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Resumen

Los tumoares odontogénicos queratoquistico son tumores benignos localmente
agresivos que se presentan en el maxilar y mandibula con un alto indice de recu-
rrencia. Estos tumores suelen presentarse de forma unica principalmente en el
area del angulo mandibular. En ciertas ocasiones estos tumores estan asociados
a sindromes como Gorlin Goltz. En el que se observan multiples queratoquistes en
los maxilares. En este articulo presentamos el caso clinico de una paciente con
multiples queratoquistes la cual también presenta osteogénesis imperfecta. Se
reviso la literatura para determinar una asociacion entre la osteogénesis imper-
fectay multiples queratoquistes.

Palabras clave: Osteogénesis imperfecta, queratoquiste odontogénico, dentino-
génesis imperfecta, Gorlin Goltz, tumores odontogénicos, tumores benignos de
los maxilares.

Abstract

The keratocystic odontogenic tumors are locally aggressive benign tumors that
occur in the maxilla and mandible with a high rate of recurrence. These tumors
usually present in a unigue way, mainly in the mandibular angle. In certain occa-
sions these tumors are associated with syndromes such as Gorlin Goltz. In which
multiple keratocysts are observed in the jaws. In this article we present the case of
a patient with multiple keratocysts tumors which also presents imperfect osteo-
genesis. A literature review was conducted to determine an association between
osteogenesis imperfecta and multiple keratocysts tumors.

Keywords: Imperfect osteogenesis, odontogenic keratocyst, dentinogenesis im-
perfecta, Gorlin Goltz, odontogenic tumors, benign tumors of the jaws.
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Introduccioén

El tumor odontogenico queratoquistico obtuvo su nombre en el 2005 cuando la
OMS decidi¢ llamarlo TOQ en vez de queratoquiste odontogénico 1. EI TOQ es un tu-
mor benigno localmente agresivo con un alto indice de recurrencia que se presen-
tan en ambos huesos de los maxilares, principalmente en el angulo mandibular.
Pueden estar relacionados a un 6rgano dentario retenido. Es un tumor derivado
de los restos de laldmina dental con un revestimiento de 6 a 10 células de espesor
y una capa basal de células en empalizada con una superficie paraqueratinizada
ondulada. Otras caracteristicas son la formacion de microquistes o quistes satéli-
tes, gemacion epitelial del estrato de células basales y un revestimiento formado
por epitelio ortoqueratinizado en lugar de paraqueratinizado. Radiologicamente
tiene el aspecto de una lesion solitaria bien definida con margenes lisos o festo-
niados, o de unalesion multilocular radiolucida o poliquistica con un borde cortical
delgado 2.

En sindromes como el Gorlin Goltz suele presentar multiples tumores querato-
quisticos en los maxilares, ademas de multiples carcinomas de células basales,
foveas palmo plantares, calcificacion ectopica de la hoz del cerebro temprana o
bilaminar, historia familiar de SNBC, anomalias congénitas esqueléticas como
costilla bifidas, ausentes, fusionadas o marcadamente expandidas, vertebras fu-
sionadas, bifidas o hemivértebras, macrocefalia, fibroma ovarico o cardiaco, me-
duloblastomas, quistes linfomesentéricos, fisuras labiales o palatinas, polidactilia
y anomalias oculares 3-4.

La osteogénesis imperfecta es un grupo de desdrdenes genéticos y clinicos que
se caracterizan por una debilidad 6sea anormal, lo cual crea una gran suscepti-
bilidad a fracturas ¢seas. Entre otras manifestaciones de la Ol se encuentran la
dentinogenesis imperfecta, escleras azules, pérdida de la audicién y una corta
estatura en los pacientes que la padecen. Laincidencia de los diferentes tipos de
Ol se aproxima a 1 entre 15000 y 20000 nacimientos y la mayoria de estos casos
es debido al gen autosémico dominante con mutacién en el COL1AT o COL1A2 5-6.
Los tumores odontogénicos queratoquisticos no son caracteristicos de la osteo-
génesis imperfecta. En este estudio presentamos un raro caso de una paciente
con Ol quien se presentd a consulta y se diagnosticd con multiples tumores que-
ratoquisticos en maxilar y mandibula. Se realizé una revision bibliografica para
determinar una relacion entre la osteogénesis imperfecta y multiples tumores
queratoquisticos.

Caso Clinico

Paciente femenina, 33 anos de edad, acudio a la consulta por valoracién odontolo-
gica, como antecedente patologico personal presentd osteogénesis imperfecta,
CA baso escamoso de piel, alérgica al metronidazol, cirugia previa de cadera debi-
do a su condicion(Imagen 1).
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Imagen 1. Material de osteosintesis. Cirugia de cadera

Al examen intraoral las piezas dentales con caracteristicas de amelogénesis im-
perfecta, edéntula parcial superior e inferior, se decidio realizar un examen radio-
grafico (Radiografia Panoramica de Maxilares)(Imagen 2) en donde se apreciaron
multipleslesiones radiolucidas circunscritas definidas semejantes a quistes tanto
en maxilar como en mandibula, asi como también la presencia de piezas dentales
16, 26y 38 retenidas en posiciones atipicas y que guardarian relacion con las lesio-
nes antes descritas.

Imagen 2. Radiografia Panoramica de Maxilares en donde se apreciaron
multiples lesiones radioltcidas tanto en maxilar como en mandibula, piezas
dentales incluidas

Ademas de ello se realizo un estudio tomografico con reconstruccion 3D (Imagen 3)

Imagen 3. Reconstruccion 3D
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Para confirmar el diagndstico de si la paciente tenia el sindrome de Gorlin Goltz se
realizé un estudio amplio que incluyo Tomografia de craneo en donde se confirma
la calcificacion de la hoz del cerebro (Imagen 4), las impresiones digitales en la
region occipital (Imagen b)y las costillas bifidas (Imagen 6).

Calcificacién de la hoz del cerebro

Impresiones digitales Costillas bifidas

Se decidi¢ realizar la excision quirurgica de los multiples quistes, asi como de las
piezas dentales involucradas y obtener un estudio histopatologico. Al estudiar el
caso se tomo la decisidn de elaborar un modelo esterealitografico de mandibu-
la por una posible colocacién de placas de reconstruccion, debido a que la zona
en donde se hallaban los quistes iban a dejar grandes espacios que debilitarian al
cuerpoy rama mandibular y se podrian producir fracturas indeseadas (Imagen 7).
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Imagen 7. Modelo estereolitografico: mandibula

Bajo anestesia general, intubacion nasotraqueal y normas de asepsia y antisep-
sia se procedio a infiltrar en el fondo de vestibulo maxilar bilateral bupivacaina +
epinefrina al 2% para asequrar la vasoconstriccion, de igual manera en la zona
mandibular en el area de trigono retromolar bilateral. Se realizd una incision lineal
de bmm sobre la linea mucogingival desde el diente lateral hasta el segundo pre-
molar superior del lado izquierdo, inmediato a la incision se aprecio¢ la salida de
contenido amarillento de consistencia espesa (queratina)(Imagen 8), se procedid
aenucleary eliminar toda la capsula quistica en conjunto con la pieza dental invo-
lucraday se envié como muestra para estudio de histopatologia(Imagen 9).

Imagen 8. Presencia de queratina Imagen 9. Enucleacion queratoquiste

Se realizd una incision lineal en el fondo de vestibulo maxilar de lado derecho, en
donde también observd la salida de queratina, se procedid a enuclear la lesion
quistica la cual también se recolecto para enviarlo a biopsia(Imagen 10).
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Imagen 10. Queratoquiste maxilar izquierdo

También se realizd la exéresis de la pieza dental involucrada (Imagen 11).

Imagen 11. Organo dentario retenido No. 16

Para la mandibula se hizo una incision lineal a nivel de linea oblicua externa de la
rama mandibular bilateral, abordaje similar al realizado en las osteotomias vertica-
les de rama, esto con el fin de tener una vision amplia de la lesion. De igual manera
gue en el maxilar se observaron las lesiones quisticas amplias que contenian que-

ratina, se realizo la exéresis del tejido involucrado junto con la pieza dental reteni-
da del lado izquierdo (Imagen 12).
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Imagen 12. Tejido quistico y 6rgano dentario asociado

A nivel de la rama mandibular del lado derecho se encontro algo similar, a dife-
rencia que en el sitio de este queratoquiste no localizamos ninguna pieza dental
asociada, se realizd la enucleacion quisticay el curetaje de lazona con mucho cui-
dado debido a la condicion sistémica de Osteogénesis Imperfecta de la paciente
(Imagen 13).

Imagen 13. Queratoquiste

Se coloco una placa de reconstruccion mandibular de 2.4 mm de 8 orificios con
B tornillos bicorticales de 14 mm a nivel de la rama y cuerpo mandibular del lado
derecho con el fin de precautelar una posible fractura patologica debido al adel-
gazamiento 6seo mandibular (Imagen 14).
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Colocacion de placa de reconstruccion mandibular lado derecho

La tomografia postquirdrgica se realizd 15 dias después de la intervencion quirur-
gica, enlacual se observé la placa de reconstruccion mandibular colocada de una
manera adecuada (Imagen 15), y también se tomo una radiografia Panoramica de
Maxilares en donde se aprecio los sitios en donde se encontraban antes los tumo-
res queratoquisticos y ahora libres de estas lesiones (Imagen 16).

Control tomografico postquirdrgico. Reconstruccion 3D
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Imagen 16. Radiografia Panoramica de Maxilares Postquirurgica

Discusion

Este fue un caso clinico particular debido a la condicion sistémica de la paciente y
ala presencia de multiples formaciones quisticas en sus maxilares, cabe recalcar
que en laliteratura no se hareportado ningun caso sobre la formacion de querato-
quistes odontogénicos en personas con osteogénesis imperfecta.

La osteogénesis imperfecta es una rara enfermedad hereditaria en la que el gen
que codifica el coldgeno tipo | se encuentra alterado, lo cual ocasiona una de-
formidad Osea progresiva, misma que puede estar asociada o no a fracturas, un
retraso en el crecimiento, escleras azuladas, pérdida de la audicién, afecciones
pulmonares y regurgitacion valvular cardiaca, asi lo mencionan Okawa y Escriba-
no-Rey en su estudio respectivamente 78,

Segun Heysy col en suarticulo la osteogenesis imperfecta es conocida también como
huesos fragiles, huesos de vidrio o enfermedad de Lobstein descrita en 1835%°.

El manejo dental en la osteogénesis imperfecta no esta bien establecido debido a
la baja prevalencia de la enfermedad y los signos y sintomas variables experimen-
tados por los pacientes®.

El primer reporte de anomalias a nivel dental fue hecho por Bauer en 1920, debido
a que la osteogeénesis imperfecta es una condicion sistémica que involucra célu-
las que producen sustancia fundamental, es un hecho esperar alteraciones en la
produccion de dentina asicomo en la formacion de hueso, asilo manifiesta Winter
y col. en su estudio™.

El queratoquiste odontogénico es considerado un unico quiste debido a su com-
portamiento local agresivo, su alta recurrencia y a sus caracteristicas histologi-
cas. La literatura reporta una recurrencia de hasta un 62% "*". Acorde a Pogrel,
eltérmino queratoquiste odontogénico fue usado por primera vez por Philipson en
1956 y su clinica e histologia confirmada en 1971 por Browne .
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Las caracteristicas microscopicas consisten en una capa de epitelio escamoso
estratificado, una capa de células espinosas de 5 a 8 células de espesor, de reves-
timiento queratinizado y una capsula de tejido conectivo delgada, asi lo menciona
Tsukamoto y col. en su estudio ™.

El queratoquiste odontogénico se ha asociado a varios sindromes tales como
Gorlin Goltz, el cual se caracteriza principalmente por presentar carcinomas de
células basales nevoides multiples, quistes mandibulares, anomalias congénitas
del esqueleto, calcificaciones ectopicas y foveas palmares y plantares, asilo ma-
nifiesta Meloy col. en su estudio®™.

Seguin Connor y col. se han asociado multiples queratoquistes a un caso de Sin-
drome de Noonan, en el cual sus principales caracteristicas destacan: hiperte-
lorismo ocular, fisuras palpebrales, ptosis, estrabismo, anomalias vertebrales,
lesion cardiaca congénita, las manifestaciones orales incluyen: micrognatia, ma-
loclusion dental, Gvula bifiday en ocasiones paladar hendido ™.

La literatura reporta el caso de la presencia de un queratoquiste mandibular en
un paciente con el Sindrome de Ehlers-Danlos, cuyas manifestaciones incluyen
escleroticas azules, hipoplasia del tercio medio facial, telecanto, hiperflexibilidad
de lalengua, mucosay encia friables, destruccion periodontal severa, dientes au-
sentes, calcificaciones pulpares, laxitud de las articulaciones, piel friable, asi lo
manifiestan Carry Green en su articulo”.

Elpaciente en Osteogénesis Imperfecta no muestra ninguna de las caracteristicas
de los sindromes mencionados anteriormente, sin embargo en nuestro paciente
se manifiesta la presencia de multiples queratoquistes y refirio como anteceden-
te haber tenido carcinoma basoescamoso de piel, lo que conlleva a demostrar una
nueva manifestacion oral de la Osteogénesis Imperfecta y una asociacion con el
sindrome de Carcinoma Basocelular Nevoide o Sindrome de Gorlin ™.

Después de un estudio clinicoy tomografico se tomo la decisidn de realizar la enu-
cleacion y reseccion quirurgica de todos los quistes que presentaba la paciente,
en otros estudios los resultados de una enucleacion con una osteotomia de Ta 2
mm de margenes de sequridad aseguran una menor recidiva .

Tolstunov y Treasure en el 2008, en su articulo manifiestan que la eleccion del tra-
tamiento debe tomar en cuenta la edad del paciente, el tamano de la lesion, ante-
cedentes previos, afectacion de tejidos blandos. Dentro de las diversas opciones
se encuentran curetaje, enucleacion, enucleacion mas solucion de Carnoy, enuclea-

ciény ostectomia periférica, marsupializacion con descompresion secundaria™ ™.

Pitak-Arnnop y col. en su estudio realizado en 109 pacientes con queratoquistes
odontogeénicos durante 10 anos revelaron que la mayor parte de las lesiones se
ubicaron en la mandibula, histolégicamente 80 casos mostraron paraqueratosis,
lamayoria de los pacientes se sometieron a enucleacion sinincidentes, no existie-
ron fracturas de mandibulay la recurrencia se presento en 28 lesiones "
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Aunque la osteogenesis imperfecta constituya una enfermedad rara, su estudio
tiene importantes implicaciones dentro de la Medicina y Odontologia, el proposito
de este articulo fue mostrar un caso singular en el que se presentaron varios que-
ratoquistes odontogénicaos en una paciente con una enfermedad sistémica parti-
cular: osteogénesis imperfecta, como se los diagnostico y el tratamiento que se
brindo a dicha paciente. Lo llamamos caso singular debido a que la literatura no
reporta ningun dato de la combinacion de ambas condiciones patologicas juntas,
sin embargo los queratoquistes si se han asociado a otro tipo de enfermedades
sistémicas, tal y como lo hemos mencionado en este estudio".

De acuerdo a la literatura se han asociado la presencia de queratoquistes en
pacientes con enfermedades como el sindrome de Noonan, el Sindrome de
Ehlers-Danlos y el mas comun asociado al sindrome de Gorlin Goltz, sin embargo
todos estos sindromes tienen algo en comun con la osteogénesis imperfecta y es
gue todas son patologias en las que la sintesis de colageno se encuentra afectada
y por consiguiente existen defectos del tejido conectivo en el paciente ™.

Conclusiones

Como conclusion podemos destacar que el tratamiento de multiples querato-
quistes presentes en el sindrome de Gorlin Goltz asociado a una paciente con
osteogénesis imperfecta tanto en maxilar como en mandibula supone un reto en
su reseccion quirurgica debido al tamano y ubicacion de los mismos, y al defecto
0seo remanente que podria ocasionar fracturas de tipo patoldgico, por lo cual es
importante realizar un buen diagnostico para establecer un correcto plan de tra-
tamiento y predecir las posibles complicaciones que se podian dar, como ocurrio
en nuestro caso en particular ya que durante el acto operatorio se decidi6 colocar
una placa de reconstruccion mandibular en el lado derecho debido al adelgaza-
miento ¢seoy por sequridad para evitar fracturas patolégicas en un futuro.

En nuestro caso se realizo la enucleacion y curetaje con ostectomia periférica, se
confirmo su diagnostico una vez que recibimos los resultados del estudio histopa-
tologico todos fueron tumores queratoquisticos odontogénicos, constituidos por
tapizamiento epitelial escamoso queratinizante, con amplia de ulceracion y mo-
derado infiltrado inflamatorio mixto con predominio de células plasmaticas, tres de
ellos estuvieron asociados a piezas dentales retenidas. Ademas es el primer reporte
de un caso en donde se presenten las dos patologias juntas, es decir que la paciente
que ya estaba diagnosticada de Osteogénesis Imperfecta, mientras se realizé nues-
tro estudio se descubrito que también tenia el sindrome de Gorlin Goltz.

doi: http://dx.doi.org/10.18272/0i.v5i1.1421
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