Odontol. Sanmarquina 2018; 21(3): 223-228
http://dx.doi.org/10.15381/0s.v21i3.15155

Tratamiento odontoldgico de
un paciente con la enfermedad
de Riga-Fede. Reporte de
caso clinico

Dental treatment of a patient with Riga-
Fede disease. Clinical case report

Resumen

La enfermedad de Riga-Fede es un trastorno benigno poco comun, se caracteriza por
una ulceracién reactiva de la mucosa oral, que surge de lesiones traumdticas repetitivas.
El trauma constante puede provocar una ulceracién lo suficientemente grande como
para interferir en la adecuada succién y alimentacion, lo que provocaria un riesgo de de-
ficiencias nutricionales, deshidratacién e infecciones. Tenemos como ayuda diagnostica,
la radiografia intraoral, que en lactantes es tomada con la técnica de Mannkopf. Con res-
pecto al tratamiento de esta lesién hay variada informacion en la literatura y ha cambiado
a lo largo de los afios, existen tratamientos conservadores como radicales. Se presenta
el caso clinico de un bebe de sexo masculino de 7 meses, el cual presenta una ulcera en
la cara ventral de lengua, con bordes definidos, de aproximadamente 3,5 cm x 2,5 cm
de didmetro, de color rojizo con 4reas blanquecinas, dolorosa a la palpacién, cursa con
fiebre y con problemas de alimentacién. Ingresa por infectologfa al Instituto Nacional
de Salud del Nino, donde se le realizan multiples exdmenes auxiliares, sin poder hallar el
diagnéstico, es referido al Servicio de Cirugfa Buco Maxilofacial, donde es diagnosticado
y tratado con éxito.
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Abstract

Riga-Fede disease is a rare, benign disorder characterized by a reactive ulceration of the
oral mucosa, which arises from repetitive traumatic injuries. The constant trauma can
cause an ulceration large enough or annoying enough to interfere with proper suction
and feeding, which would cause a risk of nutritional deficiencies, dehydration and infec-
tions. We have as diagnostic aid, the intraoral radiography, which in infants is taken with
the Mannkopf technique. With respect to the treatment of this lesion there is varied in-
formation in the literature and it has changed over the years, there are conservative treat-
ments as radicals. We present the clinical case of 7-month-old male infant, who presents
with an ulcer on the ventral side of the tongue, with defined edges, approximately 3.5
cm x 2.5 cm in diameter, colored reddish with whitish areas, painful on palpation, with
fever and eating problems. He was admitted to the National Institute of Child Health
by infectology, where multiple auxiliary examinations were performed, unable to find
diagnosis, he was referred to the service of BucoMaxiloFacial Surgery, where his illness
was diagnosed and successfully treated.
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Introduccion

La enfermedad de Riga-Fede es un trastorno benigno
poco comin de la mucosa oral, se caracteriza por una
ulceracién reactiva de la mucosa, que surge de lesiones
traumdticas repetitivas, generalmente causado por los
bordes incisales cortantes de los incisivos inferiores '. La
prevalencia de aparicién de estas lesiones estd asociada
en un 6 a 10% a los dientes natales o neonatales *. Los
dientes natales aparecen desde el nacimiento y los neo-
natales, durante los primeros treinta dias, segun la clasi-
ficacién de Massler y Savara ®. Ademds, esta ulceraciéon
puede aparecer en lactantes en los que el trauma crénico
de los incisivos temporales, durante el amamantamiento
y el proceso instintivo de succidn, origina una masa exo-
fitica ulcerada y granulomatosa cubierta por una pseu-
domembrana amarillenta . Clinicamente, en estadios
iniciales, aparece como una ulcera localizada en la len-
gua (60% de las lesiones), aunque también aparece en
otras dreas como labio, paladar, encia, mucosa vestibular
y piso de la boca °>. Ambos sexos son igualmente afecta-
dos ©. El trauma constante puede provocar una ulcera-
cién lo suficientemente grande como para interferir en
la adecuada succién y alimentacién, lo que provocaria
un riesgo de deficiencias nutricionales, deshidratacion
e infecciones 7.

Este tipo de ulcera fue descrita por primera vez por Ca-
radelli en 1875 y seis anos mds tarde por Antonio Riga.
Posteriormente, en 1890 Francesco Fede definié la lesién
histolégicamente y report6 20 casos; desde entonces se
conoce con el nombre de enfermedad de Riga-Fede, que
denomina a la lesién lingual ulcerativa que aparece en
bebes poco después de la erupcién de los incisivos infe-
riores. Pero varios términos son utilizados para denotar
estas lesiones y al parecer no hay un consenso sobre la
nomenclatura ®. Se le conoce con las siguientes denomi-
naciones “Ulcera sublingual”, “granuloma sublingual”,
“lesion reparativa de la lengua” 7, “granuloma ulcerativo
traumdtico con estroma eosinéfilo”, termino sugerido
por Elzay ? para describir el traumatismo ulcerativo su-
blingual en las lesiones observadas en ninos y adultos;
y “ulceracién sublingual traumdtica neonatal”, término
usado por Goho ' para denotar especificamente las le-
siones sublinguales que ocurren en los recién nacidos
debido a la lesién traumdtica de la lengua por los dientes
natales o neonatales.

Las tlceras en la lengua pueden tener otras etiologias
que incluyen alergias, infecciones bacterianas, trastor-
nos inmunolégicos y condiciones metastésicas. Algu-
nos pacientes con sindromes congénitos y alteraciones
neuroldgicas presentan automutilacién oral (comporta-
miento auto-agresivo) como el Sindrome de Riley-Day
!, Sindrome de Lesch-Nyhan, parilisis cerebral, Sindro-
me neuro-hematolégico, etc ''. Esto debe ser diferen-
ciado de otras patologias como candidiasis ulcerativa,
agranulocitosis, sifilis primaria, sarcoma, linfoma y tu-
berculosis ®'2. Por ello, es importante la historia clinica
(antecedentes familiares), caracteristicas clinicas y datos
de laboratorio .
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Una ayuda diagndstica es la radiografia dental, la cual
se emplea para determinar si los dientes son parte de
la denticién primaria, supernumerarios, dientes natales,
neonatales y el estado de formacién de la raiz °. Existe
una técnica radiogréfica para recién nacidos y lactantes,
citado por Hardnt ', denominada técnica de Man-
nkopf, la cual consiste en posicionar la pelicula en posi-
cién oclusal contra el rodete gingival.

Con respecto al tratamiento de esta lesién la informacién
ha cambiado a lo largo de los afios . Existen tratamien-
tos conservadores como modificar el comportamiento
de alimentacién con el uso de un dispositivo (cuchara)
8, destetar al infante, tratar solo los sintomas, desgas-
tar los bordes incisales °, colocar resina compuesta o no
realizar ningtn tratamiento y solo controles periédicos.
Con respecto a la colocacién de la resina compuesta,
esta depende de un adecuado control de la humedad,
porque de lo contrario la restauracién fracasaria y podria
ser tragada ''. Existen también tratamientos radicales
como extraer los incisivos inferiores, tratar la lesién con
radiacion, aplicar nitrégeno liquido y extirpar la lesién 7.

Reporte del caso

Paciente de sexo masculino de 7 meses de edad, natu-
ral y procedente de Chosica, Lima, Per. No presenta
enfermedades sistémicas, no hay antecedentes familiares
de trastornos del desarrollo ni sindromes congénitos.
Madre refiere que aparece lesién ulcerada después de la
erupcién de los incisivos inferiores, hace 1 mes, inicial-
mente con un tamafo de 1,5 cm x 1,5 cm, ubicado en
la regién sublingual, dolorosa, con restos blanquecinos y
superficie sangrante al tacto, cursa con fiebre que alcan-
za los 38,5 — 39,5 °C con presentacién hasta cada 3 o 4
horas. En el hospital de Vitarte le prescriben enjuagues
bucales y antipiréticos; posteriormente solicitan exdme-
nes basales y radiografia de térax con resultados dentro
de lo normal. En los siguientes dias, la herida aumenta
de tamafio progresivamente, se torna bien delimitada,
persiste sangrado y dolor. Es referido al Instituto Nacio-
nal de Salud del Nifio, donde ingresa por emergencia
al drea de Infectologia, presentaba fiebre persistente y
sin poder alimentarse. Es hospitalizado durante 11 dias,
donde le realizan multiples exdmenes auxiliares e inter-
consultas. El resultado de los andlisis solicitados fue ne-
gativo, no encontraron nada anormal ni en heces, orina,
sangre, médula, biopsia, etc. Al estar la lesién localizada
en cavidad oral, y al no hallar la causa probable, solici-
tan una interconsulta con el Servicio de Cirugia Buco
Maxilofacial. La fiebre habia sido controlada debido a la
administracién de paracetamol via oral.

Al examen clinico extraoral presentaba una facie dolorosa.
Presenta tres lesiones ulcerosas de aproximadamente 1 cm
x 0,5 cm en cara dorsal de la mano derecha (Figura 1).

Al examen clinico intraoral presenta lesion ulcerosa gra-
nulomatosa en cara ventral de lengua, con bordes defini-
dos, de aproximadamente 3,5 cm x 2,5 cm de didmetro,
de color rojizo con dreas blanquecinas (Figura 2). Pre-
senta piezas dentarias 71, 72, 81 con bordes cortantes y
con movilidad grado I.
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En la radiografia se observa que existe una fusion de las
piezas 81, 82. Las piezas 71, 72, 81, 82 pertenecen a la
serie normal de erupcién (Figura 3). Los andlisis de san-
gre descartaban algtn problema de coagulacién.

Se diagnosticé enfermedad de Riga-Fede y se descarté la
asociacién de la tdlcera con enfermedades del trastorno
del desarrollo o sindromes congénitos, debido a que no
hay antecedentes en el historial familiar.

El resultado del examen anatomopatoldgico de la mues-
tra obtenida en sala de operaciones por el Servicio de
Cabeza y Cuello fue: tejido muscular ulcerado, con 4reas
de tejido de granulacion, vasculitis y denso infiltrado in-

Figura 1. Examen clinico extraoral donde se observa tres
lesiones ulcerosas de aproximadamente 1 cm x 0,5 cm en cara
dorsal de la mano derecha

Figura 3. Radiografia intraoral tomada segun la
técnica de Mannkopf donde se observa que existe
una fusion de las piezas 81, 82. Todas pertenecen a

la serie normal de erupcion
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flamatorio agudo, fibrino leucocitario con microabce-
sos, no se encontraron células neopldsicas.

Tratamiento. Para decidir qué tratamiento seguir se
tomd en cuenta: las faltas nutricionales del paciente, la
recurrencia de fiebre, tiempo hospitalizado, tamano de
la lesién, multiples andlisis auxiliares a los que ha esta-
do expuesto y sobre todo preocupacion de la madre. Se
decidi6 por un tratamiento no conservador. Se explicé a
los padres los riesgos y beneficios del tratamiento, previa
firma del consentimiento informado. Se aplicé lidocaina
2% con epinefrina 1:80 000 con una aguja 31G (0,25
mm x 12 mm), se procedié a realizar las exodoncias de
las piezas 71, 72, 81, 82 (Figura 4). Se indicé la higiene

Figura 2. Examen clinico intraoral donde se observa lesion
ulcerosa granulomatosa en cara ventral de lengua, con bordes
definidos, de aproximadamente 3,5 cm x 2,5 cm de diametro,

de color rojizo con areas blanquecinas

3

Figura 4. Se observa piezas 71, 72, 81, 82, con bordes filosos, recién extraidas
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con clorhexidina 0,12% dos veces al dia y medicacién
via oral con Ibuprofeno 100 mg/5 ml en suspension,
una cucharadita cada 8 horas por 2 dias.

Se realizé el primer control a la semana siguiente de la
cirugfa, donde se encontré la mucosa cicatrizando con
normalidad, madre refiere que el paciente se puede ali-
mentar adecuadamente (Figura 5). El segundo control
se realizé al mes de la cirugia, donde se puede observar
que la herida estaba remitiendo (Figura 6). No se en-
contraron signos de recurrencia después de 3 meses de
controles.

Discusion

Convencionalmente el término de Riga-Fede se utiliza
para denotar la ulceracion de la superficie ventral de la
lengua causada por movimientos repetitivos protrusivos
y retrusivos de los incisivos inferiores '“. En este reporte
de caso, la tlcera de Riga-Fede fue provocada por dien-
tes de la denticién normal, pero la literatura refiere mds
casos de esta lesion relacionado con los dientes natales
o neonatales. Estos dientes son usualmente ubicados en
la regién de los incisivos inferiores, aparecen en par en
un 61% de los casos, de estos el 95% corresponden a

Figura 5. Primer control del paciente una semana después
de la extraccion, se observa la mucosa lingual en proceso de
cicatrizacion

Figura 6. Segundo control del paciente un mes después de la extraccion, se observa la mucosa sana
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los dientes de la denticién primaria mientras que el 5%
son supernumerarios °. Rao et a/ '® refiere que 90-99%
de los dientes natales-neonatales son dientes de la denti-
cién normal y 1-10% son supernumerarios.

En este estudio, la biopsia de la lesién realizada en sala
de operaciones fue indicada por el Servicio de Cabeza
y Cuello, con respecto a este procedimiento no hay un
consenso en la literatura. Sung' no realizé la biopsia
por considerar la edad del bebe (8 meses) y porque la
evidencia clinica fue suficiente para el diagnéstico. Sin
embargo, si la lesién persiste después del tratamiento,
se debe realizar una biopsia por escisién bajo anestesia
general '8, Segtn la literatura, el resultado de la biop-
sia de esta lesidn es definida como proliferaciones his-
tiociticas y fibrobldsticas que se infiltran entre estriados
haces musculares con niimeros variables de eosinéfilos,
neutréfilos y células plasmdticas resultado similar a lo
hallado en este estudio "%,

Para la mayoria de las lesiones traumaticas, el objetivo
principal es eliminar la fuente del trauma. Si es un dien-
te de la denticién normal, este debe conservarse y man-
tenerse en condiciones saludables en la boca del bebé
usando todos los recursos clinicos posibles y asi promo-
ver la curacién de la lesion . En general, los tratamien-
tos conservadores son de primera eleccién, excepto en
los casos donde el nifio presenta desnutricién y/o des-
hidratacién debido a que tienen un valor limitado 7.
Extraer los incisivos inferiores puede ser el tratamiento
de eleccién 2. Sin embargo, si las lesiones persisten, se

Presencia de

debe realizar la biopsia y otras pruebas de diagnéstico V7.
En este caso, se eligié como tratamiento la extraccién de
las piezas deciduas, para que haya una resolucién rapida
de la lesién y por la insuficiente ingesta de nutrientes;
similar tratamiento fue realizado por Domingues-Cruz
y Herrera' que en un inicio intentaron realizar un trata-
miento conservador pero la lesién persistid, por lo que al
final optaron por un tratamiento con extracciones. Otro
caso registrado es el de Yuvaraj ez a/ ®, el cual realizé un
tratamiento conservador a pedido de los padres, en dos
semanas la lesién persistié y decidié realizar la exodon-
cia en sala de operaciones, también realiz un legrado
suave del alveolo para evitar el desarrollo de células de la
vaina epitelial de Hertwigs. Este autor también presentd
un esquema de tratamiento para la Enfermedad de Ri-
ga-Fede (Figura 7).

En el caso de que los dientes sean supernumerarios, estos
deben ser extraidos . Se debe evitar la extraccion hasta
el décimo dia de vida para prevenir la hemorragia, este
periodo de espera es debido a que la flora comensal del
intestino tiene que establecerse y producir vitamina K,
que es esencial para la produccion de protrombina en el
higado. Si no es posible esperar, entonces es aconsejable
evaluar la necesidad de la administracién de vitamina K
(0,5-1,0 mg intramuscular) con un pediatra antes de la
extraccién, teniendo en cuenta el estado general de salud
del bebé . Con respecto a los anestésicos locales usados
para el procedimiento, existe referencia en la literatura
del uso de la benzocaina, como anestesia tépica, en ex-
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Figura 7. Esquema de tratamiento de la enfermedad de Riga-Fede (modificado de Yuvaraj #)
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tracciones de dientes neonatales con movilidad II 2!. En
este caso, solo se usé la lidocaina, para evitar una condi-
cién médica llamada metahemoglobinemia **. Segtn el
estudio de Guay #, el cual hizo una revisién de 242 casos
de metahemoglobinemia por anestésicos locales, la ben-
zocaina estaba relacionada en 66% de los casos mientras
que la lidocaina, solo en el 5%. También Veltri y Rud-
nick % clasificaron a la benzocaina y prilocaina como un
agente de alto riesgo, mientras que a la lidocaina como
moderado riesgo de producir metahemoglobinemia. Para
Schroeder et al * la prilocaina es el anestésico tépico mds
probable en causar esta condicién médica.

Las consecuencias de la decisién de extraer un diente de-
ciduo a edad temprana son: pérdida de espacio, colapso
del arco mandibular en desarrollo y la maloclusién con-
siguiente en la denticién permanente "°. Ziad ' observé
también inclinacién mesial de los dientes adyacentes y
estrechez del espacio, por lo que se recomienda realizar
controles periédicos, a fin de evitar estas complicacio-
nes. Por otro lado, el tiempo en que la lesién remite
o es resuelta es muy variable y no depende del tipo de
tratamiento a escoger, en este caso se optd por un trata-
miento radical en donde la lesion se resolvi6 en un mes,
para Domingues-Cruz y Herrera ! fueron 3 semanas,
Costacurta et al *'; 4 semanas, Yuvaraj er a/ % 1 mes,
comparado con otros autores que realizaron tratamien-
tos conservadores como Sule y Bilal ® en 2 semanas, Ziad
4 en 25 dfas y Slayton 7 en 1 mes.

Se concluye que es necesario realizar un diagndstico
diferencial eficaz y un tratamiento oportuno, esto para
evitar la deshidratacién, ingesta inadecuada de nutrien-
tes y otras secuelas médicas. La decisién sobre qué trata-
miento elegir debe ser evaluado en cada caso, teniendo
en cuenta el conocimiento cientifico, sentido comun
clinico y opinién de los padres.
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