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RESUMEN

El sindrome de Gardner es una enfermedad genética de herencia auto-
somica dominante, presenta multiples manifestaciones craneofaciales
caracterizadas por hipercrecimientos 6seos conocidos como osteomas,
riesgo de desarrollo de pélipos gastrointestinales con alto potencial de
malignidad y de tumores o quistes en piel, asi como alteraciones den-
tales, entre las que destacan la presencia de dientes supernumerarios,
retenciones dentarias, permanencia de dientes deciduos y odontomas,
estas Ultimas de gran importancia para el odont6logo. Se trata de una
enfermedad que afecta a mujeres y hombres de forma indistinta, no
obstante, su prevalencia es mayor en el sexo femenino. El objetivo del
presente articulo es explicar las manifestaciones clinicas y radiogra-
ficas dentales y craneofaciales del sindrome de Gardner mediante la
presentacion de un caso clinico y revision de la literatura.

Palabras clave: Sindrome de Gardner, osteomas, alteraciones dentales,
genética en odontologia.

INTRODUCCION

I sindrome de Gardner es una enfermedad de heren-

cia autosémica dominante con una triada diagnéstica
muy caracteristica que consiste en: osteomas mltiples,
poliposis gastrointestinal y tumores mesenquimatosos en
piel y tejidos blandos.'

Fue descrito por primera vez en la década de los 50
por Eldon Gardner, quien identificé sus caracteristicas
clinicas vinculandolas con un patrén hereditario, con
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Gardner syndrome is a genetic disease of autosomal dominant
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una prevalencia de uno por cada 8,300 nacidos con una
mayor prevalencia en el sexo femenino.?

Los sindromes de poliposis gastrointestinales se
caracterizan por la presencia de miltiples pélipos en
tubo digestivo con potencial de malignizar, que ademas
se acompanan de otras manifestaciones extracolénicas
que permiten diferenciar a este grupo de enfermedades
genéticas, entre las mas comunes destacan el sindrome
de Turcot-Despres que se acompaia de tumores en
sistema nervioso central, sindrome de Peutz-Jeghers que
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presentan mdltiples pigmentaciones meldnicas en palmas
de manos y plantas de los pies y en mucosa oral y el sin-
drome de Gardner con manifestaciones 6seas y dentales
muy caracteristicas.’

Esta entidad obedece a herencia autosémica domi-
nante con penetrancia completa y expresividad mar-
cadamente variable. El gen FAP-GS se ha mapeado a
5q21-q22, pero existe probable heterogeneidad genética.
El sindrome de Gardner se ha encontrado en individuos
con delecién intersticial de 5q22.1-q31.1.*

Manifestaciones gastroenteroldgicas

Como ya se menciond, el sindrome de Gardner es una
variante de la poliposis adenomatosa familiar, y sus mani-
festaciones gastroenterolégicas son de suma importancia
por su alta prevalencia en los pacientes que padecen este
sindrome. La literatura refiere que los pélipos comienzan
su desarrollo aproximadamente a los 20 afos de edad y
100% de ellos tienden a malignizar. Dentro del sistema
digestivo, los pdlipos suelen producirse en estémago,
higado, duodeno y colon, aunque se han reportado
también en otros sitios atipicos como el bazo, los rinones
y cerebelo.”

El desarrollo de tumores desmoides, lesiones
neopldsicas benignas pero localmente agresivas de
tejido conectivo, se presentan de un 3.5 a 13% en los
pacientes con sindrome de Gardner,® y que, de hecho,

en el pasado constitufan un criterio diagndstico de esta
enfermedad.”

Manifestaciones craneofaciales

Las alteraciones craneofaciales del sindrome de Gardner
son sumamente caracteristicas, pues el crdneo y los maxi-
lares son los sitios principales donde se manifiestan los
osteomas, lesiones osteogénicas benignas de crecimiento
lento que pueden desarrollarse en hueso compacto,” tra-
becular y mixto y que comienzan a desarrollarse durante
la pubertad.

Si bien los osteomas pueden desarrollarse ocasional-
mente en cualquier parte del esqueleto, aparecen casi
exclusivamente en la region craneofacial, manifestdndose
tanto en el maxilar como en la mandibula (Figura 1); sin
embargo, esta dltima tiende a afectarse mas. Ademads,
también suelen invadir los senos frontales, maxilares y
etmoidales.*

Clinicamente los osteomas pueden aparecer como
protrusiones (exostosis) sélidas e indoloras a la palpacion,
o bien, como enostosis, en cuyo caso no son visibles ni
palpables.

Evidentemente, cualquier alteracion que afecte a la
densidad 6sea presenta hallazgos radiograficos. Los os-
teomas se pueden apreciar de manera radiografica como
lesiones radioopacas bien definidas con una densidad
aumentada a la del hueso sano.”

Figura 1: Mujer de 65 afios con sindrome de Gardner. Notense los evidentes osteomas que presenta de forma diseminada a nivel del hueso

frontal y en el &ngulo de la mandibula.
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Figura 2:

A) Radiografia panoramica del
paciente. Notense las multiples
manifestaciones 6seas y dentales
propias del sindrome de Gardner
que presenta. B) Proyeccion

de Waters. Obsérvense las

zonas radioopacas que presenta
en mandibula y la masa

(ue ocupa en su totalidad

el seno frontal derecho.

Manifestaciones dentales

Dadas las manifestaciones descritas con anterioridad a
nivel maxilomandibular, el sindrome de Gardner presenta
alteraciones dentales especificas hasta en 75% de los
casos, dentro de las cuales destacan la agenesia dental,
mdltiples dientes ectépicos, permanencia de dientes
deciduos, hipercementosis, odontomas, quistes denti-
geros, retenciones dentarias, dientes supernumerarios y
fusiones dentales.”

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de un hombre de 42 afos que acude a consulta
para valoracion dental. A la exploracién clinica se en-
contraron hallazgos que se apartaban de la normalidad
como areas induradas en crdneo y cara, a pesar de que
el paciente no presentaba ningin aumento de volumen
visible notorio, por tal motivo, se le solicité una radiografia
panordmica donde se aprecian hallazgos atipicos como
la presencia de algunos dientes primarios, retenciones
dentarias, dientes supernumerarios, mdltiples zonas con
aumento de la densidad 6sea tanto en maxilar como en
mandibula (Figura 2).

Dadas las caracteristicas que presentaba, se le solicité
una proyecciéon de Waters donde se aprecia el seno frontal
derecho ocupado por una masa sélida.

Las caracteristicas clinicas dentales y maxilofaciales
que presentaba alertaron a los clinicos sobre un posible
sindrome de Gardner, confirmandose mediante una to-
mografia 3D, en la cual se observan con claridad mdltiples
exostosis craneofaciales (osteomas) (Figura 3).

Doce anos después, el paciente vuelve a consulta, y
tras una exploracion clinica de rutina se observan grandes
osteomas a nivel del angulo mandibular de forma bila-
teral, los cuales son visibles extraoralmente. Asimismo,
presenta mltiples lesiones dermatoldgicas diagnosticadas
por un médico dermatélogo como quistes epidermoides
(Figura 4).

DISCUSION

El sindrome de Gardner es una enfermedad genética
que se hereda de forma autosémica dominante, y dadas
su caracteristicas craneales, dentales y maxilofaciales tan
peculiares, es imperativo su reconocimiento por parte
del odontélogo.

Si bien, los criterios de diagndstico mas comunes
son como ya se menciond, los osteomas, los pélipos
gastrointestinales y las alteraciones dentales, existen otras
manifestaciones menores, pero no por ello menos impor-
tantes, entre las cuales se encuentran los tumores de piel
y quistes epidermoides,® los cuales se presentan en 50 a
60% de los casos,* estas manifestaciones dermatoldgicas
suelen ser asintomaticas y se manifiestan frecuentemente
en piel de la cara y en las extremidades.

Ademas del riesgo de cancer colorrectal, los pacientes
con sindrome de Gardner pueden desarrollar tumores
malignos como adenocarcinoma periampular, hepatoblas-
toma, carcinoma papilar de tiroides y colangiosarcomas.’

Los diagnésticos diferenciales del sindrome de Gard-
ner son mltiples, basados en el desarrollo de poliposis
gastrointestinal* que comparten y se describen en la
Tabla 1.
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En ocasiones, el diagnéstico de este sindrome es
complejo, pues sus manifestaciones pueden demorar
en su desarrollo, y resulta sumamente importante que,
durante la exploracién clinica extra e intraoral durante

Tabla 1: Diagnosticos diferenciales

del sindrome de Gardner.

Sindrome Caracteristicas

Sindrome de Pdlipos gastrointestinales mltiples,
Turcot tumores cerebrales como glioblastomas,
astrocitomas y gliomas

Pélipos gastrointestinales, pigmentaciones
maculares en caras, manos, pies, labios y
mucosa oral

Sindrome de
Peutz-Jeghers

Sindrome de Pdlipos gastrointestinales, pigmentaciones

Cronkhite- marrones en cara, cuello y manos, sintomas

Canada gastroenteroldgicos como malabsorcion,
diarrea, enteropatia, alopecia y distrofia
ungueal

Sindrome de Neoplasias sebaceas, queratoacantomas,

Muir-Torre adenocarcinomas en colon, endometrio y
ovarios

Sindrome de Polipos gastrointestinales, fibromas

Hornstein- cutaneos en cara, cuello y tronco

Knickenberg

Sindrome de Pdlipos gastrointestinales, papulas faciales,

Cowden acroqueratosis, adenoma tiroideo

Sindrome de Pélipos gastrointestinales, macrocefalia,

Bannayan-Riley- retardo mental, hipotonia, hipercrecimiento
Ruvalcaba

la consulta odontolégica, se descarten anomalias denta-
rias e hipercrecimientos 6seos atipicos (osteomas) dado
su alto indice de aparicion en los huesos maxilares. Los
osteomas por si mismos no condicionan riesgo para el
paciente, salvo que éstos interfieran en la funcién, si es
que se desarrollan a nivel de los céndilos mandibulares
o0 apdfisis coronoides.

En el sindrome de Gardner es posible la aparicion
de osteomas de partes blandas, éstos son considerados
coristomas, ya que en los tejidos blandos no es posible
la formacién de osteomas verdaderos, manifestindose
clinicamente como dreas osificadas con aspecto de hue-
so compacto maduro en tejidos blandos o adheridas al
periostio en maxilar y mandibula.'”

CONCLUSIONES

En la revision bibliografica llevada a cabo, se ha intentado
englobar los aspectos mds importantes para el diagnéstico
del sindrome de Gardner, para lo cual se debe tener muy
en cuenta los elementos de la anamnesis, el examen fisico
y los estudios complementarios, en particular, radiogra-
fias simples, tomografia y estudios endoscépicos. Cabe
mencionar que la participacion del odontélogo en el
diagnéstico del sindrome de Gardner es muy importante
debido a que las primeras manifestaciones de éste, en un
namero elevado de casos, son alteraciones dentales (las
cuales pueden ser un hallazgo radiografico), asimismo
pueden presentar lesiones craneofaciales éseas de grandes
dimensiones, las cuales pueden provocar una marcada
deformidad y asimetria facial, para lo cual el tratamiento
quirdrgico es el Gnico efectivo. Sin embargo, es de vital
importancia que el manejo de los pacientes con sindrome
de Gardner sea multidisciplinario.

Figura 3:

Imagenes tomograficas del
paciente. Notense la gran cantidad
de exostosis craneomaxilofaciales
que presenta.
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Figura 4:

Mismo paciente 10 afios despueés.
A) Notese el desarrollo de
mdltiples quistes epidermoides
distribuidos a lo largo de toda
la cara. B) Vista inferior donde
se observan multiples osteomas
a nivel del angulo mandibular
de forma bilateral. (Fotografias
cortesia de la Dra. Jenny
Angélica Garnica Cruz y Dra.
Rocio Leticia de Anda Licea).
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