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Neurofibroma del hipogloso en un niiio colombiano. Reporte de caso
Hypoglossal neurofibroma in a Colombian child: case report
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| Resumen |

Se presenta el caso de un paciente masculino de 14 anos de edad,
con antecedente de dos intervenciones quirirgicas debidas a la
presencia de una masa a nivel sublingual —la primera a los 8 meses
de edad y la segunda a los 13 afios— y sin informacion de estudios
histopatologicos. Cerca de 8 meses después de la ultima intervencion
quirtrgica es valorado por el Servicio de Cirugia Maxilofacial de la
Fundacion Hospital Pediatrico de La Misericordia en Bogota D.C.,
Colombia, por crecimiento acelerado de la misma lesion y por
problemas en la deglucion y el lenguaje. En la revision del paciente
se encuentra una masa importante sublingual, dificultad en el lenguaje,
deformidad mandibular y alteraciones en la mordida, por lo que se
decide intervenir quirtirgicamente de nuevo. El resultado de la biopsia
es un tumor mesenquimal benigno caracteristico de neurofibroma, que
por su ubicacion sugiere probable compromiso del nervio hipogloso.
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Introduccion

Los neurofibromas son tumores neurogénicos raros de comportamiento
benigno y crecimiento lento que resultan de la proliferacion
de fibroblastos perineurales, células de Schwann y neuritas.
Histoldgicamente se diferencian por la presencia de células fusiformes
con niicleos alargados y extremos puntiagudos, los cuales se encuentran
dentro de un estroma de tejido conectivo laxo con fibras de colageno
y ocasionales fibras nerviosas; también se acompafian de células
inflamatorias y mastocitos (1).

Un neurofibroma solitario esporadico en la cavidad oral es un
hallazgo clinico inusual, ya que en la literatura hay pocos casos
registrados y los reportes encontrados, en su mayoria, se asocian a
neurofibromatosis (2-4). Cuando se ubican en el piso de la lengua, es
dificil determinar el nervio comprometido; sin embargo, en la presente

| Abstract |

This article presents the case of a 14-year-old male patient, with a
history of two surgical procedures due to the presence of a mass
at sublingual level —the first performed at the age of 8 months
and the second at 13 the age of years— and without information
of histopathological studies. About 8 months after the last surgical
procedure, the patient was assessed by the Maxillofacial Surgery
Service of the Fundacion Hospital Pediatrico de La Misericordia, in
Bogota D.C. - Colombia, due to the rapid growth of the same lesion
and swallowing and language disorders. On physical examination,
a significant sublingual mass, difficulty in language, mandibular
deformity and malocclusion were observed, so a new surgical
intervention was indicated. The result of the biopsy revealed a benign
mesenchymal tumor, typically seen in neurofibroma, which suggested
a possible involvement of the hypoglossal nerve due to its location.
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publicacion se reporta un neurofibroma del hipogloso que clinicamente
se expreso como una masa sublingual. La reseccion quirargica completa
de la neoplasia y su estudio histopatologico e inmunohistoquimico son
fundamentales para el diagnostico y tratamiento final.

Presentacion del caso

Al servicio de Medicina Interna de la Fundacion Hospital Pediatrico
de La Misericordia en Bogota D. C., Colombia, ingresa un paciente
masculino de 14 afos de edad procedente de salas de cirugia, donde
se le practico la tercera reseccion de una masa sublingual por parte de
cirugia maxilofacial. La historia clinica hace referencia a una masa
sublingual persistente desde el nacimiento, la cual habia sido resecada
quirargicamente en dos ocasiones: a los 8 meses de edad y 8 meses
antes de la presente hospitalizacion. Luego de la segunda intervencion
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quirurgica, la masa aumenté de tamafio con rapidez, ocasionando
dificultad en la deglucion y en el lenguaje.

Al examen fisico de ingreso se encontrd una masa en el piso de la
boca de 8cm de didmetro de color rojizo similar al de la mucosa oral, no
sangrante, sin secreciones y de consistencia cauchosa; ademas, desde
su cuerpo se proyectaba una lesion pediculada de 1x2cm de diametro de
color amarillento. El conducto de Wharton era permeable, Mallampati
IV. El rostro del paciente presentaba deformidad en el tamafio del arco
inferior de la mandibula, con mordida cruzada posterior y mordida
borde a borde. La impresion diagnostica inicial fue tumor de glandula
salival, por lo cual se solicitaron estudios imagenoldgicos, paraclinicos
prequirurigicos y autorizacion para nueva reseccion de la masa.

La resonancia magnética nuclear (RMN) de cuello mostré una
masa bien definida de 4x5cm de didmetro en el piso del maxilar
inferior, hiperintensa en T2 y similar al tejido graso; los espacios
parafaringeo, faringomucoso, amigdalino, parotideo y vascular se
encontraban libres de masas o conglomerados ganglionares. La
tomografia computarizada de cuello evidencié una masa sobre el
musculo milohioideo que desplazaba la lengua hacia posterior;
ademas, se realizd una ecografia y un angiotac, este tltimo report6 una
lesion circunscrita de Sx4cm por encima del musculo milohoideo con
desplazamiento de la lengua que se relaciona con arterias linguales,
en especial la izquierda con mayor dilatacion y volumen.

Por ultimo, el paciente se llevo a cirugia en febrero de 2015,
donde se reseco la totalidad de la masa desmoide. El joven requiri6 de
monitoreo en la unidad de cuidado intensivo pediatrico y fue manejado
con antibidtico, analgesia, corticoides y nutricion enteral por sonda
nasogastrica; continud el monitoreo en la unidad de cuidado intermedio
con adecuada evolucion y todos los paraclinicos fueron normales; luego
fue trasladado al servicio de medicina interna, donde como inico suceso
postquirurgico presentd una pequefia coleccion de liquido en el sitio de la
operacion, la cual cedi6 de manera espontanea con los cuidados médicos,
por lo demas el paciente tuvo una evolucion favorable y satisfactoria.

Al final de la hospitalizacion, el reporte de patologia de la masa
resecada fue tumor mesenquimal benigno; por histopatologia e
inmunohistoquimica se diagnosticé neurofibroma positivo para s
100y cd 34, como se aprecia en la figura 1. El paciente no presentaba
otras masas ni lesiones caracteristicas de neurofibromatosis, por
lo tanto no se ampliaron estudios y fue dado de alta con controles
ambulatorios de cirugia maxilofacial y recomendaciones de ejercicios
linguales para mejorar el tono de la musculatura lingual y facial.

Discusion

Los tumores de la vaina del nervio (TNS) son neoplasias infrecuentes
que se derivan de las células de Schwann y perineurales del sistema
nervioso periférico. Dentro de la categoria de tumores benignos de la
vaina nerviosa se incluyen schwannoma, neurofibroma, perineurioma,
nuerotecoma y tumores hibridos. Los tumores malignos son poco
frecuentes y constituyen cerca del 6% de estas neoplasias (5,6).

En el caso presentado, el TNS derivo del par craneal X1I (hipogloso)
en la base de la lengua. El nervio hipogloso (enteramente motor) esta
formado por raices nerviosas que emergen del nticleo hipogloso en
el bulbo raquideo y convergen en el surco ventrolateral (entre la
piramide y la oliva) para formar el nervio; este abandona el craneo a
través del foramen hipogloso en la fosa craneal posterior y se dirige
de forma latero-inferior hasta situarse entre la arteria car6tida y vena
yugular interna. A continuacion, el nervio transcurre por encima del
cuerno mayor del hueso hioides y sigue su trayecto por la cara lateral
del musculo hiogloso, musculo digastrico, musculo estilohioideo y
borde posterior libre del milohioideo. Por ultimo, se dirige hacia
adelante sobre la cara lateral del musculo geniogloso y se divide para

inervar los musculos blanco (musculos intrinsecos y extrinsecos de
la lengua, a excepcion del palatogloso —nervio vago—) (7).
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Figura 1. Iméagenes de estudio patoldgico de la lesion del paciente.
Fuente: Documento obtenido durante la realizacion del estudio.

Los pacientes con TNS consultan por sintomas y signos causados
por el efecto de masa de la lesion, por compromiso del tejido
circundante (dolor local) o por invasioén directa del nervio (signos
neurolégicos sensoriomotores). Al examen fisico, estos tumores
tienden a ser masas moviles y perpendiculares al eje del nervio,
pero fijos a este (8). Por tradicion, en la literatura se ha mencionado
que los neurofibromas de la lengua se manifiestan con macroglosia,
crecimiento de las papilas fusiformes, odinofagia, disfagia, disfonia,
otalgia, protrusion y alteracion en la movilidad de la lengua (2,9);
sin embargo, en otros reportes solo se manifiestan como masas de
crecimiento lento, no dolorosas y sin alteracion motora (10,11).
Algunos de estos sintomas estaban presentes en el caso aqui reportado,
siendo el mas importante el crecimiento progresivo sublingual.

Los neurofibromas, a diferencia de los schwannomas, no solo
crecen de las células de Schwann; estos estdn compuestos por una
mezcla de células que incluye las perineurales, las de Schwann y los
fibroblastos, intercaladas con fibras nerviosas, hebras de colageno
y matriz mixoide (12). En general, los neurofibromas son lesiones
focales, bien definidas, de crecimiento lento, no encapsuladas y que
comprometen las raices, los troncos o los plexos nerviosos (13). En la
cavidad oral, la mayoria de tumores se asocian con neurofibromatosis;
sin embargo, algunos casos esporadicos se han reportado en lengua,
mucosa oral, labios, paladar, glandula parétida y hueso mandibular,
sin mencionar el nervio de procedencia (10).

El caso reportado no tenia manifestaciones de neuromatosis
en otros sitos del cuerpo, por tal razén no se ampliaron estudios
al respecto. La neurofibromatosis es una enfermedad congénita,
tipicamente dividida en tres tipos clinicos y genéticamente diferentes:
neurofibromatosis 1 y 2 (NF1 y NF2) y schwannomatosis.

La NF1 (enfermedad de von Recklinghausen), descubierta en
1982, es el tipo mas comun. Es una enfermedad autosémica dominante
que afecta a 1 de cada 2 500-3 000 personas en el mundo (14) y se
caracteriza por seis 0 mas maculas color café con leche en el cuerpo
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que aparecen en el primer aflo después del nacimiento (15,16) —al
igual que las lesiones Oseas si estan presentes—, pecas inguinales o
axilares que aparecen de los 3 a los 5 afios de vida (15) —al igual que
el glioma optico—, nodulos de Lisch —hamartomas pigmentarios en
el iris que no afectan la vision y <10% de los nifios los presentan—
(17) o dos o mas tumores benignos o malignos. Los neurofibromas
bajo la piel, a lo largo de los nervios periféricos y de las raices
nerviosas adyacentes a la columna vertebral, son el tipo de tumor
benigno mas frecuente. A diferencia de esta entidad, en la NF 2 los
schwannomas vestibulares bilaterales son los TNS que prevalecen.

Dentro de la literatura se ha documentado la relacion entre la NF1
y los neurofibromas orales y periorales en el 4-7% de los casos. Los
tumores en la NF casi siempre se encuentran en la lengua, pero otras
regiones orales incluyen paladar, vestibulo, mucosa bucal, labios,
encias y el piso de la boca (18). En el caso de este paciente, ademas
de la presencia de un neurofibroma en cavidad oral, no se cumplian
otros criterios de NF, por lo que se considerd un neurofibroma solitario
esporadico que ademas, por el sitio donde se ubico, era probable que
el nervio comprometido fuera el hipogloso.

Los estudios de extension en caso de sospecha de un TNS tienen
como objetivo determinar el tipo y la ubicacion, por lo que incluyen
estudios de imagenes y patologia. La RMN es la modalidad mas
util, ya que permite determinar si la masa es extrinseca o intrinseca
al nervio y si hay compromiso de estructuras adyacentes; en T1
el neurofibroma mostré una intensidad de sefial baja y en T2 fue
hiperintenso con una region hipointensa central caracteristica
(colageno y tejido fibroso) (12).

La biopsia debe ser realizada por un patélogo con experiencia en
tumores de nervio, ya que la diferenciacion entre el neurofibroma
y el schwannoma es clave (el primero puede sufrir transformacion
maligna, mientras que el segundo no lo hace) y la determinacioén
de malignidad puede ser dificil (8). La inmunohistoquimica suele
apoyar el diagndstico con marcadores como la proteina S100,
la cual esta presente en los TNS y el no aparecer hace pensar
en otras posibilidades diagnodsticas. Otro marcador es el CD34,
que tipicamente aparece en los neurofibromas porque contienen
componentes adicionales celulares (fibroblastos y células
perineurales) que son responsables de la positividad de dicho
marcador. En el caso presentado, estos fueron los marcadores
utilizados para dar el diagnostico definitivo, pero otros marcadores
utiles son la calretinina y el CD56 (negativos en neurofibroma
y positivos en schwannoma) y el Factor XIIla (positivo en
neurofibroma y negativo en schwannoma) (19).

La desfiguracion, el sangrado, el dolor, el déficit neurologico, la
ubicacion y la sospecha de malignidad son las principales indicaciones
para la extirpacion quirtrgica. En el caso de tumores benignos, la
reseccion total de la lesion busca eliminar la posibilidad de recurrencia
tumoral y la remision de la sintomatologia clinica; sin embargo, en
ocasiones puede ser imposible dada la ubicacion y el entrelazamiento
con las fibras nerviosas (20).

El paciente presentaba desfiguracion facial debido a la presencia
de la masa en cavidad oral desde el nacimiento; por la persistencia de
esta lesion, a pesar de dos intervenciones quirtrgicas y la velocidad
de su crecimiento, en principio se sospechd que se trataba de una
masa maligna, lo cual se descart6 por patologia.

Los pacientes con neurofibromas y schwannomas esporadicos que por
lo general se dan posterior a la cirugia permanecen libres de enfermedad
y pueden mantener un nivel de funcionamiento neuroldgico adecuado,
aunque el déficit preoperatorio no se revierte. Los tumores que han sido
sometidos a reseccion subtotal tienen la capacidad de regenerarse a través
del tiempo (21), que es lo que pudo haber sucedido en este paciente,

por tal razén ¢l debe continuar en controles por consulta externa de la
especialidad con vigilancia de los signos de recurrencia de la lesion.

Conclusiones

Como conclusiones de este caso, se quiere anotar que no es comun
encontrar esta patologia en la cavidad oral, pero se debe tener en
cuenta su existencia. También se insiste que a toda masa resecada se
le debe realizar un estudio histopatologico, pues las masas benignas
no siempre tienen un comportamiento igual, ademas los diagnosticos
diferenciales siempre se deben tener en cuenta antes de establecer
un tratamiento definitivo. Por el sitio en que se ubico la masa, esta
se puede confundir facilmente con otras patologias como la ranula,
pero su comportamiento la hace distinta, por eso el interés de publicar
este caso para que se piense en la posibilidad de la neurofibromatosis
en la cavidad oral.

El compromiso social, afectivo e incluso del neurodesarrollo que
genera este tipo de lesiones cuando afectan 6rganos vitales de la
comunicacion y del lenguaje hace necesario establecer un manejo
integral entre especialidades como fonoaudiologia, terapia de lenguaje,
rehabilitacion fisica, psicologia, neuropediatria, pediatria y cirugia
maxilofacial. Por tltimo, los pacientes con este tipo de patologia
deben estar en un plan de seguimiento médico por la posibilidad de
recurrencia de la lesion.
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