REvisTA ADM

CASO CLINICO / CLINICAL CASE
doi: 10.35366/111434

Neurofibroma solitario en maxilar superior.
Reporte de caso inusual.

Solitary neurofibroma in upper maxillary. Unusual case report.

Alejandro Gomez-Palma,* Ariadne Yuseth Matos-Marin*

RESUMEN

Los neurofibromas solitarios han sido reportados en la literatura, pero
son casos muy raros; por definicion se presentan en pacientes que no
tienen enfermedad de Von Recklinghausen, que se hereda en forma
autosomica dominante, y se presenta con mayor frecuencia en hombres.
Es un tumor benigno que puede presentarse solitario o multiple; su
aparicion en la cavidad oral suele ser muy rara, pero su sitio de pre-
dileccion es la lengua, seguido de la mucosa alveolar, paladar y encia
gingival. Aparecen con mas frecuencia durante la tercera década de
vida, aunque se describen casos desde los 10 meses hasta los 70 aflos de
edad. En este reporte se expondra el caso clinico de un paciente de sexo
femenino, de 17 anos de edad, que acudio a consulta a la clinica dental
centenario por presentar una lesion superior que cubria parte de las
coronas anatomicas en piezas dentales del maxilar superior izquierdo,
ademas, en el reporte de estudio inmunoquimicohistologico se diag-
nostic neurofibroma, con expresion de S-100. Consideramos de suma
importancia el reconocimiento de estos crecimientos intraorales para
lograr establecer un diagnodstico definitivo cierto y veraz de la situacion.

Palabras clave: neurofibroma, inmunoquimicohistolégico, neurofi-
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INTRODUCCION

| neurofibroma (NF) es un tumor benigno que tiene
su origen en las células neuronalesy perineurales. Los
NF pueden presentarse como lesiones solitarias (NFS) o
mdltiples (NFM); por lo que forman parte del sindrome
generalizado de neurofibromatosis tipo | 0 enfermedad de
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Von Recklinghausen de la piel. También se relata la varie-
dad de neurofibromatosis tipo Il, que cursa con aparicién
de multiples neurofibromas que afectan principalmente
al nervio actstico.

Los neurofibromas son tumoraciones benignas deri-
vadas de la vaina nerviosa, conformadas por células de
Schwann, mastocitos, fibroblastos y células perineurales.
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Su consistencia es de suave a firme y su color es uniforme
en diversas tonalidades de pigmentacién, del rosado al
café. Se localizan en piel, tejidos subcutaneos (se con-
funden con ganglios linfaticos), visceras, sistema nervioso
central y suelen aparecer en la pubertad.' En la cavidad
bucal son poco frecuentes y la lengua es el sitio de mayor
asiduidad, seguida de la encfa vestibular, el piso de la
boca, el paladar, labios y encia.

También se pueden localizar en la mucosa oral como
tumoracién en personas jovenes, que a pesar de estar
circunscritos no presentan encapsulaciéon histologica;
a su vez se caracterizan por la proliferacién de haces
entrelazados de células elongadas con un ntcleo oscuro
alargado, unidas por tejido fibroso. Aparecen con mas
frecuencia durante la tercera década de vida, aunque se
describen casos desde los 10 meses hasta los 70 afos de
edad. Se presentan en ambos sexos sin predileccién. Se
manifiestan como nédulos submucosos de base sésil, con
crecimiento lento y tamafo variable.

En general, los neurofibromas son indoloros, pero pue-
den provocar dolor o parestesias debido a la compresién
de los nervios afectados. El tratamiento de eleccion es la
exéresis completa de la masa tumoral (en la medida de
lo posible) con conservacién de las fibras nerviosas que le
dieron origen. La transformacién maligna es excepcional
y su porcentaje de recidiva es muy bajo.”

EI NFS es un tumor benigno, de crecimiento lento, relati-
vamente circunscrito, pero no encapsulado y generalmente
se diagnostica por la ausencia de las otras caracteristicas de
la neurofibromatosis. Los NFS son raros y hasta hace poco
no siempre se diferenciaron del schwannoma (o neurilemo-
ma). El schwannoma puede ocurrir en cualquier periodo de
la vida, pero tiende a verse més en la edad adulta que en la
infancia, en contraposicién con el neurofibroma oral Ginico
que a menudo es observado en la infancia.* La mayoria de
los NF en cabeza y cuello suele ser solitarios.”

EINFS generalmente se asocia con neurofibromatosis;
se han informado manifestaciones orales de neurofibro-
matosis en solo 4 a 7% de las personas afectadas, en las
cuales la lengua fue el sitio mas involucrado.®

Histolégicamente, el NFS es tipicamente bien circuns-
crito cuando ocurre la proliferacion dentro del perineuro
del nervio involucrado. Fuera del perineuro, el NF no esta
bien delimitado y se mezclara con los tejidos conectivos
adyacentes. Paquetes entrelazados de células en forma
de huso que exhiben ntcleos ondulados, asociados con
colageno delicado paquetes y cantidades variables de
matriz mixoide, tipicamente describen el NF. Una reac-
cién positiva para la proteina S-100 se puede demostrar
inmunohistoquimicamente.”

La inmunohistoquimica (IHQ) es una técnica esencial
y de uso rutinario en anatomfa patolégica. Contribuye en
el diagnéstico especifico de las enfermedades, en parti-
cular las neoplasicas; permite una adecuada clasificacion
en funcién del linaje u origen (tales como carcinoma,
melanoma, linfoma, etcétera); brinda informacion, pro-
nostica y sus resultados evaluados en el contexto clinico
contribuyen a la eleccién del tratamiento de los pacientes.
Basada en la alta especificidad y afinidad de la reaccion
antigeno-anticuerpo la IHQ permite, mediante el empleo
de anticuerpos especificos y sistemas de deteccion, de-
terminar la expresién de biomarcadores (proteinas). Se
puede realizar sobre tejidos en fresco, fijados en formol y
coagulos citolégicos incluidos en parafina, lo que permite
la evaluaci6n simultdnea de la morfologia.®

Los NF difieren clinica e histolégicamente de la neu-
rofibromatosis. Las neurofibromatosis son un conjunto
de trastornos que hacen que se desarrollen tumores a lo
largo de los nervios y pueden involucrar tejidos blandos
y duros; se trata de un autosémico dominante, trastorno
que puede heredarse de un padre que tiene neurofibro-
matosis o puede ser una mutacién espontanea.’

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de 17 afos de sexo femenino que acudié a con-
sulta dental y desde hacia ocho meses presentaba creci-
miento de encia sobre las superficies vestibular y palatino
en los O.D. 2.5y 2.6 en el maxilar superior izquierdo,
esto le causaba molestia al masticar; intrabucalmente se
observo crecimiento de formacion sésil, bien definido, de
consistencia dura y fibrosa durante la palpacién, encia de
coloracion rosa palido y superficie lisa, sin fluctuaciones
(Figuras 1y 2).

En la evaluacion periodontal present6 pseudobolsas
entre los 0.7 y 0.9 mm. En la inspeccién extraoral no se
observaron cambios de tamano ni de coloracién en las
zonas adyacentes de la cara. En el estudio radiogréfico se
pudieron detectar datos normales de trabeculado 6seo,
altura de hueso marginal normal y ausencia de lesiones
radiolGcidas (Figura 3).

Como antecedentes el paciente menciona, tras di-
versos estudios reumatolégicos, que fue diagnosticada
clinicamente con fiebre mediterrdnea familiar (FMF),
misma con la que se inicié tratamiento con Colchiquim
(colchicina), pero éste fue eliminado a los pocos meses
luego de realizar estudios genéticos que descartaron
dicha enfermedad.

Respecto al crecimiento se establece como diag-
nostico diferencial fibroma, hiperplasia gingival,
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schwannoma, fibromatosis, adenoma o fibroma de
células gigantes. Se decidi6 la extirpacion completa
de la lesion y se optd por realizar una biopsia exci-
sional, de la cual se envi6 el espécimen a laboratorio
de anatomia patologia y citologia bucal y andlisis
inmunohistoquimico complementario (Figuras 4 y 5).
El paciente regres6 para la eliminacién de sus puntos
de sutura a los siete dias y a los 15 para continuar su
control, donde se observé tejido cicatrizado de apa-
riencia sana y normal (Figura 6).

Reporte de estudio histopatolégico. Descripcion
macroscépica huso de mucosa de 25 x 11 mm, con
una profundidad de 5 mm, la superficie mucosa es lisa
y blanquecina, mientras el corte de coriones es sélido
blanquecino, se incluye en su totalidad TC1, TF3 y FSO.

r

Figura 1: Vista oclusal en la que se observa el crecimiento de tejido
fibroso sobre la periferia de las superficies dentales.

Figura 2: Vista vestibular del agrandamiento circundante a los or-
ganos dentarios.

Figura 4: Recesion del tejido del neurofibroma.

Durante la descripcién microscépica de los cortes
correspondientes se identificé la mucosa oral local-
mente erosionada con hiperqueratosis y acantosis en
grados variables, con un infiltrado linfoplasmocitario
subepitelial con ectasia y congestién capilar. En el co-
rién se observé una proliferacién de células fusiformes
con nlcleos elongados y ondulados con escaso cito-
plasma que se disponen en haces o fasciculos cortos,
y se intersecan entre si de forma difusa, el estroma es
colagenizado y alterna en dreas mixoides, sin atipia,
mitosis ni necrosis. Se identificaron pequenos haces
nerviosos dispersos en la lesién. Hacia la profundidad
de la muestra se encontré un resto odontogénico o
material calcificado (Figura 7).

Diagnéstico: biopsia excisional de encia superior
izquierdo. Neurofibroma de 25 X 11 mm, con lesién en
el limite quirdrgico profundo.

Reporte de estudio de inmunohistoquimica. Des-
cripcion macroscopica: se identificaron los bloques Nam.
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JC-2020-297, se revisaron los cortes con hematoxilina
y eosina, lo que confirmé la presencia de neoplasia, se
procedio a realizar inmunotinciones. Se realiz6 inmunore-
accion con anticuerpo primario monoclonal para proteina
S$-100, el resultado con dicho anticuerpo fue positivo al
50% de las células neoplasicas.

Diagnéstico: biopsia excisional de encia superior
izquierdo. Neurofibroma con expresién de S-100.

DISCUSION

Pontes y colegas realizaron un estudio que nos ensefia
lo inusual que son estas lesiones, en el cual el objetivo
fue evaluar en una institucion las caracteristicas clinicas
e histopatolégicas de los NF de la via oral y complejo

Figura 5: Especimenes obtenidos de la biopsia excisional.

Figura 6: Revision de control a los 15 dias.

Figura 7: Microfotografia del andlisis inmunoquimicohistolégico,
donde se observan tefiidas de café las células tumorales positivas de
la proteina S-100.

maxilofacial, extirpados durante un periodo de 48
afos. De un total de 15,375 casos diagnosticados en
un servicio de patologia oral referido, 24 casos fueron
diagnosticados como NF, 18 pacientes con neurofibro-
ma eran mujeres, con una edad media de 39.1 afos.
Clinicamente, la mayoria de las lesiones se presentaron
como nédulos asintométicos y los sitios mas frecuentes
fueron la lengua en seis (25.0%), encia/insertada alveolar
en seis (25.0%), hueso maxilar en tres (12.5%), labio en
dos (8.3%), mucosa bucal en dos (8.3%) y drea retro-
molar en dos (8.35%).'°

Queda a consideracién si la ingesta de colchicina
influencié en la formacion del NF, porque en la revision
bibliografica no se encontré relacién alguna como inte-
raccion y efecto colateral.

Se ha publicado que hay asociacién entre los niveles
bajos de vitamina D y la ocurrencia de NF. El producto
proteico neurofibromina es un regulador negativo de las
vias de transduccion de senales de Ras (Ras forma parte
de la cadena de transmision que va de la membrana plas-
matica al ndcleo en respuesta a factores de crecimiento),
por lo que estd involucrado en el desarrollo normal del
tejido 6seo. El tratamiento con vitamina D en estos pa-
cientes inhibe in vitro el crecimiento de lineas celulares.
La vitamina D y la neurofibromina pueden interactuar en
la reduccion de la proliferacion celular. La deficiencia de
esta vitamina estd relacionada con el desarrollo tumoral
y su metabolismo interviene en la densidad ésea, osteo-
porosis y lesiones dseas focales.!"
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CONCLUSIONES

Frente a la evidencia recaudada, es posible vislumbrar que
existen patologias que tienen en comun algunas carac-
teristicas clinicas que en ocasiones pueden confundir el
diagnéstico definitivo para el personal del drea de salud,
en especial los cirujanos dentistas encargados de trabajar
con la cavidad oral.

Se decidio realizar dos pruebas histolégicas (las tin-
ciones de rutina y la inmunoquimicohistolégica) debido a
que se buscaba reafirmar el diagndstico definitivo de NFS,
y descartar que no estuviese ligado a la neurofibromatosis
NF1 o NF2, para asf ir descartando afecciones de diversos
6rganos y su posible malignidad.

En este caso el NFS se manifesté en el sexo femenino,
por lo que se corroboré que no tiene predileccién, los
sintomas no fueron tan agravantes y el tratamiento de
eleccion fue la exéresis, con la que hasta el dia de hoy
no se observa recidiva, ademas el tratamiento oportuno
evita que se torne maligno.

A los profesionales que trabajan en el primer nivel
de atencién a la salud, especialmente a los estomaté-
logos, se les recomienda realizar exdmenes frecuentes
a estos pacientes con el fin de detectar NF que puedan
producir alteraciones funcionales importantes en un
futuro, ya que cuando estos tumores se detectan en
etapas avanzadas se hace muy complejo el tratamien-
to, lo que constituye mayor riesgo quirGrgico para el
paciente.
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