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INTRODUCCION

El primer andlisis relativo y exhaustivo de un
caso de nevus a células basales, que era acompa-
fnado de procesos quisticos en los maxilares a
partir del epitelio del 6rgano dental, fue realizado
en 1951 por Binkley y Johnson ™, pero es recién
en 1963, con la publicacion de Gorlin y col. ®
que se acufa el término de Sindrome de Nevus a
células basales. A partir de entonces se han rela-
tado mas de 200 casos. En este Sindrome es casi
constante el hallazgo de quistes multiples en los
maxilares, pudiendo encontrarse tipos foliculares
primordiales o periodontales con toda la variedad
histolégica en su membrana epitelial. Para Kru-
ger " 'la preponderancia en favor del querato-
quiste es manifiesta.

El Sindrome de Nevus a células basales es un
complejo hereditario que abarca varias manifesta-
ciones de anormalidades cutidneas y esqueléticas
entre las que se consignan: ligera deficiencia men-
tal y comportamiento aberrante; abombamiento
frontoparietal y ligero prognatismo; quistes odon-
togénicos de los maxilares, nevus a células basales
en cuello y tronco con predisposicion a la dege-
neracion carcinomatosa. Los quistes generalmente
se manifiestan antes que las lesiones cutaneas.
Los llamados quistes mdltiples de los maxilares
aparecen mas frecuentemente que el Sindrome
que nos ocupa. De lo anterior se deduce que es
funcién primordial del odontdlogo, el hallazgo,
estudio y correlacion de la patologia de origen
dentario con un posible Sindrome de Nevus a
células basales.

Dos son los momentos en la evolucion del
cuadro patoldgico a tener en cuenta: 1 - Apari-
cion de Nevus a células basales en la infancia con
incremento en la adolescencia y su posterior dege-
neracion maligna (carcinomas basocelulares), a

artir de la segunda década. 2 - Los quistes maxi-
ares aumentan de tamano progresivamente hasta
hacerse incompatibles minado para esta afecciéon
una etiologia hereditaria de tipo autosémica domi-
nante con penetrancia completa. La edad avanza-
da de los padres es un factor decisivo en casos
de mutaciones recientes (12, (14),

CASO REPORTADO

Paciente de 18 anos, sexo femenino, de raza
blanca, consulta por tumefacciones a repeticion
producidas desde los 14 anos, a nivel del angulo

del maxilar inferior, lado derecho. Los accesos
desaparecian bajo la terapia antibiética. Al interro-
gatorio relata que esta bajo atencion médica por
una discrepancia de longitud entre ambas piernas.
Los antecedentes familiares y la anamnesis remota
carecen de datos de importancia.

Figura 1

Al examen clinico general se aprecia una promi-
nencia fronto-parietal exagerada, la piel de cara y
cuello es normal, la palpacion ganglionar al igual
que la exploracion e inspeccion de orofaringe y
articulacion témporo-maxilar no arrojan evidencias
de trastornos (Fig. 1).

Se observan numerosos nédulos névicos en la
parte superior del tronco (Fig. 2). Al examen bu-
cal se aprecia la ausencia de los cuatro terceros
molares. Al examen radiogrifico panoramico se
observan los dos molares 8 superiores en pleno
seno maxilar; el inferior derecho retenido en posi-
cion horizontal, equidistante de la escotadura sig-
moidea y el dngulo del maxilar; el inferior izquier-
do esta ausente, confirmandose su avulsidon ante-
rior; en el maxilar inferior se observan extensas
zonas radiolicidas bilaterales ocupando toda la
rama ascendente y de aspecto lobulado (Fig. 3).

Dadas las caracteristicas radiograficas de las le-
siones se decide realizar una puncién aspiradora
de las mismas en el maxilar inferior. El material
extraido es liquido, de color amarillento, sin olor
fétido, lo que contribuye el diagnéstico pre-opera-
torio de queratoquiste (Fig. 4).

Para confirmar en forma definitiva el hallazgo,
se somete al material a un examen electroforético
para verificar las proteinas solubles, arrojando el
mismo un valor de 1,80 gr./100 ml., dando un
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' Figura 2

Figura 3

Figura 4
electroforetograma de los llamados “‘palidos’ (15,
Estos métodos no soélo pueden conducir a un
diagndstico sino que correlacionan el -contenido
con el comportamiento quistico (Figs. 5 y 6).

En los quistes no queratinizantes, los valores de
proteinas solubles superan los 5 gr./100 ml. Los
queratoquistes poseen un comportamiento com-
probadamente recidivante. La puncién aspiradora,
pues, puede colaborar eficientemente para pla-
near un tratamiento quirdrgico adecuado (10 (13),
Simultaneamente se deriva a la‘paciente a derma-
tologia para realizar el estudio correspondiente de
las lesiones névicas del tronco. También se soli-
cita un estudio de poblaciones linfocitarias para
investigar las posibles connotaciones inmunoldgi-
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cas (12), (14),

TRATAMIENTO

Se realizaron dos intervenciones tipo Caldwell-
Luc en ambos maxilares superiores, realizindose
la enucleacion completa de las membranas quisti-
cas que ocupaban ambos senos maxilares, com-
probandose la presencia de los molares 8 reteni-
dos en la pared posterior del seno (Figs. 7, 8 y 9).
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Figura 7

o

Figura 8

Figura 9

_En el maxilar inferior el abordaje se realiza
siguiendo la linea oblicua externa y el borde ante-
rior de la apdfisis coronoides, enucleandose las



Figura 5
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membranas quisticas en forma bilateral y extrayén-
dose el molar 8 derecho (Figs. 10 y 11). Los
cuatro procedimientos se realizaron bajo anestesia
general con intubacién naso y oro tranqueal e
infiltracion local de solucién de adrenalina con
fines hemostaticos. La enucleacion cuidadosa es
fundamental para evitar las recidivas. Segin Bram-
ley, las recidivas pueden ““demorar una vida o ser
inmediatas y espectaculares”. Estas recidivas se
explican por las siguientes causas @) ?):

1 — Presencia de restos epiteliales de la lamina
dental en pleno seno 6seo.
2 — Presencia de nidos epiteliales y/o microquis-

tes formados a partir de la lamina dental e
incluido en el conjuntivo fibroso de la mem-
brana quistica.

3 — Fragilidad de la membrana que se desintegra
facilmente en el momento de la remocion
quirdrgica, pudiendo quedar vestigios que
actien en el futuro como potenciales cen-
tros de crecimiento.

ESTUDIO ANATOMO-PATOLOGICO

El estudio histopatolégico, confirma en los cua-
tro casos la presencia de membranas quisticas
con epitelio de tipo malpighiano hiperplasiado y
queratinizado, compatibles con queratoquistes. El
infiltrado inflamatorio del conjuntivo es abundante
y la unién del epitelio con el conjuntivo es fragil
(Figs. 13 a 18).

El estudio de las lesiones névicas del tronco
confirma el diagnostico previo de Nevus a células
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Figura 14

Figura 16

FACULTAD DE ODONTOLOGIA

LABORATORIO DE ANATOMIA PATOLOGICA

Renitido por el Dr. .. GrSnS i) .- Clicic:: - EISEEAas
[Ginstnsis Sie i o) >

Rome orcncenc nmuxe infe. Izge

Nombre del paciente: m.m Fdad:.

Picza

Diagadetico cligico: .. .. JUEEETOG UL O

Fecha de entrada: Fecha de enlrega: ,7._/."__/28.3_. i

Historia €liBica N O .commsumsmmermumsmmsmssssssasses

DIAGNOSTICO HISTO - PATOLOGICO:

101d5ico denuestye en forma inequivoce le

dac uni. wembronc oufatica

retoquiste, « acber: 12 limitinte cpitelicl de poccs o=

_peg; £ cope bugol bien defindde y croméfile; 38 cugen—

cic de brotes interpuiilures; 42 zono oxtexnc poyroguercitins

ndzade; 52 A€bil conexidn epitelicl-—conjuntivie=

ccrcoterfotioc de gue—

FACULTAD DE ODONTOLOGIA

LABORATORIO DE ANATOMIA PATOLOGICA

. RS . Clicica: ——. - - '
[ieacanaasssn] 18 nilos

Nombre del paciente: ...

Remitido por el Dr.

SUPSS—— 2 E
Picza operatoria: ......ocoveee . .. .Je moke Su:"(ufm"iz")‘

Diagnéstico clinica: uerato; niste

Fecha de cnirada: ... 4511533 . Fecha de cotregu: . .J?‘{‘/'.:II/.SJJ

ANoe;oc B850 = 8% ..
(t~scos 1 - 2)

Historia clinica N.dowecvceee coveics v

DIAGNOSTICO HISTO - PATOLCGICO:

frasco, roveln 1= nre-enci- de elencntos constitutivos de

unr_membronn cufstier, do .n porte enit.lial, nun-ue

rosentn porotuerttiniz-eidn en 1o misma.

.Eragseco 2.= 3Iste fr-gmento, s- pr:sent: con 1ns nisans cr-

.enunc

irdzs, 1o T rotificn en su conjunto

(lcc. 208-83), membr-n~ cufstier

Jr. Julio .-lon3o -‘omclli.-

Figura 15

Figura 17

Hiperplasia epitelial con bandas queratésicas
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Control post-operatorio, a los 3 meses
basales, con franca degeneracion carcinomatosa
(basocelular) (Fig. 19). El estudio de las poblacio-
nes linfocitarias indica que las mismas son norma-
les en cantidad y calidad sin revelar alteraciones
inmunoldgicas (Fig. 20).

CONCLUSIONES

Las caracteristicas clinicas y radiograficas, la pun-
cion aspiradora, los estudios electroforéticos y los
concluyentes datos brindados por la anatomo-his-
to-patologia mas las lesiones esqueléticas y cuta-
neas, nos ubica frente a un Sindrome de Corlin y
Goltz o de Nevus a células basales. La escasa
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frecuencia estadistica del Sindrome, no descarta
que la presencia en el drea bucomaxilar de quis-
tes multiples, sea acompanada de otros elemen-
tos, como los citados nodulos névicos, que pue-
dan ocultarse al avezado ojo clinico del practico
general.

RESUMEN

El Sindrome de Nevus a Células basales es una
entidad noso-patoldgica interesante y bastante in-
frecuente. El queratoquiste, uno de sus signos
mas concluyentes, es un quiste de los maxilares
que constituye entre el 3 y 11% de los procesos
quisticos maxilares, que se presenta en forma
unica o multiple, siendo su ubicacion mas fre-
cuente la zona de terceros molares y rama ascen-
dente de maxilar inferior. Sus caracteristicas clini-
cas y radiograficas pueden confundirlo con otras
lesiones como el Granuloma Central a Células
Gigantes, el Ameloblastoma o el Mixoma; su reci-
diva es frecuente y las caracteristicas histoldgicas
de su membrana son patognomdnicas.

Las alteraciones mentales, la protuberancia fron-
to-parietal exagerada, los nevus a células basales,
las alteraciones esqueléticas y cutaneas y los quis-
tes multiples de los maxilares, conforman un Sin-
drome a tener en cuenta cuando se presentan las
citadas lesiones quisticas en la clinica diaria.

La etiologia hereditaria dominante obliga a reali-
zar un analisis generalégico, aunque no debemos
descartar un mecanismo de mutacion.
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