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RESUMEN

El objetivo del presente es evaluar los resultados de la marsupializacion como
tratamiento conservador de los queratoquistes odontogénicos de pacientes con
sindrome de Gorlin-Goltz en el Hospital de Emergencias Villa El Salvador
(HEVES). Villa el Salvador. Lima, en el periodo comprendido entre el 2018 al
2020.La metodologia es descriptivo, observacional. Se realizd el estudio en dos
pacientes con diagndstico sindrome de Gorlin - Goltz de queratoquiste odontogénico
operados con la técnica de marsupializacion en el Servicio de Cirugia Bucal y
Maxilofacial del mencionado hospital. Resultados. Pasado 12 meses después de la
marsupializacion, se realizd la enucleacidn quirurgica, posterior a la extirpacion se aplico
la solucion de Carnoy (30 ml), que reduciré la recurrencia del queratoquiste odontogénico
por destruccion de células de la pared mandibular, aplicado por un minuto, ademas se
evidencia el engrosamiento de la capsula del quiste post extirpacion, se coloca cemento
quirdrgico para evitar infecciones posquirurgicas. Conclusiones. EIl diagnostico
anticipado del tumor Queratoquistico Odontogénico  puede prevenir las fracturas
mandibulares patoldgicas, debido a la resorcion de hueso causada por el rapido
crecimiento y agresividad del tumor. Nuestros resultados se asemejan a lo reportado

en otros estudios de otras latitudes.

Palabras clave: Sindrome de Gorlin-Goltz, marsupializacion, queratoquiste

odontdgenico.



ABSTRACT

The aim of this paper is to evaluate the results of marsupialization as a conservative
treatment of odontogenic keratocysts in patients with Gorlin-Goltz syndrome at the
Hospital de Emergencias Villa El Salvador (HEVES). Villa el Salvador. Lima, in the
period from 2018 to 2020.The methodology is descriptive, observational. The study was
carried out in two patients with a diagnosis of Gorlin-Goltz syndrome of odontogenic
keratocyst operated with the marsupialization technique in the Oral and Maxillofacial
Surgery Service of the mentioned hospital. Results. After 12 months after
marsupialization, surgical enucleation was performed, after removal, Carnoy's solution
(30 ml) was applied, which will reduce the recurrence of odontogenic keratocyst by
destruction of cells of the mandibular wall, applied for one minute, In addition, the
thickening of the capsule of the cyst is evidenced after extirpation, surgical cement is
placed to avoid postoperative infections. Conclusions. Early diagnosis of Odontogenic
Keratocystic tumor can prevent pathological mandibular fractures, due to bone resorption
caused by the rapid growth and aggressiveness of the tumor. Our results are similar to

those reported in other studies from other latitudes.

Key words: Gorlin-Goltz syndrome, marsupialization, odontogenic keratocyst.



INTRODUCCION

El sindrome de Gorlin - Goltz, en nuestro medio es una patologia poco frecuente, que
debe ser tratada de forma interdisciplinaria, para poder abarcar todas las areas inmersas
de acuerdo a las caracteristicas de cada paciente diagnostica de acuerdo a las

caracteristicas mayores y menores.

En el Hospital de Emergencia Villa el Salvador, se presentaron 02 casos consecutivos en
el Gltimo afio, teniendo como diagnostico definitivo de Gorlin - Goltz dada las

caracteristicas mayores y menores que presentaban nuestros pacientes.

Los quistes de la mandibula son un hallazgo clinico e imagenoldgico comin. Desde los
origenes, pueden dividirse en: odontogénicos (restos epiteliales de la base del diente

embrionario) y no odontogénicos (el revestimiento del quiste es de otro origen).

En la mayoria de los casos, se presentan queratoquistes en pacientes con sindrome de
Gorlin - Goltz, las lesiones benignas con comportamiento agresivo y una tendencia
significativa a la recurrencia después de la extirpacion quirdrgica. Ocurren en pacientes
de todas las edades, aunque el diagndstico es mas comun en la en la segunda y tercera
décadas de la vida. Casi el 80% de los queratoquistes se encuentran en la mandibula
inferior més sobre todo en el angulo entre la mandibula y la rama mandibular y en el area

de las piezas 3.8 4.8 (1-3).

Dado el avance tecnolégico, nos permite la radiologia a través de una ortopantomografia,
poder evaluar de forma general los maxilares y asi poder recolectar todos los datos, ya
que ahora no es un problema diagnosticar este tipo de sindrome, teniendo como
herramienta dichos instrumentales de apoyo al diagnostico de lesiones quisticas

clinicamente asintomaticas. El problema sigue siendo el enfoque terapéutico 6ptimo para



reducir la alta probabilidad de recurrencia postoperatoria, reportada en la literatura.
Actualmente no hay consenso con un tratamiento definitivo y de menor morbilidad para
el paciente, pero se manejan lineas de tratamiento, para que este pueda ser de menor
morbilidad y proporcionar mejor calidad de vida a los pacientes que puedan padecer este

tipo de enfermedad.

\
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I. DATOS GENERALES

Titulo del ensayo académico.
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Il. TEMA DE INVESTIGACION.

Identificacion del tema.

El sindrome de Gorlin — Goltz (SGG) fue descrito en 1960 por los autores a los

que debe su nombre, Gorlin y Goltz (4). En un comienzo se detallaron la triada

que caracteriza al sindrome:

a. Carcinomas basocelulares multiples,

b. queratoquistes maxilares y

c. costillas bifidas.

También conocido como sindrome névico - basocelular o sindrome del carcinoma

nevoide basocelular, entre otros, actualmente se entiende que es una enfermedad

genética con herencia autosomica dominante, penetrancia incompleta y fenotipo

variable (5,6). La causa de tal enfermedad genética se deba por la mutacion del gen

Patched (PTCH), un gen supresor del tumor localizado en el cromosoma

autosémico 9(9922, 3-q31). Su prevalencia se estima entre 1:57.000 y 1:164.000

dependiendo del pais, estando generalmente aceptada una prevalencia media

aproximada de 1:60.000 (7).

Las técnicas para el tratamiento del queratoquiste son:

1. Enucleacion quirurgicay

2. marsupializacion, que es en si una descompresién seguida de
enucleacion con osteotomia periférica y curetaje quimico utilizando
soluciones tipo Carnoy (8).

El queratoquiste se trata generalmente mediante marsupializacion, lo que

disminuye la presién intraquistica y permite que se forme hueso nuevo

mediante los osteoblastos. Las estructuras nobles que pueden estar cerca al



queratoquiste como lo es: el seno maxilar o el canal alveolar inferior pueden

salvarse del efecto expansivo del queratoquiste, dado que este se expande,

pero no a expensas de estructuras nobles, sino a expensas de la medular

mandibular o maxilar.

Dentro de las ventajas de realizar una marsupializacion son:

1. Para disminuir el tamafio de la lesidn quistica antes de la enucleacién.

2. Paraevitar una cirugia extensa, que aumente la morbilidad del paciente
y muchos consideran ain como primera opcion para el tratamiento del
queratoquiste odontogénico extenso (9,10).

En el presente caso clinico se decidi6 trabajar con una técnica

conservadora, dada la edad del paciente, la afeccion de los gérmenes

dentarios, la oclusién del paciente, tamafio de la lesidn, conducto dentario

inferior se pudo haber dafiado si se realizaba algin procedimiento

quirdrgico mas agresivo.

Delimitacion del tema.

El Sindrome de Gorlin - Goltz o Névico Basocelular es una entidad poco frecuente

en nuestro medio, pero que debemos conocer para un correcto diagnéstico y

tratamiento precoz. Los queratoquistes de tamafio inferior a 3 cm apostamos por la

enucleacion, mientras que aquellos superiores a 3 cm el tratamiento propuesto es

la marsupializacion quirurgica. Por tanto, como conclusion el SNBC precisa un

diagnostico precoz, un seguimiento exhaustivo multidisciplinar y un tratamiento

conservador eficaz dada la alta tendencia a la recurrencia de sus lesiones.

El término queratoquiste odontogénico fue introducido por primera vez en

1956 por Philipsen (11). EI queratoquiste odontogénico, es una lesion

odontogénica de desarrollo benigno con muchas caracteristicas clinicas e



histologicas distintivas que incluyen: (i) Un potencial de comportamiento
localmente destructivo; (ii) una tasa de recurrencia relativamente alta; y
(iii) la designacion como un hallazgo consistente en el sindrome de
carcinoma basocelular nevoide o sindrome de Gorlin. Esta lesion quistica
se presenta con mayor frecuencia en la segunda, tercera y cuarta década de
vida en pacientes masculinos. Se originan en la capa basal del epitelio oral,
o los restos de la lamina dental y estos residuos epiteliales. Representa
aproximadamente el 12% - 14% de todos los quistes odontogénicos de las
mandibulas. Tiene una alta tasa de recurrencia con informes que van del
20% al 60% (2,3,12).

Radiograficamente, el queratoquiste odontogénico puede aparecer la lesion
unilocular o multilocular. Los quistes uniloculares pequefios se pueden
confundir con quistes periodontales periapicales, dentigeros, laterales o
quistes gingivales, y el queratoquiste odontogénico unilocular mas grande
puede simular ameloblastoma. Un queratoquiste odontogénico unilocular
aparece como una lesién radioltcida bien definida. La reabsorcién de la
raiz, la extrusion del diente erupcionado o el desplazamiento de los dientes
erupcionados impactados pueden ser evidentes.

Histolégicamente, el queratoquiste odontogénico se caracteriza por un
epitelio paraqueratinizado uniforme, generalmente corrugado, con células
gruesas que presentan un revestimiento plano de la superficie basal,
Illamado pared fibrosa. La histologia del queratoquiste odontogénico es
patognomonica: la cavidad quistica esta revestida con una capa delgada de
tejido conectivo cubierto por un epitelio escamoso estratificado

ortoqueratinizado o paraqueratinizado (13).



Recoleccion de datos.

Es un estudio descriptivo, observacional. Se realiz6 el estudio en 2 pacientes con
diagndstico sindrome de Gorlin - Goltz de queratoquiste odontogénico operados
con la técnica de marsupializacion en el Servicio de Cirugia Bucal y Maxilofacial
del Hospital de Emergencias Villa el Salvador (HEVES) Villa el Salvador, Lima,

durante el periodo comprendido del 2018 al 2020.

Planteamiento del problema de investigacion.

El queratoquiste odontogénico es una neoplasia benigna definida por la
Organizacion Mundial de la Salud como una lesidn benigna uniquistico o
multiquistico, intrabseo de origen odontogénico, con un revestimiento
caracteristico de epitelio escamoso estratificado paraqueratinizado y un
potencial de comportamiento agresivo e infiltrante. alta tasa de recurrencia
(1). Radiograficamente, con mayor frecuencia es una lesion
radiotransparente unilocular o multilocular bien circunscrita, rodeada de
mérgenes lisos o festoneados con bordes esclerdticos. teratoquiste
odontogénico supuestamente ha surgido de los restos celulares de la lamina
dental o de los brotes de la capa de células basales del epitelio oral. El
diagnostico diferencial incluye quiste odontogénico, quiste dentigero y

ameloblastoma (2,3).

Objetivos.

Objetivo general.

Evaluar los resultados de la marsupializacion como tratamiento
conservador de los queratoquistes odontogénicos de pacientes con
sindrome de Gorlin-Goltz en el Hospital de Emergencias Villa EIl Salvador

(HEVES). Villa el Salvador. Lima, en el periodo comprendido entre el 2018



al 2020.

Objetivos especificos.

e Describir las caracteristicas sociodemograficas de los pacientes con

sindrome de Gorlin - Goltz que tengan queratoquistes odontogénicos que
recibieron tratamiento conservador.

Describir las caracteristicas clinicas de los pacientes con diagnostico de
sindrome de Gorlin - Goltz.

Comparar los resultados de la marsupializacion como tratamiento
conservador de los queratoquistes odontogénicos en nuestra institucion

con otros estudios realizados en otras sedes hospitalarias.

Esquema del tema.

f.1.

Sindrome de Gorlin - Goltz.

Jarisch y White observaron en 1894 la existencia del sindrome,
posteriormente en 1960 el patdlogo Robert J Gorlin y el dermat6logo Robert
W Goltz describieron detalladamente el sindrome en la Escuela de
Odontologia de la Universidad de Minnesota (14).

El sindrome de Gorlin-Goltz o sindrome nevo basocelular es un desorden
genetico caracterizado por la predisposicion a desarrollar carcinomas nevos
basocelulares de la piel, multiples tumores queratoquisticos odontogénicos
en los maxilares en 75% de los portadores (15,16), anormalidades en las
costillas y vértebras, meduloblastomas y fibromas ovaricos. Se ve
generalmente en nifios entre la primera y segunda década de vida (17,18),
debido a que se presenta un patron autosémico dominante de expresividad

variable.



f.2.

El SGG es una enfermedad caracterizada clinicamente por la predisposicion
al desarrollo de multiples neoplasias, también por la aparicién de anomalias
del desarrollo. El inicio de la clinica se produce en la infancia o adolescencia
y se acompafia de un conjunto de manifestaciones, siendo la mas frecuente la
presencia de numerosos carcinomas basocelulares y queratoquistes
odontogénicos maxilares. Otras manifestaciones incluyen: hiperqueratosis
palmo plantar, anomalias esqueléticas, calcificaciones intracraneales
ectopicas y dismorfia facial (macrocefalia, fisura labio palatina y anomalias
oculares graves) (19). El déficit intelectual estd presente cercano del 5% de
los casos. Asimismo, pueden presentarse dificultades oculares,
genitourinarios y cardiovasculares (20). Del 5% - 10% de los pacientes con
SGG desarrollan meduloblastomas malignos que pueden ser causa potencial
de muerte temprana. Se establece su diagndstico cuando se cumplen 2
criterios clinicos mayores o bien uno mayor y 2 menores (19).

Quistes de los maxilares.

Quiste, es una cavidad anormal con contenido liquido, semiliquido o gaseoso
(liquido, celulas, aire o una combinacion), no siempre, se hallan
encapsuladas, rodeada casi siempre por una pared de tejido conectivo y/o
epitelio, pudiendo derivar éste del aparato odontogenico o haber estado
incluido durante el periodo embrionario (21).

Quistes de los maxilares, se consideran como lesiones no tumorales, y, por
ende, benignas, aunque en algunos casos se produzca malignizacion sobre

los mismos (21).



f.3.

La mayor incidencia se presenta en el segundo Yy tercer decenio de vida. El
espacio de predileccion es el maxilar o mandibula, agrupado a los terceros
molares y caninos no erupcionados principalmente (22).

Los quistes poseen una continua tendencia a crecer; producido por la
acumulacion de células epiteliales y conjuntivas degeneradas, caidas dentro
del espacio quistico donde se descomponen en sustancias de una gran
actividad osmotica, que producen una absorcion de agua procedente de los
fluidos orgénicos vecinos. El crecimiento de los quistes es el resultado de la
progresiva acumulacion de estos liquidos (23).

Los quistes, pueden afectar tejidos blandos y duros, generando una serie de
alteraciones a nivel del macizo craneofacial, trastornos estéticos vy
funcionales de variable intensidad que pueden estar en funcién al grado de
desarrollo, al tamafio y a la ubicacién del quiste (24).

Generalmente son asintomaticos en sus estadios iniciales. En fases méas
avanzadas, sea por infeccion o alcancen un tamafio significativo que
produzca deformidad del hueso afecto, retencion o desplazamiento de piezas
dentarias (21).

Quistes odontogeénicos.

Los quistes odontogénicos pueden originarse de los restos de Malassez, del
epitelio reducido del esmalte y de los restos de la ldmina dental y de la vaina
de Hertwing constituyéndose en una cavidad patologica revestida o no de
epitelio y tejido conjuntivo (24). De acuerdo a su patogénesis, se clasifican
como lesiones del desarrollo o de tipo inflamatorio.

Frecuentemente suelen ocasionar lesiones destructivas en el lugar donde se

asientan como: distencion de las corticales dseas que con frecuencia lleva a



una fractura en particular de la mandibula, resorcién dsea, resorcién radicular
de las piezas dentarias comprometidas, desplazamiento dentario, obstruccion
de la cavidad nasal, sinusitis del seno maxilar y epifora, por obstruccion del
conducto lagrimo nasal (24).
En el diagndstico se debe elaborar la historia clinica respectiva y el examen
fisico para tener una impresion diagnostica, que sera establecida como
diagnostico definitivo una vez realizados los exdmenes complementarios
necesarios de acuerdo a las caracteristicas del caso clinico, asi mismo, tener
en cuenta los signos y sintomas del cuadro clinico (25).
Entre los exdmenes complementarios a solicitar para establecer el
diagndstico definitivo se halla el estudio radioldgico y otros estudios previos
a la intervencion quirdrgica como: hemograma completo, examen
bioguimico, entre otros.
f.3.1. Queratoquiste odontogénico (QQO).
Representan un 8% de los quistes en los maxilares, prevaleciendo en la
2%y 32 década. Aparecen preferentemente en la zona del tercer molar y
rama ascendente de la mandibula (21).
Se originan en restos de la lamina dental o del epitelio del esmalte. A
diferencia de los quistes dentigeros, no tiene ningun tejido dentario
(diente o supernumerario) incluido en su interior, ya que se forma por
degeneracion del reticulo estrellado de un germen dentario antes de la
formacion de la dentina y el esmalte (21).
Generalmente son asintomaticos, salvo que aparezcan complicaciones
como: parestesia del nervio dentario inferior, fracturas patoldgicas o

infeccion intercurrente. Puede provocar desplazamiento o movilidad



dental y, excepcionalmente, reabsorcion de las raices. Muestran un
crecimiento tipico, haciéndose largos y estrechos sin deformar apenas
la cortical. Después de su extirpacion quirdrgica recidiva en un
porcentaje comprendido entre el 10% y el 60%, en funcion de las series
(21).

Radiograficamente, muestra una imagen radiollcida bien definida, uni
o multilocular de limite neto corticalizado, borde festostoneado,
presencia de tabiques, moderada expansion de tablas dseas, desplaza
estructuras vecinas, no ocasiona reabsorcion radicular externa y en
ocasiones puede asociarse a una pieza dentaria no erupcionada-(26). El
crecimiento expansivo sin apenas deformidad cortical es bastante
caracteristico. Normalmente superan los 3 cm. de didmetro. La pared
del queratoquiste es sumamente delgada y se adhiere firmemente al
hueso (21).

Al corte anatopatoldgico, muestra una superficie interna lisa,
blanquecina o con brotes que prolapsan hacia la cavidad quistica. El
contenido esta representado por un material espeso, cremoso, blanco-
amarillento (con alto contenido en queratina) (21).

Histologicamente el epitelio es de tipo escamoso estratificado
queratinizado de reducido espesor, sin formar papilas, con una basal
hipercromatica, siendo rodeado de un tejido conectivo delgado.
Estructura paraqueratina del 85% al 90% de los casos u ortoqueratina
(21). Cuando existe paraqueratinizacion existe una capa delgada, con

pequefios arrugamientos como sobreimpresos en una capa epitelial con

10



grandes dobleces. En cambio, con la ortoqueratinizacion, el material es
abundante y se acumula en grandes cantidades en la bolsa quistica (13).
El tipo de queratinizacion puede predecir el indice de recurrencia. Por
ende, los queratoquistes que presentan ortoqueratosis, a veces
presentan recurrencia en comparacion con los queratoquistes
paraqueratinizados (13).

Los microquistes satélites son un hallazgo frecuente. No existe
evidencia de que pueda asociarse con signos de displasia epitelial,
transformacion amelobléstica o degeneracion maligna con mayor
frecuencia que el resto de quistes maxilares (21).

El diagnostico diferencial, se debe hacer con entidades como el
ameloblastoma, mixoma odontogénico y el quiste folicular. Los signos
que nos hacen sospechar que nos hallemos ante un queratoquiste son:
Imagen quistica en regién de angulo y rama ascendente mandibular.
Escasa expansion de la cortical. Tamafio mayor de 3 cm. Contenido
quistico caracteristico. No incluye piezas dentarias ni suele afectar a
los dientes adyacentes (21).

En el tratamiento el problema del queratoquiste radica en su gran
porcentaje de recidiva por: tratamiento insuficiente, su cubierta fina y
adherida o la presencia de microquistes o islotes epiteliales que
perforan el hueso. Por ello el enfoque debe ser méas agresivo que del
resto de quistes odontogenicos, alcanzando la enucleacion de la lesion
con raspado 0seo periférico y escision de la mucosa que lo recubre.
Asimismo, se puede realizar cauterizacion quimica posterior con

solucion de Carnoy o nitrégeno liquido. En casos excepcionales puede

11



f.4.

ser necesaria la reseccion parcial 6sea con reconstruccion del defecto,
preferible de forma inmediata. (21).
En el manejo terapéutico, cada paciente se debe evaluar de forma
individualizada para optar por la mejor opcién terapéutica,
dependiendo de varios factores como: el diagnostico final, tamafio de
la lesidn, situacién de esta o afectacion de estructuras contiguas (21).
Técnicas para el tratamiento del queratoquiste.
La eleccion del tratamiento pendera de diversos factores: edad, localizacion
de la lesion, tamafio, tipo histoldgico (orto- o paraqueratésico) e historia
natural (primer episodio o recidiva), escaldndose la agresividad terapéutica
en funcion de los mismos (27).
f.4.1. Descompresion.
Descrita por primera vez en 1991 por Brondum & Jensen. Consiste en
la colocacion de un dispositivo tubular permeable que mantiene el
interior del quiste en comunicacion con la cavidad oral, dispositivo a
través del cual pueden llevarse instilaciones periddicas (usualmente
con clorhexidina y suero salino fisioldgico) (27). La descompresion
logra una reduccion de la presion intraquistica, permitiendo la
regeneracion dsea y disminuyendo el tamafio de la lesion (28).
Los objetivos de esta medida terapéutica son: la desaparicion de la
cavidad y la infeccion, y la disminucion del tamafio de la lesion, por lo
que puede eliminarse el contacto de la misma con estructuras nobles
(tales como el nervio alveolar inferior) o el reborde 6seo mandibular,

situaciones cuyo compromiso llevarian complicaciones (27).
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f.4.2. Marsupializacion.
Propugnada por Partsch en 1892 es conocida como Partsch I. Consiste
en la realizacion de una ventana quirurgica en la pared quistica, con el
objetivo de evacuar el contenido del mismo, siendo la Unica porcion
del quiste que se elimina el tejido que se retira para producir la ventana,
el revestimiento epitelial restante del quiste se deja in situ (24).
Remueve todo el techo del quiste, quedando el resto de éste en
continuidad con los tejidos adyacentes, suturando los bordes de dicha
apertura con la mucosa.
El objetivo principal, es disminuir la presion intraquistica promoviendo
la contraccion del quiste y el relleno éseo, pudiendo emplearse la
técnica como Unico tratamiento del quiste o0 como un paso preliminar a
la enucleacion, previa consideracion de algunos factores como:
cantidad de tejido dafado, tamafio del quiste, las piezas dentarias
retenidas en caso de existir, el lugar en el cual se realizara el acceso
quirdrgico y el tamafio de la cirugia (24).
Esta técnica es apropiada en quistes de gran tamafio, lesiones quisticas
que comprometan estructuras importantes del macizo craneo facial,
quistes ubicados en zonas de dificil acceso, quistes asociados a dientes
retenidos (quiste dentigero) y en pacientes que presenten alguna
alteracion de su estado de salud (24).
Ventajas: La apertura es mantenida, realizando lavados de la cavidad
y en ocasiones manteniendo un taponamiento durante el tiempo
necesario para la reduccion o desaparicion del queratoquiste. (Este

concepto se basa en la descompresion del quiste, lo cual evita su
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£.4.3.

expansion y segun algunos autores puede facilitar su regresion).
Lesiones muy grandes con el fin de reducir su tamafio antes de la
extirpacion quirdrgica. Engrosamiento de la capsula (mayor facilidad
de extirpacién) y disminucion del tamafio de la lesion (menor riesgo de
lesion de estructuras y de fractura) (28).

Desventajas: Deja expuesto el tejido patoldgico causando una serie
de molestias en el paciente. La cavidad quistica debe mantenerse limpia
para prevenir infecciones ya que con gran frecuencia atrapa restos de
comida debiendo irrigar la cavidad varias veces al dia (24). Recidiva
entre un 10% y un 21% de las lesiones, debe limitarse segln autores
como Stoelinga a quistes grandes en pacientes médicamente
comprometidos. Recidiva de 33.3%. No conduce a la desaparicion del
quiste, sino a su reduccion. Dos intervenciones. Mantenimiento de
una canula o Stent durante varios meses. Lavados repetidos durante
varios meses (28).

Enucleacion.

Llamada también técnica de Partsch 1l, técnica mas eficaz para la
eliminacidon y tratamiento del quiste, ya que permite el despegamiento
de la totalidad del mismo, sin la ruptura de la capsula disminuyendo la
posibilidad de recidiva (29).

Ventajas: Procedimiento en un solo tiempo quirdrgico y ofrece la
posibilidad de realizar el examen histopatoldgico del quiste completo.
Realizacion de una biopsia escional. Mantenimiento del contorno 6seo.
No se lesionan estructuras cercanas a la mucosa del quiste, ademas de

que el procedimiento postoperatorio es mas sencillo y el paciente no
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necesitara que se le realice la irrigacion constante de la cavidad como
ocurre en la marsupializacion (29).
Desventajas: Es la lesion a nivel de los tejidos no afectados con posible
fractura mandibular. Desvitalizacion de piezas dentarias Peligro de
exponer al antro maxilar los nervios o los vasos sanguineos, Mayor
dolor en las primeras horas del periodo post-operatorio. Riesgo de
fracasos en el caso de colocar injertos. Posible infeccion y necesidad
de gran habilidad quirdrgica por parte del operador (24) y reincidencia
de estas lesiones es alta. 7.6% de reincidencia
En el periodo postoperatorio el cuidado de pacientes se realiza
efectuando la inspeccién clinica y el control radiol6gico respectivo a
los 6 y a los 12 meses, con el fin de evaluar el relleno 6seo del sitio
operado (24).

Desarrollo y argumentacion.

El presente caso clinico se desarroll6 en el Servicio de Cirugia Bucal y

Maxilofacial, departamento de Odontoestomatologia del Hospital de

Emergencia Villa el Salvador (HEVES). Villa el Salvador. Lima.

g.1. Caso clinico
Paciente de 07 afios, de sexo masculino, acude a consulta en el mes de enero
del 2018 al Servicio de Cirugia Bucal y Maxilofacial del Hospital de
Emergencias Villa el Salvador (HEVES) acompafiado de su madre, que
referia: “Mi hijo tiene la cara hinchada” hace 2 dias.

Anamnesis:

Motivo de consulta:
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«Mi hijo tiene la cara hinchada», tiempo de enfermedad: 02 dias, forma de inicio
insidioso, curso progresivo.

Relato:

La madre refiere que paciente presenta “hinchazon” de rostro hace 02 dias, que ha
ido en aumento acompafiado de dolor y dificultad abrir la boca, por lo que acude al
Servicio de Emergencia del HEVES.

Antecedentes:

Asma hasta los 7 afios (hospitalizado por ese motivo).

Examen fisico:

Examen extraoral: Aumento de volumen en region submandibular que se
extiende hacia el angulo y regién cervical alta del lado derecho, otro aumento de
volumen en regidn submandibular y paramentoneana del lado izquierdo, con alza
térmica local, signos de rubor, calor, firme y doloroso a la palpacién, al momento

del examen no presenta disnea, ni disfagia.

Figura 1. Registro facial inicial, nétese el aumento de volumen de region geniana baja a
predominio lado derecho y submandibular y submental bilateral. (Elaborado por el autor)
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Examen intraoral: Apertura bucal limitada, fondo de surco vestibular totalmente
ocupado por aumento de volumen en sector postero inferior derecho (cuadrante 4)
y sector postero inferior izquierdo (a nivel de canino y molar deciduo), duro y
doloroso a la palpacién, no secreciones activas al momento del examen, piezas
dentales deciduas del maxilar inferior con lesiones cavitarias amplias con evidente

compromiso pulpar.

Figura 2. Fotos Intraorales. Aumento de volumen y expansion de tablas 6seas (cuadrante 11, 111
y 1V) con borramiento de fondo de surco (cuadrante 111y 1V). (Elaborado por el autor)

Diagnostico presuntivo:

- Celulitis facial vs Angina de Ludwig
- D/C Tumor mandibular infectado
- Necrosis pulpar pz. 8.4-8.5-7.4-7.5

Plan de tratamiento:

- Desfocalizacion

- Biopsia incisional + punzo aspiracién
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Examenes auxiliares:

Se solicité examenes de laboratorio hemograma, radiografia de torax, tomografia

axial computarizado mas reconstruccion 3D y estudio histopatoldgico de la biopsia.

Figura 3. Resultado de laboratorio. Leucocitos: Aumentado 16.000mma3, infeccion por
causa patogénica (Leucocitosis) Abastonados: Aumentado 10 %, desviacién a la
izquierda proceso infeccioso. (Servicio de laboratorio HEVES)
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Figura 4. Radiografia de torax. Se puede observar costillas bifidas 2° izquierda.
(Elaborado por el autor)

VOLUME OP1=2
A

Figura 5. Reconstruccién 3D de tomografia de macizo facial. Se evidencia expansion
6sea y erosion de tabla vestibular mandibular y maxilar, con presencia de retencién de
gérmenes dentarios permanentes. (Elaborado por el autor)
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Figura 6. Evaluacion de los criterios mayores del sindrome. Es comUn evaluar la
palma de la mano donde se aprecia Pits u Hoyuelos Palmares como un minimo de
3y nevus palmo — plantares. (Elaborado por el autor)

Figura 7. Tomografia axial multicorte. Corte coronal, se revela la calcificacion de la hoz
del cerebro se encuentra en el 85%. (Elaborado por el autor)
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Figura 8. Corte coronal, se evidencia densidad hipodensa en donde puede analizarse la
lesion en toda su extension del cuerpo mandibular. (Elaborado por el autor)

Estudio histopatoldgico de la biopsia:

Figura 9. Microfotografias del Queratoquiste. Con tincién de Hematoxilina-eosina.
(Elaborado por el autor)
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A la biopsia se rebeld en el informe histopatolégico enviado por el Servicio de
Laboratorio, se describi6: Microscopicamente, una cavidad patoldgica revestida
por epitelio pavimentoso estratificado delgado, que exhibia una superficie con area
paraqueratinizada corrugada y areas ortoqueratinizadas con interfase epitelio-tejido
conectivo plano. Las celulas basales presentaron nucleos polarizados,
hipercromaticos y dispuestos en hilera. En algunas areas del espécimen, el epitelio
se separaba de la cépsula quistica y el lumen se encontraba lleno de material
semejante a queratina basado en el cuadro histologico, fue emitido el diagndstico

de QUERATOQUISTE ODONTOGENICO.

Diagnostico definitivo:

- Sindrome de Gorlin-Goltz

Plan de tratamiento:

El procedimiento que se ha realizado comprende en dos fases:

Descomprension - Marsupializacion

Procedimiento que impide que el quiste siga expandiéndose ya que el crecimiento
del quiste se debe a trabajo de presion osmotica y reabsorcion por presion, ayudara
a la disminucidn de tamafio del quiste para su posterior enucleacién, debido a que
la lesion es mayor a 3 cm de didmetro, cuyo objetivo principal de este es el
engrosamiento de la capsula del quiste debido a que se adhiere menos a hueso, Para
evitar complicaciones como fracturas mandibulares, lesiones dentarias y dafio a
estructuras vecinas, ya que posterior a este tratamiento se lleva la enucleacién,

garantizando un tratamiento conservador,
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Secuencia:

Bajo anestesia general, con intubacion nasotraqueal, se realiza una pequefia
apertura de un centimetro de diametro, se remueve todo el techo del quiste,
quedando el resto de éste en continuidad con los tejidos adyacentes, suturando los
bordes de dicha apertura con la mucosa La apertura es mantenida abierta mediante
la insercion de una canula que impida el cierre, realizando lavados de la cavidad 2
veces por dia con cloruro de sodio al 9 % (NaCl) durante 12 meses. Esto se basa
en la descompresion del quiste, lo cual evita su expansion y puede facilitar su

regresion.

Figura 10. Marsupializacion de los tumores odontogénicos queratoquisticos. (Elaborado
por el autor)
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Figura 11. Tomografia axial multicorte, corte coronal, se evidencia la
comparacion de la lesion mandibular (queratoquiste), ndtese la reduccion de la
lesion luego de la marsupializacién, después de 12 meses esté preparado para la

enucleacion. (Elaborado por el autor)

ENUCLEACION

Procedimiento quirargico de un solo tiempo, donde se realiza la extirpacién total
del quiste sin afectar estructuras oseas y tejido adyacente, ademas del uso de
agentes cauterizantes, tales como la solucién de Carnoy, solucion que destruye los

posibles remanentes epiteliales dejados postenucleacion.
Secuencia:

Pasado 12 meses después de la marsupializacion, en contraste con la tomografia
axial multicorte, (Figura 11), bajo anestesia general, con intubacion nasotraqueal,
se realizé la enucleacion quirargica, posterior a la extirpacion se aplico la solucion
de CARNOY 30 ml, compuesto por Etanol absoluto, Acido acético glacial,
cloroformo y acido fenico glacial, esta solucion reducira la recurrencia del
queratoquiste odontogénico por destruccion de células de la pared mandibular,

aplicado por un minuto, ademas se evidencia el engrosamiento de la capsula del
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quiste post extirpacion , se coloca cemento quirdrgico para evitar infecciones

posquirdrgica .

Figura 12. Notese la enucleacion de la lesion, se evidencia el engrosamiento de la
capsula del quiste. (Elaborado por el autor)

Figura 13. Se coloca cemento quirdrgico para evitar infecciones posquirurgicas.
(Elaborado por el autor)
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Figura 14. Vista frontal y submentovertex PO 90 dias (Elaborado por el autor)

h.  Conclusiones.

e Losresultados de la marsupializacion como tratamiento conservador de
los queratoquistes odontogénicos fueron satisfactorios.

e Los sintomas de mayor frecuencia fueron la presencia de secreciones
con mal olor.

e Nuestros resultados se asemejan a lo reportado en otros estudios de
otras latitudes.

e El diagnéstico anticipado del Tumor Queratoquistico Odontogénico puede
prevenir las fracturas mandibulares patoldgicas, debido a la resorcién de hueso
causada por el rapido crecimiento y agresividad del tumor.

e El cirujano bucal y maxilofacial debe reconocer los tumores
odontogénicos queratoquisticos e investigar si se trata del sindrome de

Gorlin-Goltz o alguna otra teratologia y/o patologia.
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Discusion.

El estudio tuvo como objetivo evaluar los resultados de la marsupializacion
como tratamiento conservador de los queratoquistes odontogénicos de
pacientes con sindrome de Gorlin-Goltz en el Hospital de Emergencias
Villa El Salvador (HEVES). Villa el Salvador. Lima, en el periodo

comprendido entre el 2018 al 2020.

El sindrome de Gorlin-Goltz ocurren en pacientes de todas las edades, aunque el

diagnostico es mas comdn en la en la segunda y tercera décadas de la vida.

Casi el 80% de los queratoquistes se encuentran en la mandibula inferior mas sobre
todo en el angulo entre la mandibula y la rama mandibular y en el area de las piezas

3.8y 4.8 (1-3).

Las técnicas para el tratamiento son: Enucleacion quirdrgica y
marsupializacion, que es en si una descompresion seguida de enucleacion
con osteotomia periférica y curetaje quimico utilizando soluciones tipo
Carnoy (8).

El sindrome de Gorlin - Goltz, en nuestro medio es una patologia poco frecuente,
que debe ser tratada de forma interdisciplinaria, para poder abarcar todas las areas
inmersas de acuerdo a las caracteristicas de cada paciente diagnostica de acuerdo a

las caracteristicas mayores y menores.

En el presente caso clinico se decidié trabajar con una técnica
conservadora, dada la edad del paciente, la afeccion de los gérmenes
dentarios, la oclusion del paciente, tamafio de la lesion, conducto dentario
inferior se pudo haber dafado si se realizaba algiun procedimiento

quirdrgico mas agresivo.
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El tratamiento realizado en el presente caso consistio en dos fases:

Descomposicion-Marsupializacion. Bajo anestesia general, con intubacion
nasotraqueal, se realiza una pequefia apertura de un centimetro de didmetro, se
remueve todo el techo del quiste, quedando el resto de éste en continuidad con los
tejidos adyacentes, suturando los bordes de dicha apertura con la mucosa. La
apertura es mantenida abierta mediante la insercion de una canula que impida el
cierre, realizando lavados de la cavidad 2 veces por dia con cloruro de sodio al 9
% durante 12 meses. Esto se basa en la descompresién del quiste, lo cual evita su
expansion y puede facilitar su regresion, para evitar complicaciones como fracturas

mandibulares, lesiones dentarias y dafio a estructuras vecinas

Enucleacion.  Después de la marsupializacion se realizd la enucleacion,
procedimiento quirargico de un solo tiempo, donde se realiza la extirpacion total
del quiste sin afectar estructuras 6seas y tejido adyacente, conjuntamente del uso
de agentes cauterizantes, como la solucién de Carnoy, que destruye los posibles

restos epiteliales dejados pos enucleacién
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ANEXOS



Figura 16. Frontis del HEVES (Elaborado por el autor)



Figura 17. Servicio de hospitalizacion de cirugia HEVES (Elaborado por el autor)

Figura 18. Primera fase transoperatoria. (Elaborado por el autor)



Figura 19. Segunda fase transoperatoria - intervencién quirurgica - (Elaborado por el
autor)



