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RESU}IEN
Los outores presentomos un enfoque clínico descripi ivo del Síndrome del Nevo

Bosocelulor, incluyendo nuestro experiencio en dos cosos clínicos de diferenfe sexo, detollondo
estudios rodiogróficos y técnicos quirúrgicos reolizodos.

PATABRAS CTAVE
Sindrome Nevo Bosocelulor - coso clínico

SUMMARY
The outhors focus subiect on the description of the Nevoid Bosol-cell Syndrome, including

their experlence on two coses of d¡fferent sex, detoiling X Roy studies ond surgicol techniques
perrormeo.

KEY WORDS
Nevoid Bosollcell Syndrome - clinicol cose.

INTRODUCCóN
El síndrome del Nevo Bosocelulor, es uno genodermotosis multisistémico hereditorio,

que puede osociorse o iol coniidodo de molformociones que cosi no hoy órgono de lo economío
r l l r e  nó  es i á  n fe r - t ndn  ^ ^ r . 1 . ' r nñ  . ] a  o i l ñq  l 2 l

A lo lorgo de lo historio muchos ouiores hon publicodo diversos troboios sobre este
síndrome, los cuoles le fueron osignondo diferentes denominociones.

Los sinonimios mós relevontes hon sido: Nevo bosocelulor de Nomlond {Nomlond,
19321; Epiteliomos névicos múltiples de lo coro y del tronco {Poutrier, 1947); Epiteliomos
bosocelulores múltiples nevoides (Woddington , 1952); Nevo bosilomo {Gotiron, 1954 Thies
l9óO); Quinfo focomotosis (Hermons, Grosfeld, Volk,  1 959);  Síndrome de Gorl¡n (1 9óO)
Síndrome del nevo bosocelulor (Clendenning, Block, Rodde, l9ó4);  Síndrome de corcincmc
nevoide bosocelulor {Mosson, Grohqm, I  9ó5).  13e rz re2o1

Nomlond, en 1932, fue el  pr;"nero qre le ororgó ;den' idod o..o o c es'e c.ccesc E^

. ' 4 " ' '  r 3
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srr  nr  méT rcnñrto nr t rsp. l tó Un COSO Clí . .CO de Un nnr- ientc

de 3B oños  de  edod,  que ten ío  múl t ip les  " lunores"
n i n m a n i n r ' l ¡ <  a ñ  . ^ r ^ . ,  . " o l l ^  . l o . l o  t o - ^ . ^r J , , , - ,  - , , , Y '  - n o  e o o o ,

nero . j r le  o  los  ?8  oños  uno de  e l  os  comenz1 o  c recer

e n  f o r m o  o g r e s i v o .  E n  e s l e  r e p o r t e  r e f i e r e  h o b e r
¡h .o r r rndn t ros  t inns  de  les iones  Nevos  n ie rmen lodos

^  ' o  h i . l ^ ^ ^ r ^ l Á ^ i . ^ - o ^ t o  n a r o ¡ í n n  r n n c l  l r  í l ^ "  ^ ^ .

c,Á'u los hosoles v no névicos:  nevos oue c l ín icomente/  , , -  , , ' '
s p m p . n h n n  n l  m n l , . . , r - n  r ^ n n t n n i o q n  r ¡  e n i t e l i o m o s

b o s o c e l u l o r e s  t í p i c o s  o r i g i n o d o s  e n  e s o s  n e v o s
n io ren tc rdos  hc rsoce l r l o res '  l o  .r v ' " '

Stroith, en I 939, fue el primefo en osocior el hollozgo
de oristes moxilcrres o esle linn de los -nes r-r r+óngg5 - .

B r i n k l e y  y  J o h n s o n ,  e n  1 9 5 1  ,  r e p o r t o n  l o
osoc ioc lón  de  múl t ip les  mc l fo rmoc iones  cu tóneos y
exirocuióneos o los yo descriptos por Nomlond en 1932.
Así nismo consideron qJe los  ̂evos bosocelulores, eron
en reol idod los denominodos tumores de Bloze¡Brooke
( t r i c o e p i t e l i o m o s ) ,  o r i g i n o d o s  e n  l o s  e p i i e l i o m o s
h, rsoce l , , l c , res  r^ re l  n 'o r -g59 '  .

P u b l i c c c i o n e s  p o s t e r i o r e s  o m p l í o n  m ó s  l o s
conocimientos sobre el  síndrome. Howel l  y Coro (1959),
desc'ben en formo extenso el  proceso. Gorl in y Gotz
( I  9ó0) y Gorl in,  Junis y Tuno ( I  9ó3) publ icon cinco cosos
c o m p l e t o s  C l e d e n n i n g ,  B l o c k  y  R o d d e  ( 1 9 ó 4 )  l o
denomino Síndrome del nevo bosocelulor y reol lzon un
reporte exhouslivo sobre el temo. Andreson, Mc. Clendon
y Howel l  l l9ó4) destocan su corócler hereditor io en un
estudio genét ico de gron volor.  Mosson, Helwig y
Grohom (l 9ó5) pora evitor los confusiones con los nevos
l o  d e n o m i n o n  S í n d r o m e  d e l  c o r c i n o m o  n e v o i d e
bosoce lu lo r  Benc in i  y  co l .  (19Bó) ,  Dominguez y  les le r
I I  aRSl rr  otros, rrr tores hon estudiodo lo osocioción de
lo.s cruerotooui.stes en -^ste síndrome. (35erGr l r3r4)
' " "  ' - 1 " " ' " ' " ¡ "

De ocuerdo o nues-'o erperiencio ! o ros extensos
nr rhlir-ociones se n' ,e.Js definir o este síndrome como un
cuodro heredltorio, outosómico, dominonte, de penetroción
nl in  o comnle in , ,  eynresvdod un. i r^rh lo o ' ro ofec lo o
muieres y hombres, con moyor frecuencio en hombres de
rozo blonco. Su monifestocion puede ser o femprono edod
^  . é r . ^  . ] o  l ^  ^ ,  , h o , t ^ . ]  c  r  n n n r ' r i Á n  r ¡ n ¡ Á n i r , -- - /  - -  - r -  , , - , ,  - . ,  r -  )  e 5  p o . o
t recuenie y en e l  odu o,  excepciono

Su et iopctogenio fue esfudiodo por  nurnerosos
n r l ¡ r o q  n r i n ¡ i n n l m a n t o  o .  o l  . ^ - ^ ^  l o  n  n o n Á r i r ^  f ) o . l ou u r u r s J ,  P r  J r  r L r P u i l  r  s r  r s  s  ¡  s r  u u i l  r v u  u u  u  g v r  r s  r \ . \  r .  , r ) (  r r

los pr imeros reportes deJunis y Gorl in (19ó3);  Grinspon,
Costillo y col. (1967); hosto los mós recienles de Totten
( l  9BO) ;  R inborgyco l .  ( l  9B l  ) ;  Kon ish i  yYomodo \1994) ;
Forndon y col .  (1994),  Gorl in (1995);  Schof ield y col .
(1995) ;  mucho se  ho  ovonzo le .  tozo)21s162t2223)

El t roboio mós relevonte sin lugor o dudos es el
repor todo por  Gor l in ,  en  199ó,  donde mues i ro  lo

l8 / Revsr¡ oe L,q Soceo¡¡ Ooo¡roLocc¡ or Lc PLAI¡

e v i < t o n r i n . - l o  .  ^ . . ^ ^ o .  l H o . ] ^ o h ^ ^ l  r ¡  r n  n n l '_ . , toncogen
(Potched). Este último octúo frenondo ol oncogen. Cuondo
h ^ . ,  ' , . ^  m r r ¡ ¡ i Á n  r ] a l  n n t i n n ¡ ¡ n o n  P n l ¡ h a r ]  Á c l a  n ¡| u y  u | u  i l  t u  u u t u |  u g t  u | i l u | L 9 v v |  |  u r L '  g u /  9 J t g  t r v

n  , o ¡ ] a  l r n n c m i l i r  c r  m a n c n i o . ,  o l  ^ . . ^ ^ o .  H o . - l ^ o h ^ ^  . ^

es i "h ih ido nor  lo  crcr l  t .onsmite sr ,  mensoie n los célu los
poro rnul t ip l icorse y or ig inor  e l  corc inomo de célu los

bosoles,  meduloblostomos,  etc .  (2)

De dicho estudio surge que el Síndrome del Nevo
Bosocelulo'puede ser diognoslicodo medionte lo búsquedo
de uno mutoción o modificoción del ontioncogen Pctched
an In^  h inns io  . lo  , , .  ^  roTntonr iq to  no  nño.  . ]o  evo luc ión .

El síndrore del nevo bosocelulor pfesento lesiones
r r -Áncr r .  \ /  cy t rñ . r tÁneñq De^ i rn  de  Ins  n r imeros  es

f.,nd,^,renrol el -onirel;nmn h.rsoe o'r ñT ..n osnecto clínico
n o r ¡ n i r ] a  ^  r n ñ .  r é  t n m h  Á n  n r  r é ñ é  n r é q é n r ñ r q é  é r  o n i l a l i o m o

hasocelr l ,^ r r  de , rsn-octo c lós ico.  Otros o l terocrones
cu tóneos  l o  cons t i t uyen  dep res iones  cupu l i f o rmes  o
m i c r o d e p r e s i o n e s  p o l m o p l o n t o r e s ,  q u e r o t o s ¡ s
^ ^ l - ^ ^ l ^ . , ^ r a <  f  l n n l n  . ] ; [ ,  

" ^ .  
. ^ m ^  ^ r  ' . r o ^ . ] ^ . 1  ' ,  l ^ . ; ^ - ^ .

P U l l  v P l u l l u l s J  \ r u l  l u  u  I u J U J  l u  l l v  P U l l l s u u u o /  y  l u J l u  u J

ong iomoro ides  {qu i s tes  de rmo ides ,  qu i s l e  de  M l i u ' n
i p o m o s ,  f o r m o c i o n e s  t e l o n g i e c t ó s i c o s ,  T u m o r  d e

Mo lhe rbe ,  co l c i nos  s  cu tóneo ,  ve r rugos  sebo r re i cos
n  n n o e í n  r o n n Á n i l n  i r l n c i s  ¡  n o r ¡ o  n n Á m i e  n \  

' )  4
v , , v , , , , v v l .

Dentro de los esiones malformotivos extrocutóneos

se pueden reso loI como fundomentoles en este síndrome
r r  I ns  n r . s t es  mnv i l r - r cq  n  o  r nnc t i t  \ / pn  ñ  mnn i f g5 tg6 i i ¡

rós frecuente. Los que'otoqu s-es en po' t iculor,  esló^
prese^tes en el  I  00% de los cosos poro Gorl in,  m entfos
que poro Howel l  estón en e Ó5% y poro G' inspon sólo
en el 4O%. Lo refención, submucoso u óseo y/o ma
n ¡ < i ¡ i Á n  . l o  l ^ .  ^ i o r ^ .  o .  ] ^  ^ . . ^ . ] ^ . ^ .  1 . .  n r i n r i n n l e qe .  t o  oTCOoo  50n  tos  P , , , , _ , r  _ ,__

ol teroc iones dentor ios.  12 3 l

En lo referente o los alterociones óseos, se pueden

observor  o l ieroc iones croneoles ( fus ión de os opóf is is
. l i . ^ i . ] o .  n n t a r i ¡ r a <  r ¡  n ¡ c l é r i ^ r é <  . ] ' ^  ^ o  Á c o n  o ( n é q ñ

neumotizoción senos frontcles, hipertelorismo, entre otros),

cos to les  (b i f u r coc ión  cos to  d i s to l ,  cos t l l l o  en  po lo ,

ogenes io  po rc io l ,  cos f r  l o  rud imen to r i o ,  s i nos tos i s ) ,  en

c ovícu o,  esternó¡  y  escopu c {c lov cu o ensonchodo y

op  o rq  j s  pec ' -m  e  <co  o lL -  oe fo r - ; dod  de  Sp renge l )

y  o  f e roc iones  ve r l eb ro  es  (espond i l o l i s t es i s  ce rv ¡co l ,
c i foesco ios is ,  escol ios is  cerv icodorsol  o dorsorumoor,

e : p i n o  b I d o  o c u  o  e l c . )
Los olterociones neuro ógicos mós importontes son:

ogenesio porc io l  oe,  Cue[po co ' loso,  'neduloblostoros,

g iomotosis  y /o colc i f icoc iones de lo  moso cerebTol ,  con
nresencio d-o o i ion l renio o f renestenio.

C o m o  l e s i o n e s  o c u l o r e s ,  o d e m ó s  d e l

h lper te lor ismo yo mencionodo,  se pueden observor
¡ a l n r n l ¡ c  o " l . ^ h i " - ^  . ,  ^ l ^ ,  ' . ^ - ^  ¡ n n n Á n i t a

Ademós de los lesiones descriptos, pueden exist i r



otros molformociones, toles como lobio leporino, f isuros
frustos de polodor,  ogenesio renol,  hidronefrosrs, enfre
IOnros mos.

El trotomiento debe lim¡forse o lo cirugío oportuno y
precoz de epiteliomos nevoides y lo enucleoción totol (rodicol)
de los quistes moxilores. Tonto lo broquiieropio como lo
rodioteropio convencionol estón controindicodos. (2'3)

Lo evolución y pronóstico de estos pocientes es
fovoroble, exceptuondo olgún coso donde se presente
destrucción del globo oculor por un epiteliomo de vecindod,
lo osocioción de neoplosmos del seno moxilor, 

"¡.. 
{2'3'B'rB)

cAsos cr¡Nrcos
cAso cr¡Nrco Ne I
Pociente de rozo blonco
S¡xo: moscul ino
Eo,qr: 49 oños
DtncNósltco: Síndrome del nevo bosocelulor
 . - - ^ - ^ - . _ - ^  ñ  |  ,  .  (  , t .ANTECTDEMES: ljesconoce podecimientos orevios en su tomilio
del síndrome. Posee uno hi¡o (coso clinico Ne 2) y un
hi¡o con el mismo síndrome. El pociente yo hobío sido
osistido en otros centros hospitolorios por odontológos (poro
e l  t ro tqmiento  de  ios  quero toqu is tes  Dor  lécn icos
descompresivosly médicos dermofólogos y plósticos (poro
el trotomiento de los epiieliomos bosocelulores).
EsrRoo crNennL: Pqciente lúcido, ombulotorio, ub¡codo en
iiempo y espocio. Decúbito octivo, normotenso y qfebril.
EstnDo os'ourco: Receptivo y coloborodor.

EvnLuncóN críNcA: Pociente que presento múltiples lesiones
de t ipo nevoide pr incipolmente en el  tercio medio y
superior de lo coro {fofo | ), osí como en tronco y
exiremidodes. A lo inspección introorol se observo
edentoción porciol  bimoxi lor y obombomiento de los
ioblos óseos por vestibulor lonto en el moxilor superior

t .  fcomo en et tnleflor.
E v n L u n c r ó N  R A D t o G R Á F t c A :  S e  o b s e r v o  n  l e s i o n e s
rodlolúcidqs, de contorno rodiopoco, multiloculores, ronro
en moxilor superior como inferior {Foto 2). Lo retención
de piezos dentorios y su mol posición son corocterísiicos
del síndrome.
TnRr¡,¡¡rrNro: Boio premedicoción y onestesio generol, se
le reolizó lo eliminoción de los piezos dentorios retenidos
y lo enucleoción de los querotoquistes de moxilor supefrof
e infer ior.  El  diognóst ico fue conf irmodo, por el  informe
de l  es tud io  onotomopoto lóg ico .  Pos le r io rmenre ,  su
rehobilitoc¡ón orol se reolizó medionte lo confección e
instoloción de próiesis dentoles.

cAso ctiNlco Ne 2
Pociente de rozo blonco
S¡xo: femenino
E¡no: I 9 oños
DncNóslco: Síndrome del nevo bosocelulor
ANlrcrorNrts: Su podre (coso clinico ne I )y un hermono
menor presenlobon el síndrome. Lo pociente nunco hobío
recibido otención médico/odontológico por dicho motivo.

Foto I
Visto de frente del tercio
superior y medio fociol del
pocienie (coso clínico Ne 1 ).
Nótese los lesiones culóneos
y lo cicotr iz en el pórpodo
inferior derecho (secuelo de
uno biopsio con criocirugíc).

Foto 4
Rodiogrofío oororómico de
lo  pocienle.  G¡e'c ioei t is fes
de  g ron  l omo io  e -  - cx  . '
s u p e r i o r  e  ^ - € -  3 '  a l -
impo r ton ie  como .c - ' : 3  c :
los p iezos dento '  cs.

Íolo 2
Rodiogrofío ponorómico del
pocienle (coso c l ín ico Nel  ) .
A ¡ 1 i , l r i n l . "  o c i n n ¿ <  r ^ l ; ^ -

l í r ¡ i ¡ l ¡ <  f  n  r o r ¡ t n n , , i c i a c l

moxilores, piezos dentorios
relenidos y en moiposición.

Foto 3
Visto introorol de lo pocienle
(coso c l ín ico Nq 2).  Nótese
el  soplomiento de los toblos
ves l i bu l o res  en  e l  sec l o r
cniero- infer ior  y lo o l teroción
^ - 1 " . ^ l  ^ . ; ^ r " ^ ¡ ^  ^ ^ ,  - l

cuodro.

Foto ó

-i Scc:>¡¡ OroN,oiocrc¡ or h Pr,lm ,/ 
'l 
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Esrnoo cENTRAL: Pociente lúcido,
en t iemno rr  csnncio Decúbl to
ofebr i l .
Fs ¡no psíol ,rr-o Rer^entivo. Con
d i sm inu ido .

ombulotor io,  ubicodo
oct¡vo, normolenso y

r a q n r  r a c t n  i n i a l a ¡ t r  ¡ n  I

Ev¡LunclóN cLÍNrcA: Pqciente que presento escosos lesiones
cutóneos de tipo nevoide, los que se ubicon en oxilos y
tronco. A nivel submentol presento fístulo cutóneo originodo
en infección sobreogregodo en querotoquiste ubicodo
en sínfisis mondibulor. A lo inspección introorol (Foto 3),
se observo edentoción porciol bimoxilor (por presentor
piezos dentorios retenldos) y gron obombomiento de los
toblos óseos por vestibulor, principolmente en el sector
onterior del moxilor inferior, y menos morcodo en el sector
posterior del moxilor superior.
EvnLuecróN RADToGRÁFtcA:  Se observon les iones
rodiolúcidos, de contorno rodiopoco, multiloculores, ronro
en moxilor superior como inferior {foto 4). Lo retención
de piezos dentorios y su mol posición pueden ser bien
visuol izodos en lo rodiogrofío ponorómico.
TnRr¡¡¡lrNro: Boio premedicoción y onestesio generol, se
le reolizó lo eliminoción de los piezos denforios ofectodos
por lo lesión (erupcionodos y retenidos), osí como lo
enucleoción de los querotoquistes de moxilor superior
{foto 5)e inferior (fofo ó). Eldiognóstico fue confirmodo
p o s t e r l o r m e n t e ,  p o f  e l  i n f o r m e  d e l  e s t u d i o
onolomopofológico. Lo rehobi l ¡ toción orol  se reol izó
medionte lo confección e instoloción de próiesis dentoles.
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