Historia clinica

® Masculino

®Edad:14 afios

® M de C: “celulitis de origen dentaria”
@ Evolucion: “hace 1 mes”

®apP v F: ninguno de interés

@ Examen neurologico normal

® Dperivado por Odontologo



Examen Clinico

Examen Bucal de partes blandas:

Tumefaccidn en region maxilar superior izquierda,
abarca zona de piezas dentarias 2.1 a 2.6;
englobando vestibulo y paladar, de 8 cm
Consistencia dura, inmovil, no fluctuante,
indolora a la palpacidn, no hay cambios de
coloracion mucosa y sin rubor, calor, dolor

ni fluctuacion















Examenes Complementarios

e RX Panoramica

Tres imagenes radiolucidas , dos ubicadas en las
ramas montantes de mandibula, con 2 molares
inferiores ( 3.7- 4.7) y segundo molar superior
izquierdo ( 2.7) incluidos

e Tomografia axial computarizada del craneo con
contraste

Prolongacion de la lesidon con destruccion de una
porcion de base de orbita y afeccion parcial del
nervio optico.

Calcificacion de hoz del cerebelo
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Diaghostico Diferencial

e Sindrome de Bazex-Dupre-Christol (1964):
CBC multiples y precoces, hipotricosis, posible

displasia capilar, atrofodermia y quistes epidérmicos.
Cr. Xq24-q27

e Sindrome de Rombo: sindrome familiar con
artrofodermia vermiculata, atrofia cutanea, milium,
telangiectasias, hipotricosis, tricoepiteliomas, CBCy
vasodilatacion periférica con cianosis (Michaelsson /
1981)

e Sindrome familiar de CBC, milium y cabello asperoy
ralo. (Kagy — Amonette / 2000)



Sumario

® Masculino

‘Depresiones palmoplantares (pits)

@ Nevos basocelulares

‘Queratoquistes mandibulares multiples
@ Milium multiples

® Macrocefalia

‘Hipertelorismo, coloboma

@ Pectum escavatum

@ Calcificacion de hoz de cerebelo



Sumario

® Autosémico dominante
‘Receptor de Sonic hedgehog

® Mutacion de Gen supresor PATCHED1 o
PTCH1, de “hedgehod protein” y
“smoothened” o SMO. Cr. 9¢g22.3

@ Prueba de Ellsworth- Horward:

> Inyectar IV paratohormona y evaluar funcion
tubular renal

> Ausencia significativa de diuresis de fosforo



Sindrome del carcinoma
basocelular nevoide,
Sindrome del nevo
basocelular
O
Sindrome de Gorlin
(MIM: 109400)
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