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RESUMEN

Laenfermedad de Jacob se describe como una entidad infrecuen-
te en la cual se establece una formacion articular sinovial entre
una apdfisis coronoide mandibular elongada y el hueso malar
homolateral. El Sindrome de disfuncién de la articulacién tem-
poromandibular (ATM) ha sido postulado como posible factor
etiolégico del alargamiento este proceso coronoideo. Presen-
tamos el caso de una mujer de 23 afios con un desplazamiento
discal de ATM de larga evolucién y limitacién de la apertura
oral, que desarrollé una asimetria malar progresiva. La paciente
fue sometida a tratamiento quirdrgico mediante una coronoidec-
tomia intraoral y una artroscopia de la ATM homolateral en el
mismo acto operatorio. El diagnéstico histolégico de la apdfisis
coronoide examinada fue de exdstosis Oseo-cartilaginosa con
presencia de fibrocartilago articular en dicha formacion. A pesar
de la baja prevalencia de esta patologia, debe ser considerada
como un posible diagndstico en aquellos pacientes con limita-
cion progresiva de la apertura oral de larga evolucién, si bien
en ocasiones puede acompaiiarse de una disfuncién articular
crénica concomitante como posible causa de la misma.

Palabras clave: Enfermedad de Jacob, disfuncion de la arti-
culacion temporomandibular, coronoidectomia, hiperplasia
apdfisis coronoide.

INTRODUCCION

La Enfermedad de Jacob se define como una rara entidad en la
cual se establece una neoarticulacién entre una apdfisis coronoi-
des mandibular patol6gicamente elongada y la cara interna del
hueso malar homolateral. La hiperplasia del proceso coronoideo
fue descrita por primera vez por Langenbeck (1) en 1853; sin
embargo, fue Jacob (2) en 1899 quien finalmente identifico la

SUMMARY

Jacob’s disease is regarded a rare condition in which a joint
formation is established between an enlarged mandibular
coronoid process and the inner aspect of the zygomatic body.
Chronic temporomandibular joint (TMJ) disk displacement has
been proposed as etiological factor of coronoid process enlarge-
ment. We present a 23-year-old woman with long-standing TMJ
dysfunction and restricted interincisal opening, who developed
a progressive zygomatic assymetry. The patient underwent
treatment by intraoral coronoidectomy and homolateral TMJ
arthroscopy in the same surgery. The histopathological diagnosis
of the coronoid sample was cartilage-capped exostoses with pre-
sence of articular fibrous cartilage. Although the low prevalence
of this entity, it should be considered as a possible diagnosis in
patients with progressive limitation of mouth opening, although
a TMIJ syndrome may be present as a cause of this entity.

Key words: Jacob’s disease, temporomandibular joint dysfunc-
tion, coronoidectomy, coronoid process hyperplasia.

INTRODUCTION

Jacob’s disease is a rare condition in which a new joint formation
is established between an enlarged mandibular coronoid process
and the zygomatic arch. Hyperplasia of the coronoid process was
first described by Langenbeck (1) in 1853, although the joint
formation between this bone and the zygoma was defined later
by Jacob (2) in 1899. Since then, sporadic case reports have
been described by the literature.

This entity is most frequent in young patients, with a mean age
of 27 (range 16 to 62) (3,4). However, this pathology shows a
men dominance (3-5). It can be unilateral with a predilection
for the left side (5), although there are some cases of bilateral
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formacién de la articulacién entre dicha apdfisis y el cuerpo
malar adyacente. Desde entonces, se han descrito casos espo-
radicos de esta enfermedad en la literatura.

Esta patologia se presenta con mayor frecuencia en pacientes
jovenes con una edad media de 27 afios segun las distintas se-
ries (rango de edad de 16 a 62 afios) (3,4). Asi mismo, existe
una preponderancia de esta enfermedad en el sexo masculino
(3-5). La mandibula puede afectarse de forma unilateral y con
una ligera predileccién por el lado izquierdo,(5) aunque existen
diversos casos descritos en la literatura de afectacion bilateral
(4). La presentacion de un paciente con limitacién progresiva
de la apertura oral es el cuadro clinico cldsico asociado a esta
enfermedad, por ello frecuentemente es infradiagnosticada y
tratada como una disfuncién de la articulaciéon temporomandi-
bular (ATM)(4-6).

Los mecanismos etiopatogénicos de esta entidad siguen siendo
controvertidos, a pesar de los numerosos factores propuestos
en la literatura. La hiperactividad del musculo temporal ha sido
descrita por diferentes autores como un factor etiolégico rele-
vante en la génesis de la misma (5-8). Isberg et al (7) sugieren
la asociacion entre el Sindrome de Disfuncién de ATM vy la
enfermedad de Jacob, siendo esta patologia articular causa de
la elongacidn reactiva de la apdfisis coronoides.

La coronoidectomia por via intraoral es el tratamiento quirtirgico
recomendado actualmente por diversos autores (4,9,10) ya que
evita la presencia de cicatrices externas y disminuye el riesgo
de lesion del nervio facial. Sin embargo, el abordaje extraoral
sigue siendo una opcion terapetitica en determinados pacientes
(6,11,12). Esta técnica extraoral se recomienda en aquellos casos
de afectacion bilateral y cuando existe patologia concomitante
de Ia ATM que precise de intervencion quirudrgica.
Presentamos un nuevo caso de enfermedad de Jacob tratado me-
diante coronoidectomia intraoral combinada con una artroscopia
de la ATM, diagnosticado inicialmente de disfuncién articular.

CASO CLINICO

Mujer de 23 afios referida a nuestro Servicio por historia de dolor
en la ATM izquierda de 6 afios de evolucién, que se incrementd
en los dltimos meses acompafiado de limitacion progresiva de
la apertura oral. Presentaba antecedente de traumatismo man-
dibular a los 2 afos de edad, que fue tratado de forma conser-
vadora con reposo y dieta blanda. No se objetivaron fracturas
mandibulares en dicho episodio. La paciente referia asimetria
malar izquierda de larga evolucion.

En la exploracion fisica se objetivaba una maxima apertura
oral de 30 mm con laterodesviacién izquierda y movimiento
protrusivo de 3mm, movimiento lateral derecho de 2 mm y
lateral izquierdo de 6 mm. A la palpacidn, la paciente referia
dolor en la ATM izquierda. Presentaba chasquidos bilaterales con
la apertura oral. Se observaba una asimetria facial izquierda a
expensas del cuerpo del hueso malar que presentaba un aumento
homogéneo de tamafio. No se objetivaba la presencia de una
masa o proceso inflamatorio en dicha localizacion.

La paciente fue diagnosticada inicialmente de disfuncién de
ATM. Se solicito el estudio radiolégico convencional y se ini-
ci6 un tratamiento conservador con férula miorrelajante. Tras
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involvement in the literature (4). The most common clinical
presentation is a progressive limitation on mouth opening, so it
is often misdiagnosed and treated as a temporomandibular joint
(TM1J) dysfunction (4-6).

The pathogenesis of this disease is still not clear although nume-
rous factors have been suggested. It has been proposed that hy-
peractivity of the temporalis muscle may be an important factor
in this condition (5-8). Isberg et al (7) supported the association
between Jacob’s disease and internal derangement of the TM1J,
as a cause of reactive coronoid process enlargement.

The surgical treatment recommended is coronoidectomy by
intraoral approach, such as it has been described by different
authors (4,9,10). This treatment avoids external scars and di-
minishes the risk of facial nerve lesion. However, extraoral
approach is still an option in some patients (6,11,12). This
second technique is indicated for cases with bilateral coronoid
involvement or with concomitant TMJ syndrome that required
surgical approach.

We present a new case of Jacob’s disease treated by intraoral
coronoidectomy and a TMJ arthroscopy, that was inicially diag-
nosed as articular dysfunction.

CASE REPORT

A 23-year-old-woman was referred to our Department with a
history of 6-years pain on the left temporomandibular joint,
increased in the last months and with progressive limitation
of mouth opening. The medical history reported a mandibular
trauma at 2-years age treated with soft food and rest. No jaw
fracture was observed at this time. She had also noticed a long
term left zygomatic assymetry.

In the physical examination, the interincisal opening was 30
mm with left laterodeviation in open mouth and 3 mm of pro-
trusive movement, 2 mm of right lateral movement and 6 mm
of left lateral movement. She complained pain in the left TMJ
on palpation. Bilateral clicking was observed in mouth opening.
A left zygomatic body asymmetry was also noticed. This bone
was prominent but no mass or swelling was observed.

The initial diagnosis of this patient was temporomandibular
joint dysfunction. A X-ray study was requested and the patient
underwent conservative treatment with splint therapy. No im-
provement of the painful symptoms were observed after six
months. At this moment, the panoramic radiography showed
an elongated left coronoid process (Fig 1). A 3D computed
tomography (CT) scan was then developed in which the en-
largement of the coronoid was confirmed. There was also an
impingement in the inner aspect of the homolateral zygomatic
body, signs of bone remodelling, with contact between them
during mouth opening (Fig 2).

According to this radiographical findings, hyperplasia of the co-
ronoid process of the mandible was suspected in association with
TMIJ dysfunction. The patient underwent surgical intervention
with general aenesthesia to perform coronoidectomy by intraoral
approach. A joint-like formation was found between an enlarged
coronoid process and the inner aspect of the zygomatic body. A
coronoid osteotomy was performed as well as a smoothing of
the zygoma. The resected coronoid process showed a 0,5 mm
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seis meses de tratamiento no se observé mejoria de la clinica
dolorosa. En la radiografia panordmica realizada se identifico
una apdfisis coronoides izquierda elongada (Fig. 1), por lo que
se solicité un TC con reconstruccién tridimensional (TC 3D)
que confirmd la hiperplasia coronoidea. Este proceso producia
una impronta en la cara interna del cuerpo del hueso malar
homolateral, con signos de remodelacién dsea, contactando
ambas estructuras durante la apertura oral (Fig. 2).

De acuerdo con los hallazgos radiograficos, se sospeché una
hiperplasia de la ap6fisis coronoides mandibular en asociacion
con una Disfuncién de ATM. La paciente fue sometida a in-
tervencion quirdrgica bajo anestesia general para realizar una
coronoidectomia mediante abordaje intraoral. Se identificé una
formacion articular sinovial entre dicha ap6fisis coronoides
elongada y la cortical interna de cuerpo malar. Se practicé la
osteotomia coronoidea y una regularizacién del hueso malar. La
coronoides resecada presentaba una pequefia estructura nodular
de 0,5 cm de didmetro en su superficie articular (Fig. 3). Como
tratamiento complementario, se llevd a cabo una artroscopia
de la ATM izquierda hallandose un desplazamiento discal en la
misma, que fue tratado mediante lisis y lavado e inyeccién de
hialuronato sédico. EI periodo postoperatorio transcurrié sin
complicaciones. La cirugia se complementd con un tratamiento
fisioterdpico durante un periodo de tres meses.

En el seguimiento postoperatorio a los doce meses de la interven-
cion, la paciente presentaba una maxima apertura oral de 40 mm
con una minima laterodesviacion izquierda, una normofuncién
mandibular y ausencia de dolor articular.

El estudio histopatolégico de la pieza quirtrgica revel6 una
lesién nodular constituida por tejido éseo de tipo cortical con
trabéculas gruesas y espacios medulares colapsados rellenos
de médula grasa. La cortical de la lesién se encontraba en con-
tinuidad con la cortical del hueso adyacente y en su superficie
de observaba una capa intermitente de fibrocartilago (Fig.4).
De acuerdo con estos hallazgos, el diagndstico definitivo fue
de exdstosis osteo-cartilaginosa.

Fig. 1. Radiografia panordmica en la que se visualiza una apdfisis coronoides
izquierda elongada.
Panoramic radiograph showing enlargement of left coronoid process.
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Fig. 2. TC 3D que demuestra el contacto entre la superficie interna del hueso
malar y la apéfisis coronoides, acompaiiado de remodelacion 6sea.

CT-scan showing coronoid process impingement in the inner surface of the
zygoma with bone remodeling.

Fig. 3. Imagen macroscépica del proceso coronoideo resecado con una formacion
nodular en su superficie articular.
Macroscopic view of the resected coronoid process with a nodular formation

in the articular surface.
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Fig. 4. Imagen microscopica de la pieza donde se observa tejido dseo de tipo
cortical con trabéculas gruesas y espacios medulares colapsados rellenos de
médula grasa, acompafiados de una capa de fibrocartilago en su superficie mas
externa (H-E x40).

Microscopic view of the specimen showing mature bony trabeculae and colap-
sed intertrabecular spaces filled with fatty marrow and with a layer of fibrous
cartilage in the outer surface (H-E x40).
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DISCUSION

La hiperplasia sintomdtica de la ap6fisis coronoides es una rara
entidad. A pesar de los escasos datos epidemiol6gicos sobre esta
patologia, puede asumirse que los casos asintomaticos son mas
frecuentes que los clinicamente sintomadticos (4,6). Sin embargo,
la enfermedad de Jacob incluye tnicamente aquellos cuadros
en los cuales una coronoides alongada forma una articulacién
sinovial con presencia de estructuras cartilaginosas con la cara
interna del hueso malar (4-6,9). Por este motivo, es una enfer-
medad atn mds infrecuente que suele ser infradiagnosticada.
Muiltiples factores han sido sugeridos como causa de hiperplasia
del proceso coronoideo. La hiperactividad del musculo tem-
poral ha sido propuesta por diferentes autores como un factor
importante en este alargamiento reactivo de la coronoides, ya
que la continua accién de los musculos produce un aumento
del aporte vascular local favoreciendo cambios degenerativos
y aposicion de calcio con la subsiguiente osificacién local de
tejidos blandos (5-8). Las fuerzas de compresion de esta coronoi-
des sobre el cuerpo malar, inducen la resorcién y remodelacion
de su superficie interna, formando una neoarticulacién entre
ellos, recubriéndose de cartilago en sus superficies. Isberg et
al (7) correlacionan dicha hiperplasia con la presencia de un
desplazamiento discal crénico de la ATM homolateral, siendo
esta patologia discal causa de la misma. En el caso presentado,
esta disfuncién articular parece ser la principal causa involucrada
en el alargamiento de la apdfisis coronoides. Los traumatismos,
las alteraciones genéticas o los estimulos endocrinos, han sido
también propuestos por diversos autores como otros posibles
factores etiolégicos (3,13-15).

La limitacién progresiva de la apertura oral es el cuadro cli-
nico comun de esta enfermedad, asociada frecuentemente con
desviacién mandibular hacia el lado afecto. Sin embargo, estas
alteraciones funcionales pueden ser producidas tanto por una
hiperplasia coronoidea como por un desplazamiento discal cré6-
nico en la ATM homolateral. La presencia de dolor se describe
como un sintoma infrecuente en la enfermedad de Jacob (12,14).
Este dolor puede tener su origen en una disfuncién articular
concomitante, como se describe en el caso clinico presentado.
En pacientes con una afectacién unilateral, puede objetivarse
una asimetria malar en el lado patoldgico (4,9). Las radiografias
panordmicas realizadas en estadios iniciales no suelen mostrar
alteraciones radiolégicas. Por ello, cuando se sospecha una
enfermedad de Jacob o una simple hiperplasia de la apdfisis
coronoides, el TC 3D se considera una prueba de imagen de
eleccién en dichos pacientes. Esta técnica radioldgica no sélo
resulta de utilidad en la confirmacién diagndstica sino también
en la planificacién quirdrgica del caso (4-6,9).

Se describen dos vias de abordaje quirdrgico para el tratamiento
de esta entidad: la via intraoral y la extraoral. La coronoidec-
tomia intraoral es la técnica preferida por miiltiples autores a
pesar de la frecuente limitacion de la apertura oral que pueden
presentar estos pacientes (4,9,10). Este abordaje intraoral evita la
presencia de cicatrices externas inestéticas y minimiza el riesgo
de lesion del nervio facial (12). Ostrofsky y Lownie (11) emplean
la via de abordaje submandibular para ejecutar la coronoidecto-
mia en un caso de anquilosis zigomatico-coronoidea. Esta ofrece
un buen campo quirtirgico, si bien supone un riesgo de lesion
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nodular formation in the articular surface (Fig 3). Additionally,
aleft TMJ arthoscopy was carried out, in which a moderate disk
displacement was found. The patient was treated by lysis-lava-
ge and sodium hyaluronate injection. The postoperative period
showed no complications. This surgery was complemented with
a physical therapy program during three months.

In the 12 months follow-up period after surgery, the patient
presented an interincisal opening of 40 mm with minimal left
laterodeviation, normal jaw function and without pain.
Histopathological examination of the surgical sample revealed a
nodular lesion made up of mature bone with thickened anastomo-
sing bony trabeculae and narrowed or colapsed intertrabecular
spaces filled with fatty marrow. The cortex of the lesion was
continous with the cortex of the underlying bone and the outer
surface showed an intermitent layer of fibrous cartilage (Fig
4). According to these findings, it was diagnosed as a cartilage-
capped exostoses.

DISCUSSION

Symptomatic enlargement of the coronoid process is a rare
condition. Although there are not enough epidemiological data
of this disease, it can be assumed that asymptomatic cases are
more frequent than symptomatic (4,6). However, Jacob’s disease
includes only those cases in which an elongated coronoid process
forms a synovial joint with the inner aspect of the zygoma (4-
6,9). For that reason, this entity is much more uncommon and
frequently is unsuspected and misdiagnosed.

Several causes have been suggested for coronoid process hy-
perplasia. Some authors have proposed that temporalis mus-
cle hyperactivity may play an important role in the reactive
enlargement of the coronoid process, as the continuous pull of
the muscle provides local blood supply favoring degenerative
changes and calcium deposition with calcification of soft tissues
(5-8). The compression of the coronoid against the zygoma in-
duces resorption and remodeling of its inner surface, forming
a cartilaginous capped pseudo-joint between them. Isberg et
al (7) related the hyperplasia with long standing chronic TMJ
disk displacement, as a possible etiological factor. In our case,
this TMJ dysfunction may be the main factor involved in the
hyperplasia of the coronoid process. Trauma, genetic inheren-
ce or endocrine stimulus, have also been proposed by several
authors (3,13-15).

Progressive limitation in mouth opening is a common clinical
symptom of coronoid process impingement, frequently associa-
ted with deviation toward the affected side. However, this func-
tional disturbances can be produced by a coronoid hyperplasia
or by a chronic disk displacement in the homolateral TMJ. Pain
has been considered as infrequent in Jacob’s disease (12,14). It
can be due to a concomitant TMJ disease as it was presented in
our case. Slight asymmetry in the zygomatic area can be noted
in patients with unilateral involvement (4,9). Initial panoramic
x-ray films may not show changes in early stages. When the
Jacob’s disease or a hyperplasia are suspected, a CT-scan with
three-dimensional reconstruction is indicated. This imaging te-
chnique is useful not only for confirmation but also for surgical
planification (4-6,9).
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del nervio marginal por lo que su utilizacién ha sido escasa.(12)
El abordaje extraoral de tipo coronal aporta una visualizacién
excelente de la apdfisis coronoide con una cicatrizacién acep-
table bajo la linea de implantacién del pelo. Se recomienda su
empleo cuando el proceso coronoideo es demasiado largo para
ser alcanzado por debajo del arco cigomdtico por via intraoral,
en los casos de afectacion bilateral o en aquellos casos en los
que existe una afectaciéon concomitante de la ATM que precise
tratamiento quirtrgico en el mismo acto operatorio (6,12). Las
técnicas artroscopicas pueden considerarse una opcion tera-
péutica novedosa para tratar la patologia de la ATM asociada
sin necesidad de practicar incisiones externas, lo cual ha sido
empleado en el presente caso.

La fisioterapia postoperatoria debe ser complemento de la
cirugia para obtener unos resultados satisfactorios y estables
en el tiempo (6,10). Smyth (14) presenta un caso de hiperpla-
sia coronoidea recidivante con un nuevo crecimiento de esta
apofisis coronoides tras su extirpacion quirtirgica. Esto podria
explicarse por la formacion postoperatoria de un hematoma en
la zona con la subsiguiente fibrosis del mismo que presentaria
una capacidad de osificacién local patolégica. McLoughlin (3)
apoya esta hipdtesis en su revision de 31 casos de hiperplasia
de la apdfisis coronoides mandibular como posible causa de
fracaso del tratamiento en algunos de estos pacientes.

La naturaleza histoldgica de la enfermedad de Jacob lleva fre-
cuentemente a confusiones. Dependiendo de las distintas propor-
ciones de los componentes 6seos y cartilaginosos, su diagndstico
histol6gico abarca desde la simple hiperplasia (3,8), al osteoma
(16), osteocondroma (5,6,9) o la exdstosis 6seo-cartilaginosa
(15). En el caso descrito, el estudio anatomopatoldgico resultd
de exdstosis dseo-cartilaginosa, tipo mds infrecuente de los otros
posibles diagndsticos histolégicos.
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Two different surgical approaches have beeen described to
treat this condition: intraoral and extraoral approach. Intraoral
coronoidectomy is the surgical technique prefered for many
authors despite the limited mouth opening of these patients
(4,9,10). This approach avoids external anaesthetic scars and
diminishes the risk of facial nerve lesion (12). Ostrofsky and
Lownie (11) use the submandibular approach to execute a co-
ronoidectomy in a case of zygomatico-coronoid ankylosis. This
technique provides an adequate surgical field but supports a risk
of marginal nerve lesion. For that reason, actually this appro-
ach is avoided (12). Coronal approach offers an excellent view
of coronoid process with an aesthetic scar under the hair line.
This is recommended when the coronoid process is too large
to be trapped below the zygomatic arch by intraoral approach
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was used in the present case.
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fibrosis that shows a pathologic calcification. McLoughlin (3)
supports this hypothesis in 31 cases of coronoid hyperplasia,
as a possible aetiological factor of treatment failure in some
patients.

The histological nature of Jacob’s disease leads to confusion. In
function of bony and cartilage proportions, the diagnosis can be
simple hyperplasia (3,8), osteoma (16), osteochondroma (5,6,9)
or cartilage-capped exostoses (15). In the case described, the
histopathological study shows a cartilage-capped exostoses as
a rare diagnosis in this entity.
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