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RESUMEN

El neurofibroma es un tumor benigno de la vaina nerviosa cuya presencia en la region maxilofacial es poco frecuente, especialmente en pacientes jovenes. En este
informe, se presenta el caso de una paciente de 19 afios con un neurofibroma mandibular, un hallazgo inusual a su edad. La paciente acudié a consulta debido a una
tumefaccidn de crecimiento lento en la mandibula. La evaluacidn clinica revel6 una masa palpable, no dolorosa, firme y bien delimitada en la regién mandibular izquierda,
sin otros sintomas asociados. Se realizé una tomografia computarizada de haz cénico (CBCT), que mostré una lesidn radioltcida sin signos de reabsorcién radicular ni
expansion cortical. La biopsia incisional confirmé el diagndstico de neurofibroma, y debido a su naturaleza benigna y la ausencia de sintomas, se optd por una biopsia
excisional completa. El neurofiboroma mandibular es poco comun y su diagnéstico puede resultar un desafio debido a su ubicacion atipica y su presentacion clinica
variable, lo que dificulta su diferenciacion de otras lesiones orales. La CBCT es una herramienta fundamental para la evaluacién tridimensional de lesiones maxilofaciales.
No obstante, la biopsia incisional y excisional sigue siendo el Gold standard para el diagndstico definitivo, permitiendo identificar la presencia de células de Schwann,
fibroblastos y fibras nerviosas en una matriz fibrosa.

Palabras clave: Cirugia Oral; Neurofibroma; Biopsia; Tomografia Computarizada de Haz Cénico; Patologia Oral

ABSTRACT

Neurofibroma is a benign tumor of the nerve sheath that is rarely found in the maxillofacial region, especially in young patients. This report presents the case of a 19-year-
old female patient diagnosed with a mandibular neurofibroma, an uncommon finding at her age. The patient sought consultation due to a slow-growing swelling in the
mandibular region. Clinical examination revealed a palpable, non-painful, firm, and well-defined mass in the left mandible, with no additional symptoms. A cone-beam
computed tomography (CBCT) scan was performed, revealing a well-defined radiolucent lesion without signs of root resorption or cortical expansion. An incisional biopsy
confirmed the diagnosis of neurofibroma. Given its benign nature and the absence of symptoms, a complete excisional biopsy was performed. Mandibular neurofibroma
is rare and presents a diagnostic challenge due to its atypical location and variable clinical presentation, making differentiation from other oral lesions difficult. CBCT is
a crucial tool for the three-dimensional evaluation of maxillofacial lesions. However, incisional and excisional biopsy remains the gold standard for definitive diagnosis,
confirming the presence of Schwann cells, fibroblasts, and nerve fibers within a fibrous matrix.

Key words: Oral surgery; Neurofibroma; Biopsy; Cone-Beam Computed Tomography; Oral Pathology

RESUMO

Neurofibroma é um tumor benigno da bainha nervosa incomum na regido maxilofacial, especialmente em pacientes jovens. Este relato apresenta o caso de uma paciente
de 19 anos com neurofibroma mandibular, um achado incomum para sua idade. A paciente procurou atendimento médico devido a um aumento de volume na mandibula
de crescimento lento. A avaliagdo clinica revelou uma massa palpavel, indolor, firme e bem circunscrita na regido mandibular esquerda, sem outros sintomas associados.
Uma tomografia computadorizada de feixe conico (TCFC) foi realizada, a qual mostrou uma lesdo radioltcida sem sinais de reabsorgdo radicular ou expansao cortical. Uma
bidpsia incisional confirmou o diagnéstico de neurofibroma e, devido a sua natureza benigna e auséncia de sintomas, uma bidpsia excisional completa foi realizada. O
neurofibroma mandibular é incomum e seu diagndstico pode ser desafiador devido a sua localizagdo atipica e apresentagdo clinica variavel, dificultando sua diferenciagdo
com outras lesdes orais. A TCFC é uma ferramenta fundamental para a avaliagdo tridimensional de lesGes maxilofaciais. Entretanto, bidpsias incisionais e excisionais
continuam sendo o padrdo ouro para o diagndstico definitivo, permitindo a identificagdo da presenga de células de Schwann, fibroblastos e fibras nervosas dentro de
uma matriz fibrosa.

Palavras-chave: Cirurgia Oral; Neurofibroma; Bidpsia; Tomografia Computadorizada de Feixe Conico; Patologia Oral
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INTRODUCCION

El sistema nervioso periférico estd compuesto
por nervios y ganglios que se originan en el tronco
encefdlico o la médula espinal, extendiéndose
por todo el cuerpo para proporcionar inervacién
somatica y autondmica. Los nervios periféricos
estan formados por haces de axones recubiertos
por células de Schwann, cuya funcién es la
mielinizacion. Dentro de los tumores de la vaina de
los nervios periféricos, se encuentran neoplasias
tanto benignas como malignas, ademas de una
categoria recientemente descrita: la neoplasia
neurofibromatosis atipica con potencial biolégico
incierto (1).

La neurofibromatosis es wuna condicidn
poco frecuente en la poblacién general. Los
neurofibromas son los tumores benignos mas
comunes dentro de esta patologia y pueden
presentar una gran variedad de manifestaciones
clinicas, algunas de las cuales conllevan un riesgo
de transformacion maligna. Segln el Instituto
Nacional de Salud de los Estados Unidos, la
neurofibromatosis afecta aproximadamente a 1 de
cada 3.000 recién nacidos vivos a nivel mundial. Su
origen es multifactorial, siendo el factor genético
el principal determinante (2).

Esta enfermedad se clasifica en dos tipos
principales:

Neurofibromatosis tipo | (NF1): descrita por
primera vez por Von Recklinghausen en 1882, la

NF1 es el sindrome neurocutaneo mas frecuente.
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Se debe a mutaciones en el gen NF1 (ubicado en el
cromosoma 17q11.2), que se transmite de manera
autosémica dominante con penetrancia completa
y expresién fenotipica variable. Se estima que
entre el 42 % y el 50 % de los casos presentan
mutaciones espontaneas. Hasta la fecha, se han
identificado mas de 3.000 variantes genéticas del
gen NF1, el cual codificala proteina neurofibromina,
un supresor de la via pro-oncogénica RAS (3).
La alteracién de esta proteina puede generar
afectaciones oftalmoldgicas, endocrinoldgicas,
musculoesqueléticas, dermatoldgicas del sistema
nervioso central y periférico, ademads de trastornos
del aprendizaje y enfermedades autoinmunes (2,
4).

La NF1 pertenece al grupo de las rasopatias,
lo que implica un mayor riesgo de desarrollar
neoplasias benignas y malignas2. Se estima que
los pacientes con NF1 tienen un 59,6 % de riesgo
de desarrollar cancer a lo largo de su vida. Entre
las neoplasias malignas mas comunes en esta
condicién se encuentran el feocromocitoma,
sarcomas (especialmente el tumor maligno de
la vaina nerviosa periférica), melanoma, céncer
de mama (sobre todo en menores de 50 afios),
leucemia y tumores gastrointestinales (2).

Neurofibromatosis tipo Il (NF2): Es un
trastorno autosémico dominante caracterizado
por la apariciéon de multiples tumores que afectan
el sistema nervioso central (SNC). Su manifestacion

mas distintiva es la presencia de schwannomas

vestibulares bilaterales en el 90 % al 95 % de los
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pacientes. Ademas, alrededor del 50 % de los casos
presentan meningiomas (5).

La NF2 se debe a mutaciones en el gen NF2,
ubicado en el brazo largo del cromosoma 22
(22912.2), que codifica la proteina merlin, un
supresor tumoral presente en las células de
Schwann del sistema nervioso (5, 6).

Aunque no es comun, se pueden encontrar
neurofibromas intraorales en pacientes con NF2,
principalmente en lengua, paladar, piso de la boca,
mucosa oral, labios y mandibula. En la regién de
cabeza y cuello, estos tumores suelen localizarse
en el nervio vago y la cadena simpatica cervical (1,
7).

El diagndstico de la neurofibromatosis tipo 1
se basa en criterios clinicos bien establecidos, los
cuales han permanecido vigentes durante décadas
(8). Para confirmar la enfermedad, deben cumplirse
al menos dos de los siguientes criterios (9, 10).

Seis o mas manchas cafés con leche de al
menos 5 mm en pacientes prepuberales 0 15 mm
en pacientes pospuberales.

Dos o mds neurofibromas de cualquier tipo o
un neurofibroma plexiforme.

Presencia de pecas en axilas o ingle.

Glioma del nervio éptico.

Dos o mas nédulos de Lisch (hamartomas en
el iris).

Displasia del esfenoides o adelgazamiento
de la cortical de los huesos largos con o sin

pseudoartrosis.
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Un familiar de primer grado con diagndstico
confirmado de NF1.

El estudio de los neurofibromas y su posible
asociaciéon con la neurofibromatosis es esencial
para el diagndstico y manejo oportuno de
estas lesiones, en especial cuando aparecen en

localizaciones poco frecuentes, como la region

maxilofacial (8).

DESCRIPCION DEL CASO CLINICO

Debe Se presenta el caso de una paciente
femenina de 19 afos de edad, referida de
consulta privada desde Cabruta estado Guarico,
con un diagndstico histopatolégico previo de
Neurofioroma  quien se refirié al postgrado
de Cirugia Bucal de ECB-ULAC-IDOLA debido a
una tumoracién asintomatica en la hemiarcada
mandibular izquierda con 12 meses de evolucion,
previa firma de consentimiento informado por
la paciente, se procede al llenado de la historia
clinica, sin antecedentes familiares de relevancia,
sin patologias asociadas ni habitos parafuncionales.

En la exploracidn clinica extraoral se evidencid
manchas de color café en abdomen de lado
derecho (ver Figura 1 A), se observd una lesién
nodular, firme y de consistencia dura, con un
tamano aproximado de 2.5 x 1.5 cm, localizada en
la regién vestibular de la pieza 36, sin cambios en la

coloracion de la mucosa. La lesidn estaba adherida
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mediante un pediculo a la encia vestibular de la
misma pieza dental (ver Figura 1By C).

Se indicaron estudios de imagen, incluyendo
radiografia panoramica, en la que se evidencié
una zona radiollcida periapical en la region de la
pieza 36, y una tomografia computarizada de haz
conico (CBCT), que mostré una zona hipodensa
en relacién con la misma pieza, sin signos de
reabsorcion radicular ni expansién de corticales
Oseas (ver Figura2 AyBy 3 AyB).

Bajo anestesia local, se realizé una biopsia
excisional. Para facilitar la extraccion y evitar dafios
en la muestra, se utilizé una sutura de seda con un
nudo colchonero, lo que permitié una adecuada
traccion de la lesién. Se obtuvo una muestra de 2.5
x 1.5 cm, que fue fijada en formol al 10 % y enviada
para su estudio histopatolégico (ver Figura 4 y 5).
Una vez finalizada la enucleacidn, se procedié a la
evaluacion clinica exhaustiva de la zona quirurgica.

Se inspecciond la cavidad ésea para descartar
una posible extensién o conexién de la lesidon con
el nervio dentario inferior izquierdo. Tras confirmar
qgue la lesién era autolimitada y no comprometia
el trayecto del nervio, se procedié al cierre de la
incision. Finalmente, el colgajo mucoperidstico se

reposiciond y se suturd en planos para asegurar un
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cierre primario y una cicatrizacion adecuada (ver
Figura 6). El objetivo principal de esta intervencién
quirurgica fue la extraccién dentaria junto con
la remocién completa del tejido afectado para
con el

su andlisis histopatoldgico, propésito

de confirmar el diagndstico definitivo. Esto
permitiria establecer un tratamiento oportuno y
adecuado, minimizando posibles complicaciones
y favoreciendo un desenlace clinico favorable para
el paciente, contribuyendo asi a su bienestar y
calidad de vida.

En el estudio histopatolégico de la muestra
de tejido blando se identifica una lesion de origen
neural caracterizada por la presencia en la [dmina
propia de abundantes células fusiformes de
citoplasma, eosindfilo circinante organizadas en
fasciculos compatibles con células de Schwann.
También se identifican células ovoides sobre
un estroma de tejido conectivo laxo constituido
por focos de infiltrado inflamatorio mixto vy
abundantes vasos de pequefio y mediano calibre.
Perivascularmente se identifican abundantes
mastocitos. La lesién esta revestida por epitelio
plano estratificado para queratinizado de espesor

variable.
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A B

Figura 3. A. Corte transaxial y B. Corte sagital de medidas de lesion con respecto al nervio dentario izquierdo.

Figura 4. Incision, sutura de traccidn y vista clinica de la lesién.
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Figura 5. Fragmento de muestra para estudio histopatoldgico y restos radiculares.

Figura 6. Sutura de colgajo y cierre por planos.

Discusion

Debera incluir de forma clara y sencilla el
mensaje que aporta el caso o el reporte de
casos a la practica médico-quirurgica, segun sea
el caso, incluyendo las recomendaciones para
el manejo de los pacientes con caracteristicas
clinicas similares; asi como proponer a forma de
perspectiva la o las posibles lineas de investigacién
gue podrian originarse de la comunicacién del
caso o reporte de casos clinicos. Los tumores
de la vaina de los nervios periféricos abarcan un
amplio espectro morfolédgico y bioldgico. Dentro
de las neoplasias benignas, los mas comunes son
el neurofibroma y el schwannoma.

El neurofibroma cutdneo esporadico es el

tipo mas frecuente y suele manifestarse como
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nddulos dérmicos o subcutaneos en el tronco y
las extremidades. Sin embargo, el caso presentado
corresponde a una paciente con un neurofibroma
localizado en la mucosa oral, especificamente en
la region mandibular izquierda, diagndstico que
fue confirmado mediante estudio histopatolégico
(1). El presente caso clinico es una lesién de origen
neural con hallazgos histopatoldgicos de células
fusiformes de citoplasma eosindfilo circinante
organizadas en fasciculos, compatibles con células
de Schwann, asi como la presencia de células
ovoides, estroma de tejido conectivo laxo, infiltrado
inflamatorio mixto, abundantes vasos de pequefio
y mediano calibre, y mastocitos perivasculares, es
altamente sugestivo de un neurofibroma. Estos

hallazgos histopatolégicos son consistentes con las
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descripciones generales de los neurofibromas en
la literatura (2).

Segun el estudio de Del Puerto C. et al., los
neurofiboromas son los tumores cutdneos mas
comunes en pacientes con neurofibromatosis
tipo 1 (NF1). Su reconocimiento clinico temprano
es fundamental, ya que pueden presentarse
en areas menos habituales, como la cavidad
oral, donde pueden generar complicaciones
significativas que afectan la calidad de vida del
paciente. Coincidiendo con lo expresado por Del
Puerto, la identificacién precoz de estas lesiones
no solo permite un diagndstico oportuno, sino
gue también facilita un manejo adecuado de los
sintomas y mejora el prondstico del paciente.
Por ello, es fundamental que los profesionales
neurélogos,

de la salud, incluidos pediatras,

dermatdlogos, odontdlogos, cirujanos bucales
y maxilofaciales, estén familiarizados con estas
patologias para facilitar su deteccién y tratamiento
en estadios tempranos (2).

Estudios previos han documentado que los
pacientes con neurofibromatosis pueden presentar
alteraciones en los pares craneales VIIl y X, asi
como afectaciones cardiovasculares, respiratorias,
cognitivas y neuroldgicas. No obstante, en el
presente caso clinico, la paciente no presentd
nervios ni alteraciones

anomalias en estos

sistémicas significativas. Se identificaron, sin

embargo, multiples lesiones cutdneas en el

209 s

abdomen, el cuello y las extremidades superiores
e inferiores. Desde el punto de vista psicosocial, los
neurofibromas, al presentarse con frecuencia en la
piel y en grandes cantidades, pueden ser altamente
visibles y representar una carga emocional y social
considerable para los pacientes. Sin embargo, su
presentacién clinica es variable e impredecible,
lo que complica su diagndstico y abordaje
terapéutico en cada caso particular (1, 11).

lado, la localizacion

Por otro rareza vy

del neurofiboroma son tumores benignos
comunes de origen neuronal (6), y representan
aproximadamente el 5% de todos los tumores
benignos de tejidos blandos (6). La region de la
cabeza y el cuello es cominmente afectada debido
a su rica inervacion (2, 6).

Sin embargo, los neurofibromas intradseos
solitarios de la cavidad oral son infrecuentes
(6). Si bien la mandibula es una localizacion mas
comun para los tumores neurogénicos intradseos
debido a la presencia del nervio alveolar inferior, el
neurofibroma intradseo sigue siendo una entidad
rara en esta ubicacién (6). En contraste, el caso
presentado por Guo, Wu (6) destaca la excepcional
rareza de un neurofibroma intradseo solitario
en el maxilar. La escasez de casos reportados
en la literatura inglesa de donde el Guo, Wu (6),
realizaron su revision y comparacién de casos

clinicos, subraya la importancia de documentar su

caso presentado. Clinicamente, los neurofibromas
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solitarios suelen ser lesiones asintomaticas e
indoloras en las etapas iniciales.

En el caso reportado por Guo, Wu (6),
el paciente de 22 afios presentd una masa
asintomatica en el maxilar (6). Radiograficamente,
pueden manifestarse como una lesion radioltcida,
bien delimitada, unilocular, con crecimiento
expansivo que puede llevar a la perforaciéon de
la ldmina cortical (6). Sin embargo, la ausencia
de reabsorcién o desplazamiento radicular de
los dientes adyacentes, como se observé en el
caso de Guo, Wu (6), es un hallazgo que puede
ayudar a diferenciarlo de otras lesiones quisticas
u odontogénicas. Es fundamental destacar
gue tanto las caracteristicas clinicas como las
radiograficas son a menudo inespecificas, lo que
hace que el diagndstico definitivo sea un desafio
para los clinicos. Esto enfatiza la necesidad de
un diagndstico basado en la histopatologia y la
inmunohistoquimica (6).

Desde el punto de vista diagndstico,
diferenciar clinicamente entre un neurofibroma
y un schwannoma puede ser complejo, y en
algunos casos, incluso el andlisis histolégico puede
resultar desafiante. Caracteristicas distintivas del
schwannoma incluyen la presencia de cuerpos
de Verocay y vasos sanguineos hialinizados.
Ambos tumores son positivos para la proteina
diferenciarse mediante

S100, pero pueden

tinciones especificas, como CD34, que permite la

Volumen 9 No. 25 / enero-abril 2026, https://revistavive.org, ISSN: 2664-3243, ISSN-L: 2664-3243

Revista de Investigacion
en Salud

identificacion de axones (1, 12). En concordancia
con estos hallazgos, la evaluacién histolégica del
caso clinico presentado mostrd caracteristicas de
benignidad, confirmando su diagndstico como
neurofibroma mandibular (1).

El schwannoma, por su parte, es un tumor
benigno de la vaina nerviosa periférica que suele
localizarse en regiones laterocervicales y mediales,
afectando principalmente los nervios del espacio
retroestiloideo, la cadena simpdtica cervical, el
plexo cervical y el plexo braquial. También pueden
encontrarse en la regién intraoral, con mayor
frecuencia en la lengua, el paladar, el piso de
la boca, la mucosa oral, los labios, pardtida y la
mandibula (1, 13).

En el diagndstico de tumores benignos de la
vaina nerviosa periférica en la region cervicofacial,
es crucial contar con una historia clinica detallada,
ya que estas lesiones suelen ser de evolucion lenta
(1, 14).

El tratamiento de eleccidén para estos tumores
es quirudrgico, con escision completa de la lesidn,
lo que disminuye significativamente el riesgo
de recidiva. En lo posible, la cirugia debe ser lo
mas conservadora posible, evitando la reseccion
de estructuras nerviosas. En casos donde sea
necesario sacrificar el nervio o algunas de sus
ramas, pueden realizarse injertos nerviosos para

minimizar el impacto funcional. (1, 15).
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En el caso presentado, la tomografia
computarizada de haz cénico (CBCT) resultd ser
una herramienta invaluable, proporcionando
detalles cruciales sobre la lesién y su relacién con
las estructuras adyacentes. No obstante, la biopsia
incisional y el analisis histopatoldégico siguen
siendo el estdndar de oro para la confirmacién
definitiva del diagndstico, permitiendo identificar
la presencia de células de Schwann, fibroblastos
y fibras nerviosas dentro de una matriz fibrosa,
hallazgos caracteristicos del neurofibroma.

Este caso destaca la importancia de una
evaluacion clinica exhaustiva y el uso estratégico
de herramientas de imagenologia avanzada, como
la CBCT, en la deteccion temprana de patologias
bucales, incluido el neurofiboroma mandibular.
Un diagndstico preciso y oportuno permite
establecer un plan de tratamiento individualizado y
multidisciplinario, mejorando asi el prondstico del
paciente y reduciendo el riesgo de complicaciones
a largo plazo.

Si bien el seguimiento clinico y radiografico
periddico puede ser suficiente en algunos casos
de neurofibromas asintomaticos, es fundamental
reconocer que la evolucién de estas lesiones puede
ser impredecible. Por lo tanto, se recomienda
un enfoque de vigilancia continua, asi como
una comunicacién abierta con el paciente, para

garantizar una deteccidon temprana de cualquier

cambio en la lesidn.
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Finalmente, este caso clinico se suma a la
creciente evidencia que subraya la necesidad
de continuar investigando y difundiendo
conocimientos sobre el neurofiboroma mandibular
y otras variantes intraorales. La colaboracién
entre odontdlogos generales, cirujanos bucales,
maxilofaciales y patélogos bucales es fundamental
para mejorar el diagndstico y tratamiento de
esta patologia. Ademas, el desarrollo de registros
estadisticos nacionales permitiria una mejor
comprension de su incidencia y caracteristicas en
Venezuela, facilitando la creacidn de protocolos de
manejo estandarizados para optimizar la atencién
de los pacientes afectados.

La poca frecuencia del neurofibroma en la
region maxilofacial, especialmente en pacientes
jovenes. El desafio diagndstico que representa
debido a su ubicacidn atipica y presentacion clinica
variable, lo que dificulta su diferenciacién de otras
lesiones orales. El papel crucial de la tomografia
computarizada de haz coénico (CBCT) para la
evaluacion tridimensional, mientras subraya que
la biopsia incisional y excisional sigue siendo el
estandar de oro para el diagndstico definitivo.
La importancia del reconocimiento temprano y
un enfoque diagndstico integral, que involucre a
diversos profesionales dentales y médicos, para
un manejo oportuno y adecuado, para evitar el

desarrollo de la lesion al tamafio alcanzado por no

tratar en sus inicios.
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La necesidad de continuar investigando vy
difundiendo conocimientos sobre el neurofibroma
mandibular y otras variantes intraorales, haciendo
hincapié en la colaboracion entre especialistas
dentales y médicos. El manejo quirdrgico del caso

particular por su rareza y tamano alcanzado.
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