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Resumen

Este relato de caso clinico presenta a una nina de 7 anos de edad, con diagnéstico de neuro-
fibromatosis tipo 1, que fue atendida en la clinica de Odontologia para Pacientes con Nece-
sidades Especiales de la Facultad de Odontologia de la UFRGS. Al examen fisico se observé
neurofibroma plexiforme que afectaba el parpado superior del ojo derecho, que causaba
ptosis, pérdida de vision y asimetria facial. Ademds, manchas color café con leche y pecas en
la piel. Al examen clinico bucal, se observé atresia de la arcada dentaria superior, lesiones de
caries dental activas y presencia generalizada de biopelicula microbiana sobre las superficies
dentdrias y sangrado gingival. Fueron realizados todos los tratamientos odontolégicos nece-
sarios para la paciente, con los cuidados pertinentes. Concluimos que es de extrema impor-
tancia que los cirujanos dentistas cuenten con conocimiento sobre la neurofibromatosis y
estén preparados para formar parte de equipos transdisciplinarios en salud.

Palabras clave: enfermedad nerviosa de recklinghausen, cavidad bucal, nino.
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Abstract

This clinical case report presents a 7-year-
old girl, diagnosed with neurofibromatosis
type 1, who was treated at the Dentistry
Clinic for Patients with Special Needs of the
Faculty of Dentistry of the Federal Univer-
sity of Rio Grande do Sul in Brazil. Physical
examination revealed a plexiform neuro-
fibroma involving the upper eyelid of the
right eye, causing ptosis, loss of vision, and
facial asymmetry. Also, café au lait spots and
freckles on the skin. On oral clinical exam-
ination, atresia of the upper dental arcade,
active dental caries lesions and generalized
presence of microbial biofilm on the den-
tal surfaces and gingival bleeding were ob-
served. All necessary dental treatments for
the patient were carried out, with the appro-
priate care. We conclude that it is extremely
important that dental surgeons have knowl-
edge of neurofibromatosis and are prepared
to be part of transdisciplinary health teams.

Resumo

Este caso clinico apresenta uma menina de
7 anos de idade, com diagnéstico de neuro-
fibromatose tipo 1, que foi levada a clinica
de Pacientes com Necessidades Especiais
do Hospital de Ensino Odontolégico da
Faculdade de Odontologia da UFRGS. Ao
exame fisico, observou-se que ela apresen-
tava neurofibroma plexiforme acometendo
a pélpebra superior do olho direito, provo-
cando ptose, perda da visdo e assimetria fa-
cial. Também apresentava manchas cor de
café com leite e efélides na pele. Ao exame
clinico da cavidade bucal, observou-se atre-
sia maxilar, lesoes de cdrie ativas e presen-
ca generalizada de biofilme e sangramento
gengival. Foram realizados os tratamentos
odontolégicos necessdrios para a paciente,
com os devidos cuidados. Concluimos que ¢
de extrema importincia o conhecimento da
NF1 por parte dos odontblogos e trabalhar
com equipe transdisciplinar.

Keywords: recklinghausen’s disease of the

nervous system, mouth, child,

Palavras-chave: doenca nervosa de recklin-
ghausen, cavidade bucal, crianca.

Introduccion

La neurofibromatosis (NF) es una enfermedad ge-
nética, heredada de padres a hijos o que aparece
espontdneamente al momento de la concep-
cién, en la que existe crecimiento de tumores
en cualquier parte del sistema nervioso, los cua-
les pueden alterar el desarrollo de otros tejidos,
como la piel y huesos. La mayoria de los tumo-
res son benignos, pero pueden volverse cance-
rosos con el tiempo y generar complicaciones
en la audicién, visién, motricidad, lenguaje,
aprendizaje, pensamiento, sistema cardiovascu-
lar, entre otros V.

Existen dos tdpos de neurofibromatosis: La neu-
rofibromatosis tipo 1 (NF1) o “Enfermedad de
Von Recklinghausen”, con una incidencia de 1

cada 2500 - 3500 nacimientos, proviene de una
mutacién genética en el cromosoma 17 que ge-
nera un crecimiento celular descontrolado. Sus
signos y sintomas incluyen manchas sin relieve
color café con leche en la piel, que suelen au-
menta el tamafo y nimero con el tiempo; pe-
cas agrupadas en pliegues cutdneos, como axi-
las e ingle; pequenos hematomas pigmentados
en el iris de los ojos denominados nddulos de
Lisch; protuberancias sobre o debajo de la piel
y que también pueden desarrollarse dentro del
cuerpo, correspondientes a tumores benignos
de la vaina nerviosa llamados neurofibromas,
deformidades dseas y dificultades de aprendiza-
je. La neurofibromatosis tipo 2 (NF2) es menos
comun, con una incidencia de 1 cada 40.000
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nacimientos, y proviene de una mutacién ge-
nética en el cromosoma 22, que también cau-
sa proliferacién descontrolada de células. Se ve
comprometida la audicién, debido al desarro-
llo de tumores benignos en el nervio vestibulo
coclear, que transporta el sonido y equilibra la
informacién a partir del oido interno hacia el
cerebro. Se puede observar pérdida gradual de
audicién, zumbido en los oidos, falta de equili-
brio y dolores de cabeza. También pueden estar
comprometidos otros nervios como los cranea-
les, espinales, épticos y periféricos 2.

La NF1 suele manifestarse en la nifiez, desde el
nacimiento o poco tiempo después, generalmen-
te alrededor de los 10 afos. Sin embargo, la NF2
se presenta mayormente al final de la adolescen-
cia o durante los primeros afios de adulto. En
ambos tipos, los signos y sintomas pueden variar
en gravedad y cantidad entre individuos ®.

A pesar de ser transmitidos por herencia auto-
sémica dominante, aproximadamente en la mi-
tad de los afectados no existe historia familiar y
son nuevas mutaciones .

La malignizacién de los neurofibromas ocurre
en apenas 2 a 5% de los casos y, segiin Korf y
Bebin, existe un riesgo estimado de que el 3 a
15% de los pacientes diagnosticados con NF1
sufrird un proceso de transformacién sarcoma-
tosa, siendo los mds comunes los desérdenes
mieloides, rabdomiosarcoma, osteosarcoma y
ganglioneurofibroma ®.

Los neurofibromas pueden aparecer en cual-
quier sitio; no obstante, la presencia de lesio-
nes en boca es mds rara que en otras regiones
del cuerpo. Cualquier zona de la cavidad bucal
puede estar comprometida, siendo la mds fre-
cuente la lengua ©. De acuerdo con Cunha Fil-
ho y cols"?, algunos pacientes pueden presentar
alargamiento del canal y foramen mandibular
que puede ser observado en radiografias pano-
ramicas.

Clinicamente, los neurofibromas se presentan
como una masa nodular indolora, blanda y de
crecimiento lento, pudiendo llegar a ser una
masa grande, no encapsulada e infiltrativa que

represente una verdadera hiperplasia de las ter-
minaciones nerviosas. El tratamiento quirtr-
gico es dificil, ya que frecuentemente invade
varias dreas y presenta tendencia a recidiva V.

Caso clinico

Paciente de sexo femenino vy siete afios de edad
que fue llevada a la Clinica de Odontologia
para Pacientes con Necesidades Especiales de la
Facultad de Odontologia de la Universidad Fe-
deral de Rio Grande de Sul (FO-UFRGS) por
su abuela, con el objetivo de que se le realice
tratamiento de ,,caries dental”.

Durante la anamnesis, la abuela relaté que la
nifia contaba con diagnédstico de neurofibro-
matosis tipo 1 y que tenfa una hermana menor
que también presentaba el mismo cuadro. En
cuanto a habitos relacionados a la salud bucal,
la nina realizaba su propia higiene bucal sin su-
pervisién de un adulto y tenfa una dieta poco
cariogénica.

En relacién a los signos clinicos de la NF1, la
nifia presentaba neurofibroma plexiforme (com-
promiso de varios grupos de nervios) que afecta-
ba el parpado superior del ojo derecho y provo-
caba ptosis, pérdida de visién y asimetria facial
(Fig. 1). Ademds, posefa manchas color café con
leche y pecas en la piel. Su cognicién y capacidad
de comunicacién estaban preservadas.

Fig. 1. Examen extraoral frontal de la paciente.
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Figs. 2, 3, 4, 5 y 6. Aspectos clinicos iniciales total y por hemi arcada de la cavidad bucal de la nifia al

iniciar el tratamiento. Fuente: los autores.

Al examen clinico de la cavidad bucal (Figs. 2,
3, 4, 5y 6), no se observaron lesiones en las
mucosas, se identificaron atresia de la arcada
dentaria superior con mordida cruzada unila-
teral en el lado derecho y mordida abierta ante-
rior. Ademds, presencia generalizada de biope-
licula microbiana sobre las superficies dentales
y sangrado gingival, un remanente radicular del
diente 74, una restauracién provisoria en mal
estado en las caras oclusal y lingual del diente
85, asi como lesiones microcavitadas activas de
Caries dental en la cara oclusal de los dientes
26,65y 75.

En relacién al examen radiografico, la radiogra-
fia panordmica (Fig. 7) mostré una importante
alteracién en la rama mandibular derecha en
forma de racimo y un alargamiento del canal
mandibular del mismo lado. También se obser-
varon algunos retrasos en la erupcién dentaria
que requerfan acompafnamiento.

Fig. 7. Radiografia panordmica inicial de la
paciente.

Como protocolo de la Clinica de Odontologia
para Pacientes con Necesidades Especiales de
la FO-UFRGS, se envié una carta al médico
pediatra de la paciente, a través de la abuela,
con el objetivo de explicar la propuesta de tra-
tamiento odontoldgico y solicitarle sus orienta-
ciones médicas sobre el uso de soluciones anes-
tésicas y manejo clinico general de la paciente.
El médico respondié indicando tomar cuidado
por posibles fracturas dseas.

A partir de los exdmenes realizados y el contacto
con el equipo médico, se planearon cinco citas
para procedimientos odontolégicos en ambien-
te ambulatorio. En la primera consulta se rea-
lizé la exodoncia del remanente del diente 74,
bajo anestesia local con lidocaina 2% asociada
a epinefrina 1: 100000. En la segunda consul-
ta, se inici6 el tratamiento pulpar (preparacién
quimico mecdnica de los canales radiculares y
medicacién intracanal con pasta de hidréxido
de calcio) del diente 85. En la tercera consulta,
se obturaron los canales radiculares del diente
85 con pasta de hidréxido de cdlcio, 6xido de
zinc y propilenoglicol y se sellé con ionémero
de vidrio autopolimerizable y resina compuesta;
bajo aislamiento absoluto y anestesia local. En
la cuarta consulta, se aplicaron sellantes resino-
sos en las caras oclusales de los dientes 26, 65 y
75 bajo aislamiento relativo y se dieron orien-
taciones de higiene bucal y dieta a la nifia y a
su abuela. Por dltimo, en la quinta consulta, se
reforzaron las orientaciones para la salud bucal.
En las figuras 8, 9, 10 y 11 se puede apreciar el
aspecto de la cavidad bucal terminado el trata-
miento odontolégico.
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Figs. 8,9, 10 y 11. Aspectos clinicos de la cavidad
bucal por hemi arcada al finalizar el tratamiento de
la nifa.

La paciente retorné para su control odontol4-
gico preventivo pasados 3 meses de la interven-
cién. En dicha consulta, se reforzé la educaciéon
para la salud bucal y su influencia en la salud ge-
neral, se realiz6 una radiografia periapical para
evaluar el tratamiento pulpar del diente 85, el
cual se encontraba asintomadtico, con ausencia
de edema o fistula y sin senales radiogréficas de
alteracién pulpar. También se observé la exfo-
liacién del diente 51 y la presencia de tejido
fibroso que dificultaba la aparicién del diente
11. Debido a que el diente 21 se encontraba
en boca hacfa mds de 6 meses, se realizd, bajo
anestesia local, la operculectomia en la regién
del diente 11. Una semana posterior, la pacien-
te retornd con adecuada cicatrizacién en el drea
y presentando inicio de aparicion del diente 11.
Se ofrecié orientaciones sobre las necesidades
ortopedicas/ortodoncicas de la paciente. Sin
embargo, este tratamiento no pudo ser iniciado
en la de la FO UFRGS, debido al nimero limi-

tado de vacantes en las clinicas de ortodoncia de
pregrado y posgrado.

La nifia, que no presentaba alteraciones en el
intelecto, mantuvo un comportamiento positi-
vo durante todas las consultas. Los profesiona-
les responsables por su atencién y manejo de
conducta utilizaron las técnicas decir-mostrar-
hacer y de refuerzo positivo. No hubo llanto ni
necesidad de emplear contencidn fisica.

El proyecto de atencién odontolégica al pa-
ciente con necesidades especiales de la Facultad
de Odontologfa de la Universidad Federal de
Rio Grande do Sul (UFRGS), fue presentado
al Comité de Etica en Investigacién de dicha
Facultad y de la UFRGS, bajo el registro CEP
1499511, el 14 de abril de 2016.

Discusion

La NF1 es una condicién que afecta de diver-
sas formas a los individuos que la padecen; sin
embargo, la manifestacién dermatolégica o en
forma de tumor facial es la caracteristica que
mids los perjudica, no solo a nivel fisiolégico y
anatémico, sino principalmente a nivel psicol4-
gico y social, atin considerando que los déficits
cognitivos no son una manifestacién comdn de
la enfermedad. En el caso presentado, la pacien-
te contaba con inteligencia preservada, lo que
contribuyé mucho para el manejo comporta-
mental durante la atencién odontolégica.

Por otro lado, segtin el relato de la abuela de la
paciente, la familia intenté que la nifa recibiese
atencién odontolégica durante mucho tiempo,
sin éxito alguno, puesto que los profesionales se
negaban a tratarla. Esto nos generé una interro-
gante: ;Serd que el rechazo estaba relacionado
a la complejidad del caso o apenas al impacto
estético de la condicién? ;Serd que el rechazo
se daba sobre la base de impresiones negativas?
Esta situaciéon confirmé que la atencién odon-
tolégica de pacientes con necesidades especiales
exige que el profesional se involucre en varios
aspectos: conocimiento previo de las patologias
y sindromes, estructura fisica y aporte técnico,
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disponibilidad de tiempo de consulta y equipo
entrenado, mas principalmente, disponibilidad
personal para atender estas personas. Tal vez
este ultimo punto sea el mds dificil de encon-
trar entre los profesionales del drea de salud, en
particular de los cirujanos dentistas.

El caso relatado demostré una cierta compleji-
dad, principalmente en la planificacién y elec-
cién de tratamientos, en lo que se destaca la im-
portancia de la transdisciplinariedad y enfoque
holistico en la atencién de pacientes, mediante
comunicacién constante e intercambio de in-
formacién entre los profesionales involucrados.
Fue asi que el médico de la paciente nos resalté
la posibilidad de traumas en la regién orofacial,
dado que unas de las principales caracteristicas
de la NF1 son las displasias seas y susceptibili-
dad a fracturas. 1?

Esto reforzé el cardcter conservador y de mini-
ma intervencién del plan de tratamiento a ser
propuesto, enfocado en la prevencién, control
de las complicaciones y evitando al méximo las
exodoncias, que podrian generar traumas signi-
ficativos. El tratamiento odontoldgico debe en-
cargarse también de mantener la salud bucal y
mejorar la calidad de vida de dichos pacientes."?
El tratamiento de pacientes con compromi-
so sistémico, como el relatado en este trabajo,
llega a tener altos indices de éxito, siempre y
cuando sea realizado un plan de tratamiento in-
dividualizado basado en el conocimiento de las
peculiaridades de las patologias y con enfoque
transdisciplinario. La literatura®>*!'V enfatiza
perspectivas positivas con relaciéon a la impor-
tancia del odontélogo en el diagnéstico y tra-
tamiento de lesiones/manifestaciones bucales,
aun asi no estén relacionadas con la queja prin-
cipal de estos pacientes. En el presente caso,
nunca olvidamos que las deformidades faciales
interfieren fuertemente en la estética y afectan
la convivencia social; era importante un acom-
pafamiento psicoldgico y esto fue conversado
con los cuidadores. Fue altamente gratificante
percibir el impacto positivo que generé una
atencion integral a la paciente.

Conclusiones

La neurofibromatosis tipo 1 es una enfermedad
poco frecuente que puede ocasionar manifes-
taciones orofaciales, como tumores, displasias
Oseas y lesiones intrabucales especificas. El tra-
tamiento odontolégico de estos pacientes re-
quiere un manejo mds personalizado y transdis-
ciplinario, que permita discutir e intercambiar
conocimientos entre los profesionales involu-
crados.

La paciente presentaba alteraciones estéticas
que podrian dificultar su interaccién social; sin
embargo, ella no presentaba alteraciones emo-
cionales y cognitivas. Esto facilito su manejo
comportamental en consultorio. El tratamiento
fue satisfactorio para Caries dental, gingivitis
y sus consecuencias. Ademds de que se logré
instaurar un programa preventivo periédico de
mantenimiento de la salud bucal, en el que se
realiza control, deteccién y tratamiento precoz.
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