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RESUMEN

El sindrome de Gorlin-Goltz es un sindrome genético supresor tumoral
hereditario autosémico dominante humano poco frecuente, con alta penetrancia y un
fenotipo muy variable. Este sindrome suele caracterizarse por numerosas alteraciones
de la piel, incluidos sus apéndices, asi como queratoquistes mandibulares y anomalias
esqueléticas. De tal manera, que es significativo abordar esta enfermedad para procurar
la mejoria del paciente. En este contexto, se presenta un caso clinico con el objetivo de
determinar la influencia de la enucleacion y marsupializacion como tratamiento del
sindrome de Gorlin-Goltz sobre la evoluciéon de un paciente pediatrico tratado en el
Hospital de Emergencia Villa El Salvador, Lima. La metodologia estuvo fundada en un
estudio de caso clinico, de un paciente pediatrico masculino de 9 afios de edad, la
madre refirié que paciente presentaba hinchazén de rostro hace 2 dias, que ha ido en
aumento acompafiado de dolor y dificultad abrir la boca. Luego de realizar el examen
fisico, exdmenes de laboratorio, y exdmenes radiolégicos, biopsia e interconsulta con
dermatologia, se diagnosticé sindrome de Gorlin-Goltz, queratoquiste, quiste dentigero,
y dada la sintomatologia del paciente, se decidi6 realizar la enucleacion y
marsupializacion. Durante la evolucion clinica se evidencié mejoria del paciente. Se
concluye que, el tratamiento fue el adecuado y tuvo repercusion positiva en la evolucion
del paciente.

Palabras clave: sindrome de Gorlin-Goltz, enucleacion, marsupializacion,

gueratoquiste, quiste dentigero.



ABSTRACT

Gorlin-Goltz syndrome is a rare human autosomal dominant inherited genetic
tumor suppressor syndrome with high penetrance and a highly variable phenotype. This
syndrome is usually characterized by numerous alterations of the skin, including its
appendages, as well as mandibular keratocysts and skeletal abnormalities. Thus, it is
significant to address this disease in order to seek the patient's improvement. In this
context, a clinical case is presented with the aim of determining the influence of
enucleation and marsupialization as a treatment for Gorlin-Goltz syndrome on the
evolution of a pediatric patient treated at the Villa EI Salvador Emergency Hospital,
Lima. The methodology was based on a clinical case study of a 9-year-old male
pediatric patient. The mother reported that the patient presented swelling of the face 2
days ago, which has been increasing accompanied by pain and difficulty in opening the
mouth. After performing the physical examination, laboratory tests, radiological
examinations, biopsy and consultation with dermatology, Gorlin-Goltz syndrome,
keratocyst, dentigerous cyst were diagnosed, and given the patient's symptoms, it was
decided to perform enucleation and marsupialization. During the clinical evolution of the
patient improvement was evidenced. It is concluded that the treatment was adequate
and had a positive impact on the patient's evolution.

Keywords: Gorlin-Goltz syndrome, enucleation, marsupialization, clinical case.



INTRODUCCION

El sindrome de Gorlin-Goltz no es tan frecuente como el labio leporino/paladar
hendido, sin embargo, la esperanza de vida de los pacientes con sindrome de Gorlin-
Goltz, es significativamente inferior en comparacion con la poblacion general.

Ademas, presentan predisposicidn neoplasica como carcinomas de células
basales y enfermedades extracutaneas, como queratoquistes odontogénicos févea
disqueratésica palmar y plantar, y anomalias esqueléticas y del desarrollo. Se ha
discutido en los udltimos afios, sobre el mejor abordaje terapéutico para la resolucion de
esta enfermedad que afecta la salud y bienestar de los pacientes. En este contexto, la
presente investigacion se propuso determinar la influencia de la enucleacion y
marsupializacién como tratamiento del sindrome de Gorlin-Goltz sobre la evolucién de
un paciente pediatrico tratado en el Hospital de Emergencia Villa El Salvador, Lima. Se
presenta la descripcion del caso clinico de un paciente pediatrico masculino de 9 afios
de edad, que presentaba hinchazén de rostro hace 2 dias antes del ingreso, que fue en
aumento acompafiado de dolor y dificultad abrir la boca. Luego de realizar el examen
fisico, exdmenes de laboratorio, y examenes radiolégicos, biopsia e interconsulta con
dermatologia, se diagnostic6 sindrome de Gorlin-Goltz, y dada la sintomatologia del
paciente, se decidid realizar la enucleacién y marsupializacion. Durante la evolucion
clinica se evidenci6 mejoria del paciente. Se concluye que, el tratamiento fue el
adecuado y tuvo repercusion positiva en la evolucion del paciente. El trabajo se
presenta en tres secciones:

I- Datos generales

II- Tema de investigacion, donde se desarrolla teéricamente el tema y se presenta

el caso
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. DATOS GENERALES

Titulo del trabajo académico
Sindrome de Gorlin-Goltz: Resolucién del caso con enucleacion y marsupializacion
Linea de Investigacién
Adelantos cientificos en odontologia.
Presentado por
Litzandra Maria Correa Rojas
Fechade inicio y término
El presente trabajo se inicio el segundo trimestre del afio 2019 y se culminé

en enero del 2022.



ll. TEMA DE INVESTIGACION

Identificacion del tema

El sindrome de Gorlin-Goltz (GGS) es una enfermedad multisistémica
infrecuente con un trastorno hereditario autosémico dominante caracterizada por
la presencia de multiples tumores odontogénicos queratoquisticos (KCOT) en los
maxilares, multiples carcinomas nevos basocelulares y anomalias esqueléticas. El
diagnéstico precoz del sindrome de Gorlin-Goltz es esencial, ya que puede
evolucionar a carcinomas y neoplasias basocelulares agresivas y para evitar las
deformidades maxilofaciales relacionadas con los quistes maxilares (1). Dicho
sindrome tiene una prevalencia estimada que varia de 1: 31 000 a 1: 256 000. La
causa genética mas comun es una mutacion heterocigota de la linea germinal en
el gen patched-1 (PTCH1)(2).

Los criterios diagnosticos del sindrome de Gorlin-Goltz se dividieron en
mayores y menores, siendo los primeros la presencia de mas de dos carcinomas
basocelulares o antecedentes de un carcinoma basocelular antes de los 20 afos
de edad; queratoquistes odontogénicos de la mandibula; tres o méas fosetas
palmoplantares; costillas bifidas, fusionadas o marcadamente separadas; y

presencia de un diagnéstico del sindrome de Gorlin-Goltz en un familiar de primer



grado. Los criterios menores son calcificacidbn del falx cerebri, macrocefalia,
anomalias congénitas, labio leporino palatino, prominencia frontal, cara tosca,
hipertelorismo, anomalias esqueléticas, anomalias neurolégicas o del sistema
nervioso central, dientes impactados o ectopicos, hiperplasia coronoide bilateral y
oligodoncia, deformidad del pectus, hemivértebra y vértebras combinadas, fiboroma
ovarico y meduloblastoma. El diagnéstico correcto del sindrome de Gorlin-Goltz se
obtiene por la presencia de dos criterios mayores o dos menores y uno mayor(3).

El sindrome suele diagnosticarse después de la pubertad, sin embargo, hay
casos que aparece en nifios. Debido a la susceptibilidad al desarrollo de la
neoplasia y a que el sindrome se vuelve muy agresivo a medida que avanza la
edad, el diagnostico debe ser precoz para disminuir la morbimortalidad asociada a
los carcinomas basocelulares(3,4).

Sobre la resolucién o tratamiento, el abordaje es multidisciplinario y depende
de las lesiones y los resultados que arrojen los exdmenes en el diagnéstico, dos
tratamientos frecuentes son la enucleacion, que consiste en la intervencion
quirtrgica de extirpacibn completa del quiste en una sola sesion; y la
marsupializacién, es el método mas conservador de tratamiento de la lesion
gueratoquistica: el principio en el que se basa es hacer que el quiste se comunique
ampliamente con la cavidad oral con la consiguiente eliminacion de la presion
endocistica (5).

El equipo multidisciplinario con el que se trabaja, va desde Odontologia,
odontopediatria, dermatologia, imagenologia, infectologia, anatomopatologia,
laboratorio.

En atencién a lo descrito, se presenta el caso de un paciente masculino nifio
de 9 afios diagnosticado con sindrome de Gorlin-Goltz, de tal forma que se sometio
a marsupializacion y enucleacion en el Hospital de Emergencia Villa El Salvador,
y se realiza la descripcion del proceso pre y los resultados post tratamiento,

mediante el recuento fotografico y seguimiento del caso. En este sentido, este
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estudio de caso representa un relevante aporte, desde la perspectiva practica,

tedrica, y metodolégica, que favorece a la comprension de la patologia descrita

como sindrome de Gorlin-Goltz, y el abordaje terapéutico, asi como la evolucion.

Los resultados pueden ser utilizados para implementar estrategias para mejorar la

calidad de vida de este tipo de pacientes. Asimismo, los hallazgos pueden

replicarse, de manera que la metodologia de este caso puede ser aplicada en
pacientes con el mismo diagndstico de otras instituciones de salud.

Delimitacion del tema
Para fines metodolégicos, el estudio sera delimitado en los siguientes aspectos:
Delimitacion especial
La investigacion se realizé en el Hospital de Emergencia Villa El Salvador

ubicado en el distrito de Villa Salvador, Lima. En varias fases:

1. La valoracion previa y tratamiento se realizé en el Hospital de Emergencia Villa
El Salvador, en el Servicio de Apoyo al Tratamiento, Area Odontologia —
Cirugia Bucal y Maxilofacial.

2. Seguimiento post tratamiento, se realiz6 en el Hospital de Emergencia Villa El
Salvador, en el Servicio de Apoyo al tratamiento, Area Odontologia — Cirugia
Bucal y Maxilofacial.

3. Seguimiento imagenoldgico se realizé en el centro diagndsticos dentro de las
instalaciones del Hospital.

Delimitaciéon temporal

El presente trabajo se inicio el segundo trimestre del afio 2019 y se culminé en
enero del 2023.

Delimitacién social

Las metodologias y técnicas efectuadas en el presente trabajo de
investigacion, podran ser aplicadas en los pacientes del servicio de cirugia
maxilofacial del Hospital de Emergencia Villa El Salvador, con el objetivo de mejorar

su calidad de vida y salud, asi como la evolucion clinica.
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Recoleccion de datos
La presente investigacion estuvo enmarcada en un estudio de caso clinico, con

un disefio de investigacion experimental, que es una investigacién controlada,

objetiva, y sistematica, con el objetivo de pronosticar y controlar los fenémenos y

asi como también explorar la causalidad y probabilidad entre las variables de

analisis(7,8). Asimismo, el estudio es de corte longitudinal porque recoge datos en
dos o mas momentos diferentes de tiempo, siendo su finalidad describir el
fendmeno pre y post a la intervencion de la investigadora, analizando las variables

y su interaccién ante alguna circunstancia en este caso del sindrome de Gorlin-

Goltz y su resolucion con enucleacion y marsupializacion (9).

En este contexto, se considera un estudio de campo, porque se ha centrado en
realizar en el campo clinico la intervencion del fenémeno, realizando el
seguimiento en tiempo real(9). La recoleccion de la informacién se llevo a cabo,
con la técnica de observacion, y como instrumento se uso la ficha de paciente, o
historia clinica(7).

Planteamiento del problema de investigacién General:
¢ Cudl es la influencia de la enucleacion y marsupializacion como tratamiento

del sindrome de Gorlin-Goltz sobre la evolucién de un paciente pediatrico tratado

en el Hospital de Emergencia Villa El Salvador, Lima?

Especificos:

1. ¢Cbémo es el proceso de enucleacion y marsupializacion como tratamiento del
sindrome de Gorlin-Goltz sobre la evolucién de un paciente pediatrico tratado
en el Hospital de Emergencia Villa El Salvador, en el Servicio de Apoyo al
tratamiento, Area Odontologia — Cirugia Bucal y Maxilofacial? Lima?

2. ¢Como es la evolucion clinica del paciente pediatrico tratado en el Hospital de
Emergencia Villa El Salvador, en el Servicio de Apoyo al tratamiento, Area

Odontologia — Cirugia Bucal y Maxilofacial? Lima?



3. ¢Como el manejo clinico por imagenes del pre y post tratamiento del sindrome
de Gorlin-Goltz de un paciente pediatrico tratado en el Hospital de Emergencia
Villa El Salvador, en el Servicio de Apoyo al tratamiento, Area Odontologia —
Cirugia Bucal y Maxilofacial Lima?

Objetivos
General:

Determinar la influencia de la enucleacion y marsupializacion como tratamiento
del sindrome de Gorlin-Goltz sobre la evolucién de un paciente pediatrico tratado
en el Hospital de Emergencia Villa El Salvador, Lima.

Especificos:

1. Caracterizar el proceso de enucleacion y marsupializacibn como
tratamiento del sindrome de Gorlin-Goltz sobre la evolucién de un
paciente pediatrico tratado en el Hospital de Emergencia Villa El
Salvador, en el Servicio de Apoyo al tratamiento, Area Odontologia —
Cirugia Bucal y Maxilofacial. Lima.

2. Caracterizar la evolucién clinica del paciente pediatrico tratado en el
Hospital de Emergencia Villa El Salvador, en el Servicio de Apoyo al
tratamiento, Area Odontologia — Cirugia Bucal y Maxilofacial. Lima.

3. Caracterizar el manejo clinico por imagenes del pre y post tratamiento
del sindrome de Gorlin-Goltz de un paciente pediatrico tratado en el
Hospital de Emergencia Villa El Salvador, en el Servicio de Apoyo al
tratamiento, Area Odontologia — Cirugia Bucal y Maxilofacial. Lima.

Esquema del tema
Antecedentes.

Rao y Taksande (10) en el afio 2022 realizaron un estudio con el objetivo de
presentar un caso de sindrome de Gorlin-Goltz presentado con mudltiples
gueratoquistes odontogénicos en la mandibula sin manifestaciones cutaneas. La

metodologia fue un estudio de caso. Se traté de una nifia de 13 afos de edad
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acudio con quejas principales de hinchazon de la mandibula inferior bilateral en la
parte posterior durante dos meses, que inicialmente era de tamafo pequefio y
progresé gradualmente hasta el tamafio actual, que era de 4 X 3 cm. El diagndstico
del sindrome de Gorlin-Goltz se establecié por la presencia de 4 criterios primarios
(queratoquistes odontogénicos multiples, costilla bifida, fosas palmares y falx
cerebri calcificado) y un criterio menor (prominencia frontal). El tratamiento consisti
en la enucleacién y se realizé curetaje. En conclusion, la enucleacion fue un
tratamiento adecuado se extrajeron todos los dientes implicados o en contacto con
la enfermedad.

Lata y Kauren(11) en el aflo 2020 realizaron un estudio con el objetivo de
presentar un caso Unico de sindrome de Gorlin-Goltz con sindrome de Sotos
asociado. La metodologia fue un estudio de caso. Se tratdé de un paciente infantil
de 9 afos que se reporté al Departamento de Cirugia Oral y Maxilofacial de un
hospital dental docente. La queja principal del paciente segun lo informado por los
padres del paciente fue la falta de dientes y la hinchazon en la region frontal de la
mandibula inferior de la boca durante 2 afios. Basandose en los hallazgos clinicos,
los diagndsticos diferenciales fueron el sindrome de Gorlin-Goltz, y el sindrome de
Sotos. Bajo anestesia general, se marsupializé el quiste que se extendia desde la
superficie mesial de 36 hasta la superficie mesial de 46 y se administré un paquete
de calibrador de yodoformo. Mientras que la enucleacién del quiste se hizo con
respecto a la region 17, el contenido quistico y el revestimiento fueron enviados
para el examen histopatol6gico. En conclusion, cada caso debe examinarse
minuciosamente para evaluar la expresividad variable de los sintomas tanto en el
sindrome de Gorlin-Goltz como en el de Sotos. El seguimiento periodico es esencial
en estos pacientes, ya que el sindrome tiene tendencia a reaparecer,
especialmente si es de naturaleza paraqueratosica.

Gurdan et al. (12) en el afio 2020 realizaron un estudio con el objetivo de

presentar un caso unico de sindrome de Gorlin-Goltz y el seguimiento durante 8
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afios del mismo paciente. La metodologia fue un estudio de caso. Se traté de una
paciente de Un nifio de 10 afios se presentd para tratamiento de ortodoncia en
nuestra clinica por primera vez en noviembre de 2009. No tenia antecedentes de
enfermedad general. La izquierda mancha de medio centimetro de "café con leche"
en la parte superior del brazo izquierdo y en el lado izquierdo de la columna vertebral
en la espalda, también menciond una zona de deficiencia pigmentaria de unos 5
cm. La musculatura facial era simétrica y de tono normal. En el primer examen, se
realizaron ortopantomografias (OP) y telerradiografias como piedra angular para el
diagnostico ortoddncico. El tratamiento incluyd la extirpacion quirargica de las
lesiones quisticas, asi como de los dientes afectados. En conclusion, el tratamiento
de marsupializacién y enucleacion fue adecuado, para la mejoria del paciente.

Silva et al. (13) en el afilo 2020 realizaron un estudio con el objetivo de
determinar la frecuencia y las caracteristicas de del sindrome de Gorlin-Goltz en
nifios de 0 a 14 afios en un servicio de patologia oral en Brasil. La metodologia fue
un estudio retrospectivo. Los resultados evidenciaron que, se diagnosticaron 97
casos de del sindrome de Gorlin-Goltz en un periodo de 31 afios en todos los
grupos de edad y 10 se encontraron en nifios (10,3%). La edad oscilaba entre los
2 ylos 14 afios (edad media = 10,5+3,5), con 8 varones y 2 mujeres. La localizaciéon
mas frecuente fue la region anterior de la mandibula (n=4). Los pacientes eran
predominantemente asintomaticos. El tratamiento mas utilizado fue la enucleacion
seguida de curetaje. En todos los casos de sindrome de Gorlin- Goltz se observaron
recidivas y aparicion de nuevos queratoquistes. En conclusion, la evaluacion
periddica de los nifios por parte de odontdlogos y pediatras es fundamental para
obtener un diagnéstico correcto y un tratamiento precoz que evite una mayor
mutilacién de estos pacientes.

Boos et al. (3) en el afio 2019 realizaron un estudio con el objetivo de presentar
Un caso raro de sindrome de Gorlin-Goltz en nifios. La metodologia fue un estudio

de caso. Se traté de un paciente masculino de 9 afios remitido al Servicio de Cirugia
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Oral y Maxilofacial que informé fracaso en la cronologia normal de la erupcién
dental. Después de la evaluacion, se observdO que el paciente tenia 13
caracteristicas tipicas del sindrome, incluyendo queratocistos, costillas bifidas,
hoyos palmoplantares y otras 10 caracteristicas menores. Los queratoquistes
odontogénicos se confirmaron histologicamente y se trataron mediante
marsupializacién, enucleacion y seguimiento. En conclusién, la expresion de tantas
caracteristicas del sindrome de Gorlin-Goltz es rara en los nifios, y el diagndstico
precoz es importante para disminuir la morbilidad y la mortalidad asociadas con los
carcinomas de células basales.

Al-Jarboua et al. (1) en el afio 2019 realizaron un estudio con el objetivo de
presentar un caso Unico de sindrome de Gorlin-Goltz y revision de literatura. La
metodologia fue un estudio de caso. Se traté de una paciente de 13 afios de edad
acudio al Hospital Universitario de Odontologia de Arabia Saudi. Se diagnostico el
sindrome de Gorlin-Goltz. Tanto las lesiones quisticas maxilares como las
mandibulares derechas de los maxilares fueron enucleadas quirirgicamente. Se
realizé una marsupializacion de la lesion mandibular izquierda y una biopsia. En
conclusién, el sindrome de Gorlin-Goltz es un trastorno hereditario autosémico
dominante con mdltiples criterios diagndsticos. El caso presentado confirmala idea
de que los dentistas tienen un papel importante en el diagnéstico precoz; sin
embargo, se requiere un equipo multidisciplinario para el tratamiento de este
sindrome. Asimismo, se debe realizar un seguimiento regular por parte de
especialistas multiples para controlar a estos pacientes.

Mo y Zhang(14) en el afio 2018 realizaron un estudio con el objetivo de
presentar un caso de sindrome de Gorlin-Goltz Quistes con odontogénicos
multiples y calcificacion intracraneal. La metodologia fue un estudio de caso. Se
tratdé de un paciente nifio de 13 afios presenta inflamacion recurrente de la mejilla
izquierda. Tras una semana de empeoramiento dolor, fue ingresado en un hospital

para examen. Basandose en los hallazgos clinicos, el diagnostico diferencial fue el
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sindrome de Gorlin-Goltz. El paciente fue sometido a una osteotomia mandibular
parcial bilateral por recurrente. El hallazgo patolégico en quistes era un tumor
odontogénico queratoquistico. En conclusion, los pacientes con este sindrome
presentan lesiones cutaneas y presentan un alto riesgo de neoplasias cutaneas.

Campos et al. (15) en el afio 2018 realizaron un estudio con el objetivo de
presentar un caso de sindrome de Gorlin-Goltz Quistes pediatrico. La metodologia
fue un estudio de caso. Se trat6 de un paciente nifio de 13 afios presenta aumento
de volumen hemifacial izquierdo, se observa en fondo de vestibulo maxilar
izquierdo aumento de volumen que se extiende a canino a premolares. En la
ortopantomografia se evidencian en maxilar tres lesiones radiollcidas y en
mandibula dos provocando desplazamiento dental. Se realiz6 la enucleacion bajo
anestesia general de los queratoquistes mdultiples. En conclusién, el temprano
diagnéstico del Queratoquiste Odontogénico puede ayudar a prevenir las
patolégicas fracturas mandibulares.

Santander et al (16) en el afio 2018 realizaron un estudio con el objetivo de
presentar un caso Unico de sindrome de Gorlin-Goltz de un paciente pediatrico y
seguimiento durante 5 afios. La metodologia fue un estudio de caso. Se traté de
un paciente nifio de 8, al que se encontrd en un hallazgo radiogréafico incidental una
lesiéon quistica que condujo a la enucleacién quirtrgica y al diagndstico ulterior de
un queratoquiste asociado a una corona dental. En el curso de la maduracion dental
de dientes deciduos a permanentes, el nifio present6 nuevas lesiones, siempre
asociadas a las coronas de los dientes. Se diagnosticé un sindrome de Gorlin-
Goltz. El tratamiento incluyé la extirpacion quirdrgica de las lesiones quisticas, asi
como de los dientes afectados. En conclusion, debido a la elevada tasa de
recurrencia de los queratoquistes, se deben realizar frecuentes controles
radiolégicos durante un periodo de cinco afios.

Fundamentos teéricos. Sindrome de Gorlin-Goltz

El sindrome de Gorlin-Goltz es una patologia multisistémica rara que se hereda
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de manera autosdmica dominante, con un alto nivel de penetrancia y expresion
variable. Dicha enfermedad ha recibido varias designaciones a lo largo de los
afios, incluyendo sindrome de carcinomas basocelulares nevoides, sindrome
del nevo basocelular, epiteliomas basales mdltiples, sindrome de costilla bifida y
quistes mandibulares. White y Jarisch dieron la primaria descripcion de este
sindrome en 1894, centrandose en la presencia de mudltiples carcinomas
basocelulares. Consecutivamente, Straith, en el afio 1939, también informé de un
caso donde se diagnosticé carcinomas basocelulares mdltiples junto con el quiste.
En el afio 1953 Gross, informé de un caso andlogo con hallazgos sobreafiadidos
como la sinostosis de la primera costilla y la bifurcacion bilateral de la sexta
costilla(10).

Ward y Bettley, asociaron también la presencia de fosas palmares y plantares
a esta afeccion. No obstante, hasta 1960, Gorlin y Goltz constituyeron una triada
gue caracterizaria el diagndstico de este padecimiento, a saber, los queratoquistes
en la mandibula, las costillas bifidas y los epiteliomas basocelulares mdultiples.
Dicha triada fue modificada posteriormente por Rayner et al., quienes establecieron
que, para el diagndstico, debian aparecer al menos quistes en combinacién con
calcificacion del falx cerebri o de las fosas palmar y plantar. Se calcula que la
incidencia del sindrome de Gorlin-Goltz es de 1 entre 50.000 y 150.000 en la
poblacién general(10).

El sindrome de Gorlin-Goltz tiene su etiologia por mutaciones en el gen
homélogo 1 de la proteina parcheada (PTCH1) que codifica un receptor
transmembrana, que reconoce la proteina de sefializacion sénica hedgehog (SHH).
Existe una penetrancia alta, es decir, la frecuencia con la que se produce
fenotipicamente un alelo dentro de una poblacion, con expresividad variable. Las
mutaciones de novo representan aproximadamente el 20-30% de los casos del
sindrome(17).

Diagndstico del sindrome de Gorlin-Goltz

11



El sindrome se diagnostica mediante exploracion fisica y radiologica
(radiografias extra e intraorales, craneales y radiografias de torax). En la mandibula
gueratoquistes odontogénicos en los maxilares pueden provocar asimetria de la
cara. La movilidad de los dientes, la pérdida prematura de dientes, la pérdida
patoldgica de la mandibula y la fractura. El andlisis de las imagenes desempefia un
papel fundamental en el establecimiento de un diagnéstico mas preciso y la
posterior planificacion quirdrgica. Una vez establecido el diagnéstico, también
deben investigarse los parientes sanguineos(12).

En el feto la mutacion del gen PTCH puede detectarse mediante métodos de
genética molecular a las 10-12 semanas de edad gestacional, mutacion que acaba
provocando la proliferacién de células tumorales. Si el sindrome se diagnostica
después del nacimiento, se recomienda realizar una resonancia magnética cada
seis meses para confirmar la presencia del sindrome. Ademas, se recomienda una
cardioecografia periédica. También se recomienda una revision dermatolégica
cada seis meses debido al elevado nimero de carcinomas basocelulares, y que su
tamafio puede ser distorsionante. Las imagenes de los maxilares pueden estar
justificadas anualmente para prevenir recidivas alto porcentaje de recurrencias(12).
Por otra parte, el diagnéstico del sindrome de Gorlin-Goltz requiere la presencia de
dos criterios clinicos mayores o0 uno mayor y dos menores. Los criterios mayores
incluyen(5):

1. Mdltiples carcinomas de células basales (> 2) o 1 en < 20 afios de edad. Estan
presentes en el 80% de los pacientes afectados y el nimero puede variar de
unas decenas a cientos, con una gran heterogeneidad clinica e histopatolégica.
Surgen en cara, térax y espalda y no suelen ser agresivos, pero en ausencia
de tratamiento pueden manifestar cierto grado de invasividad local. Es
necesario aplicar medidas de prevencion primaria para reducir el riesgo de
desarrollarlos en pacientes de piel oscura y clara que viven en paises de clima

calido y soleado; pacientes con fototipo 1 (piel clara, pecas, ojos azules, y pelo
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rubio o pelirrojo) vy, entre ellos, pacientes con el gen del receptor de
melanocortina 1 alterado. La edad de aparicion del sindrome puede variar.
Queratoquistes odontogénicos mandibulares diagnosticados histolégicamente;
en la ortopantomografia, se identifica como una zona de translucidez.
Hoyuelos palmo-plantar (=2), se encuentran presentes en el 87% de los
pacientes. Son hoyuelos asimétricos con un didmetro de 2-3 mm y una
profundidad de 1-3 mm. Son mas evidentes cuando las manos y los pies se
sumergen en agua caliente durante 10 minutos. Los hoyuelos pueden aparecer
como lesiones blancas. Estan causados por una ausencia parcial o completa
de la capa queratinizada cutanea en las regiones palmar y plantar.
Calcificacion laminar de la falx cerebri o evidencia clara de calcificacion
mostrada por debajo de los 20 afios de edad. La calcificacion de la falx cerebri
suele estar presente y es visible en la radiografia anteroposterior del craneo.
Costillas bifidas/fundidas/extendidas

Pariente de primer grado con multiples carcinomas de células basales
Criterios menores

Meduloblastoma

Quistes linfo-mesentéricos o pleurales

Dismorfismos faciales: labio leporino/paladar hendido, macrocefalia, corteza
orbitofrontal (OFC) superior al percentil 97, frente redondeada, aspecto facial
tosco y milia facial.

Anomalias oculares: catarata, coloboma, microftalmos

Anomalias esqueléticas: Deformidad de Sprengel (o elevacion congénita de la
escapula), deformidad pectus marcada, sindactilia y polidactilia marcadas
Anomalias radioldgicas: calcificacion de la silla turca, hemivértebras, fusion o
alargamiento de los cuerpos vertebrales, vértebras cuneiformes, defectos de

modelado de manos y pies, radiolucencia en forma de llama en manos o pies.
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7. Fibromas cardiacos u ovaricos Por otra parte, en cuanto al uso de la radiografia,
es importante destacar que, el maxilar puede parecer hipoplasico y puede haber
hiperplasia mandibular con prognatismo variable. Otras anomalias esqueléticas
menos prevalentes son el apifiamiento dental y la maloclusion, producidos por la
presencia de queratoquistes que pueden estimular la dislocaciéon de los
elementos dentales, la reabsorcion radicular y la no erupcion. Se ha destacado
la utilidad de la investigacion radiografica mediante ortopantomografia, ya que
se pueden mdltiples lesiones radiolicidas presentes en ambos huesos
maxilares, algunas de ellas asociadas a los apices dentales de los terceros
molares. Ademas, las lesiones presentes en el proceso alveolar pueden causar
adelgazamiento del espesor 6seo(4).

Los tipicos hallazgos radiogréaficos en los maxilares son, de hecho, lesiones
radiolicidas multiloculares, con bordes escler6ticos bien definidos. Los
gueratoquistes son descubrimientos asintomaticos y con frecuencia ocasionales,
lo que puede explicar el tardio diagndéstico en algunos casos, pero pueden llegar a
volverse sintomaticos cuando hay compresién nerviosa, infeccién, edema o
movilidad dentaria. M&s localizados estan en la zona de la rama mandibular,
mientras que el cuerpo mandibular y el maxilar superior son zonas afectadas con
menor frecuencia. Los queratoquistes estan generalmente rodeados de algunos
quistes satélites. Dicha caracteristica asociada a una elevada mitosis del epitelio
en presencia de una capsula fibrosa mas gruesa favorece una elevada recurrencia
de la lesion tras la extirpacion quirdrgica; por lo tanto, esté indicado el seguimiento
con examen radiogréfico. Otras lesiones tipicas pueden encontrarse en las
imagenes radiograficas del cradneo, donde suelen destacarse las alteraciones de la
silla turca y la calcificacion bilaminar del falx cerebri(5).

Tratamiento del sindrome de Gorlin-Goltz

Para tratar a los pacientes con sindrome de Gorlin se requiere un enfoque

multidisciplinario, ameritando una vigilancia estrecha. En el caso de los pacientes
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pediatricos deben someterse a una revision cutanea anual por parte de un
dermatologo hasta que aparezca el primer carcinoma de células basales, y después
someterse a una revisién al menos cada seis meses. En los pacientes pediatricos
se recomiendan numerosos examenes de referencia. Dado el riesgo de
meduloblastoma en pacientes pediatricos, se recomienda una resonancia
magnética del cerebro de referencia (repetida anualmente hasta los ocho afios de
edad y luego suspendida). Radiografias mandibulares de referencia tan pronto
como se tolere y repetidas anualmente hasta el primer quiste mandibular y después
cada seis meses hasta que no haya quistes mandibulares durante dos afios o hasta
gue el paciente tenga 21 afios. Radiografias de referencia de la columna vertebral
al afio de edad y repetirlas si hay sintomas o0 segun el protocolo de escoliosis cada
seis meses si son anormales(17).

Se recomienda una ecografia cardiaca de referencia en pacientes pediatricos
para evaluar la presencia de fibromas cardiacos. Las nifias deben someterse a una
ecografia pélvica en la menarquia o a los 18 afios para evaluar la presencia de
fiboromas ovaricos. Los pacientes pediatricos con sindrome de Gorlin deben
someterse a un cribado anual del habla, la vision y la audicién, asi como a un
cribado rutinario del desarrollo. Los pacientes con sindrome de Gorlin no
diagnosticados en la infancia deben someterse a una resonancia magnética
cerebral de referencia, asesoramiento genético y, posiblemente, una evaluacion
psicolégica si es necesario. Deben repetirse las radiografias de mandibula segun
sea necesario por los sintomas y debe realizarse una evaluacion neurolégica anual
en pacientes con antecedentes de meduloblastoma(17). Por otra parte, en funcion
del tipo histoldgico, la localizacion y el tipo de evolucion de la lesion de los
gueratoquistes odontogénicos, el tratamiento considera los siguientes protocolos
quirdrgicos(5):

e En caso de lesiones uniloculares desarrolladas en el contexto de la
mandibula y que no atraviesan los circundantes tejidos blandos, un primer
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abordaje es la extirpacion de la lesion relacionada a un curetaje 6seo enérgico
con instrumentos manuales y rotatorios, y también la aplicacién de sustancias
citotoxicas.

e Cuando son lesiones multiloculares desarrolladas en el contexto de la
mandibula, la forma de tratamiento anteriormente descrita todavia puede
adoptarse, pero expone a un riesgo mayor de recurrencia: si esto se produce,
posiblemente habra que manejar un enfoque mas radical.

e Cuando hay lesiones multiloculares en la mandibula y que han erosionado las
corticales Gseas con "invasién" de los tejidos blandos, el tratamiento puede
requerir una reseccion "en bloque" con margenes amplios de seguridad de la
lesion ya en primera instancia, seguida de una reconstruccion diferida o
inmediata de la porcién de tejido extirpada.

e Sobre el maxilar, las lesiones benignas pero localmente agresivas se deben
tratar desde el comienzo de manera mas radical que las mandibulares, con la
misma extension, tipo histolégico y morfologia, debido a la anatomia local
(hueso fino y rapidamente erosionable, mayor proximidad a la base del craneo,
espacios neumatizados que ofrecen poca resistencia al crecimiento tumoral,
fosa infratemporal, entre otros) que favorece un desarrollo mas rapido y que
hace mas complejo el tratamiento en caso de recidiva. Los esquemas tipicos
de tratamiento de las lesiones odontogénicas que se desarrollan en el contexto
de los huesos maxilares son: enucleacion simple, enucleacion con curetaje
0seo asociado o no al uso tépico de productos quimicos citotdxicos, reseccién
"en bloque" seguida de una posible reconstruccién 6sea,

e marsupializacion y descompresion.

Enucleacion
Consiste en la intervencion quirdrgica de extirpacion completa del quiste en

una sola sesion. Suele experimentar la cavidad 6sea residual una cicatrizacion
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espontanea, con regeneracion ésea, debido a un mecanismo de organizacién del
coagulo sanguineo primitivo que se forma en el post-operatorio. Este método
consiente la resolucion en una sola sesion de la enfermedad y con tiempos de
cicatrizaciébn mas rapidos. En el caso de tumores de mayor tamafio queratdsicos
gue ya han creado luxacion o erosion de las corticales 6seas, y alcanzado el plano
periostico, la completa escision es dificil debido a las adherencias de su epitelio al
tejido mucoso o periostico(18)

El intento de preservar las estructuras neurovasculares adyacentes o los
elementos dentarios y la dificultad de acceso en algunos sitios pueden afadirse al
intento de limitar la extensién del campo quirtrgico y conducir a una extirpacion
incompleta. En los casos de invasion fuera de la cdpsula peridstica, la mucosa
suprayacente, que se fusiona con la pared quistica, debe ser extirpada
cuidadosamente porque es una de las principales fuentes de recidiva; en caso de
contigliidad con elementos dentarios, se debe evaluar la modalidad de tratamiento
mas adecuada para no dejar residuos en su proximidad. Existen diferentes tipos
de enucleacion(b):

e Enucleacién simple: se refiere a la extirpacion de la lesion del hueso en su
totalidad, sin dejar residuos macroscoépicos.

e Enucleacion con solucién de Carnoy: se refiere a la extirpacion de la lesion,
seguida de la aplicacion de solucién de Carnoy dentro del acceso quirargico.

La solucion de Carnoy se utiliza en las paredes Oseas tras la enucleacion

quirdrgica o en la cavidad quistica antes de su extirpacion; es una solucién

cauterizante que, sin penetrar profundamente, parece ser capaz de eliminar
cualquier residuo epitelial.

e Enucleaciéon con ostectomia periférica: la enucleacion de la lesién va seguida
de una ostectomia periférica. Esta técnica se sugiere como abordaje adicional

para evitar la reseccion quirurgica. El método incluye el uso de instrumentos
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rotatorios para la extraccién de una mayor cantidad de hueso, asegurando la
eliminacion de todo el epitelio de revestimiento residual.

e Enucleacion con ostectomia periférica y aplicacién de solucién de Carnoy: la
enucleacion de la lesion va seguida de ostectomia y aplicacion de solucion de
Carnoy en el interior de la cavidad.

Marsupializacion

Es el método mas conservador de tratamiento de la lesién queratoquistica: el
principio en el que se basa es hacer que el quiste se comunique ampliamente con
la cavidad oral con la consiguiente eliminacién de la presion endocistica. La
disminucion de la presidbn sanguinea provocara un bloqueo de la actividad
osteoclastica y una estimulacion de la reparacion con activacion de los

osteoblastos, con una reduccién progresiva del tamafio de la lesion (5).

Desarrollo y argumentacion
En el desarrollo de la investigacion se presenta la descripcion del caso clinico,

donde se presenta el reporte del caso en primer lugar con la valoracion inicial del

paciente, incluyendo el examen fisico. Consecutivamente se muestran las
imagenes de los estudios complementarios y el plan de tratamiento.

Reporte del caso. Fichadel Paciente:

NOMBRE: RMMT

EDAD: 9 aflos SEXO: Masculino

ESTADO CIVIL: Soltero

LUGAR DE NACIMIENTO: Lima

PROCEDENCIA: Lima - Villa el Salvador

RELIGION: Catdlico

vV Vv YV VYV V VYV V

DIRECCION: VES

MOTIVO DE CONSULTA:

Anamnesis: Indirecta (madre) “Mi hijo tiene la cara hinchada
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Tiempo de enfermedad: 2 dias
Forma de inicio: Insidioso
Curso: Progresivo
e ANAMNESIS
Relato: La madre refiere que paciente presenta hinchazén de rostro hace
02 dias, que ha ido en aumento acompafado de dolor y dificultad abrir la boca,
por lo que acude al servicio de Emergencia del Hospital de Emergencia Villa

El Salvador.

Figura 1. Foto frontal inicial de paciente de 9 afios, presenta asimetria facial por
aumento de volumen en region mandibular derecha.

e ANTECEDENTES FAMILIARES
Padre: Aparentemente sano
Madre: Aparentemente sano
Hermanos: Aparentemente sano
e ANTECEDENTES PERSONALES
HTA: niega DM: niega Hepatitis: niega
Asma: A los 7 afios (Ultimo episodio) RAM: niega
Antecedentes quirargicos: No refiere

Hospitalizacion: proceso asmatico 7 afios
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Figura 2. Informe médico del area de Pediatria.

OTROS: No refiere
EXAMEN FiSICO
General: AREG - AREN - ABEH - LOTEP

Funciones vitales: (01/06/2019)
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Presion arterial: 110/70 mmHg
Frecuencia cardiaca: 98 x min
Frecuencia respiratoria: 18 x min
Temperatura 36.5° C

EXAMEN FiSICO REGIONAL

EXTRAORAL:

Aumento de volumen en regién submandibular que se extiende hacia el
angulo y regién cervical alta del lado derecho con aumento de temperatura
local, signos de rubor, calor, duro y doloroso a la palpacién, otro aumento de
volumen en region submandibular y paramentoneana del lado izquierdo, al
momento del examen no presenta disnea, ni disfagia.

INTRAORAL:

Apertura bucal limitada, fondo de surco vestibular totalmente ocupado por
aumento de volumen en sector postero inferior derecho (a nivel de molares
deciduas) y sector postero inferior izquierdo (a nivel de canino y molar
deciduo), duro y doloroso a la palpacion, no presenta secreciones activas al
momento del examen, piezas dentales deciduas del maxilar inferior con
lesiones cariosas amplias con evidente compromiso pulpar.

IMPRESION DIAGNOSTICA

Celulitis facial Vs angina de Ludwing D/C Tumor mandibular infectado
Necrosis pulpar pz. 7.4-7.5 - 8.4-8.5
PLAN DE TRABAJO PARA EL DIAGNOSTICO

Examenes pre SOP Tomografia (macizo facial)

EXAMENES AUXILIARES:

Examenes de laboratorio Radiografia de térax Tem de macizofacial
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Figura 3. Examenes de laboratorio. Se evidencia leucocitosis
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Figura 5. TEM de macizofacial, corte coronal A. se evidencia 2 imagenes
hipodensas a nivel mandibular bien delimitadas, lado izquierdo presenta la
retencién de una imagen hiperdensa aparentemente compatible con retencion de
pieza dentaria. Imagen hipodensa en maxilar superior donde se evidencia
desplazamiento de pieza dentaria. Calcificacion de la hoz del cerebro.
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Figura 6. TEM de macizofacial, Reconstruccion 3D se evidencia expansion de
corticales 0seas a nivel mandibular derecho e izquierdo y en maxilar superior,
para sinfisis mandibular izquierda presenta aparentemente lesion osteolitica.

e TEM MACIZOFACIAL
Se observa, mdultiples imagenes hipodenas, con adelgazamiento y
expansion de corticales 6seas, localizadas en maxilar inferior bilateral y maxilar
superior izquierdo, con retencion de piezas dentales en erupcion.
e RECONSTRUCCION 3D

Informe de Tomografia
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El Estudio realizado en Tomdgrafo Espiral Multicorte, realizada sin la administracion de
contraste por via endovenosa y graficada con ventana Gsea, muestra:

Presencia de multiples lesiones de aspecto quistico expansivo uniloculares que comprometen el
maxilar superior y la mandibula, las mismas que muestran densidad quistica variables (10-20UH)
de bordes definidos corticalizados que remodelan y adelgazan la tabla osea adyacentes sin
solucion de continuidad de la misma y se encuentran asociadas a la corona de piezas dentales no
erupcionadas yjo impactadas; las mismas que mide 13.7x13.0mm a nivel del cuerpo izquierdo del
maxilar superior, asi como de 21.6x17.4y 31.7x22.3mm en las ramas mandibulares horizontales
derecha e izquierda, respectivamente.

Septum nasal central,

Cornetes muestran configuracion habitual sin signos de hipertrofia mucosa.

Las partes blandas muestran leve aumento de volumen y densidad en las areas adyacentes a las
lesiones descritas, sin definirse colecciones liquidas.

b lc‘mdusjonl i

MULTIPLES LESIONES QUISTICAS EXPANSIVAS DEL MAXILAR SUPERIOR Y MANDIBULA DE
ASPECTO ODONTOGENICO QUE SUGIEREN TUMOR ODONTOGENICO QUERATOQUISTICO
PROBABLEMENTE ASOCIADO A SINDROME DE GORLING-GOLTZ.

EVALUAR EN EL CONTEXTO CLINICO Y DE LOS ANTECEDENTES,

Figura 7. Informe de Tomografia.

PLAN DE TRATAMIENTO

Indicaciones:

Desfocalizacion en sala de operaciones Biopsia por punzo aspiracion

Indicaciones de hospitalizacién estaba a cargo de emergencia medicina.
Odontologia: clindamicina 40 mg/kg, analgesia

Baf, por saber contenido, hallazgo de tumores lado derecho superior
HOSPITALIZADO 01/06/2019

Tratamiento 01 - 10/06/2019

Ceftriaxona 1.2g EV c/12h Clindamicina 400mg EV c/8h Metamizol 600mg
EV PRN T°> 38°C Biopsiay desfocalizacién 08/06/2019

Informe médico indica que el paciente cuenta con todos los examenes

prequirdrgicos, anestesia y cardiol6gicos listo para intervencion
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Figura 8. Toma de biopsia. Biopsia por punzoaspiracion, exodoncia de piezas
infectadas. Fecha 08/06/2019

RESULTADO

201900-13 09 2400

CRRTRITION MACROBCORCA.
W 261
S AECINE LIQUDO DE TUMOR MANDIMAAR COUIERDO DE ASPECTO TURBO COLOR SANGUINOLENTO ¥ VOLUMEN OF 3w

LC 2%8-1%
S£ RECIRE LIQUDO DE TUMOR MANDIBULAR DERECHO DE ASFECTO TURBIO. COLOR SANSUINCLENTO ¥ VOLUMEN DE 2 mi

LC 2e0-1%
S RECIBE LGUOO DE TUMOR MAXILAR SUSERICR LADO QGUERDO DE ASFECTO TURBID. COLOR SANOUMICLENTO ¥ VOLUMEN OF 2 m

LC 202-1%
52 RECIBE LIGUOO OF TUMOR MANDIBULAR DERECHO DE ASPECTO TURBIO. COLOR SANDUINCLENTO ¥ VOLUMEN DE 3 mi

CRIMSTIA WAL A

OAINOETIOD MASIMOR R ML OO
LC 29210 1 LISUIDO OF TUMOR MANDIBULAR ZOUERDO (EXTENDIOO)
POBLACKON CELULAR COMPUESTA DE ERITROCITOS ¥ ESCASOS POLMORFONUCLEARES ¥ LINFOCITOS PEGUENOS SN ATIPA
« MUESTRA HEMATICA

LC 222 19/ UGUISO OF TUMOR NANDDULAR COUIERDO MLOQUE CELULAR)
POBLACION CELULAR COMPUESTA DE ERITROCITOS ¥ ESCASOS POLMORFONUCLEARES ¥ LINFOCITOS PECUENOS S ATIPWA
« MUESTRA HEMATICA

LC 297 19/ UQUITO DE TUNMOR MANDBULAR QERECHO (EXTENDDO)

CELULAR COMPUESTA POR LINFOCITOS PEQUERDS SIN ATIPA, POUMORFONUCLEARES ¥ ALOUNAS CELULAS E3CAMOSAS SN
AT
« CITOLOGA NEGATIVA PARA NEOPLASIA MALIGNA

LC 2648 19 / UGUIDO DE TUMOR MANDBULAR DERECHOBLOGUE CELULAR)

POBLACION CELULAR COMPUESTA FREDOMINANTEMENTE POR POLMORFONUCLEARES ACOMPARADOS DE MISTIOCITOS ¥ ALGUNOS
LNFOCITOS PEQUENDS SIN ATIPA

« PROCESO INFLAMATORIO CRONICO ACTVO

« NO SE OBSERVA NEOPLASIA MALIGNA

LC 296 19/ UQUIDO DE TUMOR MAXILAR SUPERIOR LADQ WQUERDOQ (EXTENDDQ) ~
POBLACION CELULAR COMPUESTA O ERITROCITOS ¥ ESCASOS POLMORFONUCLEARES ¥ LINFOCITOS PEQUEROS SN ATIPA
< MUESTRA HEMATICA

LC 200 1% 1 UGUIDO DE TUMOR MAXILAR SUPERIOR LADO ZQUERDO (BLOGUE CELLLAR) ‘f
POBLACON CELULAR COMPUESTA DE ERITROCITOS ¥ ESCAS0S POLMORFONUCLEARES ¥ LINFOCITOS PEQUENOS SN ATIPA
- MUESTRA WEMATICA

LC 289 16 / UGUIDO DE TUMOR MANDIBULAR DERECHO (EXTENDIDO)
POBLACION CELVLAR COMPUESTA FPREDOMINANTEMENTE POR POLMORFONUCLEARES ACOMPASIADOS DE MISTIOCITOS ¥ ALGUNOS
LNFOCITOS PEQUEROS SIN ATIPIA

- PROCESO MNFLAMATORO CRONCO ACTIVO

- NO 38 COSERVA NEOPLASIA MALIONA

PORICNAL G REALTS A A
PNAD GONIALES. MARNA BELEN

Figura 9. Resultado de la biopsia.

26



e CONTROL CONSULTAEXTERNAPO 05

Examen fisico especializado y nevos palmo plantares

Figura 10. Nevos palmo plantares.

Figura 11. Foto de frente y submentovertex PO 05.
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Figura 12. Recuento fotografico de la evaluaciéon extraoral, fotos laterales y 3%
PO 05 donde se observa que el lado izquierdo, remite inflacion, persiste

consistencia dura.
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Figura 13. Recuento fotografico de la evaluacion intraoral. PO 05 Ay B fotos
oclusales, C, D y E se evidencia aumento de volumen en fondo de surco superior
e inferior.

PLAN DEL TRABAJO PARA EL DIAGNOSTICO
Biopsia incisional IC dermatologia

PLAN DE TRABAJO

Biopsia Incisional

Interconsulta con dermatologia

RESULTADO ANATOMIA PATOLOGICA 08/06/2019
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20190704 19:4000

CESTASLON UNALSLIACA

HE 404315

SE RECIBE SEIS FRAGMENTOS OE TEJOO RAEGULAR, BLANQUECING DE CONSISTENCIA BLANDA DE 0.2 CM CADA UNO.SE INCLUYE TODO EN
UNA CANASTA.

HE 4050-1%

SE RECBE UN FRAGMENTO OE TEADO RAEGULAR, DE COLOR PARDO CLARO Y CONSISTENCIA FISBROSA QUE MIDE 04 X 03 X 02 CM SE
INCLUYE TODO EN UNA CANASTA.

CEIRALON MERIIIPCA
HE 404319
TENDO FRAGMENTADO COMPUESTO POR EPITELIO PLANO PCLIESTRATIFICADO CON AREAS DE PARAQUERATOSIS Y ABUNDANTES RESIDUOS
QUERATINICOS.
HE 4050-15
MUESTRA COMPUESTA POR TEJIDO FIBROCONECTIVO CON INFLTRADO INFLAMATORIO AGUDO Y CRONICO INESFECIFICO, TESDO DE
GRANULACION Y AREAS TAPIZADAS POR UN EPITELIO PLANO POLIESTRATIFICADO NO QUERATINIZADO CON AMPLIAS AREAS DE EROSION

DAINSITCS AT TONCO
HE 4048.19
HALLAZGOS HISTOLOGICOS COMPATIBLES CON QUERATOQUISTE COONTOGENO
HE 4053-1%
HALLAZGOS HSTOLOGICOS COMPATIBLES CON QUISTE DENTIGERO INFLAMADO.

[ v
VALORAR CON LA CLINICA, HALLAZGOS OPERATORIOS ¥ ESTUDIOS DE IMAGENES.

PRACAAL SUE AL LA PRI
ARANA RUZ, JORGE ARTURO

Figura 14. Resultado de anatomia patologica.

e IC DERMATOLOGIA 22/07/2019
Examen clinico
No presenta lesiones en cabezay cuerpo.
Depresiones puntiformes en talos, a predominio derecho.
Imp Dx: Queratolisis punctata
Observaciones
Reevaluacion a solicitud
Al momento, no se encuentran hallazgos en piel compatibles con Sd Gorlin —

Goltz
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e IDENTIFICACION DEFINITIVA SEGUN CRITERIOS PARA EL

DIAGNOSTICO DE SINDROME DE GORLIN - GOLTZ

Figura 15. Criterios para el diagnostico de sindrome de Gorlin-Goltz. Ay B. pits
palmo plantares, imagen C reconstruccién 3D Quertoquiste, imagen D
calcificacion de la hoz del cerebro, imagen E tercera costilla bifida.

e DIAGNOSTICO DEFINITIVO:
Sindrome de Gorlin-Goltz Queratoquiste
Quiste dentigero

e PLAN DE TRATAMIENTO
SOP

Enucleacién Marsupializacién
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PROCEDIMIENTO

Enucleacioén

Marsupializacion

32



Figura 17. Marsupializacion.

Figura 18. Recuento fotografico post- tratamiento 20 dias
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(L0

20190815 090900

(s 1
HE $110-19
ROTULADO COMO CAPUCHON PERICORONARIO PIEZA2 2
SE RECIBE DOS FRAGMENTOS DE TENDO IRREGULAR QUE EN CONJUNTO MIDEN 0.6 X 04 X 0.3 CM , COLOR PARDO
SE INCLUYE TOOO EN UNA CANASTA

N MATROITOPCA

HE 511119

ROTULADO COMO TUMOR MAXILAR ZQUIERDO

SE RECIBE FORMACION QUISTICA QUE MIDE 1.5 X 1.0 X 0.3 CM, DE SUPERFICIE EXTERNA , COLOR PARDO CLARD LISA, SUPERFICIE INTERNAUISA
SE INCLUYE TODO EN UNA CANASTA

DRICRATICN WCADIIMCA

DAINITTICD ANATTANOP 4 TH, D00
HE 5110-1%
TEJOO FIBROCONECTIVO SIN ALTERACIONES SIGNIFICATIVAS Y QUERATOQUISTE DE 1 men

HE 511119
QUERATOCQUISTE QOONTOGENICO

PERICAAL TUE REALTT LA PR ERe

PINAD GONZALES, KARINA BELEN

L

20150815 059300

e L
ME 591299
ROTULADO COMO CONTENIDO TUMOR ODONTOGENKCO QUERATOQUISTICO ROUERDO
SE RECIBE MATERILL PARDUSCO DE VOLUMEN OE 1 CC, CONSISTENCIA FRIABLE
SE INCLUYE TODO EN UNA CANASTA

ME S11%99

ROTULADO COMO CONTENIDO TUMOR ODONTOGENICO ZCUIERDO

SE RECIBE MATERAL PARDUZCO EN UN VOLUMEN DE 08 CC, CONSISTENCIA FRIABLE
SE INCLUYE TODO EN UNA CANASTA

CRICRPCON WCASICIP T

Do
MESIN2-19
FRAGVENTOS DE EPITELIO ESCAMOSO CON SUPERFICIE PARAQUERATOTICA, ACOMPARADOS DE DEBRIS QUERATINACED
MALLAZGOS COMPATIBLES CON QUERATOOUWISTE ODONTOGEMICO

& MRATTRORATEL SOC0

ME 511319
CASO MATERLAL EQSINOFRLICO ACELULAR QUE PODRIA CORRESPONDER A RESTOS DE QUERATINA

e

PERGONAL GUE SEAQT LA PR ERA

PINAD GONZALES, KARINA BELEN
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il

2019-08-15 051500

CRICAPLON MATASSL A

HE 5114.19

ROTULADO COMO CAPUCHON PERICORONARIO LADO DERECHO

SE RECIBE MULTIFLES FRAGMENTOS DE TEJDO IRREGULAR COLOR PARDO CON AREAS HEMORRAGICAS, QUE EN CONJUNTO HACEN UN
VOLUMEN DE 2 CC

SE INCLUYE TODO EN UNA CANASTA

HE 511519

ROTULADO COMO MANDIBULA DERECHA ( PIEZA4LS )

SE RECISE PIEZA DENTARIA PREMOUAR ( PIEZA 4.5 SEGUN ORDEN ) DE 0.9 X 0.8 X 0.7 CM, CUYA RAIZ DENTARIA FORMA UNA CAVIOAD SOBRE DE
LA QUE SE ASIENTA UN TEXDO OVOIDE DE 0.7 X 0.6 CM, DE COLOR BLANQUECINOG Y CONSISTENCIA ELASTICA. TRAE ADHERIDO UN FRAGMENTO
DE MUCOSA DE 15X 1 0CM, COLOR PARDO ROSADO , LATERAL A RAIZ Y LA CORONA DENTARIA

SE NCLUYE MUESTRA REPRESENTATIVA EN DOS CANASTAS

CEICASLON WOAZALOP A

CASVOICD ARATOMIPATOL OBCO
HE 511419
FRAGMENTOS DE PARED DE QUISTE DENTIGERO

ME 511519
HALLAZGOS COMPATISLES CON PARED DE QUISTE DENTIGERD INFLAMADO
SE OBSERVA ADEMAS PULPA DENTARIA RADICULAR SIN ALTERACIONES SIGNIFICATIVAS

PURICAAL A PENTD A PR

PINAD GONZALES, KARINA BELEN

Figura 19. Resultado de anatomia patologica.
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Figura 20. Recuento fotografico intra oral, revisién y cambio de tutor, paciente al
PO 20 aun cuenta con secrecién purulenta.

e REDUCCION DE TUTOR 31/08/2019

S: Paciente no refiere molestias, no dolor, no sangrado

O: herida quirargica en cuadrante Il y IV en adecuado proceso de
cicatrizacion, no secreciones no sangrado, herida en Ill en cicatrizacion por
segunda intencién, presenta tutor de acrilico fijo y estable, al retirar tutor se
observa en lecho quirdrgico secrecion purulenta franca

A: evolucion estacionaria

P: se realiza retiro de tutor y lavado de lecho quirtrgico profuso, hasta no
evidenciar secrecion, previo a lavado se toma muestra para cultivo, se coloca

alveolex y balsamo del Peru.
- Seindica continuar antibioticoterapia

- Se cita para control y lavados
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Figura 21. Cultivo de secrecion

e HOSPITALIZACION

Paciente recibe Medicacién EV Amikacina 210mg cada 8h

item Resultado Valor Referencial

37



SUMA DE RECUENTO DIFERENCIAL *

Figura 22. Resultados de laboratorio

Figura 23. Recuento fotografico del paciente PO 60
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3 MESES

Figura 24. Extraoral a los 3 meses

Figura 25. Intraoral a los 3 meses
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Figura 26. TEM corte coronal comparativo. imagen A 03/08/2019 imaben B
27/11/2019 se evidencia descompresion.

Figura 27. TEM corte coronal comparativo maxilar superior izquierdo. imagen A
03/08/2019 imaben B 27/11/2019 se evidencia descompresion.

73919266 1 AL/E0/E00Y N W
M.

TITO RENZO MIJAEL

Figura 28. Reconatruccion 3D comparativa lado derecho. imagen A 03/08/2019
imaben B 27/11/2019 se evidencia descompresion.
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Figura 29. Reconatruccién 3D comparativa lado izquierdo. imagen A 03/08/2019
imaben B 27/11/2019 se evidencia descompresion.

e CONTROL POST OPERATORIO 2 ANOS
Paciente acude a su citay se evalla:
Al examen clinico
EXTRAORAL: se evidencia borde mandibular derecho con leve
aumento de volumen con relacion al lado opuesto.
INTRAORAL: aumento de volumen a nivel del lll cuadrante.

02/12/2021 PACIENTE ACUDE A SU CONTROL, SE LE SOLICITA

IMAGENOLOGIA

Figura 30. Radiografia panoramica PO 2 afios
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Se evidencia imagen radiolicida entre pieza 4.3 a 4.6 multilobulada,

aparentemente compatible con recidiva de queratoquiste.

Figura 33. Reconstruccién 3D PO 2 afios
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Se evidencia imagen hipodensa en cuadrante 1V, desde 4.3 a 4.6 hacia basal
comprendido en 3 pompas principalmente, 1 cefélica pequefia y 2 caudales con
unioén a nivel basal mandibular.

e REINTERVENCION PARA MARSUPIALIZACION (IV CADRANTE)

05/02/2022

Recidiva de lesion a nivel de cuadrante IV desde pieza 4.3 a 4.6 hacia

basal, comprendido en 3 pompas principalmente, 1 cefalica pequefia y 2

caudales con union a nivel basal mandibular.

Se conversa con la madre por la necesidad de re intervencion.
Indicacion: Marsupializacién de lesién

Resultado de Biopsia: Queratoquiste

CONTROL POST OPERATORIO

6 meses Ultima intervencion

Se solicita radiografia panoramica para evaluacion

—

8 LA

Figura 34. Radiografia panoramica 6 meses de reintervencion

Se evidencia descompresion de queratoquiste de cuadrante IV Se indica
enucleacion y colocacion de injerto mas PRF.

Re intervencion, ENUCLEACION MAS COLOCACION DE INJERTO Y PRFEN
CUADRANTE 3 Y 4, BIOBSIA 13/08/2022

20/10/22 resultado DE BIOPSIA: Recidiva de queratoquiste odontogénico
Paciente continta con tratamiento de ortodoncia para alineacion y traccion de

pieza 3.3
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h. Conclusiones

1.

La enucleacién y marsupializacion resultaron ser técnicas muy Utiles, durante
el abordaje como tratamiento del sindrome de Gorlin-Goltz, en un paciente
pediatrico masculino de 9 afios tratado en el Hospital de Emergencia Villa El
Salvador, Servicio del apoyo al tratamiento — Area odontologia — Cirugia Bucal
y Maxilofacial.

El paciente con sindrome de Gorlin-Goltz, tratado con enucleacién y
marsupializacion tuvo una evolucion clinicamente favorable sin necesidad de
uso de citoquimicos.

Destacar la importancia del manejo multidisciplinario en el Hospital de
Emergencia de Villa el Salvador para llegar a un correcto diagndstico y
planificar un buen Plan de tratamiento de la mano de las Areas de Pediatria,
Odontopediatria, Dermatologia, infectologia, imagenologia con reuniones y
exposicion de casos para compartir diagnosticos.

La comparacion por imagenes del manejo pre y post tratamiento del sindrome
de Gorlin-Goltz, resulta un protocolo muy Uutil para el seguimiento de la
evolucion del paciente, asi como de los resultados de la intervencion del
paciente tratado en el Hospital de Emergencia Villa El Salvador.

Cabe destacar la continuacion del tratamiento del paciente por Odontopediatria
para la exposicion y alineacion de la pieza dentaria retenida en la zona del

cuadrante 3.
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ANEXOS



Consentimiento quirurgico













Consentimiento fotogréfico




