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RESUMEN

Se presentan tres pacientes de sexo femenino, hermanas, de 8, 12 y 14
afios de edad con diagndéstico de Sindrome de BGardner. Su rasgo heredita
rio familiar provenia de su madre fallecida s los 30 afios de edad de Fi
‘bromatosis retroperitonesl.

En nuestro medio, con caracteristicas hereditarias tan heterogéness,
puede manifestarse este Sindrome que es herediario y sutosdmico deminan
te. ’ .

El Odontdlogo debe conocer las manifestaciones bucales de esta enfer
medad [{odontomas. cementomas, quistes, dientes supernumerarios] gue a-
compafian a trasternos gastrointestinales, esqueléticos, tisulares y de
otros drganos [(pdélipos, osteomas, quistes, sdenomas)}: siendo el rasgo
més importante la “"poliposis colénica" que evoluciona a “"Adenocarcino-
ma" entre la tercera y cuarts década en un 100% de los casos. ‘

Creemos que la posibilidad de su incidencia en nuestro medio es una
realidad. '

El diagnéstico correcto se realizs al completar el estudio médico-sis
témico y, el odontdlogo puede ser el primer observador de las manifesta
ciones de este Sindrome 2 nivel de la cavidad bucsl. ) '

El lograr un correcto diagnéstico médico, permitiris una conducta pre
ventiva expectante y de control de estos pacientes, hasta llegsr &8 ls
"colectomia totel" que es el procedimiento terapéutice adecuade,-aunque
existen controversias en cuanto al momento en que ésta debe efectuarse.

SUMMARY

Three patients, sisters of B, 12 and 14 years of age with a diagnosis
of Gardner's Syndrome are reported.
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The family history indicated that their mather died of a carcinoms of
the intestine at the age of 30.

This Syndrome, which is of dominant autosomic interitance. can be
seen in sur city. with =o heterogeneous hereditary features.

Dentists must know the oral cavity characteristics of this disease
{odontomas., cementomas, cysts, supernumerary teeth] that accompany gas
tric, intestinal, skeletal and tissular disturbances an of other organs
[polyps, osteomas, cysts, adenomas), being intestinal poliposis of the
colon the most important feature that becomes an "Adenoccarcinoma®, in
the third ald fourth decade in a 100% of the cases.

Its incidence in our city is real.

The proper diagnosis is made when the cllnzcal study is completed and
the dentist may be the first one to watch this syndrome's Feature in
the oral cavity.

A proper medical dlagno51s would allow a preventive procedure and a
patient's control until the "total surgery of the celon", which is the
appropiste therapeutic procedure, is achieved: although there are con-
troversies as regards the time to be carried out.

Este Sindrome fue descripto por Gardner y colaboradores en

el afio 1953; quienes estudiaron méds de.100 casos de esta enfer
medad. Se la designa también como "Poliposis Intestinal III" [1-
6-71..
" Tiene transmision hereditaria autosémica dominante, descri-
biéndose que el "gen" responsable es "pleitrdpico", razdn por la
cual varios drganos y tejidos pueden estar comprometidos. Su
penetramm es elevada, con una expres1v1dad muv conducente
al diagndstico [1-5].

Las alteraciones descriptas constituyen una triada que lo carac
teriza y son las siguientes [8-9]:

a) Alteraciones gastrointestinales: polipos adenomatosos en co

lon, intestino delgado y estémage, con posibilidades en un 100%

de los casos de transformarse en adenocarcinomas a una edad

promedio de 35 afios.

b) Alteraciones en los tejidos blandos: quistes sebdceos, quistes
epidermoideos, manchas hiperpigmentadas en el tronco, fibromas
o fibrosarcomas, lipomas, fibrolipomas, tumores desmoideos, leio

miomas, fibrosis difusas. Formaciones de adherencias retroperi

toneales. Adenomas de suprarrenales y tiroides.

c) Alteraciones Oseas: exostosis, hiperostosis, osteomas en cra
neo, mandibula y cortical de huosos largos, odontomas y dientes
supernumerarios.

Los hallazgos, sobre todo a nivel de tejidos blandos y oseos,
se desarrollan a edades tempranas, razon por la cual pueden orien
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tar al médico hacia su diagndstico. Las manifestaciones gastroin
testinales, en general, se presentan al finalizar la adolescencia
o en el inicio de la edad adulta.

Estas formas hamartomatosas (osteomas, odontomas, quistes)
suelen hacerse evidentes entre la segunda -infancia y 20 afios.
Posteriormente, existe el peligro de degeneracidén maligna como
ocurre en los adenomas de colon, que pueden evolucionar entre
los 19 y 50 afios-a un adenocarcinoma de colon [2-3].

- Debe efectuarse una correcta Historia Clinica familiar ante
la sospecha del Sindrome, a fin de investigar sobre otros miem-
bros de la familia que pudleran estar afectados.

El crecimiento somdtico y desarrollo mental cursan dentro
de los limites normales. '

En cultivos de tejidos, partlcularmente fibroblastos, pueden
observarse flguras tetraplmdeas, un hallazgo conducente para
la confirmacion diagndstica [8-10].

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

~ Puede plantearse con la Poliposis Familiar, pero en esta ultima
se limita al colon, y no existen manifestaciones en otro drganos
o tejidos [10]. Los estudios que-se solicitan ante la sospecha de
Sindrome de Gardner son los siguientes [8- 9]

* Colon por enema con doble contraste

* Trdnsito gastrointestinal con doble contraste

* Mapeo 6seo completo

* Ortopantomografia y radiografias periapicales seriadas

* Eéograffa abdominal y tiroidea (investigacion de adenomas)

* Flbroscoplas bajas para toma de blops1as y certificacién de
pélipos adenomatosos que confirman el diagndstico

* Fibroscopias altas .para mves‘agar pohpos en estémago y duo
deno

* Examen odontologlco
* Estudios genéticos

Tratamiento

Lo mds importante es la prevencién del adenocarcinoma que
se presenta en el 100% de los casos, entre 35 a 40 afios de edad.
Se ha recomendado para ello, la "Colectomia total" con anasto
mosis ileorectal, existiendo controversias en cuando a la edad

33



o momento en que debé efectuarse la misma. Se aconseja la co
rreccién de aquellas anomalias que producen deformidad o alte
raciones estéticas 1mportantes.

El tratamiento odontologlco correspondiente se realiza elimi
nando tumores odontogemcos, qu1stes, dlentes supernumeramos,
etc. [3]. Se recomienda evitar las cirugias innecesarias por la
tendencia a la fibromatosis que acompafa los procesos de cica-
trizacién.

‘CASOS CLINICOS

Se presentan a la consulta tres nifias, hermanas, derivadas del
Servicio de Oncohematologia del Hospital de Nifios de Cdrdoba
[Figura 11. El motivo de consulta fue la presencia de quistes y
fibromas con diferentes localizaciones. Los tres ‘casos fueron
diagnosticados como Sindrome de Gardner, ya que los estudios
realizados demostraron la presencia de "Poliposis multiples" en
las tres nifias. Estos hallazgos sumados al antecedente familiar
materno (madre fallecida a los 30 afios por Fibromatosis retrope
ritoneal) nos llevaron al dlagnostlco de esa patologla.

Realizando los estudios clinicos y radioldgicos pertmentes en
todos los casos se encontraron las siguientes patologias.

CASO 1
Paciente E.F. Edad: 14 afios

Estudio médico general: Presencia de osteomas en diferentes |

localizaciones. Fibromas en zona abdominal y en zona submandi
bular izquierda [Figura 2]. Presencia de pohpos adenomatosos
en colon y recto.

Estudio de la cavidad bucal: Maloclusién (Clase II de Angle Di-
vis. 2°). Sobremordida, acortamiento de la longitud del arco,
caninos elevados [Figura 3] y palato version de incisivos laterales
superiores. G1ng1v1tls y placa.

Maxilar superior: Paladar ojival, compresion de los huesos max1
lares con labioversién de los caninos superiores.

Maxilar inferior: Apifiamiento dentario en el sector énteroinfg
rior. Mesializacién de 3° molares derechos e 1zqu1erdos.

Estudio radlograflco con Ortopantomografia: Tejido ‘6seo con
caracteristicas normales. Formaciones radioopacas ubicadas
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en la mandibula adheridas a las raices de los elementos dentarios
y diagnosticadas como cementcmas, Otras formaciones radioopa
cas, que se presentan separadas de las raices de las piezas denta
rias fueron interpretadas como fibromas cement1flcantes (Fig. 4).

CASO N
Paciente M.F. Edad: 12 aiios

Estudio médico general: Presencia de un fibroma localizado en
la espalda que fue intervenido quirirgicamente y un qu1ste de
inclusién epldermmde en el cuero cabelludo [Figura 5], pdlipos
adenomatosos en estémago, intestino delgado y colon.

" Estudio de la lcavidad bucal: Maloclusidn. Sobremordida, hdbito
de interposicion lingual unilateral.

Maxilar superlor- Arcada de tamafno y forma normal. Retardo
en la erupcidn y recambio dentario. Policaries.

Maxilar inferior: Segundo molar inferior temporario sumergido
y anquilosado. Mov111dad del 1° molar temporario y proceso infla
matorio en la gingiva prox1ma. ‘

Estudio radiogrifico con Ortopantomografla. Reabsorcién de
los 1° molares temporarios y su persistencia en el Maxilar supe
rior.

Maxilar inferior: Persistencia de los molares temporarlos. El
2° molar inferior derecho, sumergido y con reabsorcién a81metr1
ca. El trabeculado Jseo se presenta normal, con formaciones
radloopacas que plantean un dlagnostlco dlferencml entre esta-
dios iniciales de un cementoma o condensaciones dseas [Fig.6].

CASO I
Paciente I.F. Edad: 8 afios

Estudio médico general: presencia de fibroma en la zona axilar
derecha y pdlipos adenomatosos en colon.

Estudio de la cavidad bucal: Malociusidn y sobremordida.

Maxilar superior: Paladar profundo. Ausencia del Incisivo Late
ral Superior. Policaries.

Maxilar inferior: Se observa desviacién de la linea media por
- ausencia del Incisivo Central Permanente y persistencia del Inci
sivo Lateral Temporario en la hemiarcada derecha, alteracién
en la simetria de recambio [Figura 71.

Estudm 'radlologlco por Ortopantomografia: Hueso gon caracte
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risticas normales. Se detecta la presencia del Incisivo Lateral
Temporario e inclusion del Incisivo Central permanente, trayendo
como consecuencia el acortamiento del arco. Se observa la pre
sencia de un odontoma y cementlculos, confirmados por la radio
, grafla perlaplcal del sector antero inferior [Flgura 8l.

TRATAMIEN TO

En todos los casos se buscé lograr la rehabilitacién bucal, em
pleand> tecmcas preventivas de deteccién de placa, ceplllado,
topicacion con compuestos fluorados y selladores de fosas y fisu
ras. Con respecto a los tumores odontogénicos que presentaban
se siguié una conducta expectante hasta encontrar el momento
oportuno para su exéresis.

En el caso III, se indicd la extirpacién quirlirgica del Incisivo
Lateral temporamo y del odontoma. El informe anatomopatold
gico de la Cétedra de Anatomia Patoldgica de la Facultad de
Odontologla, confirmé el diagndstico de Odontoma.

COMENTARIOS Y DISCUSION

Entendemos que las modificaciones esqueléticas que ‘pueden
manifestarse a nivel de los maxilares pueden ser multiples y no
siempre coincidir con la llteratura.

Las alteraciones en la erupcmn y per51stenc1a de temporarlos
trae como consecuencia anomalias de oclusién. Las formaciones
radiopacas de tamafio variable, corresponden a cementomas, fi
bromas cementificantes, odontomas y condensaciones dseas. No
se detectaron dientes supernumerarios ni quistes dentigeros como

se describe en la literatura. '

Tratindose de una enfermedad familiar y teniendo presente
los estudios realizados por diversos autores, el pronostlco serd
en estos casos desalentador, por la probable degeneracmn cance
rosa que comprometema la vida del paciente.

Refiriéndonos al aspecto estrictamente odontoldgico, creemos
que, dado el grave compromiso de su salud general nuestra con
ducta serd fundamentalmente de observacidn, seguimiento, pre
vencion de caries y enfermedad periodontal y control de vitalidad
de los dientes afectados.

Nuestro propdsito es dejar establecido que, si bien se descono
ce el riesgo de ocurrencia de este smdrome en nuestro medlo,
puede presentarse, y el detectarlo, asi como la formulacién de
un dlagnostlco presuntivo, es responsablhdad que le compete al -
odontologo, ya que la patologla que genera esta erifermedad guar
da relacion con patologias concomitantes de la cavidad bucal.
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Figura 1:

Pacientes con Sindrome
de Gardner

JF.: 14 afins de edad
F.: 12 aiios de edad
F 8 sfios de edad

- XM

Figura 2: Se observa osteoha
) submandibular izquierdo -
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'Figurs 3: Oclusién: sobremordida.
' Caninos elevados.

Figura 4: Ortopatomografia: se observan milt
tomas. Fibro-ostecma submandibular izquierdo.
tenidos en malposicidn,
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Figura 5:

Paciente M.F.: quiste
epidermoideo en

cuero cabelludo,

Figura 6: Ortopantomografia: Erupcién retardada, Fofmacig

nes cementiformes.

Elementos dentarios en malposicidn.
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Figura 7: Paciente 1.E. )
Se observa el maxilar inferior con persistencia del
incisivo central. y lateral temporario.

Figura B: Radiografia periapi =
cal donde_se aprecia un Odontg

ma-y el incisivo central permg

‘nente en retencifn intradsea,
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