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Introducción 

Los queratoquistes son lesiones que ocurren exclusiva-
mente en el complejo maxilo-mandibular, originados de
restos de la lámina dental o de remanentes de la capa basal
de la mucosa oral  presentes en el maxilar superior y la
mandíbula. 
Se presentan en la 2da y 3ra décadas de la vida, con una
leve supremacía en el sexo masculino. Pueden ser  únicos
o múltiples y esta última forma, se da en edades más tem-
pranas. Su reconocimiento, es de importancia por su alta
tasa de recidivas, mencionándose un 30% en las formas
únicas, elevándose este porcentaje al 60% en las formas
múltiples, las cuales, en un 7%, van acompañadas de ano-
malías cutáneas, óseas, dentarias, oftalmológicas, neu-
rológicas y sexuales(1). La forma sindrómica más común,
es la asociada al Síndrome de Nevos Basocelulares (S. De
Gorlin-Goltz´s) que forma parte de los síndromes neuro-
cutáneos, determinados genéticamente en forma autosó-

mica dominante. El mismo es causado por una alteración
genética del gen supresor tumoral PTCH (gen-patched
p.t.c.), localizado en el brazo largo del cromosoma 9
(9q22.3) (2)

Clínicamente se presenta como una lesión quística  asin-
tomática, de larga evolución, de crecimiento lento y
expansivo, no destructivo, pero cuando el tamaño que han
desarrollado es muy grande, debutan con tumoración y
dolor.
En las formas múltiples y sindrómicas la sintomatología
es compleja e incluyen gran variedad de posibles ano-
malías, la aparición de los quistes se produce en edades
más tempranas (niños y adolescentes), compromete con
mayor frecuencia el maxilar inferior, a nivel del tercio
posterior afectando ángulo, rama y cuerpo pero también
se a descrito en región anterior.
El Síndrome de Carcinoma Nevoide de Células Basales se
caracteriza además, por anormalidades cutáneas que
incluyen hoyuelos queratósicos palmares y plantares, car-
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cinomas múltiples de células basales, milias múltiples y
calcinosis dérmica, anormalidades esqueléticas como cos-
tillas bífidas, fusión vertebral y acortamiento metacarpia-
nos, como así también oftalmológicas, neurológicas y
sexuales(3-4-5-6-7-9).
Los quistes, en la radiología se presentan como lesiones
radio-lúcidas, uniloculares o multiloculares, con un borde
esclerótico delgado que representa hueso activo y expan-
sión ósea.(7-8)

Por sus características histopatológicas deben ser diferen-
ciados de otros quistes odontogénicos productores de que-
ratina, como el primordial, dentígero, periodontal lateral y
periapicales, como también de otros no odontógenos
como los dermoides y fisurarios, presentando rasgos his-
tológicos , clínicos y radiológicos particulares que permi-
ten su identificación(11).

Reporte de Casos:
Se presentan tres casos de queratoquistes múltiples diag-
nosticados y tratados en los Servicios de Odontología y de
Anatomía Patológica del Hospital Escuela “ J. F. De San
Martín”, que presentaron entre sus antecedes clínicos
varias alteraciones sistémicas asociadas. El material fue
procesado con técnica de rutina, inclusión en parafina y
coloreados con Hematoxilina/ Eosina. 
Caso Nº 1: Varón de 16 años que consulta al Servicio de
Odontología por aumento progresivo del contorno de los
maxilares (Fig Nº 1) acompañado de dolor intenso. En el
examen radiológico se constata múltiples quistes en maxi-
lar superior e inferior (Fig Nº 2). Presenta como antece-
dentes ser atendido desde los 2 años en un Hospital
Pediátrico por Síndrome Neuroectodérmico con
Retinosquisis Familiar (ligado a cromosoma X), presen-
tando en el examen físico las siguientes alteraciones: cata-
rata congénita de ojo izquierdo, braquicefalia, implanta-
ción baja de orejas, paladar ojival, escoliosis dorso-lum-
bar, retracción isquio-tibial, disfasia, dislalia y dificultad
en el aprendizaje. Refiere hermanos con retinosquisis,
hidrocefalia congénita y displasia cortical. En dicha opor-
tunidad se realizó extirpación de los quistes mandibulares,
quedando los quistes ubicados en maxilar superior y com-
prometían el seno.

El estudio anatomopatológico de la pieza operatoria
reveló: Macroscopía: Se recibió varios fragmentos de
aspecto membranoso, blanquecinos, de hasta 2,5cm de
longitud, acompañado de pieza dental.
Microscópicamente se observó fragmentos de paredes
quísticas, revestidas por epitelio pavimentoso, con orto y
paraqueratosis, papilomatosis, acantosis irregular.
Además  presencia de  brotes epiteliales y formación de
quistes hijos (Fig Nº 3). Diagnóstico: Queratoquiste odon-

togénico múltiple.
Caso Nº 2: Mujer de 16 años que ingresa al Servicio de
Odontología para ser intervenida quirúrgicamente de quis-
te supurado ubicado en maxilar superior izquierdo , con
diagnóstico previo de Síndrome de Gorlin (Fig Nº 4).
Presenta como antecedentes historia de síncope y paro
respiratorio a los tres años de edad por taquicardia ventri-
cular. Por TAC y RNM presenta tumor cardiaco, localiza-
do en ventrículo izquierdo, con imágenes de característi-
cas musculares y focos de calcificación  con diagnóstico
presuntivo de Rabdomioma. En el exámen físico presen-
taba escoliosis lumbar dextro- cóncava, pie plano, calcifi-
caciones meníngeas múltiples a nivel de la hoz y tentorio.
Es intervenida a los doce años de  queratoquistes múltiples
en ambos maxilares y posteriormente de nevos basocelu-
lares de cuello, flanco y hombro. 
Tomografía facial: múltiples focos de calcificación con
extensión del tentorio y formación quística en el seno
maxilar izquierdo, con nivel aéreo en contacto con región
periapical de molares y premolares, además varias forma-
ciones quísticas que afectan la porción horizontal y ángu-
lo de la mandíbula con un diámetro trasverso de hasta
5cm, con adelgazamiento de la cortical ósea. (Fig Nº 5)
El estudio anatomopatológico de la lesión actual corres-
ponde  al seno maxilar y reveló: fragmentos de mucosa y
tejido fibroso denso donde se reconocen varias estructuras
quísticas revestidas por epitelio queratinizado, contenien-
do material corneo laminar, que en sectores presenta ulce-
ración e infiltrado inflamatorio mononuclear. 
Diagnóstico: Queratoquiste odontogénico con cambios
inflamatorios asociados.(Fig.Nº 6).
Caso Nº 3: Mujer de 32 años, con antecedentes de quera-
toquistes odontogénicos múltiples extirpados a  los 16
años y posteriormente a los 23 años. Entre sus anteceden-
tes presenta historia de amenorrea primaria por disgenesia
gonadal, cromatina de Barr negativa y epiteliomas baso-
celulares múltiples. Actualmente se extirpa formación
quística de maxilar inferior zona media. El estudio anato-
mopatológico reveló: pared quística revestida por epitelio
pavimentoso, superficie luminal con aspecto corrugado y
luz ocupada por material orto y paraqueratósico y múlti-
ples quistes satélites ( Fig Nº 7). Diagnóstico:
Queratoquiste Odontogénico.

DISCUSIÓN:
Los maxilares son huesos de características poarticulares
en el esqueleto, por su íntima relación con los dientes y
otras estructuras faciales. Cuando en el proceso de desa-
rrollo dentario ocurren anomalías o inflamaciones pueden
originarse lesiones quísticas, definidas como “cavidad
anormal en tejido blando o duro, la cual contiene un flui-
do, un semifluido o un gas y que puede tener o no epite-
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lio”. ( 12)

Sobresale entre estos, el queratoquiste odontogénico o
simplemente queratoquiste, definido por W. Burquet
“como el originado de la lámina dental prefuncional
superflua”, sobre todo a nivel del tercer molar, con ten-
dencia a recurrir y presencia de revestimiento queratini-
zante(13). 
El término Queratoquiste fue introducido por Phillipsen
en 1956 y en 1963, Pindborg y Hansen, describieron sus
aspectos esenciales. Esta lesión presenta un comporta-
miento clínico agresivo, con alto potencial de crecimien-
to, comprometiendo gran parte de la estructura ósea del
maxilar antes de expresar algún signo clínico.(14)

Se originan en restos de la lámina dental localizados en la
mandíbula o maxilar superior, aunque hay evidencias que
sugieren que también derivan de una extensión del com-
ponente de las células basales del epitelio que los cubren ,
como también del órgano dentario por degeneración del
retículo estrellado, antes que se inicie la aposición del
esmalte. Los mecanismos relacionados con el crecimiento
del quiste son los siguientes(12):
- Crecimiento por multiplicación de las células basales 
- Distensión por fluidos.
- Factores reabsorventes del hueso por actividad enzimá-
tica.
Presentan características histológicas y biológicas especí-
ficas, con una tasa de crecimiento mayor que la de otros
quistes odontogénicos, una fracción mitótica más alta de
células epiteliales y mayor velocidad de proliferación del
tejido conectivo (11).
Los Queratoquistes representan alrededor del 10% de los
quistes de los maxilares. . Se presentan en forma  única o
múltiples. La forma de presentación múltiple constituye
uno de los criterios mayores que obliga la búsqueda de
otras alteraciones asociadas que dan lugar a diferentes sín-
dromes (11). La mayor incidencia de presentación es en la
2ª y 3ª década, con un segundo pico entre la 5ª y 6ª déca-
da. Se cree que este segundo pico se debe a que una parte
de estas lesiones permanecen sin diagnosticar, permitien-
do su crecimiento por varios años más (15). En las formas
múltiples asociadas a síndromes, la aparición de los quis-
tes antecede en 10 años a la forma no sindrómica.(16)

Son recidivantes 30% en la forma única, elevándose este
porcentaje al 60% en las formas múltiples y de estas un
7% van acompañadas de anomalías cutáneas, óseas, den-
tarias, oftalmológicas, neurológicas y sexuales. La forma
sindrómica más común es la asociada al Síndrome de
Nevos Basocelulares (S. De Gorlin) que forma parte de
los síndromes neurocutáneos determinados genéticamente
en forma autosómica dominante, que afecta estructuras
mesodérmicas y ectodérmicas, comprometiendo sobreto-
do piel, hueso y sistema nervioso central. El mismo es

causado por una alteración genética del gen supresor
tumoral PTCH (gen-patched), localizado en el brazo largo
del cromosoma 9 (9q22). La alteración de este gen provo-
ca la expresión ectópica de los genes hedgehog encarga-
dos de la diferenciación y desarrollo de la comunicación
intercelular(2). Existen otras asociaciones menos frecuen-
tes que constituyen formas frustras del síndrome. En las
formas múltiples y sindrómicas la sintomatología es com-
pleja e incluyen gran variedad de posibles anomalías. En
estas formas la aparición de los quistes se produce en eda-
des más tempranas (niños y adolescentes). Compromete
más frecuentemente maxilar inferior, a nivel del tercio
posterior afectando ángulo, rama y cuerpo pero también se
a descrito en región anterior como en nuestros casos. 
Los queratoquistes, clinicamente se manifiestan por
aumento del volumen del maxilar que compromete la
tabla ósea pudiendo alcanzar grandes dimensiones ya que
crecen mas a través de los espacios medulares que trans-
versalmente (14) La ubicación más frecuente es en la zona
de la 3a molar, ángulo y rama mandibular. En el maxilar
superior afecta la zona de molares y caninos, difiriendo de
los quistes mandibulares por presentarse en edad más
avanzada, alcanzar menor tamaño y taza de recurrencia
(12). Afectan más a hombres. Radiológicamente se mani-
fiesta como  lesión radiolucida bien definidas, unilocular
o multilocular, con un borde esclerótico delgado que
representa hueso activo y expansión ósea. Silverberg y
colaboradores, mencionan un trabajo de Browne, que des-
cribe tres patrones rediológicos distintivos en una serie de
83 casos de los cuales el 56% correspondió al patrón uni-
locular, el 20% a una cavidad solitaria con otras menores
periféricas y el 23% restante a un patrón multilocular (17). 
El Síndrome de Carcinoma Nevoide de Células Basales
(Gorlin-Goltz) puede comenzar en la infancia pero casi
siempre aparece en la adolescencia (Tabla I). Entre las
manifestaciones cutáneas se encuentran la aparición de
múltiples nevus color piel o pigmentados localizados en
cara, cuello y tronco, los de axilas y el cuello suelen ser
pediculado. Fóveas palmoplantares del tamaño de la cabe-
za de alfiler, que se producen por retardo focal de la madu-
ración  de las células basales epidérmicas. Estas manifes-
taciones cutáneas pueden ser las únicas, en las variantes
incompletas  de presentación del síndrome. El 80% de los
casos presentan quistes de los maxilares, también se han
descriptos ameloblastomas. Las costillas bifurcadas es el
segundo hallazgo más frecuente, otras alteraciones
esqueléticas incluyen espina bífidas, escoliosis, xifosis,
abultamiento de la frente e hipertelorismo, fusión verte-
bral y acortamiento de metacarpianos. En el sistema ner-
vioso central se describen calcificaciones del cerebelo
duramadre y coroides, retrazo mental, hidrocefalia, sorde-
ra y en algunos casos tumores como el Meduloblastoma.
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Las alteraciones oculares más frecuentes son ceguera
congénita, cataratas y distrofias canthorum. Entre las
manifestaciones sexuales se encuentran hipogonadismo y
tumores como el fibroma de ovario(7)

Sus características histopatológicas específicas permiten
diferenciarlos de otros quistes odontogénicos productores
de queratina. Gadner y Sapp (11),definen los criterios para
su diagnóstico: superficie paraqueratinizada corrugada,
uniformidad del grosor del epitelio entre 6 y 10 capas de
células, sin formación de papilas y células polarizadas en
forma destacada, el tejido conectivo adyacente es laxo
fibrilar, sin actividad inflamatoria con presencia de quis-
tes satélites que representan invaginaciones del epitelio de
revestimiento de la cavidad quística principal (Tabla II);
este hallazgo, es más usual de encontrar en pacientes varo-
nes y en caso de Síndrome Névico basocelular(11-14-17).
La luz del quiste contienen grandes cantidades de restos
de queratina o líquido claro similar a trasudado seroso,
también pude haber cristales de colesterol y cuerpos hiali-
nos, si el quiste presenta inflamación.
Entre los diagnósticos diferenciales más importantes debe-
mos considerar al quiste dentígero, ameloblastoma, tumor
odontogénico adenomatoide, fibroma ameloblástico, quis-
te óseo traumático, quiste periodontal lateral, granuloma
central de células gigantes, así como tumores no odontó-
geno como anormalidades vasculares, tumores óseos
benignos plasmocitomas, mielomas y carcinomas(11).
El tratamiento de elección es la extirpación quirúrgica de
la lesión con curetaje óseo periférico o bien con osteo-
tomía segmentaria en las lesiones que presentan extensión
a los tejidos adyacentes (18).
Entre las posibles causas de recurrencia se postula la per-
sistencia de pequeños fragmentos epiteliales o quistes
satélites en la pared del tejido conectivo, o la presencia de
restos de lámina dental localizado en el hueso adyacente a
la lesión primaria.

Tabla I: RASGOS PREDOMINANTES DEL
SÍNDROME CARCINOMA NEVOIDE DE CÉLULAS
BASALES
• Anomalías óseas y dentales: Queratoquistes odon-
tógenos múltiples, prognatismo mandibular, anom-
alías costales (costillas bífidas, fusión vertebral,
alteraciones metacarpianas y xifoescoliosis).
• Anomalías cutáneas: Carcinomas Basocelulares,
fositas palmares,queratosis palmoplantar, tumores
cutáneos benignos.
• Anomalías Oftalmológicas: hipertelorismo, ceguera
congénita, estrabismo, distopía cantirun, cataratas
congénita.
• Anomalías Neurológicas: retraso mental, calcifia-
ciones  durales, hidrocefalia, meduloblastomas.
• Anomalías sexuales: hipogonadismo en sexo mas-
culino. Tumores benignos de los ovarios (Fibromas).

Tabla II: RASGOS HISTOLÓGICOS DE LAS
QUERATOQUISTES ODONTÓGENICOS:
• Revestimiento plano, delgado de epitelio plano orto
o paraqueratinizado, de 6 a10 células de espesor.
• Paraqueratina corrugada sobre la superficie.
• Ausencia de formación de papilas.
• Células del estrato basal polarizadas en forma
destacada.
• Conectivo circundante laxo, fibrilar, sin actividad
inflamatoria, con presencia de quistes satélites
“ quistes hijos”  y restos de lámina dental.
• Luz ocupada por material orto o paraqueratósico.
• Histopatología de queratoquiste con revestimiento
delgado de epitelio plano de 6 a 10 células de espe-
sor.
• Detalles histopatológicos de queratoquiste: epitelio
delgado, paraqueratina corrugada y ausencia de
papilas.
• Superficie de quiste corrugada, estrato basal con
polarización nuclear, estroma conectivo circundante
laxo, sin actividad onflamatoria.

Figura 1- Imágen clínica del caso 1. Asimetría facial y cataratas

Figura 2- Radiografía panorámica del caso 1, imágenes multi-
quísticas de maxilar superior, cuerpo y rama de maxilar inferior.
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Figura 3- Hispatología del caso 1, lesión multiquística de con-
tenido queratósico laminar.

Figura 4- Imágen clínica de caso 2, tumefacción a nivel del
maxilar inferior.

Figura 5- RNM imágen multilocular que compromete cuerpo y
rama de maxilar inferior.

Figura 6- Histopatología de caso 2, quistes tapizados por epite-
lio plano estratificado con brotes epiteliales hacia el corion.
Inflitrado inflamatorio.

Figura 7- Histopatología de caso 3, queratoquiste revestido por
epitelio plano pavimentoso de superficie corrugada.

Figura 8- Histopatología de queratoquiste con revestimiento
delgado de epitelio plano de 6 a 10 células de espesor.
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Conclusión
Es importante reconocer esta entidad, a través de sus
características histológicas específicas, como así también
tener presente su asociación de las lesiones múltiples con
síndromes y recomendar el estricto seguimiento posterior
de estos pacientes dado la alta taza de recidivas de estas
lesiones quísticas del maxilar.
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