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Se han estudiado 12 casos de la enfermedad de Von Recklighausen; la mayer incidencin fie entre las
edades 3140 afies, 6 casos 50% es en lu edud adulta que desarrolla plenamente los fumores culdneos y
nchas “cofé con feche™(5).

En i localizacidn bueal las lesiones presentaon mayor incidencia en la regidn del paladar, 5 casos
41, 7%, En el cstudio del Tipo de lesidn clinica bucal neorafilromatasa se hallaron nddidos periféricos con
mavor incidencia en § casos, 66.6%. los nddulas de piel fueron de aspecto de “pesdn”, en cambio en labio
comn en el caso £ fue de aspecto papular de 8 mod. Las masas difiusas o temores s¢ detectaron 3 cases 23%

fueron subcutineas a lo large del travecto del nervio (81 En radiagrafias se detecld resoreidn
osteaalveslar en 7 casos 58.3%. En el ligamenta perindontal se hallaron fuimer en 3 casos 23% y en
iarilares 2 easos M. 7% con lestones WWicas extensos,

En el estudio histopatoldgice s¢ aprecinron numerosas célidas alargadas tpicas, las células de
Sclwann que formaron haces giee se enlrecruzaron ¢lIre sl

—t:. RESUMEN

Palabras claves: Papula, masa difusa, cétula de Schwann,

Twelve Von Recklinghansen cases were studied finding more incidence within the 31-40) years group,

around the vessels,

with an fncidence of 50% (6 cases). Tn the ivvaoral area there wos more incidence in the palate, [3 caies
F1.7%) but in the type of lesion the peripherical modidles were more frequent (8 cases, 66.6%).

The peripherical noduies were [ike nipples, but in case 4 it was like papule of 8 to 10 mm of digmeter.
Thumars o diffuse masses were detected in 3 cases (25%) being subcutaneons along the nerve. It was
observed in the fard palate a soft lesion with 20 mm of dinmeter, which was the same color of the
wnderlying mucous. In the radiographic examination it was fowrnd alveciar bone loss in 7 cases (38.3%) as
found in the sevial radiographies. Tumor was found in the peviodontal ligament in 3 cases (25%), in the
maxilla 2 cases {16.7%) with extensive ogrealitic lestons,

It the histopatholagy it was found a great number af endarged typical Schwan cells with fusiform muclews

. SUMMARY
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I INTRODUCCION

Es la primera vez que se realiza en cavidad oral un
estudio de la Enfermedad de Von REecklinghausen. En
nuesiro medie hay poca incidencin, habiéndose
enconiradn de zcuerds o nuestra meta doce casos, Benel

U Prafl. Panczpel, Pas Direcror del Centro de Exlensidn Univergdtaria y
Prowecridn Secial

¥ Pred, Principai Pas Coandinader del Dejurasenn Acalénden de Ciencias
Bisicas

Haspital Das de Mayo, 3 en ef Hospital Almenara y | en
lu Facultad de Odontologia-UNMSM. Se han detectado
hallazgos impartanies de lesiones neurafibromatosas en
cavidad bucal, no obslante de que algunos sutares
mencionin que en cavidad oral se gncuentran €sias
lesiones en un 5% en nuesire caso hemos encontrado ¥
anotado en lazs hojus clinicas las repercusionss
estomatoldgicas de éstas nourofibromarosis en lo que se
refiere a localizacidn y tipo de lesidn clinica.
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En la Enfermedod de Von Recklinghausen ez poco
frecuente v rara. Es una displasia nevroeciodérmica
hereditaria aumosomica domnanie con mal formaciones
miiltiples en piel, tejidos blandos, hueso, sistema nervinso
central, sistema nervioso periférico (2,3}, cuyas
manifeslaciones aparecen como [WMOres NeTvIosos O
neurofibromas ¥ manchas claras color “café con leche™
en picl; [a participacidn interna son en [os huesos, cuyos
tumores centrales deforman los huesos, con presencia
de nevrofibroma en el racto gastroiniestinal {4) ¥ cavidad
oral.

Como cs asintomdtica en la [ra. v 2da. etapa de la vida
se puede detectar precozmente addulo o lumores
neurofibromatosos en cavidad oral como una decena de
manchas “café con leche™ en las axilas (6],

OBJETIVOS

1. Determinar Ia localizacidn ¥ tipos de lesiones en la
enfermedad de Yon Recklinghausen en cavidad oral.
[dentificar |as lesiones newrofibromatosas bucales en
cortes histopatolégicos de la enfermedad de Yon
Becklinrhausen.

pa

HIPOTESIS
En cavidad oral se hallan las Incalizaciones v tipos de
lesiones caracterdsiicas clinicas e histopatoldgicas de Ia
enfermedad de Von Recklinghausen.
I MATERIAL Y METODO
MATERIAL

TAMANO DELA MUESTRA: S¢ considend dos grupos:

Girupa A :

Pacientes con Enf. de Von Reckiinghavsen ;12 casos

Grispo B ;

Pacienios oo, .o e 12 ensns
Taeal 1 24 cusos

RECOLECCION DE LA INFORMACION

Universo Fivigo:

= Hospuales de Lima

* Lahomatoriode la Facultad de Odontologia. UNMSM.
+  Institnio de Patologia, UNMSM.

Universe Bioldgico:
i Unidad de muestreo: Tejido nodular
b. Unidad de analisis: corte histoldgico de biopsia.

TECNICAS UTILIZADAS

Historia ellnics.

Examen cliniwo v Diagndstico clinico de [a
cnfermedad.

Estudio radingrifico oral

Tema de biopsias quinirgicas

Cartes histoputoldgicos

Calorantes: PAS, Giemsa, Masson, H-E.

[= =

=

ETAPAS DEESTUDIO

El Proyectn se disefid parn cuatro etapas: Dos en el
primerda ¥ dos en el sepundo semesire.

Primeraetapp: Correspondid a la identiticacidn del
umiverse fisico, exploracidn clinica,
historia climca v fotografias,

Segunda etapa: Correspondid al trabajo clinica.
Detectar [os casos clinicos, estudio
climico ¥ radiegrafico,

Terceraetapa:  Unidad de muestren, Toma de biopsias.

Cuarta etapa:  Dhagndstico clinico ¢ histopatoldgico.
Andlisis de datos. Resultados. Discusidn
y Conclusinnes.

La estratepgia de la invesigacidn fue centrado en
contrastar la hipotesis de nuestro proyecto con los
hallazgos de los casos clinicos que van dirigidos a los
abjetivos de la investigacidn,

ML RESULTADOS

Se estudiaron doce casos de la enfermedad de Von
Recklinghausen. Loas edades que Muetvaron entre 20-30
ifios se detectaron 4 casos, 33.3%: el grupo de las edades
de 31-40 afios se detectaron & casos, 50%; y el grupa
entre 41-T0 afios se detectoron 2 casos, 16,7 %.

Cuadro |
EDADES
EIxALY B de Or
Casos
30D 4 1143
31-40 f 500
41-70 2 167
B 100
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En el esmdio de la localizacidn clinice de lo B VR
[cuadro 2}, en lo localizacién de labio se estudiaron 4
casos, 33.3%; en localizacion de la repidn en encia se
estudiaron 3 casos, 25%; ¥ en paladar se estudiaron 5
casos, 41.75%.

Cradro 2
LOCALLZACION BUCAL
LOCALIZACION | PACIENTE | MN°de %
Casos

LABIO 1-3-6-12 1 113
EXClA 4-0-11 3 250

LEMGLIA 4] ] 1]
PALADAR 2-5-7-8-10 5 41.7
12 1041

En el estudio del Tipo de Lesidn Clinica Bucal se
detectaron nodulos periféricos & casos, 66.6%; Masas
difusas 3 ¢az0s, 237 ¥ nddulo cenral mandibular 1 caso,
4%,

Cuadro 3 |
TIPD DE LESION CLINICA BUCAL
TIPO DE LESION Nede | R
Cnsug.
NODULOS PERIFERICOS ] 656
TUMORES O MASAS DIFUSAS 3 250
NODULOCENTEAL MaANDIBLL. I a4
DEFORMIDAD DEIUESD { L]
12 18]

En ¢l estudio radioprifico dentomaxilar de la
neurofibromatosis se detectd tumor en el ligamento
pericdonial 3 casos, 23%; se detecid resorcidn
osteoalvenlar 7 casos, 58.3%; ¥, lumor en maxilar 2 casos,

L6 7%,

Cuadro 4
ESTUTNG RADIOGRAFIC
LOCAL IZACHN Mde | %
Caziyg

TUMOR LIGAMENTO FERIODONT. 3 s
RESCRCION OSTEDALVEOLAR 7 835
TUMORES BN MAXILARES 2 167
2| 100

28

En los cortes histopataldgicos hemos apreciado
numerosas células alarpadas tipicas de células de
Schwaon gue forman kaces 0 prupos que se eqlrecruzan
entre si con disposicidn alrededor de los vasos
sanguingos, entre las célulus un magma claro
correspondiente al estroma del nervio. En otros casos se
han encontrado fasciculos en seccidn longitudinal ¥
transversal de células tipicas del nervio de cubicrta o
células de Schwann, gue aparecen con sus nicleos todos
ipuales sin anisonucleosis propias del neurofibroma
bemigno; eotre ellas e aprecia un tgjido claro faxo propio
de la sustancia fundamental del nervic.

IV DISCUSTON

En los doce casos detectados de la enfermedad de
Von Recklinghausen, en lo que se refiere a las edades que
fluctaron de 31 =30 abos, correspondiendsa G casos 30%,;
como dice Bobbins 5L, (3) ez en la edad adulta que
desarrallan plenuments los tumores cutdneas maltuples ¥
las manchas “café con leche™.

En lalocolizocidn bucal las lesiones se presentaron
con mayvor incidencia en la region del plaladar, 3 casos,
4 1.7% abarcd determinado secior del paladar, en sepunda
lugar la incidencia fue localizada en el lobio con 4 casos,
33.3% casos presentados no refieren nodulos
neurofibromatosos en fabio.

En el estudio del tipe de lesidn clinico bucal
neurofibromatosase hallaron nddulos periféricos en una
mayur incidenciy, B casos 66.6% o nddulos periféricos
en piel tenfan el aspecto popular, blandos, sésiles, de 8 2
10mmum de didmerro gue contrasta de los nddulos periféricos
de la piel, que como dice Harmison (7) pueden ser
redondos, ednicos, pendulares ¥ blandos. Foto 3.4 v 5.

Los tumores o masas difusasse detectaron 3 casos,
25%; son subcutdneos a lo larga del trayecto dl nervio
(E): asi en el mismo case 4, foto 2, se observid una masa
difusa que emerge del nervio nasopalatino, dicha masas
localizada en el paladar duro haciael lado izquierdo mide
gprocimadamente 20 mm. de tomaodio es blandu y del mismo
colar de la mucosa.

En el estudio radiogrdfico dentomaxilar se ha
detectado resorcion ostepalveolar en 7 casos, 58.3%
concomitantemente presentaba en el estudio clinice
nddulo labial, tronco ¥ cuello cebelludo {casos | v 4) ¥
como indica 1a radiografia dental seriada foio 6. Se ho
detectado wmor-en el ligamente pericdontal en 3 casos
25%; algunos autores coma Bhaskar SN (2) refiere que el
wwrnor en el ligamento pericdental ocasiona migracidn de
dientes. En los caso de mumores de los maxilares sc



han detectado 2 casos, 16.7% son lesiones extensas liticas
que abarcan gran sector del cuerpo mandibular como en
una de nuestros casos que presenté nédulo central
mandibular. (foto7).

En el estudio histopatolégico se ha apreciado
numerosas c€lulas alargadas tipicas, células de Schwann
que forman haces o grupos que se entrecruzan entre si,
dichas células presentan nicleos delgados fusiformes
(5) alrededor de los vasos. (foto 8). En otros casos hemos
encontrado células en fasciculos en secion tranversal y
longitudinal que indican células de Schwann que
aparecen todos sus nicleos iguales sin anisonucleosis
(diferentes tamafio de nidcleo de células de Schwann),
esto nos indica que son propias de neurofibromatosis
benigno. (foto 9).

V. CONCLUSIONES

1. Mayor incidencia entre 31 a 40 afios

2. Se ha detectado masas tumorales en el paladar con
mayor frecuencia.

3. Los nédulos periféricos en labio se presentaron de
aspecto papular, en contraste con los de piel que
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fueron de aspecto de un pesdn.

En la mayoria de los caos radiogrificos se detectd
resorcidn osteoalveolar.

En los cortes histolégicos se encontraron células de
Schwann alargadas tipicas con niicleos fusiformes.
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Foto 1
Caso4: apreciamos nédulo labial de aspecto papular,
de consistencia blanda, sesil, de 8 mm de didmetro.

Foto 3
Se aprecia en todo el torax manchas de color “café
con leche” de diferentes tamaiios. Cerca del hombro
se aprecia una de mayor tamafno.

Foto 2
El mismo caso anterior, se observa masa difusa,
localizada en el lado izquierdo del paladar duro, de
consistencia blanda y de 20 mm de tamafio.
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Foto 4
Se aprecia en el cuero cabelludo un néludo periférico
de aspecto de peson, de consistencia blanda. y
manchas “café con leche”



Romero R., Gutierrez J.

Foto 5 Foto 7
Caso 8: Apreciamos una cantidad de nddulos perifericos Caso 8: Observamos gran lesién tumoral que abarca casi
fEdOPdDS ki otros en forma de pdpulas que estdn uno a todo el cuerpo mandibular, de naturaleza litica que adelgaza
continuacién de otros. la cortical.

Foto 6
Caso 1: En la radiografia seriada se observa resorcién Caso 4: Se aprecia numerosas c€lulas alargadas tipicas, son
osteoalveolar en el maxilar superior células de Schwann que forman haces gue se entrecruzan
entre si, con nicleos delgados fusiformes alrededor de los
Vasos.

Foto 9
Caso 1: Observamos fasciculos en seccién longitudinal
y transversal de células tipicas del nervio de cubierta o
células de Schawann, que aparecen con sus nicleos
todos iguales sin anisonucleosis, propias de
neurofibromas benigno.
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