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RESUMEN

El sindrome de Gardner, una variante de la poliposis adenomatosa familiar, es una
enfermedad hereditaria autosbmica dominante caracterizada por la presencia
combinada de multiples pdlipos intestinales y manifestaciones extraintestinales que
incluyen osteomas multiples, tumores del tejido conectivo carcinoma de tiroides
hipertrofia del epitelio pigmentado de la retina, también son frecuentes la presencia
de dientes supernumerarios retenidos y odontomas. Se presenta un caso clinico de
un paciente masculino, de 20 afios de edad que acude a consulta por presentar
aumento de volumen en tres localizaciones de la region facial. Radiograficamente
se constataron las imagenes radiopacas caracteristicas del osteoma y con la
rectosigmoidescopia la presencia de pdlipos intestinales. La intervencién quirdrgica
de los osteomas se realizé bajo anestesia general que incluyd condilectomia del
lado izquierdo. El diagnéstico histopatolégico fue de osteoma ebldrneo. Un afio
después del procedimiento se observoé clinicamente recuperacion estética y
funcional y radiograficamente buena regeneracion 6sea en al angulo mandibular
donde se encontraba el osteoma de mayor didmetro. El paciente ha tenido hasta la
actualidad una evolucion muy satisfactoria, con excelente apertura bucal. El
objetivo es describir el manejo que se tuvo con un paciente con sindrome de
Gardner en el Servicio de Cirugia Maxilofacial de Artemisa.

Palabras clave: osteoma eburneo, sindrome de Gardner, pdlipos intestinales,
tumor benigno.
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ABSTRACT

Gardner's syndrome, a variant of familial adenomatous polyposis, is a dominant
autosomal inherited disease characterized by multiple intestinal polyps together
with extra-intestinal manifestations including multiple osteomas, connective tissue
tumors, thyroid carcinomas, hypertrophied pigmented epithelium of the retina, and
also frequent retained supernumerary teeth and odontomas. The objective of this
paper was to describe the management of a patient with Gardner's syndrome at the
maxillofacial surgery service in the province of Artemisa. The clinical case of a male
patient aged 20 years, who went to the maxillofacial service on account of
increased volume of the facial area in three sites. The X-rays showed radiopaque
images characteristic of osteomas whereas rectosigmoidoscopy revealed intestinal
polyps. The osteomas were surgically removed under general anesthesia including
condylectomy on the left side. The histological-pathological diagnosis was osteoid
osteoma. One year after the surgical procedure, the clinical exam showed esthetic
and functional recovery and the radiographies disclosed good bone regeneration in
the mandibular angle where the biggest osteoma was found. The patient has
recovered very satisfactorily, with excellent oral opening.

Key words: osteoid osteoma, Gardner's syndrome, intestinal polyps, benign
tumor.

INTRODUCCION

El sindrome de Gardner, una variante de la poliposis adenomatosa familiar, es una
enfermedad genética autosdmica dominante caracterizada por la presencia
combinada de multiples pdlipos intestinales y manifestaciones extraintestinales que
incluyen osteomas multiples, tumores del tejido conectivo carcinoma de tiroides e
hipertrofia del epitelio pigmentado de la retina, también son frecuentes la presencia
de dientes supernumerarios retenidos y odontomas.*™

El osteoma como tal, es una neoplasia 6sea benigna caracterizada por la
proliferacion de hueso esponjoso o compacto en una localizaciéon endostal o
periostica.

Existen diversos reportes de la literatura que refieren se trata de una entidad rara,
su aparicion es frecuente en relacidon con otras lesiones de la region maxilofacial.
Segun varios autores plantean que el osteoma puede aparecer en cualquier parte
del maxilar o en la mandibula, del hueso preformado, del periostio, de células de
cartilago retenido del condroesqueleto embrionario. Hay autores que creen que
tienen un origen traumatico,**? sin embargo, esta bien definido que tiene una
etiologia hereditaria autosémica dominante, se plantea que en el cromosoma;’ y en
un tercio aproximadamente por mutacion genética.***’

En este trabajo presentamos un caso intervenido quirdrgicamente y que se
diagnostic6 con sindrome de Gardner, padecimiento del cual no existen muchos
reportes por ser poco frecuente.*®°'"*8 En nuestro pais solo Estrada®® reporta un
caso.
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El objetivo es describir el manejo que se tuvo con un paciente con sindrome de
Gardner en el Servicio de Cirugia Maxilofacial de Artemisa.

PRESENTACION DEL CASO

Se recibe un paciente masculino de 20 afios, mestizo, en la consulta de cirugia
maxilofacial en el Hospital "Ciro Redondo Garcia," de Artemisa remitido de la clinica
estomatolégica del municipio por presentar deformidad facial bilateral y dificultad a
la apertura bucal, con sospecha de la presencia de una tumoracién en la glandula
pardtida.

Clinicamente se observaban tres tumoraciones duropétreas, fijas, redondeadas,
indoloras y la piel que las cubrian se encontraba normocoloreada. Una tumoracion
de 6 cm de diametro situada en la region maseterina derecha, las otras dos
tumoraciones estaban en la zona condilea izquierda y en la regién frontal, y
presentaba limitacion de la apertura bucal.

En la radiografia lateral y anteroposterior de mandibula se observaban areas
radiopacas bien definidas en la zona del angulo mandibular derecho y el céndilo
izquierdo sugestivas de osteomas, asi como la presencia de los terceros molares
superiores e inferiores retenidos.

Se consulté con la especialidad de vias digestivas, la que decide realizar
rectosigmoidescopia durante la cual se observo la presencia de pdlipos intestinales.

El tratamiento quirdrgico se realiz6, previa anestesia general nasotraqueal y por
abordaje a través de incisiones en piel submandibular para abordar el tumor del
angulo mandibular, preauricular para la lesion del céondilo y sobre la lesion frontal,
se extirparon las tres tumoraciones con diagnéstico presuntivo de osteomas, los
cuales fueron eliminados mediante fresa y escoplo. Se incluy6 condilectomia del
lado izquierdo por encontrarse la tumoraciéon en estrecho contacto con el céndilo
mandibular. Las heridas quirdrgicas fueron suturadas por planos. El paciente fue
dado de alta hospitalaria a las 48 horas de operado.

El estudio histopatolégico de las piezas quirurgicas se realizé en el departamento de
Patologia del Hospital Militar "Carlos J. Finlay", de La Habana quien informé
osteomas eburneos.

Con todos los resultados se lleg6 al diagnéstico de sindrome de Gardner.

El posoperatorio inmediato transcurrié sin complicaciones, excelente cicatrizaciéon y
muy buena apertura bucal. Al afio después del procedimiento se observé buena
recuperacion estética y funcional, también radiograficamente se comprobé la buena
regeneracion 6sea en el angulo mandibular donde se encontraba el osteoma de
mayor diametro. Tanto el paciente como los familiares estaban muy contentos y
agradecidos por la buena evolucién.

DISCUSION

Para el diagndstico del sindrome de Gardner se deben tener muy en cuenta los
elementos de la anamnesis, el examen fisico y los estudios complementarios,
especialmente los estudios radiograficos y endoscépicos. En el caso presentado se
cumplen los planteamientos de la literatura que informa que la caracteristica mas
importante del sindrome de Gardner es la presencia de polipos intestinales. Los
primeros sintomas de este sindrome son lesiones dentales y/o mandibulares en un
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elevado nimero de casos.? Topograficamente, los osteomas pueden encontrarse
en distintas partes del esqueleto, con mayor frecuencia en la mandibula,®01315-18
lo que se corresponde con nuestro caso, pues de las tres lesiones diagnosticadas,
dos tenian localizacion mandibular, lo que nos significa que es mucho menos
frecuente en el maxilar.

El osteoma como tal es un tumor benigno, en su patogenia existen numerosas
teorias. Se reporta que puede presentarse a cualquier edad,4-8 sin embargo, otros
autores®!! sefialan que es mas comun en el adulto joven. Esta afeccién puede
presentarse en uno y otro sexo, sin existir diferencias de incidencia.

Los estudios radiograficos informan la relacion de los tumores con el hueso y
muestran la estructura general del tumor. En este tipo de paciente debe hacerse el
diagndstico diferencial con condroma, fibroma osificarte, cementoma, odontomas.
El Gnico tratamiento efectivo en el osteoma es el quirdrgico®'® a pesar de ser
generalmente asintoméatico, cuando toman grandes dimensiones puede producir
una marcada deformidad y asimetria facial como los casos reportados por Boffano®
y Sant'Ana,’’ cuestién que se evidencié en nuestro caso.

Nuestro caso tuvo mucha similitud con el de Estrada,*® en cuanto a la raza y
localizacién, asi como los resultados satisfactorios y la excelente evolucion del
paciente.
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