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Una paciente de 23 arios de edad procedente del sur de
Europa presentaba una ostedlisis bien delimitada en el
lado derecho de la mandibula. En otro centro se le ha-
bia diagnosticado un fibroma osificante. El tumor fue
extirpado quirirgicamente en nuestro hospital preser-
vando el nervio dentario. En el diagndstico primario se
habia diagnosticado un dermatofibroma, lo cual tuvo
amplias consecuencias para el tratamiento. Tras una se-
gunda evaluacion, llevada a cabo por el Centro de Refe-
rencia para tumores 6seos de Basilea, se diagnostico un
neurofibroma. Los neurofibromas intradseos solitarios
son muy poco comunes. Suelen aparecer en el sector
posterior de la mandibula y presentan escasa tendencia
a la degeneracion. Para emitir un diagndstico correcto
en los casos de alteracion osteolitica de la mandibula es
necesaria una estrecha colaboracion entre el cirujano,
el radiologo y el anatomopatologo. El tratamiento deri-
vado del diagndstico puede influir enormemente en la
calidad de vida del paciente.
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Introduccion

Los neurofibromas cutdneos constituyen los tumores mas
comunes del tejido nervioso. Se suelen localizar en la piel
y rara vez en el hueso'. Su aparicién suele estar asociada
a una neurofibromatosis del tipo I (enfermedad de Rec-
klinghausen), caracterizada por una hiperplasia del tejido
conjuntivo y schwannomas de células nerviosas principal-
mente de nervios periféricos. Esta enfermedad puede
afectar asi mismo al sistema nervioso central. La neurofi-
bromatosis tipo I es una enfermedad hereditaria autosé-
mica dominante y estd muy extendida, presentando una
prevalencia de 1 caso por cada 3.000 nacimientos. Pre-
senta una de las mayores tasas de mutacién espontdnea:
s6lo el 50% de los pacientes registran una historia fami-
liar positiva de la enfermedad. El 50% restante se da por
mutacién espontdnea®s. La penetrancia es practicamente
completa y la expresion altamente variable. En la consulta
dental acuden con frecuencia pacientes que presentan esta
enfermedad. En un estudio de Shapiro et al® se hallaron
manifestaciones intraorales en el 72% de los pacientes
con la enfermedad de Recklinghausen.

En cambio, los neurofibromas intradseos solitarios
son muy poco frecuentes!. Suelen darse principalmente
en mujeres menores de 45 afios y se localizan en el sec-
tor posterior de la mandibula'?. Hasta el momento sélo
se han descrito cinco casos de neurofibromas intradseos
fuera de la mandibula’. Se desconoce cudles son los me-
canismos y las causas del crecimiento de los tumores.
Se supone que los neurofibromas solitarios se localizan
con mayor frecuencia en la mandibula dada la larga tra-
yectoria intraésea del nervio dentario inferior'>!°, Ra-
diolégicamente, los tumores se manifiestan como una
lesién osteolitica bien delimitada que abarca el conducto
dentario inferior®. Las manifestaciones clinicas de los
neurofibromas son diversas. Por lo general en el estadio
inicial son asintomadticos. Al aumentar de tamafio pue-
den crecer de manera destructiva, provocando movilidad
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dentaria, dolor, parestesias o una anestesia del nervio
dentario inferior'. Entre el 5% y el 16% de los neurofi-
bromas asociados a la enfermedad de Recklinghausen se
vuelven malignos. En cambio, los neurofibromas intraé-
seos solitarios presentan una escasa tendencia degenera-
tival+7,

El diagndstico histolégico de esta enfermedad poco
frecuente es complejo. Es absolutamente necesaria una
estrecha colaboracién entre el cirujano y el anatomopa-
télogo. A partir del diagnéstico se definira el tratamiento
a instaurar, que l6gicamente tendrd amplias consecuen-
cias sobre la calidad de vida y los ulteriores cuidados de
los pacientes afectados.

Presentacion de un caso

A la paciente de 23 afios se le habia extraido la pieza 48
tres afios antes. Desde entonces padecia molestias de in-
tensidad variable en el lado derecho de la mandibula. Por
medio de una resonancia magnética efectuada en otro
centro le fue diagnosticada una lesién de apenas 3 cm,
redondeada y localizada en la regién de los dientes 45 a
47. La lesion estaba bien delimitada y provocaba una tu-
mefacciéon de la mandibula. No se encontraron signos
evidentes de malignidad. El colega que trataba a la pa-
ciente tomé una muestra para ser analizada. El andlisis
histoldgico dio como resultado un fibroma osificante.

Con esta alteracion osteolitica y los hallazgos men-
cionados la paciente fue remitida a nuestro centro en
abril de 2004 (fig. 1). Ni la anamnesis general ni la ex-
ploracioén clinica arrojaron resultados destacables. En el
marco de una exploracion clinica especifica se detectd
una tumefaccién del lado derecho de la mandibula al ni-
vel del diente 46, pero no se constatd ni movilidad den-
taria ni falta de vitalidad. No existia hipoestesia del ner-
vio dentario inferior.
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Procedimos a la extirpacioén quirdrgica del tumor con-
servando el nervio dentario inferior. Se extrajo el diente
46, incluido en el tumor (figs. 2 y 3). La reconstruccién
del defecto se realizé mediante osteoplastia empleando
hueso autdlogo de la cadera (fig. 4). El andlisis histologi-
co apuntaba en primera instancia hacia un dermatofibro-
ma (figs. 5 y 6). La evaluacién de la biologia del tumor
era problematica, ya que en el 40% de los casos se obser-
van metdstasis. Sin embargo, un examen inmunohisto-
quimico adicional realizado con el marcador MIB-1 arro-
jO una actividad de proliferacién inferior al 1% (fig. 7).

Las muestras se enviaron al Centro de Referencia para
tumores 6seos de Basilea, donde se diagnosticé un neu-
rofibroma (fig. 6). En consecuencia se examind y se in-
terrogd a la paciente para determinar la presencia de
neurofibromatosis (enfermedad de Recklinghausen),
pero no se detecto signo alguno de dicha enfermedad.

El proceso de cicatrizacidn transcurrié sin complica-
ciones. La funcién nerviosa se regenerd correctamente.
A los seis meses se realizé una radiografia panordmica
en la que se objetiv una osificacién completa (fig. 8). A
lo largo del intenso seguimiento clinico y radioldgico
llevado a cabo no se ha detectado hasta el momento nin-
gtn indicio de recidiva del neurofibroma.

Discusion

El diagnostico diferencial de las alteraciones osteoliticas
lleva a menudo a resultados poco claros. Sélo es posible
emitir un diagnéstico de presuncién después de haber
evaluado conjuntamente los resultados del examen clini-
co, de la anamnesis y de las exploraciones radiograficas.
El andlisis histolégico serd el que permita emitir un
diagndstico definitivo. En caso necesario se debe recu-
rrir a un centro de referencia para confirmar el diagnds-
tico.

Figura 1. Radiografia panoramica
preoperatoria.
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Figura 2. Campo quirdrgico: marcada tumefaccion de la
mandibula.

Figura 4. Campo quirlrgico: estado tras osteoplastia con
hueso autélogo de la cadera y estabilizacion de la man-
dibula con una placa de reconstruccion de titanio.
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Figura 6. Analisis histoldégico del neurofibroma (tincién
HE, aumento x 10).

Figura 3. Campo quirlrgico: estado tras extirpacion del
tumor preservando el nervio dentario inferior.

Figura 5. Muestra quirdrgica.

.
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Figura 7. Tincidén inmunohistoquimica con el marcador
de proliferacion MIB-1.
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En el presente caso clinico, y en base a los resultados
radiolégicos y a la anamnesis de 3 afios, optamos por
una técnica quirtrgica conservadora, puesto que la biop-
sia realizada anteriormente en otro centro habia dado
como resultado un tumor benigno. En primera instancia
el andlisis histoldgico apuntaba hacia un dermatofibro-
ma. Este diagndstico habria implicado un procedimiento
quirdrgico radical con reseccidn parcial de la mandibula
y unas consecuencias considerables para la joven pa-
ciente. Sin embargo, por medio del andlisis inmunohis-
toquimico adicional se constatd una escasa tendencia del
tumor a la proliferacién. Para obtener el diagndstico de-
finitivo de neurofibroma solitario fue necesario un se-
gundo dictamen emitido por un centro de referencia es-
pecializado en tumores Gseos.

A diferencia de los schwannomas, los neurofibromas
tienen una mayor tendencia a la recidiva. La bibliografia
recomienda la extirpacién total del tumor! (a ser posible,
incluyendo los margenes de la vaina nerviosa). Pero,
dada la ausencia de capsula del tumor, no siempre es po-
sible aplicar esta técnica.

Esto hace necesario realizar seguimientos clinicos y
radiogréficos con mucha frecuencia y regularidad.

Conclusiones

Las causas de las alteraciones osteoliticas en la mandibula
pueden ser poco frecuentes. Para obtener los primeros da-
tos sobre la indole de dichas alteraciones se requiere una
anamnesis exhaustiva, una exploracién general y un am-
plio diagndstico radiolégico que incluya la realizacién de
tomografias. El diagndstico definitivo sélo puede estable-
cerse tras un andlisis histoldgico. Para emitir este comple-
jo diagnéstico no es suficiente ni el diagndstico intraope-
ratorio mediante cortes por congelacién ni una pequefia

318 Quintessence (ed. esp.) Volumen 20, Numero 5, 2007

Figura 8. Radiografia panoramica
postoperatoria (a los 6 meses).

biopsia por incisién. Por esa razén puede resultar conve-
niente optar por la extirpacién completa del tumor emple-
ando una técnica quirtirgica conservadora. En caso de
duda, se debe recurrir a un anatomopat6logo experto en
patologia oral y a un centro de referencia.

El diagndstico correcto de una alteracion osteolitica
requiere una estrecha colaboracion entre el cirujano, el
radidlogo y el anatomopatdlogo, a fin de poder tratar de
forma adecuada los cuadros patolégicos menos frecuen-
tes.
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