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1:ITP.jDUCC -19':! 

El tema de las malfromaciones congénitas es un tanto complejo por -

carecer. de una adecuada explicación de las causas que las originan. Aun-
que en aos recientes .se han logrado algunos adelantos en la besqmla de 

los factores que intervienen en las malformaciones congénitas, arin no es 

posible precisarlos, y no obstante que el avance de esta investigación -

ha sido lento, existen ya profesiohistas como los qeneticistas y epide--

mlólogos, que se dedican a ello. 

Cuántas veces nos Viabrenos encontrao con lwrsonas consideraJas co-
n) "arvorrral.c:" o "raras" por tener alguna dlonlrlidad en su rostro, sin - 

EnTtlargo, la rkayortz. nos iffli tams a mirarlas x rt eKtiañeza, quia: 1 hacer 

un comentario morboso y después olvidarlos. jo nos detuvims a pensar el 

por qué de tal ueformación. Tarnynco nos preocupaba buscar una solución y 
.sólo cuando cursamos la materia de Cirugía, surgió la inquietwl de cono- 

cer más a fonio este tema; factor que nos remitió en un primer. 	momento a 

la observación del desenvolvimiento de las personas con este tipo de pa-

decimientos, la forma de integrarse a sus círculos sociales, incluyendo 

el familiar. 

Cuando conocimos a una ixIbita de dos meses de edad que habla nacido 

con una de las malformaciones congénitas más caminen -labio paladar hen-

dido-, tuvimos la oportunidad de seguir de cerca todo su tratamiento y -

darnos cuenta que dentro del campo de la ndontologla, la Cirugía Maxilo-

facial contribuye en la rayar piarte a la cu.npleta rehabilitación de las 



p=onss que padecen nilfwInao:11»s conganitas 	uz,nifstaciones bucx)- 
facisles. 

Resultó verdaderagante sorprendente observar, como en el caso de es 

ta niña, que al nacer con estos defectos y ser considerados cuno "mouns-

truos", estos pacientes despuas de sozeterse a dos o más operaciones, se 

gGn lo anerite el caso, quede en ellos una pequeña huella, tan sólo una 

leve cicatriz que con el tiempo se va haciendo menos notoria. Además, si 

en un principio resultaba problemático alimentarlos, ahora esto ya no re 

presenta problema alguno con el uso de las prótesis; en cuanto el habla, 

gracias a la intervención de los .foniatras, logran superar este proble--
ma, y los Odontólogos siguen trebejando para mejorar los resultados fina 
les tanto funcionales cato esttticos. 

Por todo esto y, ve que hasta hoy no se han Fed;do descubrir las --
causas que originan una malEormación conganita para asá. po3er evitarlas, 

que sería lo ideal, decidimos realizar este trabajo de investigación pa-
ra conocer las posibles causas a las que se les atribuyen este tipo de -
padecimientos y los medios de los que nos podemos valer para lograr la - 

cumpleta rehabilitación de estos pacientes. 



CAPITULO 	OSTEOLDWA 

1.- HUESOS DE LA CARA 

La cara es un conglomerado 6seo, situado en la parte inferior y an--

terior de la cabeza, que contiene en sus cavidades la mayoría de los apa 

ratos de los sentidos. Este conglomerado óseo se divide en dos porciones 

llamadas mandíbulas, una superior y otra inferior. Un solo hueso consti-

tuye la mandíbula inferior: el maxilar inferior. La mandíbula superior, 

mucho más complicada, se compone de trece huesos que se agrupan todos al 

rededor de uno solo, el maxilar superior. De estos trece huesos uno es - 

impar, el v` 'r; les delás son pares y están dispuestos simétricamente -

a cada lado de la línea media y son: el maxilar superior, el hueso melar, 

el unguis, el cornete inferior, el. hueso propio de la nariz y el palati-

no. 

1.1 MAXILAR SUPERIOR 

Es un hueso de forma cuadrilátera, ligeramente aplanado de afuera --

hacia adentro; presenta una cara interna, otra externa, cuatro bordes y 

cuatro ángulos. 

La cara interna presenta en la unión de su tercio inferior con sus -

dos tercios superiores una eminencia transversal, la ap6fisis palatina, 

la cual, articulándose en la línea media con la del lado opuesto, forma 

un tabique transversal que constituye a la vez el suelo de las fosas na- 



oale:J 	ja bóveda palstjna, i n sa pl.rte aoterior oe ve A conducto psla- 

tino anterior (para el neLvio esfenopalatLYJ interno). Por debajo de la 

apófisis palatina, la cara interna forma parte de la L-ávcda palatina. --

Por encima de la apófisis palatina, siguiendo de atrás adelante: 1°rugo-

sidades, para el palatino; 2'el orificio del seno mayilar; 3°e1 canal na 

sal; 401a apófisis ascendente del maxilar superior. 

• 

En la cara externa encontramos, en su parte anterior y a nivel de -

los incisivos, la fosita mirtiforme, limitada por detrás por una eminen-

cia longitudinal llamada eminencia canina. Toda la parte restante de la 
cara externa está ocupada por una gran eminencia transversal, que es la 

apófisis piramidal del maxilar superior; su base forma cuerpo con el hue 

so; su vértice, se articula con el malar; su cara superior, plana, forma 

parte del suelo de la órbita (en ella se ve el canal suborbitario); su -
cara anterior presenta el agujero sulabrbitario (para el. nervio del mismo 

noniare); su cara posterior, ligeramente convexa, forma parte de la fosa 
cigamática (se ven en ella los agujeros dentarios posteriores para los - 
nervios del mismo nornbre); su borde inferior, cóncavo y redondeado, se -

dirige hacia el primer molar; su borde anterior fonna parte del reborde 
orbitario; su borde posterior corresponde al ala mayor del esfenoides ---
(formando con este filtimo hueso la hendidura esfenomexilar). 

El borde anterior es muy irregular, presenta, siguiendo de abajo --

arriba: 1° la semiespina nasal anterior; 20  la escotadura nasal (que co-
rresponde al orificio anterior de las fosas nasales), 3° el barde ante--
rior de la apófisis ascendente. El borde posterior, grueso y redondeado, 

constituye la tuberosidad del maxilar. Libre por arriba, se articula por 

su parte inferior con la apófisis pterigoides del esferoides y con la --
porción vertical del palatino ( entre la tuberosidad y este Cltimo hueso 
se encuentra el conducto palatino posterior ). El borde superior, muy 



• 

J(j aricula en el unguis, el hIlo 	c»jrreide.5 y la apn- 

fisis orLitaria do]. palati:o. El 1-Jorde inferior o borde alveolar presen-

ta los alveolos de los dientes, cavidades más o menos espaciosas, sin --

pieso tableadas. 

Los ángulos anteroinferior, posterosuperior y posteroinferior, no -

ofrecen particularidad alguna, El ángulo anterosuperior está representa-

do por la apófisis ascendente del maxilar superior; su base forma cuerpo 

con el hueso; su vértice, rugoso, se articula con la apófisis orbitaria 

interna del frontal; su cara interna forra parte de las fosas nasales; - 
su cara externa, lisa, da inserción a diversos mGsculos; su borde ante--

rior, rugoso, se articula con los huesos propios de la nariz; su borde -

posterior limita por dentro el contorno de la órbita (en éste borde se -

ve el canal que contribuye a formar, con el unguis, el canal lacrimona--

sal). 

El maxilar superior está formado casi exclusivamente por tejido com 

pacto; sólo hay una pequeNa masa de tejido esponjoso en la parte ante---

rior de la apófisis palatina, en la base de la apófisis ascendente y a -

nivel del borde alveolar. En el centro del hueso se halla una vasta exca 

vación de la misma forma general que el hueso; el llenado seno maxilar o 

antro de 1.tghsore. Tiene la forma de una pirámide cuadrangular, cuyo vér 

tice corresponde al vórtice de la apófisis piramidal y cuya base corres-
ponde a su orificio de entrada. 

1.2 HUESO MALAR 

istá situado en la parte más externa de la cara. Aplanado de fuera 

adentro, de forma cuadrilátera, presenta dos caras, cuatro bordes y cua-
tro In(plos. 



Su cara .externa es lisa y convexa, sirve de punto de inserción a va 

ríos mllsculos. La cara interna forma parte a la vez de la fosa cigomáti-

ca y de la fosa temporal. 

El borde antercsuperior forma parte del reborde de la Crbita y da - 

origen, por dentro, a una lámina ósea, la apófisis orbitaria. El borde - 
• posterosuperior sirve de límite a la fosa temporal. en sus partes infe---

rior y anterior. Presenta dos porciones, una horizontal y otra vertical; 

• en asta última se encuentra la apófisis marginal. 

El borde anteroinferior, casi rectilíneo, se articulo con el maxi—

lar superior. El borde posteroinferior, grueso y rugoso, sigue la direc-

ción del arco cigomátioo. El ángulo superior, rugoso, se articula con la 
apófisis orbitaria externa del frontal. El ángulo posterior, igualmente 

rugoso, se articula con la apófisis cigomática del temvoral. EL ángulo - 

anterior y el aMgulo inferior se confunden uno y otro con el borde ante-
roinferior, para árticularse con les dos del maxilar superior. 

El malar está formado casi por completo de tejido compacto. Está a-

travesado de parte a parte por el conducto malar, en forma de "Y" inver-

tida con un orificio de entrada en la apófisis orbitaria y dos orificios 
de salida, uno en la cara externa y otro en la cara interna. 

1.3 HUESO PROPIO DE L2\ NARIZ 

Es un hueso par colocado a cada lado de la línea media, entre las - 
dos apófisis ascendentes del maxilar superior. Forma una lámina cuadrilá 

tera con sus dos caras y cuatro bordes. 

La cara an t.er int:* convexa en sentido 	ri y caca va en 



vertj_cal, corres,pondct al Inlawilo piramidal. La ca:ra p(terior, notable--

J;:n:aua en sentido tranlwersal; forma parte de las fosas nasales. 

El borde superior, muy dentado (en la parte más gruesa del hueso), 

se articula con el frontal. El borde inferior;  más.ancho y más delgado, 
se une con los cartilagos laterales de la nariz (pcwv„Ifa escotadura para 

el nervio nasolobular). El borde externo se articula con la rama ascen--

dente del maxilar superior. El bordé. interno, relativa rente grueso, se - 

articula primero con el del lado opuesto y luego, en su parte más supe—

rior, con la espina nasal del frontal y la lámina perperdiCular del et--

moides. 

1.4 U.40.1IS 

El.unguis o lagrimal se halla situado en la cara interna de la fosa 
orbitaria.. Constituye una pequeña lámina ósea, de forma cuadrilátera ---
irregular que presenta dos caras y cuatro bordes. 

La cara externa presenta en su parte media una cresta vertical, la 

cresta del unguis, terminada en su parte inferior por una pequeña ap6fi-

sis en forma de gancho. Por detrás de la cresta se ve una superficie ala 

na; por delante, un canal longitudinal que, uniéndose con el de la apófi 

sis ascendente del maxilar superior, forma el canal lacrimonasal (para -

el. saco lagrimal). La cara interna se articula por detrás con las masas 

laterales del etmoides, y por delante, forma parte de las fosas nasales. 

Sus bordes son irregulares y muy delgados. El borde superior se ar-
ticula con la ap6fisis orbitaria interna del frontal. El borde inferior 

completa en parte el conducto nasal. El borde posterior se articula con 

él os planun. El borde anterior se une, con el canal lacrtmonasal, con - 



la .apéfisis awendent.e 

El unguis eS forma-lo exclusivamente :i tejido compacto. 

1.5 HUESO PALATINO 

los huesos palatinos ocupan la parte más rosterior de la cara y se 

empanen de dos partes: una horizontal y otra vertical. 

La porción horizontal tiene la forma de una lámina cuadrilátera, al 

go más alargada en sentido transversal que en el anteroposterior. Se le 

consideran dos cal:vis y coJaLro bordes.. 

La cara superior, lisa y ligerarte 05noaw, en sentido transversal, 

forma parte del suelo de las fosas nasales. La cara inferior, algo mls - 

irregular, constituye la parte más ,,7xisterior de la bóveda palatina. 

El borde externo se confunde con la porción posterior vertical del 

hueso. El interno se articula con su he n5logo del lado cp -!sto. El ante-

rior se articula con el borde posterior de la apófisis pzdatina del maxi 

lar. El posterior, delgado, libre y (=tante, limita por detr5s con la -

fosa nasal correspondiente. Este borde, unidndose en la línea media con 

el del lado opuesto, forma una apófisis en forera de espina, la espina na 

sal posterior. 

La porción vertical del palatino es una lámina, cuadrilátera, más al 

ta que ancha. Presenta dos caras y cuatro bordes. 

La cara interna forma parte de la panal externa de las fosas nasa--
les. En ella encx)ntranc,s dos crestas anteroposteriores; la inferior sir- 



va da aro yo al cornete infariot, La .superficie situada entre las dos - -
crestas forrrn parte del maato inferior. La cara externa, planta y lisa - 

por arriba (donde forma el fonda de la fosa pterigomaxilar), presenta - 

por abajo dos superficies rugosas: una anteribr para la tuberosidad del 

maxilar; y otra posterior, para la apófisis pterigoides. Entre estas dos 

superficies rugosas se ve un canal vertical que, uniéndose con un canal 

semejante situado en la tuberosidad del maxilar, constituye un conducto 

onApleto al que se le da el nonbre de conducto palatino posterior. 

El borde anterior, muy delgado, se aplica contra la cara interna --

del maxilar (esta-ecluulla el seno). El borde posterior, también muy Belga 

do, se articula con la cara interna de la apófisis pterigoides. El borde 

inferior se confunde con el borde externo de la porcidn horizontal. De -

la arista que resulta de esta fusión de las dos porciones del palatino, 

se desprende hacia atrás y afuera una gran apófisis, la apófisis pirami-

dal del palatino. Esta apófisis, en el cráneo articulado, llena el espa-

ció angular entre las dos alas de la apófisis pterigaides. Son de notar, 

en la parte inferior e interna de la apófisis piramidal, los orificios - 

de dos conductos, los conductos palatinos accesorios. 

El borde superior presenta en su parte media una aacotadura profun-

da, la escotadura palatina (colocando el cuerpo del esfenoides en la par 

te superior de esta escotadura, se transfonna en agujero, el agujero es-

fenopalatino). La escotadura está limitada por delante, por la apófisis 

orbitaria y, per detrás, por la apófisis esfenoidal. 

Este hueso está formado casi exclusivamente de tejido compacto; só-

lo la apófisis piramidal contiene tejido esponjoso. 



CjPrifIJU Uh1,RIOP. 

Está situado en Ja porte inferior de las fosas nasales. Se le consi-

deran dos caras, dos bordes y do extremidades. 

La cara interna, convexa, mira al tabique de las fosas nasales. La - 
cara externa, cóncava, mira a la pared externa de las fosas nasales. En—
tre La cara externa y esta pared, se encuentra el meatn inferior. 

El borde inferior está libre dentro de la fosa nasal. El borde supe-
rior se fija en la pared externa de dicha fosa. Presenta tres prolongacio 
nes: 1°1a apófisis lagrimal o nasal, que completa por abajo el conducto -

nasal; Wla apófisis maxilar o articular, de dirección descendente, que -

se aplica. contra la pared inferior del orificio del seno maxilar, estre—
chándolo; 3'1a apófisis etmoidal, situada por detrás de la anterior, que 

se oontinGa con la. ap6fisis uniforme del. etmoides. 

La extremidad anterior en forma de punta, se articula con el maxilar 
superior. La extremidad posterior, que termina taMbiln en punta, pero más 
afilada que la anterior, se articula con la porciÓn vertical del palatino. 

El cornete inferior está formado exclusivamente de tejido compacto. 

1.7 VOMER 

Es un hueso impar, medio, situado en la parte posterior del tabique 
de las fosas nasales. Es una lámina cuadrilátera, muy delgada, que presen 
ta dos caras y dos ocrdes. 

Sus caras, una derc:cha y otra izquierda, son rads o menos planas y -- 
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(pa.ra vano S y nen  

Su bor2.2 pc)st.,,-Jrior e:s dely,dc y cortante, 	uno de ctre los dos 

orificios posteriores de las fc- n nasales. El borde inferior, taMbiln 

rruy dUgado, descansa sobre la sutura nedia, fornada por las apófisis pa-
latinas del maxilar superif:.T y v  laz porciones horizontales de los pala 

tinos. El borde anterior se une por arriba con la lámina vertical del et-

moldes y, por abajo, con e7 cartílago del tabique. El borde superior pre-

senta un canal anteroposteriori cnyos dos labios constituyen las alas del 

várer. Se articula con la cresta media quri existo en la cara inferior del 

cuerpo del esfenoides, el canal esfenovoneriano. 

El vómer está formado por una sola lámina de tejido compacto, que re 

salta de la fusión, en la línea media, de las lándnas óseas primitivas. 

1.8 MAXILAR INTERIOR 

El maxilar inferior forma por si solo la mandíbula y se divide en --

tres partes: una parte media o cuerpo y dos partes later:des o ramas. 

CUERPO. Tiene forma de herradura con la convidad dirigida hacia - 

atrás. Se estudian en el una cara anterior, otra postorior, un borde supe 
rior y otro inferior. 

La cara anterior presenta en la linea. media la sinfisis mentoniana, 

que termina, en su parle inferior, en una pequeña crUnencia piramidal --

llamada eminencia mentoniana. A cada lado de la sínrisis~toniana se en 

cuentra la linea oblicua externa, que va de la eminenci,,  mentoniana al --

borde anterior de la rama. Por encina de esta línea, a nivA del segundo 



se encuentra el .:igiajoro 11"1:11V.iniant:), ¡Á..1" (11 (TAC. 	e,:11 flrvio 
y 105 va 	:vont:oí, 	, 

La cara posterior presenta en la Ilrlea itr it cuatio eJltlnenc Las dis—

puestas dos a dog, las apUisis gen L (las dos 5.3uirtoron para los genio--

glosas y las dos inferiore para los genthiffirir). Posee tanhiln una l-

e, la iTnea oblicua interna c mí lohloldea; poi:.  encino de esta y un ro 

por fuera de las ap6fisis geni, se encuentra lz fonita Isublingual hura - 
la glánlula del misno nombre). Por debajo do esa m1.13tio llnea y a nivel de 
los dos o tres; Iltinos nolareS, 1 fosíta StfillaY. fiar (para las glándulas 
del mismo nombre). 

El borde superior o alveolar está ocupado par 3 AS eavidldes alveolo-'
ntarias (para la inlYlantaoi6n de los dientes) 

El 	borde inferior es nIldf...J1 -0,7v2f. ID y obtu5t 	:T.TU?flt o ea 	te ir, ter 
na, irunaliatairente por fuera de la sInfisi.s, la i'osita dirj;I:rica 	a'  
el th1:4culo del misno nombre) . En u parte externa, donde comtenzan 	ra,  
rnas¡ se encuentra un pequeño canal rxir el que paga la art:eria 

RN'IA. Son cuadriláteras, más anchas que altas y están oblieuamonte - 
dirigidas de abajo arriba y de delante atrás. Cada una de ellas pr,'.Uenta 
dos caras y cuatro bordes. 

La cara externa es plana y presenta, sobre toilo en su parto inferior, 
lineas rugosas para el masctero. 

La cara interna presenta en su centro el orificio superior del con— 

ducto dentario (para el nervio y los vanos dentarios inferiores). En el - 
borde de este orificio, p delante y debajo do) nastro, ue encuentra una 
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4.,....spina de 	la parte: :‘,p4 t...(2+ 	 j 	cit. 

ento cyritAljo paxta un caml ck 	d(.'.t7wendent, úl canal  
deo (para, el nervio y ].rara vason nUlonioideo). Toda 1a p:Art,y ínfoxior de 
esta cara está sembrada de verrugosidados p.,ara la inserción del. ptertgoi-
dw Interno. 

E!i kx'rdc anteri.or el cóncavo, fc.n:maxide un ca.nal. 

El. borde posterior 00igelnr:«.111b3 encorvado en forma de "S" Itálica, 
redc,rdeado y obtuso, está en relación con la par6tida. 

I1 borde :superior prose.nta en su pa.rte mcdie una gran escotadura, la 
escotadura signoidea, por la cual pasan el nervio y los VaN013 masetórices. 
Por delante de enta escotadura se levanta urm 	laminar en forma 
de triángulo, .11amada ap4.5.f 	coronoider! (para el rffilsculo temporal), Por 
detrás d: la escotzidura Iligrrryfdea Se encuentra una segunda eminencia, e) 
cóndilo del maxilar) es elipsoide, aplanado de delante atrás y con su eje 
mayor dirigido oblicuarilente de afuera adentro y de delante atrás; está 
sostenido pcx una pgrciÓn Me estrecha, el cuello, en cuyo lado int:fu-no -
se encuentra una depresión rugosa para el pterigoid&J 

El borde inferior se continúa directamente con el borde inferior del. 
cuesco. El punto saliente en que encuentra, yo detrás, el borde poste—
rior de la rarra, constituye el ángulo del maxilar o ángulo mandibular. 

CONIXJCIO DratARIO l'AFERSOR 

El maxilar inferior está constituido pgr. una ;sosa central. de tejido 
esponjoso, circunscrita en toda su extensión por una cubierta muy /mesa 
y resistente dc tejido ccmtpacto. Recorre cada una di:: 111.1i4 mitar]ru un cnn- 



duct_n, 	conducto dentario inferior, que comienza en la espina de Sptx y 

se dirige oblicuamente hacia abajo y adelanW hasta el segundo prerolar, 

dividielndosc en este punto en dos razas; una externa (conducto nentenia--

no), que termina en el agujero rentoniano, y otra interna (conducto inci-

sivo), que termina debajo de los incisivos, 
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1 • 	MUSCUUJS 11; T. A CABEZA 

zas nyloculos de la cueza se dividen en dog urupos 	:ulos mastica 
dores y 	ulos cutáneos de la cabeza. 

1.1 tI.JSCUUS Mr",STIChDORE.S.l 

Irys n1113culos masticadorl.,s son cur.,exo: 	ni ..toro y dos ptcri 
goideos, externoe internci. 

1, 2 Tri,1PORkt.. 

:Aplanado, t:rinagular o en abanico, rx:upa :la Cosa t-.ra1. 

INSERCIONES. Por arriba se inserta en la :l.Tniza c,p.- v.t temporal infe--
rior, la fosa tenyoral, la aponeurosis temppral. y el arco oi9ovilt ioo. Dep..  
de este punto sus fibras se dirigen hacia la aphfísis mronoides y se in-
sertan en su cara interna, su v1rt1ce y sus dos bordes, 

REIACIONES. Se le consideran dos caras y tres bordes. La tira Snter 
na esti en relacihn con la fosa temporal, y pon debajo 11e ella con los --
dos meisculos pterigoideos y el bucrinador. La cara externa está en rcla--
cihn con la aponeurosis temporal, el arco cigoaltico y cl rmsety:Iro. El.--
borde superior se corresrx:rnle oon el ángulo de unía de la aponeurosis --
tenporal con la pared craneal. El borde posterior ocupa la base do la aps. 
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f 	 . 	1: t 	.• • ,:ulti.,:tricyr 	f..".1. 	7,, .1Y :11 

lar. 

'Pres nervio ternr.r.frales profiirvlo:3:3I1bIIrKsdio 	ixaG 

terior, y ranas df.4 n'axila; inferior. 

ACCION. Elevador del Ina.zilar inferior y re.tract.or 	c6ndilo, cuan- 

do 15st:e ha sido corducido hacia adelante )20/7 el pterirpideo otterno. 

1.3 tv./....'31TEPt.) 

K 	úzculo corto, gruezo, adosado a la rara .7.x-terna do, la rama del 
nc i 1 ar inferior 

1.-.NSETCIONTZ. Coal.t.ren&.,  dos fascí.ctd:Ds: el. stip,-.117:,;:i.eirl1 y el profurzie. 

El superficial: del b,..›rde inferior d.d ato) c'ilt.f.ccr,  al zinuulo de 
la rrundnaula. El profundo: va del arcx c IJut re 1:3 	externa de la 
rama ascerdente. 

RELACICITES. Se consideran en'él dos caras y (.7uatro lx5rdi..1,s„ la cara - 

interna estr: en relación con la rama del maxilar inferior, con la escota-
- dura signoidea, e..n.41 la apófisis coronoides y coa el Oaccinvlor. La cara 

interna se relaciona c.nn los tritisculm cutánc,cti dr?. 	cara, la artería 
transversal de la cara, el conducto de SLenc.:i y 	rainificat:-..iones del — 

nervio facial. 

El borde superior n correspondu con el arw 	 1..›ordc, in 
feriar con el maxilar. El borde anterior con el maxi L 	uperior, con el 
buccinador y con la arteria facial en su pi,irté! rfw 	El borde p:5.1 



riacieJn 	ynav.i).ax. 

INERVACION. Nervio waseterino, ranu del maxilar inferior. 

ACCION. Elevador del maxilar inferior. 

1.4 PTERIGOIDI INTERM 

Está situado dentro de la rama del maxilar inferior. 

INSERCIONES. Por arriba en la fosa pterigoidea, de ahí se dirige ha-

cia abajo, atrás y afuera hasta la cara interna del ángulo del maxilar, -

en donde termina enfrente de la inserción del masebaro. 

MAMONES. Por dentro está en relación con la faringe, por fuera --
con el pterigoidea externo hasta llegar al maxilar inferior en donde se -
encuentran el nervio lingual y los vasos y nervios dentarios inferiores. 

LUERVACION. Rama del maxilar inferior. 

ACCION. Elevador de la mandíbula. 

1.5 PTERIGOIDEO EXTERNO 

Tiene forma de cono, su base corresponde al cráneo y el vértice al - 
cóndilo. Ocupa la fosa cigomática. 

INSEECIONES. Parte de dos fascículos que salen de la base del cráneo. 
Ll fascículo superior (e.sfenoidal) se inserta en el ala mayor del esfenoi_ 

des; el fascículo inferior se inserta en la cara externa del ala externa 
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de la apj.fisis pterigoides. De aquí los dos fascículos se dirigen a la ar 

ticulación t~oromaxilar, se unen entre si y se insertan en el cuello --

del cóndilo y en el mnisco articular. 

INEIWACION. Procede del temporobucal, rama del maxilar inferior. 

ACCION. Proyección hacia adelante del maxilar inferior al contraerse 

simultaneamente los dos pterigoideos, y la contracción de uno de ellos da 

movimientos de literalidad o de diducción, 

MUSCUIDS CUMEDS DE LA CABEZA 

Son núaculos delgados que están en íntima relación con la piel. En -

el adulto se dividen en cuatro grupos: 

- mdsculos cutáneos del cráneo 

- mdsculos de los párpados 

- mdsculoe de la nariz 

- mdsculos de los labios 

2.1 MUSCULOS CUTANDDS DEL CRANE0 

Son dos: el occipital y el frontal, unidos entre :35 por la aponeuro-

sis epicraneal. 

OCCIPITAL. Músculo cuadrilátero, situado en la parte posterior de -

la cabeza. 

INSERCIONES. Por arriba se inserta en la linea occipital superior y 

en la apófisis mastoidea, de aquí se dirige hacia arriba y adelante y se 

inserta en el borde posterior de la aponeurosis epicraneal. 



Pama auricular posterior del facial. 

ACCION. Tensor de la aponeurosis epicraneal. 

FRONTAL. M/sculo cuadrilátero situado en la parte anterior de la ca-

beta. 

INSERCIONES. Por arriba se inserta en el borde anterior de la aponeu 

rosis epicraneal por un borde convexo. Desde este punto desciende hacia -

el frontal, donde se confunde con los mdsculos piramidales y orbiculares 

de los párpados. 

INERVACTON. Pana tenporofacial del facial. 

RELACIONES. Las mismas qué en el rn(isculo precedente. 

ALniow. Tensor de la aponeurosis epicraneal. 

2.2 MUSCULOS DE LOS PARPAEOS 

Hay dos ansculos alrededor de los párpados: elindsfJu.!o orbicular y -

el músculo ciliar. 

ORBICULAR DE LOS PARPADOS. M.sculo aplanado que rodea el orificio --
parpebral a manera de anillo; su parte interna corresponde a los párpados, 

su parte externa sobresale de los plrpados y cubre la órbita. 

INSERCIONES. En el ángulo interno del ojo, por medio de un tendón --
formado por dos partes: una de ellas el tendón directo, se inserta en el 
labio anterior del canal nasal, y la otra, tendón reflejo, en el labio -- 
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posterior del mismo canal. Entre los dos se encuentra el saco lagrimal. 
En el ángulo externo, los fascículos musculares se entrecruzan y tenni-•-

na.n en la piel de la región. 

rEIJCIONES. Cubre el contorno de la órbita y el séptico orbicular y 

las cintillas de los tors,..)s. 

INERVACION. Rama temporofaotal del facial, 

ACCION. Esfínter de los párpados; sirve taMbión para la progresión 

de Las lágrimas. 

MÚSCULO DE ECIURR. Es un pequeño fascículo muscular que se inserta 

en la cara posterior del tendón reflejo del orbicular y se dirige desde 

este punto hacia la comisura interna de los párpados, para terminar. en -

dos fascículos por detrás de los puntos lagrimales. Sirve para dilatar -

los puntos lagrimales. 

SUPERCILIAR. Es un metsculo corto, extendido sobre la. parte interna 

del arco superciliar. 

INSERCIONES. Nace en la parte interna del arco superciliar, se diri 

ge hacia - arriba y afuera, y a nivel. del agujero supraorbitario termina -

en la piel. 

RELACIONES. Cubierto por el orbicular, cubre a su vez el frontal, 

INETIVACION. Facial. 

ACCTON. ›Xxae hacia adentro y abajo la piel de la ceja. 
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2.3 PUSCULOS DE LA NAREZ 

Son cuatro: piranddal, mírtiforme, transverso y dilatador de las --

aberturas nasales. 

PIRAMIDAL. Está situado en el dorso de la nariz, 

INSERCIONES. Nacido en los carttlagos laterales de la nariz y el --

borde inferior de los huesos propios de la nariz, se dirige hacia arriba, 

entra en contacto con el mdsoulo frontal, del que parece continuacith, y 

termina en la piel. 

REIACIONES. Los dos mdsculos están yuxtapuestos y descansan directa 

mente sobre los huesos de la nariz. 

IWERVACION. Atrae hacia abajo la piel de la regidn ciliar. 

TRANSVERSO DE LA NARIZ. Mdsculo triangular, adosado sobre el dorso 

de la nariz. 

INSERCIONES. Del dorso de la nariz, donde nace, se dirige hacia aba 

jo hacia el surco de la nariz y termina en la piel y en el nonsculo mirti 

forme. 

RELACIONES. Descansa directamente sobre el ala de la nariz. 

INERVACION. Como el anterior. 

ACC1ON. Estrecha las aberturas nasales, atrayendo los tegumentos ha 
cia arriba. 
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M1PXIFORME. Pequeño músculo radiado, situado por abajo de las aber-

turas nasales. 

INSERCIONES. Abajo, en la fosita mirtiforme, de aqui se dirige arri 

ba, para terminar en el subtabique del ala de la nariz. 

RELACIONES. Descansa sobre el maxilar superior y se halla cubierto 

por el orbicular y la ~osa gingival. 

INERVACTON. COMD el anterior. 

ACCION. Estrecha las aberturas nasales y hace descender el ala de -

la nariz. 

DILATADOR PROPIO DE LAS ABERTURAS NASALES. Músculo delgado, situado 

en la parte inferior del ala de la nariz, se inserta en el maxilar supe-

rior y en el ala de la nariz. Está inervado por filetes infraorbitarios 

del facial. Dilata las aberturas nasales. 

4 

• 



CAPITUW III.- 	uE lA n(CP. 

Ia boca, cavidad.  de la cal-.4eza del hombre y los animales, forma par-

te del aparato digestivo interviniendo en el proceso de la digestión, --
además de participar en ea. de la fonación. 

La digestión, cuyo objeto final es la asimilación, onnprende todos 

los actos que se realizan desde la ingestión de los alimentos hasta su -
transformación y absorción por la sangre. Iras actos mecánicos son la pre 

sión de los alimentos, so masticación y su deglución. 

1. MASTICACION 

La trituración y división de los alimentos cmienza en la lYx2 por 

la acción combinada de la mandíbula y de los dientes, de los mnnculos --

masticadores, de la lengua y de las mejillas. Los wviinientos de eleva—
ción y de descenso de la mandíbula facilitan el mordisqueo por los inci-

sivos. Despu6s de tomar un bocado, los movimientos en sentido vertical y 

los de desplazamiento lateral, hacen que los molares machaquen y fragmen 

ten los alimentos en porciones de tamaño suficientemente prnueño para --
ser deglutidos. Para esto, la saliva participa de varias maneras: 1) di-

solviendo alcpnos componentes de los alimentos; 2) digiriendo parcialiren 
te almidón; 3) ablandando el bolo alimenticio y 4) incorporando un revea 

tindento de mace, que facilita su tránsito por la cavidad bucal. 

Mientras los alimentos son masticados, circulan por la boca, estinu 
len los botones gustativos y liberan substancias estimulantes del epite- 



depreson.,:s 
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lin oliatorio. 	esto r: t...,.t.1*.snulos dependen en Llena parte la satisfac— 
ción y el placer de or.ner, y la iniciación de la sec,:reción gástrica. 

El masticar en exceso la anida no produce beneficio alguno, por — 
otra parte, la masticación insuficiente limita el aprovechamiento de los 
alimentos, sobre todo de vegetales provistos de cubiertas gruesas y fi--
brosas, que no son alteradas por la cocción. 

La articulación twporomaxilar permite realizar trilla clase de movi-
mientos, cacr.) son, movimientos pegueilos, movimientos laterales y, irovi--
mientas de propulsión y retropulsión. Los ndsculos que mueven el maxilar 
inferior pueden dividirse en elevadores y clepresores (ver cuadro adjun--
to), cada uno de ellos tiene además una función propi,ilsora o retropulso-
ra y, por la acción cutIbinada de los grupos de mlsoulos se obtienen los 
mc.nrinientos de lateralizael.1.5n o dirlticwión. • 

ma.setero 
propulsores 

'''..ss.-..pterigoldw interno 
elevadores 

retropulsores----- tempnral 

propulsores --pterigoiden externo 

d.„ igástrico 
retropulsores 	milohioidoo 



Pzkra que estos milscLI:Los 1-:e' ti 	 mi-v„; 

da La acción caabi nada de los rrl!Isculos 	la lengua y de las mejillas, 
1..)oneri lo1.1 alimentos sobre la arcada dentaria, 

La masticación consiste en una serie de movimientos reflejos, sendn 
que la exitación actue: sobre los incisivos, sobro 1,a mucosa bucolingual 
For delante de los molares o, sobre la mucosa bucal vecina a los unieres, 
al el primer cano se producen movimientos rapidos de la mandíbula por — 
contracción de la porción anterior del :pesetero: reflejo de roer; en el 
segundo, amplios inovindentos rítmicos de elevación y depresión de la man 
«bula: reflejo de masticación vertical y, en el tercero, movimientos de 
diducción del maxilar inferior: reflejo de rumiación. 

Iwi exitación de la mucosa bucal. por el bolo alimenticio provoca un 
reflejo do depresión del reoxilar inferior con inhibición del tono de ion 
elevadores Seguido de un 'reiyate" var aullesto del toro d estos intisc,:ulon, 
re.yitielndose este fent::meno en serie. 

1.3. DEGIAJCION 

Se entiende por deglución el pasaje 
al. estómr:::jo, Para su estudio, el acto de 
tiempos: un tiempo bucal, uno faringe° y 

de los alimentos desJe la boca 
la degluci6n se divide en tres 
uno esofágieo, 

El primer tianro, o tiento bucal, está bajo la dopender)ola de la v9, 
luntal. Los alimentos ya masticados y mezclados.; con ts.,iliva, o bien los - 
líquidos ingeridos, se x.lecci.onan primero en el espacio entre la punta 
de la lervjua y la cara posterior de les incisivos, De ahí. pasan al espa- 
cio formado por el hueco del dorso de la lengua y el. 	Ladar; la punta - 
de la lornrua se eleva entonces, 	 0.741-ra 	pa] a, lar y la arca- 



,Jperior, y 	de ia lisua se der..w. 1.11(:go 51.1 uarte 
anterior se elva en Irkun ,::onLra 	bóveda palatina hai.:iando que el boto 
se deslice 	atrnn coas en un plano inclinado. Por Gltima, la parto 
Posterior de la lengua se dirige bruscamente hacia arriba y atrás empu--
jando el bolo hacia la faringe. La contracciÓn del músculo adlohioideo - 

es el factor más importante en esta fase, aunque también intervienen el 

estilogloso y el palatogloso. 

El segundo y tercer tiempos de la deglución son punmnente reflejos 

y no dependen de la voluntad. Los est/mulos parten de las terminaciones 

nerviosas de la mucosa de la faringe, de la epiglotis y del velo del pa-

ladar, y por vía de los nervios glosofaringeos, van al centro de la de--
gluciÓn situado en el bulbo donde se coordinan las fuerzas motrices que 

tienen por efecto el complejo acto de la degluci(,n. 

El tiempo faríngeo es importante por cuan oo en él el bolo alinenti-

cio debe recorrer la faringe, en la que desembocan taffibiC:n vías.; respira-

torias. En efecto, el alimento que llega a la faringe podria seguir tres 

vías ¿dards de penetrar en el esófago: a) volver a entrar a la baca; b) 

penetrar en las fosas nasales; c) penetrar en la laringe. Mocanisnos ade 

ovados impiden que siga estas vías, mecanismos como la persistencia del 

estado de contracción de aquellos músculos que han provocado la proyec—

ción del bolo hacia la pared posterior de la faringe, lo que impide que 

dicho bolo vuelva hacia adelante; la contracci6n de los estafiloglosos - 

acerca los pilares anteriores, estrecMndose así el orificio bucal. Por 

otra parte, debido a la contracción de estos mIsculos, se ha creado una 
presión positiva en la boca y negativa en la faringe y en el esófago, lo 

que ayuda a la progresión del bolo. 

El cierre de las fosas nasales está ascvvrado por la elevación del 



‘.j• 	rid•-itr „ 	 ,le 	,..ons -_iico 	(•i C: 	'1;1; perie:.3- 
tari .1 nc..,E. exter os O i ntef nos Es 1.-.C.S rra-Jicu on son tarnb i Sn t3i 1.ü tadores de 
la crompa (1(1' eustaquio y r‹...kjulan. jr>or lo tanto la presión dentro de la. ca 

ja del eSsmparo. 

En algunos casos paU)1.6..;icos, debido a una parálisis o paresia de 
estos urca culos, se produce en el momento de la deglución, la regurgita--
c5.6n parcial de los líquidos hacia las fosas nasales. 

El cierre de la laringe está. asegurado porque este órgano se elava 

y se incltaa hacia adelante debido a la contracción de los mnsculos fa--
ringoestafilinos y estilofarf~. El orificio superior de la laringe se 

aplica así contra la base de la lengua, además, L1 cpiglotis cierra en -

parte dicho orificio y la contracción de los mrisrMos aritenoides aproxi 
ma entre si a las cuerdas vocales y a los carttlagos aritenoides. La ele 

vación de la laringe es el factor más inportante, puode extirparse la mi 
tad superior de la epiglotis sin que se perturbe la dejiución; en CaMr--
bio, ].as lesiones patológicas que impiden el libre uovimiento de la la—
ringe, dificultan grandemente el acto de la deglución. 

Si la substancia deglutida es un liquido o semiliounlo, hasta la --
contracción del milohioidc-o ayudada por la contracción de otros nasculos 
del piso de la boca y de la faringe para proyectar en forma de chorro a 
través de 3.a faringe dentro del es6fago. Si. la substancia deglutida es -
un sólido o ser,misól ido, aun su paso por 3.a faringe ;3e hace con gran rapi 
dei, intervienen oantracc.iones de los mt.isculcs constrictores. l faringe 
previamente cerrada, se abre bruscamente, creando asr. una presión negati.  
va  que favorece el paso del. lulo, cuya procres.;ón es ayudada ppr la con-
tracción sucesiva del const rictor rntslio .y del. constrictor de la faringe. 

cor:enzar.-  la deglución, en el tiempo bucal, se produce un movimiento 
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En el tercer tiempo La progresión del 1.)o.1.9 semisólid) o sólido es - 
ayirjjada por la acción de las contracciones del esófago que adquieren el 
carIcter de onda peristálticz,. En el caso de los líquidos, estos pasan - 
rapidamente desde la faringe al cardias, recorriendo el esófago que per-
manece relajado. 

La fuerza de gravedad ayuda al descenso de los alimentos líquidos o 
sardstilidos, pero en el hombre, la deglución puede realizarse aun en sen 
tido contrario a la fuerza de gravedad. Es posible que t.zista en el mo--
mento de la deglución una onda de presión negativa que aspire el bol.c --
alimenticio hacia el cardias. Posteriormente, los alimentos pasan al in-
testino, donde bajo la acción de los jugos biliares y panoreatieos, se -
transforman en quilo, que al.:,sc.Irlx,n las paredes inte.-s4,-.inales. Las partes 
no asimiladas prosiguen su camino y llegan al intestino grueso, apnstitu 
yendo los excretentos. 

2,- FONACION 

La voz es producida durante la espiración vor colahoraciÓn estrecha 
de los aparatos respiratorio y digestivo, Esta sufre medificaciones en - 
la boca y faringe de manera que origina una serie de sonidos eleme.nta3e.s 
o follaras, conocidos cato vocales o consonantes, los que centinados en - 
forma .adezuacla crean las palabras. Estas represent.f.-in ideas y constituyen 
la unidad bhsica del id toma. 

La palabra es pues1  la expresión más acatado del. lenguaje, Una Se--. 



de 2v.x.wiilmies ciamplej 	son 	 dables en su elaboración. En la 
palabra hablada el recmptr, que es el aparato auditivo con sus vías y - 
centros nerviosos, al ro.a:oger las palabras permite aprenderlas en la ni-
ñez y reconocerlas más 4--.te7c,tlante; el sistema nervioso central establece - 
las relaciones de ese sonido con la Idea que lleva cono atributo y elubp 
ra la respuesta motora; finulmnte, el aparato de la fonación la exterio 
rizará bajo forma de sonido, articulado. El gobierno que ejerce la audi—
ción sobre la fonación es permarentxt e inportanttoino, cmo se demuestra 
por los graves trastornos de la palabra a los que sigue la sordera y puf 
den llegar hasta la mudez. 

2.1 FORMACION MDCANICA D1 LA PPLABPA 

La formaci6n mecánica de la palabra presenta aualoglas fundamenta--

les con la de los instrUmentos musicales, en el sentido de que en ambos 

casos existe: 1.°una fuerza que pone en acciÓn el mecardsno, runa parte 
vibrante y, 3°un resonador, que refuerza ciertas vibraciones. En el caso 
del aparato de la fonacidn, la fuerza es el fuelle representado por, los 

pulmones y la traquea, con los mdsculos torne :L.07z; la parte vibrante es 
la laringe, con las cuerdas vocales que estrechan la salida del aire y 
L3 obligan a vibrar y, el resonador, son todas las cavidades supraglóti-
Cas (laringe, faringe y boca). 

La voz se produce por acción del soplo ospiratorío al pasar ¡..:Ar la 
glotis larIngea. Inmediatamente antes de hablar, la glotis se cierra Par 

acercamiento de las cuerdas vocales, y los mdsculos torácicos y abdontina 
les comprimen los pubones, elevando la presión dentro del árbol respira 
torio y cuando Ilsta ha alcanzado un determinado nivel, se produce la a--
pertura de la glotis y la emisión de la voz. 
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El papel firlanental. de la laringe es el de permátir que solamente 
el alra penetre en los pulnonos. Además, cumplo también un segundo papel, 
el de producir un sonido que luego se modifica en las cavidades suprag16 

ticas dando origen a la voz. Esto sonido laringeo puede ser emitido par 

el mismo sujeto en tonos de intensidad y altura diferentes, corro conse-

cuencia de la variación de uno de los tres factores siguientes: 1) la --
presión del soplo espiratorio, 2)'la forma de la glotis y, 3) la tensión 

de las cuerdas. De ésto resulta que el papel fonatorio de la laringe no 

se reduce a producir un sonido, sino también a dar las variaciones de in 

tensidad y tonalidad de la voz. 

El sonido laringe° sa genera por el pasaje de la corriente espirato 

ria, a presión, a través del estrechamiento glótico. La vibración de las 

cuerdas hace intermitente este pasaje (a chorros) y provoca ralo:Linos de 
aire en las cavidades supraglóticas. Las ráfagas de aire que hacen vi—

brar directamente al aire supraglótico y comunican luego esta vibración 

a las cuerdas. 

Todas las cavidades por las que pasa el aire espirado, se designan 

con el nombre genérico de cajas de resonancia, y anatomicamente compren-

den parte de las vías aéreas y digestivas: el pulmón y la. traguea, la la 

ringe, faringe, la boca, la nariz y sus cavidades anexas. 

La caja de resonancia no =tiple su papel en forma estática sir, di-

námica, ésto se debe a la. existencia de partes móviles o semin6viles, al 

lado de otras fijas CCM el paladar óseo, las fosas nasales, etc. Entre 

las móviles, cabe serialar: el velo del naladar y la Gvula que se levan--

tan más o menos y px2rndten o no la comunicación con la nariz; la lengua 
que levanta su punta o adelanta su base y agranda la faringe, en fin, --

los labios, las mejillas, etc. 



Las valformaciones, cxxclo son el labio leporino con o sin fisura del 

paladar y la falta de dientes o su mala implantacién, son causas que al 

modificar la configuraci6n normal de la caja de resonancia, alteran pro-

fundamente el timbre de la voz. En el aspecto dinámico también alteran -

la voz otras causas, como la parálisis del velo del paladar o la facial. 

El papel de la caja de resonancia es aumentar el volumen del sonido 

laringeo, que es débil, y reforzar algunos de sus armeinicos; prestando - 

asi a la voz de cada persona su timbre propio. 



C.7,P1.TUT.0 PI.-- EMBRIOILIGIA 

1. - DESCRIPC1ON 	DESARMLLO CizAWX)-FACIAL 

El período embrionario es, indiscutiblemente, el más inportante del 
desarrollo humano porque durante él ocurren una serie de transformacio,  

nes sucesivas en el embrión y que conducen a la constitución de un orga-

nismo en todo punto semejante al de sus progenitores. 

Esta etapa de formación es particularmente delicada para el embrión, 

ya que las influencias nocivas pueden perturbarlo y determinar uniforma- 
. 

ciones congénitas graves. 

El embrión se origina a expensas de un botón embrionario y a partir 
del octavo día de la fecundación. En la segunda y tercera sennnas de vi- 

da intrauterina se inicia el desarrollo de la región cefálicae 	este - 

mmento queda delineado por completo el embrión propianente dicho. 

Durante la cuarta semana el cuerpo del embrión va tomando forma pro 
gresivamente. 

Al final del primer mes, el centro de las estructuras faciales en -

desarrollo está formado por una depresión ectodórmica llamada estomodeo, 

la cual se encuentra redeada por el primer par de arcos farin:ieos o bran 

quiales. En el eMbrión de cuatro y media semanas de edad, se advierten -

los procesos nondibalares, los procesos nwilares lateralmente y la pro-
minencia frontal en dirección craneal. A cada lado de esta prominencia y 



- 31 

por arrlba cid esbunaleo, se adv:iart€ la plácOda nasal. 

Durante la quinta se lona aparecen los procesos nasomedianos y naso-

laterales rodeando a la plácoda nasal. Los procesos laterales formarán - 

laa alas de la nariz, y los nasonolianos originarán las porciones medias 

dé la nariz, del labio superior, el maxilar y todo el paladar primario.-

Mientras tanto, los procesos maxilares se acercan a los procesos hasorre-

dianos y nasolaterales, pero separados de los mismos por surcos bien dea 

Unidos. 

Simultaneamente a este proceso, y a ambos lados de la línea media, 

se encuentran unos engrosamientos separados por una visible escotadura, 

la cual persiste hasta que dichos engrosamientos se desplazan y se fusio 

nan en la llnea media completando él arco de la mandíbula. 

Para el final de la quinta semana, los ojos ocupan un sitio algo de 

].santero en la cara y las orejas comienzan a desarrollarse. 

En la sexta semana ocurren progresos nuy marcados en el desarrollo 

del maxilar. Los procesos maxilares crecen en dirección interna y osiapri 

merla los procesos nasanedianos hacia la línea media. Poateriormente, es 

tos procesos se fusionan entre si y se unen a los procesos maxr,lares ha-

cia los dos lados. En consecuencia, el labio superior es formado par los 

dos procesos nasanedianos y los dos procesos naxilares. 

Los carrillos se desarrollan par cambio de posicién de la lengua, - 

suelo de la baca y por el ensanchamiento del maxilar inferior. De manera 

secundaria, carrillos y labios son invadidos por mesénquime del segundo 

arco branquial; dicho mesénquima originará los Msculos de las mejillas 

y labios. 



irr procesos nasomed tonos se fusionan en le superficie y tambinn e 
nivel más profundo. Las et:tructuras formadas por la fusión de estos pro-
cesos recibe, en conjunto, el nombre de segmento intermax.i.lar, el cual. -
consiste en: 1) componente labial, que forma el surco del. labio superior 
o fil.trum; 2) componente m..akilar suncrior, que lleva los cuatro incisi-
vos y, 3) componente palatino, que fono el paladar primario triangular. 
Probablemente, una porción de la parte :tedia externa de la nariz también 
provenga, del segmento intermaxilar en dirección craneal. tyl porción prin 
cipal del paladar definitivo es formada por unas elevaciones de los pro-
cesos maxilares llamadas crestas palatinas, las cuilles aparecen en el em 
brión de seis se:tunas y descienden oblicuamente hacia artbos lados de la 
lengua. 

Las fosas olfatorias se hacen tras profundas, no sólo a consecuencia 
del crecimiento de los procesos nasales alrededor de las mismas, sino — 
también por el desarrollo de las propias fosas primitivas que pronto se 
abren camino hacia la parte superior de la cavidad oral. la masa de teji 
do primitivo, dentro de la cual se forma el tabique cartilaginoso de la 
nariz, deriva de la fusión de la línea rttelia de los procesos nasomdia--
nos originales. La parte superior del puente de la nariz proviene del --
hueso frontal y las alas de la nariz se originan de los procesos nasola-
terals. 

En el punto donde se encuentran los procesos nasolateral.es y el ma-
xilar, se observa una hendidura bien marcada que se extiende hacia el án 
gula interno del. ojo. Esta hendidura recibe e] narbre de surco naso6pti-
cc o hendidura nasolacsrimal. Pronto se cierra superficialmente y la por-
ción profunda se convierte en tubo, el conducto nasolagrirral, que vierte 
en la nariz el líquido procedente del saco conjuntival del. ojo. 



En las dos semanas siguientes las prolongaciones palatinas se acer-

can entre si en la linea media, se fusionan y forman el paladar secunda-

rio. Hacia adelante, las crestas palatinas experimentan fusión en el pa-

ladar primario y el agujero palatino puede considerarse como el detalle 

mediano de separación entre los paladares primario y secundario. Al me--

mento de fusionarse las prolongaciones palatinas, el tabique nasal crece 

hacia abajo y se une con la superficie cefálica del paladar neoformalo. 

1.1 APARATO BRANQUIAL 

Al ocuparnos de los embriones jóvenes, ya se han trabado algunas de 

las estructuras y de los procesos de crecimiento que intervienen en el - 
desarrollo inicial de la región cefálica. 

Desde el punto de vista de la Embriología, la cabeza en desarrollo 

puede ser divida en una porción neurocraneana y una porción visceral. La 

porción neurocraneana incluye, junto con sus estructuras de sosten, el -

cerebro, los ojos, los oídos internos y la parte nerviosa de los órganos 

olfatorios. La porción visceral incluye la terminación cefálica de] con-

ducto digestivo-respiratorio y las estructuras faciales conexas que se -

desarrollan en su mayor parte a partir del primitivo aparato branquial -

de los tipos ancestrales que vivían en el agua. 

El estudio del aparato branquial humano causa confusión a menos que 

se considere desde el punto de vista evolutivo. En peces y larvas de an-

fibios, el, aparato branquial forma un sistema de agallas para recambio -

de oxigeno y bióxido de carbono entre el agua y la sangre. Los arcos ---

branquiales forman el sosten de las agallas. El aparato branquial se de-

sarrolla en embriones humanos, pero como no se producen agallas, los ar-

oos branquiales en realidad son arcos faríngeos. Branquial proviene del 

griego "branchia", que significa agalla. 



El aparaLo branr.liai consiste de lo 5 1 guil.-?nL: 1) arcos branquiales 
2) bolsas faringeas o isrinquiales, 3) hendidura branquiales, 4) nv..ciora-

nas branquiales. La e.:11.61-, craneal d un smbr.1,'.'ln hmano en etapa inci—

piente giaarda cierta scnojanza con un anbriAn de re" en periodo semejan-
te. Para el final del período arbrionario, eseas estructuras ancestrales 
se han rairdenado y adaptado a nuevas funciones, Cl han desaparecido. La - 
mayor parte de las malformaciones conglnitas de cabeza y cuello se origi 
nan durante la transformaci6n del aparato branquial en derivados caracte 

rísticos del adulto. 

1.1.1 ARCOS BRANQUIALES 

Los arcos brarrin:lalc,s comienzan a desarrollarse en la etapa ternpra- 

na de 13 dwrta semana y se, .presentarl en forma de 	 t OflO.5 (Dblttylas 

re;áoi-171.ad,3s a cada 1 	de la. (...~za• 	r L. 	d21 	ir  3u. d. 

el final 'de 	 .r,;:x fuera, 	ver; r. J.::.nt.e cualro 

	

de arcos brury:ps; iL (r.t ..1.nte• y se:d.Jr.; 	3dn 

Lys arcos eSt',In saparad,,:;;; 	.1:or hendif.'!dy».-1,1; 
tan ea sucesin • mlne;y....dal. • • 

L..:1 aro nur-  Idibul.ar o primero se desarrolla a part , ..: 	prarineri 

cf;:cas: 1) el proceso marditni.lar (apSfisis), rals 	y ouctri el m- 

(ilar interior j, 2) el procr,t5.3o ntaxilar 1;:TtSfisis),pc.xj.uafío, c 	crin 

tribuye a formar el maxilar surerior. EL arco Ilioldeo o segundc., contribu 
a fortrar el hioides y las regiones ad,,,aoentes del cuello. Los arcos - 

situados caudaLiente al hioides se designan sdic cor el neurc.-.7..o. 

LOS arcos branquiales brindan sost-én a Jan u•arxle.s laterales de la 

p'arcir5n craneal de-1 intestino anterior o faringe prisv¿Ltiva. DI etapa ini 
cial, la boca se presenta coma una paqueña depre-,:i&l. en el ecto-cleriru de 



la 	 o lxca rimiria, Dicha bcy:,-t ni tiva, 
al 1.%rinciple, e:AZi 3cp.u,f,ia del intestino anterior o Iacinge primitiva - 

por una t.rnbr,ana bilamillar, la rtmbrana bucclarIngea, tanbién llamada 11 

nea bucofarírgea. Consiste por el exterior en ectoderno y por el inte---

rior en endodermo. Esta membrana se rompe aptoximadamente a los veinti--

cuatro días, de nodo que el aparato digestivo se comunica con la cavidad 

amni6tica. 

EVOLUCION DE LOS ARCOS BRANQUIALES 

El primer arco branquial participa en el desarrollo de la cara y se 

explica más adelante al hablar de esta regi6n. Aparecen pequeñas promi--

nendias auriculares en las porciones dorsales del primero y segundo ar--

cos branquiales alrededor de la primera hendidura branquial; estas promá 

nencias gradualmente se van fusion=k) para formar el oído externo u ore 

la. 

Durante la primera semana, el segundo arco (hioideo) crece ras que 

el tercero y el cuarto, formandose así una depresiÓn cet,JAórmic,1 llamada 

seno cervídal. Poco a poco las hendiduras branquials s.,7da a la cuar-

ta del seno cervical desaparecen, lo cual origina el contor:.o liso del - 

cuello. Los arcos branquiales candalwnte al primero, atertan poi:o a la 

piel de cabeza y cuello. 

1.1.2 DERWAIVS DE LOS CARTILAGOS DE LOS ARCOS PIRADaWIES 

El extrem dorsal del cartílago del prirt2r arco guarda íntima rela-

ción con el oldo en desarrollo y se osificap,,)ra formar dos huesos del - 

oído medio, el martillo y el yunque. La porcián intermedia del cartílago 

experimenta reclresión y el pericondrio forma el ligamento anterior del - 



11 	ligamanto a.,fericaar,zila7a 	ventral dc.1 primer 

tVaac.., llamada cartílago de. Mecl,aal, desaparae en ,rran medida; el maxi-

lar se desarrolla alrededor de esta pazte por virtud de osificación in--

tramembranosa. 

El extremo dorsal del cartílago del seg.uldo arco (cartílago de Rei-

chert) también 'guarda Íntima relación con el oído radio y se osifica pa-

ra•formar el estribo del oído mlio y la apófisis estiloides del bempo--
ral. La porción del cartílago entre la apófisis estiloides y el hueso --
hioides experimenta regresión y el pericondrio forma el ligamento estilo 
hioideo. El extremo ventral del cartílago dél segundo arco se osifica y 

forma las astas menores y la porción superior del cuerpo del hioides. 

El cartílago del tercer arco branquial está situado en la porción -

ventral del mismo y se osifica. para formar las astas mayores y la porción 

inferior del cuerpo del hioides. 

Los cartílagos de los arcos cuarto y sexto, en su región ventral, -

se fusionan y originan los cartílagos laríngeos, excepto en lo que se re 

flore a la epiglotis. El cartílago de la epiglotis se deaarrolla a partir 
de mesénqydma de la eminencia hipobranquial, derivado dc los arcos bran-. 
quiales tercero y cuarto. 

1.1.3 DERIVADOS DE LOS MUSOUIDS DE LOS ARCOS BRANQUIALES 

Los elemento musculares en los arcos branquiales forman diversos --

mOsculos estriados en cabeza y cuello y se nunexan nys adelante. 

1.1..4 DERIVADOS DE LOS NERVIOS DE LOS ARCOS BRANQUIALES 



r1,v., c;i3 que se w.stril..:uyen en IL 	rwc 

cr.IATto nervios branqu al S e f. (7..r.c.rit., 	,r;c:It:: que e L mes.'Snquina 

de los arcos branquiales eontribuye a formor la d~ y la mucosa de ca 
beza y cuello, estos territorios teciben fibras branquiales aferentes o 

sensitivas, Ta piel de la cara es inervada por el quinto par craneal ---

(trigtudno); sin embargo, sólo las dos ramas inferiores (nervios maxilar 

superior y maxilar inferior) se distribuyen en derivados del primer arco 

branquial. Estas ramas también inervan los dientes y la mucosa de cavidad 

nasal, paladar, boca y lengua. 

El séptimo par craneal (facial), el noveno par craneal (glosofarín-

geo) y el clIcimo par craneal (vago) se distribuyen en los arcos branquia 

les segundo, tercero, .cuarto, quinto y sexto, respectivamente. Los ner--

vios de los arcos segundo a sexto tienen poco territorio cutáneo, pero - 

inervan la mucosa de la lengua, faringe y lar..;nge. 

Todas Las estructuras que derivan de los oumponentes de los arcos - 

branquiales aparecen en el cuadro del anexo 

1.2 BOLSAS FARINGEAS 

la faringe primitiva es ancha cranealmente y se angosta en dirección 

caudal para continuarse con el esófago. El endodexuo de la laringe revis 

te Las porciones internas de los arcos branquiales y pasa a formar las - 

bolsas faringeas o branquiales. 

Aparecen pares de bolsas en sucesión craneocaudal entre los arcos - 

branquiales, esto es, la primera bolsa faringea está situada entre el --

primero y el segundo arcas branqudales. 



hay cuatro peras de bolse3 bien denidos; el quinto par falta o es 

rulimentario. El endodermo de las bolsas faríngeas se pone en contacto - 

con el ectodermo de las henliduras branquiales y juntos forman las ~-

bramas branquiales que separan las hendiduras y las bolsas. 

1.2.1 DERIVADOS DE LAS BDIE.A.5 FARINGEAS 

La primera bolsa faríngea se dilata para formar el fondo de saco tu 

botinOnico y rodea a los huesecillos del oído medio. La porción distal 

dilatada de este fondo de saco pronto se pone en contacto con la primera 

hendidura branquial (primordio del meato auditivo externo) y posterior--

mente contribuye a formar el tímpano. El fondo de saco tubOtiirOnico ori 

gi.na la caja del tímpano y el antro mestoideo. La cmunicación con la fa 
ringe gradualmente se alarga hasta formar la trampa de Eustaquio. 

La segunda bolsa faríngea, aunque borrada en su mayor parte al for-
marse la anigdalapalatina, una porción de esta bolsa permanece cale la 
fosa amágdalina.. El endodermo de esta bolsa prolifera y forma yemas que 
crecen hacia el mesenquima circundante. Las porciones cce-izzales de estas 

yemas se disgregan, lo cual forma las criptas amigda3 -ina,e. El endodermo 

de la bolsa forma el epitelio de la superficie y el revestimiento de las 

criptas de la amígdala palatina. Aproximadamente a las veinte semanas, - 

el mesénquima que rodea a las criptas se convierte por diferenciación en 

tejido linfoide y pronto se organiza en nódulos linfoides. 

La tercera bolsa se dilata en una porción bulbosa dorsal y maciza y 

una parte alargada ventralmente y hueca. Su conexiÓn con la faringe se - 

convierte en Un conducto angcsto que experimenta degeneración. Para la - 
sexta semana, el epitelio de la porción dorsal ccmienza a convertirse.  --

por diferenciación en una glándula paratiroides inferior. El epitelio de 



vent.cal alarga¿la de. las cies bc. i3as e>:perinta proliferaci6n 

y lbs cavidades se borran. Los,  dos primordios del timo y las glándulas - 

paratiroides pierden las conexiones con la faringe y después emigran cau 

dalmente. En etapa más avanzada, las gldndulas paratiroides se separan -

del timo y llegan a situarse en la cara posterior de la glándula tími—

das que para esta etapa h descendido desde el agujero ciego de la len--

gua. 

La cuarta bolsa fatingea tanbién forma una porción dorsal abultada 
y una porción ventral alargada, su conex.Lón con la faringe queda reduci-

da a un conducto angosto que pronto experimenta degeneración. Para la --

sexta semana, cada porción dorsal se convierte en glándula paratiroides 

superior que se sitúa en la superficie dorsal o posterior del tiroides. 

La porción ventral alargada de rada cuarta bolsa far!rjea se convierte -

en cuerpo ultimobranquial, que se fusiona con el tiroides y después exp.1 

rimenta propagación para originar las células parafoliculares o células 

del tiroides. Estas células almacenan y secretan calcitonina, hormona --

que participa en la regulación de la concentración normal de calcio en -

los líquidos corporales. Las células que secretean calcitonina probable-

mente provengan de diferenciación de las células de las crestas neurales 

que emigran a los arcos branquiales caudales. 

La quinta bolsa faríngea es una estruutura rudimentaria en el em—
brión humano. Si se presenta, desaparece o se incorpóra parcialinte en 

la cuarta balsa formando una pequeña porción ventral de la ndsma. Este - 

llamado complejo farIngeo caudal, se convierte en un cuerpo ultimobran—

qpial. 

2.- GLANDULA. TIROIDES 



tireides ccmienza a dcaerrollana en la c.ea,e* semana de gesta—

ción a partir de un engrosamiento endodérmico en 3a lir,ea lea:lie que apa-

rece cal el suelo de la taringn primitiva. 

Al alangarse el embri6n y crecer la lengua, el tiroides en desarree 

llo desciende en la porci6n anterior del cuello, queda unido a la lengua 

por un conducto angosto, el conducto tirogloso, y su desembocadura en la 

lengua se llama agujero ciego. 

Generalmente, a las seis semanas, la glándula tiroides ha alcanzado 
su sitio definitivo por delante de la tráquea, despareciendo el conducto 

tirogloso. La deseMbocadura original del conducto tírogloso persiste co-

mo un hundimiento rudimentario, el agujero ciego de la lengua. 

LF2GLIA 

Hacia el final de la cuarta semana, aparece una elevaci6n mediana -

algo regular en el suelo de la faringe, en direcci6n craneal inmediata -

al agujero ciego; esta elevaci6n, el tubérculo impar, es la primera indi 

cación del desarrollo de la lengua. En breve, a cada lado del tubérculo 

tapar aparecen dos protdberancias linguales laterales. bstas tres eleva-

ciones resultan de proliferación del mesanquire en las porciones ventro-

maliales del primer par de arcos branquiales. Las protuberancias lingua-

les laterales crecen rapidamente, se fusionan entre si y exceden del tu-

barculo irTer. Estas protuberancias una vez fusionadas, forman los dos -

tercios anteriores o cuerpo de la lengua. El plano de fusi6n de las tu-

refacciones linguales laterales queda señala: lb superficialmmte por el -
surco mediano de la lengua yen ..l interior por el tabique median fibra 

so. El tub6rculo impar no forma parte irportante de la lengua del adulto. 



- 

L1 tercio posterior o raíz de la lengua inicialmente corresponde a 

dos elevaciones que aparecen caudalmente al agnjero ciego, y son: 1) có-

pula, formoda por la fusión de las porciones ventromediales de los segun 

dos arcos branquiales y, 2) la eminencia hipobranquial, más voluminosa, 

que se desarrolla caudalnnnte a la c4pula a partir del nesodermo en las 

porciones ventromediales del tercero y cuarto arcos branquiales. 

Al desarrollarse in lengua, la cópula es excedida gradualmente por 

la eminencia hipobranquial y desaparece. En consecuencia, el tercio pos-

terior de la lengua se desarrolla a partir de la porción craneal de la - 

eminencia hipobranquial. La línea de fusión de laá porciones anterior y 

posterior de la lengua es señalada, en tAIrminos generales, por una forma 

cibn en "V" 1Lainada surco tenmimil. 

El mesodermo de los arcos branquiales forma el tejido conectivó, los 

vasos linfáticos y sanguíneos de lengua y, probablemente, algunas de las 

fibras musculares. 

3.1 PAPILAS Y DOIDI\W GUSTATIVOS 

Las papilas de la lengua aparecen alrededor de las ocho semanas. --

Las papilas circunvaladas y foliadas aparecen inicialmente en íntima rela 

ci6n pon las ramas terminales del nervio glosofaringeo que induce a su - 

desarrollo; las papilas fungiformes aparecen posteriormente, por induc—

ción de la cuerda del tímpano, rama del facial. Todas las papilas, poco 

a poco adquieren botones gustativos. Las papilas filifonnes se desarro--

llan durante el período fetal incipiente y no guardan relación con ner—

vios. Posteriormente se establecen vías reflejas entre los botones gusta 

tivos y los músculos faciales; porque pueden provocarse respuestas faCia 

les por substancias de sabor amargo. 



3 . 2 IN 	ION DE LA LENGUA 

La inervación sensitiva de la mucosa de casi todos los dos tercios 

anteriores de la lengua (cuerpo) es por La rama lingual del nervio maxi-

lar inferior, rama del trigIbino. Aunque el nervio facial es el que com—

rresponde al segundo arco branquial, la cuerda del tímpano, rama de este 

nervio, se distribuye en los botones gustativos en los dos tercios ante-

riores de la lengua, excepto en las papilas circunvaladas. Dado que el -

componente del segundo arco es excedido en crecimiento por el tercer ar-

co, el nervio facial no se distribuye en región alguna de la mucosa lin-

gual. Las papilas circunvaladas en los dos tercios anteriores de la len-

gua son inervadas por el glosofartngeo, nervio del tercer arco branquial; 

ésto se debe a que la mucosa del tercio posterior de la lengua se despla 

za algo hacia adelante según se desarrolla este órgano. 

El tercio posterior de la lengua (raíz) es inervado principalmente 

por el glosofaringeo, nervio del tercer arco branquial. El nervio larin-

geo superior, rama del vago, del cuarto arco branquial, inerva una peque 

ña zona de la lengua por delante de la epiglotis. Los mfisculos de la len 

gua reciben fibras del nervio hipogloso. 

4.- GLADUI.AS SALIVALES 

Las glándulas salivales comienzan como proliferaciones macizas de -

células del epitelio de la boca primitiva durante la sexta y la séptima 

semanas. La glándula parntida se desarrolla a partir de yemas que nacen 

del revestimiento ectodémico del estomadeo o boca primitiva. Estas ye--

mas se ramifican para formar cordones macizos coh extrwcs redondeados. 

Después, estos cordones se canalizan y los extranos redondeados experi--

.mentan diferenciación para convertirse en acinos. Las glt,ndulas 



laiac 	desarrollan a p.ir del enlode:1.w, W:; suelo de la boca. Una -- 

prcdongación celular macia crece hacia atrás lateralmente a la lengua, 
despuós se arboriza y convierte per diferenciación en acinos. Lateralmen 

te a la lengua se forma un surco lineal que despuéS se cierra para for--

mar el conducto wlamaxilar. Las glándulas sublinguales aparecen algo des 

pués de las otras glándulas y se desarrollan cano yemac múltiples del en 

dodermo en el surco paranngual. 

5.- PALADAR 

El paladar se divide en dos partes: el paladar primario y el pala--

dar, secunIario. Si. desarrollo comienza a partir de la quintasemana, p

ro la fusión de sus partes sólo llega a su fin aproxinmdamente para la -

decimosegunda semana. 

5.1 PALADAR PRIMARIO 

Sedesarrolla al final de la quinta semana a partir de la porción -

más interna del segmento intennaxilar superior. 

5.2 PALADAR SLCUNDARIO 

Se desarrolla a partir de dos salientes mesodórmicas horizontales -

de la superficie interna de los procesos uwilares, las crestas palati—

nas; dstas, gradualmente crecen una hacia la otra para fusionarse junto 

con el paladar primario y el tabique nasal. Se desarrolla hueso intermam 

branoso en el paladar primario, lo cual forma el segmento pi-e:maxilar su-

perior que lleva los irn-:isivos. Al mismo tic npo se extiende hueso de los 

maxilares y los palatinos hacia las prolongaciones palatinas for:rondo el 

paladar duro u óseo. Las porciones posteriores no se osifican, exceden - 



nas:al. y :sie fusionan para formar el paladar blando y la Uula, 

Z.:2sta, es la ultima parte del paladar que se forma. El rafe palatino seña 

la permanentemente la línea de fusión de las prolongaciones o crestas pa 

latinas. 

6.- CAVlDADES NASALES 

Dárante el segundo mes de la gestación, los sacos nasales crecen en 

dirección dorsocaudal ventralmante al cerebro en desarrollo. En etapa 

inicial, estos sacos están separados de la cavidad bucal por la mernbrana 

buconasal, la cual pronto se rompe de mcdo que quedan en comunicación --

dando origen a las coanas primitivaS situadas por detrás del paladar pri 

vario. Despuós de desarrollarse el paladar secundario, las c.:canas se si-

tilan en la unión de la cavidad nasal y la faringe. 

Cuando las prolongaciones palatinas se fusionan entre sí y con el -

tabique nasal, vuelven a separarse las cavidades nasal y bueaL Esta fu-

sitin taMbión origina separación de Las cavidades nasales una de otra. 

Mientras están ocurriendo es Los cambios, se desarrollan los corne—

tes superior, medio e inferior en forma de elevaciones de la pared late-

ral de la cavidad nasal. Además, el epitelio éctodórmicó en el techo de 

cada cavidad nasal. se  torna eSpecializado en la región cdfatoria. 

7.- TER.1.1.1.::.A.C:I(XJ DEL D.C1:-;11.R .C.T.ID 

El (k,sarrollo definitivo de h cara se efecUna jenbawnt:e y se deb,-.A 

principalmente a los c«" jos en .1J,s Ir::1-,..oreicres y le sitaaciAn.relaLiva 

de los Onmponentes faciale9. 



el porlodo fetal 	 la nariz es aplanada y la ruirWrilaia 
I.J,:›oo desarrollada; adquiore la frynlva caracterYstica cuando el desarrolle,  
facial ha finalizado. El cerebro.aumenta de dinenSiones, lo cual produce 
Frente saliente, desplazaniento media' de loá ojos y elevación de las --

orejas. 

La pequeñez de la cara 

a que el maxilar superior e 

dientes y a las dimensiones 

xilares. 

en relación a la cabeza en general, se debe 

inferior son rudirrentarios, a la ausencia de 

peqpeñas de las cavidades y de los senos ma— 



ES1RUCIURAS QUE DERIVAN DE LOS COMPONOVTIIS DE LOS ARCOS 

BRANQUIALES E INERVACION DE LOS ANOS BRN.,/QUIALES 

ARa) 
	

NERVIO 
	

MUSCUUDS 
	

ESTRUCTURAS OSES 
	

LIOAMi'jAYOS 

Primero 

Manatbular 

Tr.ignnino* 

(V) 

Masculos masticadDres** 

Nlilohicideo y vientre ante 

rior del digástrico. 

Masculo del martillo. 

Periestafilino externo. 

Martillo 

Yunque dcd. 

Ligamento ante!' 

p 	110 

	

Ligamento •:.; 	•i....••• • 

Iroxi 

Segundo 

Hioideo 

Tercero 

Facial 

(VII) 

GloSofa- 

ringeo 

(IX) 

Músculos de la expresión - 

facial*** 

Del estribo. 

Estilohioideo. 

Vientre posterior del di--

glisLrico. 

Estilefaringeo. 

Estribo. 

Apófisis estiloides. 

Asta menor del hioi- 

des. 

Parte superior del - 

cuerpo del hioides. 

Asta mayor del hioi 

des. 

Porción inferior del 

cuerpo del hioides. 



ESTRUCTURAS QUE DERIVAN DE IDS ODMPONEUTES DE LOS ARCOS 

13 13 AMI/á Let9  El aa YAC ION  rcg_1,011_813Ln,'"; 11WWW: XLIZ_  

ARCO 	NERVIO 	 MÚSCULOS 	 ESTRUC'IURAS OSEAS 	r. IGAI,":1 t)mei 

Cuarto y 
Sexto**** 

Respectivamente, 	Faríngeos y larIn- 
nervio lartngeo 	geos. 
superior y ner— 

vio lar'rngeo re- 

currente, ramas 

de]. vago (X) 

Cartílago tiroides. 
Cartílago crio:Jides. 
Cartílago ari.tenoides. 
Cartílago corniculado 
o de Santorini. 
Cartílago cuneifonne 
o de Wrisberg. 

..1t4....1,0~111701,"..,~4.111.21‘,S4.r...111.11Tia~1§~410,441~a<n:r.,,,Z4t..,1,11.1,4 

El. nervio oftálmico, primera rama del trigémino, no inerva componente branquial alguno. 
nvisetero y pterigoideos interno y externo. 

Buccinador, auriculares, frontal, cutáneo del cuello, orbicular de los labios y nrbicular de los -- 
párpados. 

A veces falta e_ quinto arco branquial. Cuando se presenta, es rudimentario ceno el sexto y no sue 
le tener barra cartilaginosa identificable. 



CAPTEULL.) V. - 17:1'.'..0IfrilA LL. LAS ALTERAf.:i1):::V2r:; 

1.- l'ERATOLCGIA 

Las malformaciones congaitas son anorralias anatrwicas que se presen 

tan al nacer. Pueden ser macroscópicas o microsc6picas, superficiales o 

dentro del organismo. 

Teratolcgía proviene de la palabra griega teratos, que significa --

"mounstruo" y logos, que significa "estudio de". Es la rama de la arbrio 

logia que se refiere al deqarrollo anormal y las causas de las malforma-

ciones oonggnitas. 

Aldedor del 20% de las muertes en el período perinatal se atribuyen 

a malformaciones congénitas. 

Se acostumbra clasificar las causas de malformaciones congénitas en 

Lo siguiente: 

1° Factores Genéticos (anomalías cromosómicas o genes mutantes). 

2° Factores ambientales. 

En la mayor parte de los casos es imposible precisar con certeza 

los factores que causan las malformaciones. 

2.- FACTORES GENETICOS 

Cualquier mecanismo complejo cono la mitosis o la meiosis, puede --

presentar disfunción. El canplenento cronos6mico puede experimentar dos 



• ,..mittl)ic:i3; 	y 

factorei? gentlices son agentes etiol&jicos que inician 7ecahis-

nos de malformaciones por mallos bioquímicos o de otra ín:lole a nivel. --

suldelular, celular o tisular. El mecanismo puesto en marcha por el fac-

tor gen6tico puede ser iydrintico al nocanismo causal. desencadenado por un 

terati5geno ambiental, o semejante al mismo. 

2.1. NWIALIAS NUMERICAS DE LOS CROPCSOMA.S 

En estado normal los cromosomas se presentan en pares: los dos cro-

mosahas que forman el par se llaman hem logos. Las mujeres tienen dos pa 

res de autosomas más dos cromosomas X, y los varones 22 pares de autoso-

mas más un cromosoma X y uno Y. Uno de los dos crompsomas X en la mujer 

forma una masa de cromatina sexual que no se presenta en las células de 

varones normales ni en la mujer que carece de un cxceoscma sexual. 

Los cambios de número de cromosomas corresponden a aneuploidia y po 

liploidia. 

2.1.1 ANEUPIDIDIA 

Recibe este nombre cualquier desviaci6n del namero diploide de 46 - 

cromosomas. Las células pueden ser hipodiploides (por lo regular 45), o 

hiperdiploides (por lo regular 47 a 49). 

2.1.2 MONOSOMLA 

Los eiduriones con falta de un croacsoma suelen unrir. Por ello, la 

monoscmía de un auLnsonu es pee trecuente es sujeto; vivos. El 97% de - 



pc.-sco 
carct-J-7.,-¡,.:2 de ST.n» -.7 ,-..? 	Tw—,er c  Disfíenesia 

2.1.3 TRÍSOMIA 

Esto es cuando se prcrrentart tres crortoson4]5.; en lugar del par normal. 
La causa corriente es la falta de disyunción que originn una célula ger-
minativa con 24 crocosanas en lugar de 23, en consecuencia, un cigoto --

con 47 cromosomas. 

La triscmta de los autosomas guarda relación principalmente con ---

tres síndrones: el SInlrone de Trisomía 21 o de Down, es el más frecuen-

te, en él hay tres cronosomas número 21. Son menos frecuentes la Triso--

mía 13 y la Trisculfa 13. La trisom'la 22 es menos frecuente. Las triso---

mías autosémicas se presentan con frecuencia creciente según aumenta la 
wad. de la mujer, particularmente la Trisomía 21. 

La trisomía de los cromosomas sexuales rara vez se descubren antes 

de la adolescencia. 

2.1.4 TITIRASMA Y PENIMDMIA 

Algunas personas, por lo regular con retardo mental, tienen cuatro 
o cinco cronosomas sexuales. Generalasante, cuantz) mayor sea el nerwro de 
cromsomas X, mayor será la gravoiad del retardo mental y del impedimen-
to fLsiCo. Los cronoscrvis sexuales adicionales no refuerzan caracteres - 
mscu 1 inos o feweninos. 

2.1.5 MOSAICISNT.) 



esuitar de fbita d LC 	div.c- 
nelicas de seywntan. C.J.:uti:1-1,,  la 1.,j1rCila 	un eforiwcaa 
tardo en La anafase; los croirl.;wiras se separan normal"te, •p.7:re Ln cro- 
nos" se retarda en la migración y por últluo se pierde. 

2.1.6 POLTPEDIDIA 

Las células poliploides poseen múltiplos de ntineros haploides de --
croarlsomas. Es causa importante de aborto espontáneo. 

la forma más cxxnún de poliploidia en embriones es la triploidia 
(69 cronesanas). Aunque luln nacido algunos productos, todos mueren en po 
oos días. 

2.2 ANWAL:LAS ESTRUCIUIVILES DE IDS CROhnsonrks 

La mayor parte de las anomalías estructurales resultan de roturas - 

cromosómicas provocadas por diversos factores ambientales, de la índole 
de la radiación, fármaoos y virus. la clase de anomalía que resulta de--
pende de lo que ocurra en los segmentos rotos. 

2.2.1 TRANSCCACION 

Es la transferencia de un segmento de un cronosoma a un cronesoma - 

no horn5logo. Es recíproca, cuando hay intercambio de segnentos de dos 

cromosomas no homólogos. No origina obligadanente desarrollo anormal. 

Aproximadamente del 3 al 4% de las personas con Síndrome de Dow corres--

ponden a triscmías por traslocación. 

2. 2 2 PFIRD1 DA 



Cu:1:-.2o un - sor 	u 	arl:e del 	z.,erderse, 

pelxdida terminal parcial del buzo corto final e,e,. un crow.vo nemere 5 

origina el Strydrome de Maullido. lins neonatos afectados tienen llanto d15.  

bil semejante a un maullido, microcefalia, retardo rental grave y cardio 
patía congnnita. La única nonifestaciew invariable es el retardo aental. 

El crunnexxna anular es una clase de cranosens por pérdida, en la --, 
cual se han perdido los dos extreans y los cabos se han unido para for---

mar una estructura en anillo. 

2.2.3 DUPLICW1ON 

Puede presentarse osara parte duplicada de un cranasoma: 1°  dentro - 

del cranoscnu, 2° unida a uncromosana o, 3° cone fragmento separado. Es 

mas frecuente que las péxdidas y son menos perjudiciales porque no hay - 

pérdida de material genatico. 

2.2.4 INVERSION 

Es una aberración cromosánica en la cual hay un fragmento de un cro 
nesama. La inversión paracantrica se circunscribe a un brazo de un cromo 

sana, las pericantricas afectan los dos brazos e incluye al centrómero. 

2.2.5 I.W1~.SC41 

El centrexnero se divide transversal y no longitudinalmente. Es más 
cantan del croansoma X. 

2.3 MALIAOMAZIONE5 POR CWES Mlintl.NTES 



la 	 a 	.Jas 

nes ,;,u1-1.1.1cas se debs a (.1-nes -reJantes. DacU 	•stas manifesbacienes - 

se herealin se<All las leye::, Merdelianas, puede predecirse la posibilidad 

de que aparezcan en los hijos del sujeto afeeuado y en otros familiares. 

Son menos frecuentes que las auccullas numéricas y estructurales. 

Aunque muchas genes experimentan mutación, la mayor parte de ellos 

no causan malforaaciones congelnitas. Son ejemplo Je malformaciones congó 

nitas con herencia dminante la acondroplasia y la polidactilia o dedos 

supernumerarios. Otras malformaciones se atribuyen a herencia autosómica 

recesiva, COTO la hiperplasia suprarrenal cong/inita y la microcefalia. 

3.- FACTORES MB ITZTrALES 

Aunque el embrión humano está bien protegido en el Citero, algunos -

agentes, llamados teratógenos, pueden producir malformaciones congónitas 

cuando se están desarrollando tejidos y órganos. Los órganos embrionarios 

son más susceptibles a los agentes perjudiciales durante los períodos de 

diferenciación rápida. 

Se han descrito seis mecanisnre que pueden causar malformaciones --
congénitas: 1° crecimiento subnormal; 2° resorción subhonnal; 3' resor—
ción excesiva; 4° resorción en sitios inadecuados; 5° crecimiento normal 

en sitio anormal y, 6' crecimiento normal excesivo de un tejido o una es 

tructura. 

Los teratÓgenos son capaces de producir falta de disyunción miótica 

durante la segmentación, que origina anomalSas cronc,s6micas, las cuales 

producen malformaciones ocngénitas. La radiación tiende a producir anoma 

lías del sistema nervioso central y ojos, adonás, retardo mental. El vi- 



w de la rublola causa principalmente cataratas, sordera y malformacio-

nes cardiacas. La talidocidda provoca malformaciones esqueléticas y mu—

chas otras. 

3.1 FARMNODS 

Se sospecha que varios fármacos tienen potencial terat6geno a causa 

de algunos casos clínicos bien comprobados. 

3.1.1 ALCALOIDES 

La cafeína y la nicotina no producen malformaciones congénitas, pe-

ro la nicotina afecta el crecimiento fetal, son más frecuentes los par--

tos prematuros y los productos pesan menos. La nicotina disminuye el cau 

dal sanguíneo uterino, lo cual baja la concentración de oxígeno en el es 

pacto intervelloso trastornando el crecimiento celular del feto y puede 

tener efecto perjudicial sobre el desarrollo rental. 

3.1.2 ALCOHOL 

Los hijos de alcoholices crónicas presentan deficiencia prenatal y 

postnatal del crecimiento y retardo mental. Además, generalmente hay mi-

crocefalia. 

3.1.3 ANDRDGENOS 

La administración de progesterona con el fin de impedir el aborto - 

ha producido virilización de fetos femeninos. 

Se sospecha que son terat63enos los anticoncepcionales con progest6 



cenos y estrógenos ingerdos durante 13s etapas iniciales del enbe.razo -

inadvertido. 

3. 1. 4 ACT11.1310TIODS 

El tratamiento con tetraciclina durante el segundo y tercer trimes-

tre del embarazo puede causar defectos menores de los dientes y trastor-

nos del crecimiento óseo. 

3.1.5 ANTICOAGULANI'ES 

La mayor parte de los antimagulantes, excepto la heparina, atravie.  

zan la barrera placentaria y pueden causar hemorragia fetal, la warfina 

tiene potencial teratógeno produciendo hipoplasia de loe huesos nasales 

después de que la madre recibió este tratamiento en el periodo critico -

del desarrollo embrionario. 

3.1.6 ANTBUNULSIVOS 

Pueden causar dismorfia fetal, defectos cardtaoos, labio y paladar 

hendido, hipopLasia digital y retardo del crecimiento intrauterino cuan-

do se administran a embarazadas. 

3.1.7 ANTITU4DRALES 

El tratamiento con antagonistas del ácido fólico durante el periodo 

embrionario suele producir suerte intrauterina, sin esbargo, del 20 al -

30% de los casos que sobreviven hasta término, presentan malformaciones. 

3.1.8 CORTIODSTER)TDES 



poops datus de (:c. la con.:i:-Jena u.r(Árlu¿.ca r;aladair hendido u ---- 

otras.:. inlulfotwaciones en e,libr5nes 1!!1~, por lo que se le cowiidera co 

no un terat6geno Mbil. En 1..00Ds casos se ha ccaprobado que guarda rela-

citn con el nacimiento de niños con defectos. 

3.1.9 INSULINA Y FARmAcrs HIPOGLUCMIANTES 

La insulina no es teratógiLma, excepto posible monte en el tratanien-

to de la mujer con choque insullnico. A los fármacos hipoglucémicos se -

les ha atribuido malformaciones congénitas, poro las pruebas de la tera-

togenicidad son escasas. 

3.1.30 FARMACDS TIBOIDDOS 

El yoduro de potasio en medicamentos para la tos y el yodo radioac-

tivo pueden causar bocio congenito. El bocio por deficiencia de yclo pue 
de causar en la mujer cxetinisma congenito (detención del desarrollo fl-

sim y mental). 

3.1.11 TALIDOMIDA 

Se han recopilado muchos datos de que este fármaco es teratrIgeno. -

Un dato característico del Stmdrome de Talidomida es la meramelia (loco-

mella o extremidades en aleta de foca), pero las malformaciones varízln - 

desde amena (falta de extremidades), pasan por períodos intermedios de 

desarrollo (extremidades rudimentarias), hasta llegar a la meros elia (ex 

tremidades cartas). La talidomida buil:den causa muchas otras malformacio 

nes. 

3.1.12 LSD Y MARI IUANA 
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Hay nociones contradictorias acerca de los efectos de LSD y la mari 

huana sobre el desarrollo embrionario. Recientes estudios demuestran que 

LSD puedo ser terathbgeno si se ingiere en etapa temprana del embarazo. -

La LSD pura ingerida en dosis moderadas no causa daño genético demostra-

ble. Después de emplear LSD y marihuana, se han informado casos en los -

que hay malformaciones de las extremidades. En resumen: no hay datos su-
ficientes de que la LSD y la marihuana sean teratbgenes, pero hay moti—

vos para ser prudentes. 

3.2 SUISSIANCpS QUIMICAS AMBILMALES como TERATOGENDS 

Se han realizado estudios acerca de la teratogenicidad de substan--

cias qu!micas aMbientales, que incluyen contaminantes ambientales y adi-

tivos para alimentos, pero hasta la fecha no se ha comprobado que scan - 

concluyentemente terat6g1•:nos. Sin eMbargo, los hijos de mujeres cuya die 
ta en la gestaci6n consiste principahnexite en pescado, que contiene una 
alta concentraci6n de nmnrouris.) orgánico, muestran tra,stovnos 11eurel6gi--

oos y de conductas semejantes a la de la parálisis c:.,:rebral, En algunos 
casos se observan daño cerebral grave, retardo menLil y ceguera. Algo se 
mejante sucede en ntujeres que comieron carne de pueren cont.aminada por--

que su alimentación consistió en maíz crecido de semilla so tidos a as 
Perci6n con fungicidas que poseían mercurio, 

4,- AGENTES INFEDCIOSOS CY1•Y9 7ERATDGENC6 

Durante la vida prenatal, el eibri6n y el feto pueden ser atacados 
por diversos microorganismos; en la mayoría de los casos hay resistencia 

al ataque, pero a veces ocurren abortbs, partos de noitinato o loá niños 

nacen con malformaciones o enfermedades congénitas. 



Lee: microorganismos e ravi.esan la barrera placentaria y entran en - 
La sangrc.: fetal. La barrera harateencefalica fetal rxesenta poca resis—
tencia a los microorganismee porque hay una predisposición del sitia - 
nervioso cElia.-al al ataque. 

4.1 RLIBEOLA 

(Saranpión alamín). El virus de la rubéola es el ejemplo terat6geno 
raSs destacado. Aproximadamente el 15 al 20% de niños nacidos de mujeres 
que padecieron rubéola durante el primer tritrestre de gestación presen--
tan malforrinciones congénitas. La, triada acostumbrada de mal formaciones 
consiste en cataratas, malformaciones cardíacas y sordera, pero a veces 
se observan coriorretinitis, glaucoma, microcefalia, microftalmia y de--
fectos dentales. 

Cuanto m'Ir, temprana sea la fecha de la gestación en la cual ocurre 
la rubbola , tanto mayor sera el peligro de que el embrión presente mal—
formaciones. 

4.2 CI10111.:X3AUJVIRUS 

No se ha kaartprobaclo que la infección durante el período embrionario 
produzca malformaciones congénitas. Al parecer, las infecciones que ocu-
rren durante el primar trimestre causan dafLo muy grave al enlari6n, de no 
do que sobreviene el aborto. Las ancnialíasqae se atribuyen a este virus 
de cerebro (microcefalia e hidrocefalia) y los ojos (microftalmia). 

4.3 VIRUS DEL FIERPIPS SIMPLE 

La infección por este virus suele ocurrir en etapa avanzada, proba- 



blelante rrá; a menudo durante el parto. Las anomallas que se han observa 
fetos infectados3 varias cananas antes del nacimiento son: microce-

falia, microftalmia, displiasia retiniana y retardo mental. Si el feto ad 
quiere la infecciÓn en el aparato genital de la mujer al nacer, las ano-
malla resultan de reacciones inflamatorias. 

4.4 TMOPLASMA 

Este parásito puede adquirirse al correr carne cruda o mal cocida, -
por contacto con animales infectados o de la tierra. Causa cambios des--
tructivos en el cerebro y los ojos del feto, produce microcefalia, rnicrof 
talada e hidrocefalia. No se ha (=probado que produzca malformaciones -
en el per al° embrionario. 

4,5 CTPOS MICRODRGANISWS 

Informes recientes sugieren que el virus de la varicela y zczter --
pueden causar malformaciones congórxitas. 'reponen ia pallidum puede produ-
cir desarrollo subnormal de los tejidos fetales, diente deformes, menin 
gitis fetal, retardo mental, hidrocefalia y 'sordera. 

5.- RADI.A.CION can Travaccitzla 

La radiación ionizante es teratógeno potente. Las dosis grandes de 
rayos X puelci causar microcefalia, ret-ardo mental y malformaciones óseas. 
No se han ccarprobado que los niveles diagnósticos de radiación hayan pro 
ducido malformaciones oongénita.s, pero hay motivos para ser prudentes. 

klmás de los efectos teratiagenos sobre embrión y feto, las radia—
ciones pueden causar mutaciones (cambios herodable.s del material genCti- 



S;7 

co) en :las células getudwitivas del feto, lo qw,  p7iría originar malior-

macSones congénitas en generaciones ulteriores. 

6.- FACTOPZS MI,X"ANIODS ODIA3 TEPATOGENOS 

Aút no se ha comprobado la imrortancia de influencian mecánicas en 

el Otero sobre las deforaidades p:)sLurales congénitas, ya que el líquido 

armii6tico absorbe las presiones mecánicas, por lo que las anomalías cvn-
génitas causadas por lesiones externas de la mujer son muy raras, pero - 
posibles. E pocos casos, fuerzas necánicas, particularmente en el otero 
deforme, pueden causar luxación de la cadera y pie zambo, pero la mayor 
parte de las anomalías dependen de factores genéticos. 

La disminución del líquido amniótico puede originar hiperextensión 

de la rodilla. 



11.1!P 	. PJX . 	1".2ABEZ A 	CUET 

ananaltas de cabeza y cuello se originan principabmente durante 
la transformación del aparato branquial en estructuras caracter ts ticas -

del adulto. 

' 	Aunque el labio leporino simple y complicado es la a:u:malla congóni 
ta frecuente de cabeza y cuello, existen otras de especial inter6s para 
el cirujano plástico. Estas anomalías son descritas caro síndromes, ya -

que con frecuencia se encuentran asociadas, incidiendo en grupos especia 

les. 

Estas anomalías pueden tener un base hereditaria o incidental, pe-

ro en la mayoría de los casos se producen por un agente incidental actuan 

do sobre determinada predisposición gerltica. 

Aún no se ha hecho una clasificación efectiva de estas malformacio-

nes faciales congénitas. Se ha propuesto una clasificación que comprende 
únicamente las raras fisuras faciales congénitas. 

1,- SINDROME DEL PRI ERo Y SEGUNDO MICOS BRANQUIALES 

.517ndrcule del primer arco branquial: microsc¿rda hemifacial; displa--

sia necri5tica facial; necrosis facial intrauterina; disostosis otanandi-

bular; sIndroxe de hanignatia y ndcrotia; (genesia facial unilateral.). 

Este síndrcme está formado por varias malformaciones congénitas de 



las estructuras faciales provenientes del 1 y 1T arcos lranquiales, en -

las que intervienen la primara bolsa far5.nyea y el urimer paladzír 

do, junto con el núcleo del hueso tenporal. No es frecuente que este stn 

crome se manifieste en forra completa y total, pero, en 1-,1 máxima expre-

sión, el enferro afectado presenta lo siguiente: 

1. Desarrollo incompleto unilateral o bilateral del oído externo, -
oído medio, mandíbula, arco cigomático, maxilar superior, hueso temporal, 
músculos de la masticación, músculos de la cara, músculos palatinos, len 

gUa y glándula parótida. 
2. Macrosbmía 

3. Seno del primer arco branquial 

1.1 FRECUUNICIA 

Los hombres son más afectados que las mujeres, según se deduce de -
un amplio estudio (63 hombres y 39 mujeres). Se sugiere que la frecuen--
cia es de 1 por 5.642 nacimientos, como consecuencia de haber hallado --
siete niños con este síndrome entre 39.492 nacidos en hospitales.' Esta -
rareza del I y Ii arcos branquiales hace que sea considerada cono la se-
gunda malformación facial que puede hallarse asociada al labio leporino 
completo o incompleto. 

1.2 ET1OWGIA 

Herencia. Es muy raro que el síndrome del I y 11 arcos branquiales 
sea hereditario. Un estudio de 102 personas afectadas ha revelado sola—
mente cuatro casos en los que los padres habían padecido taMbtén este -7 

sl-ndrom. Es significativo el que todos los pacienteá, con excepción del 

primero, presentasen macrostcx:.a asociada a otras malformaciones facia-- 



les incluidas en el síndreac del 1 y 1.1 arcos la-arplialc 

De este estudio se deduce que no e:.Y:i3tt'.! una forma de Ileredur este -

síndrome; existe un riesgo ..:rtiptrice del 2% J que los enteraos tengan hl.  

jos que lo Padezcan. 

Los estudios crowsCavio7.)s en estos enfermos no han revelado anoma--

11as cromosómicas que identifiquen estas familias. 

Se han descrito también casos de trasmisión hereditaria del sindm-

me del I y TI arcos branquiales. 

1.3 NalIENTE 

El síndrane del I y II arcos branquiales es la segunda en frecuen-

cia de las malformaciones producidas por la ingestión de talidomida du—

rante el embarazo. Estos niños, nacidos entre 1959 y julio de 1962, --

solían presentar una afectación bilateral de las estructuras faciales. -

Parece ser que no existe otro agente teratogénico capaz de producir este 

síndrome. 

1.4 MACIWISTICAS F1SICAS 

En este sindrone, las malformaciones se presentan era las estractu--

ra¿ faciales formadas a expensas del I y II arcos branquiales, de la pri.  

mera bolsa faríngea y el primer paladar branquial y el nCicleo del hueso 

temporal. Aunque la mayoría de las personas afectadas tienen sólo malfor 

naciones faciales unilaterales, existe alrededor de un 10% que las pre—

sentan bilateralmente, siendo más afectada una mitad de la cara que la - 

otra. 



1.4.1 ANOMALIAS ESPECIFICAS 

ANOMALIAS AURICULARES. Sus grados van desde un patt:dien auricular -

ligeramente más pequeño que lo normal hasta uno que no supone más que --

pliegues y vestigios de piel. Con frecuencia no hay más que un remanente 

vertical de piel y cartílago que conprende un lóbulo rudimentario. 

MALFMINCIONES DEL CONDUCTO AUDITIVO EXTERNO. Suele faltar todo el 

conducto, pero en algunos casos hay un fondo de saco que termina en una 

membrana timpánica rudimentaria. 

ANOMALIAS DEL OIDO MEDIO. Estas malformaciones van desde una mínima 

falta de desarrollo en el estribo o en el yunque hasta una completa fu--

sien de ellos (provenientes ellos, del I arco branquial) y un estribo --

que es sólo una rudimentaria esférula ósea formada a expensas del 11 ar 

co branquial). La gravedad de las malformaciones del ciclo tulio suele es 

tar en proporción al grado de desarrollo del pabellón auricular. Los pa-

cientes presentan una sordera de conducción. 

MALFORMACIONES DEL MAXILAR INFERIOR. Varían desde una pequeña falta 

de desarrollo del cendilo hasta la completa ausencia de éste y de la ra-

ma ascendente, asociados a subdesarrollo de la rama horizontal. La fosa 

glenoidea del hueso temporal es poco manifiesta o falta. Es caracterlsti 

co el que las malformaciones mandibulares sean rn.s graves en la zona del 

cóndilo y progresivamente menos importantes a medida que se aproximan a 

ia línea nydia. 

FALTA DE DESARROLLO DEL nVILAR SUPERIOR Y DEL cioawx. Su intensi-

dad presenta distintos grados, pero nunca se ha visto ^i.a ausencia total 

de estas estructuras. 



DESARIMID IN/CU/PUM) DEL HUESO TF14PGRAL. t l exiinen físico y el .es-
tulio de materiales de autopsia han darostrado que alguna zona del hueso 
tenyoral, además de la región del p2ilasco que abarca el oído interno, --

puode presentar un desarrollo incon-yle.to. El oído interno escapa proba--
blenente a esta falta de desarrollo, porque tiene distinto desarrollo em.  

br ionarío. 

DESARROLLO INCCEPLE10 DEL MUSCULD FACIAL, DEL MASTICADOR Y DEL PALA 

TINO. Suelen observarse paresia y atrofia de algunos de los mrlsculos in-
cluidos en estas grupos, 

DESALMAD INCOMPLETO DE LA LENGUA. La más frecuente es la hipopla-

sia unilateral. 

ALISMCIT, DE Lis, CUMULA PAICTIDA. LOS pacientes que presentan este 

síndrome pueden mostrar la ausencia de una glándula parótida funcional. 

MACROSTOMMA. Las personas con macrostomfa suelen presentar con la -

misma frecuencia que la falta de glándula par6tida la presencia de vesti 

gios cartilaginosos en las mejillas. Se interpreta como resultado de la 
fusión anormal de los nócleos embrionarios de los maxilares inferior y -

superior. 

SENO DEL I ARCO BRANQUIAL. Se extiende desde el conducto auditivo -

externo hacia abajo y adelante, vecino a la glándula parótida y cruzando 
la parte media o lateral del facial. Continúa su curso hacia abajo y ---
atrás, bordeando el ángulo mandibular,'para abrirse en el cuerpo del ---

maxilar inferior, en el punto medio entre el borde anterior del esterno-
cleidamastoideo y La parte media del cuello. Gran parte de la par6tida -

debe ser extirpada al proceder a la ablación de este seno. 



COMBIMACION DE LAS ANTERWRES MALHORMACIONES. Existen diversos gra-
dos en las malfainaciones del síndrcme del 7 y 11 arcos branquiales; pa-
ra facilitar su apreciac:,,6n, se han constituído seis gratos artificiales 

de personas que presentaban este síndrome, 

GRUPO A. Desarrollo incompleto del oído externo, oído !mallo, mandí-
bula, maxilar.suporior, cigonla, hueso teuporal, Kisculos masticadores, -

faciales y palatinos.. (Este grupo comprende el mayor :Amero de estructu-

ras incompletamente desarrolladas).. 

GRUPD 11. Desarrollo incompleto del oído externo, oído m2dio, mandí-

bula y cigcma. 

GRUPO C. Desarrollo incompleto del Oído externo, oído medio y vendí 

bula. 

GRUPO D. Desarrollo incompleto del oído externo y del oído medio. -

(Este fue el grUpo más numeroso de personas con este síndrome en una se-

rie estudiada y que consistió en un 40% del total). 

GRUPO E. Macrostomía unilateral, falta de dewrrollo de la nordtbu-

la y ausencia de la parétida., 

GRUPO F. Anomalías de una sola estructura de las derivadas del y 

II arcos branquiales, en quemo 	también la I bolsa faríngea y -

i.:1 hendidura branquial, así como el esbozo del hueso temporal. Se in—

cluye también en este grupo el seno abierto del I arco branquial. 

MALFORMACIONES ASOCIADAS, Otras malformaciones congénitas pueden ha 

liarse asociadas al sIndrwva del 1 y TI arcos branquiales, y su inci.den- 



cia en un amplie estud10 es la siguiente: 

1. Malformciones vertebrales 	con2oraleG, o amn, (11 e', re' 10.! - 

personas). Lis malformaciones vertebrales corten en nemivrt.ebras, fu 

siones vertebrales, espina bífida y escoliosis. 

2. Malformaciones del ojo o de los párpados, o ambas (10 entre 102 

personas). Consistían en dermoide epibulbar, microftalnia, ptosis palpe-

bral bilateral, coloboma del párpado superior y estrabisno. 

3. Labio leporino o fisura del paladar, o ambos (7 entre 1.02 perso-
nas). Este síndrome no parece tener tan gran asociación con malfonracio-
nes del aparato genitcurinario, 0=0 algunas otras malformaciones auricu 
lares. 

1.5 TRATAbLIENIC) 

MALFORMACIONES AURICULARES. El. tratamiento de esta malformación di-
fiere en los varones respecto a las mujeres. La oreja micrótica de un mu 
chacho puede ser reconstruida con tejido autógeno o sustituida uon una -
prótesis. A causa de los múltiples tiempos operatorios que exige la cons 

trucción del pabellón auricular y lo difícil de obtener un resultado aceE 

table, y a causa tambiln de los muchos inconvenientes que presenta una -
prótesis auricular, muchos pacientes no se deciden a la corrección de --
sus malformaciones auriculares. El comentario (le este problema con los -

enfermos adultos muestra que se hallan razonablemente adaptables y con--
formes con su deformidad y que ninguno de ellos requiere un tratamiento 

pesterier. 

Tampoco las mujeres necesitan imprescindiblemente una correción de 

su malformación auricular, porque ésta puede ser muy bien disimulada --

par u:.oi> cablins largos o por un (:f'ina'do ,.1decuJJo, puede 5421 ,:c.;1(...adr,_. 



en una posición posterior más normal fijándolo con un mIgaje de piel re 

troauricular. 

MALFORMACIONES DEL CONDUCTO AUDITIVO EXTERNO Y DEL OIDO MEDIO. No -

existe acuerdo sobre este rárticular, pero es probable que lo mejor sea 

no recomendar la reconstrucción del oído mKdio a las personas que presen 

tan malformaciones unilatewiles de dichas estructuras. Las personas con 

malflumaciones bilaterales del conducto auditivo externo y del oído me--

dio deben ser dirigidas hacia una corrección operatoria capaz de mejorar 

su aulición, siempre que sean mínimas las malformaciones anatómicas de -

la región. 

La mejoría de la audición no compensa los inconvenientes de una ci-

rugía a oído abierto, además existen riesgos de infección y escaras que 

surgen al proceder a la reconstrucción del pabell5n auricular. 

MALFORMACIONES MANDIBULARES. Injertos de Onlay, el método más prác-

tico para corregir la falta de desarrollo unilateral del maxilar infe---

rior a hace de hueso autógeno o cartílago enterrado. También pueden usar 

se ciertos materiales de implantación, como algunas siliconas sólidas. -

Longacre ha descrito la técnica, qué consiste en la resección de costi—

llas alternas que, tras ser enterradas, servirán para proporcionar nuevo 

hueso; dos o tres costillas, que pueden ser la VI, VIII y X, son reseca-

das en la misma operación, teniendo buen cuidado de que sean costillas -

alternas, para evitar dificultades y complicaciones respiratorias. El pe 

riostio de estas costillas se deja en su sitio pera estimular la regene-

ración ósea, que proporciona una buena reserva de huesos. Longacre ha em 

pleado una costilla que se ha regenerado en el mismu sitio nada menos --

que cinco veces. 



f.ips hw/Din3ert 	de cartílago prntegidw, prpr irradiaci6n h<in dowys- 

tracio su val 1a cow injürWs de Onlay T:ara la :nandlhula, 	:!1.1k,  huyan - 

aparecido síntomas de resorción cuando han sido fijados al hueso y manto 

nidos en contacto con 61 por tejido fibroso. 

Puesto que la mandíbula suele aparecer desviada hacia adelante, su 

cuerpo adopta por lo general una disposición lateral. Si los injertos --

han sido colocados encima del cuerpo del maxilar inferior, es preciso é-

jercer cierta tensión para evitar la citada protusión; los injertos de—

ben colocarse en el cuerpo del maxilar a través de uma incisi6n submandi 

bufar de tres o cuatro centímetros de longitud. El lecho para el injerto 

debe ser disecado con largas tijeras curvas y hacerse con cuidado para -

no herir el hueso. El injerto se fija por medio de finas suturas netáli-

eas pasadas a través de agujeros hechos en el hueso. 

Esta malformación mandibular suele y debe ser corregida hacia los -

16 años, cuando el maxilar inferior está proxim a acabar su desarrollo 

completo. 

TRASPLANTES ARTICULARES. Articulaciones completas (Metatarsofalángi 

cas) y medias articulaciones (rnetatársicas) trasplantadas se han emplea-

do en algunos casos para reconstruir articulaciones temporemandibulares 

de =mes. Estos trasplantes no parecen aportar alguna mejoría especial, 

puesto que estas partes han perdido casi por completo su potencial de ere 

cimiento. 

OSTEMORIA MANDIBULAR. La ostootomla del cuerpo de la rama ascenden 

te en un maxilar discretmnente desarrollado puede causar una notoria ma-

loclusión dentaria, que se corregirá s6io con heroicas medidas ortod6nti 

cas. A pesar de el' o, esta op.:xaciCn está indicada unieamente en los m- 



sn.ic 	rilSnillo y u!. 1.i la Ler1. 

I ..1c rnnd 	r; 	 rY.:}nu lút ¿ido 

oRroprem 	El tratamiento ortodóntico suelo ser necesario en los - 

niños con retraso op el desarrollo del maxilar inferior, a fin de obLc--

ner una óptima oclusión dentaria. 

DESARPOLLO INCOMPLETO DEL MAXILAR SUPERIOR Y DEL CIOOMA. Los injer-

tos de Onlay de hueso o cartílago y las implantaciones de Silastic se ez 

pican para modificar el contorno de los huesos de la cara. Deben rnser--

tarso a través de incisiones hechas en el surco nasal y en la conjunción 

del ala de la nariz y la mejilla. Otra vía de abordaje al cigarra es a - 

través de una incisión hecha en la región temporal, siguiendo por la piel 

hacia atajo en dirección a la cola del cigoma. La piel debe ser ahuecada 

con tijeras de disección largas para fczwar el lecho del injerto o del - 

material qu.e vaa implantarse. La operaci(n deberá repetirse de .acuerde 

con el crecimiento si se practicó la primera vez cuando el niño estaba - 

aún en periodo de desarrollo. 

PARESIA DE LOS MUSCULOS FACIALES, RASTICADDRES Y PALATINOS. 

MUSCULOS FACIALES. Estos músculos suelen conservar cierto grado de 

fusión, de tal forma que son innecesarias las operaciones destinadas a - 

reforzar las facias de la zona afectada. 

MUSCUICO MASTICADDRES Tampoco se raquiere tratamiento alguno si la 

paresia es unilateral, porque los músculos de la zona nc,  afectada son lo 

suficientemente fuertes para permitir la masticación. 
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MAWDSTOMIA. L:1 correcci6n debe efcctuarse en un tlunpo. Si la ma—

crostcmla es grande, una plastía en Z puede corregirla pero favorece mu-
cho la aparición de cicatrices defectuosas; debe ser prescrita siempre -

que la piel haya sido suturada anteriorgente. Reconstruir una comisura -

correctamente exige mucho cuidado, y es aconsejable insertar un colgajo 

de mucosa en el ángulo, para evitar su obliteración por la progresiva re 

tracción cicatrizal. Longacre prefiere para los colgajos de la piastía -

en Z tomar dos colgajos del labio superior y uno del inferior, con los -

que procede a una reconstrucción previa antes de iniciar la cura. defini-

tiva de la macrostomla. 

2.- SL4DFU1E DE TREACHFE-ODLLINS 

(Di:z1r.)SICS rran1ibulo-fa(.7:ial, S trldrarr2 de Dern. , síndrome. de Fran—
ceschetti-Zwahlein-K.Ic-::in, agenesia facial bilateral). 

Este raro 51ndrune hereditario se presenta en diversos grados cuya 
gravedad varia desde la forma completa a la incompleta o a la abortiva. 

La forma ~lata se caracteriza por: 

a) Desarrollo antinong6lico (hacia abajo y afuera) de las fisuras 

palpebrales. 

b) Ptosis de la parte lateral de los párpados. 

c) Pestañas deficientes o ausentes en los dos tercios o tres cuar—

tos de los párpados inferiores. También pueden estar ausentes el ángulo 

lagrimal y las glándulas de l',V,.iLiartio. 



d) Desarrollo incompleto de los huesos dí la cara, sobre todo de - 

mavilar inferior y del cigoa. 

e) Desarrollo incompleto de los oídos ;rodio y externo y, muy rar¿í--

mente, del interno. 

f) Macrosbania, paladar elevado y dentición anormal ron maleclusión. 
g) Proyecciones atípicas de la lengua y la distribución del vello -

en las mejillas. 

La forma incompleta puede presentarse mostrando unicamente dos o --

tres de las características físicas descritas. Puede tratarse sólo de un 
desarrdllo incompleto bilateral del cigoma, desaparición bilateral de --

los lóbulos auriculares y deficiencia del párpado inferior. Otras formas 

incompletas aparecen como una desviación antimong6licá bilateral de las 

fisuras palpebrales, calda de las pestañas y falta de desarrollo del ci-
gana o du la rrandIbula, o de ambos. Aunque el oído externo puede ser nor 
mal o ligeramente subdesarrollado, estos enfenros suelen estar afectados 

de cierto grado de sordera, debido a ananaltas de oído 

La forma abortiva se caracteriza por deformidades unicamente en las 

cejas y aberturas palpebrales. Estos casos son muy raros. 

La forra unilateral del síndrome de Treacher-Collins ha sido descri 
ta recientemente por Franceschetti y Klein como un s/ndrome del I y TI -

arcos branquiales, aunque puede haber raras excepciones. Generalmente, -

las personas que presentan este síndrome no tienen alteraciones mentales. 

2.1 ETIOIJOGIA 

Existe un importante corponente hereditario; es transmitido por un 
gen irregularmente dominante, el cual tiene un leve poder de impregna-- 
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nuen 	cna 	impLu:cia gf,n 

apariciÓn de esto síndrome, ria:gresanCo desde la forma abortiva o incup-

pleta, Vosta la completa en cada generación. Las awmaltas putyáen ser --

tan importantes que los nanidos en posteriores generaciones morirán du--

rante la infancia; el (-,en tiene un componente letal o subletal, por lo -

menos en algunos casos. 

Pero los niños con síndrome de Treacher-Collins pueden nacer Lambión 

de familias en las que no hay antecedente alguno, lo cual se cree debido 

a la acción de un factor ambiental o a una mutación que actuaría sobre -

el desarrollo embrionario. 

2.2 TRATAMIENTO 

~ALIAS PALPEBRALES. la operación de Kuhnt-Szymanski, que suele -

ser usada para oorregir el ectoprión atónico, puede anplearse tairbión pa 

ra la corrección de la ptosis palpebral lateral. En este procedimiento, 

el párpado inferior es incidido hacia abajo y afuera, separando la piel 

y el músculo orbicular de la lámina del tarso. La incisión se hace late-

ralmente, de tal forma que la piel puede ser replegada en esta dirección 

y extirpado un triángulo de piel y mCsculo. Entonces se extirpa un trián 

guío equivalente de cartílago tarsal y conjuntiva, con lo que ya podemos 

cirrar la incisión. 

Los injertos de hueso o de cartílago o las prótesis de Siiastic son 

LudOión muy Ctiles para prevenir la desviación antimongólLoa de las hen-

diduras palpebrales. Puede desinsertan,e tamhión cn el ligamente cantal 
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externo y fijarse en una zona más alta al Feriostio, con lo que se eleva 
el canto externo. 

Injertos sillares o de cuero cabelludo se usan para la reconstruc—

ción de las cejas, con resultados no demasiado satisfactorios. 

OTRAS MALFORMACIONES FACIALES. El tratamiento de las otras anama---

lías faciales es el mismo que el expuesto anteriormente al tratar el sin 

drene del I y II arcos branquiales. 

3.- SINDRDME DE CROUZON 

(Disostosis craneo-facial, disostosis cranoo-facial hereditaria). 

Esta rara ffialformación ounglnita hereditaria se caracteriza por el 

cierre prematuro de las suturas craneales (sinostosis craneal prematura) 

y recuerda otros tipos de sinostosis prematura craneal, cano el síndrome 

de Apert y la sinostosis craneal simple. Puede ser difícil hacer, la dis-

tinción entre todas ellas y, por otra parte, los si drenes de Crouzon y 
de Apert pueden aparecer juntos. 

Las características físicas del síndrame de Crouzon son típicas y -

se describen a continuación, aunque cada enfermo no ha de presentar for-
zosamente tortas y cada una de ellas. 

a) Deformidad del cráneo. La mayor parte de los autores describen -

una frente alta y prominente, con una muy cerrada sutura cero caracterls 
tica de este síndrome. El cráneo suele estar acortado en sentido artero-

posterior.y ensanchado en sentido transversal, aunque no existe un tipo 

determinado de bóveda craneal, porque ello depende de la sutura corona', 



lowLc/tjea que se 	•Mya 	priwerc. Cano en eualqufr si-- 

nostosis craneal, el crJlneo puede ser occicefálico (crtin o en torrr), 

cafocefSlico (en barco),•trigonocefnlico (en puente), oplagiocefálicc --

(asisnitrico), 

b) Exoftalmos e hipertelorismo; la órbita suele estar h(imeda. 

c) Hipoplasia maxilar con relativo prognatisno. 
d) Nariz en pico de loro. 

e) Elevación del arco palatino, estrabisnr divergente externo, afee 

tación del nervio óptico, nistagno, déficit mental, atresia bilateral --
del conducto auditivo externo y anodonía parcial. 

La combinación de todas estas malformaciones da a las personas un - 

aspecto de batracios cuando se les mira de frente. 

3.1 wriou)GiA 

Se ha demostrado la existencia de un factor hereditario dominante - 

autosbmico, aunque puedan darse casos esporádicos sin predisposición he-

reditaria. 

3.2 TRATAMInNTO 

SINOSTOSIS CRANEAL PREMATURA. Sueln recomendarse los procedimientos 
neuroquirOrgicos que se usan para la desccupresión del cerebro o del ner 
ví.) 5ptico, o de ambos. La evidencia de una atrofia óptica o la disminu-

ción de la agudeza visual constituyen indicaciones mayores para las ope-

raciones desconvresivas al nervio. En todos los enfermos debe hacerse an 

tes de la operación una ventriculografia o neumoencefalografía. Son con-

traindicaciones para la descompresión quirlrgica los ventrículos excesi-

vamente grandes, graves malformacícnes cerebrales, ceguera y retraso men 



tal. 

La sinostosis se trata extirpando hueso de las líneas de sutura cra 

neal y recubriendo los espacios con tantalio, polietileno e cualquier --

otro material que impida el cierre de estas suturas. Este procedimiento 

debería ser empleado preferentemente dentro de los seis prineros meses -

de vida impidiendo el cierre de la sutura por lo menos hasta la edad de 

tres años, cuando ya se ha producido el desarrollo del 80% del cerebro. 

La corrección de ].a craneostenosis tiene primordialmente fines cosméti—
cas, con la finalidad secundaria de permitir al cerebro recuperar su for 

mf normal, de suerte que se reduzca al mínimo la posibilidad de una .1--

sión cerebral. 

EXOFTALMOS E HIPEPTELORISMO. El exoftalmos grave y la ptosis del --
globo ocular mejoran con el desbridamiento de ia órbita para disminuir -

la presión intraccular. Puede aminorarse el grado de hipertelorismo por 

el simple procedimiento de desviar los ángulos palpebrales o agrandarlos 

oon un lápiz de ojos, que da la ilusión óptica de haber disminuido la --
distancia interocular. 

HIPOPLASIA MAXILAR Y pny~smo MANDIBULAR. Las osteotanias craneo 
faciales practicadas por la cirugía plástica y los equipos de neurociru-

gía en un método de un solo tiempo han tenido éxito para la corrección -

del hipertelorismo (por extirpación de segmentos Paramedianos de hueso 
uno u otro lado de la lámina cribosa y huesos nasales medianos, segyi 

do de ostootamta de la órbita lateral y desplazamiento medial de ambas -

órbitas y su contenido), el retrognatismo maxilar (por una oateotomla he 

mifacial de desplazamiento de tipo Le Forte III e injerto óseo) e injer-

tos óseos de revestimiento para la mandíbula anterior o los huesos nasa-

les, según la indicación. Estos procedimientos s.2 suelen realizar a los 



10 a 12 	de criad, 	 h;:ln el.rado satifactoriamente niños 

menore!-J. 

NARIZ EN PICO DE LORO. Esta trelformaeifin pueda ser corregida practi 
canelo una rinoplastla a la criad de 16 años o más tarde. 

4.- SINDM41: DE APERT 

(Acroccfalosindactília, acrWisplasia, acrocraneosinfalangia, esfe-

nócraneosindactilia). 

Este raro sindbyw? de anomalías congénitas es muy afín al síndrome 

de Crouzon. Una de las principales diferencias entre los dos es que las 

personas oon sínlrome de Apert presentan sindactilia u otras malformacio 
nes de la ~5. Las características del síndrome son: 

a) Deformidad del cráneo. Suele tratarse de un cráneo turriforme, -

con amplia frente, aunque puede presentarse cualquiera de las deformida-

des debidas a soldadura precoz de las suturas craneales. 

b) Exoftaluos e hipertelorismo. 

c) Hipoplasia maxilar y relativo prognatism en algunos casos. 

d) Malformaciones de la mano. Suele tratarse de diversos grados de 
sindactilia, aunque se han comunicado otros tipos de malformaciones (por 

ejemplo, polidactilia, clinodactilia etc.). 

4.1 urioLeGIA 
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responsabLe un gen recesivn. 

4.2 MTPMILITIO 

El tratamiento de lcx, anunalias faciales en el síndrome de Aperi es 

el mismo que el descrito para el síndrome de (rouzon. 

5.- DEFECI9S FACIALES 

:Dos síndromes de anomalías faciales distintas y separadas están aso 

ciadas con fisura media del labio: 

a) Síndx-omede la fisura labial media con hipertelorismo orbitario 

b) Síndrome facial de fisura media con hipertelorismo. 

En tanto que el niño con el primer síndrome moriría probablemente -

en la infancia, el niño con el segundo tiene perspectivas de vida norma-

les. 

5.1 FISURA LABIAL MEDIA CON RIPERTILORISMO ORBITARIO 

(Hcloprosencefalia, arrinencefalia, disgenesia facial media). 

Raro síndrune en el que existen malformaciones congaitas de las es 

tructuras provenientes del cerebro primitivo y de los procesos broncona-

sales de la cara. No se han dtscrtto casos de supervivencla más alIl de 

la infancia en pacientes nue presentasen el stndro:re mmpleto, pero si - 
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a) Labio Daporino completo IDiliat_eral i 	ausencia deje premaxilar y 

del prolablo. 

hl Desarrollo incomL,leto de la. base de la nariz, con ausencia de la 
columela, tabique cartilaginoso y huesos 	de la nariz. 

c) Hipotelorismo orbital. 
d) Aspecto mongólico de los ojos. 
e) Fusión palpebral en la linea rodia. 
f) Calvicie frontal. 
g) El cerebr::: anterior estA x'nstitutdo por un (mico y ancb ventr£ 

culo central, con niny poca sustancia cortical; 	los bulbos y las - 
cintas olfatorias; la. cabeza parece transil.uminda, core llena de liqui- 
do. 

n) Los huesos frontales muestran trigonocafalia. 

i) Puede haber fisura del paladar. 

aciste una evidente correlación entre la gravedad de los defectos -
de la linea media facial y cerebral, de tal manera que con la inspección 
de la cara puede predecirse la forma externa del cerebro. 

Se ha insistido sobre el hecho de que las malformaciones congtnitas 

la ciclopia (un solo ojo central) y la de la cebocefalia (cabeza de - 
muno' esi:an muy erparentadas con La malformación que nos ocupa. Proponen 
que la denominación de disgenesia eerebrofacial nedia se use para descri 
bir todas las malformaciones de la línea media craneofacial. 

5.1.1 EnOLC)G71A 
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Puesto que los niños que presentan el sSndrome cempleto no suelen -
vivir más que algunos meses, no hay aut6ntico tratamiento. En los casos 
menos graves, con discretas deformaciones de la línea media y paladar 

puede intentarse la práctica de un colgajo triangular por deali 
zaniento, CUUD en el labio leporino. 

5 . 2 FISURT1 LABIAL MEDIA CDN HIPERTFIDRIS/49 

(SIrrlrome fac.ial de fisura n'odia). 

Existe tola una gama de gravedad en esta deformidad que se extiende 
desde el simple hipertelorisno menos grave hasta la más grave con fisura 

mwalia de labio, paladar y nariz bífida, así canta hipertelorismo y cráneo 
bífido oculto. En general no existen anomalías específicas extracefálicas 
importantes. La mayoría de los enfermos con fisura labiopalatina media -

tienen tejido premaxilnr, aunque hendido. El sindicue facial de fisura -

media no ha sido publicado can carácter familiar. 

Algunas de las deformidades anathnicas de este síndrere. y su trata-
; ento se onmentarart por separado. 

s. 2.1 1-1IPIlitrELOK94..-.) Y TEr..Ernz.rro 

El hipertelorismo se define como aumento de la anchura interocular, 



px:r urca distancia iritelpupilar ak.umentada. 	telecanto el una dis 
Lancia aurnantada entit, los cantos internos. Nal:os procesos iDueden ser --
congónites. EL tele:canto se accnparia generalmente de hipertk!Lorisno, pe-
ro no vic,..Jversa. 

El hipertelorisrlo no ha sido bien definido en la literatura. El ---
diagnóstico se establece observando una distancia interpupilar, así. corro 
una distancia intero:clitaria, superior a la normal. El telecanto puede - 
diagnosticarse cuando la distancia entre los cantos internos sea mayor - 
qile La anchura de un ojo. 

Webster y Dening han destacado la diferencia entre "hipertelorie 

verdadero" e "hipertelorismo falso". En la forra verdadera existe una --

distancia interpupilar aumentada, mientras que en la falsa se trata en -

realidad de una ilusión óptica creada por el ancho espacio de los rasgos 

faciales (especialuonte las cejas) adyacentes a los ojos. 

5.2.2 ETIOLOG1A 

El hipertelorismo proteblemente se debe a una detención del desarro 
llo embrionario. Cualquier interferencia en la rotación anterior del eje 
orbitario podría producir hipertelorisno. 

Han aparecido comunicaciones ocasionales de herencia de esta enano- 
ia, 	por lo general se da esporádicamente, 

5.2.3 TRATAMILT410 

DISTANCIA INTERORBITARIA AUNIENTALZ. MIlto3o directo: n1 método opera 
torio indica la extirpacjnn de los segmentos pan:medianos del hueso de - 
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M61..octo indirecto: el. (iesplazainiento de la parte interna de las ccxni 
surus palpebrales ined i ante una plastla en -  Y-V de grandes proprA-ciones --
puede crear una ilusión óptica que reduzca al minino el aspecto del hi.--
pertelorismo. El delgado tejido subctit.áneo de 1;:3 alas de la nariz puede 
ser tambini extirpado para S imular un eilsancham.ento de la distancia in-
tija.° chi r la. 

tí.- FISURA mantlr, IJEL PALADAR Y NARIZ BIFIDA 

Las formas meliales de la fisura del labio superior suelen estar a- . 
saciadas a cierto grado de nariz, btfida. Estas Son las raras caracterís-
ticas de esta malformación: 

a) Fisura media]. del. labio superior, que es más ancho en el vérmix 
de su margen externo. 

b) Nariz bifida. La fisura del, labio superior se extiende más allá 
de la calumnia y comprende el techo de la nariz; si así ocurre, la colu-
mela y el techo de la nariz son muy amplios. Los huesos propios de la na 
riz nunca están afectados. 

c) Premxila y dientes. Los incisivos medios pueden presentar un am 
io espacia c.,..ritre s£, Na es rara la duplicación del frenillo del, labio 

superior y de la espina nasal. Otro tanto puede decirse de la bifidez --
ccopleta del prenazilar sin que, por lo contrario, ocurra lo raisun en el 
paladar secundario. 

ti) Hipar te.lori su). Las fisuras medias del labio inferior san muy ra 
ras y no ha padidti cleinDstra.e relación alguna. cc,ri las del, labio supe-- 



ri.ot • 	rytni.11.1Jr.li:, y Lavorcifri. antr...r.LOr 	la lengua pueden ser tambiCln 
ro('.q.entaes con fidura 	del labio super iur. 

.1::•r1<)10:1/‘ 

Las flotaras medias del labio y la nariz bl.ficla son el resultado (k. 
persistencia de los orígenes ornbriona.rios (le la nariz y del nricleo —• 

globular. 

62 TIVITAMILIET) 

tra fisura del labio y la de la naríz pizrlen ser aproximdas si les 
arlirgones han sido avivados y preparados para la sutura. Un colgajo trías 
guiar es muy ratil si Kly que aumentur el. labio. Se puede resacar una elle 
se 

 
d pir,J. y Leido subcutáneo cm dire;-:clAn vertical desde la iliaca rtv?,--

dia ck 1:t frin11.-, para 1.1.5ducJr la distancia entre .Lt'c cejas en los c..anoo 
mas (Jru-,,¡::1. A .1-asrés tic ct exroeición, los huesos nasales pueden ser - 
también estrechados por osteotonda, y los caralagon ruisales suturados - 
entre si en la linea media. 

7.- lEtil)IDUIVIS ,FACIALES. 

7.1 	UNI FACIAt, 

Esta finura, muy rara, se(.,....ítiende lateralmente desde la comisura - 
de. la Izaca hacia atrás y arriba, au:avf.t,sando la :e2jilla, hasta llegnx 
'la oreja, 2s corr.ientc que esta una rhrclida de saliva si la fisura es 
completa, eas,.) en el cual se extender.1 por el blarde del maseterca. Los --
mOseulon de la mastica.(2.idn, ai catvo el maxilar superior, el cigmta y la 
'reja, pueden estar sulxieF.arrollados. ilsta araosvata se debe al fallo en 
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7.2 rif,URA FACLA ()N'AOJA 

Existen tres subdivisiones: 

1) La fisura nasa-ocular, que puede extenderse desde el labio hasta 

el párpalo inferior a trave!r, de la porción lateral de la nariz; se ex--

tiende nds profundamente para (=cprender el nw:ilar superior (discurre -

entre los incisivos centrales y los laterales), y la órbita ósea interna, 

y despu6s termina en la región temporal. 

2) la fisura oro-ocular, puede ser de tipo interno o lateral. L fi 

aura interna puede extenderse desde el labio (generalmnte lateral a la 

punta del arco de cupido) a lo largo del pliegue nasolabial hasta la re-

glÓn del canto interno o el párpado inferior pot dentro del agujero in--

traorbitarío. LA fisura más lateral y mas rara se extiende desde la culi 

aura labial hacia arriba hasta la órbita, tenninando en el canto externo 

o colobcna en la porción interna lateral del párpado inferior. Cuando el 

maxilar superior está afectado, la fisura empieza entre el canino y el -

primer. nolar (en la dentición primaria no existen diento; bicdopides). 

3) Grupo mixto de fisuras faciales oblicuan. 

7.2.1 TRNUETERDD 

Consiste genEmabrente en una o varías pLastlas en Z para aportar tn 

tido a la fisura. Se pueden resecar los bordes de los colaboras palpebra 

les y cerrar el defecto 

8.- SINDRWIE DE P1EP2E PDB1N 
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obstrucci.6n de L;i via 	f.:Jeanc.e, pero no siempre, -- 

que exista una i: u1 inconvieLu d': paladar. 1a:.3 características de eate 

sindrone son; 

1) Micrognatia o retrognatia. Hay un deslizamiento posterior en la 

mejilla, que se debe a una hipoplasia de la mandíbula (micrognatia) o a 

la posición retrasada de una mandíbula de ta.uhaño normal (retrognatia). 

2) Glosoptosis. A causa de la retroposición de la mejilla, la len--

Tia cae atrás y su base viene a establecer contacto con la pared fartn--

gea posterior y la epiglotis, produciendo una obstrucción inspiratoria -

de tipo Valvular. Los niños suelen conservar libres las vías respirato--

rías durante el llanto o los esfuerzos, pero cuando están tranquilos o - 

dormirlos, pueden obstruirse. Por todo ello, el diagnóstico de este tipo 
de obstrucción respiratoria suele ser dificil y deberá basarse en la ca-

pacidad del niño para respirar normalmente cuando está dormido o en repo 
so (tambión la alimentación puede estar dificultada y agravar los proble 

mas respiratorios). La lengua de estos niños puede estar aummtada de ta 
maño . 

3) Fisura del paladar. Si existe, es inocznpleta, incluso puede tra-
tarse de una bóveda demasiado alta. Es muy raro que aparezca en este sin 
drome una fisura de labio. 

8.1 Erielf.Y31A 

Se debe a una wapresión externa de la mandíbula en la vida intrau-

terina, ret.rasandose su crecimiento, o a una falta de potencial de creci 
ndento del maxilar inferior. En el primer caso, la presión suele ser una 
flexibn forzada de la cabeza sobre el tórax, que impide el crecimiento -
de la mundTbula. En est:e grujo deben incluirse prObablemente los enfer-- 

ar 
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PRATAMIENIO 

El tratamiento  cte. estos niños va dirigido a provenir-  la obiitrucción 
de las v:tu3 respixaborías, la aspirao:1U y las in N:WT:101'105 respiratoriam. 
/.6s In textos de tratamiento, de aeue.cdo con la gravedad, fltn1 pOtttaMlbei) 

obturadores, adherencias de la lengua al. labio y traqueotmla, 

POSTURAL. Colocar al niño en clectIbito proorr..1 con la cabeza 1.igernrwin, 
t:.e xnzís baja que los 	permitirzi que la lengua y mzuldSbula catean ba-- 
cia adelante. Esta pon.lciU debe mantenerse a411.:junar, 9,1r.tutnzi.9, excepto — 
cuando so alimenta, esto ElltOle bastar para imí4::dir.• 	ob.strueciOn respi- 
ratoria. 

La alimmtaciem debe administrarse con el niño Cuera do la cama, pl.  
ra que el peso de la tnandtbula impida que la lengua ca.19a hacia atrá.l, 
puede también aliwntarsoal. enfermo con pisto ro 	tiende a un excesi- 
va aspiraci6n. 

013'.PURADOR. El cbturador se encaja en el paladar y demEnttls se incur- 
hacia abajo con un reborde distal que mantiene la D-ingua hacia adatan 

te. Este reborde tiene un grado de curvatura que se aproxima a la del pul 
gar.• en hipe.mxtensión, Sr extier‘len dos alas bacía atrf.ts, fuera do la me 
jilla, para facilitar la .0 tjaciGn. 

ADIIH.1 1.21.A DE 1,,1 LI2I(.1.1A Al, USW., Esta ot7•dar.71.6n Calará indica.da (.!n 
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ta,. que non la cawa de muerte primaria en ion niAnfJ, 

ES conv,!wilt3we practicar etlta interveucidn, uuntk...li,,n ko la lemqua - 

al exterlorwliante una lar9a tracciÓn o dejar culoeolo ua 	balio1J:? 
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fe....tnarse con anestn!na local o enüral, siendo prefúribh,  

en la .quo dübe cx)19carwe una intubnoi6n pral- o nasal que oxi9n la Inter- 

voneít5n de un ailt:!"3Le5iista 
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Una 	1(In 4:.1 . 1.1:1_,'1.`11..1 	 suria c.11;t1 O 5 2-0 'tontada sol.:r,E ,  
aguja anr:ha, 1t p~ a travi:- 	lob laLlos de la incis16d longitudinal, 
atravesancle:1 el. cuerpo de la 	tqii tan lejos de zu base como sea yosible. 
Esta sutura se frantit.,:ne con un boti5n, que hará que la lengua se mantenga 
calda hacía adelante. Esta tracción debe ser mantenida de 7 a 10 días y, 
la fusión de la lengua al. labio de 10 a 10 rtlems. La alimentación con --
platero se mantiene de 7 a 1.0 días. 

TWY:21JEKI1MIA. Debe practicarsc sólo en los casos raros en que se — 
produce mejorla de la obstrucción respiratoria, aunque se ejerza una -- 

- 	tracción U:upar:al. sobre la lengua. 

inuy difícil el cierre de una traquwtomTa en un niño hasta la — 
edad de 0 a 10 meses, l.o cual. quiere decir que ,la hospitalización o la - 
atención continua en - su domicilio, son necesarias casi siempre. 

9.- 1./11310 LEIlad.4.‘19 Y PALMAR III14011).) 

Existe más información sobre el. labio leporino (queilosquisis) y pa 
ladar hendido (palatosquisis) que de cualquier otra maulla congénita, 
quizá yxxque son más comunes, llamativas y productoras de incapacidad so 
cial. 

los esfuerzos para corregir estas anomalías han evolucionado a tra-
vrde loe siglos con creciente éxito a nwlida cite ha avanzado el conocí 
miar científico, ha historia de su tratamiento es la de un perfecciona 
miento continuo. En el siglo XVI estos defectos se cubrían o rellenaban 
con materiales art ificiales, y en el siglo XVIII se cerraba el paladar - . 
hendido mr medio de suturas, después <IP cauterización. A lo largo del - 
siglo 	incluso antes de la introlucción de la anestesia general, en 



1869, so roalizaroi) 0Ei Uf:t' wys pax'a oLtener una relajación latel'al ixiecua 
da con el fin de CeneegUir un eiert71:: en la linea «villa. 1:ato culmine en 
el trabajo ,  de Von Langulibeck, en 1861, quien utilizó incisiones latera—
les de relajación y tractura de los.; gancho:3 pterigoideos añadiendo a gs-
to el. levantamiento de colgajo mucoperi6stico en todo su espesor con su-
jeción de C13 LOS CIDigIajas al. tabique nasal denudado. 

En el siglo actual los esfuerzos se han dirigido a conseguir un pa-
ladar lo Ole largo pis ible y un espacio velopalatino tan pequeño orino se 
pileda; de ello resulta una mejoría en el habla. 

Los Odontólogos han trabajado para mejorar los resultados finales, 
tanto funcionales como estéticos. Los especialistas en foniatría han de-
sarrollado técnicas efectivas, y el cuidado del paciente ha entrado en -
el &minio de la melicina de rehabilitación, donde continúan los esfuer-

zos para integrar el trabajo de los mfalicos y paramédicos a fin de m'eje,-

rar el porvenir de esos pacientes. Los epidemi6logos y geneticistas han 
hecho sobre estas anomalías mds investigaciones que sobre ninguna otra. 

A lo largo de los años, la reconstrucción ftsica ha mejorado mancho, 
habiendo decrecido la morbididad y la mortzlidad hasta convertirse en in 
significantes; el habla ha mejorado, pero no en el mismo grado. ACtn per-
siste un grupo grande de enfermos con locucie3n estigmatizada. 

9.1 I.N111.0 LEPORINO 

9.1.1 1:1511RIOILnIA X DISARIt01,L0 

Los distintos tiFos de labio leporino se ezplican por el desarrollo 
embricifxji.00 de la cara y de la bora. Cono homps visto en el. Capitulo IV, 



et pry.x.:eso frontonasal, rx.n. 	 ..os 	 i tares, a olla 
do, contornean una cavidad que formará Xs 1:,,Jca y la nariz, a partir de --
la swiunda semana de vida embrionaria. Alrolelor de la quinta surrona se 
desarrolla en el embrión un proceso central y dos laterales, desde la ex 
tremidad inferior del. proceso frontal. 1. a hendidura nasal latera] separa 
cada uno de los procesos o tubérculos laterales del central. Más tarde - 
se desarrolla en el borde inferior del proceso central otros dos tubércu 
los, separados uno de otro rxgr una hendidura central. La frente, la na—
riz y la parte central del labio derivan del proceso nasal. La fisura or 
bitaria, extendierdose hasta la boca, separa el proceso maxilar del na--
sal lateral y del. proceso globular, derivado del. frontal. Esta fisura se 
une en su parte más baja a la hendidura nasal lateral y juntas forman 
una hendidura en forma de Y. El limbo medio superior de la Y separa los 
procesos nasales central y lateral, mientras que el trazo infei lar se ex 
tiende hasta la beca y el lateral superior hasta el ojo. 

El labio leporino, en cualquiera de sus variantes, se produce por - • 
un fallo en la soldadura de alguna parte de esas fisuras en forma de Y, 
fenómeno que, generalmente, ne ha realizado en el curso del segundo raes 
de la vida embrionaria. Si falla la unión de los procesos maxilar y fron 
tal en toda su longitty.1 quedará una hendidura desde la boca hasta el ojo. 
El labio leporino habitual. es  resultado de un fallo de la soldadura del 
proceso maxilar con el globular y la hendidura se extiende por l.a parte 
Lateral del labio hasta el mism suelo de la nariz. La hendidura en la - 
1.5nea mr..,dia resulta de un fallo en la soldadura de los procesos glnbula-
re:.z; la falta de cierre de las zonas laterales de ls hendidura transver-
sa de la boca origina la macrostanta. 

9.1.2 CP.t.I.INS Y Etrr.L11:13(: [A 



La herencia tiene una influencia deciliva en la aparición del labio 
leporino. En los paares que tienen un niño con labio leporino, 511$ posi-
bilidades para tener otro en futuros embarazos son claramente mayores. A 
menudo, un cuidadoso estudio de la historia familiar revela algón mimar-
bro, a veces lejano, con hendidura labial. Una pOblación mixta y cambian 
te, POMO,  la de los Estados Unidos, hace difícil el pronóstico de labio -
leporino en cualquier familia. 

La nutrición de la madre durante las primeras sesionas del embarazo 
púade ser una posible causa. El ranas° de Usuras es mucho uayor, sin em 
bargo, en las madres que sufren náuseas, vómitos, o que presentan tras--
tornos nerviosos. En la actualidad se da importancia al metabolismo vita l  
mlnioo. 

Las causas mecánicas dPban considerarse ceno una posibilidad. La --
lengua puede no retroceder de su posición nasal. Antes de desarrollarse 
los surcos palatinos, la lengua ocupa toda la boca y la cavidad nasal. 

Eventualmente las herdiduras faciales y otras anomalías se asocian 
con los tumores, las bridas y las adherencias awlit5ticas. 

También se mencionan onso posibles a causa de lesiones e intelecto--
nes. 

Se ha descrito que la frecuencia vana entre I. X 500 a 1 X 1,000 tía 
cidos vivos. El labio leporino aparece con mayor frecuencia en niños Cp) 
en niñas, y más a memrio en el. lat'k.) izquierdo que en el derecho, pero la 
relación entre ambos sexos y lateralidad es casi la misma. La frecuencia 
de fisuras labiales dobles es aproximadamente l.a mitad que la de las atm 
pies, 



Vil, 1. 3 c.'irit.)Aff..+S PPEOPERATiT.Wies• Y prunisty..) DE; 	Rravuve,Ick4 

La aceptación tacar parte de los padres del niño con labio leperi~ - 
es de tal itriportancia que lea re:.-nnstrucción so hace tan pronto culi" sea 
posible despills del nacimiento. Pticde hacerse en las primexas horas de *. 
vida, aunque no os la nwitta general. No tiene justificación el posponer 
la operación para hacerla técnicame.nte mas Mon. al. cirujano. General:nal, 
te es mejor esperar. a que se inicie un aumento progresivo del peso. ras 
fisuras bilaterales se reparan habitualmente alrededor del mes o cuando 
el niño, pesa ya unos 5 kilogramo. 

En la exploración general preoperatoria se incluyen el tiempo de hlt 
morragla, el de coagulación, e]. valor de la he, nxilobitui, la fórmula y re 
cuento hemáticos y el anillisis de orina. Seis hora* antes de la operacien 
se administra una cernida norma. Rarant-Inte es necesaria la alimentación 
por sonda. El alimento puede darle con cuenta gotas. Constituyen oontra-
indicaciones para la operación precoz la existencia de infecciones de la 
piel y de las vías respiratorias, la fiebre,. la desnutrición y las alte-
raciones de la sangre, y puede serlo también la presencia de otras anama 
1%as congénitas. 

9.3..4 TEaTICIvS 

El cirujern purxle planear con mayor exactitud los detalles de la re_ 
(..nrIrtrucción si señala unos p.Intos de referencia para tacar medidas. La 
foni-ici6n de un pé.querto colgajo triangular, innliatamente por encima —
del Lorde rojo, oDnserva logia tejidos al ITY51Yfing y proporciona un labio de 
un espesor cyyrpleto 	jturkarse arnUis lados En 1845, Marault describió 
el uso del colgajo tri angular, 111alr y Brcydn, en 1930, publicaron un mé- 
todo utilizando dicho o.)1ga j o , El "pequeño 	j() triangular" con marcan 



mensurables precisas fue desarrollado por Brown y ? Dowell, Estoes auto,-

res fueron los prirreros en mencionar las deformidades nasales asociadaa 

por el labio leporino y describieron con detalle su (corrección prirmría. 

Hagedorn, en 1884, describid otro método para la reconstrucción del 

labio leporino (este método fue modificado más tarde por Le Mesurier), 7 

oon empleo de un colgajo cuadrilátero. En los dltimos años han surgido -

una serie de modificaciones, vagas y muchas veces demasiado complicadas, 

de este método. 

9.1.5 OPERACION 

El labio leporino se reconstruye siguiendo las señales previamente 
marcadas sobre el labio y la nariz. Las características anatómicas del -
defecto a tratar constituyen un factor importante, pero la atención y el 

esmero en la técnica pueden hacer que el resultado sea aceptable o fran-
camente bueno. El método de reconstrucción debe adaptarse a la defornd--
dad bien que proceder a la inversa. 

La finalidad es obtener un labio normal. hos objetivos son: 

1) Las alas de la nariz deben quedar simétricas en cuanto a su cur-
vatura, nivel y dirección. 

2) El suelo de la misma, cerrado y, la oolumela no desviada. 

3) El labio superior dphi. ser grueso y ligeramente prominente en re 
lación con el inferior, y el borde rojo, asimismo lleno y liso. 

La seguridad de la cirugía en el labio leporino ha aumentado grande 

mente por 1os adelantos de la anestesia usando La técnica de inruvveidn 

traqueal y se complementa con el bloqueo nervioso regional que ayuda a - 
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9:,ro 	 Lratará çI* d 	niirtA - 

trauma y La;.-; causas de inflauaeldu en el prc.)(y.liinielnto, y de preparar 1o3 
rrorgenes en diversos planos. Esto previene la contractura lineal de una 
cicatriz ré.v.;ta que tenllerfa a prolucir 	esootadura en el tejido colo- 
reado del labio. Todo tejido en buen estado se conserva y utiliza en la 
operación. En la hendidura unilateral, el lado sano sirve cono quta para 
lograr la longitud y la sintetrta en la restaura.ción. 

ESCTSION EN V 

Manteniendo recta la columela se marca el punto A en la unión de la 
piel. y la mucosa labial. a nivel de la base del tabique. El punto X se 
nrira a la mitad del orificio nasai del lado sano. A' guarda, respecto - 
al. lado 197mirdo, la tal.sma rrd.ación que < del lado sano. C est en la u--
nidn cutaneanwosa, en el ponto en que el b>.bio eupleza a estrecharse.--
C" está en la conjunción cutanermucose, a la :nigua distancia de A' que 
C lo está de A. 

9.1.5.2 TIZNICA DEL an.avio 

Se diseña primero la escisión en V; C' está en la unión cutaneamuco 
sa en el punto más interno en que el labio tiene un grosor normal; B' es 

en la llnea A' C", equidistante de C' y C". La incisión es A' 8' C', 
retando la porción del labio indicada 9or el triángulo isósceles; 8 - 
está en la unión cutaneomucosa, a la misma distancia de C que 13' lo está 
de C. 

El labio y la nariz se movilizan L'or rrulio de incisiones en el sur- 



co gingintolab(.,11. o practican 1 	 A 	j As 13' C1 ; A y A' - 
se aproxinan con un punto de 	4 ceros, anudado 1.:›r 1 a parre 
mucosa y u;; unLo superficial de seda xv.nra 4 ceros; 13 yn' SE "I uprozinian 
con un punto profrundo de seda blanca fina y otro superficial. de s&lij ne-
gra. Se colocan puntos intermedios finos y se practica un corte oblicuo 
en el colgajo de nona labial desde C'. Para las incisiones y cortes de 
licados es de mayor utilidad una tijera tan.,  afilada. Se unen C y C', y - 
los colgajos de borde rojo se entrecruzan en ../.1,12.ag, adaptandolos de for 
rna que no queden en tensión. Se contintia la sutsra del borde rojo y del 
surca gingivolabial. El pE.wiullrlo colgajo de la ventana nasal se recorta - 
para adaptarlo al del lado opuesto y se suturan juntos para foraaar el --
suelo. Se colocan unos puntos do sutura de "colchonero" en el ala para 
unir piel y planos profundos, que se separaron durante la disección. La 
sutura mucosa e2, iir/zyr tante y se efectda cm puntos finos entrecortados 
y réx:Orte cuidadozo para mantener adaptados los bordes. tir ngulos supe 
rieres se redondean algo y se continfla la altura para desplazar ligera—
mente la 170100134 de cada wjilla hacia el labio. kstc adelanta el. labio - 
en conjunto y lo impulsa hacia adelante. Si el borde superior de la rauco 
set queda tirante, se efectúan unos cortes verticales a cada lado que per 
mitan su relajación. 

9.1.5.3 IZETPOCESO DE LA PARTE CarrRAL DEL MAXILAR 

Cuando la parte central del maxilar es demasiado prominente para 
-irmitir el cierre del labio, puede rechasarse 11.,.¿cia atrás por sección 

submucosa de una rxxción ósea del vdmer. Esta wctirpación en bloque, más 
bien que en culia, permite npujar el. prewaxilar directamante hacia atrás 
cano quien cierra un caj6n, sin inclinarlo. Esto tiene cierta importan--
cia, ya que el labio, visto de perfil., ha de tener una oblicuidad hacia 
adelante y hacia abajo. 



;1.1 	 i• 	, 	 `1,;,•.:, 

.4> ai una línea 1.ma,jinl\r 	t.rat9, 
sit,xna 	j.¿.ir(.70 br. 	pan 	ii i GT: 55./1" 	1i'tbl, 	nivel de 14  
t..41.›,¡quo, y 	Iba-watt d codi Jd .i I.jvj untord 	dotKlej 	ltne4 cruza la 
uni.e5n cv:4Lanclmalet:,sa. El, punt:43 A' ne. mdm.:a :ju2to por lit'alt:CO C1(13, PtIntO alls4 
bajo del borde del aijuloro nat4a1., a cada lado d L henslidural uo prect-

RitlY,4:10 en tal. 1URI(;115r1 que refintte. una bna ventuirkt nasal (mando - 
A' se aproxiirin a A. y que sea 	en los dos lados, Fa punto C es- 
tá en el extreno de la piel de ;12t parto .Nnteri,v del labio, en 1a llnea 
Inalia y equi,'d.stante de los des puntos A. U 	un harnio de 1.a dio-- 
tancia entre A C, uobre el. borde inferior, curvu, de la piel clel labio, 

(1111.1os lados; e l  se encuentra sobre la 1111474 cutantxcecenia de la parte 
lateral del ib.to Cr' :nte a 1. punto rala Interno en que el, 1.x.,-)rxle rojo con- 

'a iltnn tj,x10 eti enpenor, Pzt ra 1.0eZiliZar n' , 	Mide) en 11:ned recta 
tancl 	A 11 col; un ‘.7ontisfi'_.,!., thtit pu. 	J1tY:29:;ri. '5 lir, o) Loz;Ja en A' y to-- 

1'Ofli.X 	u roti,u1r) 1ot:t.:á que 1.,:t otra punta cota d e a 3.11 dJstiuoL de L C. 
Ehit0 	C01141,11Orarrie CX:n1K3 una paut:,,,, que puk,,de alterzirso cuando sea ne- 
cenarió. Por ejetwlo, cuando ln 	f,,ZI un lado es parcial, la, U-- 
nea A' 13' C' es e I''es recta, por lo quo puede omiti.rse 11' y efectuar - 
una incisión recta de A' hasta C' y un cierre en V de ese lodo, 

1.oti puntos y las llireas ele mar,cm; cori C011y:Mr1 illcpbólif,1 de azul - 
C e mei:ileno 

	

	1.5t, utilizarirlo una plumilla tina. Las 1.1neas en inciden 
bisturl, con culd2de de no bcyrac len puntos. D1'.!cipU/S 1150 

trinh una 1.n.:.i.E1.15i) en el. surco fj.inkiivolobial a uada ledo y :Je fwpi-u:a 
labio 	tro;:iler flupt...?rir)r,La d if3es:c fin tse prosinue casi hasta el borde 
0-111tarjü, 1  nrx10  nue J. Hutt:litio querle ;:eparad:', ¿e 105 hUOIX)ti faCiii134,11 
rsubyian;,.tli7"1, Morilla1c> ty.4nrnr¿t1nOlLf: ci espacio ,,Jreado con ffal3a empapada 
en lu.)1.;),..:ir.vi de adrenalina el 1;5,000. La inl.71.1/311 del surco qin9ivolabial 



t;Ontj 	hilC: 	 » 	 L',11 	l a ventana 	ve- 
ra :mirieren. la 	t 	t• 	 211pi'.1"  

río:: ,..1(.5 	:casi:e. tv.v;ta que el. ¿i.eujeri.»1‹..1sal 	t1411:E:e 	priF)i 

ión norliel y A' pueda 1..b:arse sobre A f3in Len.,,,,ión. Se introduce una t1.  
je.ra fina para la inei9:Vin y se separa el c.n-tílago lateral inferior del 
agujero nasal de la piel. que .1.c.) cubre, p.)r disección hasta la línea TIC-- 
dia. LC.1,9 íneas A' 13' C' se inciden despuós 	Cedo el espesor del labio 
con el bisturl, con Mbrild-WItY) perpendicular de sierra. El pequeib colpa 
jo A' 13' C' se gira 18rhacia la ventana nasal. la mucosa de la pared — 
central. del. labio se lleva hacia atrlis cxxrho un colgajo y se utiliza p,ara 
recubrir el surcx), y A A' y l3 13' se suturan a ambos lados. Se acercan C 
C' directamente bajo C y a lo largo de A 13 C se colocan puntos ininte—
rrurrvidos de seda negra. le sutura del labio rojo se hace entrecruzando 
colgajos de ambos lados, en zigzag. La :recosa interna de ambos lados se 
sutura a la zona roja de la pared central del labio que se ha reclinado 
hacia atrás. les colgajos de la base de la Veltima nasal s1 recortan y 
suturan en la piel. de la parte central que forma la mitad interna de la - 
ventana nasal. Para evitar la tensión de las suturas pueden colocarse 
puntos For la parte interna, que aharquen todo el espesor del labio exce2.  
to la piel, a fin de que no queden marcas de suturas visibles desde el - 
exterior. 

Son puntos esenciales: movilización adcuade del labio y nariz: apro 
ximaci.61 1 de superficies cruentas, cortadas p.erpcandicularmente, rrvxU.ante 

rees finos en el. pJ.ano profwirlo y cerca de los bordes de la herida en 
culltwo, y sutura cuidadosa de la :rocosa.. 

9.1.'7 !IMI 	ZACION DEC. 1A1310 	0F LA NARIZ 

Se logre por :madi.° de incisiones en el. surco gingivolabial, dé.eipu/s 
cica estJtbli:er 5,.,,fi3.les en el labio e incisiones r.xxo profundas. 1..3 dU12.C.- 



;:i 	 J 

11Cl:' ida n 	;:, 	 iircGntairtn.t.:-:111.0 	 la 

nar-J.Z put:x^iut 	 ol 1;1c.cc y pinnit.s1 trrlvi liza t la pi...1. 
los ea.i:Lrlaisios y ulteriortreilt O sof arrollada en tk..)rma de t.ubo r nivel y 
d ¡roce i.(511 ader.',LDu.lo:3 , 	o incisiones 

9.1.13 CIERRE DEL LA3310 

Se eft-x:ttía después de seccionar el labio en todo su espe-sor, segán 
lois incisiones previas, y comprende tarchiÓn la sutura de la rnucor•;a inter 
na. Se colocan unos puntos profundos de seda fina en la base de la nariz, 
acercando A a A' y 13 a L3'. Los puntos de seda cyDlocados cerca de los bor 
des de la piel no se anudan oon fuerza, sino que deben servir sólo para 
nantener el afrontamiento de los tejidos. Después de que C se ha unido a 
C', se entrwruzan poluedios colgajos de mucosa, la mucosa se sutura tan 
culd.xlos¿unente caro la piel. Las diferentes partes del labio deben adap-
tarse sin alguna tracción. El cierre mucoso del labio le proporciona una 
prominencia natural y, gracias al penueño colgajo sobre el 1)orde rojo, - 
se produce un pliegue de flexión normal. La rotacit5n de la nariz en for-
ma de tubo se fija por. MtIdio de unos puntos de colchonero que atraviesan 
el ala. 

9.1.9 LABIOS 11:00121NOt1 DuBLES 

Se cierran de la ntisno neumm, uniendo previnrnente los puntos irICi- 
didus, después de una movilización 	las fisuras dobles de hendi- 
dura, tal vez asimétricas, pueden repararse irás a:lecusdanente que dos --
hendiduras siMp3es, aunoue anos lados se cierran al miano tittnrÁ). La --
hendidura completa en un lado e incoupleta en otto puede considerarse co 
Pi.) una hendidura sin le. en el. lado conpleto y colo una V en el otro lado 
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9.1.10 C1. 1:Vs.i))1i 

DuanLe el período posoperatorio inrwx1iato es necesaria una cuidado 

sa observaci6n pira evitar una. obstrucci6n de las vías aéreas. 21 decIlli 

to Lateral del niño permite un drenaje adecuado que puede compleuentarse, 

si es necesario, por. aspiración. Se determina el número de hematíes y la 
cantidad de henoglobina y se perfunden líquidos y sangre si está indica-

do. Durante este perlodc inmeiiato, y hasta lograr la cicatrización, la 

linea de sutura debe linviarse cuidadosamente a pequeños intervalos y en 

forma regular. La alimentación, eapezando por agua azucarada comenzar4 -

cuando el niño pueda tragar. En los prineros 7 a 10 días, se recurre a -

un cuentagotas; despuds se utiliza una tetina suave. 

9.1.13 RECONSTRUCCION SECUNDAPJA DEL LhBIOTEKMIND 

Los retoques en el labio y la nariz se efect0An cuando estén indica 

dos. Las deformidades que pueden aumentar con el crecimiento se corrigen 

quirúrgicamente en cuanto aparex..en. 

La diferencia en la prominencia de los labios generaluente se corrí 

(y,  por ortcdoncia, avance del labio o colgajo cruzado. Puede hacerse ne-

cesarsJa la prostodoncia. 

Las deformielades de la nariz pueden mejorarse en cualquier neuento, 

pero Las correcciones quírrirgicas mayores se hacen mejor despué. de lesa 

r.-r ollarse ccw.pletamulte las facciones. 
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I I, 	que 	y, 	tr 	iturltad 	1, 	7, 1:1.;,:ii,(.31) 	Iniie 	1., # ..‘n;; :1 	4 i;n, 

El. clit.vrtilii.1.;r:ko not,ab.1° entre 	LU jy r 	clie muchas ver.;,w;. 
rregirse 	ti-J-•;11.,r.)r jT1 	(.O t.f..J1 ido del. labio puper.lor. J 	priks.',11, - 
onto se logra en dos ol,)eraniones; en la prirwIra lie incide el labio supwt! - 
ríos: y se colce;..;ui :oltsjajo del labio infer.-lor en el defecto. dna vez rcm 
tableyzido ci. ar.orte sangulneo, purMe °citarse el ix.rIteulo en un segunda 
opkIracit5n. 

9.2 PPJADM ~IDO 

2. 1. 1.1.11.110 Ott>.-11A Y DE11711410/.1..0 

El desarrollo de la bóveda palatina requiere la consideracidn de dos 
zonas: el paladar anterior (paladar primario o labial) y el paladar pol-
terior (paladar secundario u oral). 

PAI.PDAP. Arrturt.roR. Se relaciona c,,-.)n el desarrollo de la cara, 1.0f3 la 
Idos, el tkIX.1.1,i337 y los cuatro incisivos superiores, es decir, con la re-
gi6n anterior al foramen incisivo. El. desarrollo ocedenza durante la curar 

sowana (.1n gestación y se canplets alrededor de la séptima. 

El c:7) epitelial del labio superior y de la parte anterior del. 
cont - i.¿.Lie tres maiwis nesc(911:7iricas. Cada tare SJfr4 un impulso de 

diferenci,a1 para juntarse con las otras y formar el labio y 
la. i.tarte ani....'Tior del 10.5)d lar. El pro(*.eg'i no es el de dehiscencia ecto-- 
;1;ralic,-, 	15,41:3i 	hendidura uní o 	del labio y de -- 
las re..51.¿,ne::; 	y.; larE.G 1.aterales, en tre•jor o ne:Lor grado, resulta de u- 



na ausencia o una dbaninución en el voltruf.::n de cualquiera de 	11'W3W-«. - 

Me140:16rtnicas lateral e.. Una de f i ene .ia similar en la central de 1 	tres 

¡nasas nic•!sc>161:1111(.:ZW 	traduce en la rara hendidura media del labio y de 
la ro:JIU al V(5)1 al: central. 

PALADAR POSTERIOR. El paladar posterior se relaciona con el desarro 
llo del paladar duro, el paladar blando, la Gvula y los dientes de la re 
gión posterior al foramen incisivo. El desarrollo craidenza durante la --
sexta semana de la gestación y se ha completa a las ocho seoanas y media. 

Eta región se desarrolla bilateralmente a partir de los procesos palati 
UDS o placas de los maxilares, que se hacen prominentes durante la sexta 
y séptima semanas, tientlx, en que se ha formado ya el paladar anterior. - 

Entre la octava y la novena cananas los procesos palatinos comienzan un 
cambio de posición, desde el plano vertical al horizontal, que progresa 
de manera ondulante, en dirección posteroanterior, bajo el dominio de una 
fuerza intrínseca. Durante algún tiempo las láminas palatinas se mantie-

nen separadas por la lengua, pero como ésta desciende al suelo de la ba-
ca y se proyecta hacia delante, las placas se fusionan. Las alteracio—
nes dela fuerza en el cambio de posición producen grados anormales de -
altura de. la bóveda palatina, el fallo en el descenso de la lengua origi 

na hendiduras del paladar. El mejor ejemplo clínico nos lo proporciona -

el síndrome de Pierre Róbin, en el cual aparecen claramente anomalías de 
la lengua y del paladar. 

2 	CIASIFIc...ACION ANAMMICA 

Hoy día es crmgn referirse al labio leporino aislado; labio lepori-
no y paladar hendido, unilateral o bilateral, completo e incompleto, y -
paladar hendido aislado. Esta clasificación tiene poco en cuenta el alvé 
celo. 



9,2.3 r.L.MIE'1C,"w7ION 

El pros-reso de los 	ep id onio t5j loDs , l.r.t -t'_i:isid:td 
midad en Jos resultados que se comuniquen y, el interets por espe‘..d.ricar 
el grado de afeotaci6n, han conducido a un sistema anbriolGgico de clasi 
ficacibn. Se recciui.enda el sistema de clasificaci/5n siguiente: 

Unilateral.; derecha, izquierda. 
./"ilaterll •' • derer.tia, izquierda. 

/ LABIAL 
''Cicatrices congirtnitas. 

„Unilateral; derecha, izquierda. 
F1,13T3RAS„,/ Bilateral.; derecha, izquierda. DEL • 

FISUPAS DEL „....-----ÁLVDDICr:ZZ— Media; derecha, izquierda. 
PALADAR ALTIERIOR Subrnucosa; desedia, izquierda, media. 

Cualquier canbinacidn de los tipas ante- 
riores. 

FISURA,,,,--"Protrusitin del premaxilar; ligera, rnode- 
- 

LABT.AL , 	-rada, notable y nula. 
ALVM_ART Potaci6n del premaxilar; derecha, izquier 

-da, ligera, moderada, notable, ninguna. 
\Retraso en el desarrollo del paladar ante 

--rior; ligero, nr,Llerado, notable, total. 



/,Fioura del 	occb.:llad del 

s 	) . 
FISITRAS 

PAIADAR 	 de la 1-Zveda 7 e),:tensi6h, unión del v•Ster, 
s\ 	-hendidura subnacos3 (oculta). 

Fisura del velo y de la bóveda. 

.FISURAS DEL PALADAR . Cualquier combinaci6n que se incluya en las hen 
AUTLSIOR Y POSTERIOR 	

-diduras del paladar, anterior y posterior. 

Pisaras del proceso nandibular, incluyen 

-do orificios labiomaxilares. FISURAS FACIMES DISTINTAS,/  
DE LAS LkEIALES Y PALATIMAS-----Hendiduras nasooculares, 

Hentliduras bucooculares. 

9.2.4 PALADAR ANTERIOR HENDIDO 

Las hendiduras del paladar anterior se asocian frecuentenente a ci-
catrices verticales del labio o a los labios leporinos de cualquier gra-

do, y pueden entraRar deficiencias alveolares que varían desde una falta 

del incisivo lateral en la segunda dentición hasta hendiduras completas 

o parciales del al-.tolo, tanto unilaterales capo bilaterales, hasta la - 

ausencia completa del hueso intermaxilar (hendidura media). El hueso in-

termaxilar en las hendiduras bilaterales totales es movible y a menudo - 
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Con el crecimiento a~cernn tr¿.stecaos dentarios scrIn la grave 
dad d E! 1.a 1-lendidura palatina, Mil ift..:LI:itdos por malformación y rotación 
de los dientes adyacentes a 1.a henklidur,:t y muchaf.z. ví...yzies por la presencia 
cle dientes supernumerarios en la primera dentición y ausencia de ellos - 
en la pernwtnente. 

9.2.5 HENDIDURAS DE LOS PALADARES ANTIWOR Y POS 'FRIOR 

Tales hendiduras siempre afectan a la úvula y al paladar blando y, 
casi siempre, al paladar duro. La afer.:tación de éste puede ser una defi-
ciencia de uno (unilateral) o de ambos (bilateral) huesos palatinos cer-
ca de la línea media. Puexle ser visible la mucosa del tabique o la del - 
v5tner en el lado no hendido. A voces queda intacta (hendidura incomple—
ta) una zona mis o menos amplia en la región del forárnen incisivo. Esta 
afectación incampleta consiste ocasionalmente en una deficiencia poste—
rior del paladar duro en la linea media, permaneciendo libre el vóirer a 
dicho nivel. 

En las fisuras unilaterales totales, despuils de la reparación del -
labio y de nuevo tras la reparación del paladar, reproduce un cambio o -

colapso de los segmentos maxilar e intermaxilar, especialmente en el la-
do hendido y a merado el maxilar se desvía. Asociado con 'ésto se observa 

Itrantri0 un amontonamiento de los dientes en la :,,egunda dentición y una 
falta de desarrollo vertical de los miarris. Esta conpleja deformidad pro 
duce nuloclusiÓn dentaria y aplanamiento del labio superior o de todo el 
tercio medio de la cara. 

Las hendiduras prerm 1.a t inas bil te ra 1.es acarrrian cantos dentarios 



ligeratnente diferentes. Con mucha frcx:itelicia el prunexilar es prominente. 
Después de la reconstrucción del labio y luego del paladar, el proraxi--

lar retrocede gradualmente y sus dientes se inclinan hacia dentro. El co 
lapso maxilar evoluciona en cierto modo cano en Los casos uniLaterales, 

pero verla por la posición final, tamaño y desarrollo de la "cuña" maxi-
lar. La deformidad puede ser más o menos simétrica. 

9.2.6 HENDEDURAS DEL PALADAR POSTERIOR 

Las hendiduras palatinas (paladar hendido aislado) casi siempre - -

afectan al paladar duro, además del velo. Tal afectación puede consistir 

en muescas n'animas, incluso submucosas, del borde posterior del paladar 

duro en la línea media. También aquí puede encontrarse una deficiencia -

de los huesos palatinos en la línea media, que se extiende hasta el bora 

men incisivo. 

Las hendiduras palatinas pueden producir una alteración dentoalveo-

lar del segmento maxilar posterior, con apiñamiento de los dientes. Ta-

les anomalías suelen aparecer oon especial frecuencia si la hendidura y 

la reconstrucción quirúrgica se extendieron hasta muy adelante en el pa-

ladar duro, nuy cerca de los bordes alveolares. 

9.2.7 FRECUENCIA 

Un estudio continuado en una zona del Canadá, anotando solamente las 

ano-rallas canunicadas por los mádicos en el momento del nacimiento y, por 
tanto, probablemente deficiente en las cifras de paladar hendido aislado, 

demuestra que esta anwella, considerando conjuntamente las fisuras del. 

labio paladar, es la tercera entre las más camines, siendo rebasada sola 

mente por el meningomielocele y el pie .santo. Las cifras de este estudio 



realizado en 1959, señalando los casos encontrados por cada 1,000 nacl-••-

dos vivos, son: paladar hendido, 0.25; labio leporino, 0.34; labio lepo-

rino y paladar hendido, 0.49; total, 1.08 (1:930 nacidos vivos). Un eatu 

dio anterior de la misma zona di6 cifras similares. Investigaciones re--

cientes en los Estados Unidos aportan las siguientes cifras por 1,000 na 

cidos vivos: paladar hendido, 0.79; labio leporino, 0.29; labio leporino 

y paladar hendido, 0.49; total, 1.57 (1:640 nacidos vivos). Estas cifra* 

son comparables a las de Dinamarca. Considerando éstas y otras variables, 

es razonable suponer que la incidencia en la raza caucásica es de 1:750 
nacidos vivos. Se considera generalmente que la incidencia en La pobla--

ci6n negra es menor de lo que señalan estas cifras y en la raza amarilla 
la frecuencia es mayor. 

9.2.8 ENCDORES AMBIENTALES 

Se han podido producir hendiduras por alteración importante de algu 

nos factores ambientales de experimentación en animales pequeños de ra-

zas susceptibles, en un periodo apropiado de la gestación; por privación 

de alimentos, vitaminas y oxigeno, exposición a los rayos X y administra 

ción de cortisona. Estos estudios no pueden aplicarse directamente a los 

seres humanos, aunque existen comunicaciones que hacen referencia a una 

disminución en la incidencia esperada de producción de esta ananalia en 
madres con tendencia conocida a la misma, evitando los factores carencia 

les. 

En 577 casos consecutivos se han estudiado una serie de factores --

clinicos ambientales. Se comparó el promedio de edad de los padres con -

un patrón obtenido en el. Report of the Registrar General of Canada. No 

se observaron diferencias en relación con la edad materno o paterna, con 
historia familiar positiva de fisuras o sin ella. Tampoco según el lugar 



en el. 	(11-: hijo.; 	 este faetor con la eda.1 ma 
teMa. 	se obervat-on wadacion cw.xclo se ~araron 
nwsliog de 11-).cin0.ento dc; 	niAw con pUadar hendido con los lo los nGr 
maU:ss de un gran hospiUll, aunque el peso de los afectados fue rrás bajo 

que el de sus liwiwanos. 

Con respecto a la localización, hubo un 43% de afectaciones del la-
do izquierdo,.un 24% del lado derecho y un 33% de casos bilaterales. Es-
tos Gltimos tuvieron una noyor incidencia tanto de historia familiar po-
sttiva como de afectación de otros mieMbros de La familia. 

La distribución seytin e.. sexo es significativa. El labio leporino, 
con el paladar hendido o sin a, es ni s ~u en los varones, mientras - 
que el palall?.:(-: he.n2jdo aislado es Intio's frecuente en las mujeres. Ninguna 
forma de herencia 	se:zo enzplica estas cifras y, por tanto, debe 

crne, 	 el. factor varón es DAS S1.13 
C..6::fbi.ed.ijibS.C1 iep, iso(X)11 	heraldo o sin él, y el factor bl'un 
braES mlis surc,..pti.ble al a todat hendido aisladt- Y. 

Hubo una frkx:sencia e.sp:.!_cialmente alta de anomalías graves asocia--
das en ambos grupos, pero raís en el del paladar hendido aislado. Las ano 
malías asociadas pUelen dividirse en dos grupos: I) las que aparecen en 
.inmeditta vecirdad: síndrate de Pierre Rr.).•ain (micrpglosia, micrognátia y 
paladar hendido); síndrome de Klippel-Feil (cuello corto, aletas cervica 
Jrs, anomaltaq en la coliena cervical, incluyendo la articulación atloi-
dc.AoccIpital); síndrome de Psaun,..,  (ananz.115:as de 1 lengua, suelo de la bo 
ca y dientes del maxilar superior e inferior); 2) las que aparecen en - 
otra parte di,=.l cuerpo, espooialrente anon:Alas congénitas cardíacas de - 
las extlrelllidades (s'indrome dki.z Ella s-Van Creveld). Esta frecuente asocia-
ción de ancnniIas cong&ites con el paladar hendido sugiere un trastorno 



L.so estudios 1.,.(bre 	d de ti.F. .1..st:forno:-': Fraternales en ,:.1 pri 
sor trimestre del tnsbarazo, entrç los ue se erlosentran hemorragias de - 
Jo gestación, enfermedades adquiridas (rubmbla, estado nauseoso importan 
te, vómitos), operaciones, accidentes y otras sobrecargas, no han condu-
cido a ninguna coiiclui6n gnificativa. Del mismo nodo, los estudios de 
la cor,dición social de la familia y el estado de salud de los padres, — 
tamp000 han proporcionado datos que se puedan valorar. 

9.2.9. FACTORES GENETICY13 

los (micos factores humanos etiológicos establecidos son los genéti 
ces. 

Un reciente estudio de 750 casos cossr.;ecutivos cr'le berdidura ha demos 
Ir do Bite aproxinadalwnte el 33% de los pacientes con labio leporino, --
accsupaiíz.i.do  o no de paladar hendido, tiers,m historia. de, una lesión simi--
lar en su familia. Solamente el 25 de los casos de paladar hendido ais 
lado dan una historia parecida. 

Existen MáS datos que hacen pensar que estos dos grupos de lesiones 
son genéticamente diferentes. Un análisis genético de 413 genealogías de 
las series citadas anteriormente, indica que el labio leporino ceo pala-
lir hendido o sin a se debe, por lo menos, a dos pares de genes recesi-
vos, y que el paladar hendido aislado se debe a un gen dominante simple. 

=M'OS CPC43SatECOS. Se ha denostrado un tipo cromosómico anormal para 
ciertos casos graves de labio leporino y paladar hendido, asociados habi 
tua..hniante con otras anomalías tal cono la microftalmia. Este trabajo, sin 
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cif..n de •faetcrel,i Tinóticos, 	 y 	 r 

RIESGO PARA FUltilPi.DS 1104,1ANOS. atisten valoracione.3 de conf tariza para - 
aconsejar a los padres de inlividws afectados o a los propios indivi—
duos. Tal consejo, sin embargo, depen3e de la pzisibilidad de obtener una 
genealogía adecuada y de la consideración de otras variables, y debo dar 
sé de acuerdo can un especialista en 91-11\ :tea. 

9.2.10 AUNIOM1ii QUIRURGICA 

La función del paladar es nece,saria pata 	fonación y la deglución 
normales. El paladar duro separa las cavidades bucal y nasal, en tanto -
que. el paladar blando funciona con la faringe en una importante acción - 
de válvula, a la que se den:mina mecanismo velofaríngeo. En la fonaciÓn 
normal eT,ba acción de válAnd.7.1 t.zi intermitente:, rápida y variable, para - 
lograr sonidos y presiones noir eles desviando la corriente, de aire isem - 
sus onlas sonoras fuera de la boca. Sin asta aciciÓn de válvula, el habla 
es hipernasal y la deglución se encuentra entorpecida. Debe hacerse no—
tar que adailál,-  de participar en la elevación y tensión del paladar blan-
do, los müsculos elevadores y tensores abren la trompa de Eustaquio. Es-
ta acción es conoeida de tod.os, al equilibrar las presiones en el. oído -
medid tragando durante los cambios de presión atmosférica, cano ocurre '-
e. 

 
los cambios bruscos de altura. Cuando este necanismo de abrir la trota 

pa desaparece, hay gran susceptibilidad a ].as infecciones de oído medio. 
El paladar hendido implica este problema junto con el riesgo de hiperpla 
sia linfoide sobre la abertura de la troupa de Eustaquio en la nasofarin 
ge. Es patente que la pórdida de la audición provocada por infecciones - 



riego sangul(neo abundante de los Lejic:,es 	p•roale de -- 
las ranas palatinas raavor y ,•nenor y esferovalatine de la ari.:eria maxilar 
interna. La rama palatina ascendente de la arteria facial y las ramas de 

la arteria faringea aseendente contribuyen a la irrigación sanguínea. la 
inervaciÓn motora de los intisciaos del paladar y faringe proviene princi-
palmente del plexo vagal faríngea con excepción del periestafilino exter 
nó que es inervado por la rama motriz del. nervio trignnino, y del estilo 
fartngeo, inervado por el glosofartngeo. La in ovación sensorial de la -
mucosa de esta región proviene de la segunda división del nervio trigémi 
no así como de las ramas del noveno y décimo pares craneales del plexo - 

farIngeo. 

9.2.11 »ATAMIENTO 

PERIOCO izawszAL. En una pequeña proporción de casos, generalmente 

en aquellos en los cuales el paciente presenta estas anomalías asociadas, 
como un sindmne de Pierre Robin, un defecto cardíaco congénito o un re-

traso mental, habrá problemas respiratorios y de la deglución. 

• Si el trastorno respiratorio se debe a causas locales y se manifies 
ta por cianosis y retracción esternal, requiere de una reposición manual 

rnr tracción elástica de la lengua y alimentar al niño de lado o de fren 

Lao  en un mdio favorable, como una tienda de oxígeno que permita mante-

ner un grado elevado de humedad. Si no se consigue una mejoría con estas 

maniobras posturales cuidadosas, se practicará una traqueobaula o una re 
posición quirúrgica de la lengua hacia la parte anterior del suelo de la 
boca. No es imposible la lactancia interna, pero generalmente está contra 



7:az.....».1.s tanto 	 m, 
paci(..ntes 	alimentan bien cs..,..3n una 	 bl.arda 	un 
orificio irjas graide qae lo habitual, Ea alimc-,..ntación por s.on:la de Srecht 
pi.wde sei rltiJ., pero hay que tener en cuenta el peligro de aspiración. - 
Una pequeña porción de cales presentan dificultadas a la succi6n o a la 
deglución, y requerix5n una alimentación Exir senda. 

Los problemas alimentarios no resxJadei. tan bien cano lo:3 respiratl) 
rios a la reposición de la lengua. El. factor teri-:péuticx) más importante 
ett este pe:ludí° grupo de casos es el cuídalo atento, que requiere gran -
esfuerzo y voluntad. Estos niños, generalmente, aprenden a succionar, --
tragar y respirar bien. El maxilar inferior se normaliza. 

Hasta que el paladar se haya cerrado, algunos alimentos se saldrán, 
en ocasiones, por la nariz. 

9.2.12 oarwrIvw QUIRURGICOS Y TECNICAS 

El objetivo de la palatorrafia es corregir el. defecto etibríonario - 
para restaurar la función normal del paladar en el habla y la deglución, 
y lograr la restauración con trastorno mínimo del crecimiento y el desa-
rrollo de los maxilares. La cirugía en el paladar hendido siempre es --
electiva, y el niño dele estar libre de infecciÓn y en estado físico ¿Sp-
tizo antes de la intervención. Cc/1;o el. tejido cicatrizal impide el obje-
t'_vo funcional del paladar flexible y blando y, además, al contraerse de 
ferina las partes de los maxilares en desarrollo, debe hacerse todo lo po 
sible para reducir al minino el tejido cicatriza]. y establecer la fronda 
muscular del mecanismo velefaríngw. 	operaciÓn exige tejidos sanos y 

trz...uir.atiszryo quir.rirgico 
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corrigen quirtirei.ca5trealte entre las elatitas de 18 meses a 3 años. 

Los cirujanos que aconsejan la palatorrafia antes de los 9 meses de 
edad, subrayan la ventaja del desarrollo muscular en la restauración de - 
la posición funcional para la deglución, la fonación temprana y la acción 
erl la trompa de Eustaquio; señalan además las ventajas higiénicas de la - 
separación buconasal y los beneficios psicológicos de la operación en e—
dad tanprana. Los partidarios de posponer la operación hasta después de - 
los 6 años de edad, subrayan la necesidad de evihar alteración quirlrgica 

a las partes en desarrollo de los maxilares. Tameién se aducen las venta-
jas técnicas de tener mrtsculos más grandes y más precisos para La opera—
ción en edad más avanzada. 

La operación más aceptada para la mayoría de los casos, hacia la 
edad de 2 años, proporciona un mecanismo velofaringeo antes de que adquie 
ran los hábitos finos del habla, además de la ventaja psicológica de La - 
reparación tayrana. Aun ClkIld0 pueden producirse ligeras alteraciones en 

el desarrollo de los maxilares en esta edad, la terapéutica de ortodoncia 

puede corregir la tendencia a la constricción de la arcada superior. 

En las técnicas de palatorrafia no se consigue unión ósea del pala—
da duro. 

Los bordes de la hendidura se separan y los tejidos se movilizan pa-

ra su anuoyiración en la linea media. Conservar la longitud y la función 

del paladar blando es de importancia fundamental. El cierre de las fisu— 
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Desde los Eral:ajos (.1e PassaVant y otros, en la parte final del siglo 

XIX, se conoce que la función velefaríngea depende de la longitud adecua-

da del paladar. Ademls de ésto, la acción muscular debe desplazar el pala 
dar blando posterior y superiormente. Para colocar el paladar blando en -

una posición posterior, se han ideada un gran nOwero de técnicas, por Do-

rránce, Wardill y otros. 

Cuando el cierre funcional del paladar blando no puede .lograrse por 

los métodos mostrados, está comprobado que el procedimiento llamado opera 

ción de colgajo faringe°, mejora la función velotar£ngea. Permanecen dos 

aberturas laterales entre la nasofaringe y la bucofaringe. La acción coas 

trictora media de las paredes farIngeas lateraleá produce la acción inter 

mitente de válvula que se requiere. 

El cirujano puede escoger entre machas operaciones y modificaCiones 

de las mismas, que pueden agruparse en dos tipos principales: las que pro 
ducen una movilización lateral adecuada para permitir el cierre en la lí-

nea media sin tensión y, las que combinan esta técnica con una desinser--

ción anterior completa de los paladares duro y blando, para pannitir lle-

var hacia atrás el paladar entero. Este últinv tipo de operación fue des-

crito por Le Mesurier y sus resultados han sido comprobados oomo favora—

bles. 

El paladar anterior no se reconstruye en el momento de la operación 

labial, en cambio, se usan colgajos del tabique para cerrar esta región -

en él momento de la reconstrucción palatina, operación que puede efectuar 
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OPERACIGN SE01~1Pe Las fistulas oronasales residuales en el alvéo 

lo, por delante o por detraía> de él, pueden cerrarse secundariamente si -- 

son causa de mal aliento, relleno con alimentos o, salida de líquidos por 

la nariz. IV.) es reeamendable cerrarlas sisteméticamente por la posibili—

dad de pro lucir alteraciones dentarias, y abrirse de nuevo si el colapso 

maxilar debe corregirse por ortodoneda. Esta región deberá cubrirse des--

pués por una prótesis dental que soporte el diente o los dientes que fal-

taren y que también pueda cubrir el defecto prepalatino residual,. Los de-

fectos residuales del paladar duro o blando se cerrarán secundariamente. 

Si el resultado fonético no es aceptable, tras una terapéutica apro-

piada y después de dar tiempo suficiente a una mejoría, hay que determi—

nar por examen fisiológico y cefalametria fonatoría o cenerradioscópica, 

la capacidad velofarfngea. 

Si el paladar blando es corto pero móvil y la faringe presenta un ta 

moño normal, puede estar indicada una operación push-back. Si el paladar 
blando es corto e invóvil y la faringe es de tamaño normal o más grande -

de lo norma, estará indicada una faringopalatoplastía. En algunos casos, 
en los que el paladar es a la vez largo y móvil, pero la faringe es extre 

madamente ancha, pueden estar indicadas las intervenciones para reducir - 

e'. taziai'4 faríngeo, curo la faringoplastía de Hynes o la inserción de ma-

terial librownte injertado por debajo de la pared posterior de la farin-
ge. En los casos en los cuales La cirugía esté contraindicada, se tendrán 
en cuenta las posibilidades de empleo de aparatos protésicos para facili-

tar el lenguaje. 



El tratamiento efitaz obliga a 14 considereión de 	 -- 
factores: aspecto del paciente, incluyendo tanto la configuraci6n 
externa cono la dentaria; locución aceptable y, el éxito de su ralabilita.  
ción, que es una winbinaciÓn de todo lo anterior, con el nivel mental fa-
miliar y propio. 

OIDO NARIZ Y GAWINW.. Estos niños tienen una incidencia de otitis 
media y pérdida de audición más alta que la habitual. Es importante el --

tratamiento precoz de las infecciones auditivas. El otorrinolaringólogo - 

debe investigar y tratar la posibilidad de una sordera. Se atribuye una -

gran importancia al papel de las vegetaciones adenoideas y las amígdalas. 

Su extirpación no meditada y traumatizante está contraindicada por la po-

sibilidad de aumentar el espacio velofaringeo, pero ofrecerá a menudo un 

gran beneficio a estos niños si se ejecuta cuidadosamente. 

LOGOPEDIA. Probables nte la función del lenguaje es la más importan-

te para los demás, aunque no necesariamente para el paciente. Todavía no 
existe un método verdaderanante objetivo para valorar el lenguaje. Los mé 
todos subjetivos pueden ser satisfactorios, pero están un poco enmascara-

dos por el interés personal del examinador, las opiniones individuales so 

bre qué constituye un lenguaje aceptable, la tendencia de los cirujanos a 

pensar que su trabajo es satisfactorio y la inclinación del logopeda a --

conseguir un ".lenguaje nornal". 

El problema más importante en el lenguaje de los niños con paladar. - 
hendido es la nasalidad (hipernasalidad o rinolalia). Algunos no logran -

el. cierre entre el paladar blando y la faringe, necesario para evitar el 

escape nasal en la producción de todas las consonantes y vocales, con ex- 
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	 consonanaaa 
	 qua 'aa aaaa1.1-- 

dad aa pa-aduaa un Lona, :1h ,J,':, :aaa 	a - --aa.:7n .1a las vías nazalaa, de 

lo ama' rusulta una falta de reaonanala. Laa 	cluz2 oan n'arar faca

cuenaia faltan son las consonantes aibilantaai engloban las sonidos s, z, 

ch, j y g. Pta.:jan desarrollar diferentes tipos de oecoo, de protrutiión la 
toral o nasal.. las oonsonantes explosivas se afectan frwuentiennente (p, 

t, d, k y g fuerte) porque hay una presión respiratoria insuficiente. -
en la 1:caca para pronunc.iarlas. Cuando la articulación de todas las conso-
nantes es confusa, el lenguaje se hace ininteligible. 

Si está indicada, la logopedia es eSpecialmente valiosa entre los 4 
y los 8 años de edad, aunque se pueden diagnosticar y corregir tendencias 

anormales en niños más jóvenes. Para éstos son mty Gtiles la enseñanza de 
los padres y la demostración de ejercicios para aumentar la presión respi 
ratoria, que se continuarán oon otros.detallados en los mayorcitos, todo 
ello seguido madiante grabaciones magnetofónicas. 

Otra solución al problema de la insuficiencia velofarIngea puede Lo-
grarse por medio ,de una prótesis. En ocasiones la deformidad del paladar 

hendido no puede tratarse funcionalmente por la cirugía. tos resultados -
postoperatorios pueden ser deficientes en cuanto al potencial funcional. 

En estos casos, se ha logrado habilitación satisfactoria por la construc-

ción eficiente de un aparato de ayuda para el habla. La prolongación pos-
terior del aparato proporciona un cierre parcial del istmo velofaringeo, 
r,  reel cual la, musculatura faringea puede actuar. Tal aparato también - 
puede usarse Lara proporcionar los dientes faltantes, cubrir los defectos 

del paladar duro y proporcionar sostén adicional al labio por medio de un 
engrosamiento en la prolongación vestibular. La retención del aparato se 
logra por anclaje en los dientes firiar,z y restaurados adecuadamente. 
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dentición en los pacientes con paladar herdido. lsis dientes fit7:ss3 son 

esenciales para el desar:rollo del procesc.; alveolar, deficiente en el área 

de la fisura. Los dientes son indispensables para corregir sor ortxxlencia 

posición de los segmentos maxilares que tienden a os 1 apsarse y a tener 

desarrollo defectuoso. 

La configuración facial y dentaria puede hacerse aceptable con fre--

cuencia; esto implica el uso poriierado de la repssición ortodóntica de 

los segnentos maxilares desplazados y de los dientes mal alineados, susti.  

tución por puentes fijos dé los dientes que faltan, sustitución prolésica 

movible de los dientes que faltan cuando es necesaria la mbertura 

tánea de pequeños defectos residuales del paladar anterior, sacrificio de 

los dientes hipopláscos, construcción de un maysr espacio anterior por -

medio de intervenciones como las técnicas de injerto de Esscr, el uso de 

prótesis anteriores más amplias en caso de subdesarrollo maxilar notable 

y de resección de dicho hueso cuando esté hiperdesarrollado. 

TRATNUENTO E EQUIPO. Como hemos visto, los problemas de rehabilita 

ción de La hendidura palatina requieren de los servicios múltiples de las 

diversas raras terapluticss, por talmotivo se han desarrollado grupos --

que llenan telas las necesidades. Entre los participantes en este esfuer-

zo se incluyen el pediatra, cirujano, odontólogo infantil, ortodoncista, 

prostodoneista y foniatra. Además del personal clínico, los trabajadores 

soriales y las enfermeras de salud pública contribuyen en gran parte al 

tssesosamiento de mrogramas terap&itices de la hendidura palatina. Los -"-

problemas especiales requieren los servicios de u psio5logo y gran núme-

ro de especialistas mIdicos en algunos casos. Es lógico que se desarro---

lien centrus para el cuidado de los niños con paladar hendido en los luga 

res en que estos servicios puedan lograrse. El diagnóstico y plan de. tra- 
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El. único ponto dail 	el tratJull.L:1Ao 	cqaipk7) es el. peligro de caca at 
MI5S.f .'.t;,,t isrpersonal que pL1Eá1e evitarse con un,,. buera organizcic Mil y un in 
ter6s genuino en todas las actividades de sus miembros. 

RESULTADOS DEL TRATAMIIN170. A pesar de todas estas medidas, cierta -
proporción de pacientes pernwlece con una dicción defectuosa. Los resulta 
dos son, por lo regular, constantes en los centros hospitalarios y las di 

ferencias que puedan llegar a observarse probablemente se deban a la fal-
ta de una norma general para registrar los resultados de una manera espe-

cial. 

Es evidente que la cirugía es solantante un eslabón en la cadena vi--

talmente necesaria para proporcionar al niño con Laladar hendido su lugar 

adecuado en La sociedad. 

10. FILPEROSTOS1S ODITIChL INFANTIL (SINDR)ME DE CAFFEY-S1LVERMAN) 

Este sindrole afecta a niños menores de 6 meses de edad. Sus manifes 

taciones más constantes son: 

a) tunoración bilateral sobre el maxilar inferior u otros huesos 
b) evidencia radiográfica de neoformación ósea en esta región 

c) hiperirritahilidad y, 

d) fiebre discreta 

Hasta la fecha se han descrito por lo :renos 200 casos. 

Es posible que el. s5ndrome seo producido por una animaría cong6nita 
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El trastorno obedece a una herencia declinante autosÓmica (se observó 
la afectación de 11 hijos de una familia). Su aparición es probablemente 
más frecuente de lo que se sospecha, puesto que la participación puede --

ser discreta y su resolución bastante rápida. Se observa en 3 de cada 1000 

pacientes menores de 6 u1Ses de edad. Se ha descrito una tasa de mortali-
dad baja.. 

Aunque el comienzo en la mayoría de los niños tiene lugar de los 2 a 

4 meses de edad (prono:Lío 9 semanas), se ha observado radiográficamente - 

en época tan ~rana cono de 5 semanas y tan tardía como de 20 meses des 

pués del nacimiento. 

10.1 MANIFESTACIONES GENERALES' 

FACIES . La tumnración es tan notable que la afección puede diagnosti 

carse con considerable exactitud incluso antes de la evidencia radiográfi 

ca confirmativa. Es una tumoración simétrica, que se localiza sobre el --

cuerpo y la rama del maxilar inferior. Es frecuente Observar también pali 

dez. 

PARTES BLANDAS . La afección se inicia por tumefacción sensible de --
les partes blandas de la cara, alrededor de las órbitas, del tórax o de - 
las extremidades. Esta tumoración sufre a menudo, remisiones y exacerba— 

ciones. ES de consistencia fin 	 y, con frecuencia, tan dolorosa que lle-
ga a. prolucir seuaoparálísis de una extremidad. No se acompaña de enroje-

cimiento ni de aumento de calor. 
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raci6n ósea. Sin crat,argo, puede tallar uno o taios los síntomas. En wtis - 
de Ja mitad de. los pacientes apair•ece ancluia, lcuopcitosiS y elevación de 
la velocid,ld de sc.,..i. imf.ntación 

SISTEMA ESQUELEHCÚ. El hueso que está afectado con más frecuencia 
el maxilar interior, por' lo menos en 3 ¿te cada 4 pacientes que me.s--

tra.n participaciÓn del maxilar. Con menor frecuencia se afectan la claví-
cula, tibia, cribito, fé.mur, costillas, hfrnero, maxilar superior y peroné. 
En 'general se afectan varios huesos al mismo tiempo. 

La nwfounaci6n osteaperióstica, que aparece más a manado durante la 
novena semana, se resuelve poco a poco. Aunque la resolución oompleta tie 
ne lugar de 3 a 30 meses después (promedio 9 uses), la evidencia radio—
gráfica puede persistir durante varios ailos. Se han descrito puentes óseos 
entre el radio y el cúbito y entre las costillas. Es comen la incurvaci6n 
de la tibia hacia adelante. Se ha descrito derrame pleural en los casos 
en los cuales existía participaci6n de las costillas. Aunque raras, se —
han observado recidivas del trastorno. 

10.2 MAN1FrSTACIONES ORALES 

Anteriormente se creyó que era necesaria la participación del 
para establecer el diagnóstico de la afectación, pero se ha visto --

que no es así_ No obstante la tunoración del maxilar es el signo mis oo—
munmente presente. En un estirajo de 11 casos, quedo dranostra.do que en 6 -
casos el. Cuico hueso afectado era el maxilar inferior. Un estudio sucesi-
vo desnostró que la fiebre no produjo efectos sobre el esmalte o sobre la 
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Se han realizado varios estudios microscópico:1i. En las fases temprw-

nas se observan focos de leucccitns neutrÓfilos polimarfonucleares hl-1 el 

interior del periostio. Esto se encuentra tumefacto y tiene aspecto mucoi 
de, habiendo perdido sus limites bien definidos y me7cUndose oon el Ists-

culo facial y terilones. En esta fase existe cierta semejanza con el osteo 

sarcoma. Las pequefias arterias del periostio y de las partes blandas su--

prayacentes muestran proliferación Intima. En las fases tardías se deposi 

ta hueso nuevo escasammte vascularizado e incompletamente formado. En es 
ta fase no se observa hemorragia ni. inflamación. 

10.4 DININIDSTICO DIFERENCIAL 

Deben tomarse en cuenta la parotiditis epidómica, la osteamielitis - 
vacunal y piógena, el tumor parotídeo, el raquitismo, la sífilis congéni-
ta, el hematoma subperióstioo, el escorbuto y la intoxicación por vitami-

na A. 

10.5 PRUEBAS DIAGNOSTICAS 

El estudio radiografico, no solamente del maxilar inferior, sino taro 
billn del tórax y de los huesos largos, confirman la impresión clínica. En 
los casos con acentuada aposición ósea está elevado el nivel de la fosfa-
tasa alcalina s6rica. Con frecuencia (en más del 80% de los pacientes) -- 



existe elevaci6n Ce la velud de sly-ICrin 

anerai y leucocitosIs. Mc tv, observado tarrb6n 

11. 07-11JWII\IDILITIOuISCIALLA (SINDFQ\li:. DE HALLEFCIANN-S L'PZIFE) 

Este sIndreme consta de discefalia, nariz en pico, hipcplasia madibu 

lar, enanismo proporcionado, hipotricosis y escleróticas azules. 

Virtualmente todos los casos han sido esporádicos. No existe predilec 

ción por.un sexo determinado. El síndrome se ha descrito como concordante 

o discordante en gemelos idénticos, y una mujer afectada tuvo 2 hijos nor 

males. Aunque el trastorno se ha descrito en podre e hija, no se pueden -

aceptar estos casos amo ejemplos del síndrome. Con una excepción, los es 

tedios cromosómicos han sido normales. 

11.1 MANIFESTACIONES GENE2.ALFS 

La estrechez de las vías aéreas superiores pueden ser causa de difi-

cultades en la alimentación durante la primera infancia. la neumonía, las 

dificultades alimenticias acentuadas, o ambas eventualidades, pueden con-

ducir en varios casos a la muerte del niño. 

FACIES Y ASPECTO GENERAL. La cara es pequerba, con nariz larga, delga 

da, afilada y en forma de pico, mentón retraído, y un cráneu malformado, 

a menudo abombado. La braquicefalia se acompaña a menudo de abombamiento, 

en especial en las regiones parietales y frontal. Puede existir también -

microcefalia discreta e hipoplasia de los huesos molares, aunque se trata 

de manifestaciones constantes. Casi todos los autores han descrito hendi-

duras y dehiscencia de las suturas longitudinal o lorriboidea, así como o—
clusión retardada de las fontanelas. 
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cm min's elevada. 

CJCS. Los pacientes afectados de procesos no diagnosticados con ante.  

rioridad, tienden a visitar al ofteln6logo a causa de alteración visual 

por catarata congénita. La mleroftalmia de inteJsidad variable y la cata-

rata congénita bilateral san manifesbnciones vixtualmente constantes. Las 
cataratas son más bien raras, ya que con frecuencia se observan de manera 
espontánea. Puedo existir glaucoma secundario. Dentro de los casos que se 
han descrito, alrededor del 15 al 25%, se han presentado escleróticas azu 

les, así como sinequias posteriores, afaquia y membrana prepupilar. A cau 

sa de la disminución de la visión, muchos pacientes pueden presentar nis—

tagro, estrabisuo, o ambos. Las manifestaciones oculares adicionales han 

sido extraordinariamente analizadas. 

NARIZ. La nariz es delgada, afilada, y a menudo, incurvada. Combina-
da con la hipoplasia del maxilar inferior, dan al individuo un aspecto ra 

ro. Varios autores han destacado la desviación del tabique. 

PIEL Y APENDICES CUTANECS. La hipotricosis, en especial la del cuero 

cabelludo, cejas y pestafias,•han sido una manifestación constante. El ve-

llo exilar y pubiano pueden ser también escasos. Es más notoria la alope-
c.3a en las regiones frontal y occipital, aunque es particularmente impor-
ta.te en las líneas de sutura. 

La atrofia cut)Inla se limita sobre el cuero cabelludo y a la nariz. 
Le piel del cue:ro cabelludo es delgada y tirante, y son prominentes las - 

venas de la calota. Alteraciones similares, aunque focales, se observan 
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11.2 umns MANIFESTACIWW 

Son poco .frecuentes lae aro :palias eequelfticas, y no se limitan a la 

cara y al cráneo. Se Ivuldencrito osteoporosis, sindactilia, lordosis y - 

esbolosis, o wbas, y espina bífida. Las escápulas son canuruiente aladas. 

Se ha descrito tamblán Idpogenitalismo. 

11.3 MANIFESTACIONES ORALES 

L3 anomalía oral más cauln es la h.ipoplasia del maxilar inferior. Se 
trata de una manifestación constante y se aex.Impaña, a. menudo, de una bar-

billa cutánea doble, con un hoyuelo o hendidura central. La rama ascienden 

te es por lo general corta, puede faltar el cóndilo, o la fosa puede ser 

hipoplásica. El examen radiográfico de la articulación bamporamaxilar re-
vela una alteración característica. La articulación está desplazada cerca 
de 2 au hacia adelante (normalmente la articeleción está situada justo --

por delante del meato auditivo externo). El paladar es alto y estrecho, y 

los senos paranasales están disminuidos de tamaño. Se ha afirmado de ordi 
nario que la boca es pequeña, 

I. ~alías dentarias representan una manifestación constante. Se 

ha descrito ausencia de los dientes, persistencia de los dientes decidnos, 

malcclasión y 1)ccado abierto, malformaciones de les dientes, y caries aten 

tundas y premathras. Se han observado dientes supernunerarios, así como -

dientes natales. 
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carbinaci6n de parálisis del séptimo y aaa:to nervios craneales. 

Poater ion-rente, varios autores ampliaron esta cla Si fi ca ciÓn para in-
ciad' la par tici.Fx9.ción de otros nervios cranaalas. Las anomalías adiciona 
les pueden incluir, 

b) anomaltas de los miembros por reducci6n, 
e) defectos de la pared torácica y, 
d) retardo meantal. 

Si los criterios mínimos para el stndruna da Mbebius incluyen tan só 
lo el apartado a), entonces todos los ejenplos son en apariencia esporádi 

ces. D'asta la facha se fan publicado alrededor de 160 casos. La proporcién 

de mujeres a varones afectos es igual. 

12.1. MANIFESTACIONES GENERALES 

En el recién nacido puede ser evidente la facies en forma de máscara, 
aunque en esta epoca puede pasar, a menuIa, inadvertida. De ordinario, la 
parálisis facial bilateral imprime un aspecto simétrico a la cara, aunque 

la variabilidad en el grado de participación de cada lado de La cara o de 

.s porciones superior e inferior de la misma puede ser causa de astmetrt • 

a significativa. En ocasiones, sólo existe parálisis unilateral del ner—
vio facial. La parálisis del sexta nervio es la manifestación más oomrm. 
Pueden afectarse además casi tidos los restantes nervios craneales, pero 
preduniren el tercero, quinto, noveno y duodécima. 



la alduc.., 	dc 

A 	 Dt03iS, nitagprs o 

estrabtsno. Son tre,-;winLes los pliegulz,s del opicanto. Algunos p3.cienLes 

puoden ser Inc¿.,pack::s c cerrar sur'; ojot-:; duran t:e el sueñe, o induso duran 

te la vigilia, lo que es cama de conjuntivitis o il.cerac.i..)n corneal. 

El puente nasal es, a menudo, elevado y ancho, sobre todo durante la 

primera infancia. La anchura del puente nasal se extiende hacia abajo en 

forma paralela hasta incluir la punta de la nariz. De esta forma se produ 

ce en general una prominencia hcnaifacial.  superior. 

La abertura de la boca es pequeña, sus ángulos no cierran bien y por 

mi ten que escape la saliva. Los intentos para abrir la boca producen muy 

pocas variaciones. A medida que el niño crece puede Observarse una mejo—

ría definitiva, aunque lenta, en su capacidad para abrir la boca y para -

alimentarse de modo adecuado. La alimentación defectuosa durante el pri—

mer año de vida es causa, a menudo, de crecimiento escaso. 

Es frecuente la hipoplasia unilateral de la lengua, aunque también -
puede haber hipoplasia bilateral. El grado de hipoplasia puede ser, en --

ocasiones, extremo. Pueden hallarse fasciculacíones musculares de la len-
gua. Se observan, a menudo, motilidad palatina defectuosa, succión y de—
glución ineficaces, voz ronca, y alteración del habla. 

Es posible que los pabellones auriculares sean normales. Sín embargo, 

pueden ser voluminosos, con escaso cartílago y con protusión lateral. En 

ocasiones, son hipoplásicos, pero muchos casos de hipoplasia acentuada --

quizá no representan ejemplos verdaderos del síndrome de Mbebius. De la - 

misma forma, los defectos, descritos en ocasiones, de la audición con es- 



Las orejas hipoplásions 	JwIlfesiones raras en elidrc.y:p 

el 15 % de les casos se observa hipoplasia o aplasia bilateral, -
unilateral, o asimótrica del mrisculo pectoral mayor. Pi de existir pulite 

lía o atelia. Se observan en ocasiones, curvaturas vertebrales, pero, por 

regla general, sólo en aquellos casos asociados con artrogrlposis. 

Alrededor del 50 % de los paciera= presentm defectos de los ;dem--

brós. Las deformidades de los pies constituyen un 30 % de ellos. El 20 % 

restante comprende en primer lugar hipoplasia de los dedos, sindactilia, 

o deformidades por reducción más acentuada de los miembros. Con menor fre 

cuencia se observa clincdactilia, polidactilia, contracturas articulares 

y luxación congénita de la cadera. 

Del 10 al 15 % de los pacientes son retrasados mentales. El grado de 
retardo mental es por lo general discreto. Las valoraciones del desarro—
llo peicomotor precoz tienden a ser erroneamente bajas. Las deformidades 
físicas acentuadas son causa, a menudo, del retardo relativo en el desa-
rrollo psicamotor aparente, que tiende a desaparecer a medida que crece -
el niño. 

12.2 MANIFESTACIONES ORALES 

Con frecuencia, el maxilar inferior presenta hipoplasia discreta o -

moderada, y cuando se acompafia de abertura pequeña de la boca produce el 
aspecto de la hipoplasia hemifacial inferior. 

12.3 OTRAS MhNIFESTACIONES 



Otras manifestaciones raras pk.uxlern se.r rlefcct...os cardiacos congOnitos, 
anormalidades dcrr:1 allaratour i.riaric, Iliprxiezkitalisno e llip)9Dnarlisrro. 



CONCLUSIO:; T: S 

A través de este trabajo de investigaci6n, hcsios podido concluir que 

las malformaciones congénitas son anomalías anatómicas que se presentan -

al nacer, que pueden ser macroscópicas o microscÓpicas, superficiales o - 

denl:ro del organiuno. 

Se considera que son producidas por factores genéticos, factores am-

bientales, o bien, por una compleja interacción de estos dos factores. 

La nayoría de las malformaciones que se presentan a nivel de cabeza 

y cuello tienen su origen durante la transformación del aparato branquial 
en estructuras de adulto. Con frecuencia se producen por un agente inci-

dental actuando sobre determilvida predisposición genética. Dentro de es--

tas anomalías, la que se presenta con mayor frecuencia es el labio lepori 

no simple y complicado, pero existen otras de especial interés para el ci 

tejano plástico, que son descritas como síndromes por encontrarse asocia-

das e incidiendo en grupos especiales. 

La mayoría de las malformaciones son tratadas por medio de la ciru--

gía plástica en combinaci6n con otras ramas de la medicina, como lo es la 
C,:ntologla, pero existen otras tan corplejas, que incluso pueden llegar 

a producir la muerte. 

Evitar las malformaciones conclénitas es la meta de los profesionis--

Las que se hall dedicado a su investigación y estudio, es un ideal que cxxn 



partirlos y que probabierrente en un futuro se logre si la ciencia sigue 

avanzando como hasta ahora, venciendo a la mayoría de los padecimientos 
que aquejan al hombre. 

Hoyen día, continuan siendo un misterio las causas de muchos pede 

cimientos que son dé origen genético y, debido a la escasa anformación 

con la que contamos, sabenos que todavía no se puede intervenir y menos 

precisar, si un individuo tiene cierta predisposición genética para que 

algGn agente.teratógeno actue sobre él. Por otro lado, podrían evitarse 

en gran medida, los factores ambientales que conocemos como teratógenos 

si .la inhumación que pasearnos de éstos, no se quedara solamente a ni--

vel médico y se diera a conoexr a la población en general; lo que oansi 

deranos de vital importancia si quercnos evitar que sigan naciendo se--

res con este tipo de padecimientos. 

Por lo expuesto anteriormente, considerases que, así como se han -

realizado programas de control natal par medio de la Planificación Fund 
liar y a través de los diversos mallos de difusión cxxn radio, televi—

sión, etc., y contando adelrás con la participación de las instituciones 
que componen el sector salud (1.M.S.S.., 1.S.S.S.T.E., etc.), podría lle 

varse a cabo una campaña que sirva de orientación para evitar las mal--
formaciones congénitas; haciendo llegar esta información principalrente 

a las zonas marginadas. Creemos que de esta manera se acabarla con los 

mitos y leyendas que existen acerca del nacimiento de este tipo de per-
sonas y, con los diversos prohleuas para su adaptación social. 

a.peramos que pueda ser de alguna utilidad a las futuras generacio 

nos, la presente tesis. 
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