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Resumen

Objetivo: Presentar dos casos de sindrome de Gor-
lin-Goltz y su tratamiento quirurgico paliativo, ha-
ciendo hincapié en la importancia del manejo mul-
tidisciplinario.

Métodos: Es un trabajo retrospectivo con la presen-
tacién de dos casos clinicos, su tratamiento y revision
bibliografica.

Resultados: La terapia fotodindmica y la reseccion
quirurgica de las lesiones son alternativas terapéuti-
cas en estos pacientes.

Conclusiones: Los pacientes con sindrome de Gor-
lin-Goltz frecuentemente tienen manifestaciones
oftalmoldgicas debido a la presencia de lesiones de
carcinoma basocelular que comprometen el drea pe-
riocular. El abordaje multidisciplinario en el cuidado
de estos pacientes es esencial. El diagndstico precoz
puede permitir una mejor proteccion de la piel y un
cuidado desde edades mas tempranas.

Palabras clave: sindrome de Gorlin-Goltz, carcinoma
basocelular, sindrome névico basocelular, nevo baso-
celular multiple.

Gorlin-Goltz syndrome

Abstract

Objective: To present two cases of Gorlin-Goltz
syndrome and describe its palliative surgical treat-
ment, with a focus on the importance of multidis-
ciplinary management.

Methods: Retrospective study with two case re-
ports, treatment description and literature review.
Results: Photodynamic therapy and surgical re-
section of the lesions are therapeutic alternatives
for these patients.
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Conclusions: Patients with Gorlin-Goltz syn-
drome often have ophthalmologic manifestations
due to the presence of basal cell carcinoma lesions
involving the periocular area. A multidisciplinary
approach in the management of these patients is
essential. Early diagnosis can result in better skin
protection as well as better care from earlier age.
Keywords: Gorlin-Goltz syndrome, basal cell car-
cinoma, nevoid basal cell carcinoma syndrome,
multiple basal cell nevus.

Sindrome de Gorlin-Goltz

Resumo

Objetivo: Apresentar dois casos de sindrome de
Gorlin-Goltz e seu tratamento cirdrgico paliativo,
fazendo énfase na importancia da aplicagao mul-
tidisciplinar.

Métodos: E um trabalho retrospectivo com a apre-
sentacdo de dois casos clinicos, seu tratamento e
revisdo bibliografica.

Resultados: A terapia fotodindmica e a ressecao ci-
rurgica das lesdes sdo alternativas terapéuticas em
estes pacientes.

Conclusdes: Os pacientes com sindrome de Gor-
lin-Goltz, frequentemente tem manifestagoes
oftalmoldgicas devido a presenga de lesdes de
carcinoma basocelular que comprometem a area
periocular. A abordagem multidisciplinar no cui-
dado destes pacientes é esencial. O diagndstico
precoce pode permitir uma melhor protecdo da
pele e um cuidado desde idades mais precoces.
Palavras chave: sindrome de Gorlin-Goltz, carci-
noma basocelular, sindrome do nevo basocelular,
nevo basocelular multiplo.

Introduccion

El sindrome de Gorlin-Goltz es una enferme-
dad hereditaria, autosémica dominante, infre-
cuente y multisistémica. Se caracteriza por la
presencia de multiples lesiones de carcinoma
basocelular, quistes mandibulares, costillas bifi-
das, depresiones en plantas y palmas y calcifica-
ciones intracraneales' .

El sindrome ha recibido diferentes nombres
desde que fue comunicado por primera vez por

20

Jarish y White en 1894, hasta que en 1960 Gorlin
y Goltz describieron y dieron nombre propio a
esta entidad'”.

En el presente trabajo presentaremos dos casos
derivados a nuestro servicio para el tratamiento
de las lesiones perioculares.

Presentacion

Caso 1: paciente masculino de 41 afios deri-
vado por presentar multiples lesiones pigmen-
tadas en caray tronco con compromiso palpe-
bral (figs. 1 y 2). Al examen: AV ¢/c OD 20/20
y OI120/25. BMC: OD: lesion pigmentada en el
tercio interno del parpado inferior. OI: lesién
pigmentada que afecta todo el borde libre del
parpado inferior, ausencia de pestanas, alte-
racion de la anatomia del parpado inferior e
hiperemia conjuntival. Movimientos oculares
conservados en ambos ojos. En la tomografia
computada (TC) no se evidencia compromiso
orbitario. Se realiz6 mapeo bidpsico donde
se tomaron multiples muestras alrededor de
los margenes de la lesién extirpada. La ana-
tomia patoldgica informéd: carcinoma baso-
celular pigmentado. Se deriva a dermatologia
donde confirman el diagnéstico de sindrome de
Gorlin-Goltz por presentar depresiones plan-
tares, queratoquistes odontoégenos y carcinoma
basocelular en cara y térax. El paciente refiere
hermana con lesiones en piel similares a las
que él presenta.

Caso 2: paciente mujer de 58 afios derivada
con diagnoéstico de sindrome de Gorlin-Goltz
por presentar multiples lesiones de carcinoma
basocelular. Presenta antecedentes donde se le
realizo la extirpacion de tumor cerebral veinte
afios antes y reseccion de multiples nevos en la
zona periocular derecha con una antigiiedad
de 7 afos. Presenta AVc/c OD visién luz y OI
20/25.BMC: OD: anquiloblefaron, lagoftalmos.
OI: multiples lesiones basocelulares en parpado
inferior, perioculares y a nivel malar (fig. 3). Se
evidencia restriccién de la motilidad del OD
a la supraduccion, abduccion e infraduccion,
movimientos conservados en el OI. En la TC
no se evidencia compromiso orbitario.
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Figuras 1y 2. Multiples lesiones pigmentadas en piel de la cara. Algunas afectan el parpado inferior con alteracion de su anatomia, como se ve en el ojo
izquierdo.
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Figura 3. La paciente presenta multiples lesiones pigmentadas y ulceradas en la piel de la cara. Una gran lesion en el drea malar izquierda préxima al
drea periocular.

Material y métodos

Se realiz6 terapia fotodinamica (TF) por indi-
cacion de dermatologia. La terapia fotodindmica
es un tratamiento basado en la fotooxidacion de
materiales bioldgicos inducida por un agente
fotosensibilizante, el cual se localiza selectiva-
mente en determinadas células o tejidos tumora-
les, de forma tal que al ser iluminadas con una luz
de adecuada longitud y en dosis suficiente, esas
células resultan destruidas*. También se le realizé
reseccion de las lesiones palpebrales y periocula-
res con posterior reconstruccion por colgajos. Se
evidencia notable mejoria de las lesiones cutaneas
posterior al tratamiento (figs. 4 y 5).
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Discusion

En 1960, Gorlin y Goltz describieron la clasica
triada clinica que caracteriza al sindrome: carci-
nomas basocelulares multiples, queratoquistes en
las mandibulas y costillas bifidas'>.

Es una enfermedad rara, hereditaria autosd-
mica dominante de alta penetrancia y expre-
sién variable, ocasionada por la mutacién del
gen PTCHI1". Tiene una incidencia mundial de
1:50.000 a 1:150.000, con mayor incidencia en la
raza blanca y sin diferencia de género. E1 60% de
los pacientes no tiene antecedentes familiares vy,
dentro de este grupo, las mutaciones espontaneas
son las responsables del 35% al 50% de los casos”.
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Figura 4. Posquirdrgico de la reseccion de las lesiones palpebrales. Se realizé una tarsorrafia para proteccién ocular.

Figura 5. Posterior a la terapia fotodindmica. Se observa una gran mejoria con importante involucion de las lesiones pigmentadas.
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Tabla 1. Criterios diagndstico de Kimonis.

CRITERIOS MAYORES CRITERIOS MENORES

Dos lesiones basocelulares Macrocefalia

Quistes odontogénicos Hipertelorismo

Depresiones palmares o plantares Anormalidades esqueléticas

(alcificacion cerebral Alteraciones radioldgicas

Familiar de primer orden con afectacion Fibroma ovdrico

Meduloblastoma

Las caracteristicas principales son la presencia
de multiples nodulos cutaneos, tanto la piel no
expuesta al sol como la piel de la cara, que tienden
a malignizarse con la edad (carcinoma basocelu-
lar pigmentado), queratoquistes odontogénicos
multiples, depresiones palmares y plantares y cal-
cificaciones en la hoz del cerebro™°.

Las caracteristicas clinicas aparecen en las tres
primeras décadas de la vida. La forma de presen-
tacion mas habitual es la aparicién de querato-
quistes odontogenos o carcinomas basocelulares.

La coexistencia de carcinoma basocelulares
y queratoquistes odontdgenos es practicamente
patognomonico del sindrome de Gorlin-Goltz®.

Los carcinomas basocelulares comtinmente
afectan el torax y el drea cervicofacial y raramente
metastatizan’.

El diagnoéstico se realiza segun los criterios
de Kimonis (tabla 1) y es necesaria la presencia
de dos criterios mayores o de uno mayor y dos
menores para hacer el diagnostico®”.

El sindrome de Gorlin-Goltz no tiene un tra-
tamiento especifico, pero es recomendable un
abordaje multidisciplinario integrado por ciru-
janos oftalmdlogos, dermat6logos, maxilofaciales,
y neuré6logos®’.

El tratamiento consiste en la escisién de las
lesiones tumorales, asi como también la quimiote-
rapia topica (crema de imiquimod al 5%), terapia
fotodindmica y/o ablacion con lasér”.
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Conclusion

El sindrome de Gorlin-Goltz es una entidad
poco frecuente. Es importante sospecharlo en
pacientes con multiples lesiones de carcinoma
basocelular o en pacientes muy jévenes que pre-
senten este tipo de lesiones. Las lesiones de car-
cinoma basocelular en el area periocular son fre-
cuentes en estos pacientes. La edad de aparicion
precoz, su agresividad y las posibles recurrencias
hacen dificil su manejo. El abordaje multidiscipli-
nario es esencial. El diagnostico temprano per-
mite una mejor proteccion de la piel y un cuidado
desde edades mas tempranas.
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