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Resumen

Los autores presentan la evolucién de un
paciente diagnosticado como portador del
Sindrome Gorlin y Goltz que también es
denominado Sindrome Carcinoma Nevo
Basocelular (NBCCS). Este cuadro patolé-
gico representa un raro desorden genético
caracterizado por multiples nevus basocelu-
lares (NBS), queratoquistes odontogénicos
(QQO) en ambos maxilares, alteraciones
neurolégicas y otras manifestaciones menos
frecuentes. Se describe el caso clinico de un
nifio de 10 afos, quien presentaba QQO en
los maxilares, mdltiples nevus cutdneos, al-
teraciones esqueléticas y otros trastornos. Se
destaca la importancia del diagnéstico tem-
prano en la consulta odontolégica. Se ana-
lizan las posibles conductas terapéuticas de
los QQO que cumplen con mayor resultado
de éxito en el control de recurrencia de los
mismos, destacindose la aplicacién de trata-
mientos conservadores.

Abstract

The authors report the evolution of a patient
diagnosed with Gorlin and Gotz Syndrome,
also known as Nevoid Basal Cell Carcinoma
Syndrome (NBCCS). It is a rare genetic di-
sorder that includes multiple basal cell car-
cinomas, odontogenic keratocysts involving
both the mandible and the maxillae, neuro-
logical and other less frequent symptoms. A
clinical case of a 10 year old boy, with odon-
togenic keratocysts in the upper and lower
jaws, multiple skin nevus, skeletal malforma-
tions and other related symptoms is presen-
ted. Diagnosis at the dental office is empha-
tized. Different treatment modalities for the
keratocysts are analyzed in order to provide
the best possible results to control their high
recurrence rate, specially conservative treat-
ments.

Palabras clave — Sindrome Carcinoma nevo
basocelular, queratoquiste.
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Introduccion y antecedentes

El Sindrome Gorlin y Goltz es una patolo-
gia de marcado interés odontolégico, actual-
mente encuadrado en un preciso esquema no-
solégico delineado en 1960 por los estudios
de Gorlin y Goltz(1). La primera descripcién
clinica fue reportada en 1894 (2) y estudios
posteriores definieron las manifestaciones
particulares en pacientes pertenecientes a la
misma familia, dirigiéndose asi la atenci6n al
componente hereditario de este sindrome. La
responsabilidad de esta patologia estd ligada
a un gen dominante en el cromosoma 9 (9q
22.3-q 31) como marcador para el sindrome,
el cual puede trasmitirse a la descendencia o
puede aparecer en forma aislada por muta-
cién (3-5). Esta tltima forma se corresponde
con la situacién del paciente nifio referido en
el trabajo.

La informacién epidemioldgica que se
dispone actualmente indica que la raza blan-
ca es la mds afectada por el NBCCS, y que
las manifestaciones clinicas evidentes de los
casos descriptos en la literatura, ocurren en
un 90.5 % en adolescentes y adultos jévenes
alcanzando hasta la edad de 30 anos aproxi-
madamente (6,7).

El Sindrome Gorlin y Goltz presenta las
siguientes particularidades clinicas:

e Lesiones cutdneas: son de cardcter casi
constantes, se observan en el 99 % de los
casos. Es importante el reconocimiento de
los nevos baso celulares (NBS) por su ten-
dencia a la transformacién en carcinomas
baso celulares (8). Otras anomalias cuti-
neas son: las depresiones hiperqueratésicas
puntiformes palmares y plantares con una
incidencia del 60% y los quistes sebdceos
asintomdticos en el 20% de los pacientes.

* Quistes maxilares: la lesién caracteristica
es el queratoquiste odontogénico observa-
bleenel 65-75% de los casos. Muchas
veces se manifiesta como el primer signo
del sindrome, generalmente en la primera
década de la vida (9). Presentan la particu-
laridad de ser agresivos y con tendencia a
la recidiva en un elevado porcentaje de los
casos (aproximadamente el 44 %).

* Anomalias esqueléticas: un 70% de los
pacientes presentan una dismorfosis cré-
neo-facial tipica: frente amplia, arcos su-
perciliares prominentes, alargamiento de
la base de la nariz, hipertelorismo mo-
derado, seudoprognatismo mandibular.
También es dable observar
polidactilia y costillas bifidas.

* Otras manifestaciones, oculares: estrabis-
mo convergente; genitales: atrofia testicu-
lar, fibroma de ovario; Sistema Nervioso
Central (SNC): calcificaciones ectépicas
intracraneales en cerebro y cerebelo, retar-
do mental; cardiacas: fibroma de ventricu-
lo izquierdo; endécrinas: hipogonadismo
en hombres, ginecomastia (10,11).

sindactilia,

Descripcion del caso clinico

Paciente L. E J. de 10 anos, sexo mascu-
lino que ingresa al Departamento Odonto-
légico del Servicio de Sanidad de las Fuerzas
Armadas -SS.FEAA.- el 20.07.99, consultan-
do por la desviacién de los érganos dentarios
anteriores inferiores acompafiada de defor-
macién facial.

Historia de la enfermedad: relata una des-
viacién progresiva de los dientes inferiores en
los tltimos dos afos.

Antecedentes personales: se destaca retar-
do mental leve.
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Examen clinico
En el examen regional observando la cara

de frente se constata (Fig.1):

* tercio superior: frente ancha y amplia,

* tercio medio: base de la nariz ancha e hi-
pertelorismo (aumento de distancia inter-
pupilar),

* tercio inferior: ligero prognatismo mandi-
bular.

De perfil se observa: protuberancia fron-
tal, ligera hipoplasia del tercio medio facial
(aspecto de cara plana) y el prognatismo
mandibular (Fig.2).

En el examen del cuello en la regién supra-
clavicular se destacan cinco mdculas circulares
de 3 2 5 mm de didmetro, lisas y marrones,
algunas mds claras que otras, reconociéndose
como nevus baso celulares (Fig.3), también
presentes en nimero de siete en la regién

pectoral (Fig.4).

.

Fig. 2 ) Fig. 3
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Fig.4

En el examen local el paciente presenta
denticién mixta con dreas de deformacién
4sea a vestibular en las zonas que se corres-
ponden con los érganos dentarios 53 (Fig. 5)
y 34 (Fig. 6); las tablas lingual y palatina no

acompanfan la deformacién 6sea vestibular.

Examen radiogréfico

En el andlisis de la Ortopantomografia

(OPT) se constata (Fig.7):

* en el maxilar superior derecho: imagen ra-
dioltcida, de 2 cm de didmetro, a nivel

Fig. 5

del 6rgano dentario 53 con desplazamien-
to del gérmen del canino superior derecho
-13- a la zona apical de incisivo central
-11.

* en el maxilar superior izquierdo: imagen
radioltcida extensa polilobulada que in-
volucra los molares permanentes superio-
res izquierdos 27 y 28 desplazados ambos
a la zona de tuberosidad.

* en la hemimandibula izquierda: imagen
radiolticida importante de aproximada-
mente 3 cm de didmetro y el desplaza-
miento de los gérmenes de los premolares
inferiores correspondientes -33 y 34- a
nivel de la basal sumamente adelgazada.

* en la hemimandibula derecha se constata
la agenesia del germen 48 y la integridad
ésea, dentaria y peridentaria.

Las radiografias apicales de las zonas co-
rrespondientes a las piezas 53 y 34 (Figs. 8 y
9) muestran dreas radioldcidas no homogé-
neas sin llegar a identificarse tabicamientos.

No se comprobaron manifestaciones pa-
tolégicas en la radiografia de térax.
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Fig. 7

Fig. 8
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Fig. 10

Diagndstico

Desde el punto de vista clinico este sindro-
me es complejo e incluye una gran variedad
de anomalias que se han clasificado como:
criterios mayores y menores. Por criterios
mayores se entienden: anomalias cutdneas,
dentarias y dseas, oftdlmicas, neuroldgicas y
sexuales. Los criterios menores estin repre-
sentados por las patologfas incluidas en cada
uno de los criterios mayores. Se ha estableci-
do que para definir el diagnéstico de SNCB
se requiere que el paciente presente dos crite-
rios mayores y uno menor o un criterio ma-
yor y tres menores (7)

En el caso del paciente de referencia se ob-
servan:

a) anomalfas cutdneas: nevus baso celulares
en regién pectoral y clavicular.

b) anomalias dentarias y &seas: multiples
quistes, prognatismo mandibular y abom-
bamiento fronto lateral.

c) anomalias oftdlmicas: hipertelorismo con
un ancho puente nasal.

d) anomalias neurolégicas: retardo mental.
En suma: del conjunto de los signos cli-

nicos observados se concluye e/ diagndstico
presuntivo de Sindrome Gorlin y Goltz. Los
signos radiograficos y los resultados del and-
lisis histopatolégico completan y confirman
luego este diagnoéstico.

o W

3 " = %
Fi:g.ilz -
Asesoramiento genético

El paciente es el primero de dos hijos, no
siendo portadores sus progenitores ni su her-
mano menor de dicho sindrome.

Conducta, tratamiento
y seguimiento

Se encuentra bien establecido actualmen-
te que el QQO es una lesién quistica agresiva
que tiene propensién a la recurrencia si no
es adecuadamente removido. Numerosas pu-
blicaciones establecen rangos de recurrencia
entre el 3 y el 60 %. Una revisién de catorce
estudios analizando la co relacién recurren-

cia-técnica quirdrgica reporta que la reseccién
dsea con margen presenta el mds bajo indice
de recurrencia (0 %) pero evidentemente se
corresponde con el mayor indice de morbi-
lidad. La enucleacién quistica expresa una

Fig. 13
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Fig. 14

recurrencia entre el 17 y 56 % y la misma
combinada con la aplicacién de solucién
Carnoy o la descompresién previa a la enu-
cleacién han recogido una recurrencia del 1
al 8.7 % (12).

Contando los autores del presente tra-
bajo, con una larga experiencia clinica en el
tratamiento de quistes dentigeros en nifios y
adolescentes con la técnica descompresiva y
tomando en consideracién la publicacién de
Niels Brondum y Juhl Jensen, se consideré
este procedimiento quirdrgico de eleccién
para tratar inicialmente los multiples QQO
del paciente de referencia. La descompresién
quistica representa un tratamiento sencillo,
permite preservar los gérmenes de los dientes
permanentes involucrados y asimismo debido
a la edad del nifo, contar con un elemento
adicional muy importante para complemen-
tar la exteriorizacién de la lesién como lo es
la fuerza de erupcidn.

El 27 de julio de 1999 se intervino la zona
mandibular izquierda. Se realizé la puncién
aspiradora (que aunque escasa permitié cons-
tatar las caracteristicas del contenido acorde al

Fig. 16

diagnéstico presuntivo de QQO), se tallé un
colgajo tipo Newman, se efectud la avulsion
del 8rgano dentario 73, ostectomia vestibular
generando una ventana a la cavidad bucal y
la toma bidpsica de la zona 33 (eliminando la
membrana accesible en la forma mds exhaus-
tiva posible) (Figs. 10, 11y 12).

En el fondo de la cavidad quistica se ob-
servé intraoperatoriamente la presencia del
primer premolar inferior izquierdo -34-. Se
realizaron irrigaciones en la cavidad quistica
y se colocd en el lecho quirtrgico un apésito
de gasa embebida en eugenolato de zinc (de
consistencia blanda). Este apdsito se removi
y sustituyé semanalmente al inicio y luego
cada 15 dias, siendo reemplazado el 17 de
agosto de 1999 por una aparatologia remo-
vible obturatriz que contenfa el tubo de dre-

naje para facilitar la irrigacion en la cavidad
(Fig.13).

El estudio de Anatomfa Patolégica (EO
99-101) confirmé una membrana quistica
con epitelio malpighiano que incluye para-
queratosis superficial y empalizamiento de
los ntcleos basales. La unién epitelio-conec-

Stndrome Gorlin y Goltz - Casa Clinico
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Fig. 20

tivo es lisa y existen desprendimientos del
conectivo. La imagen corresponde al sustrato
del Queratoquiste Odontogénico (Figs. 14,
15y 16).

El 19 de setiembre de 1999 se procedié
a la intervencién de la zona del maxilar su-
perior derecha. Se efectué la avulsién de la
pieza 53 y la toma bidpsica de la membrana

Fig. 21

quistica con liberacién del contenido quistico
pastoso caracteristico. El estudio andtomo-
patolégico de esta zona también certificé el
diagnéstico clinico de Queratoquiste Odon-
togénico (EO 99-177) (Figs. 17, 18 y 19).

Las figuras 20 y 21 se corresponden con
los controles clinicos realizados el 9 de no-
viembre de 1999 de la zona inferior izquierda
y superior derecha respectivamente, y en las
que se observan los gérmenes involucrados
exteriorizdndose y el perfecto brocal epitelial
en los bordes de la ventana ésea que dificulta
el cierre de la comunicacién entre la cavidad
bucal y la cavidad quistica.

El 3 de diciembre de 1999 se realizé la
descompresién de la zona péstero-superior
izquierda correspondiente a los molares 27
y 28, se efectud la exéresis del polo anterior

Fig. 24
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Fig. 25

de la membrana quistica y se envia a estudio
histopatolégico confirmdndose nuevamente
el diagnéstico de QQO (EO 99-213). Lue-
go se controlé clinica y radiogrificamente al
paciente, registrindose datos objetivos que
permiten comprobar la evolucién favorable.
Al mismo tiempo en forma coordinada con
el Servicio de Cirugia BMEF, el odontopedia-
tra tratante establece un plan de seguimiento
para controlar los factores de riesgo y favore-
cer los mecanismos protectores de las enfer-
medades bucales producidas por placa micro-
biana y apoyar la motivacién a los controles
rigurosos por su patologia asociada, tomando
en consideracién el retardo mental del pa-
ciente y su escasa habilidad manual

En el control clinico del 14 de marzo del
2000 se observé en las arcadas dentarias las
coronas de las piezas dentarias permanentes

Fig. 27

Fig. 26

13, 33, 34 y la caspide mesial del 27 erup-

cionando.

Asimismo, en la OPT de control realizada
el 17 de octubre de 2001 (Fig. 22), se observa
una nueva drea radioldcida pericoronaria en
la zona del molar inferior izquierdo -38-, se
decide la descompresion de esta zona y en el
mismo acto se extrajo el germen del 28 que
impedia la completa erupcién del 27.

En el control radiogrifico del 10 de se-
tiembre del 2002 se observé la neoformacién
4sea importante en las zonas intervenidas, la
disminucién o desaparicién de las cavidades
quisticas, la trayectoria eruptiva de las piezas
permanentes involucradas y su alineacién en
las arcadas dentarias (Fig. 23).

Las figuras 24, 25, 26 y 27 corresponden
a los controles clinicos y radiogréficos del pa-
ciente a los 18 afios de edad en febrero del

2007.
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Discusion

El sindrome Gorlin y Goltz es también
conocido como: sindrome del nevo baso ce-
lular, sindrome de nevus de células basales,
sindrome de carcinoma de células basales,
sindrome de carcinoma baso celular nevoide.
Es un desorden autosémico dominante he-
reditario con penetrancia completa y expre-
sién clinica muy variable. La Organizacién
Panamericana de la Salud en su Clasificacién
Internacional de Enfermedades Aplicadas a
la Odontologia y Estomatologia lo clasifica
dentro de las anomalias congénitas (13). Los
andlisis genéticos revelan alteraciones en los
genes PTCH en los casos no familiares y
casos esporadicos de NBC. No se define una
diferenciacién de género . Se caracteriza por
presentar cinco componentes principales
que incluyen: carcinomas de células basales,
quistes en los maxilares, anomalias congé-
nitas esqueléticas, calcificaciones ectdpicas
y fositas palmares o plantares. Sin embargo
este sindrome puede presentar mds de 100
caracteristicas, incluyendo endocrinopatias
asociadas, potencial retardo mental, medu-
loblastoma, fibromas de ovario e incidencia
aumentada de fisura labial o palatina (14).

Los QQO, incluidos actualmente como
Tumor Odontogénico Queratoquistico en
la clasificacién de la OMS del 2003 (15),
pueden aparecer en la primera década de la
vida en pacientes con el sindrome, a dife-
rencia de la forma aislada de los QQO que
ocurren en Ja segunda o tercera décadas de la
vida. Pueden ser Gnicos o multiples (como
ocurre en este paciente). En cuanto al sitio
de mayor afectacién, existen diferencias im-
portantes, ya que en los pacientes que no
forman parte del sindrome son mds frecuen-
tes en la mandibula, en la regién del dngulo,
mientras que los pacientes portadores del
sindrome Gorlin y Goltz se pueden presen-

tar en cualquier drea de ambos maxilares.
En el paciente nifio de referencia, los QQO
involucraban las regiones canina y molar del
maxilar superior y la regién premolar y mo-
lar mandibular. En los nifios y adolescentes
los quistes pueden involucrar extensas zonas
de los maxilares en crecimiento, ocasionar
el desplazamiento de los gérmenes dentarios
involucrados e impedir su normal erupcién.
Esto tltimo constituyé el motivo de consul-
ta de este paciente.

Desde el punto de vista radiogrifico no
existen diferencias entre los pacientes porta-
dores o no del sindrome Gorlin y Goltz. Los
QQO se identifican como lesiones radiolici-
das uni o multiloculares, de diverso tamano,
con bordes escleréticos (16,17). En pacien-
tes con el sindrome tienden a presentar mds
quistes satélites, proliferaciones epiteliales y
restos epiteliales odontogénicos en la cdpsula
fibrosa (18). Sin embargo, en este paciente
los multiples informes andtomo patoldgicos
no revelaron la presencia de quistes satélites
o cordones epiteliales en la pared fibrosa. El
tiempo promedio de tratamiento requerido
por cada una de las lesiones quisticas para la
neoformacién ésea fue aproximadamente de
8 a 12 meses, lo cual coincide con los datos
bibliogréficos (19).

La conducta terapéutica en estos pacientes
debe tener en cuenta una de las caracteristicas
clinicas mds notorias de los queratoquistes
(QQO), su potencial de recidiva, es decir la
recurrencia en el mismo lugar de una lesién
similar. Los QQO tienen su origen en la 13-
mina dental y pueden observarse quistes saté-
lites representando los paraqueratinizados los
mis proliferativos, su pared quistica es delga-
da, friable e invadiendo el hueso esponjoso
(20). Se caracterizan en general por presen-
tar una recurrencia alta -del 40% al 67%-,
siendo mayor en los pacientes que presentan
queratoquistes multiples. La misma se obser-
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va en los primeros cinco afios posteriores a
su remocién, con un promedio de dos anos
y diez meses pero se han descrito casos alcan-
zando hasta los 37 a 40 afios después de la
intervencién (21). La patogenia de la recidiva
de los QQO ha sido objeto de varias explica-
ciones reconociéndose como posibles factores
que contribuyen a ella:

* Pared quistica delgada y friable, que di-
ficulta su enucleacién intacta particular-
mente en los quistes de grandes dimensio-
nes.

* La penetracién del quiste en el hueso es-
ponjoso, que aumenta la dificultad de re-
mocién de la membrana.

* Pueden presentar quistes satélites en su
periferia.

= La membrana quistica se encuentra dé-
bilmente unida a la pared fibrosa y puede
no ser removida totalmente en su exéresis
quirdrgica.

* La evidencia de que el epitelio de la mem-
brana de los quistes paraqueratinizados es
mds proliferativo que el de otras membra-
nas quisticas.

* Su origen en la limina dental y otros re-
manentes pueden contribuir a la forma-
cién de una nueva lesién (22-24).

En la literatura cientifica se citan y anali-
zan las diferentes conductas terapéuticas en
el tratamiento de los QQO procurando me-
jorar las técnicas quirtrgicas con el objetivo
fundamental de reducir su alta recurrencia
COmO ser:

1. la remocién de la mucosa suprayacente

2. la reseccién de tejidos vecinos en particu-
lar el tejido dseo (25)

3. el empleo de la solucién Carnoy en el le-
cho quirdrgico, para cauterizar los rema-
nentes epiteliales y los probables quistes
satélites

4. la marsupializacién con el objetivo de
transformar el quiste en una cavidad abier-

ta con la capacidad de mantenerse de esa
forma (26).
5. la descompresion.

En 1991 Niels Brondum y Juhl Jensen (27)
propusieron el tratamiento de descompresién
para los QQO obteniendo como resultado
principal una menor tendencia a la recidiva.
Con el procedimientito descompresivo lo-
gran transformar el epitelio fino y frigil del
queratoquiste en un epitelio sélido y grueso
sin adhesién a las estructuras subyacentes. El
resultado es la reduccién de la luz del quiste
a través de una técnica sencilla y con minimo
disconfort para el paciente. La técnica des-
cripta por los autores consiste en colocar un
tubo de drenaje de polietileno de aproxima-
damente 2 0 3 mm de didmetro y con una luz
de 1,6 mm que se inserta en la cavidad quis-
tica, al momento de efectuar la toma bidp-
sica. En su descripcién terapéutica posterior
a la insercién del tubo, los autores expresan
que el paciente aplica, a través del mismo,
diariamente una solucién de clorhexidina al
0,1% empleando una jeringa para su irriga-
cién. La clorhexidina tiene un efecto citoxida
sobre las células del epitelio quistico. El con-
trol de la reduccién del tamano de la cavidad
quistica lo evaltian radiogrdficamente durante
los primeros cuatro meses. Luego junto con
el retiro del tubo de drenaje de considerarlo
necesario, realizan la cistectomia. Establecen
como ventajas importantes de este método
que simplifica el procedimiento quirdrgico y
reduce la tendencia a la recurrencia.

Con relacion a la tasa de recurrencia de los
QQO, en pacientes portadores de este sindro-
me es mds elevada, segin quedé establecido
en el estudio de Forsell y Colbs en 1988. En el
paciente de referencia no se han identificado
alteraciones radiograficas en los siete afos de
evolucién y control que induzcan a pensar en
una recidiva. Finalmente, para obtener éxito
en el tratamiento de los quistes por la técnica
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de descompresién es imperativo contar con la
colaboracién del paciente y en caso de tratarse
de un nifio también de su familia.

Conclusiones

El Sindrome Gorlin y Goltz o nevomato-
sis baso celular es un sindrome de caracteris-
ticas bien definidas, en cuya conformacién
el odontélogo tiene el deber de formular un
diagndstico precoz. Se considera oportuno
por lo tanto insistir en tres aspectos:

1. la necesidad de una estrecha cola-
boracién entre los diferentes especialistas, en
el 4mbito del cual el odontélogo ocupa una
posicién relevante, dado lo precoz de las ma-
nifestaciones orofaciales,

2. la gravedad de la evolucién del sin-
drome que impone un tratamiento de los
queratoquistes por su capacidad invasiva y
recurrente asi como de las lesiones cutdneas
por su eventual transformacién neopldsica,

3. la obligacién de informar al paciente
y a sus padres de la necesidad imperiosa de
controles clinicos rigurosos (cada tres meses)
y controles radiogréficos (cada seis meses).
Este régimen de controles se debe realizar en
todos los afios pero se pondrd especial cuida-
do entre la pubertad y los 35 anos de edad
debido a que el sindrome Gorlin y Goltz se
vuelve particularmente agresivo en esa franja
etaria. La posibilidad de desarrollar neopla-
sias en otros 6rganos debe ser adecuadamente
valorada y oportunamente tratada.

Por todas las particularidades analizadas
se recomienda que los pacientes con diagnés-
tico presuntivo de sindrome Gorlin y Goltz
sean sometidos a un protocolo diagnéstico
que involucre:
= historia clinica familiar de manera de des-

cartar el factor hereditario interrogando

sobre carcinomas basocelulares, quistes
maxilares y otros tumores.

* indagatoria clinica que deberd involucrar:
odontélogo, dermatélogo, neurélogo, of-
talmélogo, asi como el control genitouri-
nario y cardiovascular.

* exdmenes radiogrificos que deberdn in-
cluir OPT, radiografias pdstero-anterior
y lateral de créneo, de térax, péstero-an-
terior y lateral de columna vertebral y de
pelvis en pacientes de sexo femenino.

* ccografia pélvica.

" ecografia cardiaca en la nifez.
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