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Resumo
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Introducao: A Sindrome de Gorlin-Goltz, também conhecida como
Sindrome do Carcinoma Basocelular Nevoide, ¢ um transtorno
hereditario autossomico dominante que se caracteriza pela presenca
de ceratocistos multiplos nos maxilares e carcinomas basocelulares,
além de alteracoes musculoesqueléticas, neurologicas, dermatologicas
e endocrinas. Relato de caso: O presente trabalho relata o caso
de um paciente de 15 anos de idade, atendido na Faculdade de
Odontologia da Universidade Federal de Santa Maria (RS), que
apresentava ceratocistos multiplos nos ossos maxilares, os quais foram
removidos cirurgicamente em varias etapas. O paciente encontra-se em
proservacao de 48 meses, incluindo avaliacoes clinicas e radiograficas.
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Conclusao: Conclui-se que acompanhamento periédico e sistematico
pode evitar consequéncias danosas ao paciente.

Abstract

Introduction: The Gorlin-Goltz Syndrome, also known as Nevoid Basal
Cell Carcinoma Syndrome, is a dominant autosomal hereditary disorder
which is characterized by the presence of multiple jaw keratocysts
and basal cell carcinomas, besides musculoskeletal, neurological,
dermatological and endocrine abnormalities. Case report: This paper
reports the case of a fifteen-year-old patient who was referred to the
Faculty of Dentistry of the Federal University of Santa Maria (RS, Brazil)
and presented multiple jaw keratocysts, which were surgically removed
in several steps. The patient is under observation for 48 months,
including clinical and radiographic evaluations. Conclusion: It can be
concluded that systematic and regular monitoring may avoid possible

harmful consequences to the patient.

Introducao

A Sindrome de Gorlin-Goltz (SGG), também
conhecida como Sindrome do Carcinoma Basocelular
Nevoide, ¢ um transtorno raro, com hereditariedade
autossdmica dominante, e caracteriza-se pela
presenca de ceratocistos multiplos nos maxilares,
carcinomas basocelulares e costela bifida [1, 2, 4, 6,
7, 8, 10, 13, 14]. Recentemente o termo ceratocisto
foi substituido por tumor odontogénico ceratocistico
(TOC) [3].

A literatura reporta prevaléncia variavel da SGG,
estimada entre 1 em cada 57.000 e 1 em cada 164.000
individuos [10]. A SGG provavelmente aparece em
todos os grupos étnicos, mas tem sido mais relatada
em individuos da raca branca [10]. Achados da
literatura mostram que homens e mulheres sao
igualmente afetados, e suas caracteristicas clinicas
surgem durante a primeira, a segunda ou a terceira
década de vida [2, 11].

Os TOCs aparecem em mais de 75% dos
pacientes que possuem a sindrome, podendo
ser uma das primeiras caracteristicas a serem
diagnosticadas por meio de achados radiograficos ou
de manifestacoes clinicas [1, 2, 3, 8, 11, 14]. Esse fato
torna imprescindivel o diagnoéstico precoce, em virtude
de possiveis complicacoes, entre elas a ocorréncia de
tumores malignos cerebrais e epiteliais [5, 6, 13].

A maioria dos TOCs acontece na por¢ao posterior
do corpo da mandibula e da regiao do ramo. As les6es
no arco superior sao notadas principalmente na area
de terceiro molar, sendo seguida, em frequéncia de
ocorreéncia, pela regiao de canino [8, 14]. Esses cistos
apresentam indice de recorréncia de mais de 62%,
principalmente nos primeiros cinco anos apoés o
tratamento cirargico [2, 4, 10].

De acordo com a literatura, a recorréncia pode
ser explicada pelo tipo de revestimento e/ou presenca
do cisto satélite dentro de sua capsula [8, 9, 14] e
pela possibilidade de perfurar e expandir a cortical
Ossea [12], assim como de penetrar na base dssea
(1, 12, 15].

A terapéutica dos tumores odontogénicos
ceratocisticos pode variar de enucleacao com
curetagem, enucleacao com osteotomia periférica
ou resseccao 6ssea em bloco [3, 6, 13].

Com base nas informacodes supracitadas,
0 objetivo deste trabalho € apresentar um caso
clinico de paciente com SGG, o qual foi submetido
a intervencoes cirurgicas para remoc¢ao de TOCs,
sendo acompanhado ha 48 meses. Portanto, por meio
deste estudo € possivel demonstrar a importancia da
avaliacao longitudinal de sindromes que podem vir
a comprometer o bem-estar e a qualidade de vida
do paciente.

Relato de caso

O paciente A. A. W., sexo masculino, 15 anos
de idade, leucoderma, estudante, compareceu ao
setor ligado a disciplina de Cirurgia e Traumatologia
Bucomaxilofacial do curso de Odontologia da
Universidade Federal de Santa Maria (UFSM, RS,
Brasil), encaminhado por uma cirurgia-dentista
que, ao analisar os exames radiograficos para a
colocacgao de aparelho ortodontico, verificou les6es
radiolticidas nos ossos maxilares.

As radiografias panoramicas e o perfil de face
evidenciaram retencao dos elementos dentarios 18,
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28, 38, 43 e 44, além de multiplas lesoes radiolicidas,
tanto na maxila quanto na mandibula, circunscritas
por linha radiopaca, e algumas estavam associadas
aos dentes 38, 43 e 48 (figura 1).

Figura 1 - Radiografia panoramica inicial

As caracteristicas faciais do paciente (ponte
nasal larga, hipertelorismo, estrabismo divergente,
circunferéncia do cranio aumentada e leve
prognatismo mandibular) indicaram o diagnéstico
presuntivo de SGG (figura 2), embora o exame
radiografico toracico nao evidenciasse presenca de
costela bifida. Durante o exame clinico, observou-
se o deslocamento de alguns dentes, por causa
do desenvolvimento de tumores odontogénicos
ceratocisticos.

Figura 2 - Aspecto facial de paciente com Sindrome de
Gorlin-Goltz

O tratamento cirtargico foi realizado em trés etapas
para que nao houvesse fragilizacao generalizada das
tabuas 6sseas. Na primeira fase, efetuou-se enucleacao

do cisto da regiao do mento (regido anteroinferior)
implicando exodontia do dente 43. Na segunda etapa,
apo6s 14 meses da primeira, procedeu-se a enucleacao
dos cistos da regiao dos dentes 38 e 48. Por fim, ap6s
16 meses da segunda intervencao, fez-se a enucleacao
do cisto no seio maxilar direito e do cisto entre os
elementos 12 e 14.

Em todas essas regioes foram realizadas
curetagens rigorosas nas lojas cirargicas apoés as
enucleacoes. Os procedimentos cirurgicos foram
feitos sob anestesia geral, e prescreveram-se no pos-
operatério os seguintes medicamentos: cefalexina
500 mg (a cada oito horas), diclofenaco de sédio 50
mg (a cada oito horas) e paracetamol 750 mg (a cada
seis horas). As pecas removidas foram enviadas para
exame histopatolégico, que confirmou o diagnéstico
presuntivo das lesoes (figura 3).

MICROSCOPIA:

A primeira imagem é compativel com a de um queratocisto
odontogénico: um revestimento de epitélio escamoso fino e
uniforme, com paraqueratose; presenca de paraqueratose
corrugada na superficie luminal do epitélio; auséncia de cones
interpapilares. Nas outras trés imagens, entretanto, a presenga
de alteragdes inflamatérias n&o é o que usualmente se observa
em queratocistos odontogénicos, mas sim em cistos periapicais.
Entretanto, a presenca de inflamagao, por si s6, ndo exclui a
ibili dequ odor ico.

DIAGNOSTICO: Mandibula, cistos de.
* HISTOLOGIA CONSISTENTE COM QUERATOCISTOS ODONTOGENICOS.

Figura 3 - Laudo histopatologico

Durante o acompanhamento do caso, verificou-
se em radiografia panoramica realizada apds um ano
e sete meses da primeira intervencao a presenca de
dois cistos: um em regiao adjacente a esta, distal do
elemento 32, estendendo-se até a mesial do elemento
45 (figura 4), e outro localizado no ramo ascendente
direito da mandibula (figura 5).

Figura 4 - Radiografia panoramica evidenciando a
presenca de lesdes radiolucidas da distal do dente 32
até a mesial do elemento 45



Figura 5 - Radiografia panoramica caracterizando uma
lesdo cistica localizada no ramo ascendente direito da
mandibula

O tratamento desses cistos consistiu em
enucleagoes cirargicas sob anestesia local, em virtude
do pequeno tamanho deles, e as pegas cirurgicas
foram encaminhadas para analise histopatolégica,
sendo confirmado novamente o diagndstico de
ceratocistos odontogénicos. A proservacao continua
semestralmente, e a ultima foi realizada sete meses
ap6s a ultima intervencao cirargica, evidenciando
cicatrizacao e neoformacao 6ssea.

Discussao

Os TOCs representam de 10 a 12% de todos
os cistos maxilares, e cerca de 5% se associam a
SGG [9]. Os ceratocistos aparecem em 75% dos
pacientes sindromicos e geralmente sao os primeiros
sinais evidentes [5, 10]. Comumente sao multiplos
e assintomaticos, podendo estar presentes em
qualquer regiao dos ossos maxilares [3, 14, 15].
Tais aspectos estao de acordo com o caso reportado
neste estudo, uma vez que durante o exame clinico
e radiografico o paciente apresentou caracteristicas
relacionadas a presenca dessa sindrome.

Existem multiplas técnicas de tratamento
que compreendem a enucleagdo com curetagem, a
enucleacao com osteotomia periférica e a resseccao
6ssea em bloco [1, 10], entre as quais a ultima
técnica € vista como agressiva [5]. Ha outras
técnicas consideradas conservadoras, como
uso de crioterapia, marsupializacao do cisto ou
descompressao seguida de enucleacao secundaria
[10]. A escolha pela terapéutica esta na dependéncia
de tamanho, localizacao e extensao da lesao, bem
como no aspecto idade e no fato de a lesao ser
primaria ou recorrente [1, 4, 5, 15]. No presente caso,
a técnica de enucleagdo com curetagem foi eleita,
pois tem sido sugerida pela literatura como eficiente
€ nao muito agressiva [1, 11, 12].

O carater recorrente do cisto € enfatizado por
diversos estudos [2, 4, 10]. No entanto Blanas et
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al. [4] questionam essa afirmacao, relatando que a
recorréncia desses cistos odontogénicos em pacientes
sindrémicos poderia significar novas formacoes
de cistos, o que aumenta artificialmente a relagao
de recorréncia em um determinado tratamento.
Concordando com esses autores, no caso que
relatamos, ndo podemos afirmar se os dois ultimos
procedimentos cirurgicos (figuras 4 e 5) foram
enucleacoes de cistos recorrentes ou novos cistos.
O exame radiografico realizado 14 meses apos a
primeira intervencao revelou uma lesao radiolticida
em area adjacente a um dos ceratocistos removidos
primariamente, porém a ultima intervencao foi feita
em uma nova localizacao, no ramo ascendente direito
da mandibula.

Os achados radiograficos dos cistos ocorreram
durante os primeiros 48 meses ap6s o procedimento
cirargico inicial, o que indica uma recorréncia desse
cisto nos primeiros cinco anos [2, 13]. Publicacoes
prévias tém relatado recorréncias de até 41 anos
apo6s o primeiro tratamento [15].

O mérito do relato do presente caso clinico
refere-se a avaliacao longitudinal de um paciente
com a SGG, uma vez que essa condicao pode ser
diagnosticada precocemente pelo cirurgiao-dentista
quando da presenca de lesoes cisticas multiplas nos
ossos maxilares, do mesmo modo que a frequéncia
€/ou o tratamento precoce de carcinomas basocelulares
associados a tal condicao patolégica.

Conclusao

O acompanhamento semestral nos primeiros
cinco anos e anualmente apés esse periodo é de
grande importancia para os pacientes acometidos pela
SGG, considerando sempre, além dos ceratocistos,
a avaliacao clinica com inspecao visual para
diagnostico precoce de carcinomas basocelulares
e alteragoes oftalmolégicas. Por meio de avaliacoes
periédicas pode-se prevenir a possivel ocorréncia
de carcinomas basocelulares associados a essa
sindrome.
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