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RESUMEN

El italiano Antonio Riga describe una lesion ulcerativa en el vientre
lingual relacionada con traumatismo crénico por los 6rganos dentales
de erupcion atipica prematura, no fue hasta que el italiano Francesco
Saverio Fede, en 1890 realiz6 la primera publicacion de la entidad
patolégica. En 2002, la Sociedad Argentina de Dermatologia incluyd
la tlcera eosindfila de la mucosa oral dentro de la clasificacion de
Fitzpatrick. La presencia de los dientes neonatales y natales se origina
por una alteracion en conjunto de los cromosomas 4, 5y 14.

Palabras clave: Ulcera lingual, dientes natales, dientes neonatales,
Riga-Fede.

INTRODUCCION

n 1881, el médico militar italiano Antonio Riga de la

Universidad de Napoles, describié una lesiéon ulce-
rativa en el vientre lingual relacionada con traumatismo
crénico por los érganos dentales de erupcién atipica
prematura. No fue hasta el ano de 1890 que el médico
italiano Francesco Saverio Fede, padre de la pediatria
italiana, realizé la primera publicacién de la entidad pato-
l6gica, razén por la cual es catalogada como enfermedad
de Riga-Fede.’®

Elzay, en 1983, propone el término «granuloma ul-
cerosa traumaético con eosinofilia estromaly (TUGSE).”

En el 2002 la Sociedad Argentina de Dermatologia
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ABSTRACT

The Italian Antonio Riga describes an ulcerative injury in the lingual
belly related to chronic traumatism by the dental organs of a premature
atypical eruption, it was not until the Italian Francesco Saverio Fede,
in 1890, made the first publication of the pathological entity. In 2002,
the Argentinean Society of Dermatology included the eosinophilic ulcer
of the oral mucous within the classification of Fitzpatrick. The presence
of the neonatal and natal teeth is caused by a combined alteration of
chromosomes 4, 5 and 14.

Key words: Lingual ulcer, natal teeth, neonatal teeth, Riga-Fede.

incluye la dlcera eosindéfila de la mucosa oral dentro de
la clasificacion de Fitzpatrick.*

Conforme se fue estudiando la enfermedad de Riga-
Fede se propusieron nombres que compartieran una
coherencia etiolégica, anatémica y fisiolégica tales como:
crecimiento sublingual infantil, ulceracién traumatica lin-
gual, glositis atréfica traumatica, granuloma traumatico de
la lengua, granuloma ulcerativo traumatico con estroma
eosinofilico, fibrogranuloma sublingual, dlcera eosinofilica
de la mucosa oral.’8?

En 1950, Massler & Savara clasificaron en dos grupos
los 6rganos dentales de erupcién temprana. El primer grupo
denominado dientes natales o connatal, que se observan al
nacimiento. El segundo grupo recibe el nombre de dientes
neonatales, los cuales erupcionan en los primeros 30 dias de
vida. Los érganos dentales del grupo neonatal se subdivide
en dos grupos, el primero denominado: erupcién tempra-
na originada por cambios sistémicos y el segundo grupo
denominado: erupcién prematura, siendo un fenémeno
patolégico radicular de formacién incompleta.’8/10-16
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En 1966, Spouge & Feasby sugieren clasificar los 6rganos
dentales por su grado de madurez, el primer grupo formado
por 6rganos dentales maduros, su desarrollo es normal y su
prondstico es favorable. El segundo grupo constituido por 6r-
ganos dentales inmaduros que se caracterizan por un de-
sarrollo incompleto y tiene pronéstico desfavorable.13/16

Caracteristicas clinicas

Se han tipificado 250 genes relacionados con el desa-
rrollo dental. En el caso particular del cromosoma 14
su alelo q12-q13 es el encargado de la organogénesis,
incluyendo la morfogénesis de los érganos dentales.
Para poder activar la formacién dental se requiere de
la sefal especifica epitelial del gen fibroblastic growth
factor 8 (FGF-8). La osteogénesis maxilar y mandibular
sigue la senal especifica de la bone morfogenetics pro-
teins 4 (BMP-4). Ambas pertenecientes al cromosoma
14.* Cuando muta el gen FGF-8 se deteriora BMP-4 en
su etapa primaria de brote. Simultdneamente los cro-
mosomas 4 en su alelo p16,1 y el cromosoma 5 en el
alelo q34-q35 que contiene a muscle segment homeo-
box gene 1y 2 (MSX-1) y (MSX-2), respectivamente, los
cuales gufan la formacién de los incisivos. La proteina
odd-skipped related transcription factor 2 (OSR-2) se
encarga del desarrollo del paladar y de suprimir la
formacién supernumeraria dental. Pero si se inactiva
OSR-2, la actividad de BMP-4 y MSX1 generan dientes
supernumerarios del lado lingual mandibular.’”-19

Bajo esta premisa podemos considerar la etiologia
genética de Riga-Fede por un fallo en el cromosoma 4, 5
y 14 que interfieren en la odontogénesis, con desarrollo
6seo vy la formacién atipica de dientes supernumerarios,
asi como la erupcién prematura.

Se considera la erupcién natal y neonatal de etiologfa
desconocida pero Buchanan y Jenkins en 1997 relacio-
nan la localizacién anormal del germen dental sobre la
cresta 6sea, principalmente a causas hereditarias de genes
autosémicos dominantes. Se asocia también a estados
febriles que promueven una erupcién dental acelerada,
demostrando actividad osteoblastica en el drea de los
gérmenes dentales en estado febril. Varela M. en 1999
relacioné los diagnésticos de hipovitaminosis, displasia
condroectodérmica, sindrome adenogenital, la ciclopia,
sindrome de Pfeiffer tipo 3, sindrome de Pierre Robin y
progeria neonatal de Wiedemann Rautenstrauch. Baskar
y Lilly (1964) consideran al traumatismo como principal
causa de la erupcién temprana.’4811,13,14,20,21

La enfermedad de Riga-Fede puede estar asociada
a desérdenes neuroldgicos, incluyendo el sindrome de

Riley-Day, disfuncién autonémica congénita, microcefa-
lia, sindrome de Lesch-Nyhan y sindrome de Tourette.°

Los 6rganos dentales natales y neonatales son una
patologia de cardcter benigno que se presenta en cavi-
dad oral con una estructura del esmalte normal pero se
muestran displasicos o hipomineralizados. Su color puede
variar entre amarillo-café o blanco opaco, pueden ser
parte de la denticién temporal o ser supernumerarios. Su
morfologfa es similar a una concha, radiograficamente el
6rgano dental no presenta raiz, clinicamente la corona se
encuentra unida a la encfa por fibras colagenas. Las carac-
teristicas principales de Riga-Fede es la presencia de una
Glcera benigna de apariencia granulomatosa con etiologia
traumdtica en el vientre de la lengua aproximadamente
de 1 a 2 cm con exudado blanquecino, cubierta por una
membrana serosa con tendencia al sangrado espontaneo.
No se obtienen datos positivos a la palpacién ganglionar
cervical. El dolor impide realizar de modo adecuado la
lactancia materna del neonato. Si estos dientes se encuen-
tran con un grado de movilidad considerable pueden ser
deglutidos por el infante y terminar en aparato digestivo
0 en vias aéreas.'37-11/1314,21,22

La media obtenida de los articulos publicados de la
dltima década, genera un resultado de 1:936-1:28, 633
pacientes con una mayor distribucién sexual 3:1 con
prevalencia por el sexo femenino.210/11,13,14,20,21,23

Al estudio microscépico se observa hipomineraliza-
cion del esmalte, asi como dentina irregular y osteoden-
tina en los cuellos dentales, dentina interglobular en las
regiones de la corona, el borde incisal puede carecer de
esmalte, la vaina de Hertwig y el cemento se encuentran
ausentes, tejido pulpar de gran tamafio y muy vasculari-
zado. En la lesion ulcerativa se observa acantosis irregular
e hiperplasia pseudoepiteliomatosa, tumefaccién endote-
lial, infiltracién linfoplasmocitaria, neutréfilos, eosinéfilos
del subgrupo 1b e histiocitos, en algunos casos existe
proliferacion de linfocitos T CD30.51/349/13

El diagndstico diferencial debe iniciar con distinguir
si el 6rgano dental pertenece a la denticién temporal o si
nos encontramos ante un diente supernumerario. Debe

¥ La proteina morfogenética 6sea 4 (BMP4) es una proteina que en los
humanos esta codificada por el gen BMP4, localizado en el cromosoma
14922-g23. BMP4 pertenece a la familia de proteinas morfogenéticas
6seas que a su vez forma parte de la superfamilia del factor de
crecimiento transformante beta.

§ CD30 es también conocido como miembro 8 de la superfamilia del
receptor del factor de necrosis tumoral (TNFRSF8), es una proteina
de membrana celular de la familia del receptor del factor de necrosis
tumoral y un marcador tumoral.
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ser acompanado de un estudio de gabinete. Las entidades
patolégicas a considerar son: nédulos de Bohn, perlas de
Epstein y quiste de la lamina dental. Debemos considerar
si no forma parte de un sindrome mds complejo como la
displasia condroectodérmica, Jadassohn-Lewandowsky,
sindrome de Hallermann-Streiff, disostosis craneofacial,
esteatocistoma multiple, sindrome de Sotos, Wiede-
mann-Rautenstrauch, Meckel-Gruber y Pierre Robin.
Existen patologias que deben ser descartadas como:
carcinoma espinocelular, sifilis, dlcera traumatica, tu-
berculosis, histoplasmosis.'48:13,23

El tratamiento consiste en realizar remodelacién
dental anatémica por desgastes selectivos de los bordes
incisales cortantes o realizar integraciéon de material
restaurativo en bordes incisales. Si el érgano dental
pertenece a la denticion temporal se recomienda la
aplicacién de fluoruro de sodio al 0.02%. Unicamente
se realiza la exéresis del 6rgano dental si presenta al
menos uno de los cuatro criterios siguientes: 1. Gran
movilidad, 2. Complicacién a la succién, 3. Interferencia
ala lactancia, 4. Diente supernumerario. Se sugiere rea-
lizar procedimientos invasivos minimo 10 dias después
del nacimiento para permitir la formacién de vitamina
K, en caso de ser urgente la extraccion antes de los 10
dias de vida se tendrd que infiltrar via intramuscular
vitamina K 0.5-1.0 mg. En 2006 y 2011 la FDA realiz6
un comunicado para evitar el uso de anestésicos topicos
con benzocaina al 20%, se ha demostrado que produce
cianosis por metahemoglobinemia en pacientes pedia-
tricos. Es recomendable realizar profilaxis en la Glcera
lingual con agua oxigenada.!-389/11-13,20,22,23

Figura 1. Lesion tumoral sublingual de 12 mm con bordes irregula-
res y centro necrotico, 1/3 de la corona clinica de los 6rganos denta-
les neonatales 71y 81.

CASO CLINICO

Paciente masculino de siete meses de edad, es referido al
Departamento de Cirugia Maxilofacial del Hospital Infantil
de Morelia para su valoracién al manifestar tlcera lingual
de origen traumatico.

Sin antecedentes de importancia para su padeci-
miento actual.

El tutor legal refiere un incremento de volumen en
regién sublingual de cinco meses de evolucién, de igual
manera refiere que resulta doloroso realizar el proceso de
alimentacion al lactante por el contacto entre los 6rganos
dentales 71y 81 con el pezén.

Ala exploracion intraoral se observan érganos dentales
neonatales 71 y 81, sin datos positivos a la movilidad,
tumor sublingual de 12 mm de didmetro de bordes irre-
gulares con centro necrético sin exudado activo. Como
se observa en la figura 1. Se determina diagndstico de
enfermedad de Riga-Fede.

Se programa tiempo quirdrgico para realizar remo-
cién quirdrgica y biopsia excisional con remodelacion
anatémica de bordes incisales de los 6rganos 71 y 81.
Bajo anestesia general y local se realiza biopsia excisional
y reconstruccion con Vicryl 4-0 como se observa en las
figuras 2 'y 3, remodelacién de bordes incisales utilizan-
do composite y fresado selectivo como se observa en
la figura 4.

Se presenta a valoracion postoperatoria de 10 dias
de evolucién, se observa lecho quirdrgico sublingual
queratinizado sin datos de sangrado en segunda etapa
de cicatrizacién. Como se aprecia en la figura 5. El tutor

Figura 2. Bajo anestesia general y local se realiza remocion quirdr-
gica de tumor sublingual para realizar biopsia excisional.
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legal refiere no haber realizado estudios histopatolégicos
por razones econémicas.

DISCUSION

En el 2002 Boneck y cols. realizaron un estudio en Curitiba,
Brasil con 183 bebés de 0-36 meses, obteniendo que los
dientes neonatales se presentan en 36.4%. En 2004, Ming-
hui L en el Hospital Chang Gung en Taipéi, Taiwan, realizé
un estudio con 474 recién nacidos, resultando en 1% dien-
tes neonatales, 10% a causa de dientes supernumerarios.

El porcentaje de 6rganos dentales presentes en la
entidad patologfa son: incisivos centrales inferiores 85%,
incisivos centrales superiores 11%, caninos y molares
inferiores 3%, caninos y molares maxilares 1%.11/1320

Nicole Chicurel en 2016 indica en la Ciudad de Mé-
xico un parametro de 1:716-1:130,000."

Claudia Fierro (2010) en Chile observé 18,155 recién
nacidos indicando la media de 1:2,000-1:3,500."3

Miguel Perea (2013) en Peri indica la media de
1:700-1:30,000.23

Ménica Magana (2014) en la Ciudad de México estima
1:1,000-1:30,000.8

Luiz Evaristo (2015) estima 1:200-1:3,500.2"

Pratej Kiran (2017) realiza un estimado de 1:200-
1:3,500.14

A Alahmari (2017) indica la media de 1:2,000-1:3,000.2

Roberto Rodriguez 2014 en Minatitlan, Veracruz
indic6 que la frecuencia de dientes neonatales en recién
nacidos es del 2.5% en un rango de 1:6,000-1:800."

Figura 3. Reconstruccion sublingual utilizando Vicryl 4-0, se puede
apreciar la reconstruccion de la corona clinica de los 6rganos 71y 81.

Con la informacién adquirida de los estudios ante-
riores se determina una media literaria de 1:936-1:28,
633 pacientes con una mayor distribucién sexual 3:1
con prevalencia por el sexo femenino. En el Hospital
Infantil de Morelia se registra la consulta anual en el
Servicio de Odontopediatria de 10,086 pacientes, de
los cuales 531 pacientes corresponden al departamento
de cirugia maxilofacial, lo que establece una relacion
de 1:18.994 pacientes. Los diagnésticos establecidos
como enfermedad de Riga-Fede establecen un rango
de 1:720 pacientes en relacién con la consulta gene-
ral, lo que constituye un pardmetro de 1:28 pacientes
en el Departamento de Cirugia Maxilofacial, con una
relacién de género 2:1 con prevalencia al género
masculino.?*

Figura 4. Se realiza desgaste selectivo y remodelacion anatémica
utilizando composites en los 6rganos 71y 81.

Figura 5. Se presenta paciente a valoracion donde se aprecia lecho
quirargico sublingual queratinizado en segunda etapa de cicatriza-
cion, sin incidentes postoperatorios.
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CONCLUSION

La erupcion prematura de los 6rganos dentales es un
trastorno que se debe considerar como una entidad
patoldgica de etiologia autosémica, las alteraciones en
la erupcion dental se deben a una variacién en los cro-
mosomas 4, 5y 14.

Debemos trabajar de manera interdisciplinaria entre
los médicos y odontélogos con la finalidad de ofrecer
al paciente un tratamiento precoz y directo para evitar
trastornos secundarios a la patologia inicial. Sumado a
esto, es de vital importancia establecer un diagnéstico
diferencial que nos permita determinar si el tratamiento
debe ser conservador o invasivo ante los dientes natales y
neonatales. Asi mismo se debe seguir las recomendacio-
nes literarias para evitar acontecimientos indeseados res-
pecto al uso de anestésicos tépicos en menores de edad.
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