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Mandibular ankylosis: a Noma frequent sequel

Fernandez Garcia-Guilarte, R.*, Rodriguez Urcelay, P.**, Berenguer Frohner, B.**,

Fernandez-Garcia, R.

Gonzélez Meli, B.**, Diaz Gonzalez F.***, Enriquez de Salamanca Celada J.****

Resumen

Abstract

Conocemos poco sobre el Noma o Enfermedad Can-
crum Oris. Esta entidad afecta a nifios con malnutricién
crénica, poca higiene oral, poco desarrollo sanitario y
enfermedades concurrentes debilitantes.

Existe un consenso general sobre que el Noma empieza
como una gingivitis; en su fase aguda, puede haber res-
puesta al tratamiento antibiético, no obstante, las secuelas
tras su curacién incluyen dafios estéticos y funcionales
variables, que pueden requerir cirugia reconstructiva.

Presentamos 3 casos de anquilosis mandibular que en el
examen preoperatorio presentaron dimorfismo mandibu-
lar, fusién de hueso maxilar y mandibular y anquilosis de
la articulacién témporomandibular. La ortopantografia y la
Tomografia Axial Computerizada (TAC) fueron muy ttiles
en la planificacién de la cirugia. El tratamiento quirtrgico
consistié en todos los casos en la reseccion del hueso
anquildtico y la reconstruccién con injerto condrocostal en
uno de los casos.

En el postoperatorio se siguid fisioterapia intensiva. Cli-
nicamente todos los pacientes mostraron una gran mejoria
en la masticacion, la alimentacion y el habla, obviamente
debido a una buena oclusion.

El problema més comun fue la baja colaboracion en la
rehabilitacién mandibular por parte de los pacientes.

Little is known about Noma or Cancrum Oris Disease.
This entity affects to children with chronic malnutrition,
poor oral hygiene, poor environmental sanitation and debi-
litating concurrent illness.

There is general consensus that noma starts as gingivi-
tis. The acute stage responds readily to antibiotic treat-
ment. The sequelae after healing include variable functio-
nal and aesthetic impairments, which require reconstructi-
ve surgery.

We report 3 cases of mandibular ankylosis. Preoperati-
ve examination revealed mandibular dismorphism, fusion
of maxilla and mandible and ankylosis of the temporo-
mandibular joint. Orthopantography and Computed Tho-
mography scan (TCS) were very useful in planning sur-
gery. The surgical treatment performed consisted in anky-
lotic bone resection in all cases, accompanied with con-
drocostal graft reconstruction in one case. All patients con-
tinued postoperatively with an intensive physiotherapy.
Clinically all patients showed an improvement in eating,
chewing and speaking, obviously due to good occlusion.

Low collaboration with the mandibular rehabilitation
was the most common problem.

Palabras clave Noma, Cancrum Oris, Anquilosis man- Key words Noma, Cancrum Oris, Mandibular
dibular. ankylosis.
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Introduccion

El Noma es en una enfermedad no muy bien des-
crita en la literatura cientifica, dado que estos pacien-
tes son remitidos a consulta cuando la enfermedad
estd en un estadio avanzado. Conocemos poco sobre
esta enfermedad en sus estadios iniciales y progre-
sion; tiene un curso clinico rdpido y como consecuen-
cia, los pacientes suelen presentar un Noma avanzado
cuando son derivados a un hospital (1).

Esta entidad ha sido denominada de diferentes
maneras, tales como Noma, Cancrum oris, estomatitis
gangrenosa (2), y Cam-tam-na (en Vietnam, signifi-
cando inflamacién oral como un caballo galopante)
(3). El término Noma deriva de la palabra griega
voun, que significa pastar o derivar (4, 5).

Afecta a nifios con malnutricién crénica, poca
higiene oral, mal ambiente sociosanitario, exposicion
a material fecal animal y humano, exposicion a infec-
ciones virales y bacterianas, y debilidad por enferme-
dades concurrentes, especialmente fiebres eruptivas
(4). En el 90% de los casos, el Noma se desarrolla en
menores de 10 afios de edad, observandose un pico de
incidencia entre 1-4 afios, que coincide con el periodo
de crecimiento linear retardado en nifos necesitados
(1,3,4,5). Los infantes son menos susceptibles, dado
que la leche por lactacion les proporciona proteinas y
anticuerpos protectores.

La epidemiologia del Noma no ha cambiado mucho
a lo largo de los afios, excepto que ha habido una
reduccién en su mortalidad del 90% al 8-10%, princi-
palmente debido a los antibiéticos modernos (6, 7).
Entre las enfermedades que cominmente preceden al
Noma se incluyen el sarampidn, la malaria, la diarrea
severa y la gingivitis ulcerativa necrosante.

CASOS CLINICOS

Entre los afios 200 y 2006, fueron tratados 3 casos
de Noma en la Seccién de Cirugia Pléstica del Hospi-
tal Infantil Nifio Jesus de Madrid, Espafia. Los 3 indi-
viduos procedian de Guinea Ecuatorial y fueron trans-
feridos por una Organizacion No Gubernamental
(ONG) para recibir tratamiento en Espaiia. La edad de
los nifios fue de 7, 12 y 14 afios, dos nifios y una nifia.

Todos los casos referfan haber sufrido un absceso
facial, probablemente de origen dentario (Fig. 1),y en
1 de los casos, su comportamiento derivé en la for-
macion de una fistula.

Los 3 ninos padecian enfermedades concomitantes
tales como hipertension portal debido a cavernomato-
sis portal, plaquetopenia, parasitosis intestinal, ane-
mia microcitica, etc. el signo mds importantes en
todos ellos era la asimetria facial, especialmente en el
tercio facial inferior (Fig. 2), y la mordida abierta
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Fig. 1. Gingivitis premolar presente en Caso 1 que evidencia el origen
dental de la infeccion.

Fig. 2. Caso 3. Asimetria facial, especialmente en el tercio facial inferior.

anterior y lateral con imposibilidad de una apertura
bucal mayor.

El exdmen clinico reveld dismorfismo mandibular,
fusion de la maxila a la mandibula, osteolisis del
ramo-cuerpo mandibular y anquilosis de la articula-
ciéon mandibular en los 3 pacientes. No presentaban
pérdida de tejidos blandos.

La ortopantografia y la reconstruccion tridimensio-
nal de imigenes mediante TAC fueron muy utiles
para la planificacion de la cirugia. Los hallazgos mas
comunes fueron la desfiguracion mandibular con
fusion de la pared posterior con la maxila superior y
la apdfisis pterigoides y ausencia de cavidad articular
(Fig. 3).

El tratamiento quirtrgico fue individualizado en
funcién del estadio de esta entidad y del grado de
afectacion facial; en todos los casos consistio en la
reseccion del hueso anquildtico seguida de recons-
truccién con tejido autélogo. Uno de los casos preci-
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Fig. 3. TAC en Caso 3 que muestra fusion de la pared posterior man-
dibular con la maxila superior y la ap6fisis pterigoides, confirmando-
se un hueso anquilético con ausencia de cavidad articular.

sO reconstruccion mediante un injerto condrocostal
una vez extirpado el componente inflamatorio-anqui-
I6tico. Otro de los casos requirié un colgajo de muco-
sa bucal estdndar.

Todos los pacientes continuaron postoperatoria-
mente con fisioterapia intensiva.

Todos los nifios toleraron bien la intervencién. Hubo
un caso de paresia de rama bucal del nervio facial.

Clinicamente todos los casos presentaron una
mejoria en la ingesta alimenticia, la masticacion y el
habla, obviamente debido a una buena oclusién (Fig.
4), que ademaés hacia posible una buena higiene bucal.

La falta de colaboracion por parte de los pacientes
para la rehabilitacion fue el problema mds comun. A
pesar de eso, la mejoria en la apertura bucal fue de 2
- 3,1 cm (Fig. 5). En uno de los pacientes se produjo
una ligera recurrencia, pero que no requirié reinter-
vencion.

En todos los casos se practicé estudio anatomopa-
toldgico de la pieza de reseccion quirdrgica que deter-
mind la existencia de inflamacién aguda y cronica,
compatible con osteomielitis biogénica.

Caso 1

Mujer de 12 afios de edad, que refiere haber sufri-
do absceso facial izquierdo de origen dentario. La cli-
nica predominante en el momento de nuestra valora-
cion fue de imposibilidad para la apertura bucal. El
hallazgo mds significativo en la TAC y en la Reso-
nancia Magnética Nuclear (RMN) fue la ausencia de
gldndula parétida izquierda y la deformidad mandibu-

Anquilosis mandibular: una frecuente secuela por Noma

Fig. 4. Caso 3. Buena oclusion tras el drenaje quirdrgico del absceso.

Fig. 5. Caso 3. Mejoria de la apertura bucal tras la reseccion del
hueso anquilético y reconstrucciéon con injerto condrocostal.

lar con fusién de sus pared posterior al maxilar supe-
rior y apofisis pterigoidea izquierda, con el consi-
guiente desplazamiento anterior de los condilos man-
dibulares por displasia severa de la articulacién tém-
poromandibular.

Dada la situacion clinica descrita, se requirié tra-
queotomia para proceder a la liberacién extrarticular
de la anquilosis maxilo-mandibular (Fig. 6), extrac-
cién de piezas dentarias afectadas y cobertura con col-
gajo estandar de mucosa. En el postoperatorio inme-

Fig. 6. Caso 1. Liberacion extrarticular del hueso anquilético.
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diato se realiz6 fijacion de la apertura bucal en 2 cm
mediante cufa retromolar.

En el momento actual la paciente mantiene una
apertura bucomandibular de 2,4 cm lo cual permite
una alimentacion sélida por boca. La confirmacion de
esta entidad se realizé mediante estudio anatomopato-
16gico que informé de cambios compatibles con oste-
omielitis crénica.

Caso 2

Varén de 14 afios de edad, que en el momento de
la primera consulta presenta una tumoracion mandi-
bulo-témporo-cervical de varios meses de evolucién
(Fig. 7). Se confirma la presencia de un absceso que
se extiende desde region parotidea izquierda por
todo el espacio masticador, musculatura pterigoidea
ipsilateral y fosa infratemporal (confirmado median-
te RMN). Drenamos el absceso y se practica cultivo
para anaerobios del material drenado que resulta
positivo; se procede a la limpieza del foco osteomie-
litico piégeno. Mediante estudio anatomopatologico,
confirmamos el diagndstico de enfermedad de Noma
dado el componente de inflamacidon aguda y crénica
sin especificidad histolégica presente, no eviden-
cidndose granulomas pero si destruccion ésea del
condilo temporal.

Caso 3

Varén de 7 afios de edad, que presenta gran asime-
tria facial por marcada hipoplasia facial derecha.
Mediante RMN confirmamos anquilosis mandibular
acompafiada de gran retraccion tisular secundaria y
microrretrognatia, lo que permite tan solo una apertu-
ra interincisal mdxima de 4 mm ademads de una malo-
clusion de clase I1.

Se procedid quirdrgicamente a la reseccion del blo-
que anquilético de la articulacién témporomandibular
derecha mediante osteotomia a nivel del cuello condi-
lar y coronoidectomia derecha, seguidas de recons-
truccion mediante injerto condrocostal de interposi-
cién. En el momento del alta definitiva, el paciente
mantenia una apertura bucal de 3 cm.

Discusion

La enfermedad conocida como Noma desaparecid
de los paises desarrollados en el siglo XX, excepto
por casos asociados a terapia inmunosupresora inten-
sa en pacientes con infecciones por VIH o SIDA, asi
como en niflos nativos americanos con sindrome de
inmunodeficiencia combinada severa (8). Sin embar-
go, el Noma ha permanecido como un importante pro-
blema de salud en nifios deprimidos en el Africa sub-
Sahariana (1, 9, 10).

Fig. 7. Caso 2. Edema-tumoracién facial consecuente al absceso
bucal.

Se trata de una enfermedad infecciosa que empieza
como una ulceracién gingival que se disemina rapida-
mente a través de los tejidos orofaciales, establecién-
dose un perimetro bien delimitado que rodea un cen-
tro negruzco necrotico (4, 11, 12). La gangrena puede
involucrar no sé6lo a la mandibula y a la maxila, sino
también a la nariz y a los mdrgenes infraorbitarios. A
diferencia de otros procesos infecciosos de la cara, el
Noma se disemina a través de barreras anatomicas
tales como los misculos (13). Es frecuente también
la anemia severa, y la hipoalbuminemia (10,14). Las
dificultades en la alimentacion debidas a la infeccion
agravan aun mds cualquier malnutricion ya existente
en este tipo de pacientes.

Es dificil indicar el agente especifico principal en la
compleja microbidtica del Noma. Se ha especulado
con que Borrelia Vincenti y Fusobacterium son las
bacterias predominantes en estas lesiones (15,16).
También, relaciones simbidticas entre bacilos fusifor-
mes y estreptococos y estafilococos no-hemoliticos
(17). Articulos recientes sugieren que ademads otras
bacterias anaerobias estarfan también presentes en
una alta proporcioén de lesiones (16). El Fusobacte-
rium necrophorum, productor de dermatotoxinas,
podria explicar la rdpida progresién de la enfermedad
(14).

Existe consenso general acerca de que el Noma
empieza como una gingivitis, generalmente en el pre-
molar a molar y regién del incisivo mandibular,
extendiéndose al surco labiogingival y a la superficie
mucosa de la mejilla y al labio (4,7, 10, 11). Cuando



la inflamacién simultineamente afecta a la encia y a
la superficie mucosa de la mejilla adyacente, la rdpi-
da progresion puede finalizar en la perforacion de la
mejilla (4, 11, 13, 18).

Desde el punto de vista diagndstico, ademads de la
simple medida de la apertura bucal entre los incisivos
centrales superior e inferior con una regla, las orto-
pantografia puede ser muy ttil para determinar el
grado de anquilosis.

En la fase aguda de la enfermedad hay respuesta
rdpida al tratamiento antibidtico. Las secuelas tras la
curacién incluyen dafios funcionales y estéticos
variables, que requerirdn de posterior cirugia recons-
tructiva.

Los puntos clave en el manejo durante la fase
aguda del Noma son el ingreso hospitalario precoz, la
correccidn de la deshidratacion y de las alteraciones
electroliticas, la rehabilitacion nutricional para corre-
gir el déficit energético, las curas diarias de la lesion
con gasas humedecidas con antiséptico oral y el trata-
miento de las enfermedades sistémicas asociadas (7,
19, 20). Excepto el control de hemorragias secunda-
rias y la retirada de los dientes perdidos, se desacon-
seja cualquier procedimiento invasivo intraoral. La
fisioterapia debe iniciarse durante la fase de curacién
y continuar tras la cirugia para prevenirse la restric-
cion bucal por cicatrizacién fibrosa.

La técnica quirtrgica a emplear depende en gran
medida de la extension y de la localizacion de las
lesiones, las facilidades técnicas disponibles, y la
competencia del equipo quirudrgico (21), todo en fun-
cion del defecto tisular existente, de la extension y de
la severidad de la lesién, desde simples colgajos y
autoplastias hasta procedimientos complejos que pue-
den llegar a requerir Microcirugia (3, 4, 21).

Es muy importante seguir los casos intervenidos y
esforzarse por reintegrar a los pacientes a la sociedad,
puesto que generalmente se trata de familias analfa-
betas y sin educacion alguna. Desde un punto de vista
estético y funcional, el objetivo es hacer que estos
pacientes sean respetados miembros de su sociedad,
con capacidades de habla inteligibles y con la habili-
dad de beber, comer y masticar apropiadamente para
evitar el aislamiento y la excomunicacién. La toma de
decisiones debe ser por tanto muy cuidadosa, siendo
preferible en algunos casos aplicar una cirugia menos
demandante, como podria ser un injerto condrocostal.

Las secuelas del Noma agudo dependen enorme-
mente de la afectacion, de la extension y de la severi-
dad de los tejidos destruidos, asi como del estadio de
desarrollo del complejo orofacial previo al estableci-
miento de la lesion. Todo esto puede conllevar el des-
plazamiento de los dientes, desfiguracién, cicatriza-
cion intensa, fusion ésea entre la maxila y la mandi-
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bula, trismus y regurgitacion nasal si se pierde la
maxila.

Son esenciales los ejercicios continuos postopera-
torios para prevenir el trismus y las contracturas.

Conclusiones

La enfermedad denominada Noma, es una entidad
infecciosa bucal en nifios que padecen malnutricién
crénica, poca higiene oral, mal ambiente sociosanita-
rio, exposicién a material fecal animal y humano,
exposicion a infecciones virales y bacterianas y debi-
lidad por enfermedades concurrentes. Sus signos
habituales incluyen dismorfismo mandibular, fusién
de la maxila a la mandibula, osteolisis mandibular y
anquilosis de la articulacién mandibular.

Para su diagndstico y plan de tratamiento quirdrgi-
co, las pruebas mads utiles son la ortopantografia y la
reconstruccion tridimensional de imigenes mediante
TAC:; la cirugia generalmente consiste en la reseccion
del hueso anquildtico y la reconstrucciéon mediante
tejido autdlogo. La rehabilitacidon postoperatoria es un
aspecto fundamental para la obtencién de un resulta-
do favorable, pues en la mayoria de los casos se trata
de pacientes no colaboradores.

Por todo ello, en los casos de nifios, afectados por
infeccién facial, principalmente peribucal, prove-
nientes de un medio socioecondémico no favorable,
que cursa con un alto componente inflamatorio
facial, asimetria o afectacion 6sea de distintas carac-
teristicas, debemos tener la sospecha de enfermedad
Noma. Ante esta circunstancia, lo primordial es dis-
tinguir el estadio de la enfermedad y buscar la remi-
sién del proceso no sélo mediante el tratamiento por
parte del cirujano pléstico, sino de forma interdepar-
tamental dado el importante déficit alimentario,
inmunoldgico, y social que habitualmente subyace en
estos pacientes.
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