
2. 36 + + *

3. 43 - - *

4, 45 + + *

5. 45 + + *

6. 55 - - *

7. 79 + + *

Kennedy 1968 2 1. 11 - + +
2. 32 + + +

Mazzola 1968 2 1. 26 + + -
2. 68 + + +

Rubino 1968 1 31 + + -
Saxena 1968 1 48: + + +




FALL- GESCHL. KIEFER-| FALX-
AUTOR JAHR ANZAHL m I W BZN ZYSTEN VERKAL.

Schoning 1968 1 51 + + -
Schweisguth 1968 1 34 + + +
Worth 1968 1 54 + + *
Bataille 1969 2 1. 7 - + -
2. 15 + + *

Cernea 1969 7 1. 5 - + -
2. 9 - + +

3. 9 + + +

4., 19 + + +

5. 22 + + +

6. 34 + + +

7. 62 + + +

Direnfeld 1969 1 24 + + +
Mc Evoy 1969 17 1. + + +
2. + + +

3 . + * *

Keine Angaben 4. + * *
dber Alter und 5. + + -
Geschlecht wvom 6. + * +
Autor! 7. + + -

8. + + +

9. + + -

10. + + +

11. + + -

12. + * -

13. + + +

14. + + +

15. + + +

16. + + *

17. + * -




FALL- GESCHL. KIEFER-| FALX-
AUTOR JAHR ANZAHL m I W BZN ZYSTEN VERKAL.

Keen 1969 2 1. 19 - + +
2. 49 + + _

Kopp 1969 1 41 + + +
Murphy 1969 2 1. 46 + + -
2. 63 + + +

Walike 1969 1 19 + + +
Ryckeboer 1970 1 80 + + -
Holubar 1970 2 1. 9 + + +
2. 24 + + +

Kedem 1970 1 55 + - -
Schwartz 1970 1 12 + + *
Andreev 1971 1 37 + - -
Berendes 1971 2 1. 39 + + *
2. 64 + + T

Bodian 1971 1 40 + + -
Lipshutz 1971 1 60 + + *
Pierard 1971 1 27 + - +
Rayne 1971 o 1. 14 - + -
2. 13 - + +

3. 15 - + -

4. 20 - + -

5. 39 - + +

6. 51 + + -




FALL- GESCHL. KIEFER-| FALX-
AUTOR JAHR ANZAHL m ) BZN ZYSTEN VERKAL.

Schneider 1971 1 ? + + +
Spoor 1971 1 56 + + T
Achten 1972 1 58 + + +
Cawson 1972 3 1. 11 + + -
2. 14 + + +

3. 23 + + +

Davidson 1972 1 35 + + +
Edwards 1972 1 77 + + *
Egmond 1972 1 11 + + +
Ellis 1972 1 14 - + +
Happle 1972 1 30 + + *
van Hecke 1972 6 1. 12 + + +
2. 14 + + +

3. 16 + - -

4. 21 + - -

5. 46 - + +

6. 53 + * *

Miller 1972 4 1. 9 + + *
2. 14 + + +

3. 29 + + +

4. 82 + + +

Mognahan 1972 1 23 + + -




FALL- GESCHL. KIEFER-| FALX-
AUTOR JAHR ANZAHL m:I w BZN ZYSTEN VERKAL.

Rittersma 1972 15 1. 12 - + -
2. 14 + + +

3. 15 - + +

4. 17 + + +

5. 20 + + +

6. 25 - + +

7. 25 - + +

8. 30 + + +

9. 47 + + +

10. 52 + + +

11. 57 + - +

12. 59 + - +

13. 61 + + +

14.] 61 + + +

15.| 66 - - +

Roodra 1972 3 1. 36 + + -
2. 40 + + -

3. 66 + + +

Webb 1972 1 54 + + *
Bjornberg 1973 3 1. ? + - -
2. + + +

3. + + +

Grellet 1973 1 29 + + +
Miller 1973 2 1. 16 + + -
2. 14 - + -

Fonseca 1973 1 ? + + *
Kleemann 1973 1 28 + + +




FALL- GESCHL. KIEFER-| FALX-
AUTOR JAHR ANZAHL m ) BZN ZYSTEN VERKAL.

Stoelinga 1973 3 1. 17 + + +
2. 23 + + +

3. 60 + + +

Wallace 1973 2 1. ? + + +
2. : 41 + - +

Wanicowa 1973 1 ? + + -
Watt 1973 1 ? + + -
Bossuyt 1974 7 1. 10 + - -
2. 12 - + -

3. 14 - + +

4. 19 - + -

5. 37 + + +

6. 44 + * *

7. 53 + + +

Feman 1974 1 28 + + +
Giansanti 1974 5 1. 18 + + *
2. 19 + + *

3. 20 - + *

4. 43 + + *

5. 49 - * *

Grellet 1974 1 29 + + -
Kotzlowski 1974 6 1. 5 - - +
2. 7 - - +

3. 13 + + +

4. 33 + +

5. 34 + *

6. 59 + + +




FALL- GESCHL. KIEFER-| FALX-
AUTOR JAHR ANZAHL m I W BZN ZYSTEN VERKAL.
Nieder- 1974 1 22 + + +
dellmann
Repass 1974 2 1. 15 - + +
2. 32 + + +
Towns 1974 1 30 - + +
Amin 1975 2 1. 61 + + +
2. 65 + + +
Clatchey 1975 3 1. 8 - + *
2. 38 + + +
3. 47 - + *
Hardt 1975 1 1. 20 + +
Hickory 1975 1 11 - + +
Mangala 1975 1 22 + - -
Murphy 1975 1 46 + + +
Stoelinga 1975 9 1. 12 + + +
2. 16 - - -
3. 17 - - *
4. 18 + + +
5. 18 + + +
6. 19 - - -
7. 22 + + +
8. 42 + + +
9. 45 + + +




FALL- GESCHL. KIEFER-| FALX-
AUTOR JAHR ANZAHL m I W BZN ZYSTEN VERKAL.

Tasanen 1975 3 1. 11 + + +
2. 16 + + +

3. 43 + + +

Burket 1976 1 22 - + +
Donatsky 1976 13 1. 12 + + -
2. 13 - + +

4. 18 + + +

5. 18 + + T

6. 20 - + +

7. 24 + + +

9. 27 + + +

10.| 28 + + +

11. 49 - + +

12.| 53 + + +

13.| 67 + + +

Flieger 1976 1 47 + + *
Hammami 1976 1 60 + + +
Novak/ 1976 4 1. 30 + + +
Bloss 2. 32 + + +
3. 67 + + +

4. 73 + - +

Mc Namara 1976 1 5 + - -
Wackens 1976 3 1. 15 + + +
2 40 + + +




FALL- GESCHL. KIEFER-| FALX-
AUTOR JAHR ANZAHL m ) BZN ZYSTEN VERKAL.

Kaskascik 1977 1 29 + + -
Peachey 1977 1 27 + - -
Poissonnet 1977 1 16 + + -
Satoh 1977 2 1. 25 + + +
2. 59 + + +

Heimler 1978 5 1. 4 - + +
3. 35 + + +

4. 53 + + +

5. 59 + + T

Labandter 1978 1 70 + + +
Lorenz 1978 3 1. 14 - - +
2. 20 - + +

3. 49 + + +

Ludwig 1978 2 1. 27 + + +
2. 57 + + +

Martin 1978 1 80 + - -
Nakajiama 1978 1 11 - + +
Cerna 1979 1 ? + + +
Cutler 1979 1 28 + + +
Frohlich 1979 1 16 - + +




FALL- GESCHL. KIEFER-| FALX-
AUTOR JAHR ANZAHL m I W BZN ZYSTEN VERKAL.
Gundlach 1979 14 1. 31 + + +
2. 33 - + +
3. 34 + + +
4. 48 + + +
5. 49 + - +
6. 52 + + +
7. 59 + - -
8. 68 + + -
9. 16 - + +
10. 24 - + +
11. 69 + - +
12. 71 + + +
13. 72 + + +
14. 74 + - +
15. 77 + - +
Hawkins 1979 1 8 + + +
Naroznik 1979 1 31 + + +
Nicolai 1979 1 16 - + -
Southwick 1979 30 1. 2 + + +
2. 2 + + -
3. 8 + + +
4. 10 + - -
5. 14 + + -
6. 14 + + +
7. 14 + + +
8. 15 + + -
9. 15 + - -
10. 15 + + -
11. 15 + + +




FALL- GESCHL. KIEFER-| FALX-
AUTOR JAHR ANZAHL m:> w BZN ZYSTEN VERKAL.

Fortsetzung 12.] 16 + + +
Southwick 13. 18 + + -
14. 18 + + -

15.] 18 + + +

16.] 18 + + -

17. 18 + - +

18.]1 19 + + -

19. 19 + + +

20. 20 + + +

21. 20 + + +

22. 21 + + -

23.1 21 + + +

24. 28 + - +

25. 29 + + -

26. 30 + + +

27. 31 + - -

28. 31 + - -

29. 33 + + -

30. 36 + - -

31. 37 + - -

32.] 40 + + +

33. 45 + - -

34. 46 + + -

35. 46 + + +

36. 1,5 + + -

Stone 1979 1 43 + + -
Totten 1979 1 7 + + -
Cestelyn 1980 3 1. 20 + + +
2. 21 + + +

3. 25 + + -




FALL- GESCHL. KIEFER-| FALX-
AUTOR JAHR ANZAHL m I W BZN ZYSTEN VERKAL.
Daramola 1980 1 18 + + -
Esser 1980 1 22 + + +
Forget 1980 1 11 - + -
Pritchard 1980 4 1. 15 - + +
2. 17 - + +
4. 24 + + +
Camisa 1981 1 34 + * *
Caro 1981 3 1. 50 + + -
2. 65 + - +
3. 67 + - -
Herman 1981 1 27 + + *
Khoubes- 1981 1 32 + + +
serian
Fiamminghi 1982 3 1. 14 + + +
2. 49 + + +
3. 77 + + +
Murphy 1982 4 1. 9 + + *
2. 14 + + +
3. 25 + + +
4. 29 + + +
Plaza 1982 2 1. 37 + + +
2. 80 + + +




FALL- GESCHL. KIEFER-| FALX-
AUTOR JAHR ANZAHL m I w BZN ZYSTEN VERKAL.
Randall 1982 1 28 + + +
Marcos 1982 1 13 + + +
Naguib 1982 1 7 - - +
Torok 1982 1 33 + + +
Beddis 1983 2 1. 4 + -
2. 37 + + +
Benedetto 1983 1 35 + * *
Cramer 1983 9 1. :12 + + +
2. 1o : - - -
3. 17 - - *
4. 18 + + +
5. 18 + + +
6. 19 + + +
7. 22 + + *
8. 42 + + +
9. 45 + + +
Yang 1983 2 1. 19 + + -
2. 26 + + +
Leppard 1983 12 1. 5 + + -
2. 9 - - —
3. 32 + - -
4., 33 + + +
5. 27 + + +
6. 35 + + +
7. 37 + + +
8. 56 + + +
9. 56 + + +
10. 57 + + +
11.] 61 + + +
12. 72 + + +




FALL- GESCHL. KIEFER-| FALX-
AUTOR JAHR ANZAHL m ) BZN ZYSTEN VERKAL.

Pineda 1983 3 1. o + - +
2. 37 + + +

3. 46 + + T

Raggio 1983 1 16 - n N
Rogers 1983 7 1. 22 + + -
2. 23 + + -

3. 28 + + +

4. 34 + - +

5. 42 + * *

6. 44 + * *

7. 69 + + -

Santis 1983 1 9 - + *
Harris 1984 1 25 - + +
Hazen 1984 1 10 + * *
Heinze 1984 1 28 + + +
Kraemer 1984 1 8 + + +
Mortimer 1984 2 1. 14 + + +
2. 40 + - +

Potaznik 1984 1 23 + - +
Harle 1985 1 52 + + +
Mac Sweeney 1985 1 75 + + +




FALL- GESCHL. KIEFER-| FALX-
AUTOR JAHR ANZAHL m oW BZN ZYSTEN VERKAL.
Yuzi 1985 3 1. 8 + +
2. 12 - +
3. 13 + +
Jones 1986 3 1. 15 + +
2. 24 + +
3. 42 + +
Ottinger 1986 1 65 + + *
Eigene 1986 V.S. 1. 16 + + -
Patienten D.G. 2. 21 + + +
K.T. 3. 21 + + +
G.G. 4. 22 + + +
D.K. 5. 23 + + +
Q.K. 6. 25 - + +
S.G. 7. 25 - + +
R.U. 8. 26 + + +
V.H. 9. 28 * + -
B.H. 10.] 30 + + +
R.K. 11.]| 35 + + +
H.S. 12. 37 + + +
G.R. 13.| 43 + + +
M.A. 14. 46 + - +
S.G. 15.| 48 + + +
V.W. 16. 48 + + +
D.J. 17. 57 + + +
S.H. 18.]| 63 + + +
H.J. 109. 65 + + +
P.H. 20.| 66 + - +
M.K. 21 75 + + +
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