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RESUMEN

El Sindrome de Gorlin-Goltz, también denominado como Sindrome del Carcinoma Nevoide de
Células Basales, es un desorden hereditario autosdémico dominante; descrito por Robert Gorlin
y Robert Goltz como un sindrome que presenta multiples carcinomas de células basales, quistes
mandibulares y costillas bifidas. El diagnostico se establece por diversos criterios denominados
primarios y secundarios que implican tanto signos clinicos como radioldgicos. El presente caso
trata de un paciente pediatrico que, por retardo en el diagnostico, fue referido tardiamente con una
secuela de amplia de destruccion dsea de los maxilares, provocado por el crecimiento agresivo del
tumor queratoquistico odontogénico. Este reporte mostrd el importante papel del odontopediatra
interrelacionado con las diversas especialidades médicas en la obtencion del diagnostico definitivo;
planificacion del tratamiento quirtrgico y establecimiento de medidas preventivas para reducir las
secuelas tanto médicas y odontologicas que permitan mejorar la calidad de vida del paciente.

Palabras claves: Sindrome de Gorlin-Goltz; Queratoquiste; Pediatria. (Fuente: DeCS BIREME).

INTERDISCIPLINARY MANAGEMENT OF THE DIAGNOSIS AND
PEDIATRIC DENTISTRY TREATMENT PLAN OF GORLIN-GOLTZ
SYNDROME: CASE REPORT

ABSTRACT

Gorlin-Goltz Syndrome, also called as basal nevoid carcinoma syndrome, is a dominant autosomal
hereditary disorder; Described by Robert Gallin and Robert Goltz as a syndrome that presents multiple
basal cell carcinomas, mandibular cysts and bifid ribs. The diagnosis is established by various criteria
called primary and secondary that imply both clinical and radiological signs. The present case deals
with a pediatric patient who, due to delay in the diagnosis, was lately referred to a sequel of broad
bone destruction of the jaws, caused by the aggressive growth of the odontogenic keratochastic
tumor. This report showed the important role of the interrelated medical dentiator with the various
medical specialties in obtaining the final diagnosis; Surgical treatment planning and establishment of
preventive measures to reduce both medical and dental aftermath that allow improving the patient’s
quality of life.

Keywords: Gorlin-Goltz Syndrome; Odontogenic Cysts; Pediatrics. (Source: MeSH NLM).
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INTRODUCCION

El Sindrome de Gorlin-Goltz (SGG) también conocido como
Sindrome del Carcinoma Nevoide de la Célula Basal, es un desorden
hereditario autosémico dominante muy poco frecuente de fuerte
penetrancia y gran diversidad de presentacion; por lo que constituye
un verdadero reto para las diversas especialidades médicas, en
particular dermatélogos y odontdlogos quienes son a menudo los
que proporcionan los principales cuidados a estos pacientes. ' Este
sindrome fue reportado por primera vez en 1894 por Jarish y White;
pero en los afios 60s fue descrito por Robert Gorlin y Robert Goltz
como un sindrome que presentaba multiples carcinomas de células
basales, quistes mandibulares y costillas bifidas. * La patogenicidad
es atribuida a la anormalidad en el brazo largo del cromosoma 9
y/o la pérdida o mutacion del gen humano marcador del tumor
PTCH(9q22.3). !

El diagnostico se establece basado en diversos criterios primarios y
secundarios tanto clinicos (carcinoma de células basales; milia y los
pits palmares o plantares) como radioldgicos (multiples queratoquistes
maxilares y costillas bifidas); confirmado en ciertos casos por un
descarte del ADN. *° La ocurrencia del sindrome varia segun el pais,
reportandose una incidencia entre 1 cada 40.000-60.000 habitantes;
con similar frecuencia en hombres como en mujeres, pero con una
mayor incidencia en la raza caucasica, en su mayoria se diagnostica
entre 17 y 35 afios de edad; siendo muy raros los diagnosticos en
nifos. '

Muchos de los pacientes con SGG con diagndstico y manejo clinico
tardio presentan complicaciones odontologicas severas, complicadas
y discutibles de solucionar en el futuro. Por ello, es imprescindible
que ante el SGG se tome en cuenta la calidad de vida del paciente,
puesto que la destruccion 6sea a nivel facial y maxilar provocada
por los tumores queratoquisticos puede afectar multiples funciones
fisicas del individuo. > Esto hace que los pacientes con el SGG
requieran una atencion médica multidisciplinaria.

patologias en el desarrollo radicular como secuelas de la destruccion
osea y la intervencion quirurgica realizada.

REPORTE DE CASO
Informacion del paciente

Paciente de 10 afios 9 meses sexo masculino, referido a la Clinica
de Odontopediatria del Instituto Nacional de Salud del Nifio-Sede
Brefia de la ciudad de Lima, (INSN-Brefia), proveniente del Hospital
Regional de Ayacucho. Acudié con una hinchazon asintomatica
moderada de la zona malar izquierda y leve de la zona mandibular
derecha y sinfisis mentoniana (Figura 1); con una historia de aparicion
de mas o menos 6 meses con aumento gradual de tamafo; sintomatico
solo a la presion la lesion localizada en la zona malar; asintomatico la
lesion mandibular, no antecedentes de fiebre ni cambios de color en
la piel de las lesiones.

Hallazgos clinicos

Al examen clinico general se pudo observar las multiples lesiones
puntiformes de bordes regulares bien definidos, de color parduzco
localizados tanto en la zona de torax, abdomen, asi como en las zonas
plantar y palmar de los miembros superiores e inferiores derecho e
izquierdo; dichas lesiones en la literatura se les conoce como “tips
palmares o plantares” seglin sea su localizacion. (Figura 2).

Al examen intraoral, el paciente se encontr6 en el inicio de la segunda
fase de denticion mixta, con presencia de lesiones de caries dental
y remanentes radiculares de la denticion decidua; presentd una
gingivitis de leve a moderada generalizada con presencia de placa
blanda supra gingival; mordida abierta anterior y disarmonia oclusal
severa (Figura 3).

Figura 1. Fotos iniciales del paciente. A, vista frontal; B y C perfil derecho e izquierdo, respectivamente; D, vista de abajo hacia arriba.

Por otro lado, es importante describir el rol del odontopediatra y su
interrelacion con otras especialidades médicas, para la obtencion
del diagnostico del SGG, asi como de los tratamientos preventivo y
quirargico; también se quiere resaltar esta importancia en la solucion
futura de diversas secuelas en el proceso eruptivo dentario, desarrollo
craneofacial y oclusion. Por tanto, el propdsito del presente reporte
fue proporcionar un enfoque practico odontopediatrico en un
paciente con SGG, cuyo diagndstico es poco frecuente en el Pera. Se
espera que a la informacion obtenida de este reporte permita hacer
un seguimiento oportuno de los pacientes con SGG con la finalidad
de detectar recurrencias de los tumores queratoquisticos, ademas
de evaluar el proceso de erupcion para detectar tempranamente
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Figura 2. A, Tips palmares (mano izquierda); B, plantares (pie derecho)
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Figura 3. Fotos intraorales: A, frontal; B, lateral derecho; C, lateral izquierdo; D, maxilar superior; E, maxilar inferior. Se observan en
las imagenes A, B y C la mordida abierta anterior y a nivel del paladar se observan abultamientos.

Evaluacion diagnéstica

Se indicd interconsultas médicas a los servicios de oftalmologia;
endocrinologia, genética, dermatologia y neurologia; también se le
realiz6 una toma de muestra de sangre para un hemograma completo,
analisis de orina completo, descarte de Hepatitis B, VIH y TBC.

Adicionalmente, se solicitoé radiografias de torax (frontal y lateral),
radiografia panoramica; radiografias craneales (postero-anterior,
Watters y lateral) radiografias periapicales de las piezas afectadas
y una tomografia computarizada cone beam de las zonas de las
lesiones.

La radiografia panoramica mostr6 dos imagenes radiolucidas amplias
compatibles con dos lesiones quisticas localizadas en las zonas malar
y en el maxilar inferior respectivamente; observandose en ambos la
presencia de desplazamientos de los gérmenes dentales permanentes
a localizaciones anatomicas totalmente atipicas que van a dificultar
su proceso eruptivo (Figura 4).

Las radiografias craneales (Figura 5) mostraron la localizacion
exacta de los gérmenes dentales desplazados por la lesion quistica,

Figura 4. Radiografia panoramica donde se observa una amplia imagen radiolticida en el maxilar inferior, el cual es compatible con
una lesion osteolitica; ademas, se encuentra el mismo tipo de lesién en la zona malar. Se nota que ambas lesiones han provocado el

desplazamiento de los gérmenes dentarios permanentes.

Figura 5. Radiografias craneales: A, frontal; B, lateral y C, posterior. Se observa el desplazamiento de los gérmenes dentales.

https://doi.org/10.58597/rpe.v3i4.97
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el germen de la pieza 2.3 se localiza debajo del piso de la fosa
orbitaria izquierda, con el eje axial perpendicular al eje de erupcion,
se observa mejor la posicion de los caninos inferiores desplazados
hasta posiciones cerca de la cortical del maxilar inferior.

La tomografia computarizada, a diferencia de la radiografia, pudo
discernir detalladamente el adelgazamiento 6seo del piso de la fosa
orbitaria izquierda provocado por el crecimiento del tumor quistico
observandose que la pieza 2.3 por la presion del desplazamiento del
tumor esta cerca de perforar dicho piso orbitario (Figura 6).

Los cortes axiales de los maxilares, mostraron el tumor quistico
comprometiendo la pared externa de la fosa nasal izquierda lo que
causa la obstruccion de la entrada de aire; en el maxilar inferior nos
muestra la extrema delgadez del cortical producto de la resorcion
osea causada por el crecimiento del quiste, presentando un alto riesgo
de fractura patologica del cuerpo mandibular (Figura 7).

La interconsulta a la especialidad de oftalmologia proporciond
informacion en relacion al globo ocular izquierdo que aun no estaba
afectado por la expansion del quiste; en la especialidad de genética
confirmaron el diagnéstico del SGG por los parametros clinicos;
y en la especialidad de endocrinologia se confirmé el aumento

del perimetro craneal (macrocefalia) y la presencia de un retraso
moderado en el crecimiento y desarrollo 6seo, situandose en una edad
osea de 9 afios 8 meses.

La especialidad de dermatologia proporcioné medidas preventivas
para que las lesiones dérmicas no progresen a carcinomas de células
basales debido a la exposicion a la luz solar, indicandole el uso de
protectoras solares de grado superior al 70.

La evaluacion psicologica reveld un retraso moderado en el
aprendizaje cuya etiologia requiere estudios para determinarla.
Los exdmenes de laboratorio se encontraron dentro de los valores
normales.

Plan de tratamiento e intervencion terapéutica

En el planeamiento de los objetivos del tratamiento se establecieron:
objetivos a corto plazo (dentro de los 12 meses subsiguientes)
y objetivos a largo plazo (a partir de los 12 meses para adelante);
esto debido a la extensa destruccion osea causada por el quiste en
ambos maxilares y el complejo proceso de reparacion 6sea junto a la
correccion del proceso eruptivo y desarrollo de la oclusion.

Figura 7. Tomografia computarizada en donde A es el corte axial del maxilar superior y B, el corte axial del maxilar

inferior.
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En relacion a los objetivos:
A corto plazo:

- Eliminar quirtrgicamente los quistes usando la técnica de
marsupializaciéon en sala de operaciones bajo anestesia
general.

- Eliminar los focos infecciosos afectados por la caries dental.

- Reforzar la higiene oral mejorando las técnicas de cepillado.

- Reducir el riesgo de caries mediante asesoria dietética;
colocacion de sellantes y aplicacion de flior.

- Evaluar el proceso de erupcion para detectar tempranamente
patologias que afecten el desarrollo radicular.

A largo plazo:

- Evaluar con imagenes radiograficas y tomograficas la
aparicion de nuevas lesiones quisticas.

- Evaluar el proceso de erupcion y detectar tempranamente
patologias que afecten el desarrollo radicular como secuela
de la marsupializacion.

- Evaluar el crecimiento y desarrollo facial; asi como
el proceso de osificacion para iniciar el tratamiento
ortoddntico.

La muestra histopatoldgica, obtenida en sala de operaciones durante la
intervencion quirrgica de marsupializacion; se trabajo con la técnica

de tincion de hematoxilina-eosina proporcionandonos el resultado
diagndstico de queratoquiste; lo que era conocido de antemano por
el hallazgo clinico del contenido del quiste al momento de drenarlo
durante la intervencion quirurgica en sala de operaciones (Figura 8).

A los dos dias, posterior a la intervencion quirurgica de
marsupializacion (Figura 9), se observa las tres ventanas (una en
el maxilar superior a nivel del hueso malar y dos en la mandibula:
lado derecho a nivel de molares deciduos y otra a nivel del sector
anterior), cuyos bordes estan suturados para impedir el cierre por la
cicatrizacion de la mucosa, dentro de las ventanas se habia colocado
gasas furacinadas al término de la cirugia; al momento de la cita para
control se retiraron dichas gasas previo lavado con suero fisiologico;
para colocar otras nuevas con el mismo medicamento; el paciente
estaba hospitalizado con una terapia antibiotica con Clindamicina
VO 400 mgr cada 8 horas y dieta blanda estricta.

A los cuatro dias, se procedi6 a la confeccion de los “obturadores”
de acrilico con la finalidad de cerrar las ventanas y prescindir de
las gasas furacinadas e iniciar la epitelizacion y prescindir del
empaquetamiento con gasa furisinada, ademas se le permiti6 una
dieta normal, prosiguiéndose la medicacion antibidtica; el proceso de
lavado se realiz6 diariamente (Figura 10).

A los nueve dias se retiraron los puntos, el paciente presentd un
cuadro leve de infeccion en la mucosa bucal en especial colindante a
las ventanas, aparentemente se iniciaba una candidiasis producto del

Figura 8. A, muestra el momento del drenaje del queratoquiste en sala de operaciones; B, es la imagen histopatologica del

queratoquiste.

Figura 9. A y B muestra los lechos quirargicos dos dias posteriores a la cirugia, donde se ven las ventanas: una maxilar y dos
mandibulares.

https://doi.org/10.58597/rpe.v3i4.97
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Figura 10. A, B y C muestran los obturadores utilizados en las ventanas a los cuatro dias.

prolongado tiempo de medicacion antibidtica; se le aplicd Micostatin
en gel (Nistatina) sobre las lesiones cuatro veces al dia durante 7 dias,
e inmediatamente se retir6 los antibioticos. Dentro de las 48 horas la
candidiasis cedid; nuestro exceso de precaucion para evitar que el
paciente se infecte intrahospitalariamente pudo ser la causa de la esta
infeccion oportunista.

Seguimiento y resultados

Durante las visitas diarias al consultorio externo para su limpieza,
el paciente manifestd dolor al masticar en determinadas piezas
dentales que presentaban movilidad grado 1 a 2; por lo que se optd
por ferulizar dichas piezas, desapareciendo totalmente la molestia
pudiendo ingerir una dieta normal (Figura 11).

Durante los 21 dias de hospitalizacion se observo el éxito de la
epitelizacion de las ventanas, debido a la excelente higiene y proceso
de cicatrizacion (Figura 12). Se reforzo la higiene oral mejorando los
indices de higiene desde valores de 2.35 cuando recién fue referido al
INSN-Breiia, a 0.67 actualmente; lo que contribuy6 al mejoramiento
de las condiciones para el proceso de cicatrizacion; se le ensefo el
uso del colutorio dental con clorexidina.

Figura 12. A, B y C muestran el proceso de cicatrizacion de las tres ventanas luego de tres semanas. Observe la ferulizacion de los dientes.

Ademas, se instruy6 y evalud diariamente durante la Gltima semana
de hospitalizacion en el consultorio externo a dos familiares cercanos
del paciente en el lavado diario de las ventanas, colocacion y retiro
de los obturadores e higiene oral del paciente antes de darle de alta;
con la finalidad que ellos se encarguen del cuidado y limpieza diaria
de las ventanas con suero fisiologico de 3 a 4 veces por dia y seguido
de su habitual cepillado.

https://doi.org/10.58597/rpe.v3i4.97

Se destaca que la cooperacion del paciente y de los familiares
fueron importantes para el prondstico positivo durante y después
del tratamiento. Las complicaciones que se presentaron como la
candidiasis, fueron detectadas en su estadio inicial y totalmente
controladas con un antimicotico sin secuela alguna; el dolor al masticar
debido a los dientes con movilidad, se soluciond ferulizando las piezas
afectadas; se optd a tratarlos como si fuesen dientes traumatizados
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debidos a la similitud de la movilidad y ausencia de hueso de soporte.
El paciente fue dado de alta con un indice de higiene oral aceptable,
con personal de su entorno familiar entrenado para la limpieza de las
heridas en casa, asi como para resolver cualquier contratiempo menor
relacionado con los obturadores.

DISCUSION

El presente caso de SGG tuvo dos criterios mayores de diagnodstico
que fueron la presencia de los tumores queratoquisticos odontogénicos
y los pits palmares y plantares; adicionalmente presenta un criterio
menor que es la macrocefalia; concordando con Safronova et al. ¢
y Kiwilsza et al. 7 Podriamos incluir el antecedente familiar de los
carcinomas de células basales faciales en la madre, quien también
presentd queratoquistes, pero cuyo diagnostico no ha sido confirmado,
pero se consideraria segin Garcia de Marcos et al. ® y Joshi et al. > un
criterio diagnostico mayor, mas a considerar.

La presencia del aumento del perimetro craneal, ligera protuberancia
frontal, crecimiento hiperdivergente, prognatismo mandibular, pits
plantares y palmares y la presencia de los dos tumores queratoquisticos
odontogénicos definen en conjunto claramente el diagnostico de este
caso. %!%!" Los hallazgos radiograficos y tomograficos con relacion a
los tumores queratoquisticos odontogénicos segun Pasdera et al. 1y
Borgonovo et al., ' fueron confirmados al momento de la intervencion
quirargica cuando se drend el contenido del tumor, el cual es
caracteristico y propio de este tipo de patologia; posteriormente el
examen anatomo-patolégico lo confirma.

La importancia del presente caso se da en tres aspectos. Primero,
por el retardo en el diagnostico del tumor queratoquistico
odontogénico por lo menos como ente patologico aislado, lo que
permitidé su crecimiento agresivo hasta comprometer estructuras
anatomicas colindantes importantes. 3 Segundo, por la importancia
de la interrelacion del odontopediatra con las diversas especialidades
médicas para obtener el diagnostico definitivo, y establecer los
objetivos del tratamiento. Finalmente, por el hecho que el paciente
sea pediatrico cuya ocurrencia es muy rara. %’

La marsupializaciéon es el proceso quirirgico mas indicado por
ser conservador debido a la extension de la lesion, atin a pesar
de la recurrencia del tumor y el riesgo de una fractura patoldgica
del maxilar inferior por la extrema extension de la zona afectada
y delgadez de la cortical. *'* La sintomatologia dolorosa a la
masticacion de algunas piezas que coincide con las zonas afectadas
por la cirugia se debe a la ausencia de hueso de soporte y a las fuerzas
de oclusion que experimentan; la ferulizacion es una medida paliativa
para contrarrestar este efecto pero que tiene que ser monitoreada
continuamente.

En el corto y mediano plazo la accion multidisciplinaria del cirujano
maxilofacial con el odontopediatra tendra una importancia hasta
la culminacion del proceso de cicatrizacion y formacion osea;
donde el odontopediatra se encargara a partir de ahi de desarrollar
las estrategias correctivas para poder solucionar los problemas de
erupcion, desarrollo radicular y oclusion productos de la secuela de
queratoquiste.

CONCLUSION

Los pacientes con SGG son extremadamente raros, por lo que el
diagnostico es, en muchos casos, tardio por la complejidad de los
signos y sintomas, asi como la gran variabilidad en la que puede
manifestarse. En el caso presentado el diagndstico se basé en
criterios mayores como la presencia de los tumores queratoquisticos
odontogénicos y pits palmares y plantares; ademas de un criterio
menor, macrocefalia. Se resalta que el diagnostico temprano y
preciso va a permitir establecer las adecuadas medidas preventivas

https://doi.org/10.58597/rpe.v3i4.97

que permitan evitar o aminorar las secuelas y proporcionar una mejor
calidad de vida al paciente.
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