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El sindrome de hipoestesia mentoniana o numb chin syndrome consiste en una neuropatia
sensitiva que conlleva la sensacién de adormecimiento del labio inferior de forma unilate-
ral en la mayoria de los casos. Puede ser la primera manifestacién de multiples procesos
benignos o malignos.

Se presenta el caso clinico de una paciente que refiere dicho sintoma de forma aislada. Se
descartan causas odontogénicas o iatrogénicas. Tras el estudio mediante TC y RM se objetiva
una lesién de partes blandas paramandibular derecha que es biopsiada con el resultado de
linfoma B difuso de célula grande.

Dentro de las multiples causas de hipoestesia mentoniana se encuentran procesos odonté-
genicos, enfermedades sistémicas y enfermedades malignas como tumores sélidos de mama
y pulmoén o sindromes linfoproliferativos, principalmente.

Chin hypoesthesia as a manifestation of a lymphoproliferative
sindrome

ABSTRACT
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Numb chin syndrome, B cell
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*Autor para correspondencia:

Mental hypostesia syndrome or numb chin syndrome consists of a sensory neuropathy that
leads to the numbness of the lower lip unilaterally in most cases. May be the first manifesta-
tion of multiple benign or malignant processes.

The clinical case of a female patient who reports this symptom in isolation is presented. Odon-
togenic or iatrogenic causes are ruled out. After the CT and MRI study, a soft tissue lesion is seen
next to the jaw on the right side and is biopsied with the result of diffuse large B cell lymphoma.
Among the multiple causes of chin hypoesthesia are odontogenic processes, systemic diseases
and malignant diseases such as solid tumors of the breast and lung or lymphoproliferative
syndromes, mainly.
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INTRODUCCION

El sindrome de hipoestesia mentoniana (SHM) consiste en
una neuropatia sensitiva que conlleva la sensacién de adormeci-
miento del labio inferior. Fue descrito en el primer tercio del siglo
XIX, si bien fue denominado como tal a mediados del siglo xx.

Puede ser la primera manifestacién de multiples procesos
patolégicos, tanto benignos como malignos, y en estos ultimos
suele tratarse de una manifestacién de enfermedad metasta-
sica infradiagnosticada.

Se presenta el caso clinico de una paciente que referia
hipoestesia hemilabial inferior derecha de meses de evolucién
y cuya enfermedad de base resulté ser un linfoma.

CASO CLINICO

Acudi6 a consulta una paciente de 66 afios refiriendo sensa-
cién de adormecimiento hemilabial inferior derecho de varios
meses de evolucién, con antecedentes médicos de hiperten-
sién arterial y habito tabaquico. La paciente referia sensacién
de entumecimiento ocasional en mentén y hemilabio inferior
derecho, asi como episodios de dolor, negando la existencia de
antecedentes traumaticos o infecciosos previos. Su neurdlogo
habia iniciado tratamiento con pregabalina como tratamiento
del dolor de posible origen neuropatico, con una respuesta par-
cial. En la exploracidn, se objetivé un leve abombamiento para-
mandibular derecho y un déficit sensitivo hemilabial inferior
ipsilateral. No se evidenciaron otras alteraciones anatémicas
o sensitivas en la regién cervicofacial.

Una analitica con anticuerpos ANA y marcadores tumorales
resulté negativa. La resonancia magnética nuclear (RMN) craneal
objetivé una lesion de partes blandas adyacente al cuerpo mandi-
bular derecho. Se completd el estudio con una ortopantomografia
(OPG), una tomografia computarizada (TC) mandibular y una RMN
cervicofacial. La OPG no mostr6 imagenes patoldgicas (Figura 1);
en la TC se visualizé una lesién osteolitica mandibular derecha
que englobaba el canal nervioso sin aparente infiltracién del mis-
mo (Figura 2); la RMN evidencié una masa con alteracién difusa
de la sefial de la médula 6sea (Figura 3), planteando el diagnéstico
diferencial entre enfermedad hematolédgica o metastasica.

Figura 1. Ortopantomografia.

Figura 2. TC mandibular; se aprecia la lesiéon osteolitica.

Figura 3. RM, corte transversal. La flecha muestra
la masa de partes blandas que rodea el cuerpo
mandibular derecho.
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Ante estos hallazgos, se procedi6 a la biopsia de la lesién de
partes blandas, cuyo estudio histolégico evidenci6 la presencia
de un tejido fibroso infiltrado por células linfoides grandes, con
citologia centroblastica e inmunofenotipo centrogerminal. El
perfil inmunohistoquimico hallado presenté positividad para:
CD20, CD79a, BCL2, BCL6, CD43, y CD10, con reordenamiento
del gen BCL-6 y negatividad para MYC. Estos hallazgos resul-
taron concluyentes para el diagnéstico de linfoma B difuso de
células grandes (LBDCG) (Figura 4).

Figura 4. Tincién de inmunohistoquimica de CD20 para
linfocitos B, positiva en las células neoplasicas.

DISCUSION

El cuadro clinico de hipoestesia mentoniana fue descri-
to en 1830 por Charles Bell, quien describi6 el caso de una
paciente diagnosticada de un carcinoma pulmonar que sentia
la mitad del labio inferior al beber de un vaso'3. En 1963, Cal-
verley lo denomina “syndrome of the numb chin” o sindrome
de hipoestesia mentoniana (SHM)'; también es conocido como
signo de Roger®. La hipoestesia hemilabial inferior del mentén
y de la mucosa vestibular del lado afecto son las caracteristicas
principales, pudiendo asociar dolor?%, aunque existen casos
descritos donde la alteracién es bilateral*2. Algunos pacientes
desarrollan lesiones mucosas®® como primer sintoma.

Los mecanismos fisiopatolégicos responsables del SHM
son la compresién nerviosa y la invasién perineural, siendo
esta infrecuente en procesos linfoproliferativos!. La reaccién
autoinmune contra antigenos también esta descrita’*. En el
caso referido no esté claro su mecanismo, ya que tanto la
compresién nerviosa como la infiltracién perineural pueden
relacionarse con la sintomatologia descrita. La particularidad
de mayor importancia del SHM es su posible asociacién con
procesos malignos y la posible deteccién precoz de un cancer?;
los mas frecuentemente relacionados son: mama (40,4 %), lin-
fomas (20,5 %), préstata (6,6 %) y leucemia (5,1 %)°. Con asidui-

dad se trata de una manifestacion de enfermedad metastasica
infradiagnosticada®.

La etiologia del SHM es variada y es importante realizar un
buen diagnéstico diferencial. La mayoria de los casos estan
relacionados con procesos de naturaleza dental benigna o
iatrogénica®. No hay que olvidar la osteonecrosis mandibular
y enfermedades sistémicas entre sus causas’. Respecto a la
etiopatogenia en casos de origen maligno, Eppley y Snyders
describen cuatro posibles causas: metastasis en el sistema
nervioso central, tumores de base de crdneo, carcinomatosis
leptomeningea y afectacién directa de nervios craneales?. La
paciente descrita no tenia antecedentes que justificaran los
sintomas. Esto, junto con la exploracién fisica (sin lesiones
sospechosas de naturaleza odontogénica o maligna, ausen-
cia de adenopatias palpables) y con las pruebas de imagen,
orientaban el diagnéstico hacia un proceso neoplasico maligno
sistémico. Tanto la OPG, la TC como la RMN de cabeza y cuello
complementan el diagnéstico inicial. Si con dichas pruebas no
se diagnostica patologia causal, es recomendable realizar un
estudio de neoplasia oculta. Se recomienda la realizacién de
una analitica sanguinea que incluya calcio, proteinograma y
marcadores tumorales, asi como la TC, RMN craneal y pruebas
de imagen de térax (radiografia simple o TC de térax)>*. Siem-
pre que la lesién sea accesible, es preciso realizar una biopsia.
En el caso de los linfomas, el examen inmunohistoquimico es
la prueba diagnéstica definitiva®®.

Los linfomas representan el 2,2 % de las neoplasias malig-
nas del drea cabeza y cuello. Se clasifican en linfomas Hodgkin
y linfomas no Hodgkin, suponiendo estos ultimos el 90 % del
total. E1 LBDCG es el més frecuente. Presenta un alto indice de
crecimiento que hace que pueda ser diagnosticado en estadios
precoces®°. Generalmente debuta con adenopatias, aunque
puede presentarse en localizaciones linfoides extragangliona-
res (40 %). Si existe afectacién 6sea, suele ser de predominio
osteolitico, tal y como ocurrié en el caso descrito. Los sintomas
B (fiebre, sudoraciéon y pérdida de peso) solo estédn presentes
en un 30 % de los casos™.

Dentro de la histopatologia, el LBDCG centrobldstico es el
mas frecuente. Sus caracteristicas inmunofenotipicas se resu-
men en la expresién de marcadores CD19, CD20, CD22 y CD79a
y un reordenamiento clonal de genes de inmunoglobulina, de
BCL-2 en un 20 % de los casos, de BCL-6 en un 30 %, mutacio-
nes de BCL-6 en el 70 % de los pacientes y reordenamiento de
MYC en un 9-17 %°. El perfil inmunohistoquimico de nuestro
caso fue concordante con este tipo de linfoma.

Una vez orientado el diagnéstico hacia un origen oncohe-
matoldgico, se recomienda solicitar, junto con el hemograma
y la bioquimica general, &cido trico, calcio plasmatico, funcién
hepdtica y renal, LDH, proteinograma y beta-2-microglobuli-
na'. Es importante realizar estudio seroldgico, ya que el LBDCG
se asocia frecuentemente a la infeccién por VIH y por el virus
de Epstein Barr (EBV)>'. En el caso de nuestra paciente, dicho
estudio resulté negativo. Puesto que la afectacién tumoral de
la médula 6sea se sitlia en 10-20 %, es necesario realizar biop-
sia medular®. El resultado de esta prueba en la paciente pre-
sentada, obtenido de la cresta iliaca, mostré un parénquima
medular normocelular con ausencia de infiltracién neoplésica.

La PET-TC resulta de gran importancia, ya que permi-
te el estadiaje inicial y valorar la respuesta al tratamiento.
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Se observé una extensa afectacion esquelética, esplénica y una
probable adenopatia paraesofagica, por lo que se encuadré en
un estadio IVA (afectacién 6sea en ausencia de sintomas B).

El tratamiento médico de los linfomas en estadio avanzado
(III-1V) es R-CHOP, 6-8 ciclos (rituximab, ciclofosfamida, adria-
micina, vincristina, prednisona) y quimioterapia intratecal
con metotrexato y dexametasona. La paciente presentada ha
recibido también tratamiento intratecal como profilaxis del
SNC, con una respuesta metabdlica parcial segin el PET-TC
de control a los seis meses del tratamiento.

En conclusién, presentamos un nuevo caso de sindrome
de hipoestesia mentoniana, de presentacién infrecuente, en
el cual, ante la sospecha de origen metastasico o relaciona-
do con un sindrome linfoproliferativo, la biopsia de la lesién,
junto con la realizacién de PET-TC, resulté fundamental para
el diagnéstico.
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