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HOVEDBUDSKAP

« Gorlins syndrom er en sjelden tilstand som karakterise-
res av odontogene keratocyster i kjevene og basalcelle-
carcinomer i huden.

« Pasienter med Gorlins syndrom er stralefelsomme for
bade UV-straling og rentgenstraler, da det gker risikoen
for utvikling av basalcellecarcinomer. Tannlegen ma
derfor vaere bevisst retningslinjer for radiologiske
undersgkelser i forbindelse med oppfelging av
keratocyster hos denne pasient-gruppen.

« CBCT med lavdose protokoll for pavisning av odonto-
gene keratocyster kan vaere et supplement til konven-
sjonell panoramargntgen-undersgkelse, til tross for at
dette gir en liten gkning i straledose.

FORFATTERE

Ingvild Kibsgaard Vestengen, overtannlege, spesialist i kjeve-
og ansiktsradiologi, Nasjonalt senter for sjeldne diagnoser,
enhet munnhelse, Lovisenberg Diakonale Sykehus, Oslo
Maria Redfors, tannlege, spesialist i kjeve- og ansiktsradio-
logi, TAKO-senteret, Lovisenberg Diakonale Sykehus, Oslo.
Avdeling for kjeve- og ansiktsradiologi, Det odontologiske
fakultet, Universitetet i Oslo

Kristin Halvorsen Hortemo, ph.d., overlege og fgrsteama-
nuensis, Seksjon for hudsykdommer, Oslo Universitets-
sykehus og Universitetet i Oslo

Karianne Haga Brandtzzeg, lege, Seksjon for hudsykdom-
mer, Oslo Universitetssykehus og Universitetet i Oslo
Linda Z. Arvidsson, ph.d., tannlege, forsteamanuensis og
spesialist i kjeve- og ansiktsradiologi, Avdeling for

kjeve- og ansiktsradiologi, Det odontologiske fakultet,
Universitetet i Oslo

Korresponderende forfatter: Ingvild Kibsgaard Vestengen., e-post: iki@lds.no
Korresponderende forfatter: Ingvild Kibsgaard Vestengen

Akseptert for publisering 10.04.2025. Artikkelen er fagfellevurdert.
Artikkelen siteres som:

Vestengen IK, Redfors M, Hortemo KH, Brandtzaeg KH, Arvidsson LZ.
Diagnostikk av kjevecyster hos pasienter med Gorlins syndrom. Nor

Tannlegeforen Tid. 2025; 668-72. doi:10.56373/68a45b8b99f26

Nekkelord: Gorlin syndrome; Nevoid basal cell carcinoma syndrome; Radiology;
CBCT

668

Fokusartikkel

Diagnostikk av
kijevecyster hos
pasienter med
Gorlins syndrom

Ingvild Kibsgaard Vestengen, Maria Redfors,
Kristin Halvorsen Hortemo , Karianne Haga Brandtzaeg og
Linda Z. Arvidsson

Gorlins syndrom, ogsa kalt nevoid basalcellekarsinom-syndrom,
er en sjelden autosomal dominant tilstand, hvor kliniske kjenne-
tegn karakteriseres av basalcellekarsinomer og odontogene ke-
ratocyster. Radiologisk undersgkelse er ngdvendig for & oppdage
keratocystene, men dette representerer et diagnostisk dilemma pa
grunn av pasientens gkte sensibilitet for rentgenstraling. Formalet
med denne artikkelen er & beskrive retningslinjer for radiologisk
undersokelse og oppfelging av Gorlins syndrom.

Det utvikles odontogene keratocyster hos opptil 75% av pasi-
entene med Gorlins syndrom. Panoramabilde har tradisjonelt vaert
den mest benyttede rentgenmetoden, men cone beam computed
tomography (CBCT) er stadig hyppigere benyttet for undersgkelse
og oppfelging av odontogene keratocyster i kjevene. CBCT gir dog
hgyere strdledose sammenliknet med panoramarentgen. Ved a be-
nytte CBCT med lavdose protokoll, vil straledosen reduseres og fol-
gelig ogsa bildekvaliteten. Var mangearige erfaring viser likevel at
bildekvaliteten kan vaere god nok for & diagnostisere odontogene
keratocyster.

Tannlegen kan oppdage multiple odontogene keratocyster,
saerlig pa barn, og kan derfor veere sentrale i diagnostiseringen av
Gorlins syndrom. CBCT-undersgkelse med lavdoseprotokoll, kan
potensielt gke den diagnostiske verdien, til kostnad av en liten ok-

ning i straledose, sammenliknet med panoramargntgen.
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Gorlins syndrom, ogsa kjent som nevoid basalcellekarsinom-syn-
drom, er en sjelden tilstand, hovedsakelig forarsaket av en syk-
domsgivende variant i PTCHI1-genet [1], men ogsda SUFU-genet
[2], som pévirker normal cellevekst- og deling. Arvegangen er
autosomal dominant, og 20-40 % av pasientene har en nyoppsttt
mutasjon. [3][4]. Tilstanden karakteriseres av basalcellekarsino-
mer (BCC) i huden, multiple odontogene keratocyster i kjevene,
pits, som er smé groper, i hdndflater og pa fotsaler og stort hode.
Medulloblastom utvikles hos cirka 5% av barn diagnostisert med en
sykdomsgivende variant i SUFU-genet [3]. Diagnosen kan pavises
ved genetisk testing eller klinisk ved pavisning av hoved- og tillegg-
skriterier oppsummert i tabell 1.

Gorlins syndrom forekommer hos cirka 1 per 30000 personer
[5]. Til tross for at tilstanden er sjelden, vil mange tannleger kunne
oppdage den. Det er derfor viktig & kjenne diagnosen godt nok til &
diagnostisere, behandle og folge opp tilstanden etter gjeldende ret-
ningslinjer. Tannlegen star overfor et diagnostisk dilemma da det er
nedvendig med rentgenundersokelser for a oppdage odontogene
keratocyster i kjevene, samtidig som rentgenstraler gir okt risiko
for utvikling av hudkreft av typen basalcellekarsinom. Formalet
med denne artikkelen er & beskrive retningslinjer for radiologisk

undersokelse og oppfelging av Gorlins syndrom.

Tabell 1. Diagnosen stilles klinisk dersom personen fyller to
hovedkriterier og et tilleggskriterium eller ett hovedkriterium

og tre tilleggskriterier. Identifisering av sykdomsgivende
variant i PTCH1- eller SUFU-genet bekrefter diagnosen dersom
kliniske funn er inkonklusive.

Hovedkriterier
Odontogene keratocyster far 20 &rs alder

Multiple basalcellekarsinomer (BCC) fer 30 érs alder eller multiple
BCC (>5) i lopet av livet

Pits (groper) i handflater/ fotsdler
Tidlig kalsifisering av hjernehinnen
Forstegrads slekining med diagnosen
Tilleggskriterier

Makrocephali (hodeomkrets > 97 persentilen)
Medulloblastom i barneér
Leppe/gane-spalte

Vertebral/ Ribbensanomalier

Hierte- eller ovarialfibrom

Preaxial og postaxial polydactaly
Qyeanomalier

Lymfomesentreriske cyster eller pleuracyster
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Presentasjon av emnet

Odontogene keratocyster er lokalt aggressive utviklingscyster med
hoy residivtendens etter fjerning [6]. Residivtendensen er hoyest
de forste 5 drene etter fierning av cystene, men kan oppsta 10 ar
etter flerning [7]. Ettersom cystene vanligvis er asymptomatiske,
kan de bli store for de oppdages klinisk. Det utvikles odontogene
keratocyster hos opptil 75 % av pasienter med Gorlins syndrom [8],
0g 75 % av cystene utvikles for fylte 20 ar [9]. Jevnlig radiologisk
oppfolging er derfor ngdvendig, noe som med tiden gir et hoyt
antall undersokelser av den samme pasienten. Samtidig gir diag-
nostiske rentgen- og CT-undersekelser [10], i tillegg til UV-stra-
ling [1][3][8] og strélingsterapi [9], okt risiko for utvikling av ba-
salcellekarsinomer. Basalcellekarsinomer er en type hudkreft. De
vokser langsomt og metastaserer svert sjeldent, men ubehandlet
vil basalcellekarsinomer gradvis vokse og kan edelegge omliggen-
de vev. Over 90 % av pasientene med Gorlins syndrom vil utvikle
basalcellekarsinomer, og noen av disse utvikler flere hundre basal-
cellekarsinomer i lopet av livet. En melaninfattig hudtype er oftere
assosiert med utvikling av flere basalcellekarsinom enn en melanin-
rik hudtype [11]. Risikoen ved rontgenundersokelser ma veies opp
mot fordelen av 4 tidlig kunne pévise keratocyster. Malsetningen
ved & fjerne cystene tidlig er & hindre at naerliggende tenner gar tapt,
sorge for at kjevekammen opprettholdes og kan utvikles normalt,
samt & redusere residivtendensen.

Odontogene keratocyster kan diagnostiseres og folges opp med
ulike radiologiske metoder som panoramaregntgen, cone beam
computed tomography (CBCT), konvensjonell CT og magnetisk
resonans (MR) [12]. Panoramarentgen med kontroller hver 12.-18.
maned har tradisjonelt vert mest vanlig som oppfelging [13]. Etter
CBCT-maskinen sitt inntog i odontologisk praksis, er ogsa denne
metoden vanlig. Med tomografiske snittbilder, som ved CBCT og
konvensjonell CT, far klinikeren god oversikt over cystenes utbre-
delse og relasjon til anatomiske strukturer, som maxillarsinus og
mandibularkanalen, sammenliknet med konvensjonelle rentgen-
bilder [14]. Det er ogsa lettere & oppdage cystene, sarlig i maxilla
hvor overlappende strukturer pd panoramarentgen vanskeliggjor
pavisning. Den ekstra bildeinformasjonen gir dog okt straledose til
pasienten.

TAKO-senteret er et nasjonalt kompetansesenter for oral helse
ved sjeldne diagnoser i Norge og er et undersenter av Nasjonalt
Kompetansesenter for Sjeldne Diagnoser (NKSD). Senteret har
fulgt opp 113 pasienter med Gorlin syndrom systematisk siden
2013. I samarbeid med Radiologisk avdeling ved Det odontologiske
fakultet ved Universitetet i Oslo har vi utarbeidet en lavdosepro-
tokoll for CBCT-underspkelser. Med utgangspunkt i tilgjengelige

CBCT-maskiner, har vi benyttet enten lavdoseprogram hvor dette
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Figur 1. Pavisning av odontogene keratocysterJente 11 ar med kjent Gorlins syndrom. Tidligere behandlet for multiple keratocyster i 2., 3. og 4.kvadrant.
Panoramargntgen viser ingen tegn til odontogene keratocyster. CBCT lavdoseprotokoll ett ar senere viser radiolucent prosess buccalt for tann 27,
forenlig med odontogen keratocyste. Pa grunn av summasjonseffekten pa panoramargntgen ville cysten ikke vaert pavisbar ved denne modaliteten.
Kliniske fotos viser det kirurgiske inngrepet.
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er tilgjengelig, eller redusert straledosen manuelt pa maskinen. Et-
tersom dette er en underspkelsesmetode for a oppdage nye cyster
i kjevene, onsker vi 4 undersgke hele maxilla og mandibula. Dose
areal produkt (DAP) er et mél pa strdledose som ofte er oppgitt pa
CBCT-maskinen. CBCT av maxilla og mandibula med standard-
protokoll har en DAP-dose pé opptil 2160 mGy-cm2. Ved & redu-
sere DAP-dosen til underkant av 170 mGy-cm2 er var erfaring at
bildekvaliteten blir forringet, men er likevel tilstrekkelig for 4 di-
agnostisere keratocyster. Dersom man i tillegg har mulighet til &
sammenlikne bilder utfort over tid kan man ogsa gjenkjenne nye
cyster eller residiv og folge dem opp pé en trygg og palitelig mate,
selv om bildekvaliteten ikke er optimal. Figur 1 viser et eksempel pa
begrensningene til panoramarentgen ved at summasjonseffekten
vanskeliggjor pavisning av keratocysten. CBCT med lavdoseproto-
koll gir god diagnostisk informasjon om cystens utseende og loka-
lisasjon, og kan dermed vaere en palitelig modalitet til en relativt
lav straledose.

Basert pa anbefalinger fra litteraturen, The Gorlin Syndrome
Group, samt arevis med diagnostikk, oppfelging og behandling av
pasienter med Gorlins syndrom, har TAKO-senteret sammenfattet
veiledende retningslinjer for radiologisk oppfelging (tabell 2). Ta-
bellen er en del av «Anbefalinger for diagnostikk og oppfelging av
individer med Gorlins syndrom», utarbeidet av en nasjonal tverr-
faglig ressursgruppe for Gorlins syndrom som er lokalisert ved
Rikshospitalet i Oslo.

Diskusjon med konklusjon

Gorlins syndrom er en sjelden tilstand, og skal derfor ikke misten-
kes hos alle som har keratocyster. Oppdager man derimot multiple
keratocyster, kanskje i kombinasjon med andre hoved- eller tillegg-
skriterier (tabell 1), bor pasienten henvises til relevant fagmilje for

syndromutredning.

Tannlegen kan veere den forste som oppdager keratocyster som
tegn pa Gorlins syndrom, da hudaffeksjon ofte kommer flere ér et-
ter utviklingen av kjevecystene.

Retningslinjene for radiologisk oppfelging av Gorlins syndrom
har vert sprikende, og det har vert et behov for & systematisere
dette basert pa tilgjengelig litteratur. Malet er a pavise og behandle
keratocyster tidlig, for & hindre samtidig som straledosen holdes
lav i forhold til pasientenes betydelig okte risiko for basalcellekar-
sinomer. Den teknologiske utviklingen har gjort store fremskritt
de siste arene, noe som gjor at vi far mye bedre bildekvalitet til en
lavere straledose enn tidligere. Vi mener likevel at selv pa eldre
CBCT-maskiner, er det gode muligheter for dosereduksjon. Lavdo-
se-protokoller er ikke ment for findiagnostikk, men for pévisning
av keratocyster. CBCT-undersgkelse med lavdoseprotokoll gir noe
hoyere straledose enn panoramarentgen, men til gjengjeld bedre
diagnostisk informasjon. Vart forslag er derfor & skreddersy de ra-
diologiske undersokelsene ved a variere mellom panoramargntgen
og lavdose CBCT-undersokelser for pasienter med kjent Gorlins

syndrom.
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Tabell 2.

Tannlege/
kjevekirurg

har spesialkompetanse p& Gorlins syndrom.

Barn under 7 ar: Klinisk tannlegeundersakelse og PAN kun ved

symptomer/funn.

Ved SUFU-variant (fér sannsynligvis ikke kjevecyster) ikke

behov for PAN.

Fra 7 ars alder: Tannlegeundersgkelse med panoramarentgen
(PAN) for & se etter kjevecyster. | enkelte tilfeller kan det veere
nadvendig & utfere en CBCT-undersekelse med lavdose protokoll
istedenfor PAN. DAP-dosen ber da ikke overstige 170mGy-cm2.
Undersgkelsen kan gjgres i samarbeid med TAKO-senteret som

Forste PAN fra 7 &rs alder. Vurdere intervall fra 18-24 mnd.
Etter gjennomgatt cystektomi:
BARN: Arlig PAN.

VOKSNE: Arlig PAN i 5 ér, deretter hvert 2. &r i fem &r. Deretter
individuell vurdering, se TAKO.no.Lavdose CBCT (uten scout) kan
tas som alfernativ til PAN (unngd begge modaliteter samtidig).

Dersom ikke har hatt cyster ved 21 ars alder: PAN kun
ved symptomer/funn.

FOR ALLE: Ved indikasjon for bite-wing eller intraorale bilder ved

vanlig tannbehandling, er det viktig og riktig & ta disse.
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ENGLISH SUMMARY

evaluation of odontogenic keratocysts in patients

ging-i-norge

Vestengen IK, Maria Redfors, Hortemo KH, Arvidsson LZ
Diagnosis of jaw cysts in patients with Gorlin syndrome
Nor Tannlegeforen Tid. 2025; 135: 668-72.

Gorlin syndrome, also known as nevoid basal cell carcinoma synd-
rome, is a rare autosomal dominant condition, where clinical fea-
tures include basal cell carcinomas and odontogenic keratocysts.
Radiological examination is necessary to detect the keratocysts,
but this represents a diagnostic dilemma due to the patient’s
increased sensitivity to radiation. The purpose of this article is to
describe guidelines for radiological examination and follow-up of
Gorlin syndrome.

Panoramic imaging and cone beam computed tomography

(CBCT) are modalities used for examinations and follow-up of
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odontogenic keratocysts in the jaws. By using a low-dose CBCT
protocol, the image quality will be reduced, but good enough to
diagnose keratocysts.

The dentist can detect multiple odontogenic keratocysts, espe-
cially in children, and can therefore be central to the diagnosis of
Gorlin syndrome. CBCT examination with a low-dose protocol
can increase the diagnostic value, at the cost of a small rise in

radiation dose, compared to panoramic imaging.
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