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Resumen

El sindrome de Gorlin-Goltz (SCBCN) es un trastorno hereditario raro caracterizado por multiples
carcinomas basocelulares y queratoquistes odontogénicos (QO), asociado a mutaciones en el
gen PTCH1. Aunque las manifestaciones clinicas son bien conocidas, la presencia de
sialolitiasis en pacientes con SCBCN es un hallazgo inusual y poco documentado. Se presenta
el caso de una paciente femenina de 18 afios con antecedentes familiares de SCBCN, quien
acudid al servicio de Cirugia Maxilofacial del Hospital Judrez del Centro por un aumento de
volumen en la regidn mandibular de 6 meses de evolucion. La paciente presentaba
caracteristicas craneofaciales tipicas del SCBCN, como macrocefalia, prominencia frontal,
estrabismo y laterognasia mandibular. Ademas, se identificaron pits palmares y plantares, asi
como un aumento de volumen en la regién submandibular derecha. Los estudios radiograficos
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revelaron multiples lesiones quisticas en la mandibula y el maxilar, consistentes con QO, y
calcificaciones en la glandula submandibular derecha, sugiriendo sialolitiasis. El diagnéstico de
SCBCN se confirmé mediante la presencia de multiples QO, pits palmares y plantares, y
antecedentes familiares. La sialolitiasis se confirmé histopatolégicamente tras la
sialoadenectomia de la glandula submandibular derecha. El tratamiento incluy6 la enucleacién
de los QO con aplicacién de solucién de Carnoy modificada y la sialoadenectomia de la glandula
submandibular afectada. La paciente mostré una buena evolucién postoperatoria, sin
complicaciones y con regeneracién 6sea adecuada en los controles radiograficos posteriores.
Este caso destaca la importancia de un enfoque multidisciplinario en el manejo del SCBCN, asi
como la necesidad de documentar y estudiar manifestaciones atipicas como la sialolitiasis en
pacientes con este sindrome. La deteccién temprana y el manejo adecuado de las
manifestaciones clinicas del SCBCN son cruciales para optimizar el tratamiento y mejorar la
calidad de vida de los pacientes.

Palabras clave: sindrome de Gorlin-Goltz queratoquiste odontogénico, carcinoma
basocelular, sialolitiasis

Abstract

Gorlin-Goltz syndrome (SCBCN) is a rare inherited disorder characterized by multiple basal cell
carcinomas and odontogenic keratocysts (OC), associated with mutations in the PTCH1 gene.
Although the clinical manifestations are well known, the presence of sialolithiasis in patients
with SCBCN is an unusual and poorly documented finding. We present the case of an 18-year-
old female patient with a family history of SCBCN, who attended the Maxillofacial Surgery service
of the Judrez del Centro Hospital due to a 6-month history of increased volume in the mandibular
region. The patient presented typical craniofacial features of SCBCN, such as macrocephaly,
frontal prominence, strabismus, and mandibular laterognathia. In addition, palmar and plantar
pits were identified, as well as an increase in volume in the right submandibular region.
Radiographic studies revealed multiple cystic lesions in the mandible and maxilla, consistent
with QO, and calcifications in the right submandibular gland, suggesting sialolithiasis. The
diagnosis of SCBCN was confirmed by the presence of multiple QO, palmar and plantar pits, and
family history. Sialolithiasis was confirmed histopathologically after sialadenectomy of the right
submandibular gland. Treatment included enucleation of the QO with application of modified
Carnoy solution and sialadenectomy of the affected submandibular gland. The patient showed
a good postoperative evolution, without complications and with adequate bone regeneration in
subsequent radiographic controls. This case highlights the importance of a multidisciplinary
approach in the management of SCBCN, as well as the need to document and study atypical
manifestations such as sialolithiasis in patients with this syndrome. Early detection and
adequate management of the clinical manifestations of SCBCN are crucial to optimize treatment
and improve the quality of life of patients.

Keywords: Gorlin-Goltz syndrome, odontogenic keratocyst, basal cell carcinoma,
sialolithiasis
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INTRODUCCION

El sindrome del carcinoma basocelular nevoide (SCBCN), también llamado sindrome de Gorlin
Goltz, es un trastorno hereditario autosémico dominante poco comun, de alta penetrancia y
expresividad variable. Su incidencia es de 1:30,000 a 1:164,000 personas a nivel mundial,
afectando por igual a ambos sexos (Murgia et al., 2024). Se caracteriza principalmente por la
aparicion temprana de multiples carcinomas basocelulares y/o queratoquistes odontogénicos
debido a mutaciones que afectan al gen supresor tumoral PTCH1. También se involucran
defectos multisistémicos del desarrollo, como alteraciones en el sistema nervioso,
musculoesquelético, oftalmoldgico, caracteristicas craneofaciales, corazén y sistema
genitourinario (Hassan et al., 2024; Kosmidis et al., 2023; Pazdera et al., 2022).

DESARROLLO
Antecedentes

El primer caso fue descrito por Jarisch y White en 1894 (Sarangi et al., 2024). Posteriormente, en
1960, Robert James Gorlin y Robert William Goltz recopilaron los principales signos y publicaron
la triada caracteristica: multiples carcinomas basocelulares nevoides, queratoquistes
odontogénicos y costillas bifidas (Yamile Fonseca et al., 2016). En honor a su contribucién, el
sindrome fue nombrado sindrome de “Gorlin Goltz” (H. S. Kim et al., 2023).

Etiopatogenia

EI SCBCN es causado por una mutacion en el gen PTCH1, un gen supresor de tumores, encargado
de controlar el crecimiento y desarrollo normal de los tejidos, localizado en el brazo largo del
cromosoma 9 (99q22.3-q31) (Roman et al., 2024). La inactivacién homocigética de PTCH1
conduce a la carcinogénesis, dando lugar a numerosos carcinomas basocelulares y otras
neoplasias (Sarangi et al., 2024). El 70-80% de los pacientes con el SCBCN cuentan con
antecedentes familiares, mientras que el 20—30% resulta de una variante patogénica espontdnea
(Murgia et al., 2024). Otras mutaciones pueden afectar genes de la via Sonic Hedgehog, como
SUFU, PTCH2, SMO y GLI (Gambini et al., 2022; Guerrini-Rousseau et al., 2021; B. Kim et al., 2021;
Onodera & Azuma, 2023; Spadari et al., 2022).

Manifestaciones clinicas
El SCBCN presenta diversas manifestaciones, dentro de las cuales encontramos:

Caracteristicas craneofaciales: aumento en la circunferencia craneal mayor a 60cm en adultos
en un 50% (Neville et al., 2023), macrocefalia, prominencia frontal y temporoparietal, prognatismo
mandibular leve, labio y/o paladar hendido (Kosmidis et al., 2023; Sarangi et al., 2024), anomalias
oculares, como hipertelorismo, estrabismo, microftalmia, catarata congénita, nistagmo y
colobomas del iris o la retina, entre otras (Verkouteren et al., 2022).

Manifestaciones cutaneas: las mas comunes del SCBCN incluyen la presencia de multiples
carcinomas basocelulares (CBC); se presentan en la adolescencia y los 35 afios (Kosmidis et al.,
2023). Cuando estas lesiones son multiples y de aparicion temprana, constituyen un rasgo clinico
distintivo del SCBCN.

Pits (fosas) palmares o plantares: se presentan en un 70-90% de los pacientes con el sindrome.
Son lesiones puntiformes focalizadas y deprimidas debido al marcado adelgazamiento de la
capa de queratina (Neville et al., 2023).
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Anomalias esqueléticas: incluyen costillas separadas, fusionadas, bifidas o ausentes de manera
bilateral o unilateral. Otro hallazgo es la calcificacién de la hoz del cerebro. Ademas, se puede
presentar espina bifida oculta de vértebras cervicales o toracicas en un 50%, cifoescoliosis,
deformidad de Sprengel, pectus excavatum o carinatum, cuarto metacarpo corto en un 15-45%,
polidactilia o sindactilia con menor frecuencia (Kosmidis et al., 2023; Murgia et al., 2024; Sarangi
et al., 2024, Verkouteren et al., 2022).

Queratoquistes odontogénicos (QO): Se trata de una neoplasia benigna de origen odontogénico
(Guerrini-Rousseau et al.,, 2021), derivada de los restos de la lamina dental (restos de Serres)
(Roman et al., 2024). Se ha descrito la presencia de multiples QO en aproximadamente un 75-
90% de los pacientes con el SCBCN (Hassan et al., 2024). Comienzan a desarrollarse durante las
primeras dos décadas de vida; son de crecimiento lento, expansivo y de larga evolucién. Suelen
ser asintomaticos en sus primeras etapas; el 10% de los casos se acompafia de sintomatologia
dolorosa, un aumento de volumen ocasionando asimetria facial y/o supuracién. Muestran
predileccion por la mandibula en una relacion de 3:1 respecto al maxilar, con una prevalencia de
2:1 en hombres (Roman et al., 2024). Frecuentemente, se desarrollan cerca de la corona de un
diente erupcionado (Hassan et al., 2024), confundiendo el diagndstico con un quiste dentigero o
radicular. A diferencia de estos, el Q0 no provoca expansion ésea (Neville et al., 2023).
Radiograficamente se observan como lesiones radioltcidas bien delimitadas, de margenes lisos
o corticados. El 80% de los QO son uniloculares (Hassan et al., 2024) y se asocian a un diente
retenido en un 25-40% de los casos. La reabsorcién radicular de los dientes adyacentes es menos
frecuente que en los quistes dentigeros y radiculares (Neville et al., 2023). Su diagnéstico se basa
en el resultado histopatolégico.

Su tratamiento se determina con base en su localizacién, relacién con las estructuras adyacentes
ytamafio de la lesion. Se clasifican en conservadores, los cuales incluyen la marsupializacion, la
descompresion y la enucleacion, con o sin terapia adyuvante (Roman et al., 2024) como la
crioterapia, la osteotomia periférica o la aplicacion de solucién de Carnoy modificada, libre de
cloroformo, para la cauterizaciéon quimica de los QO (Donnelly et al., 2021; Jeon et al., 2023; Pinto
Junior et al., 2021; Pylkko et al., 2023). El tratamiento no conservador o radical incluye la
reseccién en bloque, una forma mds efectiva para evitar la recurrencia; sin embargo, es la mas
agresiva.

Presentacion del caso

Se presenta a la consulta del servicio de Cirugia Maxilofacial del Hospital Juarez del Centro
paciente femenino de 18 afios, soltera, originaria del Estado de México. Refiere como motivo
principal: “Me sali6 una bolita en los dientes de abajo”.

Al interrogatorio directo, la paciente menciona un aumento de volumen desde hace 6 meses en
zona de organos dentales anteriores mandibulares, asintomatico. Antecedentes
heredofamiliares de relevancia: padre diagnosticado con el SCBCN. Antecedentes personales
patolégicos y patoldgicos negados.

En el examen fisico se observaron alteraciones craneofaciales: macrocefalia, prominencia
frontal, estrabismo, base nasal ancha, hipoplasia del tercio medio facial y laterognasia
mandibular. Se evidencia un aumento de volumen a nivel submandibular derecho con zonas
induradas moviles y de consistencia firme (Figura 1.A 'y B). Ademas, se identifican pits palmares
y plantares bilaterales (Figura 2.A y B). Intraoralmente se observan mucosas hidratadas y
normocrémicas, inflamacién gingival, denticiéon permanente incompleta, érganos dentarios sin
anomalias estructurales, presencia de conducto submandibular derecho no permeable. Se
identifica un aumento de volumen, localizado entre incisivo central y canino inferior izquierdo. A
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la palpacidn de consistencia indurada, bordes difusos, eritematosa, de aproximadamente 5 mm
de didametro, sin salida de contenido, sin movilidad dental asociada y asintomatica.

Figura 1

Fotografias extraorales frontal y lateral

Figura 2

Pits palmares y planteras de la mano derecha y el pie izquierdo

Se solicité ortopantomografia (Figura 3.A) y tomografia computarizada de craneo en la que se
observan los siguientes hallazgos. En seno maxilar izquierdo, se identifica lesién radiopaca,
unilocular con bordes bien delimitados, involucrando a tercer molar. Inferior a esta, en la regién
de la tuberosidad del maxilar, se observa una segunda lesién unilocular bien delimitada de menor
tamario (Figura 4.A). En parte del dangulo y rama mandibular izquierda, se observa una tercer
lesion radiolucida, multilocular, bien delimitada, con margenes corticados, que involucra al tercer
molar (Figura 4.B). Asimismo, entre el incisivo central y el canino inferior izquierdo, se observa
una cuarta lesién radioldcida, multilocular, con margenes corticados, desplazando raices de
dichos drganos dentales, sin rizdlisis (Figura 4.C). En la region submandibular derecha, se
identificaron multiples lesiones radiopacas, sugestivas de calcificaciones en la glandula
submandibular (Figura 4.D). En la radiografia de tdrax, la cual mostré la manifestacion tipica de
espina bifida oculta de vértebras cervicales (Figura 3.B).
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Figura 3

Ortopantomografia en la que se aprecian multiples lesiones quisticas y calcificaciones en la
glandula submandibular (Fig. A). Radiografia de térax (vista postero anterior) que muestra espina
bifida oculta de las vértebras cervicales (Fig. B)

Figura 4

Tomografia computarizada de craneo, corte axial, coronal, sagital y reconstruccion tridimensional.
Quiste en seno y tuberosidad del maxilar izquierdo (Fig. A), quiste en dngulo y parte de rama
mandibular izquierdo (Fig. B), quiste entre incisivo central y canino inferior izquierdo (Fig. C) y
calcificaciones de la glandula submandibular derechas (Fig. D)
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Diagnéstico

Mediante la integracién de los datos obtenidos a través de la anamnesis, el examen fisico e
intraoral y el andlisis de los estudios de imagen, se establecié el diagndstico presuntivo de
SCBCN vy sialolitiasis de la glandula submandibular. Dadas las dimensiones y la localizacion de
las lesiones, se opté por realizar las biopsias excisionales de las lesiones mediante dos tiempos
quirargicos diferentes: un primer tiempo para la enucleacién de los quistes odontogénicos y un
segundo tiempo para la sialoadenectomia de la glandula submandibular derecha.

Tratamiento

En el primer tiempo quirdrgico, se procedio a la enucleacion, curetaje y aplicacion de solucién de
Carnoy modificada para el tratamiento de los quistes odontogénicos. Bajo anestesia general
balanceada, se colocaron campos quirdrgicos estériles, y se llevo a cabo la asepsia y antisepsia
del tercio medio e inferior de la cara con povidona yodada al 10%. Se inici6 el procedimiento
infiltrando lidocaina con epinefrina al 2% (1:100,000) en el nervio alveolar superior medio y
posterior izquierdo y nervio mandibular izquierdo mediante técnica troncular. Se realiza incision
cirunvestibular mucoperiostica entre el primer premolar y el primer molar superior izquierdo, se
levanta colgajo y se expone la lesién con osteotomia tipo Caldwell-Luc, seguido de la enucleacion
y curetaje de lesiones, incluyendo el tercer molar asociado. En mandibula, se confecciond un
colgajo mucoperiéstico, triangular en region retromolar izquierda. Tras el levantamiento del
colgajo, se localiza la lesién, se realiza osteotomia y se procede a la enucleacion y curetaje de
esta, incluyendo el érgano dental retenido. Entre incisivo central y canino inferior izquierdo, se
disefid un colgajo gingival vestibular, se realizé osteotomia y enucleacién y curetaje de la lesion.
En todas las cavidades resultantes, se realizé fresado de los bordes. Posteriormente, se
colocaron gasas para proteger los tejidos blandos circundantes, se embebieron otras en solucién
de Carnoy modificada y se colocaron en las cavidades quisticas durante 5 minutos. Se retiran las
gasas y se realizé lavado mecanico a presidén con solucién fisioldgica. Tras revision de la
hemostasia, se realizé cierre de tejidos mediante sutura reabsorbible 3-0. Las muestras
obtenidas se fijaron en formol al 10%, enviandolas para su estudio histopatoldgico. La paciente
fue medicada con amoxicilina con acido clavulanico de 875/125 mg cada 12 horas durante 7
dias, metamizol sédico 500 mg cada 8 horas durante 5 dias y ketorolaco de 30mg, tabletas
sublinguales, cada 8 horas durante 3 dias; se indica dieta liquida, progresar a dieta blanda libre
de grasas e irritantes, termoterapia fria constante durante 72 horas, posteriormente colocacién
de fomentos humedo-calientes, realizar lavados con clorhexidina al 0.12 % durante 10 dias. Se
citd a los 3 dias a consulta de revisién y a los 10 dias para retiro de puntos.

El resultado histopatolégico confirma el diagnostico de queratoquistes odontogénicos.
Reportando cavidades quisticas revestidas por epitelio escamoso estratificado
paraqueratinizado corrugado, con estrato basal en empalizada y nucleos hipercromaticos, con
separacion parcial del epitelio con cdpsula delgada de tejido conjuntivo fibroso denso y laxo, bien
vascularizado, con areas de hemorragia reciente y antigua, misculo estriado y hueso compacto.
Se identifica infiltrado inflamatorio crénico local de leve a moderado. (Figura 5. A, By C) En quiste
de seno maxilar izquierdo, se identificaron 2 quistes satélites en el espesor de la capsula de 0.5
mm. Por otro lado, en quiste de rama mandibular, se identifican 4 quistes satélites en el espesor
de la capsula. Llama la atencién uno de Tmm. con degeneracion xantomatosa y se identificaron
acinos glandulares mucosos. En el quiste propio del incisivo central y canino inferior izquierdo,
no se identificaron quistes satélites en el espesor de la capsula.

Figura 5
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Caracteristicas microscépicas clasicas del QO en un aumento de 4x (Fig. A), 10x (Fig. B) y 40x (Fig.
C) con tincién H&E: epitelio escamoso estratificado delgado (de 6 a 8 células de grosor)

Nota: La superficie epitelial se observa ligeramente corrugada y paraqueratinizado, debido a la
retencién de nucleos picnéticos en la capa superficial de los queratocitos (flecha roja). La capa
basal presenta células con nicleos alargados e hipercromaticos, dispuestas en empalizada, de
superficie lisa y ausencia de crestas epidérmicas (flecha amarilla). Se identifica la presencia de
islas epiteliales en el interior del quiste (flecha negra), lo cual explica su susceptibilidad a la
recurrencia.

En el segundo tiempo quirdrgico, se procedid a realizar la sialoadenectomia de la glandula
submandibular. Bajo anestesia general balanceada, paciente con hiperextensién cervical, previa
asepsia y antisepsia del tercio inferior facial y la regién cervical con povidona yodada al 10%, se
colocaron campos quirtrgicos estériles. Localizando el borde inferior de la mandibula, se marco,
en piel, una linea paralela a 1.5 cm por debajo de esta. Inicié procedimiento infiltrando lidocaina
con epinefrina al 2% (1:100,000) via subcutanea; se procedio a realizar incision lineal tipo Risdon.
Se incidid piel, tejido celular subcutaneo, musculo platisma; se elevan colgajos subplatismales y
se realiza la sialoadenectomia de la glandula y las calcificaciones (Figura 6.A), disecandola de
sus inserciones musculares, preservando la rama marginal del nervio facial. Tras revision de
hemostasia, se realiz6 el cierre por planos: plano muscular mediante sutura reabsorbible 3-0 y
piel mediante nylon 6-0. Las muestras obtenidas se fijaron en formol al 10%, enviandolas para su
estudio histopatoldgico. La paciente fue medicada con amoxicilina con acido clavulanico de
875/125 mg cada 12 horas durante 7 dias, metamizol sédico 500 mg cada 8 horas durante 5 dias
y ketorolaco de 30mg, tabletas sublinguales, cada 8 horas durante 3 dias; se indica lavado de la
herida con jabon neutro, termoterapia fria constante durante 72 horas y posteriormente
colocacion de fomentos humedo-calientes. Se cité a los 3 dias a consulta de revision y a los 10
dias para retiro de puntos.

El resultado histopatolégico confirma el diagnéstico de sialolitiasis gigante de la glandula
submandibular y sialoadenitis linfocitica focal, reportando tejido glandular mixto de predominio
seroso con conductos interlobulillares dilatados, con la presencia de cumulos linfoides y
linfocitos dispersos en los septos fibrosos. Por afuera del parénquima glandular, sobre la
capsula, se identifican calcificaciones concéntricas finamente granulares con calcosferitos
basdfilos, algunos con la presencia de espacios ahusados dejados por cristales de colesterol de
localizacion central, con respuesta inflamatoria crénica granulomatosa difusa severa con células
gigantes multinucleadas del tipo osteoclasto. (Figura 6 By C)

Figura 6
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Caracteristicas macroscopicas (Fig. B): se observa la glandula compuesta por un Iébulo de
aproximadamente 3cm de diametro mayor

Nota: En la periferia, se identifican diode 1 cm. Una
capsula fina recubre la totalidad de la glandula y a las estructuras clasificadas, las cuales
presentan un color ocre y una apariencia porosa. Estas caracteristicas se pierden durante el
proceso de descalcificacién. Caracteristicas microscoépicas en aumento de 40x (Fig. C) con
tincion H&E: se observan precipitaciones de calcio delimitadas por cristales de colesterol con
extremos ahusados de coloracién eosinéfila, rodeadas por un halo basoéfilo en la periferia,
delimitadas por una cdpsula de tejido conectivo fibroso denso laxo con intenso infiltrado
inflamatorio crénico, difuso y severo.

La paciente acudié a las citas de revision, en las que se realiz6 terapia con laser terapéutico para
el control de la inflamacién y para favorecer la regeneracion tisular, obteniendo resultados de
éxito. La zona quirurgica postoperada de la glandula submandibular derecha no presenta mas
alteraciones y radiograficamente no se observaron nuevos hallazgos. A la evaluacién del nervio
facial, la paciente no presenté signos de paresia o parestesia. Se solicité ortopantomografia de
control a los 6 meses (Figura 7), en la que se observa un aumento de la radiopacidad en las zonas
postquirdrgicas, asi como una correcta neoformacién 6sea en relacién con el tiempo de
evolucion.
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Figura 7

Ortopantomografia de control a los 6 meses

DISCUSION

Para establecer el diagnéstico del SCBCN, se han propuesto una serie de criterios mayores y
menores a lo largo del tiempo. Actualmente, la Organizacion Mundial de la Salud (OMS), en la
quinta edicion de su clasificacién de tumores de cabeza y cuello, establece los siguientes
criterios diagnésticos (Nosé & Lazar, 2022):

Criterios mayores
Multiples queratoquistes mandibulares en adultos jovenes (menores de 20 afios).

Multiples carcinomas basocelulares desproporcionados a la exposicidon solar o en adultos
jovenes (menores de 20 afios).

Presencia de pits / fosas palmares y plantares.
Tumores cerebrales (meduloblastomas).
Calcificacidn ectopica de la hoz del cerebro.
Antecedente familiar de primer grado con SCBCN.
Criterios menores

Aumento de la circunferencia craneal.

Anomalias oculares.

Fibromas multiorganicos (cardiacos u ovaricos).
Anomalias costales (fusionadas, bifidas o separadas).

Otras anomalias esqueléticas (espina bifida oculta, fusidn vertebral, polidactilia).
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Malformaciones craneofaciales (labio y/o paladar hendido).
Quistes linfomesentéricos.

El diagnéstico de SCBCN requiere la presencia de dos criterios mayores y uno menor, un criterio
mayor y tres menores, 0 una prueba genética positiva. En el presente caso, la paciente cumplié
con tres criterios mayores (mdltiples queratoquistes odontogénicos, fosas palmares y plantares,
y antecedente familiar de primer grado) y tres criterios menores (espina bifida oculta,
macrocefalia, estrabismo ocular, prognatismo mandibular y asimetria facial), lo que confirm¢ el
diagndstico de SCBCN, también conocido como sindrome de Gorlin Goltz.

Los QO son una manifestaciéon comun del SCBCN; la literatura menciona diferencias en la edad
de aparicion y la histologia entre los QO sindrémicos y no sindrémicos. Segun Janjua et al., 2022,
los QO relacionados con el sindrome suelen aparecer entre los 10 y 30 afios y presentan mayor
cantidad de quistes satélites. Nuestra paciente ya cuenta con multiples QO, y el analisis
histopatoldgico revela la presencia de multiples quistes satélites, lo que concuerda con los
hallazgos tipicos del SCBCN. Para su tratamiento, se opt6 por realizar la enucleacion y aplicacion
de la soluciéon de Carnoy modificada como terapia adyuvante. Un estudio retrospectivo de
Donnelly et al., 2021, comparé la eficacia de la soluciéon de Carnoy y la soluciéon de Carnoy
modificada en la prevencion de la recurrencia de los QO, sin encontrar diferencias significativas
entre ambos tratamientos. La solucién de Carnoy modificada mostré una tasa de recurrencia del
13.9%, en comparacion con el 14.6% de la solucidon de Carnoy, lo que cuestiona el uso del
cloroformo en el tratamiento coadyuvante de los QO. Sin embargo, es importante mencionar que
la principal limitacion de este estudio fue el tamafio limitado de la muestra y el corto periodo de
seguimiento. Dado que se ha informado que los QO pueden recurrir hasta 10 afios después de
su extirpacion, no se puede determinar la efectividad a largo plazo de la solucion de Carnoy
modificada en nuestra paciente.

Es importante destacar que, si bien se han descrito diversas manifestaciones asociadas al
SCBCN, la sialolitiasis o sialoadenitis no se encuentra entre ellas. La sialolitiasis es la patologia
mas comun de las glandulas salivales (Badash et al., 2022). Se caracteriza por la formacién de
calculos en los conductos de las glandulas principales: parétida, submandibular y sublingual
(Hammett & Walker, 2024). Esta condicion afecta principalmente a adultos entre 30 y 50 afios
(Ashindoitiang et al., 2023; Asnely et al., 2021; Humbe et al., 2023; Kuzenko et al., 2024; Moisa et
al., 2022; Nashkova & Prosheva, 2023; Sonar et al., 2023). En ocasiones, los célculos obstruyen
los conductos salivales, provocando inflamacidn, infecciones bacterianas superpuestas
(sialoadenitis) (Sonar et al., 2023) o, en casos raros, abscesos (Hammett & Walker, 2024). La
glandula submandibular es la mas frecuentemente afectada (Ashindoitiang et al., 2023; Badash
et al,, 2022; Mustakim et al., 2022). La etiologia de la sialolitiasis aun no se comprende
completamente debido a la incidencia rara de la enfermedad (Ashindoitiang et al., 2023; Asnely
et al., 2021; Humbe et al., 2023; Putri Arihtalia Br Purba & | Dewa Gede Arta Eka Putra, 2024; Sonar
et al,, 2023). Los factores que contribuyen a su formacion incluyen una ingesta reducida de
liquidos y los efectos secundarios de farmacos como los diuréticos, que disminuyen la
produccidn salival. En los ultimos afios, se ha sefialado al tabaquismo como un factor de riesgo
potencial, ya que induce inflamacion en los conductos salivales y reduce la produccién de
amilasa salival (Kuzenko et al., 2024; Moisa et al., 2022).

CONCLUSIONES

Dado que la sialolitiasis es una afeccion poco frecuente en pacientes menores de 30 afios y su
asociacién con sindromes, como el SCBCN, ha sido escasamente reportada en la literatura, este
caso representa una presentacion atipica que merece ser evaluada y documentada en
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profundidad. Serd necesario realizar estudios adicionales con un mayor nimero de pacientes con
SCBCN y sialolitiasis de las glandulas salivales para determinar si existe una asociacién real entre
estas dos condiciones o si se trata de un hallazgo inusual aunado al sindrome.

El reconocimiento temprano de las manifestaciones clinicas del SCBCN, como los carcinomas
basocelulares y los queratoquistes odontogénicos, mediante el uso de aucxiliares de diagndstico,
junto con las caracteristicas faciales asociadas, es fundamental para garantizar un manejo
multidisciplinario adecuado. Esto no solo optimiza el tratamiento, sino que también proporciona
al paciente y a sus cuidadores la informaciéon necesaria sobre este trastorno. El cirujano
maxilofacial adquiere un rol esencial en la identificacién de los queratoquistes odontogénicos. El
control odontolégico debe iniciarse a los dos afios, con la realizacion de ortopantomografias
anuales a partir de los ocho afios. En términos generales, estos pacientes requeriran multiples
visitas hospitalarias y seran sometidos a diversos procedimientos quirdrgicos a lo largo de su
vida. Por ello, el apoyo psicolégico es un componente fundamental en su tratamiento, tanto para
el bienestar del paciente como para el de sus cuidadores, favoreciendo una mejor calidad de vida
y adherencia al tratamiento.
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