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Significance of dermoscopy in early detection of acral basal cell
carcinoma in patients with Gorlin-Goltz syndrome

Przydatnos$¢ dermoskopii we wczesnej diagnostyce raka podstawnokomoérkowego
skoéry o umiejscowieniu akralnym u pacjentéw z zespotem Gorlina-Goltza
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A 47-year-old female patient with Gorlin-Goltz
syndrome (GG syndrome, nevoid basal-cell carci-
noma syndrome) presented to the Department again
for the treatment of newly developed foci of basal cell
carcinoma (BCC) of the skin. The diagnosis was made
at the Department of Dermatology in Gdarisk in 2011
on the basis of clinical criteria, such as multiple BCCs,
palmar and plantar pits, hypertelorism, cerebral falx
calcifications, mandibular cysts. The patient was pre-
viously treated by surgery, cryosurgery, electrosur-
gery and topically with 5-fluorouracil.

In addition to the palmar pits characteristic of
Gorlin-Goltz syndrome (fig. 1 A), the patient’s physi-
cal examination revealed small black nodules on the
palmar surfaces, non-specific in naked-eye assess-
ment. Dermoscopic examination demonstrated the
presence of serpentine vessels and blue clods typical
of pigmented BCC (figs. 1 B, C). The lesions were sur-
gically excised, confirming the dermoscopic diagnosis
(fig. 2 A, B).

Gorlin-Goltz syndrome (1894) is a rare geneti-
cally conditioned disease resulting from mutations
in the 9922.3 locus of the PTCH1 gene. The disease
course involves multiple abnormalities of the skin,
eyes, central nervous system, skeletal and endocrine
systems. The most common cutaneous pathologies
include multiple BCC and palmar and plantar pits.
The presence of two or more palmar and/or plantar
pits is one of the major criteria for the diagnosis of
GG syndrome [1]. The pits are shallow asymptom-
atic epidermal depressions with diameters in the
1-3 mm range, distributed in a random pattern along
the palmar/plantar creases or between them. In addi-
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Pacjentka 47-letnia z zespotem Gorlina-Goltza (ze-
spot mnogich znamieniowych nabloniakéw podstaw-
nokomoérkowych, GG) zglosita si¢ po raz kolejny do
kliniki w celu leczenia nowo powstalych ognisk raka
podstawnokomoérkowego skory (basal cell carcinoma
- BCC). Rozpoznanie ustalono w gdanskiej klinice
dermatologicznej w 2011 r. na podstawie kryteriow
Klinicznych obejmujacych mnogie BCC, doteczki w ob-
rebie dloni i stoép, hiperteloryzm, zwapnienia w sier-
pie moézgu, torbiele w obrebie Zzuchwy. Pacjentka byla
wczesniej leczona chirurgicznie, kriochirurgicznie,
elektrochirurgicznie i miejscowo 5-fluorouracylem.

Podczas badania przedmiotowego na powierzch-
niach dloniowych rak, oprécz doteczkéow typowych dla
zespotu GG (ryc. 1 A), stwierdzono obecnosé drobnych,
niespecyficznych w ocenie okiem nieuzbrojonym, czar-
nych guzkéw. W badaniu dermoskopowym uwidocz-
niono naczynia serpentynowate oraz niebieskie grud-
ki typowe dla barwnikowej postaci BCC (ryc. 1 B, C).
Zmiany wycieto chirurgicznie i uzyskano potwierdze-
nie rozpoznania dermoskopowego (ryc. 2 A, B).

Zespot Gorlina-Goltza (1894) jest rzadka choroba
uwarunkowang genetycznie, u ktérej podioza lezg
mutacje genu PTCH1 w locus 9q22.3. W przebiegu
choroby obserwuije sie szereg nieprawidlowosci w ob-
rebie skéry, narzadu wzroku, o$rodkowego uktadu
nerwowego, ukladu kostno-stawowego oraz endo-
krynnego. Do najczestszych patologii w obrebie sko-
ry naleza mnogie BCC oraz dofeczki w obrebie dloni
i stop (palmar and plantar pits). Stwierdzenie dwoch
lub wigkszej liczby doteczkéw na dloniach i/lub
stopach stanowi jedno z kryteriow wiekszych rozpo-
znania zespotu GG [1]. Doleczki sa ptytkimi, asymp-
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tion to the palmar and plantar areas, lesions may also
occur on the lateral surfaces of hands and feet, in the
interdigital areas and on the dorsal digital surfaces.
Lesion clusters or lesions with larger diameters are
less commonly observed. The bottoms of the pits can
be flesh-coloured, pale pink or red. They can also be
darker in colour following the penetration of exog-
enous pigments and contaminants. The number of
pits varies across the patient population and increases
with age [2].

Histopathologically, the pits present as sharply
marginated areas of loss or thinning of the stratum
corneum, with prominent rete ridges and basal cell
hyperplasia, and they may be BCC precursors [2]. Ac-
cording to one hypothesis, the fact that the pits may
turn into cancer is attributable to an increased expo-
sure to irritants and carcinogens due to defects in the
stratum corneum. Other authors claim that basal cell
hyperplasia in the pits should be classified as BCC
in situ [2-4]. In the presented case, no histopathologi-
cal features of the plantar pits were identified around
the BCC foci.

Skin cancer developing on the palms and plantar
surfaces is very unusual. The majority of cases re-
ported in the English-speaking literature relate to pa-
tients with GG syndrome. There are isolated reports
describing the development of multiple BCC in these
locations [4].
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Figure |I. A — Clinical and dermoscopic presentation of palmar
pit. Dermoscopy shows the vascular pattern of red dots and clods
distributed in parallel lines. B — Clinical and dermoscopic presenta-
tion of basal cell carcinoma of the right palm. Dermoscopy shows
the presence of structureless blue-brown area and blue clods. Ser-
pentine vessels are blurred. C — Clinical and dermoscopic presen-
tation of basal cell carcinoma of the left palm. Dermoscopy shows
serpentine vessels and blue clods typical of pigmented BCC

Rycina I. A — Obraz kliniczny i dermoskopowy doteczka dfoniowego
(palmar pit). W dermoskopii przewazajg naczynia w ksztalcie kropek
i grudek ukfadajqce sie wzdiuz réwnolegtych linii. B — Obraz Kliniczny
i dermoskopowy raka podstawnokomdrkowego powierzchni dfoniowej
reki prawej. W obrazie dermoskopowym stwierdzono obecnosc brqzo-
wo-niebieskiego obszaru bezstrukturalnego oraz niebieskich grudek. Na-
czynia serpentynowate sq stabo widoczne. C— Obraz Kliniczny i dermo-
skopowy raka podstawnokomdrkowego powierzchni dioniowej reki lewej.
W badaniu dermoskopowym stwierdzono obecnosc naczyn serpentyno-
watych oraz niebieskich grudek typowych dla barwnikowej postaci BCC

tomatycznymi zaglebieniami naskérka o érednicy
1-3 mm, rozmieszczonymi losowo wzdluz przebiegu
linii papilarnych badz miedzy nimi. Oprécz dlonio-
wych powierzchni ragk oraz podeszew stép zmiany
moga wystepowac na bocznych powierzchniach dto-
ni i stép, w przestrzeniach miedzypalcowych oraz
na grzbietowych powierzchniach palcéw. Rzadziej
obserwuje si¢ zmiany zgrupowane badz o wigkszej
$rednicy. Dno doteczkéw jest koloru skoéry, jasnoro-
zowego lub czerwonego. Zewnatrzpochodne barwni-
kii zanieczyszczenia wnikajace do ich wnetrza moga
by¢ przyczyna ciemniejszego wybarwienia. Licz-
ba doleczkoéw rézni sie u poszczegélnych chorych
i zwigksza sie z wiekiem [2].

W obrazie histopatologicznym doteczki korespon-
duja z ostro odgraniczonymi obszarami ubytku lub
Scieficzenia warstwy rogowej naskérka, z zaznaczony-
mi soplami naskérkowymi oraz hiperplazja komoérek
warstwy podstawnej i moga by¢ prekursorami BCC
[2]. Jedna z hipotez méwi, ze przyczyna rozwoju ra-
kéw na podtozu doleczkéw jest zwiekszone naraze-
nie na substancje drazniace i kancerogeny wskutek
ubytku warstwy rogowej. Inni badacze sg zdania, ze
hiperplazja komoérek warstwy podstawnej w obrebie
doteczkéw powinna byc¢ traktowana jako BCC in situ
[2-4]. W prezentowanym przypadku w otoczeniu
ognisk BCC nie stwierdzono cech histopatologicznych
doteczka dioniowego.
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Figure 2. Histopathological presentation of basal cell carcinoma of the right palm (A) and left palm (B)

Rycina 2. Obraz histopatologiczny raka podstawnokomdrkowego skory powierzchni dioniowej reki prawej (A) oraz lewej (B)

Dermoscopically, plantar pits present as small
and irregularly marginated, flesh-coloured skin ar-
eas demonstrating a vascular pattern of dots or clods
distributed in parallel lines [5, 6]. The authors had
found only one report published in the international
literature describing the dermoscopic presentation
of non-pigmented BCC arising from a plantar pit in
a patient with GG syndrome [3]. However, there are
no available reports on the dermoscopic picture of
pigmented BCC in this location.

Summing up, the authors described for the first
time the dermoscopic presentation of pigmented BCC
located on the plantar surface, developing secondary
to Gorlin-Goltz syndrome. The presented case dem-
onstrates that patients with GG syndrome require
a precise and systematic dermoscopic evaluation,
including the acral location. Dermoscopy is a useful
tool for differentiating between exogenous contami-
nation within the pits and pigmented BCC.
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Rak skory rozwijajacy sie w obrebie dtoni i po-
wierzchni podeszwowych stép wystepuje rzadko
- wiekszo$¢ opisywanych w pismiennictwie anglo-
jezycznym przypadkéw dotyczy pacjentéw z zespo-
tem GG. Pojedyncze doniesienia potwierdzaja rozwéj
mnogich BCC o takim umiejscowieniu [4].

Doteczki dtoniowe w dermoskopii maja postac
niewielkich obszaréw barwy skéry o nieregular-
nej granicy, w ktérych obrebie obserwuje sie naczy-
nia w ksztalcie kropek lub grudek rozmieszczonych
wzdtuz réwnolegtych linii [5, 6]. W literaturze $wiato-
wej autorzy odnalezli zaledwie jedno doniesienie opi-
sujace obraz dermoskopowy bezbarwnikowego BCC
powstatego na podtozu doleczka dloniowego u pa-
cjenta z zespolem GG [3]. Nie opisywano dotad cech
dermoskopowych postaci barwnikowej BCC w tym
umiejscowieniu.

Podsumowujgc - autorzy przedstawili po raz
pierwszy obraz dermoskopowy postaci barwnikowej
BCC na powierzchni dloniowej rak w przebiegu ze-
spolu GG. Przedstawiony przypadek potwierdza, ze
konieczna jest dokladna i systematyczna ocena dermo-
skopowa chorych z tym zespolem z uwzglednieniem
lokalizacji akralnej. Dermoskopia jest przydatnym
narzedziem, ktére pozwala na odréznienie zewnatrz-
pochodnych zanieczyszczen w obrebie doteczkéw od
barwnikowych postaci BCC.
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