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A Síndrome de Gorlin-Goltz (SGG) ou Síndrome do
nevo basocelular, de origem autossômica dominante
de alta penetrância, causada pela mutação nos genes
PTCH1, PTCH2 ou SUFU. A sua incidência é
semelhante entre homens e mulheres. A prevalência
encontrada na literatura é variável sendo 1:57.000
ou 1:164.000 indivíduos.
A tríade clássica, que caracteriza o diagnóstico, inclui
múltiplos carcinomas basocelulares, ceratocistos nas
mandíbulas e anormalidades esqueléticas. A
descoberta precoce dessa doença será muito
importante para escolha da conduta terapeutica. O
manejo dessa doença, visando os carcinomas
basocelulares (CBC), vai ser realizado através da
exérese das lesões como o uso do vismodegib.

OBJETIVO

RELATO DE CASO

MAD 42 anos com SGG diagnosticada com 20 anos,
em acompanhamento no setor de cirurgia plástica do
Hospital das Clínicas da UFMG, apresentando
histórico de exérese de múltiplos CBCs em face em
2023, estando em uso de Vismodogib desde 2021
com boa efetividade da medicação, entretanto
apresentou irregularidade no recebimento por 6
meses no ano de 2023, favorecendo o aparecimento
de nova lesão em região inferior do globo ocular do
olho esquerdo (OE). Sendo encaminhada para o
setor de plástica ocular do HSG para avaliação da
mesma. Ao exame apresenta acuidade visual sem
correção de 20/100 em olho direito (OD) e 20/25
em OE. Motilidade ocular extrínseca sem alterações
em OD e reduzida em todas as versões em OE, ptose
palpebral (Figura 4) com DMR1 -4, lagoftalmo com
presença de tecido endurecido retraindo pálpebra
inferior (Figura 5), Hertel de 21 e 19 mm. Foi
suspeitado de CBC em tarso inferior, sendo
solicitado duas ressonâncias magnéticas com
intervalo de 4 meses apresentando lesão expansiva
no assoalho da orbita esquerda, com sinais de
invasão da musculatura extrínseca, com áreas de
encefalomalacia no lobo temporal esquerdo,
circundada por gliose do parênquima cerebral
adjacente. (Figura 1 e 2)

IMAGENS

CONCLUSÃO

A SGG é uma doença genética que interfere em
múltiplos sistemas, necessitando de um
acompanhamento multidisciplinar e uma assistência
continuada do paciente.

Na ultrassonografia do globo ocular foi visualizado
afilamento da esclera e abaulamento do globo
sugestível de invasão tumoral (Figura 3). Foi
tentado aplicação de 5- fluoracil entretanto sem
grande resposta, sendo optado o encaminhamento
da paciente para o setor de cabeça e pescoço para
avaliação em conjunto para exenteração extendida
do tumor.
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