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Sindrome dos multiplos carcinomas basocelulares nevéides
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RESUMO

[RODUCAO

Consideragées gerais

A sindrome dos multiplos carcinomas basocelulares
bides, ou sindrome de Gorlin-Goltz, caracteriza-se
esentar lesdes e alteracdes anatomicas que envol-
| miltiplos tecidos e regides anatdmicas, sendo os
Cipais: carcinomas basocelulares, ceratocistos odon-
icos, alteragdes esqueléticas e alteragdes neurologi-

Historico

arisch ¥ (1894) foi provavelmente o primeiro a
Tever um paciente portador da sindrome. Tratava-se
m jovem adulto com multiplas lesdes cutdneas, esco-
e retarde mental.

Nomland “® (1932) relata paciente com miiltiplos
omas basocelulares localizados na face e pescogo e
£ serem estas lesdes originarias de névus basocelula-

Straith ¢ (1939) descreve familia com multiplos ce-
Kistos odontogénicos, carcinomas basocelulares (em
8 membros desta familia) e calcificagdes intracra-
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— O autor descreve, de forma resumida, a analise da freqiiéncia das principais lesdes e
alteracdes anatdmicas observadas em 456 casos de pacientes portadores da sindrome dos multiplos carci-
nomas basocelulares nevéides ou sindrome de Gorlin-Goltz, provenientes de revisao da literatura. Verifi-
ca que esta sindrome se caracteriza por apresentar multiplos carcinomas
odontogénicos, alteragdes esqueléticas e alteragdes neurologicas.

basocelulares, ceratocistos

Binkley e Johnson ® (1951) descrevem paciente com
os sinais da sindrome que estava acompanhada de agene-
sia parcial do corpo caloso e costelas bifidas.

Posteriormente Gross, Calnan, Boyer e Martin, Ho-
well e Caro e Thoma (apud Silveira B1) descreveram ou-
tros pacientes. Em 1960, Gorlin e Goltz caracterizam a
presenca de carcinomas basocelulares, ceratocistos odon-
togénicos e costelas bifidas como sendo uma sindrome,
Apos esta caracterizagdo, muitos outros autores descre-
vem casos da sindrome, sendo acrescidas novas lesdes e
seu estudo aprofundado na area de diagnostico e trata-
mento.

Em 1963, Herzberg e Wiskemann % associam a pre-

senga de meduloblastomas como uma lesdo propria da
sindrome.

LESOES E ALTERACOES ANATOMICAS
OBSERVADAS NA SINDROME

Fregiiéncia

Abaixo se descreve, de forma sucinta, a freqiiéncia
das principais lesdes e alteragdes anatomicas observadas
em 456 casos de pacientes portadores da sindrome, obti-
das de ampla revisdo de literatura:

a) Dados gerais — Sexo: masculino, 55,0%; femini-
no, 45,0%. Raga: branca, 93,8%; negra, 6,2%. Historia
familiar: positiva, 50,9%: negativa, 49,1%.

b) Alteragdes cutaneas: multiplos carcinomas baso-
celulares (principalmente face, pescoco e tronco supe-

Jan/Abr 1988 7]



Silveira

Fig. 2 — Ceratocistos odontogénicos

rior), 81,0%; milio, 7,5%; disceratose palmoplantar,
37,0%,

¢) Altera¢oes bucomaxilofaciais: multiplos cerato-
cistos odontogénicos, 83,1%; prognatismo mandibular,
11,6%; fendas labiopalatais, 3,6%.

d) Alteragdes esqueléticas: total geral, 83,1%; cos-
telas bifidas, 24,0%:; sinostose entre costelas, 3,5%; cos-
tela cervical, 2,0%; espinha bifida, 11,8%; fusdo de vér-
tebra, 6,3%; escoliose, 27,9%; cifose, 8,5%; cifoescolio-
se, 7,2%; bossas frontais e/ou temporoparietais, 33,0%;
hipertelorismo, 33,6%; encurtamento do 4° metacarpo,
7,0%,

e) Alteragdes neurologicas: total geral, 65,4%; re-
tarde mental (graus variaveis), 8,8%; meduloblastomas,
3,9%; hidrocefalia congénita, 1,1%; calcifica¢des intra-
cranianas, 58,3%.

f) Fibromas ovarianos, 17,3% (do paciente sexo fe-
minino).
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Fig. 4 — Calcificac8o entre os processos clindides da sela tie

g) Cistos linfaticos do mesentério, 1,3%. =
h) Alteragdes: urologicas, 4,2%; gastrent_
cas, 4,6%; cardiovasculares, 3,7%.

RESULTADOS E ASPECTOS GERAIS

A partir da analise da freqiiéncia e das prineif
sdes e alteragdes anatOmicas, comparamos aos
epidemiologicos na populagdo normal (p = 0,001)
de descrever aspectos proprios de cada lesdo.

a) Dados gerais

A sindrome atinge ambos os sexos indistintat
com predominio maci¢o em pacientes da raga b
Em aproximadamente 50% dos casos havia p
sinais da sindrome em familiares diretos do p
sindrome ¢ uma heranga autossomica dominant
néo se observou uniformidade nas aberragdes cror
micas obtidas de pacientes que efetuaram exame
riotipo.
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b) Alteragées cutdneas

Os multiplos carcinomas basocelulares nevoides da
sindrome caracterizam-se por poderem estar presentes no
nascimento e primeiras décadas, mas surgem principal-
mente na segunda e terceira décadas, atingindo principal-
mente a face, pescogo e tronco superior, assim como
ocorrem na planta dos pés e palma das mdos. Quanto ao
imero, sdo multiplos, podendo atingir até a incidéncia
e 10.000 lesdes em tnico paciente, descrito por Ander-
son & Cook @. Clinicamente, apresentam-se como macu-
@ ou papulas arredondadas, de mm a cm de didmetro,
e cor avermelhada, palida ou cor normal da pele, po-
kndo mostrar-se pigmentadas ou com 4reas telangiecta-
ias; quando ulceradas e ndlo cicatrizantes, pode-se sus-
de maior agressividade local.

Os aspectos histopatoldgicos ndo podem ser diferen-
ados do carcinoma basocelular solitario (de paciente
o portador da sindrome).

" Em muitos pacientes da sindrome tratados por ra-
jierapia, houve aumento na incidéncia de novas lesdes
area irradiada.

Jelinek ®¥ faz uma analise comparativa entre os car-
omas basocelulares da sindrome e de carcinomas ba-
elulares nevoides solitarios de pacientes ndo portado-
sindrome, conforme o quadro 1.

Disceratose palmoplantar (dpp) caracteriza-se pela
la de maturagdo das células basais do epitélio destas
s, resultando numa depressdo ou fenda no epitélio
ma das méos e planta dos pés, podendo as bases
depressoes ser de cor palida, rosa ou avermelhada,
om manchas telangiectasicas e podem ser um sinal
o da sindrome 4792227 A disceratose & assintoméa-
seu aparecimento se d4 entre as 22 e 32 décadas de
. Golitz"¥, Hashimoto "® e Ellis"® descreve-
0s de transformacao de dpp em carcinomas baso-

5 autores, que descreveram os ceratocistos odonto-
de pacientes com a sindrome como sendo geral-
¢ miltiplos, ocorrendo tanto na maxila como na
a, com preferéncia por esta ultima, localizan-
eferencialmente na regido do terceiro molar, es-
ndo-se para o ramo ascendente da mandibula %%
|, Aparecem freqilentemente na primeira década,
panhados geralmente de infec¢do secundaria, a
enta dor, edema e secre¢do purulenta drenan-

QUADRO 1
Comparaciio entre CB da sindrome e solitdrio

Pardmetro de
comparagio

CB em pacientes

CB na sindrome "
normais

Niumero de lesdes Multiplas Uma ou poucas

Idade de apareci- Infincia ou jovens adultos Adultos e velhos

mento
Localizagdo Areas expostas e ndo expostas Predominante em
ao sol areas expostas ao
sol
Sexo Nio ha preferéncia Nao ha preferén-
cia
Raca Predominio em brancos Predominio em

brancos

Alteragdes cutd- Milio, cistos cutdneos, disce- Nenhuma
neas associadas ratose palmoplantar

Alteraces em or- Anomalias esqueléticas, cera- Nenhuma
gdos ou sistemas  tocistos odontogénicos, oftal-

mologicas, calcificagdes ecto-

picas, meduloblastomas

Heranga Autossomica dominante Nenhuma

Prognostico A doenca é progressiva e a- Bom

gressiva

do para o interior da cavidade bucal e, em muitos casos,
para a regido cutdnea. Apresenta crescimento lento e au-
mento de volume indolor, com deslocamento de dentes e
expansdo e perfuracdo das corticais osseas, podendo
ocorrer fraturas patologicas.

Radiograficamente apresentam-se como cavidade
cistica uni ou multilocular, podendo apresentar linha es-
clerética ou ndo. Quando invadem os seios maxilares,
transmitem uma imagem de radiopacidade sem contor-
nos definidos, podendo simular uma sinusite cronica.
Histopatologicamente ndo difere dos ceratocistos odon-
togénicos de pacientes ndo portadores da sindrome.

d) Alteracies esqueléticas

Basicamente, a maioria dos ossos que compdem o
esqueleto encontra-se atingida na sindrome. As princi-
pais alteragdes observadas foram nas costelas (bifidas, si-
nostose, rudimentares), na coluna vertebral (escoliose,
cifose, fusdo de vértebras, espinhas bifidas); obtivemos
as freqiéncias dessas alteragdes na sindrome e compara-
mos a estudos epidemioldgicos na populagdo em geral e
constatamos que a diferenca entre as freqiiéncias foi es-
tatisticamente significativa, descrita por Silveira @,
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Outras alteragdes obtiveram freqiiéncia significati-
va, tais como bossas frontais e/ou temporoparietais e hi-
pertelorismo.

e) Alteracioes neurologicas

A grande incidéncia de alteracdes neurologicas
(65,4%) leva a concluir que os fatores neurologicos cons-
tituem-se numa das principais caracteristicas da sindro-
me. Comparamos a incidéncia de meduloblastomas, neo-
plasia maligna que envolve o sistema nervoso central,
predominando na infincia, descrito por Duarte !V e Ne-
blett @, de pacientes com a sindrome (3,9%) e de indices
observados na populagéo brasileira (0,0002%), assim co-
mo a incidéncia de calcifica¢bes intracranianas na sin-
drome (58,3%) e na populagdo em geral (7,0%) e com-
provamos ser estatisticamente significativo.

J) Baixa resposta ao horménio paratiroidiano

Atraves desta revisdo, verificamos ndo haver baixa
resposta ao horménio paratiroidiano ou qualquer dis-
fungdo glandular da paratirdide ou de outra glandula;
para avaliar-se a resposta a este hormonio deve-se, além
de realizar o teste de Ellsworth-Howard, observar a con-
centracdo do AMP ciclico urindrio.

g) Fibromas ovarianos

Embora nfo se tenha um indice somente de fibro-
mas ovarianos em mulheres na populagdo em geral, estu-
dos efetuados por Abell & Holtz!" e Janovski & Parama-
nandham @ demonstram que se situa ao redor de 2 a 5%
a incidéncia de fibromas ovarianos entre todas as neopla-
sias benignas ovarianas.

Comparando-se, ndo estatisticamente, com a inci-
déncia de fibromas ovarianos obtidos da sindrome,
17,3%, & que aconselhamos o exame ginecolégico bus-
cando detectar precocemente esta lesdo, pois em alguns
casos houve a transformagio maligna em fibrossarcoma.

h) Cistos linfdticos do mesentério

A incidéncia de cistos linfaticos do mesentério ob-
servada na sindrome (1,3%) foi estatisticamente signifi-
cativa, quando comparada a levantamentos epidemiolé-
gicos efetuados por Spragne (apud Clendenning‘?) (1:
100.000) e de Beahrs et al. *® (1:1.000.000).

i) Alteragoes cardioldgicas, urindrias e gastrentero-
logicas

Estas alteracdes devido as pequenas incidéncias ndo
devem constituir-se em lesdes proprias da sindrome, mas
sim casuais.
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J) Alteracoes oftalmoldgicas

As alteragdes oftalmologicas demonstraran
riadas, tais como cataratas, nistagmos, colobom
outros, mas ndo atingiram freqiiéncia significati

CONCLUSOES

Com base na revisao de 456 casos de paciente
sindrome dos miltiplos carcinomas basocelulan
sindrome de Gorlin-Goltz, conclui-se que:

— A sindrome caracteriza-se principalm
apresentar multiplos carcinomas basocelulares
miltiplos ceratocistos odontogénicos, alteragdes
ticas e alteracdes neurologicas;

— A sindrome & uma herang¢a autosson
nante, com penetrincia reduzida e expressivi
vel e quando um dos conjuges for afetado, deve-s
car o aconselhamento genético;

— A sindrome atinge ambos os sexos, com
minio maci¢o em brancos, sendo o paciente geral
diagnosticado entre as segunda e terceira décadas
da;

— Em relagdo aos multiplos carcinomas
lares nevoéides, tém-se: quanto 4 localizagdo,
principalmente a face, pescogo e tronco superior
dem aparecer em éreas expostas ou ndo 4 luz solar,
na planta dos pés e palma das mdos; quanto ao nil
— na grande maioria dos casos, multiplos;

— Tao logo se observem lesdes cutineas n
me, estas devem ser biopsiadas e examinadas h
logicamente, com o objetivo de diagnostica-la
mente, independente da idade e do aspecto clinicot
sdo; :

— Os miltiplos ceratocistos odontogénicos dos
xilares ndo diferem clinicamente, radiograficame
histopatologicamente dos ceratocistos solitarios d
cientes que ndo apresentam a sindrome;

— Os ceratocistos odontogénicos, tdo logo !
descobertos, devem ser removidos cirurgicamente,
minados e preservados clinica e radiologicamente pg
da a vida;

— As alteragdes esqueléticas que mais caracter
a sindrome sdo as costelas bifidas, sinostose e rudin
res; escoliose; alteragdes nas vértebras, tais como
bifida e fusdo; bossas frontais e/ou temporopari
nariz de base larga e hipertelorismo;

— As alteragdes neurologicas que mais cardl
zam a sindrome sdo as calcifica¢des intracranian
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dice cerebral e dos processos clindides e a presenca de
eduloblastomas;

— O primeiro atendimento das lesges proprias da
drome é geralmente efetuado pelo cirurgido-dentista
I medico dermatologista e a estes cabem a responsabilj-
de do diagnostico precoce € seu encaminhamento aos
Iiros especialistas para avaliagdo e, se necessario, trata-
Ento das lesdes afins a suas especialidades;

. — A possibilidade de existéncia da sindrome deve
togitada quando: neurologistas estiverem na presenca
meduloblastomas em criangas, principalmente em ida-
imais precoces que as observadas normalmente; gine-
ogistas observarem presenca de fibromas ovarianos
criangas e adolescentes do sexo feminino; dermatoto-
83 estiverem frente a carcinomas basocelulares multi-
B, ém areas expostas ou ndo 4 luz solar e observadas
rimeira, segunda ou terceira década da vida; cirur-
S-dentistas observarem a presenca de ceratocistos
mtogénicos e/ou multiplos cistos ndo periapicais;

=

O diagnostico definitivo da sindrome deve ser
lado por uma equipe multidisciplinar composta por
tialistas médicos e cirurgides-dentistas;

O diagnostico precoce possibilita ao paciente tra-
o nas fases iniciais da lesdo e conseqiientemente
ideformidades, mutilagdes e até a morte;

Nenhuma das lesges e/ou alteragdes anatdmicas
i€ presente em todos os casos;

= A disceratose palmoplantar ndo est4 presente na
fia dos casos, mas quando presente € um sinal clini-
acteristico que pode facilitar o diagnéstico precoce
idrome;

= O paciente deve ser acompanhado e preservado
e toda a sua vida e se um dos c8njuges for afeta-
Is descendentes devem ser acompanhados desde o
ento;

A radioterapia deve, na medida do possivel, ser
& Pois em muitos casos descritos houve aumento
mero de lesdes cutineas malignas, na regido irra-

lesdes e/ou altera¢des anatémicas originam-
irés folhetos embrionarios;

* A autopsia deve ser sempre realizada, pois possi-
diagnostico de outras lesges e alteragdes anatdmi-
manifestadas ou observadas no decorrer da vida.

11. DUARTE, F et al
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SUMMARY

The author briefly reports the analysis of occurrence
JSor the main lesions and anatomical changes observed in
456 cases of patients with multiple nevoid basal cell carci-
homa syndrome or Gorlin-Goltz syndrome, resulting
Jrom literary review.

He observed that the syndrome is characterized by
showing muitiple basal cell carcinoma, odontogenic ke-

ratocysts, skeletal anomalies and neurological alter-
ations.
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PERIGO PARA OS NAO-FUMANTES

1)
)
no sangue o nivel de 6xido carbénico.

)
inalada.

nismo.

&)
como a que é exalada pelo fumante.

&)

ndo fumam de modo algum.
)

A fumaca do cigarro afeta o ndo-fumante quase tanto quanto ao fumante.
O fato de inalar a fumaca do vizinho apressa as batidas do cora¢do, a pressio arterial e au ]

A fumaca que sobe de um cigarro e paira no ar contém mais alcatrdo e nicotina do que a qu

0 ndo-fumante é forgado a respirar a fumaca que sobe da extremidade do cigarro aceso, ass

Pesquisadores descobriram que as molestias pulmonares sdo duas vezes mais comu
criancas cujos pais fumam (sobretudo perto delas), em comparagdo com aquelas cujos |

Muitos sdo sensiveis a fumaca do tabaco e sofrem de asma, mesmo ndo sendo fumantes. I

A quantidade de 6xido de carbono existente no sangue do ndo-fumante dobra, quando e t
acha numa sala mal ventilada e cheia de fumaca de cigarro. Mesmo depois de deixar a sa
nocividade do carvdo inalado, involuntariamente, ainda permanece 3 a 4 horas no seu
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