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INTRODUCCION.

Un sindrome es un conjunto de signos y sintomas que forman un cuadro
clinico presente en una enfermedad. El sindrome de Gorlin-Goltz es un
desorden genético, con predisposicion cancerigena y diversas alteraciones de

desarrollo en el organismo.

La importancia de este sindrome en el area odontologica se encuentra
en la presencia de tumores odontogénicos, que es una de las principales
entidades para su diagnodstico, jugando el odontélogo un papel significativo
para la deteccion y tratamiento precoz, proporcionando un buen prondstico y

calidad de vida a estos pacientes.

El propdsito del presente trabajo es proporcionar la informacion
necesaria para diagnosticar y tratar a los pacientes que presentan esta

enfermedad, desde el punto de vista odontolégico y multidisciplinario.

Hoy en dia la odontologia no sb6lo se encarga de restaurar y reponer
organos dentarios, pues la visién va en una forma mas completa permitiendo
al odontdlogo ser pieza clave en el manejo de pacientes con padecimientos
complejos, por tal motivo es importante que tenga el conocimiento necesario
para diagnosticar este sindrome y otros padecimientos, ofreciendo a los

pacientes un adecuado manejo y tratamiento.
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1.- ANTECEDENTES HISTORICOS.

e El sindrome fue descrito por primera vez en 1984 por Jarisch y White

destacando la presencia de mdltiples carcinomas basocelulares.’

e Nomland en 1932 individualiza el sindrome describiendo los nevos de

células basales.?

e Strain describe en 1939, una familia en la cual tres generaciones

presentan carcinomas cutaneos y tumores mandibulares.3

e En 1951, Binkley, G. y Johnson, H. Reportaron el caso de una paciente
femenino que presentaba nevos, agenesia del cuerpo calloso, quistes
en la mandibula evolucionando a fibrosarcoma, que posteriormente
causd metastasis en pulmén, provocandole la muerte. En autopsia se

observo un fibroma de ovario asi como costillas bifidas.*

e Howell y Caro en 1959 relacionan los epiteliomas de células basales

con malformaciones congénitas.®

e En 1960 Robert J. Gorlin y Robert W. Goltz profundizaron el estudio,
describiendo a una paciente asociando la presencia de carcinoma de
células basales, tumores mandibulares, calcificacion de la hoz del

cerebro y costillas bifidas, estableciéndolo como un nuevo sindrome.?2

Robert James Gorlin patdlogo bucal y genetista estadounidense (Fig. 1),
nacido el 11 de enero de 1923 en Hudson, Nueva York. Logra ideas que

penetran en los trastornos genéticos de la cabeza y el cuello y ayudé a escribir

<=A



un libro de referencia médica definitiva sobre las causas de las malformaciones

faciales.®

Fig. 1. Robert James Gorlin.”

Se gradud en el Columbia College, sirvio en el ejército de EE.UU. durante la
Segunda Guerra Mundial y luego estudié en la Escuela de Odontologia de la
Universidad de Washington, donde se gradu6 en 1947. Mas tarde obtuvo una
maestria en Quimica en la Universidad Estatal de lowa. Después de una serie
de puestos académicos Gorlin en 1956 se trasladé a la Universidad de
Minnesota Escuela de Odontologia, donde se convirti6 en profesor vy
presidente de la division de patologia oral en 1958 y profesor de los regentes
en 1979.6

Gorlin se hizo internacionalmente conocido por su trabajo en los sindromes
craneofaciales y sordera. Su principal contribucién fue la delimitaciéon de los
sindromes craneofaciales y publicé mas de 400 articulos en este campo. Su
monografia Sindromes de la cabeza y cuello es la obra definitiva sobre el

tema.b’
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En 1974, Gorlin fue galardonado con el Premio al Alumno de la Universidad
de Washington, aqui se desempeind como profesor de patologia,

dermatologia, pediatria, obstetricia, ginecologia y otorrinolaringologia.®’

También se desempeind como presidente de la Asociacion Internacional de
Investigacion Dental, la Academia Americana de Patologia Oral y la Sociedad

Internacional de Biologia Craneofacial.®’

Ademas de sus funciones en la odontologia, ocup6 cargos en los
departamentos de Obstetricia y Ginecologia, Pediatria, Dermatologia,
Otorrinolaringologia y fue uno de los fundadores y un diplomatico de la Junta
Americana de Genética Médica, Genética Clinica. Fallece el 29 de agosto de

2006 en Minnesota.t’

Robert William Goltz dermatélogo americano nacido en 1923 en Minnesota.
Estudio medicina en la Universidad de Minnesota. En 1965 se convirtio en el
primer profesor en dermatologia en la Universidad de Colorado, Denver. En
1970 regres6 a la Universidad de Minnesota para convertirse en el jefe del
departamento de Dermatologia. Goltz es reconocido como pionero en

Dermatologia.®

10
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2.- EPIDEMIOLOGIA.

El sindrome de Gorlin-Goltz o también conocido como Sindrome de Carcinoma
Nevoide de Células Basales, Nevus Multiple de Células Basales, Hiperplasia
Dérmica Focal o Policistoma, es un desorden genético autosémico dominante
con prevalencia de 1 por cada 57 000 habitantes a nivel mundial, de alta
penetrancia y de expresividad variable, lo cual hace que no todas las
manifestaciones se encuentran en cada paciente. Esta determinado por
predisposicion cancerigena y alteraciones de desarrollo en el organismo.

Afecta por igual a hombres como mujeres.?9%10

Estudios en México han reportado que un numero significativo de pacientes
pediatricos con tumores odontogénicos estan asociados a sindrome de Gorlin-
Goltz. Refieren que de los pacientes que presentan tumores odontogénicos
multiples, entre el 5% y 12.5% estan asociados al sindrome. La importancia
odontoldgica de reconocer oportunamente el sindrome radica en la atencién
de los tumores odontogénicos para evitar mutilaciones extensas e
intervenciones multiples debido a la recidiva que suelen tener estos

tumores.11:12.13

11
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3.- ETIOLOGIA.

El sindrome de Gorlin-Goltz se debe a una alteracion genética presente en el
cromosoma 9, especificamente del gen PORNC, el cual es un gen expresado
en la formacion de tejidos tales como piel, ojos, oido medio, dientes, huesos
largos, costillas, vértebras y I6bulo frontal del cerebro. Esta mutacion del gen
PORNC disminuye su funcién, causando fallo en la senalizacion de proteinas
Wnt que son proteinas importantes requeridas para la induccién, proliferacion
y morfogénesis de varios organos. El sindrome de Gorlin-Goltz puede
constituir un desarrollo suprimido de los fibroblastos dérmicos, asi como la
diferenciacion y proliferacion de adipocitos, la sefializacién de las Wnt
producen proliferacion de fibroblastos en las heridas, tomando un papel
importante en el desarrollo dérmico, sin embrago las Wnt inhiben la
adipogénesis, por lo que la inhibicion podria cambiar el destino de las células

mesodérmicas de fibroblastos a adipocitos. ™

Algunos autores mencionan que la alteracion genética se debe a la mutacion
de PTCH1, un gen supresor de tumores implicado en la formacion y desarrollo
de estructuras embrionarias, ubicado en el cromosoma 1y 9, este gen protege
a las células para evitar que progresen a la formacion de neoplasias y al ser
alterado contribuye a polidisplasia ectodérmica, dando lugar a afectacion de
diferentes 6rganos. Las anomalias congénitas se deben a mutacién en una de
las copias de este gen, mientras que la presencia de tumoraciones depende

la mutacion de las dos copias.'®

El gen PTCH1 codifica para una glucoproteina que participa en la via de
sefalizacion Sonic Hedgehog (SHH), la cual es una via que regula varios
procesos entre ellos, la embriogénesis, carcinogénesis y reparacion de tejidos

durante procesos inflamatorios.6

12
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4.- ASPECTOS CLIiNICO PATOLOGICOS.

El sindrome de Gorlin-Goltz es clinicamente complejo debido a la presencia
de multiples manifestaciones que aparecen en las tres primeras décadas de
la vida, aunque puede llegar a presentarse desde el nacimiento. A la
exploracion general se aprecia comunmente talla baja, asimetria corporal y
hombros caidos. Sus caracteristicas pueden agruparse de la siguiente

manera:17:18

> 4. 1. Manifestaciones en cavidad oral.

Multiples tumores queratoquisticos odontogénicos mandibulares y
maxilares. Son tumores odontogénicos benignos que se originan de la lamina
dental o de remanentes de la capa basal de la mucosa oral, es la segunda
manifestacion mas comun del sindrome. El 40% de los tumores surgen del
epitelio reducido del esmalte del foliculo dental, segun estudios realizados por
el Instituto nacional de pediatria en México. Consiste en una cavidad
patolégica revestida por epitelio escamoso estratificado constituido por una
capa de 6 a 10 células de espesor, en su interior se encuentra material
sebaceo y grandes cantidades de restos de queratina, cristales de colesterol

y cuerpos hialinos si el quiste presenta inflamacion (Fig.2).19-20

Fig. 2. Componentes del quiste.®

13



g

FACULTAD

il

5/

=

DE
ODONTOLOGIA
UNAM
1904

—— \{

Su recidiva es muy frecuente debido a la presencia de fragmentos epiteliales,
quistes satélites en la pared de tejido conectivo o por la presencia de restos
de la lamina dental en el hueso vecino a la lesion primaria. La presencia
multiple de tumores constituye una de las primeras manifestaciones clinicas
del sindrome, dando gran importancia a la odontologia como principal medio
de deteccioén de este (Fig.3)."°

Fig. 3. Ortopantomografia de paciente con sindrome de Gorlin-Goltz en la cual se observan

multiples tumores.*

Los tumores se localizan principalmente en la rama ascendente y porcion
posterior y zona de premolares de la mandibula ya que en esta area la lamina
dental es mas activa. Clinicamente se presenta como un aumento de volumen
asintomatico que suele no presentar cambios en la estructura externa de la
mucosa. Presentan un comportamiento clinico agresivo que crece
rapidamente implicando la destruccién de estructura ésea antes de expresar
algun signo clinico.'® Cuando aparece tumoracion y dolor, habitualmente el
tamafo que han desarrollado es muy grande (Fig. 4). Suelen diagnosticarse al

tomar radiografias dentales de rutina.* 17- 20

14
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Fig. 4. Multiples aumentos de volumen con apariencia normal en el color de la mucosa.’

El desarrollo de crecimiento de los tumores odontogénicos esta relacionado

con los siguientes mecanismos:'®

-Crecimiento por multiplicacién de las células basales.

-Aumento de presion hidrostatica que provoca distencion de fluidos.
-Reabsorcion 6sea.

Los tumores odontogénicos pueden causar expansion de las corticales 6seas,
malposicion dentaria, resorcion Osea, abscesos, celulitis, fracturas
mandibulares y en algunos casos cuando se presentan recidivas, los tumores
pueden dar origen a neoplasias malignas como ameloblastoma, mixoma

odontogénico y fibrosarcoma (Fig. 5y 6).7-20

Fig. 5. Mal posicién dentaria en paciente con sindrome de Gorlin-Goltz."

15



Fig. 6. Radiografia panoramica donde se muestra malposicion dentaria de dientes anteriores
inferiores a causa de la presencia de tumor odontogénico el cual provoca desplazamiento

dental, asi como resorcion del hueso mandibular.?

Los tumores odontogénicos varian desde proliferaciones hamartomatosas
hasta verdaderos tumores malignos. Debido al comportamiento agresivo que
suelen tener, la Organizacién Mundial de la Salud (OMS) en 2005 propone la
clasificacion actual de los tumores, en la cual incluye como “tumor
odontogénico queratoquistico” y ya no como “quiste” como originalmente habia

sido nombrado (Tabla 1).?!

16
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Tumores benignos. Tumores malighos
Epitelio odontogénico con estroma maduro | Carcinomas odontogénicos:
sin ectomesénquima odontogénico:
-Ameloblastoma metastatizante (maligno).
-Ameloblastoma: solido, multiquistico, | -Carcinoma ameloblastico: tipo primario,

extradseo tipo periférico, desmoplastico vy
uniquistico.

-Tumor odontogénico escamoso.

-Tumor odontogénico epitelial calcificante.
-Tumor odontogénico adenomatoide.

-Tumor odontogénico queratoquistico.

Epitelio odontogénico con ectomesénquima
odontogénico, con o sin formacion de tejido
dentario duro:

-Fibroma ameloblastico.

-Fibrodentinoma ameloblastico.
-Fibroodontoma ameloblastico.

-Odontoma: tipo complejo y compuesto.
-Odontoameloblastoma.

-Tumor odontogénico quistico calcificante.
-Tumor odontogénico dentigero de células
fantasma.

Mesénquima
odontogénico
odontogénico:
-Fibroma odontogénico (con abundante o
escaso epitelio odontogénico).

-Mixoma odontogénico (Mixofibroma).
-Cementoblastoma.

ylo
con o

ectomesénquima
sin  epitelio

secundario intradseo y secundario periférico.
-Carcinoma  espinoso celular intradseo
primario: tipo sélido y derivados de tumor
odontogénico queratoquistico.

-Carcinoma espino celular primario derivado de
quistes odontogénicos.

-Carcinoma odontogénico de células claras.
-Carcinoma odontogénico de células fantasma.

Sarcomas odontogénicos:

-Fibrosarcoma ameloblastico.
-Fibrodentino y  fibroodonto
ameloblastico.

-Sarcoma ameloblastico.

sarcoma

Lesiones relacionadas al hueso:

-Fibroma osificante.
-Displasia fibrosa.
-Displasia 6sea.
-Lesion central
(Granuloma).
-Querubismo.
-Quiste 6seo aneurismatico.
-Quiste 6seo simple.

de células gigantes

Otros tumores:
-Tumor neuroectodérmico melandtico de la
infancia.

Tabla 1. Clasificacién histolégica de tumores odontogénicos OMS (2005).21

» Otras manifestaciones orales que pueden estar presentes en el

sindrome son:

Labio y paladar hendido. Se refiere a un defecto congénito o hendidura en el

labio superior debido a un defecto de la unién embrionaria de las

17
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prolongaciones maxilar y nasal interna. Cuando el defecto esta presente en la
fusion de las crestas palatinas da como resultado la hendidura del paladar.
Estas hendiduras pueden aparecer juntas o bien observarse una sin la otra

(Fig. 7).22

Fig. 7. Fisura de labio y hendidura del paladar.?

Hipodoncia y oligodoncia. Se refiere a la ausencia de uno a seis dientes
(hipodoncia) o mas de seis dientes (oligodoncia), por fallas en su desarrollo.
Es el resultado de mutaciones genéticas que interfieren en la morfogénesis y

funciones celulares (Fig. 8).24

Fig. 8. Radiografia panoramica donde se observan dientes temporales y ausencia de

gérmenes dentales de dientes permanentes.?®

18
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Displasia del esmalte dental. Es una anomalia en el desarrollo del esmalte.
Se refiere a anormalidades en la sintesis y maduracién de la matriz del
esmalte. Los resultados son variaciones de color o de la forma (Fig. 9). Asi

mismo hay presencia de hipoplasia de la lengua e hipertrofia gingival.'#18

Fig. 9. Displasia del esmalte.2¢

19
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> 4.2. Manifestaciones Cutaneas.

Carcinomas maultiples de células basales. El carcinoma basocelular es un
tumor epitelial derivado de las células basales de la epidermis. Es el cancer
mas frecuente en los seres humanos, representando el 25% de todos los

canceres en Estados Unidos de Norte América.2728

Es la caracteristica mas importante del sindrome, puede aparecer desde los
dos primeros afnos de edad o incluso pueden estar presentes desde el
nacimiento como lesiones rosadas que tienden a evolucionar en el transcurso
de la edad, su prevalencia es en la pubertad, tornandose mas agresivos

después de la segunda década de vida (Fig. 10y 11).817

Fig. 10. Papulas amarronadas Fig. 11. Lesiones multiples de carcinoma
correspondientes a sindrome de Gorlin- basocelular.28
Goltz.16

Cuando un paciente presenta carcinoma basocelular a edad temprana, debe
valorarse si su aparicion es de forma esporadica o asociada a algun sindrome,
cuando éstos son esporadicos aparecen a edad tardia y es unico, a diferencia
de los que aparecen a edad temprana que son multiples y son a causa de
sindromes, como en el sindrome de Gorlin-Goltz (Fig. 12).2°
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Fig. 12. Multiples carcinomas.*

Se presentan como placas pigmentadas ulceradas de tamano variable o0 como
papulas de consistencia dura con distribucidn simétrica y unilateral que afectan
principalmente cara y tronco (Fig. 13 y 14), incluso en areas no expuestas a
luz solar, sin embargo las radiaciones solares estimulan la mutacién del gen
PTCH1. Su crecimiento es lento y habitualmente solo afecta la epidermis,
aunque puede llegar a tornarse agresivo con ulceracion y destruccion del area
afectada hasta invadir la dermis. Es asintomatico y si su diagndéstico no es
oportuno puede invadir tejido subcutaneo, musculo, hueso e incluso sistema

nervioso central, llegando a hacer metastasis afectando pulmones.’”:27:30

Fig. 13. Carcinomas basocelulares Fig.14. Carcinoma basocelular invadiendo

nodulares en cara.3' el tronco.3°
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Hoyuelos o depresiones palmares y plantares. Son depresiones
puntiformes en las palmas de las manos y plantas de los pies causadas por la
ausencia de estrato corneo de la piel y por retardo de la maduracion de las
células basales de la epidermis (Fig. 15 y 16).5'% Estudios realizados en
México revelan que el 65 a 80% de los pacientes con el sindrome presentan
hoyuelos en las palmas de las manos y plantas de los pies, apareciendo en

promedio a los 25 afios de edad.?

Fig. 15. Hoyuelos palmares presentes en sindrome de Gorlin-Goltz.32

Fig. 16. Hoyuelos palmares.3?
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Otras manifestaciones cutaneas presentes en este sindrome son los
papilomas fibroepiteliales, los cuales se tratan de un crecimiento mixto epitelial
y de tejido fibroso hiperplasico, caracterizado por crecimiento arborescente de
células escamosas benignas. Tienen apariencia de frambuesas, son multiples
y surgen comunmente en la union entre las mucosa y piel perioral, perivulvar,
perianal (Fig. 17), y periocular, aunque con menor frecuencia los papilomas
pueden estar presentes en pabellén auricular, dedos de las manos y pies,
encias, base de la lengua y es6fago que pueden llegar a obstruir el tracto

respiratorio.18-34.35.36

Fig. 17. Presencia de papiloma fibroepitelial en zona perianal en paciente con sindrome

Gorlin-Goltz.36
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> 4.3. Manifestaciones oculares

Estrabismo. Desalineacién ocular debido anomalias en el control

neuromuscular de la motilidad ocular.3”

Hipertelorismo. Es un aumento anormal de la distancia de ambas 6rbitas, la

cual es una caracteristica comun del sindrome (Fig. 18).7:38

Fig. 18. Paciente con sindrome de Gorlin-Goltz, se observa hipertelorismo vy ligero

estrabismo.3”

Presencia de cataratas. Opacidad del cristalino debido a alteracién

cromosomica.3”

Ceguera congeénita. Discapacidad fisica que consiste en la ausencia, parcial

o total del sentido de la vista.3”
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» 4.4. Manifestaciones Esqueléticas.

Las lesiones esqueléticas mas frecuentes presentes en los pacientes con
sindrome de Gorlin-Goltz son alteraciones costales como costillas ausentes y
bifidas (Fig. 19). Otras son macrocefalia, escoliosis (Fig. 20), osteoporosis,
malformaciones de la union vértebro-occipital, alteraciones digitales como
polidactilia (trastorno genético donde el humano nace con mas dedos en

manos o pies) y sindactalia (fusion de dos o mas dedos entre si) (Fig.
21).14.16,30

Fig. 20. Columna normal de lado izquierdo y columna con escoliosis en imagen de lado

derecho.4041
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Fig. 21. Paciente con sindrome de Gorlin-Goltz con manifestacion esquelética sindactilia.3”

Asi mismo se presenta anomalia de Sprengel que es una elevacion anormal
congénita de la escapula, hueso que conecta el humero y la clavicula,
causando atrofia muscular, asimetria en los hombros asi como limitacion del
movimiento (Fig. 22).16

Fig. 22. Anomalia de Sprengel en paciente con presencia del sindrome de Gorlin-Goltz,

ademas de presentar multiples carcinomas basocelulares.20

A nivel craneal se presentan calcificaciéon de la hoz del cerebro (Fig. 23) y
tienda del cerebelo, las cuales son asintomaticas y descubiertas en

radiografias de craneo de manera casual.83°
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Fig. 23. Radiografia panoramica en la cual se observa calcificacion de la hoz del cerebro.8

> 4.5. Manifestaciones en sistema nervioso central.

El compromiso del sistema nervioso central esta en el retraso mental que
pueden llegar a presentar los pacientes con el sindrome, asi como agenesia
del cuerpo calloso, hidrocefalia, retardo metal, displasia neuronal focal que

causa epilepsia y neoplasias como Meduloblastomas.®

» 4.6. Manifestaciones genitourinarias.

El aparato urogenital puede estar afectado por el sindrome, sin aparente dafio
en la funcion reproductiva. En los varones se presenta hipogonadismo que es
el defecto en la secrecion testicular de andrégenos, hormonas esteroideas
cuya funcién es estimular el desarrollo de los caracteres sexuales masculinos

que puede dar como resultado ginecomastia (Fig. 24), y anospermia.54243
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Fig. 24. Paciente con ginecomastia y presencia de carcinomas basocelulares.3?

Asi mismo hay presencia de criptorquidia, la cual se refiere a la localizacion
del testiculo fuera del escroto quedando alojado en la cavidad abdominal,
canal inguinal o en la parte superior del escroto (Fig. 25).44 Los pacientes con
criptorquidia tienen anormalidades del eje hipotalamico-hipofisiario-testicular,
en donde hay disminucion de las concentraciones de la hormona luteinizante
la cual regula la secrecion de testosterona en el varon, que persiste durante la

pubertad y desaparece al paso de la edad.*?444°

Figura 25. Criptorquidia.*®
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En las mujeres aparece fibroma ovarico que es un tumor ovarico benigno que

surge del estroma fibroso indiferenciado de ovario.*

La ectopia renal que es una anomalia en la que uno o los dos rifiones se
encuentran fuera de la fosa renal, también se encuentra presente en algunos
pacientes con el sindrome de Gorlin-Goltz, asi como rifidn en herradura,

displasia quistica e infecciones urinarias recurrentes.’

> Otras manifestaciones.

Ha sido descrito también la afectacion del aparato cardiopulmonar
presentando drenaje anormal de venas pulmonares, asi como arritmias debido
a fibromas de la pared o septum del ventriculo izquierdo, éstas pueden

aparecer desde el nacimiento o hasta los 60 afios de edad.818:30

Otros hallazgos presentes en el sindrome son ausencia y atrofia de unas (Fig.

26), asi como escasez, ausencia o fragilidad del cabello.834

Fig. 26. Atrofia de ufias.*’

29



A,
n‘m IMZ,ILW__
— ‘ UNAM
1904

5.- DIAGNOSTICO.

El diagndstico del sindrome se basa en los hallazgos clinicos, histopatoldgicos

y radiograficos.*®

El diagnostico del sindrome de Gorlin-Goltz se realiza generalmente entre la
primera y segunda década de vida y es principalmente clinico, se han definido
criterios mayores y menores descritos por Kimonis y colaboradores en 1997,
quienes describieron que para establecer el diagndstico del sindrome deben
estar presentes dos criterios mayores o uno mayor y dos menores (Tabla 2),

ya que las manifestaciones pueden ser muy variables.6:30.48

Criterios mayores
Carcinoma basocelular antes de los
20 afios.

Tres o mas hoyuelos palmares o
plantares.

Tumores odontogénicos.
Calcificacion bilaminar de la hoz del
cerebro) en pacientes menores de
20 afos).
Costillas bifidas, fusionadas o
marcadamente separadas.

Familiar de primer grado con
sindrome de Gorlin-Goltz.

Mutacion del gen PTCH1 en tejido

normal.

Criterios menores
Macrocefalia.
Malformaciones congénitas: labio o
hendido,

anomalias del ojo.

paladar hipertelorismo,
Anomalias esqueléticas:
deformidad de Sprengel,
deformidad toracica, sindactilia.
Anomalias radiograficas: puente en
silla turca, hemivértebras, fusién o
elongacion de cuerpos vertebrales,
imagenes radiolucidas en forma de
llama en manos y pies.

Fibroma ovarico.

Meduloblastoma.

Tabla 2. Criterios de Kimonis. 164849
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Lo primero que se tiene que realizar para determinar un diagndstico del
sindrome es: 1) elaborar un interrogatorio sobre los antecedentes personales
y familiares, lo cual nos puede proporcionar datos importantes para decretar
el riesgo genético, 2) hacer un examen fisico completo en piel, térax, craneo y
cavidad oral buscando caracteristicas y alteraciones del sindrome y 3)

complementar con exdmenes de diagndstico.51”

La deteccidén temprana es de gran importancia para dar un manejo adecuado
a los pacientes afectados para evitar lesiones malignas y previniendo
infecciones secundarias, sobre todo es de extrema importancia si se considera
con riesgo a desarrollar lesiones malignas en piel, asi como para disminuir las
complicaciones asociadas a los multiples tumores odontogénicos y tumores en
el cerebro que pueden comprometer la vida del paciente. Su diagndstico
precoz puede ser inducido por la presencia de los tumores odontogénicos para
lo cual el cirujano dentista juega un papel de suma importancia para poder

remitir al paciente a realizarse los estudios pertinentes.2:914.17.50

El odontdlogo debe conocer las caracteristicas del sindrome para
diagnosticarlo oportunamente, remitir al paciente a otras especialidades y asi
contribuir a una buena calidad de vida del paciente. El odontopediatra juega
un papel muy importante ya que las primeras manifestaciones suelen darse en
las dos primeras décadas de la vida, por lo que una adecuada inspeccidon en
los pacientes infantiles puede ser la pauta para la deteccion del sindrome. 1720
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Debido a la complejidad que representa el sindrome se deben realizar

multiples estudios para la confirmacion, los cuales son:

5.1. Ortopantomografia.

Considerada como el principal método de diagndstico para sospechar del
sindrome, se realiza con el fin de encontrar alteraciones en mandibula y
maxila, es importante que el odontdlogo tenga conocimientos soélidos de
patologia bucal para poder detectar en la radiografia estructuras anormales
que pudieran estar presentes. En ésta se observan los multiples tumores
odontogénicos presentandose como imagenes radiolucidas, bien
circunscritas, rodeadas de bordes radiopacos delgados que representan
hueso activo y expansién dsea. Suelen presentar multilocularidad aunque la

mayoria son lesiones uniloculares (Fig. 27).419.20.51

Fig. 27. Radiografia panoramica en la cual se observan tumores odontogénicos, como zonas

radiolticidas en mandibula y maxilar.52
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5.2. Biopsia de tumor odontogénico.

En la cuales histolégicamente se observan diferentes caracteristicas (Tabla 3):

Caracteristicas histolégicas
¢ Revestimiento plano, delgado de epitelio plano orto o paraqueratinizado, de 6 a 10
células de espesor
e Paraqueratina corrugada sobre la superficie (Fig.28).
¢ Ausencia de clavos epiteliales (Fig. 29).
e Células de estrato basal polarizadas en forma destacada.
e Conectivo circundante laxo, fibrilar, con o sin actividad inflamatoria, con presencia

de quistes satélites “quistes hijos” y restos de la lamina dental (Fig. 30).

e | uz ocupada por material orto o paraqueratésico

Tabla 3. Rasgos histoldgicos de los tumores odontogénicos.®

Fig. 28. Histologia de tumor odontogénico, revestido por epitelio plano estratificado

de superficie corrugada.®
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Fig. 29. Histologia de tumor odontogénico en la cual se observa epitelio delgado,

paraqueratina corrugada y ausencia de clavos epiteliales.®

- [ \

Fig. 30. Histologia de tumor odontogénico donde se observa superficie corrugada y

estroma conectivo circundante laxo.®
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5.3. Dermatoscopia.

También llamada microscopia de epiluminiscencia, es realizada para el
diagnostico de carcinomas basocelulares y hoyuelos palmares; la cual es una
técnica no invasiva dermatolégica, que mediante un instrumento Optico
llamado dermatoscopio, permite observar lesiones cutaneas amplificando la
imagen.%® Para los carcinomas basocelulares se observan glébulos o nidos
ovoides grandes de coloracion azul grisacea en los estadios tempranos de
lesiones pequefias (menores a 3 mm de diametro) (Fig. 31), y vasos
arboriformes en las lesiones de mayor tamafo. En los hoyuelos palmares se
observa la presencia de glébulos rojos distribuidos dentro de ligeras

depresiones de color piel.’®

Fig. 31. Imagen de dermatoscopia de carcinoma basocelular.>*

5.4. Biopsia cutanea de hoyuelos palmar.

La biopsia cutanea es una prueba sencilla y poco invasiva que permite
diagnosticar patologias de la piel autoinmunes o cancerosas, consiste en
tomar un trozo de piel para analizarlo después al microscopio. En la piel
afectada por los hoyuelos palmares se observa epidermis normal con

presencia de tejido adiposo en la parte alta de la dermis, que puede estar
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atréfica (Fig. 32), su utilidad es muy poco frecuente ya que el diagnostico de

éste es principalmente clinico.34

Fig. 32. Biopsia cutanea de hoyuelo palmar.3*

5.5. Biopsia cutanea de carcinoma basocelular.

Se observa histolégicamente masas de células basaloides, las cuales suelen
originarse a partir de la epidermis y mostrar formacion de palizada periférica y

retraccion del estroma alrededor del tumor (Fig. 33).55:56

Fig. 33. Imagen histoldgica de biopsia de carcinoma basocelular.%¢
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También se pueden observar presencia de melanocitos dendriticos,
melanofagos y mucina dentro de los nidos y en la dermis adyacente
(Fig. 34 y 35).4¢

Fig. 34. Melanoéfogos y melanocitos Fig. 35. Depdsito de mucina en carcinoma

dendriticos en carcinoma basocelular.*® basocelular.48

5.6. Biopsia de papilomas fibroepiteliales.

Se observa histolégicamente como palipo fibroepitelial benigno con hiperplasia

vascular del estroma (Fig. 36).3¢

Fig. 36. Imagen histolégica de biopsia de lesion papilomatosa.36
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5.7. Radiografia de craneo y tomografia axial computarizada de craneo.

Nos ayuda a observar alteraciones tales como calcificacién de la hoz del

cerebro en el diagnostico de sindrome de Gorlin-Goltz.%’

La tomografia axial computarizada (TAC) nos ayuda también en el diagnostico
de calcificacion de la hoz del cerebro (Fig. 37), asi como permitirnos observar
si el paciente presenta agenesia del cuerpo calloso o neoplasias como

meduloblastomas.*8

Fig. 37. TAC de craneo que muestra calcificacion de la hoz de cerebro.®
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5.8. Radiografia de térax y de columna vertebral.

Una radiografia de térax genera imagenes del corazén, los pulmones, las vias
respiratorias, los vasos sanguineos y los huesos de la columna y el térax. Se
realizan con el fin de observar anormalidades costales (Fig. 38), en clavicula

y de columna vertebral 4850

Fig. 38. Radiografia de térax. Muestra deformidad toracica, asi como la presencia de

costillas bifidas.°

5.9. Ultrasonido renal y de pelvis.

La primera se realiza para diagnosticar alteraciones renales como ectopia
renal.%® El ultrasonido pélvico ayuda para observar si existen alteraciones
urogenitales, en hombres la presencia de criptorquidia y en mujeres la

presencia de fibroma de ovario.?1”
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5.10. Medicion de marcadores tumorales.

Un marcador tumoral son ciertas substancias bioldgicas, sintetizadas y
liberadas por células cancerosas en cantidades mayores a las producidas por
células normales. Estas se pueden encontrar en el torrente sanguineo, orina,
liquidos de diferentes cavidades, citoplasmas y membrana celular.*>%° Estas
substancias incluyen: inmunoglobulinas monoclonales, hormonas proteicas
séricas secretadas, enzimas e isoenzimas, marcadores de superficie celular,
glicoproteinas y carbohidratos (antigenos de grupos sanguineos), mucinas y

proteinas de matriz extracelular.®®

Estas substancias han sido utilizadas como auxiliares en el diagndstico y
preferentemente en el prondstico de un tumor, ya que elevados niveles del

marcador indican un mal prondstico (Fig. 39).%°

Fig. 39. Marcadores tumorales.®°
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Existen varios marcadores séricos que han demostrado valor clinico, para el
sindrome de Gorlin-Goltz que nos pueden ayudar en el diagndstico, estos

son:#59

- Gonadotrofina corionica humana (hCG): es una glicoproteina
producida por células sincisiotrofoblasticas de la placenta durante la
gestacion, se encuentra relacionada con la hormona foliculo
estimulante (FSH), hormona luteinizante (HL) asi como la hormona
estimulante del tiroides (TSH). Elevacién en su concentracion
normal nos ayudan a indicar presencia de hipogonadismo presente

en el sindrome. Su valor normal es menor a 0.1 ng/ml.#25°

- Antigeno carcinoembrionario (CEA): consiste en aproximadamente
10 genes localizado en el cromosoma 19, es producido normalmente
en tracto gastrointestinal del feto y del adulto. La elevacion de este
marcador nos puede indicar la presencia de metastasis pulmonar en
el caso de pacientes con el sindrome, los cuales cursan con
complicaciones cancerigenas, como en el carcinoma basocelular.

Su valor normal es de 3 a 5 ng/ml.%°

- Fosfatasa alcalina (FAL): es una enzima que se localiza en diversos
tejidos, sobre todo en higado, vias biliares y hueso. Sus niveles
aumentan en caso de enfermedades hepaticas y 6seas. Existen dos
isoenzimas que diferencian las de origen hepatico FAL1 la cual es
termoestable y FAL2 que es de origen 6seo e inactivada por el calor.
Se dice que en los pacientes con sindrome de Gorlin-Goltz pueden
tener elevada la fosfatasa alcalina, probablemente a causa de los

tumores odontogénicos, aunque puede dar positivos falsos, ya que
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en el crecimiento humano puede estar elevado su valor y ser normal,

Su valor normal oscila entre 30-120 U/L.481

El uso de medicion de marcadores puede ser util para el diagnostico de
enfermedades cancerigenas como no cancerigenas, siempre y cuando se
utilicen con radiografias y otras pruebas ya que por si solo no llega a ser

suficiente para un diagnostico preciso.5°

> Diagnéstico diferencial.

El diagnéstico diferencial de sindrome de Gorlin-Goltz se establece con otros

sindromes que cursan también con carcinomas basocelulares (Tabla 4).1

Sindrome de Bazex-Dupré-Christol (caracterizado por la presencia de carcinomas
basocelular, atrofodermia folicular, hipohidrosis e hipotricosis)

Sindrome de Muir Torre (caracterizado por adenomas sebaceos miultiples,
queratocarcinomas muiltiples y neoplasias viscerales de predominio en el tracto
digestivo)

Sindrome de Rombo (caracterizado por atrofodermia vermiculada, hipotricosis,
cianosis y tricoepiteliomas)

Hamartoma folicular basaloide (caracterizado por quistes de milium, pits
palmoplantares, hipotricosis y hamartomas basaloides foliculares)

Tabla 4. Diagnéstico diferencial del sindrome de Gorlin-Goltz.16
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6.- TRATAMIENTO.

El diagndstico y tratamiento temprano es pieza clave para el prondstico de los
pacientes que poseen el sindrome de Gorlin-Goltz, ya que evita posibles
complicaciones asi como reduce la severidad de las secuelas, incluyendo

deformaciones y destrucciones maxilofaciales.*3848

Una vez completados los estudios requeridos y obteniendo un diagnostico
preciso, el manejo de estos pacientes, es en primer lugar la prevencion ante
el riesgo oncoldgico, adoptando el uso de protectores solares y de medios
fisicos como sombrillas, lentes, gorros, etc., para obtener una adecuada
fotoproteccion para el posible desarrollo de lesiones malignas en piel, sobre
todo en la poblacion pediatrica, seguido de un tratamiento oportuno y

adecuado.>*8

El tratamiento es interdisciplinario y depende de los sistemas que se
encuentren afectados, considerando las diversas manifestaciones clinicas que
estos pacientes pueden presentar a lo largo de toda su vida, para ello se
requiere de la importante intervencion del cirujano dentista en primera
instancia ya que comunmente el diagnostico inicial es inducido por la presencia
de los tumores odontogénicos, descubiertos en la consulta odontoldgica, asi
mismo se requiere de la atencion del cirujano maxilofacial, dermatdlogo,

patologo, oftalmologo, otorrinolaringdlogo, neurdlogo y genetista.316.17.37.50

6.1. Tratamiento para tumores odontogénicos.

Los tumores odontogénicos pueden ser removidos con diferentes técnicas
quirurgicas, el objetivo principal es erradicar la lesion y evitar su recurrencia,

evitando la deformacién facial. La técnica a utilizar depende de la forma de la
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lesion, la extension, localizacion, edad y si se trata de una lesion primaria o es

una lesion recidivante.7.62

6.1.1. Descompresion del tumor

Es una técnica que reduce la presion en el interior del tumor, impidiendo que
siga expandiéndose e induciendo la regeneracién ésea y el engrosamiento de
las paredes de la lesién, se hace con el fin de disminuir el tamafo, para
posteriormente efectuar la enucleacion del tumor de manera mas simple y con
menores riesgos. Tiene la desventaja de requerir de un segundo acto

quirargico para la eliminacion del tumor.20:63

Se realiza una pequefia incision para permitir la entrada a la cavidad del tumor,
se coloca una canula para permitir el drenaje del liquido contenido en el interior
con el fin de reducir la presion intraquistica y de lavar la cavidad, irrigando con
suero fisiolégico. Una vez disminuido el tamafo del tumor (7 a 10 dias

aproximadamente) se prosigue a realizar la enucleacion total (Fig. 40).20.64

Fig. 40. Descompresion de tumor odontogénico.54
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6.1.2. Marsupializacion.

Es un procedimiento quirurgico que tiene por objeto la remocion de todo el
techo del quiste, quedando el resto de éste en continuidad con tejidos
adyacentes, suturando los bordes de la apertura con la mucosa, obteniendo
una ventana comunicando la cavidad quistica con el medio oral (Fig. 41). La
apertura es mantenida realizando lavados de la cavidad con el mismo objetivo
que la descompresion. Requiere de un taponamiento provisional para impedir
la entrada de alimentos, contando con la desventaja de requerir varios dias de

mantenimiento.%4

Fig. 41. Marsupializacion de tumor odontogénico.29

6.1.3. Enucleacion.

Es la extirpacion total de tumores odontogénicos sin remover las estructuras
asociadas, especificamente tejido éseo. Consiste en el retiro de la capsula
quistica (Fig. 42), en lesiones que no comprometen de forma importante las
estructuras anatomicas, ni la continuidad del maxilar, bajo anestesia local o
general cuando se requiere eliminar los multiples tumores. Se curetea y lava
perfectamente la cavidad con solucion salina estéril y preferentemente se

coloca un injerto de hueso para reconstruir el defecto 6seo y asi evitar que

45



exista un espacio muerto debajo del periostio ayudando a una pronta

cicatrizacion.2051

Fig. 42. Enucleacién de tumor odontogénico.6?

6.1.4. Enucleacion con osteotomia periférica.

Es la misma técnica que la enucleacidén convencional, a diferencia que ésta
involucra la remocion de alrededor de 2 mm de las paredes 6seas (Fig. 43).
Es utilizada en lesiones recidivantes. En esta técnica se puede emplear
agentes cauterizantes como la soluciéon de Carnoy, la cual es una solucion
compuesta por alcohol absoluto (6 ml), cloroformo (3 ml), acido acético glacial
(1 ml) y cloruro férrico (1 g), tiene propiedad quelante y una penetracion
moderada en el hueso con una fijacion local rapida en la linea de células,
reduciendo el potencial de recidiva eliminando los posibles restos epiteliales
de la pared remanente y células hijas, también ofrece excelente hemostasia.
El uso de la solucion de Carnoy tiene como desventaja que puede danar tejidos
adyacentes por su efecto caustico ademas de destruir las propiedades

osteogénicas y osteoconductivas del hueso.'320
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Fig. 43. Enucleacion con osteotomia.®®

6.1.5. Reseccion en bloque.

Es la eliminacion de la lesion tumoral involucrando la remocion de un margen
0seo de 1 cm o el necesario para dejar tejido sano circundante a la lesién. Se
utiliza en tumores benignos grandes y de comportamiento mas agresivo,
generalmente se requiere de anestesia general para su intervencion. Esta
técnica requiere de la rehabilitacion del paciente para devolverle la capacidad
funcional, anatomica y estética, para este fin son utilizadas placas metalicas
de reconstruccidn, injertos O6seos, materiales aloplasticos (como la
hidroxiapatita) y distraccidén osteogénica que es la creacién gradual de hueso
nuevo. Esta técnica tiene como desventaja la pérdida de la continuidad ésea
y la posibilidad de fractura sobre todo en lesiones en mandibula, ademas de

ser un tratamiento agresivo para el paciente (Fig. 44).2065
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Fig. 44. Reseccién en blogue de tumor odontogénico.®

6.2. Tratamiento para carcinomas basocelulares.

El primer tratamiento para los carcinomas basocelulares es el de la
fotoproteccion, después de ello el tratamiento ideal dependera del tamano y
numero de lesiones presentes, asi como la edad de aparicién. Debe elegirse
el mas conservador posible, y el que ofrezca evitar la recurrencia de las

lesiones.®’

Uno de los tratamientos contraindicados para tratar el carcinoma basocelular,
es el uso de radioterapia, ya que puede inducir la malignizacién de las lesiones

comprometiendo la vida del paciente.%17-30

6.2.1. Criocirugia.

Es un método sencillo, que consiste en la destruccion de tejidos sometiéndolos
a temperaturas menores de 0°, mediante nitrégeno liquido (Fig. 45). Se ha
sefalado como un tratamiento eficaz en lesiones solitarias y multiples pero sin

evitar la recurrencia de las mismas, requiriendo el uso de otro tratamiento
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complementario. Esta técnica puede ser utilizada para el tratamiento de

hoyuelos palmares.5¢7

Fig. 45. Técnica de criocirugia en piel.®®

6.2.2. Terapia fotodinamica.

Es una reaccion fotoquimica que requiere una molécula fotosensibilizadora
(acido aminolevulinico), determinadas longitudes de onda y oxigeno tisular.
Para su aplicacién la piel debe ser preparada con un pequefio legrado para
eliminar la capa cérnea y la porcion superficial del tumor, se aplica la sustancia
fotosensibilizante seguido de la irradiacion con una fuente luminosa azul o roja,
penetrando a la membrana celular de todas las células nucleadas induciendo
la apoptosis (Fig. 46). La indicacion para el uso de la terapia fotodinamica es
en lesiones de bajo riesgo ya sea nodulares y superficiales de tamafio
pequeno, teniendo un resultado favorable aplicando la terapia cada siete

dias.8.16.69
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Fig. 46. Terapia fotodinamica.”®

6.2.3. Cirugia micrografica de Mohs.

Es una técnica para extirpar los carcinomas basocelulares, que permite la
delimitacién de las lesiones y asi conservar en gran medida tejido sano. En
ésta se reseca en forma tridimensional Unicamente las zonas comprometidas
por el carcinoma, respetando y conservando el maximo de piel sana, dejando
defecto quirurgicos minimos (Fig. 47). Es la terapia de eleccion en casos de
carcinomas basocelulares de gran tamafio, en los que presentan histologia
agresiva y en los que son recurrentes. Es una técnica efectiva en la cual no se

sacrifica piel sana pero suele ser costosa.'6:6°

Fig. 47. Cirugia de Mohs.™
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6.2.4. Curetaje.

Es un método tradicional y econdmico para el tratamiento de carcinomas
basocelulares. Consiste en un curetaje de la lesion seguido de cauterizaciéon
del lecho quirurgico (Fig. 48). La cicatrizacion es de segunda intencion y dura
entre tres a seis semanas, segun la localizacion y tamano de la lesion. Tiene

como desventaja la posible cicatrizacion hipertrofica e hiperpigmentacion.89

Fig. 48. Cauterizacién de lesién con previo curetaje.”?

6.3. Tratamiento de otras lesiones presentes en el sindrome.

El sindrome no tiene un tratamiento especifico, ya que depende de las
alteraciones presentes en cada paciente y como se mencioné con anterioridad
se tiene que manejar multidisciplinariamente con las diferentes especialidades

requeridas. 17

Las lesiones papilomatosas son generalmente removidas quirdrgicamente
pero son recurrentes, para lo cual se tienen que mantener en revision

constante por el dermatélogo. 4
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El tratamiento ortopédico se realiza para mejorar las deformidades

esqueletales, tales como la escoliosis, el cual puede llegar a ser quirtrgico.™

Los pacientes con el sindrome que presentan hipogonadismo o criptorquidia
tienen dos posibles tratamientos: hormonal con gonadotrotopina coridnica
humana indicada antes del segundo ano de vida y el quirurgico efectuado
después de esa edad. Se debe llevar un seguimiento continuo principalmente
si hay presencia de criptorquidia ya que al permanecer el testiculo fuera del
escroto durante mucho tiempo, el riesgo de desarrollar una neoplasia es

mayor.*?
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6.4. Pronostico.

El pronéstico para los pacientes con Sindrome de Gorlin-Goltz suele ser muy
bueno siempre que el diagndstico y tratamiento sean precoces, esto evitara la
posible deformacion y disminuira la magnitud del dafio en érganos y sistemas

dafiados por el sindrome.%48

Cuando la expresividad del sindrome es alta, los pacientes afectados mueren
en los primeros anos de vida debido a los cuadros infecciosos que suelen
presentar en diferentes organos, sin embargo cuando la expresion es
moderada, la supervivencia es normal, teniendo una buena calidad de vida

siempre y cuando sea diagnosticado y tratado oportunamente.'®

Una vez diagnosticado y tratadas cada una de las manifestaciones clinicas, es
de suma importancia la correcta explicacion al paciente y familiares sobre el
sindrome, dandoles a conocer los riesgos y la conducta que se debe llevar a
lo largo de su vida para llevar un adecuado control y evitar complicaciones que

pudieran provocar la muerte del paciente.530:48

Es conveniente que el paciente tenga consideraciones preventivas para un

buen prondstico y una adecuada calidad de vida, como las siguientes:3°

-Fotoeducaciéon y examenes continuos para detectar carcinomas

basocelulares y hoyuelos palmares.

-Examenes radiograficos para deteccion y correccion de alteraciones

esqueléticas.
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-Visitas cada 6 meses al odontélogo para detectar precozmente tumores

odontogénicos.

-Examen neuroldgico, en especial en menores de 5 afos de edad para

detectar posibles alteraciones cerebrales.
-Revisiones genitourinarias periodicas.
-Evitar absolutamente la radioterapia.

-Examenes cardioldgicos en busca de posibles alteraciones cardiacas.
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CASO CLINICO.

Paciente masculino, de 18 afos de edad, soltero, estudiante, originario de Villa
de Zaragoza San Luis Potosi. Acude al Hospital central Dr. Ignacio Morones
Prieto en San Luis Potosi en el area de Cirugia Maxilofacial, referido por

facultativo de centro de salud rural.

En los antecedentes heredo familiares de importancia refiri6 madre diabética

y padre con hipertension.

En antecedentes personales no patologicos refirio que vive en comunidad
rural, contando con todos los servicios intradomiciliarios. Habitos higiénicos y

dietéticos regulares en calidad y cantidad.

En antecedentes personales patoldgicos refirié fractura de fémur en la infancia,
tratada con reduccion cerrada. No refiri6 ninguna enfermedad cronica

degenerativa.

Fue referido por facultativo de centro de salud rural al Hospital central Dr.
Ignacio Morones Prieto en San Luis Potosi al servicio de Cirugia Maxilofacial
debido a que a la edad de 14 afios, presenta aumento de volumen importante
en zona nasogeniana bilateral y de rama mandibular, el paciente referia
parestesia importante del lado derecho, sospechando de tumores
odontogénicos, es valorado por diferentes facultativos sin establecer

diagndstico, por lo que se hizo la remision al hospital.
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A la exploracion fisica general y bucal el paciente presenta:

Se observa aumento de volumen en zona nasogeniana, asimetria facial con afectacion
mayor del lado izquierdo, elevacion de ala nasal, globo ocular con ptosis, parpado

comprimido.”

Presenta multiples lesiones en tronco, cuello, miembros superiores e
inferiores, asi como depresiones en palmas de las manos. Referido al
departamento de Dermatologia, es diagnosticado con nevos basocelulares y

hoyuelos palmares.

Diagnéstico:

Se realiz6 ortopantomografia en la cual se observaron multiples lesiones
radiolucidas en zona de dientes anteriores superiores y en rama mandibular

bilateral.
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Imagenes radiograficas en las cuales se observan lesiones radiolucidas multiples bien
delimitadas en zona anterior superior, se observa canino superior izquierdo retenido, asi
como desplazamiento de organos dentarios y rizolicis de los 6rganos dentarios

adyacentes.”

Se realiz6 biopsia por aspiracion: Se realizé biopsia por aspiracion con aguja
fina obteniendo abundante material liquido de color amarillo ambar, con olor
fétido aproximadamente 10 cc (centimetros cubicos). Obteniendo diagnéstico

de tumores odontogénicos.
Se realizé radiografia Tele de torax, evidenciando dos costillas bifidas.
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Departamento de Dermatologia realiza biopsia y valoracién del espectro del
sindrome en piel, corroborando por biopsia y exploracién clinica los nevos

basocelulares asi como hoyuelos o depresiones palmares

Con las manifestaciones presentes y de acuerdo a los criterios de Kimonis,
presentando criterios mayores: Carcinomas basocelulares antes de los 20
afios de edad, hoyuelos palmares, tumores odontogénicos y dos costillas

bifidas. Se da como diagndstico sindrome de Gorlin-Goltz.

Tratamiento Odontoldgico:

1.- Se realizd marsupializaciéon para disminuir el tamafio de las lesiones
retirando parte de la capsula quistica pero se realizd exteriorizacion

prolongada.

2.- Una vez pasados 2 meses y que las lesiones disminuyeron de tamano se
realizd una enucleacion muy conservada utilizando solucién de carnoy y

osteotomia marginal.

Se realizé tratamiento quirdrgico.”
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Se eliminaron los tumores asi como los dientes involucrados y el contenido intraquistico, con
el objetivo de favorecer la reducciéon de tamano de la lesidn, posteriormente se realizd
exteriorizacion prolongada y en un segundo tiempo quirargico se realizé la enucleacion de

las lesiones asi como aplicacién de solucion de carnoy y osteotomia marginal.”
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Al estudio histologico se corroboro el diagnodstico de tumores odontogénicos.

Se observa un epitelio de caracteristicas quisticas, que presenta acantosis en algunas de
sus areas asi como una pérdida de continuidad del mismo por presencia de infiltrado
inflamatorio al parecer de predominio linfoplasmocitario, hacia la luz del tumor se observan
multiples escamas de queratina y restos celulares, en el otro extremo el tejido conjuntivo se
dispone de manera desorganizada, presenta adecuada vascularizacién e infiltrado

inflamatorio.”®

Se observa un epitelio escamoso estratificado conformado de 6 a 8 capas de células
cuboidales y células basales polarizadas, hacia la luz del tumor es consistente las escamas

de queratina y adyacente al epitelio el tejido conjuntivo,”

El posoperatorio a 3 meses de la intervencion se observd la evolucion

adecuada del paciente.
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CONCLUSIONES.

El sindrome de Gorlin-Goltz es un padecimiento complejo en donde el
diagnostico y tratamiento precoz es de suma importancia para mejorar el

prondstico y calidad de vida de los pacientes con este padecimiento.

El cirujano dentista juega un papel importante en su deteccién ya que
los tumores odontogénicos comunmente son el primer dato clinico del

sindrome, asi como los carcinomas basocelulares.

El tratamiento odontolégico esta enfocado principalmente en la
remocién de los tumores odontogénicos, aunque la descompresién de éstos
es el tratamiento de primera eleccion debido a que ofrece la disminucion del
tamano y la regeneraciéon 6sea, se debe optar por el tratamiento que garantice
la remocion completa, evitando recidivas, la deformacion y destrucciones
maxilofaciales, considerando en todo momento la localizacién y extension de
los tumores. Es muy importante el papel de cirujano dentista especialista en
préotesis maxilofacial para la rehabilitacion y reintegracion del paciente a la

sociedad, ya que recuperan la funcionalidad y la estética en gran medida.

El profesional de la odontologia debe tener el conocimiento de las
manifestaciones clinicas y manejo del paciente, para poder ofrecer un
tratamiento oportuno asi como la adecuada remisién ya que sus afectaciones
multiples hacen que el tratamiento sea multidisciplinario. Es importante que
tenga el conocimiento necesario para diagnosticar este sindrome y otros
padecimientos, haciendo de la odontologia un area enfocada al completo
bienestar del paciente, no solo de la cavidad oral. Asi mismo el cirujano
dentista, debe ofrecer la adecuada informacion a los pacientes con sindrome
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de Gorlin-Goltz y familiares, para adoptar habitos preventivos como son la
fotoproteccion y los chequeos periddicos tanto odontologicos, dermatoldgicos,
neuroldgicos, ginecoldgicos y oftalmoldgicos, ya que el principal objetivo en el
sindrome es el de evitar complicaciones que puedan poner en riesgo la

estética y vida del paciente.
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