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PRESENTACION DE CASO

Sindrome de Gorlin. Presentacion de caso.

Basal Cell Nevus Syndrome. A Case Presentation
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RESUMEN

El sindrome de Gorlin es una entidad infrecuente, de
muy baja incidencia segun reportes de la literatura
médica. Se caracteriza por un grupo considerable de
alteraciones que se presentan de manera variable en el
organismo y lesiones localizadas en la region
maxilofacial. Se presentd el caso de un paciente de 61
afos de edad, masculino, de raza blanca, procedente de
la zona urbana de Cienfuegos, con la referencia familiar
de numerosas deformidades fisicas desde su nacimiento:
retraso mental, presencia de lunares a partir de la
primera década de la vida y aumento de volumen del
cuerpo mandibular. El diagnéstico, apoyado en
examenes clinicos y radiolégicos, asi como en estudios
histopatolégicos, fue la presencia de queratoquistes.

Palabras clave: Sindrome del Nevo Baso Celular

(diagnéstico/ cirugia)
ABSTRACT

Basal Cell Nevus Syndrome is an infrequent entity of
very low incidence according to reports in medical
literature. It is characterized by considerable groups of
alterations which are presented in the organism in a
variable way, and with localized Ilesions in the
maxillofacial area. A 61 year-old white male patient who
lives in the urban area of Cienfuegos city is presented.
He has family references of numerous physical
deformities since he was born such as mental
retardation, presence of moles since the first decade of
his life and augmentation of the mandibular body
volume. The diagnosis was keratocysts based on the
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clinical and radiological examinations as well as

histopathological studies.

Key words: Basal Cell Nevus Syndrome (diagnosis/
surgey)
INTRODUCCION

El primer reporte de una enfermedad que guardaba
cierta similitud con la que hoy conocemos como
sindrome de gorlin o gorlin-goltz o sindrome del nevu de
células basales, (SNCB) fue hecho por Satinoff y Well
durante la Dinastia Egipcia *'?. Sin embargo, la primera
documentacién que agrupd a toda una serie de
alteraciones descritas indistintamente por un nimero
considerable de autores aparecié en la primera mitad del
siglo pasado para conformar una enfermedad propia.®

En Cuba existen reportes en la literatura que de una u
otra forma reflejan el estudio y diagnéstico de este
sindrome.

Esta enfermedad, bastante rara por cierto, se caracteriza
por un grupo considerable de alteraciones las cuales van
a estar presentes de manera inconstante y grado
variable, tales como: Con una frecuencia del 50% o més
® queratoquistes odontogénicos mdltiples que afectan a
la mandibula con una frecuencia de 3/1 respecto al
maxilar, numerosos nevus cutaneos con tendencia a la
transformaciéon en carcinomas basales, presencia de
malformaciones esqueléticas fundamentalmente costales
(costillas bifidas, ausentes, fusionadas, parcialmente
ausentes), quistes epidérmicos. Macrocefalia
(circunferencia cefalica mayor de 60 cm.), espina bifida
e hiperneumatizacién de los senos paranasales.
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Con una frecuencia entre el 15 y el 40%: cifoescoliosis
u otras anomalias vertebrales, fibroma de ovario,
hombros estrechos, estrabismo.

Muchos reportes de la literatura coinciden en que los
gueratoquistes, los nevus y las multiples deformidades
Oseas se pueden considerar elementos definitorios a la
hora de llegar a un diagnéstico.®

Las manifestaciones bucales que se han relacionado con
esta enfermedad son los queratoquistes odontogénicos
gue no difieren de los que no estan relacionados con
este sindrome. Estos quistes se originan de los restos
de la lamina dental, son mas frecuentes entre los 20 y
30 afios de edad, predomina en el sexo masculino. La
porcion posterior del cuerpo y la rama ascendente del
maxilar inferior son mas cominmente afectadas

Radiograficamente suelen presentarse como imagenes
radioltcidas uniloculares con bordes radiopacos
regulares, aunque en el 20% son multiloculares. Estas
lesiones producen en un 50% de los casos expansion
O0sea y el 40% de ellos estan asociados a dientes
retenidos. Los queratoquistes se asocian al (SNCB) en
un 7% de los casos. El tratamiento del queratoquiste
odontogénico consiste en la excision quirdrgica. Dentro
de los quistes odontogénicos es el mas recurrente por lo
que se debe realizar un seguimiento al paciente.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de 61 afios de edad, masculino, de raza
blanca, procedencia urbana, con antecedentes de haber
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nacido de un parto distocico, la madre refirio la
presencia de numerosas deformidades fisicas desde su
nacimiento, asi como la aparicion de mdltiples lunares a
partir de la primera década de la vida y un discreto
aumento de volumen a nivel del cuerpo mandibular
izquierdo. No fue posible precisar el tiempo de
evolucion.

El examen clinico se complement6 con pruebas de
laboratorio (hemograma, fosfatasa 4&cida, alcalina,
calcio, fésforo), electrocardiograma (EKG), survex 6seo
y Tomografia Axial Computarizada (TAC) de mandibula.
(Figura 4)

Se observaron multiples nevus distribuidos
fundamentalmente en la piel de la cara y el tronco
(Figuras 1 y 2), varios de ellos transformados en
carcinomas basales a pesar de edad del paciente, lo
cual fue corroborado mediante biopsia. Se noté ademas,
la presencia de varios quistes epidérmicos faciales.
Intraoralmente present6 maloclusion severa,
prognatismo  mandibular con resalte negativo,
acompafiado esto de algunas oligodoncias, asi como
numerosos queratoquistes odontégenos incluyendo la
sinfisis y todo el maxilar, lo cual estaba asociado a
estructuras dentarias retenidas.( Figura 3)

Otros datos del examen clinico general son pectus
excavatum (térax en embudo), hombros estrechos,
rasgos marfanoides, cifoescoliosis, térax en tunel,
anosmia y retardo

hipogonadismo, voz de mujer,
mental. (Figura 5)

Figura No 1. Aspecto de la region facial . Nétese los
multiples nevus .

Figura No 2. Region dorsal. Deformidad de la columna
vertebral, lesiones névicas de la piel.
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Figura No 3. Vista radiografica que muestra los dien-
tes retenidos asociados a lesiones.
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Figura No. 4. TAC de la mandibula y el maxilar

muestra destruccién por las lesiones quisticas.

Figura No. 5. Radiografia de térax. Muestra la deformidad tor4cica, asi como la presencia de costillas bifidas.

DISCUSION

El sindrome de Gorlin y Goltz, es una alteraciéon
hereditaria (autosémica dominante) que se caracteriza
por presentar anomalias cutaneas, dentales y Oseas,
oftdlmicas, neurolédgicas, sexuales conocidas como
criterios mayores y otras alteraciones asociadas. La
Clasificacion Internacional de Enfermedades,
Organizacion Panamericana de la Salud (CIEAO) lo
clasifica dentro de las anomalias congénitas.®

Se presenté un caso de un paciente de 61 afos de
edad, masculino, raza blanca, con numerosas
deformaciones fisicas desde su nacimiento, con
queratoquistes odontogénicos los cuales se asocian a
nevus de células basales, coincide con investigaciones
que correlacionan proporcionalmente estas dos
enfermedades, ® donde se menciona que mas del 7 %
de estos quistes se relacionan al sindrome. Clinicamente
el paciente presentd anomalias dentales, maloclusion
severa, prognatismo mandibular con resalte negativo,
acompafiado de algunas oligodoncias, asi como
numerosos queratoquistes odontégenos incluyendo la
sinfisis y todo el maxilar estaba asociado a estructuras
dentarias retenidas, estas manifestaciones y el sexo

(masculino) son elementos diagnésticos que algunos
reportes lo precisan en el sindrome de gorlin®® . El
resto de las alteraciones que pueden aparecer en este
sindrome no fueron encontradas en el paciente.®* ¥

Se realizo el diagnostico de este sindrome basado en un
enfoque multidisciplinario, con el fin de identificar las
diferentes anomalias. No existe un consenso universal
por parte de los investigadores en cuanto al nUmero de
estas, algunos %' refieren que deben estar presente
en el paciente como minimo dos criterios mayores 0 en
su defecto un criterio mayor con dos de sus
caracteristicas menores, en este caso el paciente
presenta tres criterios mayores suficientes para realizar
el diagndstico: queratoquistes maxilares, nevus
cutaneos y malformaciones esqueléticas (Figura 6) que
se asocian a diez criterios secundarios o0 menores. El
tratamiento realizado fue cirugia de las lesiones
queratoquisticas y vigilancia radiografica ante la posible
recidiva. @9

El propdsito primordial de este caso es sefialar la
importancia que tiene la labor del estomatologo general
y el especialista en cirugia maxilofacial en el manejo de
estas enfermedades, que permitié evidenciar el diagnds-
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tico de un paciente, que se establecio por la presencia
del queratoquiste odontogénico y posteriormente el
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maxilofacial como son los queratoquistes odontogénicos
y dientes retenidos.Su diagndstico inicial puede ser

inducido por la presencia de los queratoquistes
odontogénicos. El enfoque para el abordaje del
tratamiento del sindrome debe ser multidisciplinario,
nuestra especialidad tiene para esto un papel muy
activo.

estudio de las otras alteraciones presentes
contribuyeron a diagnosticar el sindrome**®

CONCLUSIONES

El sindrome de nevus de células basales estd muy
relacionada con las enfermedades de la regién
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