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Resumo

A Sindrome do Carcinoma Nevoide Basocelular
(SCNBC), anteriormente conhecida pelo eponimo de
Sindrome de Gorlin-Goltz, representa uma condigdo
hereditaria, autossémica dominante, de alta penetran-
cia e expressividade variada. Caracteriza-se por altera-
¢Oes cutaneas, 6sseas, dentarias, podendo afetar o sis-
tema nervoso central e estruturas oculares. O desenvol-
vimento de multiplos carcinomas basocelulares em ida-
de precoce e a presenga do tumor odontogénico cerato-
cistico sdo os achados clinicos mais frequentes. O pre-
sente trabalho teve por objetivo destacar a importancia
do cirurgido-dentista no diagnostico da SCNBC, bem
como relatar um caso clinico de uma paciente de nove
anos de idade portadora desta condig&o.

Palavras-chave: sindrome do carcinoma nevoide
basocelular; tumor odontogénico ceratocistico; carcino-
ma nevoide de células basais.

Abstract

The Nevoid Basal Cell Carcinoma Syndrome
(NBCCS,) is an inherited, autossomal dominant condition
with complete penetrance and variable expressivity. It is
characterized by skeletal, cutaneous and dental abnor-
malities, and it can also affect the Central nervous system
and ocular structures. The development of multiple ba-
sal cell carcinoma in early age, and the presence of the
odontogenic keratocyst are the most common clinical fin-
dings. The target of this paper was to show the importan-
ce of the surgeon in the early diagnosis of the NBCCS,
and report a clinical case of a 9-year-old bearer of this
condition.

Keywords: nevoid basal cell carcinoma syndrome;
odontogenic keratocyst; nevoid basal cell carcinoma.

Introducao

Sindrome do Carcinoma Nevoide Basocelular (SCNBC),

também conhecida como Sindrome de Gorlin-Goltz, é

definida como uma sindrome hereditdria, autossémica
dominante, com alta penetrancia e expressividade varidvel (13,
16, 22, 24). Estima-se que acomete uma a cada 60.000 pessoas,
sendo a raca caucasiana, seguida da raca negra, as mais afetadas.
Por ser uma desordem autossdOmica dominante ndo hé predile-
¢do quanto ao género, atingindo homens e mulheres com igual
frequéncia (1, 4, 19). O desenvolvimento da SCNBC ocorre por
mutacées em um cromossomo denominado de PATCHED ou
PTCH, o qual representa um gene supressor tumoral mapeado
no cromossomo 9q22.3-q31. O cromossomo 9 é responsavel
por codificar uma proteina transmembrana que parece desem-
penhar um papel fundamental no desenvolvimento embrio-
ndrio, assim como no controle do crescimento e na regulariza-
¢do da forma. Alteracdes nesse gene resultardo em malforma-
¢oes e maior propensdo ao desenvolvimento de neoplasias
benignas e malignas (10, 11, 17, 28, 29, 32).

Em 1894, Jarish descreveu um caso clinico que, por suas carac-
teristicas, foi supostamente o primeiro caso conhecido da SCNBC.
Em 1960, Gorlin e Goltz descreveram pela primeira vez as patolo-
gias associadas a sindrome, quando entdo passou a ser denomi-
nada Sindrome de Gorlin-Goltz (5, 8, 11, 13, 19).

Muiltiplos carcinomas nevoides basocelulares, tumor odonto-
génico ceratocistico, anomalias de costelas e vértebras, calcifica-
¢Oes intracranianas, cistos epidérmicos da pele, bossas temporo-
parietal e frontal, hipertelorismo e depressdes palmares e plan-
tares sdo as principais patologias observadas. Outra patologia
observada e de singular importancia é o meduloblastoma, um
tumor maligno que se desenvolve na fossa posterior do cérebro
acometendo 10% dos pacientes portadores da SCNBC (2, 19).

Kimoses, em 1997, propds que o diagnéstico da Sindrome do
Carcinoma Nevoide Basocelular fosse baseado em critérios clas-
sificados como maiores e menores, bastando, assim, dois critéri-
0s maiores ou um critério maior e dois menores para o diagnés-
tico. Sdo definidos critérios maiores: a presenca de dois ou mais
carcinomas em pele, a presenca do tumor odontogénico cerato-
cistico, trés ou mais pontos ceratéticos palmo-planares depres-

| | Rev. bras. odontol., Rio de Janeiro, v. 67, n. 1, p.34-8, jan./jun. 2010



A importancia do cirurgido-dentista na detecgdo da Sindrome do Carcinoma Nevoide Basocelular: relato de caso O

soes palmares, alteracdes das
costelas e vértebras e familiar em
primeiro grau portador da sindro-
me. Como critérios menores, as
bossas temporoparietal e frontal
proeminentes, hipertelorismo,
md formacdo congénita, fibro-
mas cardiacos e atraso mental. A
presenca de multiplos tumores
odontogénicos ceratocisticos
pode representar o indicio mais
precoce desta sindrome, especi-
almente quando se manifesta em
pacientes jovens. Assim sendo, o
cirurgido-dentista possui um pa-
pel de destaque no reconheci-
mento inicial desta condicao,
antecipando um diagndstico
preciso e a correta conduta tera-
péutica (2, 4). O objetivo deste
trabalho é relatar um caso clini-
co de uma paciente de nove anos
portadora da Sindrome do Car-
cinoma Nevoide Basocelular e
destacar a importancia do cirur-
gido-dentista no diagndstico
precoce desta sindrome.

Relato de Caso

Paciente D.S.S., 9 anos de ida-
de, melanoderma, género femi-
nino, nascida de parto normal
aos 7 meses, compareceu a Cli-
nica de Estomatologia do curso
de Odontologia da Universida-
de Gama Filho, em marc¢o de
2005, com queixa principal de
inflamac¢do na gengiva. Durante
a anamnese e histéria médica
pregressa, ndo relatou qualquer
alteracao sistémica e nenhuma
informacdo relevante da histéria
familiar foi mencionada. Segun-
do o responsdvel, a paciente
apresentava apenas dificuldade
de aprendizado. Ao exame fisico
extrabucal, notou-se a presenca
de hipertelorismo, bossa frontal
proeminente e manchas cutane-
as nas palmas das maos (Figu-
ras 1 e 2). Ao exame fisico intra-
bucal, constatou-se um aumen-

to de volume na regido de mola-
res inferiores do lado esquerdo
com drenagem de esxudato pu-
rulento bem como na regido do
canino inferior direito (dente 83).
Ambas as lesdes eram de consis-
téncia amolecida e ndo apresen-
tavam sintomatologia dolorosa.
Solicitamos radiografia panora-
mica dos maxilares que nos re-
velou trés dreas radioldcidas: na
regido dos molares inferiores
esquerdos, na regido dos mola-
res superiores esquerdos e na
regido do dente 83, estando to-
das associadas a dentes inclusos
(Figura 3).

A paciente foi entdo encami-
nhada ao Hospital Municipal
Miguel Couto (R]) para a reali-
zacao de biépsias das lesdes,
sob anestesia geral. Previa-
mente ao procedimento cirur-
gico, foi realizada a puncao as-
pirativa das lesdes, sendo co-
lhido um liquido claro-opaco
com aspecto de vela derretida.
Procedeu-se, entdo, as biopsi-
as incisionais das lesdes que
foram mantidas descomprimi-
das através da instalacao de ob-
turadores de resina em seu in-
terior. As pecas cirurgicas foram
encaminhadas para o exame
histopatolégico, em formol a
10% (Figura 4). Os espécimes
foram preparados e corados em
Hematoxilina-eosina, que nos
revelou fragmento de lesdo de
aspecto cistico, revestida por
epitélio escamoso estratificado
com paraceratina corrugada,
camada basal cuboidal, cujos
nicleos exibem hipercromatis-
mo e disposicdao em palicada.
Circundando a lesao capsula de
tecido conjuntivo fibroso.

Diante do diagndstico de
miultiplos tumores odontogéni-
cos ceratocistico, novos exames
foram solicitados com o objeti-
vo de analisar os sistemas cu-
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taneos, oftalmolégico, muscu-
lo esqueletal, nervoso e géni-
to-urindrio.

A paciente foi entdo subme-
tida a radiografia do térax, mas
nenhuma alteracao foi observa-
da. A radiografia de coluna cer-
vical, lombar e tordcica mostrou
uma escoliose severa com dimi-
nuicdo dos espagos articulares
entre T3, T4, T5 e T6 e uma escle-
rose subcondral (Figura 5). A to-
mografia de cranio, objetivando
pesquisar calcificacdes intracra-
nianas, nada revelou.

Nenhuma alteragdo foi obser-
vada na ultrassonografia abdo-
minal. Somando os achados cli-
nicos e histopatolégicos e base-
ando-se em critérios classifica-
dos como maiores e menores, o
diagnéstico da Sindrome do Car-
cinoma Nevoide Basocelular foi
estabelecido para esta paciente.

Discussao

De acordo com os autores
revisados, a SCNBC é uma enti-
dade clinica patolégica caracte-
rizada por muiltiplas manifesta-
¢oes clinicas, especialmente
pela presenca de carcinomas
basocelulares em pele, multi-
plos tumores ceratocistico nos
maxilares e anomalias esquelé-
ticas. A exposi¢ao indiscrimina-
da ao sol e a irradiagdes ioni-
zantes podem aumentar a
agressividade dos carcinomas
basocelulares (1, 9, 20, 22, 23).

E unanime que presenca de
um unico tumor ceratocistico
odontogénico, em pacientes com
idade inferior a 20 anos, deve ser
um indicio de investigacdo para
a SCNBC, visto que este tumor
normalmente constitui o primei-
ro sinal desta sindrome e o seu
aparecimento ocorre mais preco-
cemente em individuos sindro-
micos quando comparados aos
ndo portadores da sindrome. O
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diagndstico de multiplos tumo-
res odontogénicos ceratocisti-
co em uma paciente de 9 anos
de idade foi determinante para
que os autores investigassem
a presenca de outros sinais que
caracterizassem a SCNBC. Deve-
se destacar a importancia do ci-
rurgido-dentista no diagndstico
precoce desta sindrome, uma
vez que a primeira manifesta-
¢do clinica acomete os 0ss0s
maxilares (1, 6, 23, 25).

Embora no passado alguns
autores considerassem dificil o
diagnéstico da SCNBC pela au-
séncia de critérios de diagndés-
tico bem definido, atualmente,
a maioria dos autores revisa-
dos concordam que a presenca
de dois critérios maiores ou de
um critério maior associado a
dois menores sdo suficientes
para o estabelecimento do di-
agnéstico, de acordo com o pro-
posto por Kimoses, em 1997. No
caso relatado, o diagnéstico foi
estabelecido pela presenca de
dois critérios maiores (tumor
ceratocistico odontogénico e
alteracdo vertebral) e dois cri-
térios menores (bossa frontal e
hipertelorismo e manchas cuta-
neas) (4, 11, 15, 20, 32).

A presenca de escoliose na
paciente em questdo vem a con-
firmar o descrito por GORLIN
(14), que considera as alteragdes
esqueléticas frequentes no por-
tador da SCNBC. Embora a paci-
ente ndo possuisse costelas bifi-
das, este tipo de alteracao esque-
lética é a mais evidenciada.

Deve-se ainda considerar a
alta taxa de ocorréncia dos tumo-
res odontogénicos ceratocisticos
nos portadores da sindrome,
sendo a recidiva mais prevalen-
te até os trinta anos de idade e
diminuindo a partir da quarta
década de vida. A solicitacao
anual de uma radiografia pano-

ramica dos maxilares de oito até quarenta anos de idade deve
ser protocolar nestes pacientes (6, 7, 21, 23).

A investigacdo dos sistemas cutaneo, musculo-esqueletal, of-
talmolégico, nervoso e genito-urindrio nos portadores da sindro-
me deve ser o mais precoce possivel, a fim de detectar alteragdes
patolégicas e minimizar complicagdes posteriores, especialmen-
te as neoplasias, bastante frequentes nestes pacientes. Devido ao
cardter autossdomico dominante da sindrome, a investigacado fa-
miliar pode permitir o diagnéstico de outros portadores (29).

ASSEF (3) e BAKAEEN (6) destacam a importancia do acompa-
nhamento multidisciplinar nesta sindrome, com o intuito de di-
agnosticar, acompanhar e tratar os sistemas afetados, oferecendo
melhor qualidade de vida aos pacientes. Por se tratar de uma en-
tidade genética, faz-se necessdrio o aconselhamento genético, su-
gerindo aos portadores desta sindrome evitar filhos, devido ao
alto risco de acometimento dos descendentes (3, 6, 25, 30).

A maioria dos autores revisados condicionam o tratamento dos
carcinomas basocelulares ao comportamento da lesdao. Os tumores
pequenos sdo tratados por remocao cirdrgica e, normalmente, ndo
ameacam a vida do paciente. Alguns casos podem evoluir ao 6bito
em funcao da invasdo do tumor para estruturas vitais. O tumor odon-
togénico ceratocistico usualmente € tratado por enucleagdo com
curetagem, associada a aplicacdo de solugdo de Carnoy (13, 22, 26).

Figura 1. Hipertelorismo e bossa fron-
tal proeminente

Figura 2. Mancha
cutanea
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Figura 3. Presenca de multiplas les6es nos maxilares

Figura 5. Escoliose

Conclusido

De acordo com o revisto na literatura podemos concluir que:
* E fundamental o papel do cirurgido-dentista no diagnéstico precoce da Sindrome do Carcinoma Ne-
voide Basocelular, uma vez que o tumor odontogénico ceratocistico constitui uma das primeiras mani-

festacdo da sindrome;

¢ O diagnéstico precoce pode determinar uma melhor qualidade de vida para estes pacientes, além de
prevenir complicacoes futuras, especialmente as de cardter neopldsico, diminuindo assim a morbidade;

* O acompanhamento clinico destes pacientes deve ser multidisciplinar e por longo prazo. &)
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