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RESUMEN

los autores presentamos un enfoque clinico descriptivo del Sindrome del Nevo
Basocelular, incluyendo nuestra experiencia en dos casos clinicos de diferente sexo, detallando
estudios radiogrdficos y técnicas quirtrgicas realizadas.

PALABRAS CLAVE

Sindrome Nevo Basocelular - caso clinico

SUMMARY

The authors focus subject on the description of the Nevoid Basal-cell Syndrome, including
their experience on two cases of different sex, detailing X Ray studies and surgical techniques
performed.
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INTRODUCCION
El sindrome del Nevo Basocelular, es una genodermatosis multisistémica hereditaria,
que puede asociarse a fal cantidada de malformaciones que casi no hay érgano de la economia
' que no esté afectado por alguna de ellas 2.

A lo largo de la historia muchos autores han publicado diversos trabajos sobre este
sindrome, los cuales le fueron asignando diferentes denominaciones.

Las sinonimias mas relevantes han sido: Nevo basocelular de Nomland (Nomland,
1932); Epiteliomas névicos miltiples de la cara y del tronco (Pautrier, 1947); Epiteliomas
basocelulares maltiples nevoides (VWaddington, 1952); Nevo basiloma (Gottron, 1954 - Thies
1960); Quinta facomatosis (Hermans, Grosfeld, Valk, 1959); Sindrome de Gorlin (1960):
Sindrome del nevo basocelular (Clendenning, Block, Radde, 1964); Sindrome del carcinoma
nevoide basocelular (Masson, Graham, 1965). (39171920,

Nomland, en 1932, fue el primero que le oforgé identidad propia a este proceso. En
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su primer reporte, presenté un caso clinico de un paciente
de 38 afios de edad, que tenia multiples “lunares”
pigmentados en cara y cuello desde femprana edad,
pero que a los 28 afios uno de ellos comenzé a crecer
en forma agresiva. En este reporte refiere haber
observado fres tipos de lesiones: Nevos pigmentados
que histopatologicamente parecian constituidos por
células basales y no névicas; nevos que clinicamente
semejaban al molusco contagioso; y epiteliomas
basocelulares tipicos originados en esos nevos
pigmentados basocelulares 19,

Straith, en 1939, fue el primero en asociar el hallazgo
de quistes maxilares a esfe tipo de lesiones cuténeas 2.

Brinkley y Johnson, en 1951, reportan la
asociacion de miltiples malformaciones cutaneas vy
extracuténeas a las ya descriptas por Nomland en 1932.
Asi mismo consideran que los nevos basocelulares, eran
en realidad los denominados tumores de Blazer-Brooke
(tricoepiteliomas), originados en los epiteliomas
basocelulares del proceso .

Publicaciones posteriores amplian més los
conocimientos sobre el sindrome. Howell y Caro [1959),
describen en forma extensa el proceso. Gorlin y Gotz
(1960] y Gorlin, Junis y Tuna (1963) publican cinco casos
completos. Cledenning, Block y Radde (1964) lo
denomina Sindrome del nevo basocelular y realizan un
reporte exhaustivo sobre el tema. Andreson, Mc. Clendon
y Howell (1964 destacan su caracter hereditario en un
estudio genético de gran valor. Masson, Helwig vy
Graham (1965) para evitar las confusiones con los nevos
lo denominan Sindrome del carcinoma nevoide
basocelular. Bencini y col. (1986, Dominguez v Kesler
(1988), y ofros autores, han estudiado la asociacion de
los queratoquistes en este sindrome. [#51011-13:14

De acuerdo a nuestra experiencia y a las extensas
publicaciones, se puede definir a este sindrome como un
cuadro hereditario, autosémico, dominante, de penefracién
alta o completa y expresividad variable; que afecta a
mujeres y hombres, con mayor frecuencia en hombres de
raza blanca. Su manifestacion puede ser a temprana edad
o cerca de la pubertad, su aparicién congénita es poco
frecuente y en el adulio, excepcional .

Su efiopatogenia fue estudiada por numerosos
aufores, principalmente en el campo de la genéfica. Desde
los primeros reportes de Junis y Gorlin {1963); Grinspan,
Casfilla y col. [1967); hasta los mds recienfes de Toften
(1980); Rinborg y col. (1981); Konishi y Yamada (1994);
Farndon y col. (1994); Gorlin (1995); Schofield y col.
(1995): muche se ha avanzade, 1677121516212223)

El trabajo mds relevante sin lugar a dudas es el
reportado por Gorlin, en 1996, donde muestra la
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existencia de un oncogen [Hedgehog) y un antioncogen
(Patched). Esfe tltimo actia frenando al oncogen. Cuando
hay una mutacién del anfioncogen Pafched, éste no
puede fransmitir su mensaje y el oncogen Hedgehog no
es inhibido, por lo cual fransmite su mensaje a las células
para multiplicarse y originar el carcinoma de células
basales, meduloblastomas, etc. @

De dicho esfudio surge que el Sindrome del Nevo
Basocelular puede ser diagnosticado mediante la busqueda
de una mutacién o modificacion del antioncogen Patched
en una biopsia de un queratoquiste de afios de evolucion.

El sindrome del nevo basocelular presenta lesiones
cuténeas y extracuténeas. Dentro de las primeras es
fundamental el epitelioma basocelular con aspecto clinico
nevoide, aunque también puede presentarse el epitelioma
basocelular de aspecto clasico. Otras alteraciones
cuténeas la constituyen depresiones cupuliformes o
microdepresiones queratosis
palmoplantares (tanto difusas como punteadas) y lesiones
angiomatoides (quistes dermoides, quiste de Milium,
lipomas, formaciones telangiectdsicas, Tumor de
Malherbe, calcinosis cuténea, verrugas seborreicas,
alopecia congénita, ictosis, o nevo anémico). *14

Dentro de las lesiones malformativas extracuténeas
se pueden resaltar como fundamentales en este sindrome
a los quistes maxilares, que constituyen la manifestacién
mas frecuente. los querafoquistes en particular, estén
presentes en el 100% de los casos para Gorlin, mientras
que para Howell estan en el 5% v para Grinspan sélo
en el 40%. la retencién, submucosa u ésea y/o mal
posicion de las piezas en la arcada son las principales
alteraciones dentarias. 2%

En lo referente a las alteraciones seas, se pueden
observar alteraciones craneales (fusién de las apdfisis
clinoides anferiores y posteriores, diploe ¢seo espeso,
neumatizacién senos frontales, hipertelorismo, entre ofras),
costales (bifurcacion costal distal, costilla en pala,
agenesia parcial, costilla rudimentaria, sinostosis), en
clavicula, esternén y escapula (clavicula ensanchada y
aplanada, pectum excavatum, deformidad de Sprengel),
y alteraciones vertebrales (espondilolistesis cervical,
cifoescoliosis, escoliosis cervicodorsal o dorsolumbar,

palmoplantares,

espina bifida oculta, efc.) 129

Las alteraciones neurclégicas més importantes son:
agenesia parcial del cuerpo calloso, meduloblastomas,
gliomatosis y,/o calcificaciones de la masa cerebral, con
presencia de oligofrenia o frenestenia.

Como lesiones oculares, ademds del
hipertelorismo ya mencionado, se pueden observar
cataratas, esfrabismo y glaucoma congénito.

Ademdés de las lesiones descriptas, pueden existir



otras malformaciones, tales como labio leporino, fisuras
frustas de paladar, agenesia renal, hidronefrosis, entre
fantas mas.

El tratamiento debe limitarse a la cirugia oportuna 'y
precoz de epiteliomas nevoides y la enucleacion total fradical)
de los quistes maxilares. Tanto la braquiterapia como la
radioterapia convencional estén contraindicadas. 2%

la evolucion y pronéstico de estos pacientes es
favorable, exceptuando algin caso donde se presente
destruccion del globo ocular por un epitelioma de vecindad,
la asociacion de neoplasmas del seno maxilar, efc. 23878

CASOS CLINICOS
CASO CLINICO N2 1

Paciente de raza blanca

Sexo: masculino

Epap: 49 afios

DiacNosTico: Sindrome del nevo basocelular
ANTECEDENTES: Desconoce padecimientos previos en su familia
del sindrome. Posee una hija (caso clinico N2 2) y un
hijo con el mismo sindrome. El paciente ya habia sido
asistido en otros centros hospitalarios por odontolégos (para
el tratamiento de los queratoquistes por técnicas
descompresivas) y médicos dermatélogos y plésticos (para
el tratamiento de los epiteliomas basocelulares).

Estapo GeENErAL: Paciente lucido, ambulatorio, ubicado en
fiempo y espacio. Decibito activo, normotenso y afebril.
Estapo psiquico: Receptivo y colaborador.

EvaluACION ciiNica: Paciente que presenta miltiples lesiones
de tipo nevoide principalmente en el tercio medio y
superior de la cara (fete 1), asi como en fronco y
extremidades. A la inspeccién intraoral se observa
edentacion parcial bimaxilar y abombamiento de las
tablas 6seas por vestibular fanto en el maxilar superior
como en el inferior.

EVALUACION RADIOGRAFICA: Se observan lesiones
radiolicidas, de contorno radiopaco, multiloculares, tanto
en maxilar superior como inferior (Foto 2). La refencién
de piezas dentarias y su mal posicién son caracteristicas
del sindrome.

TrRaTAMIENTO: Bajo premedicacién y anestesia general, se
le realizé la eliminacién de las piezas dentarias retenidas
y la enucleacion de los queratoquistes de maxilar superior
e inferior. El diagnéstico fue confirmado, por el informe
del estudio anatomopatolégico. Posteriormente, su
rehabilitacion oral se realizé mediante la confeccién e
instalacién de protesis dentales.

CASO CLINICO N2 2

Paciente de raza blanca

Sexo: femenino

Epap: 19 afos

DiagNosTico: Sindrome del nevo basocelular
ANTECEDENTES: Su padre (caso clinico n2 1)y un hermano
menor presentaban el sindrome. La paciente nunca habia
recibido atencién médica,/odontolégica por dicho mofivo.

Foto 3

Foto 1
Vista de frente del tercio
superior y medio facial del
paciente (caso clinico N° 1).
Notese las lesiones cuténeas
y la cicatriz en el parpado
inferior derecho (secuela de
una biopsia con criocirugial.

de gran tamafo
superior e in
importante compromis
las piezas dentarias.

Foto 2

Radiografia panorémica del
paciente (caso clinico N21).
Mltiples lesiones radio-
locidas (queratoquistes)
maxilares, piezas dentarias
retenidas y en malposicién.

Foto 5

Vista intraoperatoria (caso
clinico N°2) de una de las

quistectomias ael maxilar

Vista intraoral de la paciente
(caso clinico N2 2). Nétese
el soplamiento de las tablas
vestibulares en el sector
antero-inferior y la alteracion
oclusal originada por el
cuadro.
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EstapO GENERAL: Paciente licida, ambulatoria, ubicada
en fiempo y espacio. Decibito activo, normotensa
afebril.

Estapo psiquico: Receptiva. Con respuesta infelectual
disminuida.

Evaluacion clinica: Paciente que presenta escasas lesiones
cutdneas de tipo nevoide, las que se ubican en axilas y
fronco. A nivel submental presenta fistula cuténea originada
en infeccién sobreagregada en queratoquiste ubicado
en sinfisis mandibular. A la inspeccién intraoral (Foto 3),
se observa edentacién parcial bimaxilar (por presentar
piezas dentarias refenidas) y gran abombamiento de las
fablas éseas por vestibular, principalmente en el sector
anterior del maxilar inferior, y menos marcada en el sector
posterior del maxilar superior.

EVALUACION RADIOGRAFICA: Se observan lesiones
radioltcidas, de conformno radiopaco, multiloculares, tanto
en maxilar superior como inferior (foto 4). La refencién
de piezas dentarias y su mal posicién pueden ser bien
visualizadas en la radiografia panoramica.
TraTAMIENTO: Bajo premedicacién y anestesia general, se
le realizé la eliminacién de las piezas dentarias afectadas
por la lesion [erupcionadas v retenidas), asi como la
enucleacién de los queratoquistes de maxilar superior
(foto 5) e inferior (foto 6). El diagndstico fue confirmado
posteriormente, por el informe del estudio
anatomopatolégico. La rehabilitacion oral se realizo
mediante la confeccion e instalacién de prétesis dentales.
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