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RESUMEN

En el siguiente articulo nos centraremos en aquellas lesio-
nes neonatales localizadas en los tejidos blandos de la cavidad
bucal de mds frecuente aparicién en la etapa neonatal. De cada
una de ellas destacaremos la etiologia del cuadro, su prevalen-
cia, las caracteristicas clinicas que lo identifican y su trata-
miento correspondiente. Para terminar, se destacardn los casos
clinicos de mds reciente aparicién en la literatura.

PALABRAS CLAVE: Epulis congénito. Ulcera de Riga Fede.
Fosas congénitas del labio inferior. Linfangiomas.

AFTAS DE BEDNAR (ULCERA PTEROGOIDEA)

Se denominan aftas de Bednar a las abrasiones de la
mucosa palatina del recién nacido, producidas al limpiar
su boca de residuos. El traumatismo superficial erosiona
una zona del paladar duro posterior sobre la cual se for-
ma una membrana necrdtica grisdcea, caracteristica-
mente a cada lado de la linea media justo por delante de
su unién con el paladar blando (1).

ULCERACION SUBLINGUAL TRAUMATICA
(ENFERMEDAD DE RIGA FEDE)

La erupcién de dientes en el nacimiento o inmediata-
mente después es un fenémeno aislado. Estos dientes
son conocidos como natales y neonatales.

Una de las complicaciones que pueden provocar es
una ulceracion en la cara ventral de la lengua provocada
por el borde incisal cortante de estos dientes. El trauma
constante podria provocar una ulceracion suficiente que
interferiria en la adecuada succién y alimentacién lo
que provocaria un riesgo de deficiencias nutricionales
en el neonato (2), pudiendo llegar al extremo de ampu-
tar la punta de la lengua (1) (Figs. 1 y 2).
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ABSTRACT

In this article, we attend to the more frecuent neonatal
diseases that are located in the soft oral tissues in neonates. In
all of them, we will emphasize their etiology, prevalence, cli-
nic features and their correspondent treatment. Finally, we
will point out clinic cases of recently appeared in literature.
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Fig. 1. Ulcera de Riga Fede.

Este tipo de tlcera fue descrito por primera vez por
Caradelli en 1857 y la asocid a una problematica gene-
ral que podia conducir a la muerte. Posteriormente, en
1981y 1980, Riga y Fede describieron esta lesion histo-
l6gicamente y, desde entonces se conoce con el nombre
de estos dos autores, esto es “Enfermedad de Riga-
Fede” (2,4).
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Fig. 2. Ulcera de Riga Fede.

También se conoce con las siguientes denominacio-
nes “dlcera sublingual”, “granuloma sublingual”,
“lesion reparativa de la lengua”, “granuloma ulcerativo
traumatico con estroma eosinéfilo”, y el mds apropiado,
que es “ulceracién sublingual traumdtica neonatal”.

El tratamiento de esta lesién ha variado con los afios.
Antiguamente consistia en la escision de la lesion.

Allwright recomendaba el mantenimiento de los
dientes neonatales suavizando su borde incisal con un
instrumento abrasivo. Si el drea ulcerada era grande,
aunque se suavizara el borde incisal, éste continuaria
en contacto con la lengua y la traumatizaria durante
los movimientos de succién, lo que retrasaria su cura-
cién (2).

Rococz realizé una restauraciéon de composite sobre
el borde de estos dientes y la curacién ocurria a las dos
semanas (2).

CASOS CLINICOS

Goho (2) nos presenta dos casos clinicos con esta
entidad. En el primero de ellos se decidid, de acuerdo
con los pediatras, realizar la extraccién de los dientes
neonatales debido a la pérdida de peso que se habia
producido y al considerable tamafio de la ulceracién (7
x 12 mm). En el segundo caso, s6lo se observaba una
pequeiia irritacidn lingual, por lo que se decidi6 reali-
zar un grabado del esmalte y la colocacién de compo-
site cubriendo el borde incisal de los dientes. Tras una
semana de seguimiento, se constaté la total resolucién
de las abrasiones sublinguales.

EPULIS CONGENITO DEL RECIEN NACIDO

INTRODUCCION

El “Epulis congénito del recién nacido” es un tumor
benigno de presentacion rara (4,5).
También se denomina “tumor de células granulares
LR

congénito”, “tumor de Neumann” (4) o “tumor gingival
benigno de células granulares en el recién nacido” (6).
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PREVALENCIA

Desde su primera descripciéon por Neumann en 1871
se han recogido en la literatura apenas alguno mds de
200 casos (4-6), por lo tanto, es un tumor benigno muy
poco frecuente. Ademds, al cumplirse el centenario, se
publicé una excelente revision de la literatura en 1972
por Fuhr y Krogh (7).

Presenta un claro predominio por el sexo femenino
(4-8), de forma que el 85% de estos tumores aparecen
en nifias recién nacidas (7).

Aparece con mayor frecuencia en el maxilar con res-
pecto a la mandibula (7).

Se presenta en recién nacidos a término, por otra par-
te normales y con un correcto desarrollo, en los que no
se suelen encontrar antecedentes de problemas gestacio-
nales ni en el periparto (4).

Algunos autores han encontrado relacién, pero de
forma aislada, con el hipotiroidismo y con la neurofi-
bromatosis (4).

En la literatura se encuentra un caso en el que la
deteccién de dicho épulis se realizé mediante ultrasoni-
dos en un feto de 31 semanas (8); en ese momento, sus
dimensiones eran de 19 x 15 mm. En la semana 38,
habia aumentado sus dimensiones hasta 43 x 42 mm, y,
al nacimiento, presenté un tamafio de 52 x 41x 21 mm.

También se presentan casos diagnosticados en muje-
res embarazadas mediante sonogafia (5).

ETIOLOGIA

Dada su ausencia de potencial de crecimiento postna-
tal, su predominio en el sexo femenino y la ausencia de
receptores hormonales, se ha postulado la hipétesis de
un estimulo intradtero, con la existencia de un factor
modulador del ambiente hormonal uterino (4).

Para otros autores se plantea discriminar ante un pro-
ceso neopldsico o bien ante un proceso reactivo/degene-
rativo, pues la ausencia de recurrencia local atin con tra-
tamiento incompleto y la posibilidad de regresién
espontdnea, serian argumentos a favor de un proceso no
neopldsico (4).

Otros autores, debido a los hallazgos inmunohisto-
quimicos de su reactividad ante la Proteina S100, creen
que demuestra una fuerte evidencia de su origen neural
(9). Sin embargo se han encontrado casos ocasionales
que exhibian hallazgos no compatibles totalmente con
este origen neural (ausencia de inmunorreactividad ante
la proteina S100) (9).

Por tanto, y en resumen, se varian diferentes hipote-
sis acerca de su origen: epitelial, células mesenquimales
indiferenciadas, fibroblastos, musculo liso, células ner-
viosas y miofibroblastos (7).

LOCALIZACION Y CLINICA

Se localiza, generalmente, en la encia del reborde
alveolar anterior del maxilar superior (65% de los
casos), especialmente en la region caninoincisal; y es de
localizacion exclusiva de la cavidad oral (4,8,10). Pre-
senta una proporcién 2:1 en su localizacién en el maxi-
lar superior con respecto a la mandibula (6,7).
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Aparece como una masa polipoidea de color rosado
(12), pediculada y de tamafio variable (6) (Fig. 3).

A la palpacién su consistencia es firme, fibrosa, de
superficie lisa o lobulada y no doloroso (6).

Clinicamente no suelen causar alteraciones funciona-
les importantes, aunque cuando son de gran tamaifio o
multiples (en un 10% de los casos se manifiesta como
formas multiples sincrénicas o metacrénicas) pueden
causar alteraciones en la funcién y/o respiracion del lac-
tante. Su tamafio varia segin los autores consultados.
Segtin Ramos (4) oscila en un rango de varios milime-
tros hasta 9 cm, con una media de 1 cm.

L

A .
Fig. 3. Epulis congénito.

HISTOLOGIA

Su etiologia e histogénesis son inciertas y existen
numerosas teorias al respecto.

Al microscopio 6ptico se puede observar que el tumor
se encuentra rodeado de un epitelio escamoso estratifica-
do atréfico, sin hiperplasia pseudoepiteliomatosa,
pudiendo presentar ulceraciones en su superficie (7).

Su interior se caracteriza por un acimulo de células
de abundante citoplasma granular, agrupadas cerrada-
mente y firmemente empaquetadas; y un estroma con-
juntivo fibroso donde destaca una importante arboriza-
cién fibrovascular, sin encontrarse una cdpsula
delimitante (4,6,8,9).

El acimulo celular central nos muestra focos de epi-
telio odontogénico asi como células ligeramente eosind-
filas, que son PAS, diastasa y vimentin positivas, pero
S100 y desmin negativas (otras veces positiva depen-
diendo del autor consultado), y que tienen un citoplas-
ma no homogéneo de aspecto granular, lo que les con-
fiere el nombre de células granulares caracteristicas de
este tumor. Estas células también contienen numerosas
vesiculas, cuerpos multivesiculares, lisosomas y fagoli-
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sosomas (que parecen granulos, de diferentes tamafos y
formas), ademds de mitocondrias. Aparece un niicleo
pequefio de cardcter basoéfilo, de localizacidn central o
periférica, no observdndose atipias, necrosis, actividad
mitdtica ni nucleolos, todo ello expresion de la absoluta
benignidad de la lesién y de su incapacidad de prolifera-
cién y crecimiento (4,6,8,9).

Otros autores también encontraron células del tumor
que exhibian capacidad de produccién activa de colage-
no extracelular, asi como células tumorales que poseian
filamentos contrictiles, lo que avalaba la teorfa de su
origen miofibrobldstico (7).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

La morfologia descrita presenta un gran isomorfismo
con el llamado tumor de células granulares o mioblasto-
ma, siendo muy dificil el diagndstico diferencial
mediante microscopia Optica entre ambos procesos.
Ademads, células de aspecto granular, como las descritas
pueden observarse en otros muchos procesos aparte del
“épulis congénito del recién nacido” y del “mioblasto-
ma”, como es el caso de algunos quistes odontogénicos,
fibromas odontogénicos, fibroma ameloblastico y ame-
loblastoma de células granulares (4,6).

Por su aspecto macroscépico y forma de presenta-
cién, debe hacerse un diagndstico diferencial con otros
procesos de apariencia similar que puedan presentarse a
esta edad como hemangioma, fibroma, granuloma y
hamartoma leiomiomatoso, asi como descartar la presen-
cia de otros aspectos mds agresivos de esta edad (4,6).

EVOLUCION Y TRATAMIENTO

Esta lesion requiere tratamiento quirdrgico lo mds
precozmente posible (4). Esta indicada la escision sim-
ple y cierre directo primario, contraindicandose la prac-
tica de técnicas quirtrgicas mds radicales, que conlle-
van incisiones profundas e importante agresion de los
tejidos, dado el riesgo que existe de lesionar estructuras,
como son los gérmenes dentarios, lo que podria com-
prometer un correcto desarrollo del hueso alveolar
maxilar y alterar la denticién posterior (4).

Se ha demostrado que con un tratamiento correcto
hay una ausencia de secuelas y una nula tasa de recu-
rrencias (4,6). Otros autores, sin embargo, presentan
cifras de recurrencias del 15% (10).

Dejado a su libre evolucién se observa que es un
tumor sin potencial de crecimiento tras el nacimiento, e
incluso parece que es posible la regresién espontdnea
del mismo. Atn con esta posibilidad, dada la facilidad
del tratamiento quirtrgico propuesto y los buenos resul-
tados que se consiguen, estos autores consideran que
éste estd indicado siempre. No se ha descrito degenera-
cién maligna del tumor, alin con escision incompleta y
margenes quirirgicos positivos (4,6).

CASOS CLINICOS

Los autores nos presentan dos casos de épulis congé-
nito en un nifio y una nifia recién nacidos. El nifio pre-
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sentaba una tumoracién pediculada de 2 x 1 cm a nivel
de la region canino-incisiva derecha del maxilar supe-
rior, de coloracién blanquecina, lisa y de consistencia
elastica. Se diagnosticé como épulis congénito y se rea-
liz6 la exéresis quirtirgica al segundo dia de vida, siendo
dado de alta a las 24 horas (6).

El caso de la nifia, presentaba un abultamiento pedi-
culado en la regién maxilar derecha, de 1,5 x 1 cm, que
se diagnosticé de épulis congénito. Se esperaron 10 dias
para realizar estudio y tratamiento de la patologia aso-
ciada, tras los cuales se realiz6 la exéresis quirtrgica del
mismo (6).

El tercer caso es el de una nifia a la que se le detect6
el tumor cuando el feto tenia 31 semanas mediante
ultrasonido. Se observé el rdpido crecimiento del mis-
mo, y en el momento de su nacimiento el tamafio era de
52 x 41 mm. Se realiz6 la escision quirtirgica cortdndolo
por la base, y al cabo de un mes no se evidenciaron sig-
nos de recurrencias en la revision postoperatoria (8).

Los siguientes autores (5) presentan el caso de una
mujer embarazada, a la que se realiz6 una sonografia
por presentar hidramnios.

Esta prueba reveld la existencia de una masa de 2,9
cm alrededor de la boca o nariz del feto. La masa pare-
cia obstruir parcialmente la boca, lo que provocaba el
hidramnios. Al desconocer el estado de la via aérea del
feto, se le realiz6 una cesarea a las 39 semanas de emba-
razo. Posteriormente se observé el mantenimiento de la
via aérea, y la existencia de dos masas gingivales
pedunculadas. Una de ellas sobresalia de la cavidad oral
desde el reborde anterior del maxilar, con una dimen-
si6on de 3 cm, la segunda se originaba en el reborde
alveolar mandibular, con una dimensién de 2 cm. La
nariz del nifio era chata y la espina nasal estaba ausente,
probablemente debido a la deformacién causada por la
masa gingival (5).

Se realiz6 una resonancia magnética al afio de vida
que revel6 masas lobuladas que no se extendian a pala-
dar blando, suelo de la boca, nariz o craneo (5).

Las lesiones se extirparon quirdrugicamente sin com-
plicaciones (5).

QUISTES DE INCLUSION (PERLAS DE
EPSTEIN, NODULOS DE BOHN, QUISTES DE
LA LAMINA DENTAL)

INTRODUCCION

En ocasiones, se diagnostican incorrectamente como
dientes natales unas lesiones de color blanco o grisdceo
que se observan en la mucosa del recién nacido y que,
por lo general, son multiples, si bien no aumentan de
tamafio. No estd indicado ningiin tratamiento; desapare-
cen de forma espontdnea al cabo de pocas semanas (11).

CLASIFICACION

Fromm (11) observé y clasifico los tres tipos de quis-
tes de inclusion siguientes:

1. Las perlas de Epstein, a lo largo del rafe palatino
medio, se consideran restos de tejido epitelial que que-
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dan atrapados en esa zona a medida que el feto se desa-
rrolla (11). Suelen aparecer en la parte posterior del rafe
palatino (10).

2. Los nédulos de Bohn se forman a lo largo de las
caras bucal y lingual de las crestas dentales y en el pala-
dar, lejos del rafe (11), en la unién del paladar duro y el
paladar blando (10). Su origen parece ser remanentes
embrionarios de tejido glandular mucoso y, desde el
punto de vista histolégico, son distintos a las perlas de
Epstein (10).

3. Los quistes de la ldmina dental se localizan en las
crestas dentales del maxilar superior y de la mandibula.
Al parecer, tienen su origen en restos de la ldmina den-
tal (11).

FRECUENCIA DE APARICION

Segun Friend, los tres tipos son mas frecuentes en
nifios de raza blanca que en los de raza negra (12).

Y, entre los 3 tipos, la frecuencia de los quistes en la
zona palatina (58%) era mayor que la de los quistes
localizados en el reborde alveolar (25%) (12).

Los siguientes autores realizaron un estudio en fetos
humanos, para determinar la frecuencia de aparicién de
los microqueratoquistes durante el desarrollo de la
mucosa oral (13).

Microqueratoquistes (13):

En los fetos estudiados (entre las 8 y 22 semanas de
embarazo), el primer hallazgo se encontré en un feto de
9 a 10 semanas. El nimero aument6 en proporcion
directa con la edad, desde 1 (en un feto de 10 a 11 sema-
nas) hasta 190 (en un feto de 21 a 22 semanas), existien-
do una gran variabilidad individual.

En los fetos mds jovenes (de 14 a 15 semanas) los
quistes eran pequefios y estaban rellenos, al menos en
parte, de abundante glicégeno y células. Seglin aumen-
taba la edad del feto, y comenzando alrededor de las 18
semanas, la pared de los quistes se ensanchaba y , como
consecuencia, las células se aplanaban perdiendo su
nicleo.

Estos quistes, con frecuencia, estaban formados por
una pared muy similar, si no idéntica al epitelio de la
cavidad oral. Ocasionalmente, se encontré una fusion
de la pared del quiste con el epitelio oral, con la conse-
cuente entrada en dicho epitelio.

Restos epiteliales en el rafe medio palatino (13):

Se observaron en fetos de 8 a 12 semanas de vida.

Estos restos se encontraban confinados en la regién
del paladar duro, estaban ausentes, en la mayoria de los
casos, del paladar blando.

El pico de frecuencia se encontré en las 10 a 11
semanas de vida.

Microqueratoquistes discretos en el rafe palatino
medio (13):

Comenzaban aparecer a las 10 u 11 semanas de vida
de los fetos.

El nimero aumentaba proporcionalmente a la edad
del feto, pero nunca excedia el niimero de 20.

Al igual que en el caso anterior, todos los quistes se
encontraron en la regién del paladar duro.

En comparacién con los quistes derivados de la 1ami-
na dental, éstos eran de mayor tamafio, de formacién
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mas temprana, exhibian diferenciacién, estaban quera-
nitizados, y tenian una pared mas fina.

Ademads estos quistes contenifan un elevado nimero
células aplanadas anucleares.

A la edad de 21 a 22 semanas de edad fetal, estos
quistes se abrian frecuentemente mediante fisuras a la
superficie palatina, mediante la fusién de su pared con
el epitelio palatino.

Al contrario que los quistes derivados de la lamina den-
tal, el nimero de quistes se estacionaba a la edad de 13 a
15 semanas y no volvia aumentar posteriormente (13).

QUISTES ORALES CONGENITOS POR
EXTRAVASACION

PATOGENIA-CLINICA

Los quistes orales mucosos por extravasacion pueden
desarrollarse por una interrupcién en los conductos de
las glandulas salivares menores que resulta en una
extravasacion de las secreciones mucosas en el tejido
conjuntivo adyacente. El acimulo mucoso ectépico
aparece delimitado por una zona comprimida de tejido
de granulacioén, el cual, clinicamente, puede presentar
consistencia firme o fluctuante con hinchazén mucosa.
Si la mucosa se acumula inmediatamente en la regién
subepitelial, se presenta como tipica vesicula. Este
mecanismo es andlogo al que se produce en los mucoce-
les. El término rdnula se emplea para describir un acu-
mulo difuso en el suelo de la boca causado por un quiste
de extravasacién mucosa 0, menos cominmente, por un
quiste de retencién mucoso derivado de glandulas sali-
vares mayores (submaxilar y sublingual) (10).

Estos quistes pueden persistir durante periodos lar-
gos de tiempo que oscilan desde dias a semanas, o
incluso meses. Normalmente estdn caracterizados por
vaciamiento subito del estancamiento mucoso cuando
se rompe la mucosa distendida. Los actimulos son recu-
rrentes si no se restablece la conexién del conducto con
la superficie. Existe una fraccién desconocida de caos
en los que no se produce la curacién espontinea y se
requiere el manejo quirdrgico de los mismos (10).

PREVALENCIA Y EDAD DE PRESENTACION

Aunque este tipo de quistes suelen aparece en nifios y
adultos jovenes, en raras ocasiones, estas lesiones se
han observado en neonatos y presentan un inusual diag-
nostico diferencial (10).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagndstico diferencial de estos quistes primera-
mente se realiza con otras lesiones exofiticas congéni-
tas. Este grupo incluye quiste gingival del recién nacido
(quiste de la 1amina dentaria o quiste alveolar), quistes
palatinos del recién nacido (perlas de Epstein y nddulos
de Bohn), quistes de erupcién, épulis congénito del
recién nacido, Tumor melandtico neuroectodérmico de
la infancia, Hamartomas vasculares o neoplasias (10).
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CASO CLINICO

Estos autores (10) presentan el caso de nifio recién
nacido caucdsico sano que presentaba lesiones exofiticas
bilaterales en la mucosa yugal. Se realizaron resonancias
magnéticas que no evidenciaron anormalidad alguna. El
handicap ocurrié cuando la lesién fue aumentando de
tamafio con el transcurso del tiempo, llegando a interferir
con la alimentacién del nifio. La lesiones se rompieron y
vaciaron, pero se mantuvieron unas masas exofiticas.

Para manejar el problema y poder realizar un diag-
néstico clinico confirmatorio de quistes de extravasa-
cién congénitos, se decidié realizar la escision de ambas
lesiones. Se realiz6 la biopsia escisional y se mandaron
las muestras para realizar un examen histopatolégico,
que confirmé el diagndstico clinico. En los exdmenes
posteriores no se observaron recurrencias de las lesio-
nes (10).

FIBROMA PERIFERICO OSIFICANTE

INTRODUCCION

El fibroma periférico osificante es un crecimiento
gingival reactivo bastante comun de patogénesis desco-
nocida. En la literatura, esta lesién patoldgica ha sido
descrita con diferentes denominaciones como “épulis
fibroide osificante”, “fibroma periférico con calcifica-
ciéon” o “granuloma calcificante”. En 1982, Gardner
recomendo que s6lo se empleard el término de fibroma
periférico osificante para describir esta entidad (14).

PREVALENCIA Y EDAD DE APARICION

Esta patologia se suele observar habitualmente en
adolescentes y adultos jovenes, con un pico de inciden-
cia entre los 10 y los 19 afios. La literatura revisada por
Kholi revelaba que el caso de menor edad de presenta-
cién aparecia en un nifio de 9 meses. Este autor (17), sin
embargo, nos presenta un caso de un fibroma periférico
osificante en un recién nacido.

CARACTERISTICAS CLINICAS

Las caracteristicas clinicas del fibroma periférico
osificante fueron descritas por Buchner y Hansen, vy,
consisten en un crecimiento localizado de la encia con
una base pedunculada o sésil (14).

Poseen un rango de color que va desde el rosa al rojo
y aparece comunmente en la papila interdental (14).

En la mayoria de los casos es imposible identificar la
causa del crecimiento, pero se han identificado multitud
de posibles irritantes que incluyen cdlculo, placa bacte-
riana, microorganismos, etc. (14).

El fibroma periférico osificante es una lesion reactiva
de tejidos blandos en contacto con estructuras éseas y
s6lo se observa en tejidos blandos que asientan sobre
hueso (14) ( Fig. 4).

Esta entidad es clinicamente similar al fibroma peri-
férico odontogénico, pero difiere con ella en que en el
primero de ellos, se encuentran componentes odontogé-
nicos (14).
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Fi lg 4. Quistes de l& ldmina dental.

Mientras se produce la osificacién en los tejidos
blandos asociados al hueso, se consideran generalmente
como coristomas, como puede ser el coristoma de la
lengua o la metaplasia 6sea (14).

Aunque la aparicién de esta lesiéon no es comun en
neonatos, no es dificil pensar que el crecimiento activo
del hueso alveolar mandibular, asociado a la elimina-
cion del diente neonatal (que se produjo en el caso que
mencionamos posteriormente), podria haber respondido
con crecimiento exhuberante periostal responsable de la
formacioén de la lesion reactiva con potencial de produc-
cién osea (14).

Estas lesiones suelen tener un rango de tamafio que
oscila entre 0,1-1 cm, y una duracién desde 2 semanas a
veinte afos (con una media de 11,5 meses) (14).

HISTOLOGIA

Consiste en una masa no encapsulada compuesta por
un tejido conectivo con células fibroblasticas, cubierto
por un epitelio escamoso estratificado. Existe un amplio
espectro histomorfolégico dentro de esta entidad, lo que
dificulta distinguirla de otras formas de lesiones (14).

En los estadios iniciales, la lesién puede estar ulcera-
da compuesta por un tejido con elevado componente
fibroblastico y focos granulares de calcificacion distré-
fica. Buchner y Hansen manifiestan que en esta etapa
inicial estas lesiones pueden ser clinicamente diagnosti-
cadas como granuloma pidgeno. Esta lesion aparece fre-
cuentemente ulcerada al principio y se caracteriza por
un tejido conjuntivo con abundantes células fibroblasti-
cas, dreas de calcificacion distréfica y osteogénesis.
Cuando las tlceras curan, la calcificacion distrofica
madura en hueso, y las células fibroblasticas del tejido
conectivo maduran, dando a la lesion la apariencia de
un épulis fibroso (14).

RECOMENDACIONES DE TRATAMIENTO

El autor (14) recomienda la escisién quirtirgica de la
lesion, extendiéndose hasta incluir periostio con la fina-
lidad de poder realizar posteriormente el andlisis histo-
patolégico.
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Incluyendo periostio durante la escision, se disminu-
ye el nimero de recurrencias (14), que varian, segin los
autores consultados, entre el 8-20%.

CASO CLINICO

El nenonato presentaba una pequefia masa similar a
un quiste en la zona anterior del reborde alveolar man-
dibular, aproximadamente de 20 x 12 x 6 mm. El exa-
men clinico revelé una masa de color rosado, consisten-
cia blanda, rellena de liquido y fluctuante (14).

Se realizé el diagnéstico diferencial con un quiste
gingival del recién nacido y con un quiste de erupcion.

Una semana mds tarde se observé la erupcién de un
diente natal a través del quiste, éste presentaba movili-
dad de grado 3 y causaba dificultades en su alimenta-
cién, por lo que se decidi6 su extraccién cuando tenia la
mitad de la corona formada (14).

Una semana posterior a la extraccidn, se revisé al
recién nacido, y se observé que el lugar de la extraccién
estaba cubierto de una masa de 8 x 4 x 4 mm. Se realiz6
un diagndstico de granuloma pidégeno. Se recomend¢ la
reevaluacion de la lesion y si ésta no habia disminuido
su tamafio, se realizaria la escision quirirgica. La masa
se eliminé mediante anestesia local cuando el nifio tenia
4 semanas de edad (14).

El examen histoldgico reveld que la lesion estaba
constituida por tejido de granulaciéon con la superficie
ulcerada. También se evidencid la presencia de material
eosinéfilo en el tejido conjuntivo exhibiendo una apa-
riencia osteoide, por lo que el diagnéstico final que se
dio fue el de fibroma periférico osificante (14).

El niflo fue revisado dos semanas mas tarde, durante
las cuales la mucosa habia cicatrizado normalmente (14).

CANDIDIASIS OROFARINGEA (MUGUET)
ETIOLOGIA Y VIAS DE TRANSMISION

También conocida con las nomenclaturas de “Mono-
liasis” o “Muguet” (15,16).

El agente etiolégico es la Candida, y la aislada mas
frecuentemente es la Candida Albicans (20).

La candidiasis orofaringea se adquiere, frecuente-
mente, de infecciones de la mucosa vaginal materna,
durante el paso del nifio a través del canal del parto (15-
18). Sin embargo, existe un articulo que nos informa la
aparicién de candidiasis en cinco neonatos nacidos
mediante cesarea (17).

Es 35 veces mds comin en neonatos con madres
infectadas (candidiasis vulvovaginal) que en los recién
nacidos con madres no infectadas (17,18).

La Candida Albicans aparece en un 11-17% de muje-
res asintomadticas no embarazadas y en un 25-33% de
mujeres embarazadas (18).

Aproximadamente el 20% de recién nacidos de
madres con cultivos vaginales positivos se traducen en
cultivos positivos de su cavidad oral y el 11,4% desarro-
1la una candidiasis orofaringea (18).

La Candida Albicans también se puede transmitir
durante la lactancia a través de la piel de la madre, o de
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sus manos o de biberones mal esterilizados. Las tetinas
de goma y el bicarbonato sédico en el que se sumergen
también pueden ser considerados como fuente de infec-
cién (16,18).

También se puede producir la infeccién nosocomial
de Candida Albicans, o, incluso la infeccién en el hogar
(15,17,18).

No se ha demostrado tampoco que el nacimiento pre-
maturo constituya un factor predisponente en este tipo
de infeccidn neonatal (17).

PREVALENCIA

La incidencia de candidiasis orofaringea en los naci-
mientos varia del 1-37% vy, seglin algunos autores, es
mayor en nifios alimentados mediante lactancia artifi-
cial que los alimentados mediante lactancia materna
(18). Otros, en cambio, no encuentran diferencias entre
las incidencias de ambos grupos (17).

Segun Nelson (15), esta infeccion es rara mas alld del
periodo neonatal, apareciendo en lactantes y nifios debi-
litados o en aquéllos que reciben tratamiento con anti-
bidticos 0 inmunosupresores.

La infeccién nosocomial en enfermeria se observé en
un 7,2%, y la infeccién en el hogar ocurria en un 10,1%
(18).

En dos estudios, aleman y britdnico, se observé una
incidencia de candidiasis orofaringea del 12,6% en neo-
natos sanos, en los que se aislé Candida Albicans en el
primer dia de vida. La localizacién mas frecuente era
piel y tracto gastrointestinal. El pico de prevalencia de
colonizacion se observo el dia 28 de vida (20,2%), con
una disminucion al 11% el dia 70 (18).

En un estudio estadounidense, el intervalo entre el
primer cultivo positivo y la aparicion clinica de la enfer-
medad del cuadro era de 3,4 dias (18). Otros autores,
como Epstein, observaron un periodo de incubacién de
4 a 13 dias (18).

PATOGENIA

De todas la especies de Candida, la Candida Albi-
cans es la mas adherente a las células de epitelio hu-
mano. Se ha sugerido que la adherencia es un factor im-
portante en la habilidad que presentan estos
microorganismos en colonizar y causar la enfermedad
(17). Se ha observado que, durante la primera semana
de vida, la capacidad de adherencia a las células del epi-
telio oral varia notablemente. Este aumento de la adhe-
rencia podria tener un importante papel en el desarrollo
de la enfermedad en el periodo neonatal (17).

Las caracteristicas clinicas tipicas de este cuadro se
hacen evidentes de los 5 a los 8 dias de vida, encontran-
dose cultivos positivos de Céandidas de 3 a 5 dias des-
pués. Si no se obtienen cultivos positivos de Candidas al
tercer dia de vida, la candidiasis rara vez se desarrolla, a
no ser que existan factores asociados del tipo de inmu-
nodeficiencias (17).

Los factores inmunolégicos también podrian tener un
papel importante en el desarrollo de esta infeccidn. Al
nacer, el nifio estaria protegido contra la Candida gra-
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cias a los anticuerpos adquiridos a través de barrera
trasplacentaria (17).

Las defensas inmaduras del huesped y el incompleto
establecimiento de la flora normal gastrointestinal son,
probablemente, las razones por las que la Cdndida Albi-
cans actde casi siempre como patégeno en el neonato y
en el nifio pequefio, ya que, hasta varios meses mas tar-
de, el nifio no puede combatir estos hongos (17).

CLINICA

Se han descrito tres cuadros clinicos de candidiasis
orofaringea, de los cuales, la candidiasis pseudomem-
branosa aguda es el tipo mas comun en nifios (18).

Las lesiones se vuelven visibles como parches blan-
cos perlados en las superficies mucosas. Estan localiza-
dos normalmente en la mucosa yugal, lengua y encfa, y,
menos frecuentemente, en paladar blando y dvula (18).

La membrana mucosa de toda la cavidad oral est3,
algunas veces, cubierta por pseudomembranas adheren-
tes, blanquecinas, amarillentas o grisdceas, compuestas
por células epiteliales, leucocitos, queratina y restos ali-
mentarios asociados con blastosporas y pseudohifas for-
mados por la Candida Albicans (18).

TRATAMIENTO

Existen pocas publicaciones que avalen el curso y
duraciéon de las candidiasis orofaringeas no tratadas.
Kozinn y cols. y algunos autores (18) observaron una
duracién de 23-59 dias en tres nifios recién nacidos que
no recibieron tratamiento para la candidiasis orofarin-
gea. Como demuestran otros estudios, esta duracion se
reduce notablemente por el tratamiento antifiingico
(18). Otros autores (17) sefialan el intervalo de 30 dias
para la resolucién espontanea de la infeccion, y 30 horas
para la respuesta de los pacientes ante la terapia antifin-
gica (17).

Las modalidades de tratamiento incluyen medica-
mentos con limitada o nula absorcién en el tracto gas-
trointestinal: violeta genciana, nistatina, anfotericina B,
miconazol y clotrimazol; y agentes que si son absorbi-
dos: flucitosina, ketoconazol, fluconazol e itraconazol.
Todos ellos forman parte del tratamiento de la candidia-
sis orofaringea en neonatos y niflos pequefios. Los
resultados obtenidos con los medicamentos no absorbi-
bles son tales que no parece justificado el empleo oral
de agentes absorbibles (18).

Violeta genciana

Fue introducida como tratamiento por Faber y Di-
ckey en 1925, disminuyendo el empleo de formaldehido
y mercurocromo empleados hasta la fecha. Estos auto-
res empleaban una solucién acuosa al 1% de Violeta
Genciana una vez al dia, y consiguieron eliminar la can-
didiasis orofaringea en la totalidad de los 14 pacientes
que trataron. Las tres recurrencias que aparecieron se
resolvieron con una concentracién de Violeta Genciana
de 10 ug/ml (18).
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La experiencia clinica durante las recientes décadas
ha demostrado que la Violeta Genciana es moderada-
mente efectiva, ya que este agente causa irritacion,
necrosis y ulceracién de la mucosa tras un prolongado
empleo (17,18); estas secuelas, normalmente, desapa-
recen rdpidamente al suspender este tipo de medica-
cién (17).

Nelson (15) propone su empleo en solucién acuosa al
1%, una o dos veces diarias (15).

Hebert propone la administracién de una solucién
acuosa del 0,5 al 1% de Violeta Genciana, aplicada en
el area afectada dos veces al dia, como solucién a los
casos refractarios de este tipo de candidiasis (17). Y si
se emplea como medicacién de primera eleccidn,
advierte que su administracion estard limitada a un régi-
men de 2 veces al dia durante tres dias, para prevenir los
efectos secundarios de este farmaco antiftingico (17).

Algunos estudios han sugerido que este agente es un
posible mutagénico o carcinogenético, pero no existen
estudios que avalen la aparicién de cancer como resulta-
do de la exposicién humana de estos agentes (18).

La evaluacién visual de los resultados clinicos obte-
nidos con Violeta Genciana es impedida por la densidad
del colorante. Ademds, los polienos de la Violeta Gen-
ciana actdan tnicamente en la boca y no eliminan la
Cdndida Albicans del tracto gastrointestinal (18).

Nistatina

Es un polieno que tiene actividad antifingica. Se
extrae del actinomice Streptomyces Noursei. Este agen-
te tiene accién fungistética contra la Candida Albicans
y accién fungicida a elevadas concentraciones. Es poco
soluble en agua y su relativa solubilidad explican su
incapacidad para resultar efectiva en concentracion san-
guinea tras su administracion oral (18).

Algunos autores observaron que después de adminis-
trar 1,4 millones de unidades de nistatina por via oral, la
concentraciéon seroldgica que se alcanzaba era de 9
Ul/ml. No se detectaba nistatina en el suero de neonatos
tras la administracién de 450.000 unidades diarias (18).

La suspension acuosa de nistatina sabe amarga. Por
ello, los preparados comerciales contienen elevadas
cantidades de azicar (alrededor de 0,66 g/ml), lo que
provoca que posea una elevada osmolalidad (2.800
mOs/1); ello hace que no sea aconsejable su administra-
cién en bebes prematuros (18).

Aplicada oral o tépicamente, la nistatina suele care-
cer de reacciones adversas. Cuando se administran ele-
vadas dosis orales durante largos periodos de tiempo,
pueden aparecer problemas gastrointestinales, incluidas
nauseas y vomitos como las comunes. Este autor (18),
revisando los articulos de tratamiento de esta patologia,
encontré una incidencia de estos efectos del 5,2%.

La concentracién minima inhibitoria de nistatina con-
tra la Candida Albicans es de 6,4 ug/ml en unos estu-
dios, y 2 ug/ml en otros. En ambos se observé que la nis-
tatina era menos efectiva que la anfotericina B (21).

Aproximadamente el 90% de nistatina administrada
por via oral es inactivada en las heces. Tras la adminis-
tracion oral de 150.000 unidades, tres veces al dia, se
encontrd una concentracién en heces de 4.500 Ul/g. Sin
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embargo, en la mayoria de las muestras fecales, las con-
centraciones fueron inferiores a 500 Ul/g (18).

La dosis de la suspension de nistatina continta sien-
do un aspecto muy controvertido en los estudios mds
recientes (18).

Dobias, en 1957, recomendaba que de 100 a 200.000
unidades, tres veces al dia, diariamente, eran general-
mente suficientes, y, en casos severos, se podria intentar
con 1.000.000 de unidades, 4 veces o mas al dia (18).

Hebert sugiere la siguiente pauta de administracién
de nistatina en suspensién oral: 100.000 unidades apli-
cadas directamente en la lengua, 4 veces al dia, durante
7 dias. Para los pacientes con resistencias indica la
administracion de 400.000 unidades, 4 veces al dia,
durante 7 dias (17).

En estudios recientes se ha evidenciado que, cuando
la clinica remite, los cultivos frecuentemente siguen
siendo positivos durante y después del tratamiento con
nistatina (18).

El problema inherente basico de emplear la suspen-
sioén para el tratamiento de una condicién oral en nifios
pequeiios ya se conoce: “la suspensién de nistatina no
se adhiere a la mucosa oral y, ademds, se puede tragar,
haciendo que la duracién del contacto con las dreas
infectadas constituya una variable incontrolable del tra-
tamiento. Sus posibles efectos de su dilucién en saliva
tampoco pueden ser controlados” (18).

Para solucionar este problema, Mansour y Gefand
recomiendan el empleo de supositorios de nistatina (18).

Los geles orales de nistatina han sido comercializa-
dos en numeroso paises europeos. En un estudio compa-
rativo randomizado, los resultados de dos de estos geles
fueron muy pobres, obteniéndose un ratio de curacién
clinica cercano al 50% (18).

Anfotericina B

Es otro polieno con accién antifiingica derivado del
Streptomyces nodosus, con un amplio espectro de acti-
vidad. Es estable en agua, su suspension es insipida, y
no contiene aztcares. Sin embargo, su osmolalidad tam-
bién es elevada (1.700 mOsm/ml) (18).

Recientemente se ha incorporado una suspensién de
anfotericina B, que hasta ahora no estaba comercial-
mente disponible en Estados Unidos.

La anfotericina B es mds efectiva que la nistatina
contra la Candida albicans. a una concentracién de 0,5
ug/ml inhibe la totalidad de las 332 cepas aisladas (18).

La anfotericina B es tan efectiva como el clotrimazol
y levemente menos activa que el miconazol (18).

Algunos estudios han evaluado el tratamiento con
suspension de anfotericina B en cCandidiasis orofarin-
gea en neonatos (18).

Blaschke, Hellmesen y Schwarze administraron dia-
riamente dosis de 80 mg de anfotericina B en suspension
a nifios prematuros con peso inferior a 1.500 g, y dosis de
160 mg a nifios cuyo peso corporal era superior a 1.500
g, respectivamente; y encontraron concentraciones feca-
les entre 0,6 y 22 ug/g y concentraciones séricas entre
0,6 y 0,58 wg/ml. Dichas concentraciones séricas corres-
pondian del 10 al 20% de las concentraciones observadas
durante el tratamiento parenteral con anfotericina B. Los
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mismos autores constataron también que el 90% de la
anfotericina B administrada oralmente era inactivada en
las heces. Las concentraciones fecales deberian ser por lo
menos 4 veces superiores a la concentracién minima
inhibitoria para la Candida Albicans (17).

FOSAS CONGENITAS DEL LABIO INFERIOR
INTRODUCCION

Las fisuras congénitas de labio inferior son malfor-
maciones poco comunes descrita por primera vez por
Demarquay en 1845 (19-21).

No fue hasta 1954, cuando Van Der Woude describid
la coexistencia de esta lesion con otras anormalidades
(20,21).

CLINICA

Clinicamente aparece como una depresion asintoma-
tica en el bermellon del labio inferior, suelen tener de 1
a 4 mm de profundidad (20,21), con o sin secrecién de
material mucoso, circunscrita por una elevacion del teji-
do labial de 2-4 mm de alto (26,27). A veces segregan
pequeiias cantidades de saliva, pero la mayoria son asin-
tomaticas (20,21).

LOCALIZACION

Aunque normalmente son bilaterales, pueden apare-
cer variaciones (3,19,20):

—Hoyuelo simple asimétrico (20).

—Hoyuelo simple central(20,21).

—Hoyuelos simultdneos del labio superior y frenillo
(20,21).

—Adherencias del maxilar superior e inferior (20).

ESTADOS ASOCIADOS A ESTA PATOLOGIA

Las fisuras labiales congénitas suelen aparecer aso-
ciadas a labio leporino y/o fisura palatina en el sindro-
me Van der Woude (19). Torres (20) presenta una fre-
cuencia de asociacién entre el 79-80% de los casos, y
Cabrerizo (21) entre el 57-70% de los casos.

También pueden aparecer asociadas con agenesia de
premolares, sindactilia, pterigia popliteal, adhesiones
entre el maxilar y la mandibula y el sindrome de Pierre
Robin (19,21).

En ocasiones se asocian a hoyuelos preauriculares.
Los trayectos fistulosos que a veces existen, pueden
alcanzar una longitud de 5-25 mm, y finalizan en el
musculo orbicular del labio (20,21).

Otros autores las encuentran asociadas a otras altera-
ciones extraorales del tipo de: pies equinovaros, sindro-
me popliteo palmar y alteraciones oculares (21).

PREVALENCIA

La incidencia de estas hendiduras, segiin Torres y
cols., es de 1 de cada 75.000-100.000 personas (20,21).
No existe predileccién por ningin sexo (23, 24).
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ETIOLOGIA

Diferentes teorfas embriolégicas han intentado expli-
car el origen de estos hoyuelos. Sicher y Pohl (20),
observaron que en embriones humanos entre 5 y 12,5
cm de longitud, existian pequefias invaginaciones situa-
das en la rama mandibular, las cuales se obliteran gra-
dualmente excepto en la terminacion cefdlica. Estos
canales se hacen cada vez mds profundos y son incorpo-
rados al labio inferior, torndndose en fistulas labiales
congénitas (20).

En lo referente a la herencia, no existe una uniformi-
dad de criterio. Van Der Woude estableci6 el origen en
un Unico gen dominante de expresividad variable
(20,21). Cervenka establecié una herencia autosémica
dominante de expresividad variable y alta penetracién
(alrededor del 80%) (20,21).

HISTOLOGIA

El epitelio que recubre el hoyuelo es un epitelio esca-
moso estratificado y se contintia con el del labio (20).

También se pueden observar células embrionarias
inmaduras (20).

TRATAMIENTO

Si fuera necesario, el tratamiento consistiria en la
extirpacion quirurgica de las fistulas (21).

HAMARTOMAS VASCULARES CONGENITOS

Los hamartomas vasculares representan proliferacio-
nes de conductos linfaticos o sanguineos (10).

Se han definido varios subtipos basados en la presen-
tacion clinica y en las caracteristicas distintivas histold-
gicas. Este udltimo incluye el tipo de vasos y su calibre,
la existencia de prominencias endoteliales, y la organi-
zacion estructural de los componentes vasculares. Los
hamartomas vasculares congénitos se pueden presentar
como lesiones elevadas rojo-azuladas (10).

LINFANGIOMAS CONGENITOS ORALES
CLINICA

Los linfangiomas congénitos orales se suelen presen-
tar superficialmente, mds cominmente en la lengua,
como lesiones vesiculares exofiticas mientras que los
linfangiomas profundos se presentan como masas
pobremente mal definidas sin cambios en la superficie.
Tiene particular relevancia una forma de linfangioma
llamada linfangioma alveolar, que, segiin Peters, sola-
mente ha sido documentado en neonatos afroamerica-
nos y, ocurre frecuentemente en multiples cuadrantes,
en la encia en la parte posterior del maxilar o en la zona
alveolar lingual también en la parte posterior (10).

Los linfangiomas del reborde alveolar se han identi-
ficado en neonatos en diversos estudios. Se describen
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como lesiones azuladas, elevadas, llenas de fluido, loca-
lizadas en la parte posterior de los rebordes maxilar y
mandibular (Figs. 5y 6).

Fig. 5. Fibroma periférico osificante.

Yy,

Fig. 6. Linfagioma.

PREVALENCIA

Todas las lesiones halladas en el estudio realizado
por Jorgenson, un total de 2.092, ocurrian en neonatos
de raza negra, con un ratio de incidencia del 3,6% (25).

Friend observé un aumento de la incidencia de este
tipo de lesiones si las madres de los nifios eran adoles-
centes (12).

HALLAZGOS HISTOLOGICOS

Histol6gicamente, la lesién exofitica estaba rodeada
por una fina capa de epitelio escamoso estratificado
hiperqueratético. En su interior se observaba una red
formada por numerosos capilares finos con las paredes
dilatadas, rodeados por una trama coldgena dilatada y
numeroso canales vasculares (22).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Se debe considerar el realizar un diagndstico diferen-
cial con los siguientes hallazgos del periodo neonatal (22):
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—Dientes natales.

—Perlas de Epstein.

—~Quistes de la lamina dental.
—Noddulos de Bohn.

—Quistes mucosos de retencion.
—~Quistes de erupcion.
—Hemangiomas.

TRATAMIENTO

El tratamiento convencional de este tipo de lesiones
consiste en la extirpacion quirtrgica. Aunque también
se han descrito otras opciones de tratamiento como son
la marsupializacion y la crioterapia, e incluso la regre-
sién espontdnea de los mismos (22).

CASOS CLINICOS

Este autor (22) nos presenta dos casos clinicos de lin-
fangiomas alveolares en dos recién nacidos de raza
negra. Ambos presentaban lesiones azuladas, fluctuan-
tes, elevadas y llenas de liquido de 5 mm de didmetro en
el reborde alveolar posterior derecho del maxilar e
izquierdo mandibular. Se decidié realizar una biopsia
escisional y aspiracién del contenido de la lesién pre-
sente en el maxilar bajo anestesia local (29). Una sema-
na mds tarde el lugar de la lesién habia curado sin
secuelas. La lesion localizada en 1la mandibula comenz6
a regresar espontdneamente cuando el nifio tenfa 17,5
semanas de vida (22).

CORRESPONDENCIA:

M. Miegimolle

Paseo San Francisco de Sales, 19 12°D
28003 Madrid
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