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RESUMEN

Se reporta el cavo do un nifo con diagnis-
tice dewindrome del Carcinoma de Cdulas
Busalex Névicas, p Sindvome de Corlin, en
donide e demuestra lo necesidad de reali
zar un feen examen clinico con #f finr de
extablecer un disgndstico preciso, tanto
desde el punto de vista adontoligico, como
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INTRODUCCICN

El término de Carcinoma de Colulas
Basules hasido escagido comoel mis apro.
pindo parn deserbic lesiones tumarales
malipnas de piel® sin embargo, ol
Carcinoma de Células Basales Néviensy el
tuor marm'lti!r'li;ll premaligno son dos
condiciones que cursn como entidados
benignas pero lenen postbilidacdes de
malignarse, dadas sus caractorfsticns
]bl&tﬂitit{ﬂt‘:git::t.’- similares al Carcinoma de
Células Basales?

El Sindrome de Carcinoma de Célulaa

Basales Névieas, también llamade
Sindrome de Cordin, fue desenito par -
mera vez en 1594 por Jansh', y amplinda
por Corlin ¥ GColtz en 1960, deade en-
tonces mds de 250 cosos se han r;:Emj:t.-u!u

en la lilemtum.

Este sindrome es un desorden
gendticamente aulocsdinics dominante ci-
racterizado por una sere e signos, entre
los cunlesles quermtoquistes odontogénicos
en mindibula v maxilar®®* marcan un
hallazge puntual. Ctras manifestaciones
estin asociadas atrstomos en pi.E'l, SN.C,
endocrinos, oculares, esgueletales ¥

genilounnarios ™=

Caracteristicas clinicas

Este dudrome se camcteriza pror pre-

sentir nutmeross manifestaciones clinicas

sl gy eaolos afedtan en
mayor o menor intensidad ciertos drggnos

y siatormns:

1. Owoular: Existopla Cantorun: (preson b
il (L TAl o 8 Jli[w'|'Ir-!'r|r|'imn1 COoELeTIL I;N:I“Hi':.'-
lIiI:I-EHH‘HENI:'IE[LHJt'[lrlll:'l.ll..ﬁ11|t:|:K:|:||||.'-|:|H||i

coroites {planeoning ¥ caliritog,

Es [ro-

eugmbe ln euleifencién di o lioe del eore-

2, Sistemn nervioso cenbeal:

Lire. Hidroeefulia conmunicante, agonesia
del cuierpo calloso, sorder senzorial y re

torclo mental.

A Endovrino: Fs posibile que se prosen-
besnn gt Lin fomese ntérens, Bl car-

(l!‘ﬂmﬁ } Fﬂhﬂ fl-t" FERCCIaT L ]Jl lillll'lll‘.'ll'[ll‘ 3L

4. lﬂ.uquclélim-. Lo halliegers dlo et tipo
en el Sindrome del Carcinoma de Cédulas
Basales Névieas son rnibiples, tales eome:
malformaciones costales (costillas bifidas y
aplanncas), costillas rudimentanag, eifo-
esealiosis, fusidn de 'v'é"rl.r_*hr:!s,r.:slrilmhi'ﬁchi
aculta, sindactilia, eligodactilin, palidactilia,
aracnodictilin, abombamiento frontal,
peclus escavalum, crestas mlpmnrbit:ﬂes
sallentes ¥ pios '[}]:lnl‘.lﬁ. .-‘ifgunas de estas
manilestariones puer[en ApArecer en for-

] tempmnu antes e s nesas.
3. Génilo - urinario: uistes oviricos,
hipoganadismo, criptorquidia v itera

hicomuto.

6. Picl: Suele presontarse imvasion de nu-
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merosos Carcinomas Baspeelulares, los
cuales pu eoden hacerse mas inanifiestos en
la adolescencia. La mayoria de las lesiones
tienen un comportamicnto beni_l.{nu. sin
embnrge pueden malignizarse, catzando
trastornos destructivos, principalmenteen
nariz y pirpados,

La distabucian dee dstos, es usanlmen-
to bilutoral v simétrics, con derto patrdn
soleriforme, L lesiones son populires
pigmentodus o ne, de 1 LS mm, redon-

dlenelins y elevidas,

.n"I.iHII"IH'l'II on enra, Lroneo, cucllo ¥ e

giomes proximales do s extremidadies

O ros camnlios som Milinrdg, comedo-
i, ri|Ii$:l|'-:~.‘:'.pi:il'rlnniﬂv'.i, hi'l-l*r i pile st

prbmae y hoyuelos palme - plantares,

7. Owales: Los principales hallozgos
som loe querntonuistes odomopinicos on
mandulo v maxilar, de tumafio vardalile,
II||I' I:I'.HH!"" "I:IIHT"'I"T |:.HIT |_|‘|-'II|II-|;'HI VETE N l|| 15
7 uH anos, o mas Wrde hasta Lo década de
log tredata: Se ha demestrde recidivancin,
Algunes de siton quistes pusden cansa
dilneeracicn de las mioes dentales cuando
erecen junto nollis y stas se encuentran

e periocdo de desarrollo,

Mros

prognatismo y labio leponne o fisura

rasgos  reportados  son:

palating o ambes,

Diagnéstico diferencial

Por ser tan earmelerstons ciertas ma-

nifestaciones  de  este sindrome
{queratoquistes, nevas, polidactilia, ete)
s rlingnﬁsﬁnn siele ser preciso, ¥ T cA-

sar confusion con otras patolegins !

Diagnéstico histopatolégico

Esorginariodelazeéhulas basales dela
piel, con poca tendencin a la metdstasis,

tienes patrones morfoldpicos diversos:
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Adencide, Trabecular, Pigmentado,
Nodular y Escleredermiforme. Histo-
légicamente esti constituide por células
pequeias Basaloides, agrupadas en nidos
o L]i*.-'pus'juil:}l1 qu-rif(-nm €0 E"I'IIFi'IJ.i.Z‘I.'

:1:.. 1h

Diagnéstico genético

Esie 3|-!|{ir‘l.'l'|'lll.!' S COTaCteTiin PaT ser
nutosdmico dominante de IHrrwtrnnriil.

completa y 1'!.'[1rt"i|'r|'t|.il:t varalile, 1t &8

Sindromes Asociados

Al sindmme de Gorlin |lllr‘|1'H oitar
aseindos on algunn o ninguoa frecuencin
leszindromes de Tumor, Marfan, Waarden
burg, Vén-Reclinghausen, Albicight

! 8
Querabismo™™®

Reporte de un caso

Este oz ol reporto de un nifio con ding-
dstico de Sindmome del Carcinoma de

Celulas Basales Névicas o Sindrmome de
Corlin.

Pactente qué asiste o consulia en lo
Clinica del Paciente Especial del Departa-
mento de Estomatologia, Universidad del
Valle, Cali, Colombia. Do tres v medio
afnos, moyor de dos hermancs, nacide en
Bogotd, actunlmente resdencindo en Cali,
como motivo de consulte, [a madnr mani-
fiesta: «Porque me dijeren que agui me
l:»f.uirf.:m atender al nifio de su problema

dentals

El paciente presenta al examen clinico
las signientes caractenisticns:

1. Examen lisico general: Estatura
alta {para su edad), macrocrineo, cam
enriposiiica, tabique nasal poco desarro-
Hado, hipertelorisme marcado, hipoplasia
leve de tercio medio de la cara, erijus da

implantacidn normal. En su desarrollo

peicomotor presenta problemas de apren-
dizaje, alterueidn dellenguaje y pobrecoar-

dinasidn motom, I:IFi.g. Ik

Aspecto facial del paciente

(Fig 1)

A nivel de la el presenta gran conti-
ilael edis mesans basides de tumoie varialile (1
o 2w distribuidos por todo el euorpo,
principalments en el v, abdomen y
extremidades, de color pardo oscara (Fig,

2-AyR).

Nevus bavales on abdomen
(Pl 2-A)

Nevns basales en manos
(Fig. 2-B)

£
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2. Examen Coaracleristicas

lenolipicas
TALLA; 104 cms (83%00
PESO: 02 Kps

FERIMETRO CEFALICO (PC):
4.5 om (5%
IMAMETRO INTERCANTICO
INTERNO (DICT: 5.6 cmg (R77)
DIAMETRO INTERCANTICD

EXTERNG (DICEY: 0.0 cmsg (87%]

ORE]A: 1.5 ems (A%
KANCH 11 g (505

e Heredoprama (Condro Moo 1)

dictatas

les: Hermana sin ninguna altercian fisico-

mental

7. Examen inlraoral
MUCOSAS: normal
LENCUA: normal
PIS0O DE BOCA: Mormal
ASPECTD DENTAL: Presenta 20 dien-
tes erupcionados con gran destrucddn
coronal poT canes, |~\f'|'£|l|ulru|t1 el 55, 63,
75,85, 53y 63, Ins uales se oncuentran on
redative buen estado, aungue con zonas

hipaplisicas ( Fig. 3}

Presentan nivel ded 51, 52,61, 62 salida

5 Gorkn

4. Coriolipe: Normal 46 XY

5. Heporte pendélico: Padenle gue
[rressenta allérucidn Fendlica aulisomics
clevminante, :*nrn~s|m||.:lirr:1:' u sindrome

tlee Garlin.,

En esta familia se ohserva clarmmenie
b transmisién de padre a hijo, pero exste

una varacion cn la exXpreson.

6. Antecedentes fumilinres

Deacuerdo eon el reporte penélioo se
comprobid que el padre es el responsalile
de la transmisidn, de igual manera éste
presenta queratoquistes odontogénicns
mandibulares (algunes ya operados).

Madre sin ninguna altereion que in-
Muya en el hijo, Hermana con carnoensti-

cis genéticas, fenolipions v bueales norma-

de trovecto fistuloso en eada uno de ellos,
von zong de enrejecimiento alrededor del

orficio fstulosa,

Drebidoalapérdida deestructura den-
Ll ¢l paciente presenta igera pérdidadela
dimension vertical, v sumento de ln

sobremordids vertical

El ejido gingival muestra ligerainfla-
macion, L"‘.—l.‘bt.‘l.'j..‘l]l]lt_‘1llt‘ a nivel de enda
warginal, presenta frenillo lingual amplio
v corto, causando dificaltad al habla v po-

sicidin de 1o lengua.

&. Examen radiclégica
a) Radiogralia Celilica Lateral: No

secbservananomalins esqueletales basales,

b) Radiegralia Panordmica: No

mnestra altemeion de 1a fdrmuala dentarn

Devtruccidn coronal

inetvivas inferieres [ Fig. 3;

Se obisorva gram péreicn do tejido dontal o
mivel de 51,52, 54,61, 62, 64,71, 73, 74,81,
8290 v 84

1 e emtracturns fil.'i'i'll.!i s43n 0 II'llIII]i""i.
NL!'H‘H'I:}I:'I"-:I i]lI"ii"r'll!'l:lI'li‘IIIIt'I'II1(II!1I-L‘~'|I"|

odontogénicos (Mg, 4},

Asparte radiogedfies do los weavilarns
{Fig )

Escanografia cerehral
i Fig 5§

C) Esconogralin Cerebral: Sistema

venbricular anmentado de lamaiio, aumen-
ter Llr.-h'-ﬁ}_}.‘lr_'iu suburacnoides a nivel frontal
hilatoral :rllv.]:! cisurinterhemisfirog No
hay calcificaciones patoldgioas. Estos lia-
llnzgos eatin asodados s macrocefalia tran:

sitotin del lactante (Fig: 5).
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9. Reporte Histopatolégico
Especimen de 1-1/2 - 2 mm, de calor
parde oscuro, correspondiente a una see-

que hacia s parte medin y el Corium

vion de piel de zona interna del musle aén,

derecho, Los cortes muestnn una seocidn

superormuestm una Neoplasia constitui-
da por eélulas basales agrupadas en roseta,
alpunas mostrando hendiduras de retrac-

Dingndstico Pataldgico: Cardnoma

Basooelular,
10. Diagndslico
Cenerale Sindrome de Carcinama

des Células Basales Néviens.

Odontelégice: Caries mmpante
Frenillo Lingual corto.

TABLA1
Hallazgos presentes en ol paciente relacionades con ol padre y frecuencia en ol SINDROME.
FRECUEKCIA SIGNO PACIENTE PALDRE
REFORTADA
Aumento del PO 51 51
Hiperteltisme 51 51
ELE Carcinomus de Células Basales Midltiples sl MO
Queratoquistes Odontogénicos de Mandibula NG 51
I Fositas Palmares v Plantores NO e8]
Culeificacidn del Falx del corclino -
Miix Anomalias de Costillns -
Espina Bificn Oeulia
Caleificacitn de Diafrgmn de sl turea
Caleifienciones del Tenlono NO M
A(HE IV Metacarpio Cono NO NO
Cilpeseoliosis NO NO
i Lannbarizacadn del sperm . :
Pachio Ezcavido NO N
15% Pseudoquistes de los huesos N NO
Estrabismn NO NGO
Meduloblastoma -
Hernin Inguinal NO -
Meningioma u
Quistes Linfomesentéroos = i
Fibroma Cardiaen - -
Habdomions Fetal x .
14% Filrosarcoma del Chvario — =
Hahitus Marfanoide NG NO
Agenesia del cuerpo calleso NO WO
& Quiste del Septum Pelicido - -
Labio Hendido wio Paladar Hendido NO NO
Polidactilia Postasial | N
Ezcapula Alada NO NO
Menos Anormalidades del Ojo NO NO
Caleificaciones Suboutineas NG NO
Malformaciones Menores del Risign - -
Hipogonadismo en hombres = MO
Retardo mental NO N
Frablema del lenguaje 51 NO
Problema en coonlinacidn motaom | NO
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11. Tratamicnto

Hay que mancjur al paciente hajo dos
arpectos lundamentales y correlacionados
entre sl Dosdie ol punto de vista sistémicn
general se hard observacion clinica e
listopatolégicn de los eardinomas.

Desde el pumo de vista odontoldghes,
s orenta n ounn fuse preventiva (oo,
sellantes, control de ploca bacteniana, ete.)
y i Lo restanracidn die o estroctur dental
perdida, mediante obturaciones con
Tondmera de vidro y amalgama Se lasin
exodoncias mandntorns, debide ala cories
avangada v Trenillectomia del frenillo
lingnal,

DISCUSION - CONCLUSIONES

D aeverdoeon b dnvestigacion biblio.
I.__I:I'J.Int'lllll‘ los puibores, Este serin el prime
reporte docamentado de un cuso de
Sinddrome de Godin en Colommbia, Aun
citnndo ol padre no presenta los nevis,
pura af Josm ril!lrr!itnlpl[.‘iltr!i r.uli:-lltu,.:t?llin'::]r-,
Ly v serier de Tulluzpos entre Sste y ool
hiijo eom eliferente frecuencio de apanadn
encel sindrome, (Talala 15,

81 cuando el |u|L] ree Tue tratado
odontoldgicaments por los quistes
oelontaginicos, se le hubiern sospechado
el sindrome, se e holwia pm]idu resilizar

una consejerin gendtica adecunia

Con respecto alocaries rampante {del
biber\dn}, ésin no estd en relacion direda
con ] sindrome, ya que s presencia es
debida a la mala higiene oral y ln ingesta
desordenada del teter.

En resumen, so demostrd que el
sindrome de Gorlin padeddo por este pa-
ciente signe un patron de herencia
Autsdmics dominante con expresion va-
rable y 100% de penetranda,

Adincuando el paciente no present los

querstoquistes mandibulares, no se evelu-
ve In pﬂsihi]i:hul die fue se desarrallen en

elapa posterior, es por ello que se hace
RECERIND UN seguimiento oportuno gue
permita lz detencidn y tratamiento tem-
prane de dichos quistes.

Por otra parte, el manejo interedis-
ciplinario de pacientes con sindrome per-
mitird nosdlolaintervendidn odontol dgica,
sino la conscjora gendtica y el manejo de
In familin de manera integral

SUMMARY

Thix article ropants the case of o child
with Nevie Cell Carcinoma Syndromoes, or
Corlin Syndrome, which demonstmtes the
newsd o curry out a thorough clinfcal
examination teostablishan !'nu'lllialp:,lltﬂjﬂ.
Trom the dentistry mne the genetio peint of

LTt
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