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Casos Clinicos

Diente Ectopico en la Cavidad Nasal en un
Nifo con Enfermedad de Gaucher
Ectopic Tooth in The Nasal Cavity in a Child With Gaucher Disease

Dente Ectopico em Fossa Nasal em Criangca com Doenca de Gaucher

Dra. Giselle Cuestas®, Dra. Andrea Paula Hermida®, Dra. Malena Vega Martari®,
Dr. Diego Julian Michalski®”, Dra. Mariana Lia Juchli®

Resumen

La erupciéon ectopica de un diente en la cavidad
nasal es poco frecuente. Puede ser asintomatica y
detectarse en forma incidental en un examen radio-
légico de rutina o puede manifestarse con sintomas
tales como obstruccion nasal y rinorrea purulenta
unilateral. Entre los factores que predisponen a un
diente intranasal se incluyen la erupcién aberrante
por traumatismo, la formacion ectépica de un ger-
men dentario, las infecciones, los factores genéticos
y las alteraciones del desarrollo como la fisura la-
biopalatina.

La enfermedad de Gaucher es un trastorno heredi-
tario de deposito lisosomal que se caracteriza por
visceromegalias, alteraciones hematoldgicas y es-
queléticas. Si bien se han documentado manifesta-
ciones dentales en esta entidad, no se han informa-
do casos de dientes retenidos en la fosa nasal.

Se describe el caso inusual de un nifio de 6 afios con
enfermedad de Gaucher que presento rinorrea féti-
da y epistaxis recurrente debido a un diente ectopi-
co intranasal.

Palabras claves: diente ectdpico, fosas nasales, en-
fermedad de Gaucher.

Abstract

Ectopic eruption of a tooth in the nasal cavity is
rare. It may be asymptomatic and detected inciden-
tally on routine radiological examination, or it may
manifest with symptoms such as nasal obstruction
and unilateral purulent rhinorrhea. Factors that
predispose to an intranasal tooth include aberrant
eruption from trauma, ectopic tooth bud formation,
infection, genetic factors and developmental abnor-
malities such as cleft lip and palate.

Gaucher disease is an inherited lysosomal storage
disorder characterized by visceromegaly, hemato-
logic, and skeletal abnormalities. Although dental
manifestations have been documented, no cases of
impacted teeth in the nostril have been reported.
We describe the unusual case of a 6-year-old boy
with Gaucher disease who presented with fetid rhi-
norrhea and recurrent epistaxis due to an intranasal
ectopic tooth.

Keywords: ectopic tooth, nostrils, Gaucher's disease.

Resumo

A erupgao ectopica de um dente na cavidade nasal
é rara. Pode ser assintomatica e detectada inciden-
talmente em exame radiologico de rotina, ou pode
manifestar-se com sintomas como obstru¢ao na-
sal e rinorréia purulenta unilateral. Os fatores que
predispdem a um dente intranasal incluem erupgao
aberrante por trauma, formagdo ectdpica de uma
gema dentdria, infeccao, fatores genéticos e anorma-
lidades de desenvolvimento, como labio leporino e
fenda palatina.

A doenca de Gaucher é um disturbio hereditario de
armazenamento lisossomico caracterizado por vis-
ceromegalia, anormalidades esqueléticas e hemato-
logicas. Embora as manifestagdes dentarias tenham
sido documentadas nesta entidade, nenhum caso de
dentes retidos na narina foi relatado.

E descrito o caso incomum de um menino de 6 anos
com doenga de Gaucher que apresentou rinorréia
fétida e epistaxe recorrente devido a um dente ecto-
pico intranasal.

Palavras-chave: dente ectdpico, narinas, doenga de
Gaucher.
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Introduccion

La incidencia de un diente ectépico es del 0,1%
al 1%. Afecta principalmente al seno maxilar y al
paladar, y con menor frecuencia, al céndilo mandi-
bular, la apdfisis coronoides, la érbita y la cavidad
nasal®?.

El diente intranasal generalmente es solitario y
unilateral, y predomina en el sexo masculino®. Su
diagndstico se basa en el examen clinico y radioldgi-
co. Se debe sospechar en el nifio con sintomas nasales
unilaterales. Sin embargo, la mayoria de las veces es
asintomatico y se detecta en un examen radioldgico
de rutina®®. El tratamiento consiste en su remocion
para aliviar sintomas y prevenir complicaciones
como la epistaxis, el absceso nasal y la fistula orona-
sal® 9. La tomografia computada (TC) es util para el
diagndstico y la planificacion quirtargica®.

La enfermedad de Gaucher (EG) es un error
congénito del metabolismo de herencia autosomica
recesiva debido a la deficiencia de la enzima glu-
cocerebrosidasa (también denominada beta gluco-
sidasa acida); el mismo que conduce a la acumula-
cién anormal de un esfingolipido (glucocerebrdsido
o glucosilceramida) en los lisosomas de los macro-
fagos (células de Gaucher, CG)®?. Se clasifica en 3
tipos segtin exista compromiso del sistema nervioso
central (tipos 2 y 3) o no (tipo 1). La frecuencia
estimada en la poblacion es de 1 a 50.000 a 100.000
casos, siendo la prevalencia mayor en judios Ashke-
nazi®®'?. Los signos y sintomas mas comunes son
la hepatoesplenomegalia, la anemia, la trombocito-
penia y las alteraciones esqueléticas. Las manifes-
taciones dentales son menos frecuentes y no se han
descripto en la literatura casos de dientes ectépicos
intranasales '* 9. La EG no tiene cura; la terapia
de reemplazo enzimatico puede prevenir o retrasar
la progresién de la enfermedad™.

Se describe a un nifio con EG que presenté un
diente ectdpico intranasal.

Caso clinico

Nifio de 6 afos de edad que consulté a la Divi-
sion de Otorrinolaringologia por obstruccién nasal
y epistaxis recurrente de la fosa nasal izquierda de
1 afio de evolucion, a los cuales se agregd rinorrea
purulenta fétida homolateral los tltimos 4 meses.

En otros centros se indicaron lavajes nasales con
solucion fisioldgica sin respuesta clinica. No refi-
rio historia de traumatismo maxilofacial, cirugia ni
cuerpo extrafo nasal. La denticion intraoral era nor-
mal y no presentaba fisura palatina.

Como antecedentes, 8 meses atrds habia sido
diagnosticado con EG tipo 1 al presentar espleno-
megalia, anemia, trombocitopenia y dolores en am-
bos miembros inferiores y hombro izquierdo. La
puncién aspiracion de medula dsea habia indicado
la presencia de células espumosas compatible con
enfermedad de depdsito y el estudio metabolico
habia confirmado el diagndstico de EG al eviden-
ciar el déficit de la enzima beta glucosidasa acida.
A partir de ese momento comenzé tratamiento de
reemplazo enzimatico con velaglucerasa alfa 1200
UI (60 UI/K) cada 15 dias en perfusion endovenosa
con buena respuesta.

Se realizd rinoscopia anterior y endoscopia na-
sal con Optica flexible donde se evidenci6é una masa
duro pétrea, de color parduzca, no dolorosa, adhe-
rida al piso de la fosa nasal izquierda.

La radiografia simple de craneo reveld una ima-
gen radiopaca en la cavidad nasal izquierda. En la
TC de macizo craneo facial se evidenci6 una lesion
de densidad célcica mayor a 1500 UH, de 15 mm
de diametro longitudinal, en el piso de la fosa na-
sal izquierda que obstruia parcialmente a la misma.
También se observo un engrosamiento de la muco-
sa del cornete inferior izquierdo, una disminucién
de la mineralizacién dsea mandibular e hipoplasia
de los senos maxilares (figura 1). El hemograma y el
coagulograma fueron normales.

Figura 1. A y B. Radiografia simple de craneo de frente (A) y
perfil (B). Se observa imagen radiopaca en la cavidad nasal (cir-
culo). C y D. Tomografia computada de macizo craneo-facial,
corte coronal (C) y axial (D). Se evidencia diente ectépico en
fosa nasal izquierda (flechas)
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Se realizd exéresis de la pieza dentaria bajo anes-
tesia general, a través de la narina y con control mi-
croscopico, sin complicaciones.

El examen histopatolégico confirmo el diagnoés-
tico de diente ectdpico intranasal. La pieza dentaria
estaba integrada por dentina y carecia de cavidad
radicular (figura 2). El paciente evoluciono favo-
rablemente y permanece libre de sintomas a los 12
meses de la cirugia.

Figura 2. Pieza dentaria extraida

Discusion

La etiopatogenia del diente intranasal es poco
clara. En los nifios se asocia tipicamente con fisura
labio-alvéolo-palatina®. Otras causas que se men-
cionan son los factores genéticos, los traumatis-
mos, las infecciones odontdgenas, los desplaza-
mientos debido a quistes o tumores, los dientes
deciduos persistentes, los dientes supernumera-
rios y el crecimiento insuficiente del maxilar® ”.
La EG presenta diversas manifestaciones o6seas; si
bien se han descripto alteraciones de la posicion
dentaria intraoral, no se han informado casos de
denticion ectopica 1314,

La EG es la mas frecuente de las enfermedades
de depdsito lisosomal. Muchas de las manifestacio-
nes clinicas resultan de la infiltracion de las CG en
el higado, el bazo y la médula 6sea. El diagnostico
se basa en el alto indice de sospecha de acuerdo a
los signos clinicos, radiologicos y de laboratorio,
y se confirma con la deteccién de niveles bajos de
actividad enzimatica en los leucocitos de sangre pe-
riférica®.

La afectacion dsea es importante y a menudo es
el aspecto mas discapacitante®. Afecta principal-
mente a los huesos largos y puede cursar con altera-
cion del proceso de remodelado 6seo (por ejemplo,
deformidad en forma de matriz de Erlenmeyer en
fémur y tibia), osteopenia, dolor dseo, fracturas pa-

ey ™
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tologicas, compresiones vertebrales, y osteonecro-
5is© 11, 14)

Es frecuente el compromiso mandibular (97,3%)
y maxilofacial (24,3%), a menudo observado como
hallazgo en la radiografia dental de rutina o pano-
ramica®. Se han documentado lesiones radioluci-
das pseudoquisticas («panal de abeja»), osteopenia,
pérdida de la arquitectura trabecular y obliteraciéon
de los senos maxilares. Entre las manifestaciones
dentales se mencionan la erupcion retardada de los
dientes permanentes, la reabsorcion radicular y el
desplazamiento intraoral de dientes (10,8%)"% 4.

El diente ectdpico intranasal usualmente es asin-
tomatico, pero se puede presentar con obstruccién
nasal, rinorrea fétida y epistaxis recurrente unilate-
ral, dolor facial, cefalea, obstruccion del conducto
lagrimal y deformidad nasal externa®. Al examen
fisico, mediante rinoscopia o endoscopia flexible o
rigida, se evidencia como una masa dura blanca,
que puede estar rodeada de mucosa nasal o de teji-
do de granulacion®.

En la radiografia simple el diente intranasal apa-
rece con densidad radiopaca, con la misma atenua-
cién que los dientes orales. En la TC se lo observa
con equivalente densidad a los dientes orales y pue-
de presentar radiolucencia central que se correlacio-
na con la cavidad pulpar®* 7.

La TC es ttil para descartar otras patologias. El
diagnostico diferencial incluye cuerpo extrano, ri-
nolito, lesiones inflamatorias debido a sifilis, tuber-
culosis o infecciones fungicas calcificadas, tumores
benignos (por ejemplo, hemangioma, osteoma, en-
docondroma, quiste dermoide y polipo calcificado)
y malignos (por ejemplo, condrosarcoma y osteo-
sarcoma)®37),

El tratamiento consiste en la extraccion de la pie-
za dentaria, aun en casos asintomaticos. Realizar el
procedimiento con control endoscépico o micros-
copico mejora la visualizacion, permite la diseccién
precisa y minimiza el riesgo de lesionar estructuras
adyacentes.

En los pacientes con EG existe un mayor riesgo
de infecciones, principalmente en los esplenecto-
mizados, y la tendencia al sangrado es comun. La
misma puede manifestarse con epistaxis recurrente
y hemorragias después de procedimientos quirtir-
gicos o dentales, y es secundaria a la trombocitope-
nia por hiperesplenismo y a la produccién reducida
de plaquetas. También puede haber alteraciones de
la funcién plaquetaria y de la coagulaciéon® ™. En
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nuestro paciente no hubo complicaciones hemorra-
gicas ni infecciosas.

Conclusion

El diente intranasal es infrecuente y puede com-
portarse como un cuerpo extrano. Es fundamental la
evaluacion endoscopica de la fosa nasal en pacien-
tes con sintomas nasales persistentes o recurrentes.
Se debe estar alerta cuando se observa retraso en el
patrén de erupcién de los dientes, ausencia de pie-
zas dentales o en pacientes con patologias con com-
promiso 0seo. El diagnostico y el tratamiento preco-
ces son importantes para prevenir complicaciones.

Los autores no manifiestan conflictos de interés.
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