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Das Gor lin-Goltz-Syn drom [17], auch 

Ba sal zellnävus syn drom [2, 4, 6, 8, 9, 22, 

41] oder „ne vo id ba sal cell car ci no ma“ [10, 

11, 16, 18, 20, 21, 31, 32, 35, 42, 46] ge nannt, 

ist eine kom ple xe mul ti ple ekto- und me-

so der ma le Ano ma lie mit va ria bler Pe ne-

tranz der Krank heits zei chen, die sich pri-

mär auf die Haut, das Ske lett und das Ner-

ven sys tem aus wir ken. Als Ätio lo gie der au-

to so mal-do mi nant ver erb ten Er kran kung 

wird eine Gen mu ta ti on auf dem Chro mo-

som 9q22–31 an ge se hen [13, 14, 15, 38].

So konn ten Gaila ni et al. [14, 15] bei 

der Un ter su chung von zahl rei chen Ba sal-

zellkar zi no men in 40 der Fäl le eine De-

le ti on am pro xi ma len Ende des lan gen 

Arms von Chro mo som 9 fest stel len. Auf-

grund die ses un ver wech sel ba ren ge ne ti-

schen Er schei nungs bil des lässt sich das 

Syn drom ein deu tig von dem x-chro mo-

so mal do mi nant ver erb ten und völ lig un-

ab hän gi gen Goltz-Gor lin-Syn drom (bzw. 

Goltz-Syn drom) ab gren zen.

Beim Gor lin-Goltz-Syn drom im po nie-

ren als Haupt sym pto me:

F mul ti ple Ba sa lio me [5, 16, 18, 30],

F Ke ra to zys ten der Kie fer [3, 7, 17, 40, 42],

F ske let ta le Ver än de run gen [2, 7, 11, 19, 

20, 22, 29, 33, 35, 37],

F in tra kra ni el le Ver kal kun gen 

[28, 31, 39].

Zu sätz lich las sen sich u. a. fol gen de Ne ben-

sym pto me (Symp to me 2. Ord nung) die ser 

Krank heit fest hal ten:

F „pits“ – pal ma re und plan ta re Pa ra ke-

ra to sen [24],

F Mi li en [8],

F Nei gung zu Athe ro men und Fi bro-

men [9],

F kon ge ni ta ler Hy dro ze pha lus [18],

F Me dullo blas to me, Me nin geo me 

[21, 44],

F me dia le Hirn zys ten bil dung [28, 36],

F Age ne sie des Cor pus cal lo sum [8],

F ge häuf tes Auf tre ten von Zys ten und Fi-

bro men der Ova ri en mit der Nei gung 

zur ma lig nen Ent ar tung [18],

F Lip pen-Kie fer-Gau men-Spal ten 

[4, 18, 29],

F ge stör ter Zahn durch bruch [8],

F Stra bis mus [46],

F Dys tro phia can thorum [8],

F kar dia le Fi bro me [25].

Ent schei dend für die Di ag no se des Gor-

lin-Goltz-Syn droms ist nach Evans et al. 

[12], dass bei ei nem In di vi du um min des-

tens 2 Haupt sym pto me (z. B. Ba sa lio me, 

Ke ra to zys ten der Kie fer) und ein Ne ben-

sym ptom (z. B. Lip pen spal ten, Fi bro me) 

oder ein Haupt sym ptom und 3 Ne ben sym-

pto me vor lie gen. Da bei kön nen Per so nen, 

bei de nen die Krank heit zum 1. Mal in ner-

halb ei ner Fa mi lie auf tritt, An zei chen ei-

ner schwä che ren Ex pres si on auf wei sen.

An hand der vor lie gen den Stu die soll-

te die Ver kal kung der Falx cere bri im 

Rah men der in tra kra ni el len Ver kal kun-

gen, ei nes der Haupt sym pto me des Ba sal-

zellnävus syn droms, nä her un ter sucht wer-

den, um das Vor lie gen von Ver än de run-

gen zu über prü fen. An schlie ßend wur-

den die Er geb nis se in Be zug auf das Gor-

lin-Goltz-Syn drom nä her be trach tet.

Ver kal kun gen der Falx cere bri prä sen-

tie ren sich auf Schä del-CT- [27, 28] und 

auf Schä del sum ma ti ons rönt gen auf nah-

men [35, 45], spe zi ell der NNH-Auf nah me, 

schat ten dicht in un ter schied li cher For ma ti-

on. Da die NNH-Auf nah me im HNO-fach-

ärzt li chen Be reich als häu figs te rönt gen dia-

gno s ti sche Mass nah me an ge fer tigt wird, 

ist hier die Re le vanz zur Pra xis ge ge ben.

Ma te ri al und Me tho den

Pa ti en ten gut

Um einen un ge fäh ren An halts punkt über 

die Präva lenz der Ver kal kung der Falx cere-

bri zu er mit teln, wur de das Rönt gen ar chiv 

der Kli nik für Zahn-, Mund- und Kie fer heil-

kun de der Chris ti an-Al brechts-Uni ver si tät 

Kiel ge sich tet. Von mehr als 25.000 Rönt gen-

bil dern, de ren Da tum sich über einen Zeit-

raum von 8 Jah ren er streck te, wur den 4787 

Bil der (2653 männ li che und 2134 weib li che 

Pa ti en ten) mit ok zi pi to men ta lem Strah len-

gang (aus ei nem An ge bot von ins ge samt 

7142) aus ge wählt. Von je dem Pa ti en ten wur-

de da bei nur eine Auf nah me be ur teilt, d. h. 

die Zahl der Auf nah men ent sprach auch 

der An zahl un ter schied li cher Pa ti en ten.

Be ach tet wur de da bei zu nächst nur ei-

ne sicht ba re Ver kal kung im Be reich der 

Falx cere bri und nicht die Fra ge, ob der 

Redaktion
H.P. Zenner, Tübingen

701HNO 8 · 2005 | 



mel le nicht über die Cris ta gal li hi naus 

(. Abb. 1). Be son ders deut lich trat die 

Struk tur dann her vor, wenn gleich zei tig 

eine Nicht an la ge der Stirn höh len vor lag.

Bei der sta tis ti schen Aus wer tung der 

Rönt gen bil der konn te für die se Form ei-

ne durch schnitt li che Häu fig keit von 12,1 

des un ter such ten Pa ti en ten kol lek tivs fest-

ge hal ten wer den. Mit zu neh men dem Al-

ter lässt sich die se bei die ser Ver än de rung 

ein kon ti nu ier li cher An stieg fest stel len 

(. Ta bel le 1).

Struk tur grup pe 2

Die Ver kal kung er scheint im Rönt gen bild 

als strich för mi ge, breit ba sig ge stiel te Ver-

schat tung, die aus 2 pa ral lel zu ein an der 

ver lau fen den Li ni en un ter schied li cher Län-

der Ver kal kung bzw. Ver knö che rung der 

Falx cere bri auf der ok zi pi to men ta len 

Rönt gen auf nah me wie der holt auf tra ten.

Um die se Ver än de run gen in Be zug auf 

das Gor lin-Goltz-Syn drom bes ser dar stel-

len zu kön nen, wur de eine Ein tei lung der 

Ver än de run gen der Falx cere bri auf der ok-

zi pi to men ta len Sum ma ti ons rönt gen auf-

nah me in 4 Struk tur grup pen vor ge nom-

men.

Struk tur grup pe 1

Im Rönt gen bild er scheint die Ver kal-

kung als strich för mi ge, breit ba sig ge stiel-

te Ver schat tung, die un ter schied lich weit 

nach kra ni al ver lau fen kann, je doch nie-

mals bis an das Dach der Schä del ka lot te 

reicht. Nach kau dal er streckt sich die La-

da zu ge hö ri ge Pa ti ent zu sätz lich am Gor-

lin-Goltz-Syn drom er krankt war.

Nicht be rück sich tigt wur den bei der 

Aus wer tung 2355 Rönt gen bil der, bei de nen 

durch Ein blen dung, ana to mi sche Über la-

ge run gen oder an de re Stör fak to ren die Re-

gi on des Os fron ta le nicht klar be ur teil bar 

war, wie z. B. bei ei nem groß an ge leg ten Si-

nus fron ta lis, ei ner nicht in der Norm lie-

gen den Pro jek ti on oder ei ner Hy pe ro sto-

se im Be reich des Os fron ta le. An der Aus-

wer tung wa ren 3 Per so nen be tei ligt, da von 

eine ver ant wort lich für die rönt gen dia gno-

s ti sche Aus bil dung der Stu die ren den.

Er geb nis se

Die Sich tung der Rönt gen bil der er gab, 

dass 4 ver schie de ne Er schei nungs bil der 

Abb. 1 8 Struk tur grup pe 1: strich för mi ge 
Ver schat tung über den Stirn höh len

Abb. 2 8 Struk tur grup pe 2: di ver gie ren-
de Ver schat tung in Höhe des Stirn höh len-
daches

Abb. 3 8 Struk tur grup pe 3: fleck för mi ge und 
am Rand dif fus aus lau fen de Ver schat tung

Abb. 4 9 Pa ti ent mit 
Gor lin-Goltz-
Syn drom. Meh re re 
La mel len, die in 2 von-
ein an der ge trenn ten 
Strän gen ver lau fen. 
Ei ner der Strän ge ist 
vom Os na sa le 
über la gert

Abb. 5 9 Pa ti ent mit 
Gor lin-Goltz-Syn-
drom. Die La mel len 
lie gen sehr dicht 
bei ein an der. Die 
plu ri la mel la re Ver kal-
kungs struk tur ist vom 
Rönt gen schat ten 
des Na senske let tes 
über la gert
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ge be steht. Im kra ni al ge le ge nen Ab schnitt 

be steht meist eine leich te Di ver genz der 

rönt gen dich ten La mel len (. Abb. 2).

Das durch schnitt li che Auf tre ten die-

ser Er schei nungs form lag bei 1 des un-

ter such ten Pa ti en ten kol lek tivs ohne deut-

li che Al ters re le vanz (. Ta bel le 1).

Struk tur grup pe 3

Das Rönt gen bild lässt eine rönt ge no pa-

ke Struk tur er ken nen, die sich im ok zi pi-

to men ta len Strah len gang im mer kra ni al 

der Stirn höh le dar stellt und in ei ni gen Fäl-

len an eine strich för mi ge La mel le ge stielt 

ist (. Abb. 3).

Die se Struk tur war im Durch schnitt 

nur bei 0,4 des un ter such ten Pa ti en ten-

kol lek tivs zu be obach ten. Der sprung haf-

te An stieg in der äl te ren Be völ ke rungs-

schicht war auf fäl lig (. Ta bel le 1).

Struk tur grup pe 4

Im ok zi pi to men ta len Strah len gang deh-

nen sich die La mel len auf dem Rönt gen-

bild bis zur Schä del de cke aus. Nach kau-

dal ist die Ver kal kung über das Ca vum 

na sa le hi naus zu be obach ten. Ins ge samt 

be steht die Ver än de rung aus meh re ren 

dün nen Strei fen, die in ei ner Dis tanz von 

0,5–2 mm an nä hernd pa ral lel zu ein an der 

ver lau fen (. Abb. 4, 5).

Die se Struk tur kommt nach An a ly se 

des Ar chivs un ter Ein be zie hung der da-

zu ge hö ri gen Pa ti en ten ak ten in der Nor-

mal be völ ke rung nicht vor und ist da mit 

aus schließ lich auf Pa ti en ten mit Gor lin-

Goltz-Syn drom be schränkt. Es konn ten 

19 Fäl le mit Gor lin-Goltz-Syn drom ve ri fi-

ziert wer den. Da 2 Pa ti en ten mit Gor lin-

Goltz-Syn drom kei ne in tra kra ni el len Ver-

kal kun gen auf wie sen, zeig te sich, dass bei 

17 Pa ti en ten, also der gro ßen Mehr heit 

der un ter such ten Fäl le mit Ba sal zellnävus-

syn drom, eine Ver kal kungs form von die-

sem Typ vor lag. Von den 17 Pa ti en ten mit 

ver kalk ter Falx cere bri bei Gor lin-Goltz-

Syn drom hat ten alle ein Struk tur mus ter 

der Grup pe 4 (. Ta bel le 2). Alle Pa ti en-

ten mit in tra kra ni el len Ver kal kun gen der 

Struk tur grup pe 4 ha ben ein Gor lin-Goltz-

Syn drom. Nicht alle Pa ti en ten mit Gor lin-

Goltz-Syn drom wei sen in tra kra ni el le Ver-

kal kun gen auf.
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Ver kal kung der Falx cere bri. 
Ein pa tho gno mo ni sches Zei chen beim Gor lin-Goltz-Syn drom

Zu sam men fas sung
Hin ter grund. Das Gor lin-Goltz-Syn drom 
(syn. Ba sal zellnävus syn drom) ist ein au to-
so mal-do mi nant ver erb tes Krank heits bild, 
das sich in cha rak te ris ti scher Wei se an hand 
von Ke ra to zys ten der Kie fer, mul ti plen Ba sa-
lio men, ske let ta len De for ma tio nen und in-
tra kra ni el len Kal zi fi zie run gen ma ni fes tiert.
Me tho de. In der vor lie gen den Stu die wur-
den 4787 Rönt gen auf nah men mit ok zi pi-
to men ta lem Strah len gang aus dem Ar chiv 
der Kli nik für Zahn-, Mund- und Kie fer heil-
kun de der Chris ti an-Al brechts-Uni ver si tät 
Kiel auf das Vor lie gen von Kal zi fi ka tio nen 
im Be reich der Falx cere bri ge prüft.
Er geb nis se. Da bei kris tal li sier ten sich cha-
rak te ris ti sche Er schei nungs bil der die ser Ab-

wei chun gen he raus, die 4 la mel la ren Struk-
tur grup pen zu ge ord net wer den konn ten. 
Die Struk tu ren der Grup pe 4 konn ten nur 
bei Gor lin-Goltz-Syn drom-Pa ti en ten ge-
fun den wer den und un ter schie den sich 
in Form und Aus maß von den rest li chen 
3 Grup pen.
Schluss fol ge rung. Das plu ri la mel la re Er-
schei nungs bild die ser Grup pe konn te als 
pa tho gno mo ni sches Zei chen für das Ba sal-
zellnävus syn drom ge wer tet wer den.

Schlüs sel wör ter
Falx cere bri · Gor lin-Goltz-Syn drom · 
Ba sal zellnävus syn drom · 
Plu ri la mel la re Ver kal kung · Cris ta fron ta lis

Ab stract
Back ground. Gor lin-Goltz syn drome is an 
au to so mal dom i nant dis or der with vari-
able pen e tra tion char ac ter ized pri mar i ly 
by ker a to cysts of the jaws, mul ti ple bas al 
cell car ci no mas, skel e tal ab nor mal i ties and 
in tra cra ni al cal ci fi ca tions.
Meth od. In this study, 4787 ra dio graphs 
with oc cip i to men tal x-rays from the hos pi-
tal archives for oral and max il lo fa cial sur-
gery of the Chris tian Al brechts Uni ver si ty 
Kiel were ex am ined for cal ci fi ca tions in the 
area of the falx ce re bri.
Re sults. Four char ac ter is tic al ter ations in 
the falx ce re bri could be as signed to four 

groups of struc tures. Those in group 4 
could be found only with in Gor lin-Goltz 
syn drome pa tients, and dif fered sig nif i cant-
ly in form and ex tent from the re main ing 
three groups.
Con clu sion. The pluril amel lar ap pear ance 
of this group could be rat ed as a pa tho gno-
mon ic symp tom of the Gor lin-Goltz syn-
drome.

Key words
Falx ce re bri · Gor lin-Goltz syn drome · 
Bas al cell ne vus syn drome · 
Pluril amel lar cal ci fi ca tion · Cris ta fron ta lis

Cal ci fi ca tion of the falx ce re bri. 
A pa tho gno mon ic symp tom of Gor lin-Goltz syn drome
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Ta bel le 1

Zu ord nung der Al ters grup pen zu den Struk tur grup pen

Al ters grup pen [Jah re] 10–19 20–29 30–39 40–49 50–59 60–69 70–78

Struk tur grup pe 1 [%] 7,30 8,00 12,00 13,40 14,00 17,50 21,40

Struk tur grup pe 2 [%] 0,70 0,70  1,20  1,40  1,00  1,00  1,20

Struk tur grup pe 3 [%] 0,20 0,30  0,30  0,30  0,40  0,90  0,90

Ta bel le 2

Zu ord nung der Struk tur grup pen zum Ge samt pa ti en ten kol lek tiv 
und dem Kol lek tiv der Gor lin-Goltz-Pa ti en ten

Struk tur merk mal Häu fig keit [%] in der un ter such ten 
Pa ti en ten grup pe (n=4787)

Häu fig keit bei 
19 Gor lin-Goltz-Pa ti en ten

Kei ne Auf fäl lig kei ten  86,50  2/19

Struk tur grup pe 1  12,10  0/19

Struk tur grup pe 2   1,00  0/19

Struk tur grup pe 3   0,40  0/19

Struk tur grup pe 4   0 17/19

Ge samt 100 19/19

Dis kus si on

Be schrei bun gen über in tra kra ni el le Ver-

kal kungs struk tu ren im Be reich der Falx 

cere bri sind in der Fachli te ra tur der Ra-

dio lo gie häu fig [10, 23, 32], je doch wird 

auf die beim Gor lin-Goltz-Syn drom so 

ty pi sche la mel la re Form sel ten ein ge gan-

gen. Die Ver kal kung der Falx cere bri als 

ein cha rak te ris ti sches Symp tom beim Gor-

lin-Goltz-Syn drom ist zwar seit 1963 be-

kannt [20], und kurz da rauf sind auch die 

ers ten Ver öf fent li chun gen über die Auf-

fas sung, dass die Ver än de run gen im Be-

reich der Falx cere bri eine la mel la re Form 

ha ben könn ten und so mit ty pisch für das 

Ba sal zellnävus syn drom sei en, er schie nen 

[40]. Den noch wur de die ser An satz in den 

fol gen den Jah ren nur vage wei ter ver folgt. 

Es ist an zu neh men, dass Ver än de run gen 

im Be reich der Falx cere bri beim Gor lin-

Goltz-Syn drom mehr fach fehl in ter pre-

tiert wor den sind.

Aus der ei ge nen Be obach tung von Gor-

lin-Goltz Pa ti en ten und Li te ra tur be schrei-

bun gen ist die The se er wach sen, dass 

beim Gor lin-Goltz-Syn drom Falx ver kal-

kun gen in plu ri la mel la rer Form auf tre ten. 

In Vor ver su chen am ma ze rier ten Schä del 

wur de die se The se theo re tisch über prüft 

und be stä tigt. Kli nisch über prüft wur de 

die se The se bei der Sich tung des Rönt gen-

ar chivs der Kli nik für Zahn-, Mund- und 

Kie fer heil kun de der Chris ti an-Al brechts-

Uni ver si tät Kiel. Die un ter schied li chen 

ra dioo pa ken Struk tu ren im Be reich der 

Falx cere bri wur den in 4 la mel la re Struk-

tur grup pen ein deu tig und aus schließ lich 

zu ge ord net.

Da rü ber hi naus hät te noch die Fra ge 

nach dem Vor han den sein ei ner nicht plu-

ri la mel la ren Ver kal kung [28] emp foh len 

wer den kön nen. Die Fra ge stel lung der Stu-

die war nicht ent spre chend for mu liert, 

und ein ent spre chend ge eig ne tes sta tis ti-

sches Ver fah ren kam da her nicht zur An-

wen dung.

Cris ta fron ta lis und 
Ver knö che run gen

Es han delt sich bei der Struk tur grup pe 1, 

die sich auf dem ok zi pi to men ta len Rönt-

gen bild strich för mig dar stellt, nicht um 

eine Ver kal kung, son dern um die Cris ta 

fron ta lis, eine Kno chen span ge, die kra ni-

al der Cris ta gal li ent springt und sich nach 

oben fort setzt. Je nach In di vi du um ist sie 

un ter schied lich stark aus ge prägt und bil-

det einen An satz punkt für die Falx cere-

bri.

Die Cris ta fron ta lis senkt sich in al ler 

Re gel zwi schen die bei den He mi sphä ren 

und kann als Rest ei ner Kno chen plat te, 

wie sie bei man chen Tie ren (z. B. Schna-

bel tier) zu fin den ist, an ge se hen wer den 

[43]. Die Struk tur 1 ist so mit als eine phy-

sio lo gi sche Va ri an te ein zu stu fen, was ihre 

re la ti ve Häu fig keit von 12,1 er klärt.

Für Ver än de run gen im Be reich der 

Falx cere bri gibt es 2 mög li che Aus prä gun-

gen von Ver knö che run gen [26]. Die eine 

ent spricht der Struk tur grup pe 1, die an de-

re, mit Ver än de run gen zu bei den Sei ten 

des Si nus lon gi tu di na lis, wird von Struk-

tur grup pe 2 um fasst.

Bei der Struk tur grup pe 2 han delt es 

sich eben falls um eine Ver knö che rung. 

In die sem Fall teilt sich die La mel le von 

Struk tur grup pe 1 nach kra ni al V-för mig, 

so dass sich der Si nus sa git ta lis su pe ri or in 

den obe ren Teil der ge teil ten Cris ta fron ta-

lis ein la gern kann. Was die Struk tur grup-

pe 3 be trifft, so deu tet die ge rin ge Häu fig-

keit von 0,4, die glei che Ver tei lung zwi-

schen den Ge schlech tern so wie die Zu nah-

me im Al ter auf einen pa tho lo gi schen Be-

fund hin. Eine ein deu ti ge Aus sa ge lässt 

sich auf grund feh len der Li te ra tur stel len 

nicht tref fen.

Plu ri la mel la re Struk tur

Die Kalk strei fen in Struk tur grup pe 4 stel-

len sich beim Gor lin-Goltz-Syn drom-Pa-

ti en ten in cha rak te ris ti scher Wei se band-

ar tig dar und kön nen da her in ih rer Er-

schei nungs form als plu ri la mel lar be zeich-

net wer den. Für ihr ein präg sa mes Er schei-

nungs bild sind fol gen de Punk te ent schei-

dend: eine nicht ex ak te, son dern et was 

ge well te, um die Me dianebe ne ver lau fen-

de Falx cere bri und die si chel för mi ge Ver-

kal kung, die teil wei se un ter bro chen ist 

und zen tri pe ta le Aus läu fer be sitzt. In den 

rönt ge no lo gi schen Ana ly sen von Gor lin-

Goltz-Syn drom-Pa ti en ten eig net sich die 

Be zeich nung plu ri la mel la re Ver kal kung 

am bes ten für die Struk tu r an oma li tä ten 

im Be reich der Falx cere bri, da sie die Si-

tu a ti on ex akt be schreibt und dem ge schul-

ten Be trach ter so fort einen Ver dachts hin-

weis lie fert. Wie der ein schlä gi gen Li te ra-

tur ent nom men wer den kann [1, 6, 44], 

lässt sich so die Di ag no se un ter mau ern.

Fa zit für die Pra xis

Ab schlie ßend lässt sich fest hal ten, dass 
die auf der ok zi pi to men ta len Rönt gen-
auf nah me plu ri la mel lar er schei nen de 
Ver kal kung der Falx cere bri ein pa tho gno-
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mo ni sches Zei chen für das Gor lin-Goltz-
Syn drom ist. Eine ähn lich ty pisch rönt-
geno lo gisch sicht ba re Ver än de rung im 
Be reich der Falx cere bri konn te in der Li-
te ra tur bei an de ren Syn dro men nicht ge-
fun den wer den. Das Vor han den sein der 
Ver kal kung ist al ter su n ab hän gig und da-
her sehr wich tig bei der früh zei ti gen Di-
ag no se des Gor lin-Goltz-Syn droms. Sie 
lie fert dem ge schul ten Be trach ter so fort 
einen Ver dachts hin weis.
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