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I.—HISTORIA Y CUADRO CLÍNICO 

Este cuadro clínico fue originalmente descrito por Nomland (1) en 
1932 y posteriormente por Binkley y Johnson (2) en 1951, quienes 
establecen su asociación a malformaciones cutáneas y extracutáneas. 

Howel y Caro (3) en 1959 destacan la distinción entre epitelioma 
adenoide quístico y nevo basocelular. Gross (4) 1953, McKelvey, Albright 
y Prazak (5) 1960, y otros, enfatizan el hecho de que nevos basocelulares se 
transforman en carcinomas basocelulares destructivos. Esta asociación fue 
también establecida por Nisbet (6) en 1943 y Carnery (7) en 1952. Quedó 
así claramente separada esta entidad clínica del epitelioma adenoide 
quístico, del tricoepitelioma, del siringoma, de la neurofibromatosis y otras. 

La asociación frecuente con quistes maxilares y otras anomalías 
contribuye a establecer la identidad del cuadro. Entre estas últimas se 
destacan: bifurcación costal, espina bífida oculta, escoliosis o cifosis, que 
Howel y Caro enfatizaron. 

Se ha encontrado también amplia raíz nasal tanto en los pacientes 
como en familiares de éstos, convirtiendo a esta anomalía en factor im-
portante en el estudio genético y en expresión de una anomalía osea 
generalizada, (Gorlin y Goltz) (8).  Anderson, Mc-Clendon y Howel (9) 
en 1953 realizaron el estudio clínico y genético de siete pacientes originales 
y de treinta y seis parientes de éstos y encuentran que de estos últimos, 
42%: tenían nevos basocelulares; 44% quistes maxilares; 14% costillas 
bífidas y 14% otras deformidades de costillas; 19% espina bífida oculta 
y 14% escoliosis o cifosis. Se demostró claramente la base genética del 
síndrome. 

Clendenning, Block y Radde (10) en 1964, lo llaman síndrome del 
nevo basocelular. En 1965 Masson, Helwig y Graham (11) lo denominan 
síndrome del carcinoma nevoide basocelular1. Ward (12) y Abraham (33) 
agregan disqueratosis palmo plantar. Hay queratosis difusas como en los 
casos de Gorlin y Goltz y tipo paraqueratosis de Mantoux como en los 
casos de Calnan  (13) y Laugier y Col.   (23). 
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Las lesiones cutáneas fundamentales, generalmente aparecen en la 
infancia, pudiendo ser congénitas o iniciarse en la pubertad y aún en años 
subsiguientes. 

Son máculas o elementos levantados, papuloides, o ligeramente pe-
dunculados, pigmentados que miden desde 2 milímetros hasta medio 
centímetro o poco más de diámetro, color muy obscuro y raras veces claras. 
La piel vecina suele tener un halo levemente eritemataso y en ciertos 
elementos se advierten finas telangioectasias. Los elementos son dermo-
epidérmicos. 

Se localizan en la cara, preferentemente en parte superior de ésta, 
en cuello y tronco. Raras veces fuera de estos sitios. Su número varía 
desde unos 10 hasta varias decenas. Además pueden coexistir epiteliomas 
basocelulares de tipo ulceroso, ulcero-cicatrizales, vegetantes,  etc. 

II—OTRAS ASOCIACIONES MALFORMATIVAS 

Otras anomalías menos frecuentemente observadas y que requieren 
aún cuidadosa evaluación para establecer su asociación real con el síndro-
me son: quistes epiteliales de piel, milium, comedones, sindactilia, fibroma, 
lipoma, depósitos de calcio en piel, distribución anormal del pelo y alopecia 
difusa congénita. Grinspan, Abulafai y Pomposiello (14) han encontrado 
lupia, tumor de Malherbe, verrugas seborreicas profusas, anquílosis 
interfalángica congénita de los pulgares. También se han informado acor-
tamiento de los metacarpianos (Clendenning y Col.) (10) y Berlín y Col. 
(15) ; alteraciones de clavículas (33) ; mala implantación dentaria, reten-
ciones dentarias, caries múltiples y ausencia de incisivos laterales ; age-
nesia del cuerpo caloso. Villanova y Rueda (16) encontraron gliomatosis; 
Kahn y Gordon (34) encontraron quistes y tumores gliales del cerebro; 
Gorlin, Junis y Tuna (17) encontraron hidrocefalia; Grinspan y Col. (14) 
encontraron anomalías en el tamaño de los ventrículos laterales y atrofia 
cerebral unilateral. Bajo nivel intelectual ha sido consignado por Binkley 
y Johnson (2) y por Boyer y Martín (18). Además se ha observado hidro-
uréter, agenesia renal, quistes del mesenterio, fibromas de ovario, útero 
bicorne y defectos relíales en la reabsorción tubular de fosfato, que se 
demuestra por respuesta defectuosa a la hormona paratiroidea, sugiriendo 
relación con pseudohipoparatiroidismo de Albright (10-28). Taylor y Col. 
(35) encontraron los siguientes hallazgos en tres casos autopsiados. 
muertos de esta enfermedad: extensión del carcinoma basocelular al 
cerebro y metástasis a pulmón, anomalías del cerebro en tres casos (atrofia 
frontal y quistes), del riñon en dos (riñon en herradura) leiomiomas de 
esófago y otros órganos, adenomas adrenocorticales en dos casos y enfer-
medad fibroquística del seno en dos de tres mujeres. 

III.—ETIOFATOGENIA 

Actualmente se acepta que se trata de una lesión displásica de 
carácter hereditaria, dominante y autosómica de penetración alta y ex-
presión variable. 
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Junes y Gorlin (19) encuentran el cromosoma uno, anómalo; lo mismo 
piensan Hermans, Grosfeld y Spaas (20). Grinspan y Col. (14) estudiando 
el cariotipo de dos familias no han encontrado dicha anomalía. 

La frecuencia es igual en ambos sexos y la raza negra excepcional-
mente es afectada según Masón, Helming y Graham (11). Degos y Col. 
(21) refieren dos casos en raza amarilla. Hermans, Grosfeld y Valk (22) 
la han denominado Quinta Facomatosis y Laugier, Opermann y Pogeaut 
(23), dicen que la multiplicidad de las lesiones permite situar la nevo-
matosis basocelular entre las afecciones polidisplásicas con participación 
neuroectomesodérmica y sugieren también el nombre de Quinta Facoma-
tosis. 

IV.—HISTOPATOLOGIA 

Nomland consideró las lesiones fundamentales como nevos basoce-
lulares pigmentados que podrían transformarse en epiteliomas. Masón, 
Helwig y Graham (11) y Anderson y Col. (9) no encuentran diferencias 
histológicas con los epiteliomas basocelulares corrientes, en tanto que 
Laugier y Col. (23) distinguen entre un nevus basocelular cancerizado 
recientemente y aquellas estructuras en que no es posible reconocer el 
origen del tumor. Dicen que el primer indicio de la transformación maligna 
de un nevus basocelular es la modificación de su estroma en beneficio 
del componente epitelial. Vilanova y Rueda (16) piensan que el epitelioma 
clásico tiene células más voluminosas y claras y estroma reacción. Creen 
que el nevo basocelular es derivado del germen epitelial primario en el 
inicio de su diferenciación, en tanto que el epitelioma adenoide quístico 
representaría un hamartoma con diferenciación pilar que es completa en 
el tricoepitelioma. Degos y Col. (21) tienen igual opinión. Grinspan, 
Abulafia y Pomposiello (14) opinan que, un examen detenido puede indi-
vidualizar al S.N.B. como un auténtico epitelioma basocelular. 

Ciertos autores creen que estos tumores son difícilmente distinguibles 
de los tricoepiteliomas, pero Graham, Masón, Gray y Helwig (24) esta-
blecen diferencias concretas. Thies (25) afirma no encontrar diferencia 
entre el nevo basocelular y el epitelioma basocelular. 

V.—DIAGNOSTICO, PRONOSTICO Y TRATAMIENTO 
Cuando los elementos de nevos basocelulares son poco numerosos o 

discretos se pueden confundir con nevos celulares pigmentados. Otras 
veces, las lesiones quísticas de maxilares o anomalías óseas asociadas a 
discretos elementos cutáneos pueden no impresionar al Odontólogo o ai 
Médico no especializado para realizar el diagnóstico. Puede confundirse ei 
cuadro con epiteliomatosis múltiple arsenical, senil o solar y con verrugas 
seborreicas y tricoepiteliomas. 

Son elementos útiles para el diagnóstico: aparición en edad temprana, 
carácter nevoide de los elementos y su distribución también en partes no 
expuestas al sol, pigmentación y la asociación con diversas malformaciones. 

El pronóstico es el de otros epiteliomas basocelulares (algunos evo-
lucionan como "Ulcus Podens") ; hay posibilidad de degeneración fibrosar-
comatosa de los quistes mandibulares. La radioterapia debe usarse con 
sumo cuidado. La destrucción por electrocoagulación y curetaje es opor- 
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tuna, según cada caso; los citastáticos pueden combinarse con los otros 
procedimientos. Hay que instruir al paciente para que acuda precozmente 
al consultorio, de manera que las lesiones sean tratadas con un mínimum 
de destrucción. 

VI—NUESTRA CASUÍSTICA 

CASO N1º 1 

M.R.S., expediente Nº 74.337. De sexo masculino, de 28 años de edad, 
raza blanca, soltero sin hijas, labrador, procedente de San Luis de Pajón, 
Santa Bárbara, Honduras, hijo de dos primos en segundo grado, que in-
gresó al Hospital General de Tegucigalpa, Servicio de Dermatología, el 16 
de octubre de 1967. 

Consulta por numerosos elementos planos pigmentarios, entremezcla-
dos con otros similares pero haciendo prominencia de variados grados y 
en diversos tamaños, hasta semejar algunos de ellos cuernos cutáneos y 
epiteliomas múltiples, miden de 5 a 15 mi., los elementos pigmentarios y 
las ulcerados hasta 4 centímetros, localizados en cara, cuello y parte alta 
del tronco. 

En algunos elementos pigmentarios se advierten diversos grados de 
infiltración con ulceraciones poco sangrantes, cubiertas de costras sero-
hemáticas, sobre todo en la cara y en el cuello. Paciente con antecedentes 
de haber tenido una hermana mayor que aparentemente falleció 12 años 
antes con 'a misma patología cutánea. 

Presenta además, una cifoescoliosis muy pronunciada debida a aplas-
tamiento de una de las vértebras de la columna dorsal inferior. Raíz nasal 
ancha. 

No hay evidencia de deterioro mental, dientes chicos, separados y 
múltiples caries. También se observó atrofia testicular bilateral que se 
confirmó por estudio histopatológico. Las biopsias de las lesiones cutáneas 
del cuello y de la cara, confirmaron la sospecha clínica de epitelisomas 
múltiples basocelulares. 

Varios espermogramas demostraron azospermia. 
La radiografía del tórax fue normal, y las radiografías del maxilar 

inferior y de huesos de la cara y de la pelvis fueron también normales. 
Una radiografía de columna vertebral demostró aplastamiento 

moderado del cuerpo de la undécima vértebra dorsal. El electrocardio-
grama fue también normal. 

Biometría hemática, exámenes de orina y de heces en varias ocasiones 
fueron todos normales. 

Química sanguínea, normal. V.D.R.L.: negativo. Tipo sanguíneo "O" 
positivo. 

Se trataron con radioterapia superficial Los elementos ulcerosos 
grandes de la frente; con electrocoagulación y curetaje los elementos 
restantes, con excelentes resultados terapéuticos. 

Ha sido controlado seis meses después, sin observarse recidiva clínica. 
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CASO Nº 2 

M. M. M. (Expediente número 50606 de Clínica Centro Médico 
Hondureño) que consulta en febrero 14 de 1961, de 62 años de edad, 
casado, con dos hijos, por úlceras en la región pectoral y hombro izquierdo, 
que han aparecido sucesivamente sobre elementos de diversos tamaños 
de color obscuro que él compara a nevos y que las nota desde la edad 
de 25 años, profusamente distribuidas en región pectoral izquierda, parte 
alta de la espalda y en brazos; menos profusos en cuello y parte inferior 
de la cara. 

Estado actual: Múltiples elementos redondeados de color grisáceo 
y café oscuro, en tamaños que varían de 3 a 10 mm. algunos brillantes, 
redondeados unos y hemisféricos otros; distribuidos en la región pectoral 
más abundantes a la izquierda de la línea media y parte alta de la espalda 
y brazos. En algunos se advierten leves telangiectasias. 

En el cuello y en la parte inferior de la cara hay elementos análogos 
aislados. 

Algunos elementos presentan moderado halo congestivo y otros 
presentan pequeñas ulceraciones en diversos grados de evolución. En la 
región pectoral izquierda y en la espalda hay elementos francamente 
ulcerados que miden desde uno a tres centímetros de diámetro, sangrantes 
que evidentemente han evolucionado sobre los elementos primitivos 
descritos anteriormente. Estas lesiones ulcerosas son en número de doce. 

Tórax: muy estrecho. 
Antecedentes personales: El paciente es diabético antiguo controlado 

con tratamiento. Hepatitis y amibiasis intestinal, temblor de pierna y pie 
y de miembro superior derechos cuyo inicio no determina y sin antece-
dente cerebrovascular. 

Antecedentes familiares: Madre falleció de afección renal. Padre 
padece de hernia inguinal. Tiene tres hermanas, una diabética y otra 
padece de epilepsia. 

Los exámenes de laboratorio revelaron siempre glicemia en ayunas 
de 215-234 mg.%, que se controlaron con tratamiento; fuertes trazos de 
albúmina en orina y glucosuria de 25 gm/1000 ce. Los Rayos X 
revelaron calcificaciones arterioescleróticas del cayado de la aorta. Mode-
rada escoliosis y tórax sumamente estrecho. 

La biometría fue normal, lo mismo que la química sanguínea, a 
excepción de la glicemia, V.D.R.L.; negativo. 

La biopsia de los elementos ulcerosos mostró: "Neoplasia de tipo 
epitelial en forma de nodulos y masas de células aparentemente de tipo 
basal". 

El paciente fue tratado con radioterapia de los elementos franca-
mente ulcerados y sangrantes y con electrocoagulación y curetaje de 
los elementos pigmentarios inflamados o ulcerados de menor tamaño. 

Evolución: Los elementos irradiados se mantuvieron cicatrizados 
durante todo el período de observación y hubo necesidad de hacer elec-
trocoagulación y curetajes frecuentes en los elementos pigmentarios recién 
ulcerados. 



SÍNDROME DEL CARCINOMA NEVOIDE BASOCELULAR 203 

El tiempo de observación fue de dos años. 
CASO Nº 3 
F.N.I., N9 de Expediente 11207, del Hospital General de Tegucigalpa, 

de 76 años de edad, casado, labrador, procedente de Potrerillos, El Paraíso. 
Presenta úlcera sangrante, de crecimiento lento en comisura labial dere-
cha, de dos años de evolución, diagnosticada como Epitelioma basocelular 
en base clínica e histológica. 

Otra lesión de iguales características clínicas a la anterior, en el ala 
derecha de la nariz con cinco años de evolución, diagnosticada como epite-
lioma basocelular. Fue tratado con curetaje y electrocoagulación. Presenta 
además, cutis verticis girata en la frente, llegando a semejar verdaderas 
circunvoluciones. 

Hipertrofia cutis más acentuada en la nariz. 
Nevus comedonianos en regiones malares, retroauriculares y genianas. 
Fibromas pequeños en piel de cara de 0.5 cm. hasta 2 cm., llegando 

casi al aspecto de fibroma pendulum. 
Elementos retroauriculares blanco amarillentos micropapulares de 

millium coloide. 
Múltiples angiomas capilares en cara, cuello, tórax y abdomen. 
Quistes sebáceos en número de tres en escroto. 
Múltiples elementos papulares de color gris apizarrado, que corres-

ponden a nevus basocelulares de mejillas, en los cuales se desarrollaron 
los epiteliomas descritos. 

Lengua escrotal. 
Hernia  inquinoescrotal  derecha. 
No hay nada contribuyente en su historia familiar. 
El resto de su historia clínica y del examen físico fueron negativos. 
Radiografías de tórax, de columna vertebral, de cráneo y de mandí-

bulas, fueron normales. 

VII—CONSIDERACIONES 

Aunque el nombre de síndrome del carcinoma basocelular que fue 
usado por Masón y Col. (11) en 1965 solamente alude al aspecto cutáneo 
del cuadro clínico, nos parece más apropiado el de síndrome del nevo 
basocelular que empleó Nomland (1) en 1932 y que ha sido más amplia-
mente usado. Se trata en realidad de una epiteliomatosis basocelular 
hereditaria, nevoide, asociada a malformaciones cutáneas y extracutáneas. 
Grinspan y Col. (14). 

Estos mismos autores afirman haber encontrado además epiteliomas 
basocelulares desarrollados .sobre piel sana, es decir que serían distintos 
a los epiteliomas nevoides que es lo admitido generalmente. 

Es un proceso hereditario autosómico, dominante de alta penetrancia 
y expresión variable que interesa no solo al dermatólogo, sino también al 
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Oncólogo, al Odontólogo, a] Genetista, al Radiólogo, al Endocrinólogo y al 
Pediatra. 

Aunque algunos autores han encontrado alteraciones cromosómicas, 
éstas no han sido confirmadas y se cree más bien que se trata de hallazgos 
incidentales. 

Este síndrome se ha enriquecido con sucesivos informes de nuevos 
hallazgos clínicos; algunos" de éstos serían incidentales. Un ejemplo: los 
quistes epiteliales o de inclusión de la piel han tenido significación en 
el síndrome por su relativa alta frecuencia. Pues bien, Anderson y Col. 
(9) los encontraron en seis pacientes y en tres "probands" de su serie. 
Pero se encuentran también en parientes sin el síndrome. Diez de 36 
individuos con el síndrome tenían quistes de la piel, comparados con 5 de 
37 sin el síndrome. El exceso entre el grupo con el síndrome no es más 
grande de lo que podría ocurrir por azar cerca del 15 % de veces. .Además 
explicaría tal exceso, el hecho de que la investigación fue más intensa en 
el grupo con el síndrome. Esto sugiere fuertemente que los quietes de 
la piel serían etiológicamente distintos del síndrome. Muchas otras ano-
malías fueron igualmente evaluadas por aquellos autores y concluyen en 
que la diferenciación de las manifestaciones cutáneas en esta entidad 
hereditaria con epiteliomas basocelulares corrientes se basa en la coexis-
tencia de quistes mandibulares, defectos en costillas, espina bífida, esco-
liosis o cifosis posiblemente raíz nasal ancha y disqueratosis palmoplantar 
con nevos basocelulares, así como en la edad de comienzo y la multiplicidad 
de lesiones. Un promedio de 50% de hijos de pacientes tendrán lesiones. 

Invocan tres posibles explicaciones para la asociación de legiones 
cutáneas y óseas. Una sería que están embriológicamente correlacionadas 
en alguna forma. Otra, que la constelación de lesiones es el resultado de 
varios genes enlazados estrechamente y finalmente, que las lesiones 
resultarían de un simple gene con múltiples efectos. En la hipótesis del 
enlace de genes, (a ocurrencia de anomalías aisladas o de varias mani-
festaciones clínicas, se explicaría por disociación de gene:-. Es más razo-
nable la explicación de que un solo gene tiene efectos pleiotróficos. Otras 
influencias genéticas modificarían los efectos del gene en cuestión. 

Nuestro caso número uno presentó: epiteliomas múltiples desarropa-
dos en elementos névicos pigmentarios en cara y parte alta del tronco, 
aparecidas en la infancia, un hermano afectado de igual manera, cifoes-
coliosis, raíz nasal amplia, dentición defectuosa y aplastamiento de la 
vértebra dorsal undécima. 

Cabe consignar, en relación con esta última malformación, que el 
caso de Stevanovic y M Se Camb (26) presentaba cifoescoliosis y cambios 
degenerativos de vértebras de la enfermedad de Schmorl. 

Nuestro caso número dos, presentó: los elementos névicos a los 25 años 
de edad. (Degos dice que la iniciación del proceso se efectuaría antes de 
los 40 años). El 90% de los casos se inicia antes de los 30 años, un 40% 
antes de los 15 y un 11% antes de los 5 años. 

Como malformación esquelética, presentó escoliosis y tórax suma-
mente estrecho. Cabe valorar dentro del cuadro de la nevomatosis baso-
celular, qué valor tiene la diabetes que presentó nuestro paciente y un 
hermano, así como el temblor de aquel y la epilepsia de otro hermano. 
En relación con la diabetes, no se ha señalado entre los trastornos endo-
crinos asociados y en cuanto a la epilepsia del hermano, debemos recordar 
que se han descrito meduloblastomas y que Degos destaca la importancia 
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que tendría el estudio del índice de frecuencia de los tumores del sistema 
nervioso central en familiares enfermos de nevos basocelulares.  

Además como asociación malformativa extracutánea, ti  caso número 
uno, presentó atrofia testicular.  Cabe recordar  que un caso de Gorlin,  
Vickers  y  Wil l iamson (27)  presentó  ausencia  de  un  tes t ícu lo  y  a t rof ia  
del otro y Pook, Wilkinson y Ebling (28) ccnsginan hipogonadísmo en 
hombres como parte  del  cuadro clínico.  

Otros autores han señalado trastornos sexuales secundarios, inclu-
yendo atrofia testicular y pelo pubiano feminoide (Madox, Boyer y Martin, 
Davidson)   (29). 

En nuestro caso número tres se revela lo variado que puede ser la 
expresión clínica de esta polidisplasia en tejidos derivados del ectodermo 
y del mesodermo, lo que justifica su interpretación como quinta facoma-
tosis. 

En efecto,  en este  tercer  caso hay cut is  vert icis  girata ,  hipertrofia  
cutis que se expresa como una acromegalia,  nevus comedónicus, nevus 
rubíes, pequeños angiomas capilares, fibromas, queratosis seborreicas y 
nevos basoceculares en los que se desarrollan epiteliomas. 

Hasta la  fecha hay insuf iciente  número de casos  informados que 
permita una precisa definición de los caracteres clínicos esenciales o la 
frecuencia relativa de las asociaciones menos comunes  (28).  

La información de casos y la evaluación de los componentes clínicos 
irá dando la verdadera delimitación a este síndrome que ha tenido escasa 
atención en la li teratura ibero-latinoamericana (14-16-30-31-32). Uno de 
los últimas trabajos de esta naturaleza es el de Bopp y Col. (36) del Brasil, 
que encuentran asimetría facial y colocación baja de una órbita en un 
paciente. 

VIII— RESUMEN 
Se expone brevemente el desarrollo histórico del conocimiento del 

síndrome del nevo basocelular o carcinoma nevoide basocelular. Se infor-
man tres casos que presentan múltiples elementos névicos con varios 
epiteliomas basocelulares surgidos en ellos y algunas malformaciones 
asociadas. 

Los tumores, que definitivamente se consideran epiteliomas basoce-
lulares genéticamente determinados, llegaron a ser muy destructivos. 

Se enfatiza el hallazgo en uno de los casos presentados, de aplasta-
miento vertebral y atrofia testicular pocas veces informados en la lite-
ratura. 

IX—SUMMARY 
A brief description concerning the historical development of the 

basal cell nevoid carcinoma has been made. 
Three cases of this syndrome are reported in this study; all of them 

with múltiple nevoid lesions with several basal cell epitheliomata and other 
congenital malformations associated. 

These tumours were considered as basal cell epitheliomata genetically 
determined,   which   eventually   turned   out   to   be   very   destructíve. 

In this report, one instance of tesicular atrophy and crushing of one 
of he thoracic vertebrae associated with this syndrome is described. 

A literature revíew reveáis that these findings are very rare. 
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