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Queratoquistes multiples,
reporte de un caso familiar

Gustavo Sergio Moctezuma Resumen
Bravo*
El articulo describié a tres miembros de una familia, que presentaron queratoquistes odonto-
*  Cirujano Maxilofacial. génicos muiltiples; posterior a los tratamientos quirtrgicos se presentaron dos recurrencias
a un seguimiento de 6 afios. Se diagnosticé el sindrome del carcinoma del nevo basocelular
o sindrome de Gorlin y Goltz en estos tres pacientes, porque presentaron ademas nevos

multiples, defectos de fusion en vértebras cervicales y calcificacion de la hoz del cerebro.
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Abstract

This article describes three members of a family that had multiple odontogenic keratocysts.
After the surgical treatments, two recurrences occurred within a follow-up of six years.
Nevoid Basal Cell Carcinoma Syndrome or Gorlin and Goltz Syndrome was diagnosed in
these three patients, because they also had multiple nevus, defects in the fusion of the
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Introduccion

Los queratoquistes son quistes odontogénicos que histo-
légicamente tienen una capa epitelial muy delgada, su
capa de queratina es predominantemente paraqueratini-
zada, la capa basal bien definida, con células columnares
o cuboideas con tendencia a la separacién del tejido co-
nectivo subyacente, con una pared fibrosa delgada y sin
inflamacién, estas caracteristicas fueron establecidas por
Pindborg en 1960." En 1971 se reconoci6 al queratoquis-
te como una entidad especifica en la clasificacién histo-
l6gica de quistes y tumores odontogénicos.? Estos quera-
toquistes odontogénicos (QQO) comprenden entre el 6.5%*
y 14.8%* de todos los quistes de origen dental.

Clinicamente cursan asintomaticos en mas del 50% de
los casos. La hinchazoén, la expansion de corticales y el
drenaje espontaneo son signos clinicos frecuentes, tie-
nen una conducta agresiva y una elevada recurrencia des-
pués del tratamiento quirdrgico.

Ocasionalmente los QQO se presentan de manera mul-
tiple en ambos maxilares, sugiriendo un diagnéstico de

cervical vertebrae and calcification of the falx cerebri.
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sindrome de Gorlin y Goltz o sindrome del carcinoma del
nevo basocelular por existir una asociacion entre los que-
ratoquistes multiples y el sindrome hasta del 11.4%.°

En 1951, Binkley® reporté la primera descripcién del
sindrome en una mujer de 31 anos, con quistes dentige-
ros mandibulares, nevos basocelulares multiples, sexta
costilla bifida y un fibroma de ovario. Después de un tra-
tamiento de radioterapia en la mandibula por 7 anos apa-
recié un fibrosarcoma con metéastasis a pulmén y vérte-
bras, produciéndole la muerte. En la autopsia se diagnos-
ticé la costilla bifida y agenesia del cuerpo calloso.

En 1960, Gorlin’ report6 dos casos y estudio los casos
de Binkley (op cit), Gross,® Howell® y Thoma'® que pre-
sentaron queratoquistes mandibulares, epiteliomas ba-
socelulares multiples y costilla bifida, estableciendo el
sindrome del carcinoma del nevo basocelular (CNBC) o
sindrome de Gorlin y Goltz, caracterizado por esta tria-
da. Para 1987, se habian reportado 87 patologias diferen-
tes, localizadas en la cara, piel, corazén y sistemas: ner-
vioso central, genitourinario y musculoesquelético en
asociacion con la triada caracteristica del sindrome.*!
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Este sindrome tiene una herencia de tipo autosémica
dominante con penetracién y expresién variable, que
mapea en la banda 2 y 3 de la porcién larga del brazo del
cromosoma 9, “9q22.3".' Se estima que afecta a una de
cada 60,000 personas.'?

El tratamiento de los QQO es quirtrgico y durante el
mismo debe buscarse la enucleacién del quiste en una
sola pieza y evitar la recurrencia o recidiva del mismo. La
recurrencia posquirirgica en QQO de pacientes con sin-
drome del CNBC es mayor (60%) al compararse con la de
queratoquistes en pacientes que no tienen el sindrome
(28%)."

Este articulo reporta tres miembros de una familia que
presentaron queratoquistes odontogénicos mdultiples,
diagnosticandose en los pacientes el sindrome del CNBC.

Presentacion de los casos

Caso I: LAMA, femenino 14 anos de edad, acudié6 el 5/08/
97 por aumento de volumen en la regién canina vestibu-
lar superior derecha con 15 dias de evolucién, causando
ligera asimetria facial.

A la exploracién intraoral con persistencia de dientes
infantiles: ()rganos dentarios (OD) Nos. 53, 54, 55, 63,
64, 65, 73, 75 y 83. Ausencia del segundo molar inferior
derecho. Expansién de cortical vestibular de regiones ca-
nina superior derecha y premolar inferior izquierda.

La radiografia panoramica mostro seis lesiones quisti-
cas uniloculares; una en el cuerpo y rama mandibular de-
recha de 8 x 4 cm, con bordes radioopacos y la corona del
2do y 3er molar en su interior, otra en el cuerpo mandi-
bular izquierdo de 5 x 4 cm, con sus bordes no radioopa-
cos y el 2do premolar en su interior; ademas, dos areas
radioltcidas circulares de 2.5 x 1.5 cm de didmetro, su-
gestivas de perforacién cortical. La tercera lesién en la
regién canina superior derecha de 5 x 2 cm, con el canino
en su interior, sin bordes radioopacos y desplazando las
raices de los dientes adyacentes y tres lesiones mas aso-
ciadas a los gérmenes de los terceros molares; superior e
inferior izquierdos y superior derecho con un didmetro de
2 cm. Los dientes retenidos asociados a quistes fueron
los OD Nos. 13, 34, 47 y 48 y los dientes retenidos no
asociados a los quistes fueron los OD Nos. 14, 15, 23,
25, 33y 43 (Figura 1).

La radiografia cervical mostré una espina bifida en la
6ay 7a vértebra cervical (Figura 2).

La fosfatasa alcalina en sangre estaba aumentada a 163.

De la puncién aspiratoria diagnéstica en las lesiones
mayores de 4 centimetros se obtuvo material caseoso.

El tratamiento quirdrgico consistié en la enucleacién
de quistes con extraccién de dientes temporales OD Nos.
53, 54, 55, 73, 83, 63, 64 y 65, y dientes permanentes OD
13, 23, 35, 18, 28, 38, 47 y 48. Se aplicé exteriorizacion
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prolongada mediante la colocacién de un aditamento de
acrilico en los quistes mandibular posterior derecho y
anterior izquierdo, y en el quiste maxilar anterior dere-
cho, lo anterior se realizé en cuatro sesiones quirdrgicas,
dos bajo anestesia general y dos con anestesia local.

El reporte histopatoldgico de los seis quistes fue: Que-
ratoquistes odontogénicos (Figura 3). El quiste mandibu-
lar izquierdo present6 cambios displasicos epiteliales (Fi-
gura 4).

El paciente present6 una recurrencia del quiste mandi-
bular posterior derecho después de dos anos del trata-
miento quirdrgico y también desarrollé un nuevo quiste
asociado al diente canino superior izquierdo retenido que
no habia sido extraido (Figura 5).

Caso II: AMJA, femenino, 13 afnos de edad, hermana
del primer caso, acudi6 el 16/10/97 por dolor mandibular
izquierdo con un mes de evolucién.

Clinicamente presenta nevos multiples en la cara, cue-
llo y térax (Figura 6).

Intraoralmente con expansion de cortical externa de
regién mentoniana dolorosa a la palpacién, persistenciay
movilidad del diente infantil canino inferior izquierdo,
con exudado caseoso a través del surco crevicular.

La fosfatasa alcalina en sangre aumentada a 241 (cifra
normal, 40 - 133).

La radiografia panoramica mostré cinco lesiones quis-
ticas uniloculares; una mandibular anterior con tamafno
de 7.5 x 3 cm con bordes radioopacos y el canino en su
interior, la lesién desplaz6 raices dentarias de los dientes
incisivos y premolares izquierdos. Las otras cuatro lesio-
nes estaban asociadas a los gérmenes de los terceros
molares con tamanos de 3 x 2 cm (Figura 7).

La radiografia cervical mostré un defecto de cierre de
la columna cervical C6 y C7 (Figura 8).

Se realiz6 la enucleacion de los quistes junto con los
gérmenes de los terceros molares. El quiste mandibular
anterior se enucle6 junto con el canino inferior izquierdo
y se aplic6 la exteriorizacion prolongada, todo se efectué
en un solo tiempo quirdrgico bajo anestesia general.

El reporte histopatolégico de los cinco quistes fue:
Queratoquistes odontogénicos (Figura 9).

La paciente present6 una recurrencia quistica en la re-
gién mandibular posterior derecha 4 afios después del
tratamiento quirdrgico (Figura 10).

Caso III: MGAA, femenino, de 41 anos de edad, mama
de los dos casos anteriores. Acudié el 20/05/98 por pre-
sentar aumento de volumen en la regién canina superior
izquierda. A la exploracién intraoral con ausencia de dien-
tes OD 11, 12, 13, 21, 22y 28.

En la radiografia panoramica present6 tres lesiones
quisticas; una en el maxilar superior izquierdo de 5.5.
X 4 cm, sin bordes radioopacos y rechazando el seno
maxilar, existiendo en el interior del quiste el diente
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canino, otra lesién quistica asociada al 3er molar su-
perior derecho de 3 x 2.5 cm, con bordes radioopacos y
la tercera lesién coronorradicular asociada a 3er molar
inferior izquierdo horizontal y ectépico en la rama man-
dibular (Figura 11).

La radiografia de crdneo mostré calcificacién de la hoz
del cerebro (Figura 12).

El tratamiento consistié en la enucleacién de los quis-
tes con la extraccion de los dientes: canino superior iz-
quierdo, tercer molar inferior izquierdo y superior dere-
cho retenidos, requiriéndose dos sesiones quirtrgicas bajo
anestesia general.

Figura 3. Microfotografia de uno de los quistes del caso I, muestra la
capa basal polarizada, superficie epitelial paraqueratinizada con que-
ratina en su interior (tincién hematoxilina y eosina, magnificacién 40X).

Figura 1. Muestra la radiograffa del caso I, con las mdiltiples lesiones
quisticas, los dientes infantiles persistentes y los dientes retenidos.

Figura 4. Microfotografia que muestra los cambios displdsicos en el
queratoquiste mandibular izquierdo del caso | (tincion hematoxilina y
eosina, magnificacién 10X).

Figura 5. Radiograffa de control en el caso | que muestra la recidiva
Figura 2. Radiografia que muestra el defecto de cierre en las vértebras mandibular y el desarrollo de un nuevo quiste asociado al canino
cervicales del caso I. superior izquierdo retenido.
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Figura 6. Fotograffa clinica del caso Il, que muestra los mdltiples nevos
en cara, cuello y térax.

Figura 7. Muestra la radiograffa inicial del caso Il, con las cinco lesio-
nes quisticas.
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Figura 8. Radiografia cervical del caso No. 2 que muestra los defectos
de cierre de las vértebras cervicales.

Figura 9. Microfotografia de uno de los queratoquistes del caso I,
presentando una separacién epitelial de su cépsula fibrosa, una capa
basal bien polarizada y la capa espinosa delgada (tincién hematoxilina
y eosina, magnificaciéon 40X).

El reporte histopatolégico de los tres quistes fue: Que-
ratoquistes odontogénicos.

Discusion

Las tres pacientes presentaron queratoquistes odontogé-
nicos multiples. En total fueron catorce lesiones quisti-
cas de tipo unilocular, localizadas ocho en el maxilar y
siete en la mandibula. La literatura reporta que la locali-
zacion mas frecuente de los queratoquistes es en la re-
gioén posterior de la mandibula.'®!” Nueve quistes fueron
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Figura 10. Radiografia de control del caso Il, donde se observa el
quiste recidivante en la regién mandibular posterior derecha.

Figura 11. Muestra la radiograffa panordmica inicial del caso Il con las
lesiones quisticas y las retenciones dentarias.

de un tamano menor de 4 centimetros y en cinco quistes
el tamano fue mayor de 4 centimetros.

Todas las lesiones quisticas tuvieron en su interior un
diente; tres fueron dientes caninos, uno un premolar, otro un
segundo molar y diez fueron terceros molares. El 67% fue la
frecuencia mas alta reportada de queratoquistes asociados
con dientes en su interior reportado por Hodgkinson.'®

Los reportes histopatolégicos fueron queratoquistes,
en el quiste mandibular izquierdo del caso II, (letra k)
presenté cambios displésicos en su epitelio. Brannon'®
observé cambios displésicos epiteliales en dos de 312
queratoquistes estudiados.

La fosfatasa alcalina en sangre se encontré elevada en
el ler y 2do caso, aunque debemos considerar que las
pacientes se encontraban todavia en desarrollo.

Se presentaron sélo dos recurrencias y el desarrollo
de un nuevo quiste en estos tres pacientes durante un
seguimiento de 6 anos.
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Figura 12. Radiografia del craneo del caso Ill que muestra la calcifica-
cién intracraneana de la hoz del cerebro.

Los casos 1y II tuvieron espina bifida en vértebras C6
y C7, nevos multiples en el caso II y calcificacion de la
hoz del cerebro en el caso III.

El sindrome CNBC se diagnostica clinicamente. Segtan
Evans® para cumplir el criterio diagndstico se requiere
que el paciente tenga dos criterios mayores, o un criterio
mayor y dos criterios menores. Considerando como cri-
terio mayor:

* al queratoquiste,

* mas de 10 nevos basocelulares,

* calcificacién de la hoz del cerebro, y
® una historia familiar positiva.

Como criterio menor, la alteraciéon de costillas o vér-
tebras.

Estos tres pacientes presentaron dichos criterios, por
lo que se confirma en esta familia un diagndstico de sin-
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drome del carcinoma del nevo basocelular o sindrome de
Gorlin y Goltz.

Este sindrome es una patologia poco frecuente y atn
menos reportada. En una buisqueda de casos clinicos re-
portados en la literatura médica, de 1970 al 2003 a través
del MEDLINE se localizaron 158 articulos; el 73% de los
articulos reportaron un solo caso, el 8% reportaban dos
casos, el 6% fueron reportes de tres casos. Mas de cuatro
casos reportados fueron el 13% de los articulos, incluyén-
dose en estos Ultimos, las series de casos. De todos los
articulos anteriores, sélo dos corresponden a la literatura
odontolégica mexicana, el de Lopez?! y Tiol-Morales.?
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