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RESUMEN

El neurilemoma es un tumor de la
vaina del nervio periférico derivado de
las células mielinizantes del sistema
nervioso periférico y estan
compuestos casi en su totalidad por
células de Schwann, de crecimiento
lento y asintomético que se presenta
con poca frecuencia en la region de
cabeza y cuello, teniendo predileccién
por los tejidos blandos de esta,
siendo el lugar mas coman la lengua,
también aparece en superficies
flexoras de las extremidades
superiores e inferiores, con una
incidencia aproximada <1% en la
region intradésea y del 25-48% para
tejidos blandos. Se presentan a
cualquier edad, pero son mas
comunes entre la tercera y quinta
década de la vida, con una ligera
predileccion hacia el sexo femenino.
Clinicamente es de crecimiento lento,
con rara aparicion de parestesia o
dolor. Se debe realizar un diagnostico
diferencial para tejidos blandos de:
lipoma, linfoma, patologia de
glandulas salivales, y para la regién
O0sea. ameloblastoma, queratoquiste
odontogénico, tumor odontogénico
calcificante y quiste odontogénico
glandular. El diagnoéstico definitivo
sera mediante toma de biopsia y
resultado histopatologico.

Radiolégicamente para las lesiones
intradseas se observan lesiones
multiloculadas bien delimitadas. Su
caracteristica histolégica es por la
presencia de los cuerpos de Verocay,
células Antoni A y Antoni B. EIl
tratamiento consiste en la
enucleacion para los tumores de
menor tamafio siendo esto suficiente,
pero para los tumores de grandes
dimensiones se puede optar por una
conducta mas radical como la
osteotomia sagital 0
mandibulectomia. Tienen una tasa
de recurrencia baja cuando son
extirpados por completo y un
potencial de malignizacién minimo.

PALABRAS CLAVE

Neurilemoma  mandibular, lesiéon
nerviosa intradsea, tumor de la vaina
nerviosa.



ABSTRACT

Neurilemoma is a tumor of the
peripheral nerve sheath derived from
myelinating cells of the peripheral
nervous system and is composed
almost entirely of Schwann cells, slow
growing and asymptomatic that
occurs infrequently in the head and
neck region. , having a predilection for
the soft tissues of this, the most
common place being the tongue, it
also appears on flexor surfaces of the
upper and lower extremities, with an
approximate incidence of <1% in the
intraosseous region and 25-48% for
soft tissues. . They occur at any age,
but are more common between the
third and fifth decade of life, with a
slight predilection towards the female
sex. Clinically it is slow growing, with
rare appearance of paresthesia or
pain. A differential diagnosis should
be made for soft tissues: lipoma,
lymphoma, salivary gland pathology,
and for  the bone region:
ameloblastoma, odontogenic
keratocyst, calcifying odontogenic
tumor, glandular odontogenic cyst.
The definitive diagnosis will be by
taking a biopsy and histopathological
result.

Radiologically, well-defined
multiloculated lesions are observed
for intraosseous lesions. Its
histological characteristic is the
presence of Verocay bodies, Antoni A
and Antoni B cells. The treatment
consists of enucleation for smaller
tumors, this being sufficient, but for
large tumors a more conservative
approach can be chosen. radical such
as sagittal osteotomy or

mandibulectomy. They have a low
recurrence rate when completely
removed and minimal potential for
malignancy.

KEY WORDS

Mandibular neurilemmoma,
intraosseous nerve lesion, nerve
sheath tumor.

INTRODUCCION

El neurilemoma es un tumor benigno
que se origina de las células de
Schawn, tiene diferentes sinGnimos
como: schwanoma, tumor benigno de
la vaina periférica, neurinoma,
fibroblastoma perineural. Su
incidencia es poco comun,
presentandose en la region de
cabeza y cuello entre un 25-48% en
tejido blando! principalmente en el
piso de la boca y lengua siendo ésta
la mas comun, raramente ocurre de
manera central en el maxilar o
mandibula teniendo un porcentaje
<1% de aparicion intradsea, también
ocurre en regiones flexoras de las
extremidades.?

Dentro de los diagnésticos
diferenciales cuando se presentan en
lengua se incluyen: lipoma, neoplasia
de glandulas salivales, linfoma, tumor
de células granulares.® Para las
lesiones mandibulares intradseas:
ameloblastoma, queratoquiste
odontogénico, tumor odontogénico
calcificante y quiste odontogénico
glandular. 4



Presentandose a cualquier edad,
siendo mas frecuentes entre la
tercera y la quinta década de la vida,
ocurriendo de manera equitativa entre
hombres y mujeres, sin embargo, se
ha reportado una ligera predileccién
hacia las mujeres ® de 1,6:1 relacion
mujer/hombre®.

Se han identificado dos tipos de
neurilemomas:

1) Periféricos: ubicados en los
tejidos blandos.
Los neurilemomas orales
presentan dos tipos:
A) nédulo submucoso (mas
comun), que esta
encapsulado, bien definido
y de consistencia firme, por
lo que se asemeja a un
quiste. B) no encapsulado,
donde el tumor se
encuentra debajo de la
capa basal de la membrana
mucosa.

2) Centrales (intradseos):
ubicados dentro del hueso. &’

Cuando involucra un crecimiento
intradseo  existe expansion  de
corticales. En la region posterior
mandibular se presenta como una
lesiobn  radiolucida  unilocular o
multilocular que no genera dolor o
parestesia.®

Clinicamente se presenta como una
masa de crecimiento lento,
encapsulada, crece en asociacién de
un nervio terminal al cual desplaza,
siendo asintomatica, el tamafio varia
desde unos milimetros hasta varios
centimetros.®

Histopatol6égicamente se caracteriza
por ser un tumor encapsulado que
muestra dos patrones microscopicos
en cantidades variables: Antoni A y
Antoni B. El tejido Antoni A se
caracteriza por fasciculos continuos
de células de Schwann fusiformes las
cuales tienen una disposicién en
empalizada alrededor de areas
eosinofilicas  acelulares centrales
conocidas como cuerpos de Verocay.
El tejido Antoni B es menos celular y
organizado; las células fusiformes
estan dispuestas al azar dentro de un
estroma  mixomatoso laxo. En
pruebas inmunohistoquimicas sera
positiva para la proteina S-100.%°

El tratamiento quirdrgico incluye la
escision peri capsular para lesiones
periféricas respetando el nervio
periférico; si el tumor se encuentra
centralmente en el hueso puede
tratarse mediante enucleacion vy
curetaje, en lesiones mas extensas
se pueden indicar procedimientos
mas radicales como la extraccion de
dientes y la reseccion 6sea. ' La
lesién no recurre cuando es extirpada
por completo, la transformacién
maligna es extremadamente rara y
cuando llega a presentarse se asocia
a  Neurofiboromatosis de  Von
Recklinghausen. 1213

El objetivo de este articulo es
presentar un neurilemoma mandibular
intrabseo de gran tamafio, siendo
este a la fecha de revision de la
literatura (2023) el primer caso de
este tipo reportado en un paciente
mexicano.



PRESENTACION DEL CASO.

Paciente femenino de 42 afios de
edad, nacionalidad mexicana, sin
antecedentes cronico-degenerativos y
sin antecedentes heredofamiliares
relevantes para el padecimiento
actual, refiere iniciar en el afio 2018
con aumento de volumen en region
mandibular izquierda de 2 cm de
diametro  aproximadamente,  sin
sintomatologia élgica o parestesias
asociadas, por lo que no toma
importancia y no acude a valoracion
médica, en el afio 2020 nota un
aumento de volumen exacerbado en
dicha region asi como dolor , acude a
un hospital publico de la Ciudad de
México pero por condiciones de
pandemia de COVID no se brinda
atencion. En enero del 2022 acude a
valoracién dental particular
solicitdndole ortopantomografia para
posteriormente ser remitida a su
unidad IMSS de Medicina Familiar
para ser enviada a su Hospital
General de Zona IMSS para toma de
biopsia incisional, obteniendo
diagnostico de neurilemoma de
cuerpo 'y rama mandibular lado
izquierdo. En febrero de 2022 acude
a consulta de 12 vez al Hospital de
Especialidades del Centro Médico
Nacional “La Raza”, del Instituto
Mexicano del Seguro Social servicio
de Cirugia Maxilofacial en donde se
inicié protocolo prequirdargico el cual
consiste en : estudios de laboratorio,
radiolégicos ( Tomografia de craneo y
macizo facial, Resonancia
Magnética), valoraciéon por medicina
interna, planeacion quirdrgica con
modelo de estereolitografia.

En la exploracién fisica encontramos
paciente femenino de 42 afios de con
apariencia similar a la cronoldgica
con aumento de volumen en region
geniana izquierda con borramiento
del surco nasogeniano del mismo
lado, de consistencia firme, sin
crepitacion, sin alteraciones
cutaneas, no se palpan
adenomegalias submandibulares.
(Figura 1).

Intraoralmente denticion secundaria
con multiples lesiones cariosas, sin
datos de proceso infeccioso, en
region yugal izquierda aumento de
volumen el cual a la palpacion es de

FIGURA 1. Fotografia frontal en donde se
observa asimetria facial por tumoracion
geniana izquierda.

consistencia firme que abarca cuerpo
y rama mandibular izquierdo, hacia la
cara interna de la rama mandibular se
observa aumento de volumen el cual
abarca el pilar amigdalino y parte del
velo del paladar con desplazamiento
hacia el lado derecho de la uvula de
coloracion similar al resto de Ila
mucosa rosa, sin ulceraciones, hacia
el cuerpo mandibular se observa
cicatriz en regiéon vestibular molar por
toma de biopsia previa, resto de



estructuras intraorales sin

anormalidades. (Figura 2)

: o
FIGURA 2. Fotografia intraoral en donde se
observa desplazamiento de la Gvula por
tumoracion que se extiende desde la regién
mandibular hacia la reaién periamiadalina.

En la radiografia panoramica se
observa lesion multiloculada bien
delimitada, la cual abarca desde la
apofisis  coronoides,  escotadura
sigmoidea, subcondilea, rama, angulo
y cuerpo mandibular, con relacion al
tercer molar y raiz distal del segundo
molar izquierdo. (Figura 3)

FIGURA 3. Radiografia panoramica con lesion
radiolucida multiloculada (flechas) en cuerpo y
rama mandibular izquierda, con relacion al
segundo y tercer molar

En tomografia computada se aprecia
la expansibn de las corticales
vestibular y lingual, asi como la
erosion Osea para ambas corticales

en la region de la rama mandibular.
(Figura 4).

FIGURA 4. Tomografia computada de craneo y
macizo facial, se aprecia destruccién de corticales
lingual y vestibular de cuerpo y rama mandibular
izquierda.

Resonancia Magnética lesion
isointensa en T1 e hiperintensa en
T2, en region mandibular izquierda
gue involucra espacio parafaringeo
ipsilateral misma lesion ocasiona
desplazamiento de pared posterior de
seno maxilar, asi como pared lateral
faringea, causando  obstruccion
orofaringea del 30%. (Figura 5)

Para la planeacién del acto quirargico
se decide realizar una
hemimandibulectomia con la
colocacion del implante de
reconstruccion con aditamento
condilar debido a la erosion de las
corticales 6seas vestibular y lingual
del cuerpo y rama mandibular. Se
solicita estereolitografia en donde
realizamos conformacion de implante
de reconstruccion sistema 2.5 KLS



Martin con aditamento condilar, asi
como planeacion de la osteotomia, la
cual tendra lugar distal al agujero
mentoniano del lado izquierdo.
(Figura 6)

FIGURA 5. Resonancia Magnética de craneo y
macizo facial en ventana T2 corte sagital, lesion
hiperintensa que abarca rama y cuerpo mandibular
con desplazamiento de la pared posterior del seno
maxilar ipsilateral.

PLAN QUIRURGICO

FIGURA 6. Modelo esterolitografico en donde se
muestra osteotomia vertical posicionada posterior al
agujero mentoniano y adaptacion de implante de
reconstruccion sistema 2.5 KLS Martin.

Bajo anestesia general balanceada e
intubacibn nasal, se procede a
realizar asepsia y antisepsia,

colocacibn de campos estériles,
marcaje quirdrgico correspondiente a
abordaje submandibular izquierdo |,
infiltracion de lidocaina con epinefrina
1:100 000, diseccion por planos,
ligadura de arteria y vena facial,
desperiostizacion, osteotomia con
sierra reciprocante por detras del
agujero mentoniano , al momento de
realizar la extraccion de la pieza
quirdrgica se realizd con precaucion
por la cercania de las regiones que
involucraban el espacio parafaringeo
para evitar una laceracion de la
mucosa Yy por lo tanto comunicacion
con la via aérea , se ligd el paquete
vasculonervioso dentario inferior. Se
procede a colocar implante de
reconstrucciéon pre conformada, se
corrobora intraoperatoriamente
movimientos de apertura y cierre
adecuados, por lo que se procede a
fijar con 4 tornillos bicorticales
bloqueados hacia la region anterior
mandibular, cierre por planos vy
colocacion de drenovac para
cuantificacion de gasto hematico.

Se envia al departamento de
Patologia un espécimen de 9 x 4.5 x
2.5 cm, (figura 7).

En el reporte de patologia en los
cortes tefiidos con hematoxilina y
eosina se observa una proliferacion
hipercelular de células neoplasicas de
estirpe mesenquimal, dispuestas en
fasciculos, predominantemente en un
patron Antoni A, asi como areas
hipocelulares con patrén Antoni B y
formacion de cuerpos de Verocay.



FIGURA 7. Pieza quirlrgica, se observa lesion
encapsulada, consistencia firme, con relacion al
paquete vasculonervioso dentario inferior.

En la microfotografia (figura 8 y 9) se
observa la morfologia de las células;
son células ahusadas y onduladas,
con nucleos hipercromaticos, algunos
de ellos con cromatina abierta. No se
identifican mitosis ni atipia celular.
Obteniendo un diagnéstico de
neurilemoma de cuerpo y rama
mandibular izquierda.

FIGURA 8. Microfotografia de hematoxilina y eosina 40x,
se observa la morfologia de las células, ahusadas y
onduladas con nucleos hipercromaticos, algunos de ellos
con cromatina abierta, sin mitosis evidentes. Las células
son compatibles con células de Schwann.

FIGURA 9. Microfotografia de Hematoxilina y eosina 10x
donde se observa que las células alrededor de los
cuerpos de Verocay se disponen en empalizada.

En el postoperatorio a mediano y
largo plazo (un afo) la paciente se
encontrg asintomatica (Figura 10), sin
recidiva de la lesibn en imagenes
topograficas (Figura 11).

FIGURA 10. Fotografias clinicas de la paciente un afio
posterior a la cirugia, del lado izquierdo: fotografia frontal
con adecuada simetria facial, del lado derecho:
fotografia % de perfil izquierdo con adecuada simetria
del contorno mandibular.



FIGURA 11. Reconstruccion tridimensional de
tomografia computada a un afio del posoperatorio, se
muestra adaptacion de implante de reconstruccién y no

se observan lesiones sugerentes de recidiva de la lesion.

DISCUSION

Los neurilemomas son neoplasias
benignas de la vaina de los nervios
periféricos que se originan en las
células de Schwann, las células
gliales que envuelven los axones
para formar la vaina de mielina.

En 1882 el anatomopatdlogo
Friedreich Von Recklinghausen
describi6 por primera vez la
neurofiboromatosis como una
enfermedad genética caracterizada
por crecimiento de tumores en el
sistema nervioso, designando a
todas las lesiones nerviosas como
neurofiboromas.* Si bien tiene un
origen comun en la célula Schwann
de la vaina neural, estos tumores
tienen mas de una identidad
histolégica 'y difieren en su
comportamiento clinico. En 1963
Shklar y Meyer realizaron una

clasificacion de tumores
neurogénicos de la boca y maxilares
(Tabla 1)*. En 1967 Fawcett y Dahlin
en su revision de neurilemmomas
0seos, comentaron la  estricta
diferenciacion del neurofiboroma vy
neurilemoma;'® los neurilemomas
tipicamente crecen con una cpsula y
permanecen unidos periféricamente
al  nervio; los neurofibromas,
contienen no sbélo células de
Schwann, sino también  otros
elementos del nervio periférico,
incluidos: fibroblastos, células
perineurales y axones. Los
neurofibromas crecen de manera
difusa dentro y a lo largo del nervio.’

Tabla 1. Clasificacién de los tumores neurales por
Shklar y Meyer (1963)

TUMORES NEUROGENICOS DE LA CAVIDAD
ORAL

BENIGNOS

A. Neurofibroma
1. Lesion Unica (neurofibroma)
2. Multiples lesiones (neurofibromatosis;
sindrome de Von Recklinghausen)

B. Schwannomma (neurinoma,
neurilemmomma, fibroblastoma perineural)

C. Neuroma (neuroma traumatico, neuroma
por amputacién)

MALIGNOS

A. Sarcoma Neurogénico (neurofibrosarcoma,
neurilemmoma maligno, schwannoma
maligno, neurofibroma maligno)

En 1985 Erlandson clasifico a los
neurilemomas en 7 subtipos: clasicos
(Verocay), celulares, plexiforme,
nervio craneal, melandtico,
degenerado (viejo) y schwannoma
granular. ElI convencional vy el
plexiforme surgen del tejido blando,
particularmente de la cabeza y cuello,
por ser ricos en nervios periféricos
superficiales.!8

El neurilemoma se puede presentar
en tejido blando tanto como
adyacente al tejido 6seo. Cuando se
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presenta relacionado al tejido blando
las lesiones son redondas de
apariencia lisa y regular, estando
estrechamente adheridas a los
elementos neurales; relacionado al
tejido O6seo puede parecer que la
lesion se adhiere al periostio, en los
huesos largos crece de manera
intra6sea siguiendo el recorrido del
nervio.®

Las caracteristicas histopatologicas
incluyen encapsulacion, presencia de
células bien diferenciadas con
empalizada nuclear que rodea los
cuerpos de Verocay (tejido de Antoni
tipo A) y células pobremente
organizadas con vasos sanguineos
engrosados (tejido de Antoni tipo B).2°

Se han propuesto tres mecanismos
por los cuales puede ocurrir
afectacion é6sea: 1) un tumor puede
surgir centralmente dentro del hueso,
2) un tumor puede surgir dentro del
canal de nutrientes que conduce al
agrandamiento del canal, y 3) un
tejido blando o un tumor periéstico
puede causar erosion secundaria y
penetrar en el hueso.?*

Estos tumores son de crecimiento
lento, solitarios y surgen en los
tejidos blandos de la region de la
cabeza y el cuello, asi como en las
superficies flexoras de las
extremidades superiores e inferiores.
Del 25% al 48% de los neurilemomas
de tejido blando se originan en la
region de la cabeza y el cuello.
Ocurren con mayor frecuencia en el
octavo par (neurilemoma acustico) y
con mucha menos frecuencia en el
guinto par, generalmente en la region
del ganglio de Gasser.??

Raramente se encuentran lesiones
orales, siendo la lengua el sitio mas
comun.?® Los neurilemomas
intradseos constituyen el 1% de los
tumores 6seos, la mandibula es el
hueso mas afectado, probablemente
porque ningun otro hueso contiene
una cantidad mayor de nervio
comparado con el nervio dentario, en
donde el nervio mandibular esta
compuesto predominantemente de
fibras nerviosas sensoriales. 24

La region posterior de la mandibula,
en el area del cuerpo y rama
mandibular son las areas mas
afectadas.?®

Otros sitios reportados incluyen:
sacro, veértebras, craneo, maxilar,
clavicula, escapula, esternén,
costillas, humero, radio, cubito, ilion,
hueso pubico, fémur, rétula, peroné,
tibia, los huesos de las manos y los
pies. La presentacion radiolégica
tipica de los neurilemomas
mandibulares y maxilares es la de
radiolucidez unilocular bien delimitada
con un borde delgado y esclerético.
Otras caracteristicas son: reabsorcion
radicular externa, adelgazamiento /
erosion cortical, calcificacion irregular
/ radiopacidad focal, multilocularidad,
expansion cortical y festoneado
periférico.?®

Al ser de crecimiento lento pueden
estar presentes por afios hasta que
se presenta sintomatologia, la
inflamacion es el signo mas comun,
seguido de parestesia en lesiones de
gran tamafo (por el desplazamiento y
compresion nerviosa), el dolor y los
déficits neurolégicos son sugerentes
de malignidad.?” Con el tiempo
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pueden crecer grandes proporciones
con un aumento de tamafio asociado
a una posible hemorragia interna.

El neurilemoma se presenta a
cualquier edad, con predileccion de la
tercera a quinta década de la vida;
cuando afecta la cavidad bucal,
tiende a aparecer en adultos mas que
en nifios.?®

Los tratamientos quirdrgicos para el
neurilemoma van desde enucleacion
mediante un colgajo mucoperidstico y
una ventana Osea para tumoraciones
de menor tamafio, y en las de mayor
tamafio o en la region posterior
mandibular para lograr una reseccion
radical o mejorar la exposicion:
mandibulectomia  segmentaria vy
osteotomia sagital.?®

El riesgo de recurrencia |y
transformacién maligna sigue siendo
muy bajo a excepcional.’® Un
neurilemoma maligno se presenta
como una masa indolora y con
expansion o6sea de crecimiento
rapido. Con sintomas como
parestesia en las areas involucradas.
La mitad de los neurilemomas
malignos se desarrollan en personas
gque padecen von Enfermedad de
Recklinghausen.®!

Perkins?! et al en el 2018 realizaron
una busqueda en bases de datos con
los términos schwanoma 0
neurilemoma y mandibula,
encontrando 88 casos reportados.

En México para Octubre de 2023,
Unicamente se encontraron 3 reportes
de neurilemomas en tejidos blandos
y ninguno intraéseo de la region
maxilofacial, correspondientes a 2

region bucal derecha®®3y 1 lingual
derecho®*.

CONCLUSIONES

El neurilemoma mandibular es un
tumor poco frecuente en la region de
cabeza y cuello, mas aun en
presentacion intradsea. En la
literatura consultada no se encontrd
evidencia de un tumor de Ilas
dimensiones aqui mostradas, en su
gran mayoria de los casos el

tratamiento consiste en la
enucleacion y curetaje, siendo esto
suficiente por tratarse de

tumoraciones pequefias, cuando es
de mayor tamafio y existe erosion de
las corticales 6seas se puede optar
por un tratamiento quirargico mas
radical para la extirpacion completa
del tumor.

El  diagndstico  definitivo  sera
mediante el estudio
anatomopatolégico ya que al ser una
tumoracion poco frecuente los
diagnoésticos diferenciales iniciales
mas comunes para el territorio
maxilofacial por tener una apariencia
imagenolégica similar en estudios
radiograficos y tomogréaficos sera
versus ameloblastoma, queratoquiste,
quiste dentigero y malformaciones
vasculares.

A pesar de ser un tumor con baja
tasa de recurrencia y bajo potencial
de malignizacibn es importante
mantener controles imagenoldgicos
periddicos al paciente para descartar
la posibilidad de una recurrencia de la
tumoracion.
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