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

carccer de una adecuada evplicacién de las causas que las originan. Aun-

que en aRos recientes -se han logrado alqunos adelantos en la bisqueda de
los factores que intervienen en las malformaciones congénitas, afln no es
posible precisarlns, y no obstante que el avance de esta investigacidn -
na sido lento, existen ya profesionistas come los geneticistas y epide~-
miblogns, ue se dedican a ello.

Cufintas veces nos habremos encontiado oo personas omsideradas co-
o "anormales® o "raras" por tener algura defornnddad en e orostro, sin -
embargo, la rayorfa nos limitamds a mirarlas oon extraieza, quisi hacer
un camentario morboso v después olvidarlos. do nos detuviros a pensar el
por qué de tal ueformacidn. Tampoco nos preocupaba buscar .na solucifa y
sblo cuando cwrsanos la materia de Cirugia, surgid la incuiectud de cono-
cer m85 a fondc este toma; factor (e nos remitid en un prirer morento a
la observacisn del desenvolvimiento de las personas con este tipo de pa-
decimientos, la forma de integrarse a sus circulos sociales, incluyendo
@l familiar,

Cuando corccimos a una pebita de dos meses de edad gue habla nacido
con ana de las malformaciones congénitas m&s comunes -labio paladar hen-
dido-, tuvires la owortunidad de secuir de cerca todo su tratamiento y -
darnos cuenta que dentro del caroo de la fxontologla, la Cirveia *axilo-

facial contribuye en la mayor parte a la completa rehabilitacién de las




porsonss que padecen malfommaciones cong®nitas con menifestaciones bhuco-

faciales.

Resultd verdaderarente sorprendente observar, como en el caso de es
ta nina, gue al nacer con estos defectos y ger consideridos cano "mouns-
truos”, estos pacientes despuls de soncterse a dos o mis operaciones, se
afin lo amerite el caso, quede en elles una pequefia huella, tan s6lo una
leve cicatriz que con el tienpo s2 va haciendo menos notoria. Ademds, si
en un principio resultaba problaritico alimentarlos, ahora esto ya no re
presenta problema alguro con el uso de las prdtesis; en cuanto al habla,
gracias a la intervencién de los -foniatras, legran superar este proble--
ma, v los OdontfSlogos siguen trabajando para mejovar los resultados fina
les tanto funcionales cow astéticos.

Por tode esto vy, va gque hasta hov no se han podido descubric las «-
causas que originan una malfomacién congénita para ast poder evitarlas,
que seria lo ideal, decidimcs realizar este trabajo de investigaci6n pa-
ra conocer las posibles causas a las que se les atribuyen este tipo de -
padecimientos y los medios de los que res podemos valer rara learar la -
completa rehabilitaci6fn de estos pacientes,




CAPITULO [.~ OSTEOUYGIA

1,- HUESOS DE LA CARA

La cara es un conglamerado Osec, situado en la parte inferjor y an--
terior de la cabeza, que contiene en sus cavidades la mayoria de los apa
ratos de los sentidos. Este conglomerado Sseo se divide en dos porciones
llamidas mandihulas, una superior y otra inferior, Un solc hueso consti-
tuye la mardibula inferior: el maxilar inferior, La mandfbula superior,
mucho m'{xs canplicada, se campone de trece huesos que se agrupan todos al
redador de uno solo, =21 maxilar superior, De estos trece huesos uno es -
inpar, el vémer; los demds son pares y estén dispuestos simétricamente -
a cada lado de la linea media vy son: el maxilar superior, el hueso malar,

el unguis, el cornete inferior, el hueso proplo dao la nariz y el palati~
ra,

1.1 MAXILAR SUPERIOR

Es un hueso de forma cuadrilétera, ligeramente aplanado de afuera ~-

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

La cara-interna presenta en la unién de su tercio inferior con sus -
dos tercios suporiores una aminencia transversal, la apdfisis palatina,
la cual, articuldndose en la linea media con la del lado opuesto, forma

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




sales v oia bveda palatine, Bnoed parte aunericr Je ve 2l conducto pala-
tino ontericr (para 2l noovio esfenopalatine interno). Por debajo de la
aptfigis palatina, la cara interne forma parte de la béveda palatina, --
Por encima do la apffisis palatina, siguiardo de atrds adelante: 1°rugo-
sidades, para el palatino; 2°2) orificio del seno maxilar; 3°el canal na

sal; 4%la apbfisis ascerdante del maxilar superior.

En la cara sxterna chcontramss, en su parte anterior v a nivel de -
log incisivos, la fosita mirtiforme, limitada por detrs por una eminen-
cla lorgitudinal llamada eminencia canina. Tala la parte restante de la
cara externa estfi ocupada por una gran eminencia transversal, ¢ue es la
apSfisis 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 6rbita (en ella se ve el canal suborbitario); su -
cara anterior presanta el agujero suborbitario (para el nervio del mismo
nomdre) ; su cara postericr, ligeramente convera, forma parte de la fosa
cigomitica (se ven en ella los agujeros dentarios posteriores para los -
nervios del mismo nombre); su borde inferior, cdnecavo y redondeado, se -
dirige hacia el primer nolar; su borde anterior forma parte del rebworde
orbitario; su borde posterior corresponde al ala mayor del esfencides --
{formardo con este Gltimo hueso la hendidura esfencmaxiiu).

El borde anterior es may irreqular, presenta, siguiendo de akajo --
arriba: 1° la semiespina nasal anterior; 2° la escotadura nasal (gue co-
rresponde al orificio anterior de las fosas nasales), 3° el horde ante--
rior de la apbfisis ascendente, El borde posterior, gruezo y redondeado,
constituye la tuberosidad del maxilar, Libre por arriba, se articula por
su parte inferior con la apdfisis pterigoides del esfenoides y con la -~
porcién vertical del paiatino ( entre la tuperosidad v este Gltimo hueso

se encuentra el conducto malatino posterior ). El borde superior, may --




del o, 3¢ arciceula on el unquis, el noeso plong del etmeidos v la apb-
fisis oriitaria del ralatizo, El orde inferior o borde alveolar presen-
ta los alveolos de los dientes, cavidades mis o menos espaclosas, sime--

vles o takicadas.

Los &ngulos anteroinferior, posterosurerior y posteroinferior, no -
ofrecen particularidad alguna. El dngulo anterosuperior estd representa-
do por la apbfisis ascendente del naxilar supericr; su base forma cuerpo
cen el hueso; su v8rtice, rugoso, se articula con la apdfisis orbitaria
interna del frontal; su cara interna forma parte de las fosas nasales; -
su cara externa, lisa, da insercidn 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 6rbita (en &ste borde se -
ve 2l canal que contribuye a formar, con el unguis, el canal lacrimona--
sal).

Bl inaxilar superior est formado casi exclusivamente por tejido com
pacto; s0lo hay una pequefia masa de tejido esponjoso en la parte ance---
rior de la aplfisis palatina, en la hase de la avdfisis ascendente v a -
nivel del borde alveolar. En el centre del hueso se halla una vasta exca
vacion de la misma forma general que el hueso; el llamadc seno maxilar o
antro de !lighmore. Tiene la forma de una pirfmide cuadrangular, cuyo vér
tice corresporde al vértice de la apdfisis piramidal y cuya base corres-
wonde a su orificio de entrada.

1.2 HUESD MALAR

Lsth situadn en la parte mis externa de la cara. Aplanado de fuera

adentro, de forma cuadrilétera, oresenta dos caras, cuatro bordes y cua-
tro &nepilos,




Su cara externa es lisa y convexa, sirve de punto de insercion a va
rios miscules, la cara interna forma parte a la vez de la fosa cigomati-
ca y de la fosa temgoral.

El borde anterosupericr forma parte del reborde de la Crbita y da -
origen, por dentro, a una lamina dsca, la apdfisis orbitaria, El borde -
posterosuperior sirve de limite a la fosa tempural en sus partes infe-—
rior y anterior. Presenta dos porciones, una horizontal y otra vertical;
en &sta Gltima se encuentra la apdfisis marginal,

El borde antercinferior, casi rectilineo, se ariicula con el maxi--
lar superior. El borde posteroinferior, gruesc y rugose, sigue la direc-
cidn del arco cigomitico. EL &ngulo supsrior, rugosc, se articula con la
apdfisis orbitaria externa del frontal, El dngulc posterior, igualmente
rugoso, se articula con la apbfisis cigomitica del temporal. EL dngulo -
anterior y el afigulo inferior se confurden uno y otro con el borde ante-
roinfekior, para articularse con les dos del maxilar supevior,

El malar est8 formado casi por completo de tejido compacts., Estd a-
travesads de parte a parte por el conducto malar, en forma de "Y" inver-
tida con un orificio de entrada en la apdfisis orbitaria y dos orificios
de salida, uno en la cara externa y otro en la cara interna,

1.3 HUESO PROPIC DE LA NARTZ
Es un hueso par oolocado a cada lado de la linea media, entre las -
dos apbfisis ascendentes del maxilar superior. Forma una ldmina cuadrila

tera con zus dos caras y cuatro bordes,

La cara arteriov, conveMa en sentide transor:al v edncava cn el --




vertical, oorresporde al adisculo piramidal, La cara pecterior, notabple--

memte LOncava en sentido wransversal, forme parte de laz fosas nasales,

Bl horde superior, my dentado (en la parte mis gruasa del hueso),
s¢ articula con el frontal. El borde inferior, rds ancho vy mds delgeds,
se wie con los cartilagos laterales de la nariz (peguefia escotadura para
el nervio nasolobular) . El borde externo se articula con la rama ascen--—
dente del maxilar superior. El borde interno, relativamente gruesc, se -
articula primero con el del lado cpuesto y luego, en su parte mis supe--
rior, con la espina nasal del frontal vy la limina perp:rdicular del et--
moides,

1.4 yculs

El unquis o lagrimal se halla situado en la cara interna de la fosa
orbitaria, Constituye una pequena léamina Gsea, de fomma cuadrilatera --—--
irreqular que presenta dos caras y cuatro kordes.

Ia cara externa presenta en su parte media una cresta vertical, la
cresta del unguis, teminada en su parte infericr por una pajqueia apbfi-
sis en forma de gancho. Por detr&s de la cresta se ve una superficie pla
na; por delante, un canal longitudinal que, uniérdose con el de la apbfi
sis ascendente del maxilar superior, forma el canal lacrimonasal (para -
el saco lagrimal). La cara interna se articula por detrs con las mmsas
laterales del etmoides, y por delante, forma parte de las fosas nasales,

Sus bordes son irrvegulares v muy delgados, El borde superior se ar-
ticula con la apbfisis orbitaria interna del frontal, Bl borde inferior
completa en parte el conducto nasal. El borde rosterior se articula con

@l os planun, El borde anterior se une, con ¢l canal lacrironasal, con -




la apdfisis ascendente de. moctilan sapeeoior.
A

El unguis estd formado exclusivamente ¢ tedido compacto,
1.5 HUESO PALATIND

1os huesos palatinos cocugan la parte mds posterior de la cara y se
t P I
conponen de dos partes: una horizontal y otra vertical.

la porcibn horizontal tiene la forma de una l&wina cuadrildtera, al
go mas alavgada an sentido transversal cue en el anteroposterior, Se le
consideran dos caras y cualao bordes.

la cara superior, lisa y ligeramembe ofnltava on sencido transversal,
forma parte del suelo de las fusas nasales. La cara inferior, algo mis -

irregular, constituye la parte mas posterior de la bSvala palatina.

El borde externo se confunde con ia porcifin posterior vertical del
hueso. EL interno se articula con su haedlogo del lads cpoasto. EL ante-

1,

ricr se articula con el borde posterior de la apdfisis polutina del maxi
lar. El posterior, delgado, libre y wortante, limita por <ctrSs con la -
fosa naszl correspondiente. Este borde, unididose en la linea nedia con

e) del lado opuesto, forma una apbfisis en forma de espina, la espina na
sal posterior,

La porcién vertical del palatino es una lanina cuadrilétera, mis al
ta que ancha, Presenta dos caras y cuatro bordes,

la cara intemma forra parte de la pared externa d» las fosas nasa--

les. BEn ella encontramos dos crestas anteroposteriores; la inferior sir-




v do aroye al cornete irforion. La superficie situada entre las dos - -
costas forma parte del noato inferior, La cara externa, plana y lisa -
por arriba (donde forme <l fonde de la fosa pterigomaxilar), presenta -
por abajo dos superficies rugosas: una anterior para la tuberosidad del
maxilar; y otra posterior, para la apdfisis pterigoides. Entre estas dos
suparficies rugogas se ve un canal vertical que, uniéndose con un canal
senejante situado en la vuberosidad del maxilar, constituye un conducto
canpleto al cque se le da el nonbre de conducto palatino posterior,

El borde anterior, muy delgado, se aplica contra la cara interna --
del maxilar (estrechando el seno). El borde posterior, también muy delga
do, se articula con la cara interna de la apdfisis pterigoides. El borde
inferior se confunde con el borde externo de la porcidn horizontal. De -
la arista que resulta de esta fusifn de las dos porciones del palatino,
se desprende hacia atris v afuera una gran apéfisis, la apdfisis pirami-
dal del palatino. Esta apdfisis, en el crineo articulade, llena el espa-
cio angular entre las dos alas de la apéfisis pterigoides. Son de notar,
en la parte inferior e interna de la apOfisis piramidal, los ovificios -
de dos conductes, los conductos palatinos accesorios.

El borde superior presenta en su parte madia vna cicotaduwra profun-
da, la escotadura palatina (colocando el cuerpo del esfenoides en la par
te superior de esta esootadura, se transfomna en agujero, el agujeco es-
feropalatino). La escotadura esti limitada por delante, por la apdfisis

orbitaria y, per detrds, por la apbfisis esfenoidal,

Este hueso est8 formado casi exclusivamente de tejido campacto; sé-

lo la apbfisis piramidal contiene tejido esponjoso.




1.6 CORIDTE ML RIOR

Egtd situads en ja parte inferior de las fosas nasales., Se le consi-

deran dos caras, dos bordes y dos extremddades.

L2 cara interna, convexa, mira al tabique de las fosas nasales., La -
cara externa, céneava, mira a la pared externa de las fosas nasales. En--
tre la cara extema y ests pared, se encuentra el meatn inferior,

E)l borde inferior estda libre dentro de la fosa nasal., Bl borde supe—
rior se fija en la pared externa de dicha fosa. Presenta tres prolongacio
nes: 1°la aptfisis lagrimal o nasal, que completa por abajo el conducto -
nasal; 2°la apBfisis maxilar o articular, de direccifin descendente, que -
se aplica contra la pared inferior del orificie del seno maxilar, estre--
chlrdolo; 3°la apbfisis etnoidal, situada por detrfs de la anterior, que
se continGa con la apdfisis unciforme del. etnnides,

la extremidad antericor en forma de punta, se articula con el maxilar
superior. la extremidad posterior, que termina tambié&n en punta, pero mds
afilada que la anterior, se articula oon la porcifn vertical del palatino.

El cornete inferior estd formado exclusivamente de tejido compacto.

1.7 VOMER
Es un haeso inpar, meldio, situado en la parte posterior del tabique

de las fosas nasales. BEs una lémina cuadriltera, muy delgada, que presen
ta dos caras y dos wordes.,

Sus caras, una dervcha y otra izquierd:, son mds © menos planas y -~-




CICngT LWgnnos saroos (Dara vasos y s10s)

Su bords posterior os delgade y cortante, separa 0o de ouro los dos
orificios pogteriores de las fosas nasales, Bl korde inferior, tamdisn --
myy delgado, descansa sobre la sutuva media, formada por las apdfisis pa-~
latinas del maxilar superior y por las porciones horizontales de los pala
tinos. El borde anterior = une por arxiba con la lamina vertical del et-
meides y, por abajo, con el cartilago del tabique. El borde superior pre-
senta un canal anteroposterior, cuyce dos labios constituyen las alas del
vGmr, Se articula con la cresta media que existe on'la cava inferior del
cuarpo del esfencides, el canal esfenovoneviano.

El vOrner estd fonrado por wia sola laming de tejide compacto, que re
salta de la fusidn, en la 1finea madia, de las laminas dscas primitivas,

1,8 MAXILAR INEERIOR

El maxilar inferior forma por si solo la manxdibala y se divide en ~-
tres partes: una parte mxiia o cuerpo y dos partes lateralos o ramas,

CUERFO. Tiene forma de herradura con la concsvidad divigida hacia -
atrlis, Se estudian en el una cara anterior, otra posterior, un borde supe
rior y otro inferior.

la cara anterior presenta en la linea mxdia la s9¥nfisis mentoniana,
que termina, en su parte inferior, en uwna pecquelia ominencia piramidal ---
llamda ominencia mentoniana. A cada lado de la sinfisis mentoniana se en
cuentra la lfnea oblicua externa, gque va de la eminencis mantoniana al -~

borde anterior de la rama. Por encinu de esta linea, a nivel del sequndo




preniwlas | ge cnouentra ¢bogujero mentonianG, [or al gue parasn el nervio

yolGs vason wenhon s,

La cara posterior prusonta en la Lineca media cuatso enfnanoias dlg--
puaestas cdos a dog, las apffisis geni (las dos sweoriores para los gonic--
glosos y las dos inferiores para los genihioid~us), Posee tanbién ung 11-
nea, la linea cblicua interna o milohioiddea; por erncing de estia youn pos
por fuera de las apdfisig gend, se encuentra la fosita suhlingual (para -
la glindula del misno nonbre). Por debajo de osa mison Linen v o nivel de
los dos o tres Gliims nolaves, la fosita subaxilar (pars las rg.lfkndul.;m
del mismo nombce) .

El borde superior o alveolar estd ocupade por )as cavidades alveolo-
dentariasg (pa.t.'c!z 1a Inplantaczidn de los dienbos) .,

El borde infecior es radondenxlo v oobtuse, Swooontia s o parte dotor
na, immedistamente por fuara de la sinfisis, Lo fosita digipkrica (para o

el nfisculo del mismo nombre) . En su parte externa, dorde comienzan luas ca

ot

ma3, se encuentra un poguedo canal por el que pasa la arteris facial,

PAMA, Son cuadrildteras, mis anchas que altas y estan oblicuaments -
dirigidas de abajo arriba y de delante atris. Cauda una de ellas progenta
dog caras y cuatro bordes,

la cara oxterna es plani vy presonta, sobre todo en su parte inferlor,
linecas rugosas para ol maschero.

L2 cara interna presenta en su centro ol orificly superior del cone--
ducto dentario (para el nervio y los vanos dentarios inforiores). En el -

borde de este orificio, poe delante vy debajo de) mism, ge encuentra una




Wmina % e ot dangular, la espina de Spix. Lo Lo parte posterointorior de
oste orificio parta un canal cblicoamenta descendente, ol canal mfdohioi-
deo (para ol nexvio vy los vason mflohfoideos), Toda la parte inforfor de
esta cara cstd serbrada do vervugosidades para la inseccidn del pterigoi-
deo inkerno.

2l borde anterior es cdncave, formando un canal,

El borde posterior es Ligeramento encorvado en formy de "5" itAlica,
redondendo y obtuso, cstd en relaciGn con la pardtida,

El borde superior presenta en su parte medis una gran escotadura, la
escotadura sigmatdea, por la eual pasan el nervic ¢ los vasos magot8ricos,
Por delante de esta esootadura ge levanta una aninencila lamtnar on forma
de trifingulo, llamada apbfisis coronnides (mara ol misculo tenporal), For
detras de la egcotadura glguoidea se encuentra una seqauyla eninencia, el
ofndilo del maxilar; es elipsoide, aplanado de delante atrds y oou pu aje
mayor dirigido oblicuamante de afuera adentro y de delante atrs; estd --
sostenido por una porclOn s estrecha, el cuello, en cuyo ladeo interno -
se encuentra una depx’eéidn rugosa para ol pterigoiden extormo,

El borde inferior se continta directamnte oon el borde inferior del
cuerpo, El punto saliente en que encuantra, por detrds, el borde poste—-
rior de la rama, constituye el dnqulo del moxilar o Angulo mandibular.

CONDUCTIO DECIPARIO THFERIOR

El maxilar inferior estd constituldo por una masa centwal de tedido
egponjodn, circunscrita en tocda su extensidn por una cubierta muy gruesa

y resistente de tejido cogpacte. Recorre cada una de sus mitades un oon-




dustey, ob conducto dentario inferior, gue comienza en la espina de Spix y
se dirige oblicumrente hacia abajo y adelanke hasta el segudo premlar,
dividiéndose en este punto en dos ramas; una externa (conducto mentonia--

no), que termina en el agujero mentoniano, y otra interna (conducto inci-
sivo), que termina debajo de los incisivos,




COPTIULO T MIOW K Lo

1. MUSCULOS DE LA CAREZA

Los mflsculos de la csbeza se dividen en dos grupos: mlisculos mastlon
dores y mlisculos cutdneos de la cabeva,

1.1 MISCUILS MASTICADORES

1os mtsculos masticadores sen cuztro: tonpors!, mnasotero y dos plord
goideos, externo @ Intecno.

1.¢ TEMPORAL
Aplanado, trinagular o en abanico, ocupa la fosa Loapocal,

INSFRCIONES. Por arriba se inscrta en la lfneda cucvi tenporal infio -
rior, la fosa temporal, la aponewrosis temporal y el arco cigaftico, Deg
de este punto sus fibras se dirigen hacia la apffisis ooronwides v sc ine

&

zertan en su cara intema, su vErtice y sug dos bordes.

RELACIONES. Se le consideran dos caraa y tres bordes. La caco inters-
na estd en relacidn con la fosa tenporal, y por debwjo de ella con los -~
dos misculos ptexigoideos y el buccinador. La cara externa estd en rala--
cibn con la aponeurosis tomporal, el arco cigonfitico y €] magetero, Bl -~
borde suparior se corresgxadde con el dngulo de unién de la aponeurcsis -~
tanporal con la pared craneal, El borde posterior ouupn 1o base de la aph




flafs cSamdnica. DU bocds anterior astd ooy oaoidn o onal abwieees

lor,

IMNERVACION, Tres nervios temporales profondos: anberior, medio oy pos

terior, y ramas Aol maxdloar inferior,

ACCION, Elevador del maxilar inferior y rebractor del condilo, cuarn-
do sts pa sido comdlucido hacia adelante por el prerigoides edermno.

1.3 MASETERD

Es un mCaeulo corte, grueso, adosado o la cara aexterna de la raa del
maxilar inferdor.

INSERCIONES, Compronds: dos fasciowdos: ol superficial o el profundo,

El superficial: del borde inferior del arco cijeedtion al dngulo de
la mandfbula, Bl profundo: va del arco cigowition & Ly cara externa de 1a
rama ascerdenta,

RELACICHES, Se consideran en &8l dos caras y cuatre bocdes,. Ta carg -
interna estd en relacidn con la rama del waxilay inferior, con la escoba-
dura migmidea, con la apbfisis coronoides y con el buccinador. La cara -
interna s¢ relaciona con los mlsculos cutdnocs de la cora, la artoria -

trangversal. de la cara, =l conducto de Stenco vy lan ranificaciones del ~-
nervio facial.

El borde supcrior se corresponde con el arcs cigueitico, Bl borde in
ferior con el maxilar, El bowde anterior con el maxilay superior, con el
buccinalor y con la arteris facial en sy parte wis infocicr, BL borde pog




el NS en pelacin oo Leorones cdeld omasd Lar
THNERVACION, MNervio maseterine, rana del maxilar inferior,
ACCION, Elevador del maxilar inferior.

1.4 PTERIGOIDIY) INTEIRD

Esté situado dentro de la rama del maxilar inferior,

INSERCIONES. Por arriba en la fosa pterigoidea, de ahf se dirige ha-
cia abajo, atrds y afuera hasta la cara interna del dnqgulo del maxilar, -
en donde tenmina enfrente de la insercifn del rasctaro.

REL2CIONES, Por dentro esté en relacifdn con la faringe, por fuera --
con el prerigoidac externo hasta llegar al maxilar inferior en donde se -
encuentran el nervio lingwal y los vases y nervios dentarios inferiores,

INERVACION. Rama del maxilar inferior,

ALCION. Elevador de la mandibula,

1.5 PTERICOIDED EXTERNO

Tiene fornma de cono, su base corresponde al or&nco y el vértice al -
cthndilo. Ocupa la fosa cigomitica.

INSERCIONES. Parte de dos fasclculos que salen de la base del crénen.

£l fasciculo superior (esfenoidal) se inserta en el ala mayor del esfenoi

des; el fasciculo inferinr se inscrta en la cara extema del ala externa




de la wpifials pterigoides. De aqui los dos fasciculos se dirigen a la ar
ticulacidn temporomaxilar, se unen entre sf y se insertan en el cuello -~
del cbndilo y en el menisco articular,

INERVACION, Procede del tewporobucal, rama del maxilar inferior,

ACCION, Proyeccifin hacia adelante del maxilar inferior al contraerse
simultaneanente los dos pterigoideos, y la contraccifn de uno de ellos da
novimientos de lateralidad o de diduccién,

2.~ MUSCULOS CUTANEOS DE LA CAREZA

Son nisculos delgados que estén en fntima relacidn con la piel, En -
el adulto se dividen en cuatro grupos:

- mfisculos cutdneos del créneo

~ misculos de los pirpados

- misculos de la nariz

- misculos de los labios

2,1 MUSCULOS CUTANIODS DEL CRANFO

Son dos: el occipital y el frontal, unidos entre si por la aponecuro~
sis epicraneal,

OCCIPITAL, Mdsculo cuadrildtero, sitwado en la parte posterior de -
la cabeza.

INSERCIONES. Por arriba se inserta en la linea occipital superior y
en la aptfisis mastoidea, de agqui se dirige hacia arriba y adelante y se
inserta en el borde posterior de la aponeurosis epjcraneal,




INFVRCION, Rama auricular posterior del facial,
ACCION, Tensor de la aponewrosis epicraneal.

FRONTAL, Mfisculo cuadrilftero situado en la parte anterior de la ca-
beza,

INSERCIONES. Por arriba se inserta en el horde anterior de la aponeu
rosis epicraneal por un borde convexo, Desde este punto desciende hacia -~
el frontal, donde se confunde con los miscules piramidales y orbiculares
de los parpadcs,

INERVACTON, Rama temmporofacial del facial,

IELACIONES, Las mismas que en el mfisculo precedente,

ACCION, Tensor de la aponeurosis epicraneal.

2.2 MUSCUIOS DE ICS PARPADOS

Hay dos m@sculos alrededor de los pirpados: el mlscu'o orbicular y -
el msculo ciliar,

ORBICULAR DE LOS PARPADOS, Msculo aplanado que rodea el orificlo -~
parpebral a manera de anillo; su parte interna corresponde a los parpados,
su parte externa sobresale de los pirpados y cubre la &cbita,

INSERCIONES, En el dngulo interno del ojo, por madio de un tendbn -~
fonmdo por dos partes: una de ellas el tenddn directo, se inserta en el
labio anterior del canal nasal, y la otra, tendbn reflejo, en el labio --
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posterioc del mismo canal. Entre los dos se encuentra el saco lagrimal,
En ¢l &ngulo externs, los fasciculos musculares se entracruzan y temmi--
nan en la piel de la regifn.

RELACIONES, Cubre el contorno de la Srbita y el séptum orbicular y
las cintillas de los tarsos.

INERVACION. Rana temporofacial del facial,

ACCION. Esfinter de los p&rpados; sirve también para la progresion
de las l&grimas,

MUSCUIO DE HORNER. Es un poaqueio fascfculo muscular que se inserta
en la cara posterior del tendfn reflejo del orbicular y se dirige desde
este punto hacia la cromisura interna de los pdrpados, para terminar en =
dos fasciculos por detrés de los puntos lagrimales. Sirve para dilatar -
los puntos lagrimales,

SUPERCILIAR. Es un msculo 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 temina -
en la piel.

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

INERVACION. Facial.

ACCION, Atxac hacia adentro y abajo la piel de la ceja,
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2.2 MIBCULS DE LA NARL?

Son cuatro: piramidal, mirtiforme, transverso y dilatador de lag =
aberturas nasales,

PIRAMIDAL. Estd gituado en el dorso de la nariz,
INSERCIONES. Nacido en los cartflagos laterales de la nariz y el --
borde inferior de los huesos propios de la nariz, se dirige hacia arriba,

entra en contacto con el mdsculo frontal, del que parece continuacién, y
tennina en la piel,

RELACIONES. Los dos miisculos estdn yuxtapuestos y descansan directa
mente sobre los huesos de la nariz,

INERVACION, Atrae hacia abajo la piel de la regifn ciliar,

TRANSVERSO DE LA NARIZ, Misculo triangular, adosado sobre el dorso
de la nariz,

INSERCIONES, Del dorso de la nariz, donde nace, se dirige hacia abg_
jo hacia el surco de la nariz y temina en la piel y en el msaulo mdrti
forme.

RELACIONES. Descansa directamente sobre el ala de la nariz,

INERVACION. Como 2] anterior.

ACCION, Estrecha las aberturas nasales, atrayendo los tegumentos ha
cia arriba,
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HMIEPIFOIME, Pexpuefio riisculo 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.

REIACIONES. Descansa sobre el maxilar superior y se halla cubierto
por el orbicular y la mucosa gingival,

INERVACION. Camo el anterior.

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

DILATADOR PROPIO DE LAS ABERTURAS NASALES, Misculo delgado, situadc
en la parte inferior del ala de la nariz, se inserta en el maxilar supe-
rior y en el ala de la nariz, Esti inervado por filetes infraorbitarios
del facial. Dilata las aberturas nasales.




CAPIIUL, TLT .~ PLISUOFOOTA Ll 1A BOCA

La boca, cavidad de la cabeza del howbre vy los animales, forma par-
te del aparato digestivo interviniendo en el prozeso de la digestifn, ~-
ademis de participar en el de la fonacifn,

Ia digestién, cuyo cbijeto final es la asimilacién, comprende todos
los actos que se realizan desde la ingestidn de los alimentos hasta su -
transformacifn v absorcifn por la sangre. los actos mecinicos son la pre
sibn de les alimentos, su masticacidén y su deglucidn,

1.~ MASTICACIO

La trituracidn v divisifn de los alimentos comienza en la boca pox
la acclén combineda de la mandfhula y de los dientes, de los misonlos --
masticadores, de la lengua y de las mejillas. Los novimientos de eleva--
cibn y de descenso de la mandibula facilitan el mordisgqueo por los inci-
sivos, Despuls de tomar un bocado, los movimientos en sentido vertical y
los de desplazamiento lateral, hacen gque los molares machaquen vy fragmen
ten los alimentos en porciones de tamafio suficienteente pequesin para ~--
ser deglutidos. Para esto, la saliva participa de varlas maneras: 1) di-
solviendo algunos componentes de los alimentos; 2) digiriendo parcialimen
te almidén; 3) ablandandc el bolo alimenticio v 4) incorporando un reves

timierto de muco, que facllita su trénsito por 12 cavidad bucal,

Mientras los alimentos son masticados, circulan por la koca, estimu

lan los botones gustativos y liberan substancius sstimulantes del epite-




lio olfatorio, De estog estimulos dependen en bucna parte la satisfac—--

cién v el placer de comer, y la iniciacifn de la secrecifn géstrica.

El masticar en exceso la ommida no produce beneficin alguno, por «-
otra parte, la masticacién insuficiente limita el aprovechamiento de los
alimentos, sobre todo de vegetales provistos de cubiertas gruesas y f£i--—
brosas, que no son alteradas por la coccién,

La articulacibn temporomaxilar pernite realizar toda clase de movi-
mientos, com son, movimientos pequeliocs, movimientos laterales y, movi--
mientos de propulsién y retropulsién. Los msculos cue mueven el maxilar
Inferior pueden dividirse en elevadores y depresores {(ver cuadro adjun--
to), cada ww de ellos ticne ademdis una funcifn propulsora o retropulso-
ray, por la accifn combinada de los gqrupos de wdsculos se obticnen los
sovimdentos de lateralizacidn o diduccidn,

.

/ masetero
propulsores

pterigoideo intermo

elevadoraes
retronulsores -.—— temporal
propulsores ——- pterigoiden externo
depresores _ digastrico
retropulsores milohioideo

~genihioiden




Pora gue estos misealos sean ofichoes o Ja masticac i, a3 necoesas
ria la acciGn combinada de log ridsculos de la lengua vy de las meijillas,

(e ponen log alimentos sobre la arcade dentaria,

Ia masticacidén consiste en una gerie da movimientos reflejos, seglin
gue Ja exitacidn actue: sobre los incisivos, schro la mucosa bucolingual
por delante de los nolares 0, sobra la micosa bucal vecina a los mmlares,
En el primer caso se producen movimientos rapidos de la mandibula por --
contraccitn de la porcifn anteriov del maseteros ref ledo de roer; en el
sequndo, amplios movimjentos ritmicos de elevaridn y depresifn de la man
dfbula: reflejo de masticacidn vertical y, en al tercero, movinientos de
diduceidn del maxilar inferior: reflejo de runiacidn.

La exitacidn de la micosa bucal por el holo allnenticle provoca un
refiledo do depresidn del maxilay rior con inhibicldn del tono de los
alevadores sequido de un "eebote" por awento del torn de cstos wtisaulns,
repitidndose este fenfnenc an gerie,

1,1 DEGLUCION

Se entiende por deglucifin el pasaie de los alimentos desde la boca
al estfurjo, Para su estudio, el acto de la deglucifn se divide en tres
tiemos: un tiempo bucal, uno farfngeo y uno esofdgico,

' »

El primer tiempo, o tienpo hucal, estd bajo la dependencia de la Vo
luntad, Los alimentos ya masticados v mezclados con saliva, o hien los -
liquidos {ngeridos, se coleccicnan primero en el espacio enkre la punta
de 1la lenyua y la cara posterior de los incisivos, De ahi pasan al espa~
cio fomado por el huem del dorso de la longua y el paladar; la punta -

de ia lonvmaa se eleva entonces, anlisdidose contra o palador v la arca-
[} b 15




do ke saperior, vobe Phse de la deigowi se deprine, Luego suoparte
anterior se eleva en masa contya la bdveda paloting hacisado gue ol bolo
se deslice hocia atrds coos en un plano inelinado, Por Gliime, la parte
fosterior de la lengua se dirige hruscamsnte hacia arriba y atrfs empu-—
jando el bolo hacia la faringe, La contraccién del msculo milohioideo -
es &l factor mds importante en esta fase, aungue randbién intervienen el
estilogloso y el palatogloso,

El sequndo y tercer tiempos de la deglucifn son puramente reflequ
y no dependen de la voluntad, Los estimulos parten de las terminaciones
nerviosas de la mucosa de la faringe, de la epiglotis y del velo del pa-
ladar, y por via de los nervios glosofaringeos, van al centro de la de—-
gluci6n situado en el bulb» donde se coordinan lag fuerzas motrices que
tienen por efecto el complejo acto de la deglucidn,

Fl tiempo faringeo es importante por cuant. en 6l @) bolo alimenti-
cio debe recorrer la farirge, en la que desarbocan tanbidn vias respira-
torias. En efecto, el alim:nio que llega a la favinge podria sequir tres
vias ademis de penetrar en el esbéfago: a) volver a entrar a la boca; b)
penetrar en las fosas nasales; c) penetrar en la laringe., Mocanisnos ade
cuados impiden que siga estas vias, mecanismos cam la persistencia del
estado de contraccifin de aquellos msculos que han provecado la proyec—
citn del bolo hacia la pared posterior de ia faringe, lo que impide que
dicho bolo vaelva hacia adelante; la contraccidn de los estafiloglosos -
acerca los pilares anteriores, estrechindose asf el orificio bucal. Por
otra parte, dehbido a la contraccifn de estos mlsculos, se ha creado una
presidn positiva en la hoca y negativa en la faringe v en el esbfago, lo
que aywlda a la progresion del holo.

Bl cierre de las fosas nasales estd asegurado por la elevaci6n del




virk ¢ Caotay, ongecucnsia Jde Lo contirace o e log dscoudon peries.e
rafiiinos extercos o intacinos. Esios rdsenlos sen bambién dilatadores de
la rrompa de custagquio y requian por Jo tanto la presion dentro ée la ca

ja del tlmgaro.

En algunes casos petoldyicos, debldo a una pardlisis o paresia de
estos wizeulos, se produce en ¢l romento de la deglucidn, la regurgita--
cifin parcial de los liquidos hacia las fosas rasales.

El cierre de la laringe esté@ aseguralc porcgue éste Organo se elava

y se inclina hacila adelante debido a la contraccitn de los misculos fa--
ringoestafilinos y estilofaringeo., El orificio superior de la laringe se
aplica asi contra la hase de la lenqua, ademis, Ja epiglotis cierra en ~
parte dicho orificio y la contraccidn de los mfisculos aritenoides aproxi
ma entre si a las cuerdas vocales y a los cartilagos aritenoides. Lu ele
vacibn de la laringe es el factor mis inportante, pucic extirparse la mi
tad Stlperior de la epiglotis sin que se perturbe lz deglucidn; en cam-~-
bio, las lesiones patoldgicas gue impiden el libre movimiento de la la--
ringe, dificultan grandemente el acte de la deglucitn,

Si la substancia deglutida es un liguido o semilicuude, hasta la ~-
contraccidn del milohioideo ayudada por la contraccifn de otros nfisculos
del piso de la boca y de la faringe para proyectar en forma de chorro a
través de la faringe dentro del esffagn. 5i la substancia deglutida @s -
m 56lido o semisélido, aun su paso por la faring? se hace con gran rapi
dez, intervienen contracciones de los mfisculcs constrictores. La faringe
previamente cerrada, se abre bruscamente, creando asl vna presifn negati
va que favorece el paso del holo, cuya progresitn es ayudada por la con-
traccitn sucesiva del constrictor madio y del constrictor de la faringe,

Al corenzar la deglucidn, en el tienpo bucal, so produce un movimiento -
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minple en fracoion de secudos.

En el tercer tiempo le progresion del bolo semisOGlicds o s6lido es -
eyuiada por la accifn de las contracciones del esdfagn que adguaieren el
carécter de onda peristditica. En el caso de los liquidos, estos pasan -
rapidamente desde la faringe al cardias, recorriendo ol esdfago que per-
manece relajado,

Ia fuerza de gravedad ayuda al descenso de los alimentos ligquidos o
samishlidos, pero en el hombre, la degluci6n puede realizarse aun en sen
tido contrario a la fuerra de gravedad. Es posible gue exista en el mo-~
mento de la deglucidn una ondia de presidén negativa gue aspire el bolc —-
alimenticio hacia el cardias. Postericrmente, los alimentos pasan al in-
testino, doxle bajo la accifn de los jugos biliares y pancreaticos, s2 -
transforman en quilo, que absorben las paredes intestinales. Las partes
no asimiladas prosigusn su caming v llegan al intestino grueso, constitu
verdlo los excrementos.

2, PONACION

La voz es producida durante la espiracidn por oolaboracion estrecha
de los aparatos respiratorio y digestivo, f£zra sufre wedificacioncs en -
la boca y faringe de manera gque origing una cevie do sonidos elementales

o fonemas, coneeidos caw vocales © consonantes, los gue conbinados en -

forma adecuada crean las palabras, Estas re nton ideas vy oconstituyen
pa Y

la unidad basica del idioma,

La palabra es pues, la expresitn mis acabads el lenguaje, Una se—




ric de pecanismos comple il gon indisponsables on su elaboracidn, n la
palabra hablada el reoeptor, que ez ol aparato auditivo con sus viag y -
centros nerviosos, al recoger las palabras ponnite aprenderlas en la ni-
ez y reconccerlas mbs adelante; cl sistoma nervioso central establoce -~
las relaciones de ese sonldo con la ldea quo lleva cann atributo y elabo
ra la respuesta motora; Vimalmente, el aparato de la fonacidn la exteric
rizard bajo forma de sonidy artienlado. El gobierno qua ejerce la auli--
cidn gobre la fonacifn es permanento e impox:tanttts'mo, con 8¢ demuegtra
por los graves trastornos de la palabra a los que sigue la sordera y pue
den llegar hasta la mxdez,

2,1 FORMACTON MECANICA DE TA DALADRA

La formacibn mecinica de la palabra presenta analogfas Fundamenta--
les con la de los instrumentos musicales, en el senkidy de que en ambos
casos existe: 1°una fuerza que pone en accifn el mecanigno, 2°una parte
vibrante y, 3°un resonador, que refuerza ciertas vibraciones, En el caso
del aparato de la fonacifn, la fuerza es el fuelle representads por los
puliones y la traguea, con los mfisculos tordcions; la parte vibrante es
la laringe, con las cuerdas vocales que estrechan la salida del aire y
la obligan a vibrar y, el resonador, son todas las cavidades supraglfti-
cas (laringe, farirge y boca),

La voz se proxiuce por accitn del soplo vspiratorio al pasar por la
glotis larfngea, Inmediatamente antes de hablar, la glotis se cierra por
acercamiento de las cuerdas vocales, y los mGscnlos tovdeicos y abdomina
les comprimen los pultones, elevando la presitn dentro del Srbol rc-.;pirg
torio y cuando &sta ha alcanzado un determdnads nivel, se produce la a--
pertura de la glotis y la enisién de la voz.




Ll papel fundanental de 1a laringe es el de permitir cue solamante
el aire ponctre en log pulzvnes. Ademds, cuple tanbidn un scgundo papesl,
¢l de prodacir un sonido que luego se modifica en las cavidades cupraglé
ticas dando origen a la voz, Este sonido laringso puede ser emitido por
el mimmo sujeto en tonos de intensidad y altura diferentes, .comz conse--
cuencia de la variacién 3o uno de los tres factores siguientes: 1) la --
presién del soplo espiratorio, 2) la forma de la glotis y, 3) la tensidn
de las cuerdas. De $sto resulta que el pap2l 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 laringeo se genera por el pasaje de la corrviente e'spj.ratg_
ria, a presifn, a través del estrechamiento glético. la vibracitn de las
cuerdas hace intermitente este pasaje (a chorros) y provoca remolinos de
aire en las cavidades supragldticas. Las rafagas de aire que hacen vi---
prar directamente al aire supraglético y comunican luego esta vibracién
a las cuerdas.

Todas las cavidades por las que pasa el aire espirado, se designan
con el nombre gentérico de cajas de resonancia, y anatondcamente conpren—
den parte de las vias aéreas y digestivas: el pulmin y la traquea, la la
ringe, faringe, la boca, la nariz y sus cavidades anexas.

La caja de resonancia no cunple su papel en forma estdtica sivn di-
nfimica, ésto se debe a la existencia de partes miviles ¢ semindviles, al
lado de otras fijas como el paladar &seo, laz fosas nasales, etc., Mhtre
las méviles, cabe sefalar: el velo del naladar y la Gvula que se levan——
tan mds o menos y permiten o no la comunicaciéin con la nariz; la lengua
que levanta su punta o adelanta su base v agranda la faringe, en fin, --

los labios, las mejiilas, cte,




Las malformaciones, oo son el labio leporino con o sin fisura del
paladar y la falta de dientes o su male implantacidn, son causas que al
modificar la configuraci€n normal de la caja de resonancia, alterzan pro-
fundamente el timiire de la voz. En el aspecto dinfmico también alteran -
la voz otras cauwsas, coro la pardlisis del velo del paladar o la facial.,

El papel de la caja de resonancia es aumentar el volumen del sonido
laringeo, que es ddbil, y reforzar algunos de sus ammdnicos; prestando -
ast a la voz de cada persona su timbre propio.




CAPTIULO 1V - EMPRIOUCGIA

1.~ DESCRIPCION DEL DESARFROLLO CRANEQO-FACIAL

El periodo ambricnario es, indiscutiblemante, el mis importante del
desarrollo humano porque durante &1 ocurren una serie de transformacio--
nes sucesivas en el embridn y gque conducen a la constitucidn de un orga~
nismo en todo punto semejante al de sus progenitores.

Bsta etapa de formacidn es particularmente delicada para el embrifn,
va que las influencias nccivas pueden pertwbarlo y determinar malforma-~
ciones congénitas graves.

Bl erbribn se origina a expensas de un botfHn embrionario y a partiy
del octavo dia de la fecundacifn, En la sequnda y tercera semanes de vi~
da intrauterina se inicia el desarrollo de la reqién cefdlica; o= este -

mouento quada delincado por cawleto el embridn propiavenie dicho,

Durante la cuarta semana el cuerpo del embridn va tomands forma pro
gresivamente.

Al final del primer mes, ¢l centro de las estructuras faciales en -
desarrollo estd formado por una depresién ectodémuica llamada estomodeo,
la cual se encuentra raleada por el primer par de arces fa.rin«jeos o bran
quiales. En el enbrién de cuatro y media semanas de edad, se advierten -
los procesos nandibulares, los procesos maxilares lateralmente y la pro-~

minencia frontal en direccidn craneal. A cada lado de esta prominencia y




por arriba del estomodeo, se advierte la pléeoda nasal,

Durante la quinta somana apsrecen los procesos nasomedianos y naso-
laterales rodeando a la plécoda nasal. los procesos laterales formarsn -
las alas dn la nariz, vy los nasomadianos originardn las porciones xedias
de la nariz, del labio superior, el maxilar y todo el paladar primario,-
Mientras tanto, los procesos maxilares se acercan a los procesos nasome-
dianos y nasolaterales, pero separados de los mismos por surcos bien de-
finidos.

Simltanecamente a este proceso, y a ambos lados de la linea mexdia,
se encuentran unos engrosamientos separados por una visible escotadura,
la cual persiste hasta que dichos engrosamientos se desplazan vy se fusio
nan en la linea media completando el arco de la mandfbula,

Para el final de la quinta semana, los ojos ocupan un sitio algo de
lantero en la cara y las orejas comienzan a desarrollarse.

Fn la sexta semana ocurren progresos miy narcados en el desavrollo
del maxilar. Los procesos maxilares crecen en direccidn interna y oonpri
men a los procesos nasamedianos hacia la linea media. Posteriomente, es
tos procesos se fusionan entre si y se unen a los procesos maxilares ha-
cia los dos lados. En consecuencia, el labio superior es formado por los
dos. procesos nasanedianos y los dos procesos maxil.ire.s.

Los carrillos se desarrollan por cambio de posicifn de la lengua, -
suelo de la boca y por el ensanchamiento del maxilar inferior. De manera
secwﬂaria, carrillos y labios son invadidos por mes@ngquima del segundo
arco branguial; dicho mesénquima originard los nfisculos de las mejillas
y labios,




Los procesos nasomed ionos se fusionan en la superficie y tambiln a
nivel mis profundo. las estructuras formadas por la fusién de estos pro-
cesos recibe, on conjunto, el nombre de segmento intermaxilar, el cual -
consiste ens 1) componente labial, que forma el surco del labio superior
o filtrum; 2) campcnente makilar superior, que lleva los cugtro incisi--
vos v, 3} congonente palotinc, que forma el paladar primavio triangular.
Probablemonte, wna porcién de la parte media externa de la nariz también
provenga del segmentc intermaxilar en direccién craneal. La porcién prin
cipal del paladar definitivo es formada por unas elc—:vaci'ones de los pro-
cesos maxilares llamadas crestas palatinas, las cuales aparecen en el em
bri6n de seis semanas y descienden oblicuamente hacia anbos lados de la
lengua.

lLas fosas olfatorias se hacen mis profundas, no sSlo 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 fusitn de la linea media de los procesos nasomwxdia--
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-
terales.

En el punto donde se encuentran los procesos nasolaterales y 1 ma-
xilar, se observa una hendidura bien marcada que se extiende hacia el an
gulo interno del cojo. Esta hendidura recibe el norbre de swco nasodpti-
cc o hendidura nasolagrimul, Pronto se cierra superficialicente y la por-

cién profundae se convierte en tubo, el conducto nasolagrimal, gque vierte

en la nariz el liguido procedente del saco conjuntival del ojo.




En las dos samanas siguientes las prolongaciones palatinas se acer-
can entre st en la linea media, se fusionan y forman el paladar secunda-
rio, Hacia adelante, las crestas palatinas experimentan fusifin en el pa-
ladar primario y el agujero palatino puede considerarse camo el detalle
madiano de separacifn entre los paladares primario y secundario. Al mo--
mento de fusionarse las prolongaciones palatinas, el tabique nasal crece
hacia abajo y se une con la superficie cefflica del paladar neoformado.

1.1 APARATO BRANQUIAL

Al ocuparnos de los awriones jovenes, ya se han tratado algunas de
las estructuras y de lus procesos de crecimiento que intervienen en el -
desarrollo inicial de la regifn cef8lica,

Desde el punto de vista de la Embriologfa, la caboza en desarrollo
puede ser divida en una porcidn neurocraneana y una porcidn visceral. la
porcibn newrocraneana incluye, junto con sus estructuras de sostén, el -
cerebro, los ojos, los ofdos internos y la parte nerviosa de los 6rganos
olfatorios. la porcién visceral incluye la tenninacidn cefdlica del oon-
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 vivian en el agua.

El estidic del aparato brangquial hunano causa confusifn a menos que
se considere desde el puntc de vista evolutivo, En peces y larvas de an-
fibios, el aparato branguial forma un sistema de agallas para recambio -
de oxigero y bidxido de carbono entre el agua y la sangre. I0s arcos —-—-—
branquiales forman el sostén de las agallas. El aparato branquial se de-
sarrolla en erbriones humanos, perc cawo no se producen agallas, los ar-
aos branquiales en realidad son arcos faringeos. Branguial proviene del
griogo "branchia®, que significa agalla.




LY ap v brancuiar cons 1o siguientis 1) s Drangquiale
2) boisas facingeas © iales, 3) hendid brangquiales, 4) membras-
ras branquiales., La vegifn oraneal de wn e bo Iurnano en etaps inei---

piente guarda cierta semcjanza oon an enbridn de pez en periodo semejan-
te, Para el final del pericdo embrionario, esktas estructuras ancestrales
se han recrdenzdo y adaptado a muevas funcicnes o han desaparecido. La -
mayor parte de las malformaciones congénitas de cabeza y cuello se origl
nan durante la trensformacifn del aparato brv:inquial en derivados caracte
risticos del adulto.

1.1.1 ARQDS BRANQUTALES

Loz arces branquiales comienzan a desarrollarse i la etapa tempra-

na ¢e la cusvta semana y ve presentan en fonma de

€ ones oblicuas v
vexiondanias wia 1230 de la weabeze o la vegif coamlio Futuras. M
caosl binal de A, s . PO g AR v I
res de arcoss braneg 57 :Loqul Y sty 3 ,

Los arcos estdSn sepavados entra of ! il e

ran en sucesitn cransosaudal.

#l areo mardibular o primero se desarrolla a gpact o e Ahs prominen

cias: 1) el preceso mandibular (apdfisis), mis gus

g Dy ooue surma el ma-

xilar dinterior v, 2} 2l proceso maxilar (apdfisis), mids pequefio, o
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iribuye a formar el maxilar superior. EL arco hioidso o segundo contribu
o a formar el hioides v las regiones advacentes del cuello. Los arcos -~

situados caudalmente al :.ioides se designan 31c mor el nGrero.

Los arcos branquiales brindan sostén o las carudes laterales de la
ooreifin craneal del intestino anterior o faringe prindtiva. En ebapa ini

cial, la hoca se presenta como una pequena depresién en el ectodermo de




1. icie Llardy esconodao o bosa poimitviva, boca priitiva,
al principio, entd e la del intestine anterior o facinge primitiva -

for una merbrana bilaminar, la mowbrana boccfavingoa, también 11z

wcla L1
nea bucofaringea. Consiste por el exterior en ectodermo y por el inte——-
rior en endederno. Esta menbrana se rompe aproximxdamente a los veinti--
cuatro dias, de mxlo que el aparato digestivo se cowunica con la cavidad
amnidtica,

EVOLUCION DE IOS ARCOS BRANQUIALES

El primer arco branquial participa en el desarrollo de la cara y se
explica mis adelante al hablar de esta regifn. Aparecen paquefias promi--
nenciag auriculares en las porciones dorsales del primero y segundo ar--
oos branguiales alradedor de la primera hendidura brenquial; estas promi
nencias gradualnente se van fusionande para formar el ofdo extermo u ore
ja.

Durante la primera semzna, el segundo arco (hioideo) crece s que
el tercero y el cuarto, formandose asi una depresifn oot adrmica llamada
send cervical., Pooo a poco las hendiduras branguialss scrowda a la cuse-
ta del seno cervical desaparecen, lo cual origina el contorro liso del -
cuello, Los arcos branquiales caudalmente al primero, aportan poxo a la
miel de cabeza y cuellc.

1.1.2 DERIVADDS DE IOS CARIIIAGOS DE 10S ARCDS BRAMQUTALES

El extrem» dorsal del cartilago del primsr arco guarda intima rela-
cibn con el oido en desarrollo y se osifica para formar dos huesos del -
oido medio, el martillo y el yunque. La porcidn intermedia del cartilago
experimenta recresidn y el pericondrio forma el ligamento anterior del ~




IS LI voon Ligemento o Jenanadliay, oreldin ve LUANEYT CRE
titaye, llamada cartilago de Meckeld, desaparece on cwan mediday el macd-
Lor se desarrolla alrededor de csta parte por virtud de osificacidn ine-
tromembranosa.

El extremn dorsal del cartilago del sequnde arco {cartilago de Rei~
chert) tambifn guarda intima relacifn con el oido mzdio y se osifica pa-
ra formar el estrito del ofdo mexlio vy la apifisis estiloides del tempo--
ral, La porcidn del cartilago entre la apSfisis estiloides y el hueso --
hioides experimenta regresifn y el pericondrio forma el ligamento estilo
hioideo, El extremo ventral del cartflago del se:gundo. arco se osifica y
forma las astas mencres y la porcidn superior del cuerpo del hioides.

El cartilago del tercer arco branquial estd situado en la porcifn -
ventyal del mismo y se csifica pera formar las astas mayores y la porcién
inferior del cuerpo del hioides.

Los cartilagos de los arcos cuarto y sexto, en su reyidén venktral, -
se fusionan y originan los cartilagos laringeos, exceptu en lo que se re
fiere a la epiglotis. El cartilago de la epiglotis se desarrolla a parxtir
de meséngquima de la eminencia hipobranquial, derivado de los arcos bran-
quiales tercoro y cuarto.

1.1.3 DFRIVADOS DE I0S MUSCULOS DE LOS ARCOS ERANQUVIPLES

Los elexento musculares en los arcos branquiales forman diversos ~-
misculos estriados en cabeza y cuello y se mwmeran nds adelante,

1.1.4 DERIVADOS DE LOS NERVIOS DE IOS ARCOS BRANQUIALES




£ e gz e dlstrinayern o 1 P R PEURPRT B A L
Fivan cono nervios branouiales cforentes . Cons.oooredo gue ol mesinguine
de los arcos branguiales contrilbuye a formar la dermis y la nucosa de ca
heza y cuello, estos territoricos veciben fibras branguiales aferentes o
sengitivas, Ta piel de la cara es inervada por el quinto pasf craneal —-
(trigfmine); sin embargo, s6lo lag dos ramas inferiores (nervios maxilar
superior y maxilar inferior) se distribuyen en derivados del priger arco
branquial, Fstas ramas tanbi®n inervan los dientes y la micosa de cavidad
nasai, paladar, hoca y lengua,

£l s&timo par craneal (facial), el noveno par craneal (glosofarin-
geo) v el décimo par craneal (vago) se distribuyen en los arcos branguia
les segqundn, tercero, cuarto, quinto y sexto, respectivamente, 1os ner—-—
vios de los arcos segurvdb a sexto tienen poco territorio cutineo, pero -~
inervan la mucosa de la lengua, faringe y laringe.

Todas 1las estructuras que derivan de los componentes de los arncos -
branquiales aparecen en el cuadro del anexo L.

1.2 BOLSAS FARINGEAS

la faringe primitiva es ancha cranealmente y se angosta en direccidn
cadal para continuarse con el es6fago. El endodexmo de la faringe i-eavig_
te las porciones internas de los arcos bre.nq\.!j,alésvy pasa a forar lag -
bolsas farfnyeas o branquiales.

Aparecen pares de bolsas en sucesidn crancocaudal entre los arcos -~
brancuiales, esto es, la primera bolsa far. ea estd situada entre el -
primero y el secundo arcos branquiales.




Hay cualro pares de .olses bion definddos; el quinto par falta o es
rudimentario, El endoderno de las bolsas faringeas se pone en contacto -
con el ectodermo de las hendiduras bramngquiales y juntes forman las nanwr—

branas branquiales que separan las hendiduras y las bolsas.
1.2.1 DERIVADOS DE LAS BOLSAS FARINGEAS

la primera bolsa faringea se dilata para formar el fondo de saco tu
botimpdnico y rodea a los huesecillos del ofdo medio. La porcidn distal
dilatada de este fordo de saco pronto se pone en contacto con la primera
hendidura branquial (primordio del meato auditivo externw) y posterior--
mente contrbibuye a formar el timpano. El fondo de saco tul.ﬁti.u@.inico ori
gina la caja del timpano y el antro mastoideo, La comunicacién con la fa
ringe gradualmente se alarga hasta formar la trawpa de Bustaquio.

La sequnda bolsa farfngea, aungue berrada en su mayor parte al for-
marse la amfgdala palatina, una porcién de esta bolsa permanece como la
fosa amigdalina. El endodermo de esta bolsa pmiifera y forma yeeas gue
crecen hacia el mesénjuima circundante. las porciones cerirales Jde estas
yanas se disgregan, lo cual forma las criptas aﬁxigric.} inas, El emndodermo
de la bolsa forma el epitelio de la'superficie vy €l revestimiento de las
criptas de la amigdala palatina. Aproximadamente a las veinte semanas, -~
el mesénguima que rodea a las criptas se convierte .por diferenciacidn en
tejido linfoide v pronto se corganiza en nddulos linfoides.,

La tercera bolsa se dilata en una porciéh bulbosa dorsal y maciza y
una parte alargada ventralwente vy hueca. Su cohexifin con la faringe se -~
convierte en un corducto angesto que experimenta degensracibn. Para la
sexta semana, el cpitelio de la porcién dorsal comienza a convertirse ~-
por diferenciacifén en una gléndula paratiroides inferjor. El epitelic de




Lo .. un wentral alargada de lag o @8 erporimenta proliforacidn

v lus ravidades se borvan, Los dos primordios del timo y lag glé&ndulas -
paratiroides pierden las conexiones con la faringe y despuds enigran cay
dalmonte, On etapa mis avanzada, las glandulas pa.ratirc)ides se separan -
del timo y llegan a situarse en la cara posterior de la gléndula tiroi—
des que para esta etapa ha descendido desde el agujero ciego de la len—-

gua,

la cuarta bolsa farfngea también forma una porcidn dorsal abultada
y una porcifn ventral alargada, su conexifn con la_- faringe queda reduci-
da a un oonducto angosto que pronto experimenta degeneracitn, Para la ~-
sexta samana, cada porceidn dersal se convierte en gléndula paratirvides
superior que se sitfia en la superficie dorsal o posterior del tiroides.
La porcién ventral alargada de cada cuarta bolsa farfngea se convierte -
en cuerpo uitimobranguial, 'que s2 fusiona con el tiroides y daspués expe
rinenta propagacifn para originar las c8lulas parafoliculares o cdlulas
del tiroides. BEstas ¢flulas almacenan y secretan calcitonina, honuona ~-
que participa en la requlacién de la concentracién normal de calcio en -
los liquidos corporales. las células que secretran calcitonina probable-
mente provengan de diferenciacidn de las células de las crestas neurales
que emigran a los arcos branguiales caudales.

La quinta bolsa faringea es una estructura rudimentaria en el enw---
bridn humano, Si se presenta, desaparece o se Incorpora parclaliente en
la cvarta bolsa formando una pequeia porcifn ventral de la misma. Este -
llamado complejo faringeo cawdal, se convierte en un cuerpo ultimcbran--
quial,

2,~ GLANDUTA TIROIDLS




T

2. tivoides comiar & desarvollavse en 1 o ~omana o gastas~-
<iGn a partiy de un ergrosamicnto endodéimico en Ja linea woxdia que apa-

rece en 2l suelo de la faringe primitiva.

Al alargarse el enbrifn y crecer la lenguas, el tiroides en desarro-
1lo desciende an la porcifin anterior del cuello, gueda unido a la lengua
por un corducto angosto, el conducto tirogloso, y su desembocadura en la
lergua se llama agujero cilego,

Generalmente, a las seis samanas, la glindula tiroides ha alcanzado
su sitio definitivo por delante de la triquea, despareciendo el conducto
tirogloso. La desembocadura original del conducto tirogloso persiste co-
mo un hurdimiento rudimentario, el agujero ciego de la lengua.

3.~ LENGUA

Hacia el final de la cuarta semana, aparece unz elevacién mediana -
algo regular en el suelo de la faringe, en direceifn craneal inmediata -
al agqujero ciego; esta elevacifn, el tubfrculo ixnpat, es la primera indi
cacidn del desarrollc de la lengua, En breve, a cada lado del tubSrculo
impar aparecen dos protuberancias linguales laterales, Lstas tres eleva-~
ciones resultan de proliferacidn del mesé€nquima en las porciones ventro-
mzdiales del primer par de arcos branquiales., Las prdtuberancias lingua~
les laterales crecen rapidamente, se fusionan entre si y exceden del tu-
birculo impar. Estas protuberancias una vez fusionadas, forman los dos -
tercios anteriores o cuerpo de la lengua. El plano de fusifn de las tu-
mefacciones linguales laterales queda scfialado superficialmente por el -
surco moliano de la lergua y en el interior por el tabigue medianc fibro

so. El tubSrculo impar no forma parte inportante de la lengua del adulio.




Ll tercio posterior o rafz de la lengua inicialmente: corresponci A
dog clevaciones que aparecen caudalmente al agujero ciego, y sons 1) cb-
pula, formada por la fusidn de las porciones ventromediales de les segun
dns arcos branguiales y, 2) la oandinencia hipobrangquial, mds veluminosa,
que se desarrolla cauvdalmente a la cfpula a partir del mescdermo en las
porciones ventyomediales del tercero y cuartn arcos branguiales.

Al desarrollarse la lengua, la cfpula es excedida gradualmente por
la eminencia hipobranquial y desaparece. En consecuencia, el tercio pos-
terior de la lergua se desarrolla a partir de la porcidn craneal de la -
eninencia hipobranquial. La linea de fusidn de las porciones anterior y
posterior de la lengua es sefialada, en tSrminos generales, por una fomma
cién en "V" llamada surco terminal,

El mesodexno de los arcos branquiales forma el tejido conectivo, los

vasos linfatims y sanguineos de lengua y, probablemente, algunas de las
fibras mmusculares,

3.1 PAPILAS Y RUTONES GUSTATIVOS

Las papilas de la lengua aparecen alredador de las ocho semanas, =
Las papilas circunvaladas y foliadas aparecen Inicialmente en Intima rela
cibn con las ramas terminales del nervio ulosofarfngeo que induce a su -
desarrollo; las papilas fungiformes aparecen posteriormente, por induc--
cibn de la cuerda del tinpano, rama del facial., Todas las papilas, poco
a poco adquieren botones qustativos. las papilas filifonomes se desarro--
llan durante el periodo fetal incipiente y nc quardan relacifn con ner--—
vios, Posteriormente se establecen vias reflejas entre los botones gusta
tivos y los msculos faciales; porque puéden provocarse respuestas facia
les por substancias de sabor ALY




307 INEWACION DE LA LENGUA

Ia inervacidn sensitiva de la mucosa de casi todos los dos tercios
anteriores de la lengua (cuerpc) es por la rama lingual del nervio maxi-
lar inferior, rama del trigfmino, Aunque el nervio facial es el que co~—
rresponde al seqgurdo arco branquial, la cuerda del timpano, rama de cste
nervio, se distribuye en los botones qustativos en los dos tercios ante-
riores de la lengua, excepto en las papilas circunvaladas. Dado que el -
canponente del sequnde arco es excedido en crecimiento por el tercer ar-
0, el nervio facial no se distribuye en regifn alguna de la mucosa lin-
gual. Las papilas circunvaladas en log dos tercios anteriores de la len-
gua son inervadas por el glosofaringeo, nervio del tercer arco branguial;
ésto se debe a que la muomsa del tercio posterior de la lengua se despla
za algo hacia adelante seglin se desarrolla este &rgano,

El tercio posterior de la lengua (rafz) es inervado principalmente
por el glosofarfngeo, nervio del tercer arco branquial. El nervio larin-
geo superior, rama del vago, del cuartc arco branguial, inerva una peque
fia zona de la lengua por delante de la epiglotis. Los mlsculos de la len
gua reciben fibras del nervio hipegloso.

4.~ GLADULAS SALIVALES

Las glardulas salivales comienzan comc proliferaciones macizas de -
ctlulas del epitelio de la boca primitiva durante la sexta v la séptima
semanas, La glandula pardtida se desarrolla a partir de yamas que nacen
del revestimiento ectodémmico del estowodeo o boca primitiva, Estas ye--
mas se ramifican para formar cordones macizes con extrews redondeades.
Despuds, estos cordones se canalizan y los extremos redendeados experi--

mentan difercnciacidn para converiirse en acinos. Las glandulas submaxi-




lat . o desarrvollan a poonir el endodermo des suelo de la boca. Una -

prolongacifn celular maciza crece hacia atifs Jateralmente a la lergua,
despuds se arboriza y convierte por diferenciacién en acinos. Lateralman
te a la lengua se forma un swWrco lineal que despus se clerra para for--
mar el conducto submaxilav, Las gléndulas sublinguales eparecen algo des
pugs de las otras glindulas y se desarrollan ocomo yemas niltiples del en
dodemmo en el swen paralingual.

S5.— PRLADAR

El palac‘ia.r se divide en dos partes: el paladar primario y el pala——
dar secundario. Su desarrollo comienza a partir de la cp.linba semana, pe-
ro la fusidn de sus partes s6lo llega a su fin aproximsdamente para la -
decimosegunda semana.

5.1 PALADAR PRIMARIO

Se desarrolla al final de la quinta semana a pariir de la porcifn -
mis interna del segmento intermaxilar superior,

5.2 PALADAR SECUNDARIO

Se desarrolla a partir de dos salientes mesod@rmicas horizontales -~
de la superficie interna de los procesos vwrilares, las crestas palati--
nas; 8stas, gradualmente crecen una hacia Ja ctra para fusionarse junto
con el paladar primario y el tabique nasal., Se desarvolla hueso interieam
brancso en el paladar primario, lo cual forma ol segmento premaxilar su-
perior que llez)a los incisives. Al mismo tiempo so extiende hueso de los
maxilares y los palatinos hacia las prolongaciones palatinas formando 2l

paladar duro u 8seo. las porciones posteriores no co osifican, exceden -



el tablgue nasal vy ose fusionan para formar el paladar blando vy la Gvula,
Osta, s la Gltdn parte del palada‘r que se fomma, El rafe palatino sefia
“a permanentemente la linea de fusidn de las prolongaciones o crestas pa
latinas,

6.~ CAVIDADES NASALES

Durante ¢l sequndo mes de la gestacidn, los sacos nasales crecen en
direccidn dorsocaudal ventralmente al cerebro en dessm:rollo. En etapa --
inicial, estos sacos éste’m separados de Ja cavidad bucal por la membrana
buconasal, la cual pronto se rompe de modo que quedan er comunicacidn --
dardo origen a las coanas primitivas situadas por detris del k paladar pri
mario. Despuds de desarrollarse el paladar secundario, las counas se si-

tan en la unidn de la cavidad nasal y la faringe.

Cuando las prolongaciones palatinas se Fusionan entre si y con el ~
tabique nasal, vuelven a separarse las cavidades nasal y bucal. Esta fu-
sitn también origina separacién de las cavidades nasales una de otra,

Mientras estin ocurriendo estos cambios, se desarrollan los ccrne—-
tes superior, medio e inferior =n forma de elevaciones d¢ la pared late-
ral de la cavidad nasal. Ademis, el epitelio ectodfmico en el teche de

cada cavidad nasal se torna especializado on la regifn colfatoria,
7. TERMIUACION DEL DESARMILIO FaCial

Bl degarrcllo definitivo de !l cara se ofacific lentanente v oge Jdebha
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noel poricdo fetal incipivnts, 1o nariz zs splanada y la mandibala
froo desarrollada; adgquicre la forma caracterfstica cuando el desarrollo
facial ha fimalizado. Bl cerebro-auncnta de dimensiones, lo cual produce
frente saliente, desplazamiento medial de los ojos y elevacién de las -—
orejas.

Ia pequenez de la cara en relacibn a la cabeza en general, se debe
a que el maxilar superior e inferior son rudimentarios, a la ausencia de
dientes y a las dimensiones pequefias de las cavidades y de los senos ma-
xilares.




ESTRUCTURAS QUI: DERIVAN DE LOS COMPCNENTES DE LOS ARCUGS
BRANQUIALES E INERVACION DE LOS ARCOS BRAVUIAIES

ARCO SRVIO MUSCULOS ESTRUCTURAS OSEAS LIGAMENIOS
Primero Trigfmino* Misculos masticadores** Martillo Ligamento anterior
Mandibular W\ Milohicideo y vientre ante Yungque del vactillo,

rior del digéstrico, Ligamento .. .
Misculo del martillo, maxiiar,

Periestafilino externo.

Sequndo Facial Misculos de la expresién - Estriko, Ligasnent o csbilor-
Hioideo (VIX) facial*xx Apofisis estiloides, nioLiden,”
Del estribo, Asta menor del hioi~
Estilonioideo, des,
Vientre posterior del di-- Parte superiov del -
gésirico. cuerpo del hioides.
Tercero Glosiofa- Estilofaringeo. Asta mayor del hioi
ringeo des.
(IX) Porcitn inferior del

cuerpo del hioides.



ESTRUCTURAS QUE DERIVAN DE LOS COMPONENTES DE LOS ARCOS
BRANQUIALES E INERVACION LE 105 ARCOS LEANOUTIALES

ARCO NERVIO MUSCULOS ESTRUCTIURAS OSFAS VTGN 108G
Cuarto vy Respectivamente, Faringeos y larin- Cartflago tiroides,
Soxto¥ e nervio laringeo geos, Cartilago cricoides,
superijor y ner— Carxtilago aritenoides.
vio larfngeo re- Cartilago corniculado
currente, ramas o da Santorini.
del vago (X) Cartilago cuneiforme

o de Wrisberg,

* X

AN

* KAk
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Bl nervio oftdlmico, primera rama del trigémino, no inerva componente branquial algquno,

Temnporal, masctero y pterigoideos interno y externo.

Buccinador, auriculares, frontal, cutdneo del cuello, orbicular de los labios y orbicular de los -~
pirpados.

A veces falta el guinto areo branquial. Cuando se presenta, es rudinencario cam el sexto y no sue

le tener barra cartilaginosa identificable.




CAPTTULD V.- DUIOLOGTA Gl [AS ALTERACLONWE COMIENTTAS

1.~ TERATOLCGIA HIMANA

las malfomaciones congénitas son anamalias anatfmicas que se presen
tan al nacer. Pueden ser macroscépicas o microschpicas, superficiales o
dentxo del organismo.

Teratologia proviene de la palabra griega teratos, que significa --
"mounstruo” vy logos, que significa "estudio de". Ez la rama de la Brbrio
logia que se refiere al desarrollo anormal y las causas de las malforma~
ciones congénitas.

Aldedor del 20% de las muertes en el periodo perinatal se atribuyen
a malformaciones congénitas.

Se acostunbra clasificar las causas de malformaciones congtnitas en
o siguiente:

1° Factores Genéticos (ancmalfas cromosémicas o genas mutantes).
2° Factores ambientales.

n la mayor parte de los casos es imposible precisar con certeza ==
los factores que causan las malfonraciones.

2.~ FACTORES GENETICQOS

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

presentar disfuncidn, Fl cunplanenco crormosémico puade experimentar dos



TR commliims: muwndrlons Yo osoractun . o,

Los factores gendbicos son agentes ebloldylcos que inician mecanis-
aos de wal formaciones por madios bioguimicos o de otra indole a nivel --
subcelular, celular o tisular. E1 mecanismo puesto en marcha por el fac-
tor gendtico pucde scr idfntico al mecanizmo causal desoncadenado por un
toratégeno ambiental, o sowejante al mismd.

2.1 ANOMALIAS MRUMERICAS DE LOS CROMOSOMAS

in estado normal los cromosomas se presentan en pares: los dos cro-
mosamas que forman el par sc 1llaman homGlogos. Las mujeres tienen dos pa
res de autosomas mas dos cromosomas X, y los varones 22 pares de autoso-
mas mis un cromosoma X y uno Y. Uno de los dos crompsomas X en la mujer
forma una masa de cramatina sexual que no se presenta en las células de

varones normiles ni en la mjer que carece de un cronosoma sexual.

1los cambios de niimero de crorosomas correspotden a aneuploidia y po
liploidia.

2.1.1 ANEUPIOIDIA

Recibe este nombre cualquier desviacion del ntnero diploide de 46 -
cronosomis. las células pucden ser hipodiploides (por lo regular 45), o
hiperdiploides (por lo regular 47 a 49).

2.1,2 MONOSOMIA

Los auoriones con falta de un cromosoma sualen nmorir. Por ello, la

monosamia de un auvtosoma es pocs frecuente en sujetos vivos., El1 97% de -
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2.1.3 TRISOMIA

Esto es cumxlo se presentan tres cromosonas en lugar del par normal
la causa corriente es la rfalta de disyuncidn que origina wuna cé&lula ger-
minativa con 24 cromosomas en luyar de 23, en consecuencia, un cigoto -
con 47 cromosamas.,

La triscmia de los autosomas gquarda relacitn principalmente oon -——-
tres sindromes: el Sindrane de Trisomia 21 o de Dovn, es el mis frecuen—
te, en &l hay tres crojosomas nmero 21, Son menos frecuentes la Triso-- |
mia 18 y la Trisanfa 13, La trisomfa 22 es menos frecuente, Lag triso-—-
mias autos@micas se presentan con frecuencia creciente seg@ aumanta la
adad de la mjer, particularmente la Trisomia 21.

Ia trisomia de los cromoscoms sexuales rara vez se descubren antes
de la adolescencia.

2.1.4 TETRASOMYA Y PENTASOMIA

hlgunas personas, por lo regular con retardo mental, tienen cuatro
0 cinco cramosamas sexeales. Generalimente, cuanto mayor sea el nGmero de
cramosomas X, mayor serd la gravedad del retardo mental vy del impedimen-
tc fisico. Los cromosomas sexuales adicicnales no refuerzan caracteres -
masculincs o femeninos.

2,1.5 MOSAICTSMD




e resultar de faita de disyunoUrn durante Lo pedneray divigios

nec mitSticas de segnontecidn, rarpe To Shndids TOROICMA I v
tordo en la anafase; los orascsomas se separan pormalmente, perc Wi cro-

wosamd se retarda en la migracidn y por Gltino se pierde.

2.1.6 POLIPLOIDIA

Las cflules poliploides poseen miltiplos de ntneros haploides de -
cromosomas, Bs causa inportante de aborto espontineo.

la forma wis cawGn de poliploidia en enbriones es la triploidia -—-—

(69 cromoscmas), Aunque han nacido algunos productos, todos nueren en po
5 dias.

2.2 ANGMALIAS ESTRUCPURALES DE 105 CROMOSOMAS

La mayor parte de las ancmalias estiructurales resultan de roturas -~
cramosbmicas pmvocér.las por diversos factores ambientales, de la Indole
de la radinci6n, famacos y virus. La clase de anomalia qﬁe resulta de--
pende de lo que ocwra en los segmentos rotos,

2.2,1 TRANSOCACION

Es la transferencia de un segmento de un’ cronnsoma a un Cromosoma -
no homSlogo. Bs reciproca, cuando hay intercambio de segmentos de -dos ~-
cromosomas no homdlogos. No origina obligedamentc desarrollo anormal, --
Aproximadamente del 3 al 4% de las personas con Sindrome de Dow corres—-—
ponden a trisaming por traslocacibn.,

2.2,2 PERDIDA




A0 W SEORISOmIA G YUngel, 8 del a corderse, la -~
pérdida terminal parcial del b corto final Go un Cromeso nimece 5
crigina el sindrome de Maullido. Los neonatos afectados tienen llanto dg
bil semejante a un maullide, microcefaliz, retardo wental grave y cardio
patfa congdnita. La Gnica nanifestacidn invariable es €l retardo nental.

El cromoscma anular es una clase de cramosoma por p&edida, en la --
cual se han perdido los dos extremns y los calws se han upido para for—-
mar una estructura en anillo.

2.2.3 DUPLICACION

Puede presentarse oo parte duplicada de un cromosoma: 1° dentro -
del cromosama, 2° unida a un cramsoma o, 3° cow fragmento separado. Es
mis frecuente que las pdrdidas y son menos perjudiciales porque no hay -
pérdida de material gen&tico.

2,2.4 INVERSTON

Es una aberraci6n cranosénica en la cual hay un fragmento de un cro
moscma. La inversifn paracéntrica se circunscribe a un brazo de un cromo
soma, las pericBntricas afectan los dos brazos e incluye al centrGrero,

2.2.5 ISCCROMOSCHA

El centrmero se divide transversal y no longitwlinalmente. Es mis
canfin del croupsoina X.

2.3 MALFORMACIONES POR GENES MUIANTES




500 baatidad, o oonasLaeca cun voreh Qe las ma i formacio--

nes yen@ticas oo debw a cenes otantas. Dado o catas menidfestaciones -
se heredan seqin las leyes Merdelianas, puede prodecirse la posibilidad
de que aparezcan en los hijos del sujeto afecrado y en otros familiares,

Son menos frecuentes que las anomalfas mumricas y estructurales,

Aurgjue muchos genes oxpecimentan mutacifn, la mayor parte de ellos
no causan malformacicnes congénitas. Son ejemplo ¢le malformaciones congl
nitas con herencia doninante la acordroplasia vy la polidactilia o dexos
supernumerarios. Otras malformaciones se atribuyen a herencia autos@nica
recesiva, como la hiperplasia suprarrenal congénita y la microcefalia.

3.~ FACTORES AMBIINTALES

Aungque el embridn humano estd bien protegido en el (tero, algunos -
agentes, llamados teratSyenos, pueden praducir malfommaciones cong®nitas
cuardo se estin desarrollando tejidos y Organos, Ios Organos embrionarios

son mis susceptibles a lus agentes perjudiciales durante los perfodos de
diferenciacitn répida,

Se han descrito seis mecanisnos que pueden causir wmalformaciones —-
congénitas: 1° crecimiento subnormal; 2° resorcibn subiormal; 3° resor--
cifin excesiva; 4° resorcibn en sitios inadecuados; 5° crecimiento normal
en sitio anormal y, 6° crecimiento normal excesivo de un tejido o una es
tructura,

Los teratfOgenos son capaces de producir falta de disyuncifn mibtica
durante la segmentacion, que origina anomzlias cronusbricas, las cuales
producen malformaciones congénitas, La radiacién tiende a producir anoma
lias del sistema nervioso centval y ojos, adends, vetardo mental, El vi-




cus de la rubfola causa principalnente cataratas, sordera y malformacic~
nes cardiacas, La talidomida provoca malformaciones esqueléticas y mu-—-
chas otras.

3.1 FARMAOOS

Se sospecha que varins farmacos tienen potencial teratdgeno a causa
de algunos casos clinicos bien comprobados.

3.1.1 ALCALOIDES

La cafelna y la nicotina no producen malformaciones congénitas, pe—
ro la nicotina afecta el crecimiento fetal, son mis frecuentes los par--
tos prematuros y los productos pesan menos. la nicotina disminuye el cau
dal sanguineo uterino, 1o cual baja la concentracién de oxfgeno en el es
pacio intervelloso trastornardo el crecimiento celular del feto y puede
tener efecto perjudicial sobre el desarrollo mental,

3.1.2 ALOONHOL

Los hijos de alooholicas crénicas presentan deficierncia prenatal y
postnatal del crecimientoc y retarde mental. Ademds, generalmente hay mi-
crocefalia.

3.1.3 ANDROGENDS

La administraci6n de progesterona con el fin de inpedir el aborto -
ha producido virilizaci6bn de fetos fomeninos,

Se sospecha que son teratf&genos los anticoncepcionales con progest6




genos v estrégenos ingoridos durarnte lLas etapas iniciales del embarazo -
inadvertido,

3.1.4 ANTIBIOTICOS

El tratamiento oon tetraciclina durante el segundo y tercer trimes-

tre del ambarazo puade causar defectos menores de los dientes y trastor-
rnos del crecimiento &seo.

3.1.5 ANTICOAGULANTES

La mayor parte de los anticoagulantes, excepto la heparina, atravie
zan la barrera placentaria y pueden causar hemorragia fetal, la warfina
tiene potencial teratégeno praduciendo hipoplasia de los huesos nasales

despufs de que la mxdre recibi® este tratamiento en el perfodo critico -
del desarrollo aembricnario.

3.1.6 ANTIONVULSIVOS

Puaden causar dismorfia fetal, defectos cardfacos, labio y paladar
hendido, hipoplasia digital y retardo del crecimiento intrauterino cuan-
do se administran a embara:zadas.

3.1.7 ANTITUMORALES

El tratamiento con antagonistas del 4cido f8lico durante el perfodo
embrionario suele producir nuerte intrauterina, sin embargo, del 20 al -

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

3.1.8 CORTICOSTEROTDES




1o pocos dates de oo ba oo cisona prodeaea zaladar herdido u <---

otras ralformaciones en odbriones Momenog, eor 1o gque se le considera oo
o un teratfHgeno débil. En poods casos se ha oomprobado que guarda rela-

citn con el nacindento de nifios con defectos.
3.1.9 INSULINA ¥ FARMAQDS HIPOGLUCHETANTES

La insulina no es teratSgena, excepto posiblemente en el tratamien-
to de la mijer con choque insulinico, A los finmacos hipoglucémiocos se -
les ha atribufdo malformaciones congénitas, pero las pruchas de la tera-
togenicidad son escasas.

3.1,10 FARMAQDS TIROIDEOS

El yoduro de potasio en madicarentos para la tos y el yodo radioac-
tivo pueden causar bocio congénito. El bocio por deficiexwia de yolo pue
de causar en la mijer cretinismo congénito (detencifn del desarrollo £i-
sico vy mental).,

3.1.11 TALIUOMIDA

Se han recopilado nuchos datos de que este flrmaco es teratdgeno, =
Un dato caracteristico del Sindrome de Talidomida es la meromelia (Zoco-
malia o extremidades en aleta de foca), pero las milfommaciones vzriom -
desde amelia (falta de extremidades), pasan por periodos intenmedins de
desarrollo (extremidades rudimentarias), hasta llegar a la meromelia (ex

tremidades cortas). La talidomida también causa muchas olras malformacio
nes.

3.1.12 1S Y MARTHUANA




Hay nocicnes. contradictorias acerca de los efectos de LSD y la mari
huana sobre el desarrollo embrionario. Recientos estwlios demuestran que
ISD puede ser. teratdbygeno si se ingiere en etapa temprana del embarazo, -
1a LSD pura ingerida en dosis moderadas no causa daio genético demostra—
ble. Después de emplear LSD y marihuana, se han informado casos en los -
que hay malformaciones de las extremidades. In resumen: no hay datos su-
ficientes de que la LSD y la marihuana sean tera enas, pero hay noti--
vos para ser prudentes.

3.2 SUBSTANCIAS QUIMICAS AMBIENTALES OOMO TERATOGENOS

Se han realizado estudios acerca de la teratogenicidad de substan--—
cias quimicas ambientales, que incluyen contaminantes anbientales vy adi-
tivos para alimentos, pero hasta la fecha no se ha comprebado que‘_sean -
consluyentemente taratdgenos, Sin‘em:m‘go, log hijos de majeres cuya die
ta en la gestecitn consiste principalnente en pescado, que contiene una

alta concontracifn de mercurio orgdnico, miestran trastornss neurclégi--

coz y de eonductas semajantes a la de la pardlisig .‘\;z"ol:-ra.l. En algunos
Casos se observan d«:u"m cerebral grave, retardo mental yocoguera. Algo se
mejante sucede en mujexis que oanieron carne de puarcae eontamdnada por--
que su alimentacidn consistid en miz crecido de semillac sometidas a as
percitn con fungicidas que posefan mercurio.

4.~ AGENTES INFECCTOSOS OO TERATUGENCS

Durante la vida prenatal, el enbridn y el feto pusden ser atacados
por diversos microorganismos; en la mayoria de los casos hay resistencia
al ataque, pero a veces ocurren abortos, partos de mortinato o los nifos
nacen con malformaciones o enfermedades congé'mitas;




Les microorganhismos atraviesan la barvera placentaria y entran en -
la sangre fetal. La barrera hematoencefdlica fetal presenta poca resis--
tencia a los microorganisnos porque hay una predisposicidn del sistema -
nervioso ceniaal al atague. v

4.1 RUBEOLA

(sarampifn alemin). El virus de la rub®ola es el ejemplo teratSgeno
mis destacado. Aproximaldamente el 15 al 20% de nifios nacidos de yujeres
que padecieron rubfola durante el primer trimestre de gestacidn presen--
tan malformaciones cong@nitas, La triada acostumbrada de malformaciones
consiste en cataratas, malformaciones cardiacas y sondera, perc a veces
se observan coriorretinitis, glaucoma, microcealia, mi.croftalmié y de--
fectos dentales,

Cuanto mis temprana sea la fecha de la gestacitn en la cual omaurre
la rubgola, tanto mayor serf el peligro de que el embridn presente mal--
formaciones.

4.2 CITGMEGALOVIRUS

No sc ha canprobado cue la infeccifn durante el perfolo erbrionario
produzca malformaciones congénitas. Al parecer, las infecciones que ocu-
rizen durante el primer trimestre causan dafo muy grave al enbridn, de mo
do que sobreviene el aborto. Las ancmalfas que se atribuyen a este virus

de cerebro (microcefalia e hidrocefe~lia) y los ojos (microftalmia).

4.3 VIRUS DEL HERPES SIMPLE

La infeccibn por este virus suele ocurriv en etspa avanzada, proba-




Dlosonte mis a menwdo durante el parto, Lag anomalias gue se han observa

do 2n fetos infectados varias semanas antes del nacimiento son: microce--
falia, microftalmia, dispiasia retiniana y retardo mental, §i el feto agv
quiere la infeccidn en el aparato genital de la mujer al nacer, las ano-
malias resultan de reaccicnes inflamatorias,

4.4 TAXOPLASMA (CONDIL

Este parsito puxie adquirirse al comer carne cruda o mal cocida, -
por contacto con animales infectados o de la tiexra, Causa canbios des—-
tructivos en el cerebro y los ojos del feto, produce microcefalia, microf
talmia e hidrocefalia. No se ha camprobado cue produzca malformaciones -
en el periodo embrionario.

4.5 OTROS MICROORGANIGMOS

Informes recientes sugicren que el virus de la varicela y zozter —-
puedden causar malformaciones cong€nitas. Trepopema pallidum pueds produ-
cir desarrollo subnormal de los tejjidos fetales, dientes deformes, menin
gitis fetal, retardo nental, hidrocefalia y sordera.

5.~ RADIACION QM) TERATCGENO

La radiacifn ionizante es teratfgeno potente, las dosis grandss de
rayos X puede causar microcefalia, retardo wental y malfowmaciones Gseas.
No . se han camprobado que los niveles diagndsticos de radiacién hayan pro
ducido malformaciones congénitas, pero hay motivos para zer prudentes,

Aemiis de los efectos teratSgenos scbre embridn y feto, las radia--
ciones pueden causar mutaciones {canbios heredables del material genéti-




co! en las cliulag germinativas del feto, lo gue podria originar malfor-

maciones congénitas en goneraciones ultericres.
6.~ FACTORES MECANIOOS OOMO TERATOGENOS

AQn no se ha conprobado la importancia de influencias mecinicas en
el Gtero sobre las defonuidades posturales congénitas, ya que el 1{quido
armniético absorlbe las presiones mecénicas, por lo que las anomalias oon-
génitas causadas por lesiones externas de la mujer son muy raras, pero -
posibles. + pocos casps, fuerzas necinicas, particularmente en el Gtero
deform2, pucrden causar luxaci6n de la cadera y pie zambo, pero la mayor
parte de las anomalias dependen de factores gen8ticos,

Ia disminucién del ligquido amniStico puede originar hiperextensisn
de la radilla.




CAPTITULD VI, - RXMAALIAS LE CABEZA Y CUETLD

Las ananalfas de cabeza y cuello se originan principalmente durante
la transformacidn del aparato branquial en estructuwras caracterfsticas -
del adulto.

runque el labio leporino sinple y complicadw es la anamalfa cong€ni
ta frecuente de cabeza y cuello, existen otras de especial interfs para
el cirujano plastico. Estas anomalfas son descritas com sindromes, ya -
que con frecuencia se encuentran asociadas, incidiendo en grupos espacia

les,

Estas anomalfas pueden tensr una base hereditaria o incidental, pe-
ro en la maycria de los cascs se producen por wi agente incidental actuan
do sobre determinada prelisposici6n gengtica,

A0n no se ha necho una clasificacitn efectiva de estas malfomacio-
nes faciales congénitas., Se ha propuesto una clasificacifn que cumprende
Gnicamente las raras fisuras faciales congénitas.

1,- STNDROME DEL PRIMERO Y SEGUNDQ ARIDS BRANQUIALES
Sindrome del primer arco branquial: microsania hemifacial; displa--

sia necrdtica facial; necrosis facial intrauterina; discstosis otomandi-
bular; sirdrorm de hanignatia vy microtia; (genesia facial unilateral).

Este sindrawe estd formado por varias malformaciones congénitas de




las estricturas faciales provenientes del I y II arcos brancquiales, en -

“

las que intervienen la orimera holsa faringea v el orimer paladar blan--
do, junto cen el nleleo del hueso temgoral. No as frecuente gue este sin
drome se manifieste en forma coopleta v total, pere, en su mdxina expre-

sifn, el enfermo afectado presenta lo siguiente:

1, Desarrollo incampleto unilateral o bilateral del oido externo, =
oido medio, mandibula, arco cigomitico, maxilar superior, hueso tempcral,
mGsculos de la masticacién, mGsculos de la cara, mGsoilos palatinos, len
gué vy glérdula pardtida,

2. Macrostomia

3. Seno del primer arco branguial
1.1 FRECUENCEIA

Los hombres scn wmds afectados que las mujeres, seyln se deduce de -
un amplio estudio (63 hombres y 39 mujeres). Se sugiere que la f recuen=-
cia es de 1 por 5.642 nacimientos, camo consecuencia de haber hallado --
siete nifios con este sfndrome entre 39.492 nacidos en hospitales, Esta -
rareza del I y Il arcos branquiales hace que sea considerada como la se—
gunda malformacién facial que puede hallarse asociada al labio leporino
conpleto o incanpleto,

1.2 ETIOLCGIA

Herencia., Es muy raro que el sindrame del I y II arcos hrarkjuiales
sea hercditario, Un estudio de 102 persoras afectadas ha reveladn sola--
maEnts cuatre casos en los cue los padres habfan padecido tamwhién este --
sindrome. BEs significative el que todos los pacientes, con excepcién el

primaro, presentasen macrostania asociada a otras malformaciones fdacia—




les incluidas en el sindrome del Iy LI arcos bravopalalen,

De este estudio so daluce que no exdsce una formma de heredar esto -

sindrome; existe un riesqo auwpirico del 2% Je que los enfermos tengan hi
jos que 1o ezcan,

los estwiios cromesfmioos en estos enfermns no han revelado anoma--
1ias cromosfmicas que identificguen estas familias.
3

Se han descrito tamoién casos de trasmision nwereditaria del sindro—
me del I y TI arcos branquiales.

1.3 AMILTE

El sindrome del I y II arcos branguiales es la sequnda en frecuen--
cia de las malformaciones producidas vor la ingesti®n de talidomida du--
rante €l embarazo, Estos nifios, nacidos entre 1959 v julio de 1962, =--
solfan presentar una afectacién bilateral de las estructuras faciales, -

Parece ser (que no existe otro agente teratogfnico cavaz de producir este
sindrome,

1.4 CARACIERISTICAS FISICAS

En este sindrome, las mulformaciones se presentan en las estructu--
rac faciales formadas a expensas del I y II arcos bravpmiales, de la pri
mera bolsa faringea v el primer paladar branquial y ¢l nficleo del hueso
temporal. Aunque la mayorfa de las personas afectadas tienen s6lo malfor
miciones faciales unilaterales, existe alrededor de un 10% que las pre--
sentan bilaterainente, siende ~¥s afectada una mitad de la cara que la -

owrda,




1.4.1 ANOMALIAS ESPRCIFICAS

ANOMALIAS AURICULARES., Sus grados van desde un palwlldn auricular -
ligeramente més pequeno que lo normal hasta uno que no supone mias que ~-
plieques y vestigios de piel. Con frecuencia no hay mis que un remanente

vertical de piel y cartflago gue conprende un 1&bulo rudimentario.

MALFORMACIONES DEL QONDUCIO AUDITIVO EXTERNO. Suele faltar todo el
conducto, pero en algunos casos hay un fondo de saco que termina en una
membrana timpinica rudimentarcia.

ANOMALIAS DEL OIDO MEDIO. Estas malformaciones van desde una mfnimi
falta de desarrollo en el estribo o en el yunque hasta una completa fu--
5i6n de ellos (provenientes ellos, del I arco branquial) y un estribo -~
que es s610 una rudimentaria esférula 6sea (formada a expensas del 11 ar
co branquial). La gravedad de las malformaciones del cido madio sucle es
tar en proporcifén al grado de desarrollo del pabellén auricular. Los pa-
cientes presentan una sordera de conduccifn.

MALFORMACIONES DEL MAXILAR INFERIOR. Varian desde una pexjuena falta
de desarrollo del cOnlilo hasta la campleta ausencia de éste y de la ra-
ma ascendente, asociados a subdesarrollo de la rama horizontal, La fosa
glenoidea del hueso temporal es pooo manifiesta o falta, Es caracteristi
co el que las malformacicones mandibulares sean mfis graves en la zona del
cbndilo y progresivamente menos importantes a madida que se aproximan a
.2 linea media,

FALTA DE DESARROLLO DEL MAXILAR SUPFRIOR Y DEL CICOMA, Su intensi--
dad presenta distintos grados, pero nunca sc ha visto ia ausencia total
de estas estructuras,




DESARFOLIO INQOMPLENTO DFL HUESO IFMPORAL. El exanen fisico y el es-
tulio de materiales de autopsia han demostrado que alguna zona del hueso
tanporal, adends de la regiftn del ponasco que abarca el ofdo intornc, --
puade presentar un desarrollo incompleto. Bl ofdo interno escapa proba--
blemente a esta falta de desarrollo, porque kiene distintoe desarrollo em
brionario, .

DESARROLIO INCQUMPLEIO DEL MUSCULO FACIAL, DEL MASTICADOR Y DiiLi PALA
TINO. Suclen observarse paresia y atrofia de alqunos de los mGsculos in-
cluidos en estos grupos,

DESARROLLO INCOMPLETO DE LA LENGUA. La mis frecuente es la hipopla-
sia unilateral.

AUSINCIA DE LA GLANDULA PAROTIDA, Los paclaites que presentan este

sindrome pueden nostrar la ausencia de una glindula par6Stida funcional,

MACROSTOMIA, Las personas con macrostomfa suelen presentar con la -
misma frecuencia que la falta de glindula parftida la presencia de vesti
gios cartilaginosos en las mejillas, Se interpreta como resultado de la
fusifn anormal de los nGcleos embrionarios de los maxilares inferior y -
superior,

SENO DEL I ARCO BRANQUIAL., Se extiende descde el conducto auditivo -
externo hacia ahajo y adelante, vecino a la glindula par6tida y cruzando
lu parte maxdia o lateral del facial. ContinCa su curso hacia abajo y ===
atrés, bordeando el angulo mandibular, para abrirse en el cuerpo del -—
maxilar inferior, en el punto mxlio entre el borde anterior del esterno-
cleidamastoideo y la parte media del cuello. Gran parte de la par6tida -
debe sor extirpada al proceder a la ablacifn de este seno.




COMBLMNACION DE LAS ANTERIOKES MALFORMACIONES, BXistan diversos gqras
dos en las malformaciones del sindrome del T v 11 arcos branquiales; pa-
ra facilitar su aprociacién, se han constitufdo scis grupos artificiales

de personas que prascntiban este sindrane,

GRUIO A, Desarrollo incompleto del oldo externo, ofdo medio, mandf-
pula, maxilar surerior, cigema, hueso tauporal, msculos masticadores, -
faciales v palatinos. (Este grupo camprende el mayor nfmero de estructu-
ras inconpletamente desarrclladas),

GRUPO B, Desarrollo incampleto del ofdo externo, ofdo mxtio, mandf-
bula y cigoma,

GRUPO C. Desarrollo incompleto del oido extemo, ofdo medio y randi
bula.

GRUPO D. Desarrollo incampleto del oido externo y del ofdo medio. -
(Este fue el grupo mis numeroso de personas con este sfndrame en una se-
rie estudiada y que consisti6 en un 40% del total),

GRUPO E, Macrostomia unilateral, falta de desarrollo de la mandibu-
la y ausencia de la par6tida.

GRUPO F. Anomalias de una sola estructura de las derivadas del I y
II arcos branquiales, en guetintervienen tambjfn la T bolsa faringea y -
ia I hendidura branquial, asi como el esbozo del hueso temporal, Se in--~
cluye también en cste grupo el seno abierto del 1 -arco branquial,

MALFOFRMACIONES ASOCIADAS, Otras malformaciones congénitas pueden ha

llarse asociadas al sindrome del Uy 1T arcos bramquiales, y su inciden-



cia en un amplic estidio ¢ la siguienta:

1. Malformaciones vertebrales ¢ corporales, o ambes (11 elre 104 -
personas), Las malformacicnes vertebrales conoisten en hemiv@roeebras, fu
siones vertebrales, espinz bifida y escoliosis.

2. Malformaciones del ojo o de los p&rpados, o ambas (10 entre 102
personas) . Consistfan en dermoide epibulbar, microftalmia, ptosis palpe-
bral bilateral, coloboma del parpado superior v estrabismo,

3. Labio leporino o fisura del paladar, o ambos (7 entre 102 sorso-
nas). Este sindrome no parcce tensr tan gran ascciacién cen malfomacio-
nes del aparato genitourinario, como algunas otras malformaciones auricy
lares.

1,5 TRATAMIENTO

MALFORMACIONES AURICULARES. El tratamiento de esta malformacidn di-
fiere en los varones respecto a las mujeres., La oreja micrStica de un mu
chacho puede ser reconstruida con tejido autSgeno o sustituida con una -
prétesis. A causa de los mGltiples tiampos operatorios que exige la ocong
trucsibn del pabellbn auricular y lo dificil de obtencr un resultado acep
tanle, y a causa también de los muchos inconvenientes que presenta una -
préotesis awricular, muchos pacientes no se deciden a la correccifn de —-
sus malformaciones auriculares. El comentzrio de cste problema con los -
enfenms adultos nuestra que se hallan razonablomente adaptables y con—
formes con su deformidad v ue ninoguno de 2llos requiere un tratamicento
pocterior.

Tarpoco las mujeres necesitan Imprezcindiblesente una correcoién de
su malformacidn auricular, porque &sta puede ser ruy bien diginmlada -~

por w.os caballos largos o wpor un peinade sdecuado, puede sy ole cade -




en una posicidn posterior mds norwal fijéndolo con un colyajo de plel re

troauricular.

MALFORMACIONES DEL CONDUCIO AUDITIVO EXTERNO Y DEL OID MEDIO, No -
existe acuerdo sobre este particular, pero es probable que lo mejor sea
no recomendar la reconstruccién del oido medio a las personas que presen
tan malformaciones unilatevales de dichas estructuras, Las personas <on
malfonnaciones bilaterales del conducto auditivo extexrmo y del ofdo me--
dio deben ser dirigidas hacia una correccién operatoria capaz de mejorar
su auwlici6n, siempre que scan minimas las malformaciones anatémicas de -
la regidn,

La mejoria de la audicibn no compensa los inconvenientes de una ci~
rugfa a oido abierto, ademis existen riesgos de infeccidn y escaras que

surgen al proceder a la reconstruccitin del pabelldSn auricular,

MALFORMACIONES MANDIBULARES, Injertos de Onlay, el método més pric-
tico para corregir la falta de desarrollo unilateral del maxilar infe---
rior a base de hueso autfgeno o cartilago enterrado. También pucden usar
se ciertos materiales de implantacién, cono algunas siliconas s6lidas, -
Longacre ha descrito la técnica, que consiste en la resecciftn de costi——
lias alternas que, tras ser enterradas, servir&n para proporcionar nuevo
hueso; dos o tres costillas, que pueden ser la VI, VIII y X, son rescca-
das en la misma operacién, teniendo buen cuidado de que sean costillas -
alternas, para evitar dificultades y ccmplicaciones respiratorias. El pe
rmostio de estas costillas se deja en su sitio para estimular la regene-
racion Ssea, que proporciona una buena reserva de huesos. Longacre ha em
pleado una costilla que se ha regenerado en el mismo sitio nada menos -~

que cinco veces.




Los haroirvartos de careilavo protegidos por jrraliacidn han domos-
trade gu valia comn anjertos da Onlay —ara ia mandfhula, «in quo bhayan -
aparecido sintomas de resorcifn cuando hen sido fijndos al hueso y mante
nidos en contacto con ¢l por tejido fibroso.

Puesto que la mandibula sucle aparecer desviada hacis adelante, su
cuerpo adopta por lo geéncral una disposicidn lateral., 51 los injertos --
han sido colocados encima del cuerpo del maxilar inferior, es preciso é-
jercer cilerta tensifén para cvitar la citada protusibn; los injertos deo--
ben colocarse en el cueryo del maxilar a través de una incisifn submandi
bular de tres o cuatro centfmetros de lomgitud., El lecho para el injerto
deke ser disecado con largas tijeras curvas y hacerse con cuidado para -
no herir el hueso. El injerto se fija por mexdio de finas suturas metdli-
cas pasadas a través de agujeros hechos en el hueso,

Esta malformacidn mandibular suele y debe ser corregida hacia los -
16 afios, cuando el maxilar inferior estd proximo a acabar su desarrollo
completo,

TRASPLANTES ARTICULARES. Articulaciones completas (metatarsofallngi
cas) y medias articulaciones (metatfrsicas) trasplantadas se han enplea-
do en algqunos casos para reconstruir articulaciones temporomandibulares
de Jrmes. Estos trasplantes no parecen aportar alguna mejorfa especial,
puesto que estas partes han perdido casi por completo su potencial de cre
cimiento,

OSTREOTOMIA MANDIBULAR. La ostoctomia del cuerpo de la rama ascerxlen
te en un maxilar discretamente desarrolladeo puede causar ua notoria ma-
loclusidn dentaria, que se corregird@ s6lo con heroicas medidas ortoddnti

cas, A pesar de ¢lo, osta oparacién est8 indicada unicamante on Jos on-




CrpoS ofue presentan solo wr min yoand laveral retrase on el doesarve--

comnndd Yarion; o ok CaBothy, . 1oL, panwdfhula b congslaetado
: !

So ocrecimy nto o, L arallo,

ORIODCNL 1A, Bl tratamiento ortodéntico suele sor necesario en los -
nifos con retraso cn el desarrollo del maxilar inferior, a fin de cbto--

rer una Optima oclusidn dentaria.

DESARROLLO INCOMPLETC DEL MAXTLAR SUPERIOR Y DEL CIGOMA, los injer-
tos de Onlay de hueso © cartilago y las implantaciones de Silastic se em
plean para mxdificar el contorno de los huesos de la cara. Deben inser—-
tarse a través de incisiones hechas en el surco nasal y en-la conjuncién
del ala de la nariz'y la mejilla. Otra via .de abordaje al cigoamna es a --
través de una incisifn hecha en la regifn temporal, siguiendo por la piel
hacia abajo en direccién a Ja cola del cigorr.af La piel debe ser ahuecada
con tijeras de diseccién largas para formar 2l lecho del injerto o del -~
material que va a dmplantarse. La operacitn deberd rupetirse de.acuerdo
con el crecimiento si se practicd le primera vez cuando el nifio astaba -
afin en periodo de desarrollo.

PARESIA DE LOS MUSCULOS FACIALES, MASTICADORES Y PALATINGS,

MUSCULOS FACIALES, Estos msculos suelen conservar cierto grado de
fusidn, de tal forma que son innecesarias las operaciones destinadas a -
reforzar las facias de la zona afectada.

MUSCULOS MASTICADORES, Tampoco se réquiere trataniento alguno si la
paresia es unilateral, porque los nfisculos de la zona nc afectada son lo

suficientamente fuertes para permitir la masticacidn,




MUSIULLE PALNTINGS, Bt nincgdn L aso estd indicada la correoaidn cui-
clrglea e la insuf-ciencia oo ooringea,

MACIOSTOMIA, 1 correccitdn deba cfoectuargse en un tilempo, Siola ma~-
crostania es grande, una plastia en 2 puxle corregirla pero favorece rm-
cho la aparicidn de cicatrices defectuosas; debe ger prescrita sicmpre -
que la piel haya sido suturada anteriormente. Reconstruir una comisura =
correctamante exige mucho cuidado, y es aconsejable insertar un colgajo
de mucosa en el dnqulo, para evitar su obliteracifn por la progresiva re
traccibn cicatrizal, Longacre preficre para los colgajes de la plastfa -
en Z tomar dos colgajos del labio superior y uno del inferior, con los -
que procede a una reconstruccién previa antes de iniciar la cura defini-
tiva de la macrostomia,

2.~ SINDRME DE TREACHIP-QOLLINS

(Disnstosis mandibulo-facial, sindram: de Berry, sindrome de Pran——

ceschetti-Zwahlein-kKlein, agenesia facial bilatecal).

Este raro sindrome hereditario se presenta en diversos grados cuya
gravedad varia desde la forma completa a la incompleta o a la abortiva,

La forma campleta se caracteriza por:

a) Desarrollo antimongSlico (hacia abajo y afuera) de las fisuras -
palpebrales.

Ib) Ptosis de la parte lateral de los pérpados,

c} Pestanas deficientes o ausentes en los dos tercios o tres caar—-
tos de los pérpados inferiores. También pueden estar ausentes el f&ngulo
lagrimal y las glérddulas de Meilanio,




d) Desarvelle neompleno de los huesos e la cara, sobre todo 7 -
marilar inferice vy del cigoma,

@) Desarrollo incompleto de los ofdos medio vy extarmo y, muy para--
mente, del interno.

£) Macrostonia, paladar elovado v denticién anormal con maloclusiOn.

g) Proyecciones atipicas de la lengua y la distribucifn del vello -
en las mejillas.

La forma incampleta puede presentarse postrando unicamente dos o -~
tres de las caracteristicas fisicas descritas. Puede tratarse sSlo de un
desarrdllo incompleto bilateral del cigoma, desaparicién bilateral de --
los lBbulos auriculares y deficiencia del parpado inferior, Otras formas
incompletas aparecen como una desviacin antimorg6lica bilateral de las
fisuras palpebrales, caida de las pestanas y falta de desarrollo del ci-
gama o de la mandibula, o de anbos. Aunque el oido externo pualce ser nor
mal o ligeramente subdesarrollado, estes enfermos guelen estar afectados

de cierto grado de sorderva, debido a ancmallias de oido medio.

La forma abortiva se caracteriza por deformidades unicamente en las
cejas y aberturas palpebrales., Estos casos son muy raros.

La forma unilateral del sindrome de Treacher-Collinsg ha sido descri
ta recientemente por Franceschetti y Klein como un sindrome del Iy II -
arcos branquiales, aungque puede haber raras excepciones. Generalmente, -

las personas que presentan este sindrome no tienen alteraciones mentales,

2.1 ETIOLOGIA

Existe un importante conponente hereditario; es transmitido por un

gen irregularmente dominante, el cual tiene un leve poder de impregna---—




CRngy a0 ones wos e Lom s i GOSLIGY Jnd g yor s taneia en L
apar icidn de oste sindrom2, yrogrosando desde la fonna abortiva o incarr-
pleta, hasta La conplets on cada generacidn, Las anoralias puexden sor --
tan dmportantes que los nactidos eon posteriores genoraclones moriran du--
rante la infancia; el ¢en tiene un componente letal o subletal, por lo -

menes en algunos Casos.,

Pero los ninos con sindrome de Treacher-Collins pueden nacer Lambiln
de familias en las cue no hay antecedente alguns, lo cual se cree debido
a la accidn de un factor ambiental o a una mutacicn que actuaria sobre ~
el desarrollo embricnario.

2.2 TRATAMIENTO

AMDMALIRES PALPERPALES. Ia operacidn de Kuhnt-Szymanski, que sunele -
ser usada para corregir el ectopridn atfnico, puede enplearse tanbifn pa
ra la correccién de la ptosis palpebral lateral. En este procedimiento,
el parpado inferior es incidido hacia abajo y afuera, separando la piel
y el misculo orbicular de la lamina del tarso. La incisi6n se hace late~
ralmente, de tal forma que la piel puede ser replegada en esta direccidon
Y extirpado wn triéngulo de piel v misculo. Entonces se extirpa un tridn
gulo equivalente de cartilago tarsal y conjuntiva, con lo que ya podemos
corrar la incision.

Los injertos de hueso o de cartilaym o las préotesis de Silastic son
tambitn muy Gtiles para prevenir ia desviacifn antimorg6lica de las hen-

diduras palpebrales. Puede desinscrtarsc tambidn on ¢l liganmento cantal




externo y fijarse en una zona mds alta al periostio, con lo que s2 aleva
el canto externo.

Injertos siliares o de cuerc cabelludo se usan para la reconstruc--
cién de las cejas, ocon resultados no demasiado satisfactorios.

OIRAS MALFORMACIONES FACIALES, El tratamiento de las otras anama--—-
1fas faciales es el miso que el expuesto antericimente al tratar el sin
drome del I y I1 arcos branquiales,

3.~ SINDROME DE CROUZON
(Disostosis craneo~facial, disostosis craneco-facial hereditaria).

Esta rara malformacifn cong®nita hereditaria se caracteriza por el
clerre prematuro de las suturas craneales (sinostosis craneal prematura)
y recuerda otros tipos de sinostosis prematura craneal, camo el sindrom:
de Apert y la sinostosis craneal sinple, Puede ser dificil hacer la dis-
tincién entre todas ellas y, por otra parte, los sindrames de Crouzon y
de Apert pueden aparecer juntos.

Las caracteristicas ffsicas del s{ndrame de Crouzon son tfpicas y -
se describen a continuacifn, aunque cada enfermo no ha de presentar for-
zosamente todas y cada una de ellas.

a) Deformidad del créneo. La mayor parte de los autores describen -
una frente alta y prominerite, con una muy cerrada sutira como caracter$s
tica de este sindrome. El créneo sucle estar acortado en sentido antero-
posterior y ensanchade en sentido transversal, aunque no existe un tipo
determinado de bbveda craneal, porque ello deperde de la sutura coronal,




gagital o, lavboidea que e ohaya soldado prinere, Como or cualquivy gi--
nostosis crancal, el crinec pucds ser cccicefilico (crdneo en torrel, o
cafocefilico (en barco), trigonocefilics (en puentel, cplagiocefdlico ~-
(asimttrico),

b) Exoftalimos e hipertelorismo; la Orbita suele estar htmeda.

¢) Hipoplasia maxilar con relativo prognatismo.

d) Nariz en pico de loro,

e) Elevacifn del arco palatino, estrabism divergente externo, afec
tacitn del nervio &ptico, nistagmo, déficit mental, atresia bilateral --
dél conducto auditivo externo y anodonfa parcial.

la combinacién de todas estas malformaciones da a las personas un -
aspecto de batracios cuando se les mira de frente,

3.1 ETIOLOGIA

Se ha demostrado la existencia de un factor hereditario dominante -

autos@mico, aunque puedan darse casos esporfdicos sin predisposicitn he-
raditaria.

3.2 TRATAMIENTO

SINOSTOSIS CRANEAL PREMATURA. Sueln recomerddarse los procadimientos
neuroquirfirgicos que se usan para la descompresifn del cerebro o del nex
viu dptico, o de ambos, la evidencia de una atrofia Optica o la disminu-
cibn de la agudeza visual constituyen indicaciones mayores para jas ope-
raciones descompresivas al nervio, En todos los enfermos debe hacerse an
tes de la operacifn una ventriculografia o neuwecncefalegraffa. Son con-
traindicacicones para la desconpresidn (uirGroica los ventriculos excesi-

vamente grandes, graves malformacicnes cerebrales, cequera y retraso men




La sirosteosis se trata extirpando husso de las lineas de sutura cra
neal y recubriendo los espacios con tantalio, polietileno o cualguier —-
otrc material cque impida el cierre de estas suturas. Este procodimiento
deberia ser enpleado preferentemente dentro de los seis prineros meses -
de vida impidiendo el zierre de la sutwra por lo mencs hasta la edad de
tres afios, cuando ya se ha producido el desarrollo del 80% del cerebro,
la correccidn de la craneostencsis tiene primordialmente fines cosméti--
cos, con la finalidad secwdaria de permitir al cerebro recuperar su for
m«; normal, de suerte que se reduzca al minino la posibilidad de una le--
sidn cerebral.

EXOFTAIMOS E HIPERTELORISMO. El exoftalmds gqrave y la ptosis del —~—
giocko ocular wejcran con el desbridamiento de Lo Srbita para disminufr -
la presifn intraocular, Puede aminorarse el grado de hipertelorisimo por
el sinmple procedimiento de desviar los &ngulos palpebrales o agrandarlos
con un lapiz de ojos, que da la ilusién &ptica de haber disminuido la --
distancia interocuiar. )

HIPOPLASIA MAXILAR Y PROCNATISMO MANDIBULAR, Las osteotamias craneo
faciales practicadas por la cirugla pléstica y los equipos de neurociru-
gia en un método de un solo tienpo han tenido &xike para la correccién -
del hipertelorism (por extirpacidn de seymentos paramediancs de hueso -
¢~ wio u otro lado de la limina cribosa y huesos nasales medianos, sequi
do de ostontanfa de la 6rbita lateral y desplazaiento modial de artws ~
Orbitas y su contenido), el retrognatismo maxilar (por una oatcotamfa he
mifacial de desplazamiento de tipo le Forte IIT e injerto &seq) e injor-
tos Cseos de revestimiento para la mandfibula anterior o los huesos nasa-
leg, seglin la indicacién. Estos procedimientos se suclen realizar a los




10 a i2 abos de olad, aun cuandoe e han owerado satisfactoriamente nifos

MEMOIGE

NARTZ EN PICO DI LORD. Esta malformacién puede ser correyida practi
cando una rinoplastia a la «dad de 16 anes o nés tarde.

4.~ SINCPOME DE APERT

(Acrocefalosindactilia, acrodisplasia, acrocranecosinfalangia, esfe-
nécraneosindactilia),

Este raro sindrone de anamalias cong€nitas es muy afin al sindrome
de Crouzon. Una de las principales diferencias entre los dos es que las
rersonas ocon sindrene de Apert présenban sindactilia u otras malformacio
nes de la mano. Las caracteristicas del sindrome son:

a) Deformidad del créneo. Suele tratarse de un créneo turriforme, -
con amplia frente, aunque puede presentarse cualquiera de las deformida-
des debidas a soldadura precoz de las suturas craneales,

b) Excftalnos e hipertelorismo.

¢) Hipoplasia maxilar vy relativo prognatisme en alqunos casos.

d) Malfommaciones de la mano, Suele tratarse de diversos gradcos de

sindactilia, aungue se han comunicadc otros tipos de malformaciones (por
ojeplo, polidactilia, clinodactilia, ete.).

1,1 BTICLOSIA
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4.2 TRATAMIENIO

El tratamiento de los anamalias faciales en el sindrvane de Apert os
el mismo que el descrito para el sindronw: de Crouzon.

5.- DEFECIOS FACIALES

.Dos sindrames de ancmalias facizles distintas y separadas estdn aso
ciadas con fisura media del labio:

a) Sindrome de la fisura labial media con hipertelorismo orbitario
b} Sindrome facial de fisura mdia con hipertelorismo.

En tanto que el nino con el primer sindrome noriria probablemente -
en la infancia, el nifo con el seguxdo tiene perspectivas de vida norna-
les,

5.1 FISURA LABIAL MEDIA CON HIPERTELORISMO ORBITARIO
(Holoprosencefalia, arrinencefalia, disgenesia facial media).
Raro sindrane en el que existen malformaciones congénitas de las es

tructuras provenientos del cerebro primitivo y de los precesos broncona-

sales de la carva, No se¢ han descrito cases de suporsivencia mas alld de

;3

la infancio on pucientes que presentasen el sindrome completc, poro si -




puedon SOV LVAY TOE G w8 PR ) Ll b,

i sindrove: s caracterisn por:

a) Labio leporing completo bilateral, oon ausencia del pravaxilay y
del prolabio,

b) Desarrollo inconpleto de la base de la nariz, con ausencia de la
columeela, tabique cartilaginoso y huesos prowios do la nariz,

c) Hipotelorisuw: orbital,

*d) Aspecto mongdlico de los ojos.

@) Fusiétn palpebral en la linea media.

£) Calvicie trontal,

g) El cerebrs anterior estd constitufdo por un Gnioo y ancho ventrf
culo central, con ruly poca sustancia cortical; Yaltan log bulbos y lag -~
cintas olfatorias; la cabwee parece transiluminada, como llena de 1Towd-
do.

n) Los huesos frontales meestsan trigonocefalla,

1) Puede haber figura del paladar.

Existe una evidente correlacin entre la gravedad de los defectns -~
de la linea media fecial y cerebral, de tal manera que con la inspeccifdn
de la cara puede predecirse la forma externa del cerebro.

Se ha insistido scbre el hecho de que las malformaciones congénitas
de 1o clelopfa (un solo ojo central) y la de la cebocefalia (cabeza de ~
mere estan muy ensarentadas con la malformaciGn que nos ocupa. Proponen
que la denominacién de disgenesia cerebrofacial media se use para descri
bir todas las malformaciones de la 1linea media cranecfacial,

5.1.1 BEXIOOCTA
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5,107 TRATAMIENDD

Puesto que los nifos que presentan el sindrone completo no suelen -
vivir mis que algunos meses, no hay auténtico tratamiento. En los casos
menos graves, con discretas deformaciones de la linea media y paladar -~
hindido, puede intentarse la prictica de un colgajo triangular por desli

zamiento, como en el lalhio leporino.
5.2 FISURN LABIAL MEDIA QON HIPERIELORISMD
{(Sindrome facial de fisura media).

Existe toda una gama de gravedad en esta deformidad que se extiende
desde el simple hipertelorismo menos grave hasta la m&s grave con fisura
madia de labio, paladar y nariz hifida, asf como hipertelorismo y crineo
bifido ozulto. En general no ovisten anomalias especificas extracef&licas
importantes. La mayoria de los enfermos con fisura labiopalatina media -
tienen tejido premaxilar, aungque hendido. El sindrome facial de fisura -
madia no ha sido publicado con carfcter familiar,

Algunas de las deformidades anat@micas de este sindrome y su trata-

miento se comentardn por separaco.
5.2.1 HIPURTELORISMD Y TFLECANTO

El hipertelorismy sa define como awnmento de la anchura interocular,




medids por wna distancia interpupilar aurentada, El telecanto es una dig
tancia auwnentada entre los cantos internos. Aos procesos pueden sor --
congfnitos, EL telecanto se acorpaia generalmente de hipertelovismo, pe-
Lo o vicaversa.

Fl hipertelorisnw no ha sido bien definido en la literatura, El ==
diagnéstico se establece cbhservando una distancia interpupilar, asf oom
una distancia interocbitaria, superior a la nomal. El telecanto puede -
diagnosticarse cuando la distancia entre los cantos internos sea mayor -
que la anchura de un ojo.

Webster y Deéming han destacado la diferencia entre "hipertelorisno
verdaderc" e "hipertelorismo falso". En la forra verdadera existe una ~-
distancia interpupilar aumentada, mientras que on la falsa se trata en -
realidad de una ilusién Optica creada por el ancho esgpacio de los rasgos
faciales (especialumente las cejas) adyacentes a los ojos.

5.2,2 ETIOLOGTA

El hipertelorismo probablemente se debe a una detencién del desarro
110 embrionario, Cualquier interferencia en la rotacidn anterior del aje
orbitario podria producir hipertelorismo.

Han aparecido comunicaciones ocasionales dJde herencia de esta anoma-
Tia, aungue por lo general se da espor&dicamente,

5.2.3 TRATAMIENTO

DISTANCIA INTERORBITARIA ALMENTADA, Métudo directo: el método opera

torio indica la extirnacifn de los scouentos paramedianns del hueso de -
X 2




anbos Tados doe Ja Hrmina o ibosa o de o hussos aasales, somqui o de oer
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Gu contenido,

Método indirecto: el desplazeniento do la parte interna de las comi
suras palpebrales mediante una plastfa en Y-V de grandes propoveiones —-
pusdde crear una {lusadn Gptica que raduzea al nininmo el aspectn del hi--
pertelociswo, El delgado tejido subontineo de 1is alas de la nariz puede
ser tanbién estivpado para simular un ensanchamiento de la distancia in-
térorhitaria,

6,= FISURA MEDIAL DEL PALADAR ¥ NARIZ BLIFIDA

Las formas mediales de la fisura del labio superior suelen estar a-
sociadas a clerto grado de nariz bifida. Estas son las raras caracterfsa-
ticas de esta malformacidn:

a) Fisura modial del labio superior, que es nds ancho en el vérmix
de su margen externo,

k) Nariz bifida, La fisura del labio superior se extiende mis alli
de la columnela y comprende el techo de la nariz; si asf ocurre, la colu-
mela y el techo de la nariz son li\uy amplios, Los huesos propios de la na
riz nuica estan afectados,

¢) Premaxila y dientes. Los incisivos madios pueden presentar un am
. vio espacio.entre si, No es rara la duplicacidn del frenillo del labio
superior y de la espina nasal, Otro tanto pucde decirse de la bifidez -~
coapleta del proamaxilar sin gue, por lo contrario, ocurra lo mismn en el
paladar secundario.

d) Hipertelorismo, Las {isuras medias del labio inferior son muy ra

ras y no ha podido demostrarse relacidn alguna con las del labio supe-—-




YA, paadilvla y la porcidn anteriov de la Jengua puden ser tomstGn
Lftichs en los pociontes con figara ixxdia del labio super ior.

6. L BITOLOGTIA

las fisuras medins ded labio y La nariz bIfida son el resultade de
ly persistencia de los orfgenes orbrionarios de Ja nariz vy dol ntcleo -
globular,

62 TRANAMIELFY)

Ia fiswra del labio y la de la noriz pueden ser aproximsdas si los
mirgenes han gido avivados y preparivios para la sutura, Un colgajo trion
gular es may Gtll 81 hay que auentor el labio, Se puede rescear una elip
se de plel v tejido subzutines en direceddn vertical desdo La 1ines mee-
dia ce la frente, para reducir la distancia eatre les cejas on los casos
mdz graven. A -ravts de osta exposicidn, los huesos nasales pueden sor -
tarbién estrochados gor osteotonta, ¥ los cartilagon nasales suturvados -
entre 51 en la linea media.

7= HENDIDUEAS FACIALES
7.1 HEWDIOURA FACIAL LATERAL

Esto ficura, muy rara, se axtlonde lateraluents desde la oomisura -
de la ke haoin atrds vy arciba, awras caando la reiilla, hasta llegar a
Ja oreja. Fe corriente que exista una pérdida de saliva si la fisura es
coiplata, cazo en el cual se sxtenderd por e) borde del maseterc, Los —-
migeules de Ja masticaciOn, asi cam el maxilar superior, el cigows y la
oreja, pucden estar subderarrollades. Esta anomalla se debe al fallo en
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Existen trds subdivigiones:

1) Ia fisura nasc~omilar, que pusede extonderse desde el lablo hasta
ol parpalo inferior a través de la porcidn lateral do la nariz) se axe--
tiende nls profundamente para comprender el mavilar superior (disourre -
entre los incisivos centrales y los laterales), v la &rbita dsca interna,
y despufs terming en la reqin tenporal.,

2) La fisura oro-ucular, puede ser de tipo interno o lateral. la i
sura interna puede extenderse desde el labio [gonmeralmente lateval a la
punta del arco de cuplido) a lo largo del pliegue nasolabfal hasta 1o re-
gitn del canto (nternn o el pérpado inferior por dentro deld agquicrn in~-
traorbitario. La fiswa mds lateral y mis rara se extiende dosde la ocomi
sura labial hacia cxriba hasta la Srbitda, termminando en el canto extorno
o colobema en la porcidn interna lateral del pdrpado infericr, Cuando el
maxilar superior estd afectado, la fiswra empieza entre el canino y el -
primer molar (an la denticidn primaria no existen dientes biclspides) .,

3) Grupo ndxto de fisuras faciales chlicuus,

7.2.1 TRNIEMIERID
Jongigte generalente en wa o varlas plagtfas en 2 para aportar to
jido a la fisura. Se pueden resecar los Lordes de los oslobomas palpabra

les v eserar el defecto.

8.~ SIHDRAGRS DE PLEPEE FORLM




Eete sfndroge estd covsbumfao por micvoegnat a o rogrognatda, con -
abstruceitin de las vias cesoocatov:as, B {rocasnee, pero no sienpre, --
cque exista una fioura evnoleta do paladar, Las caracteristicas do este
sindrome son:

1) Micrognatia o ratrognatia, Hay un deslizamiento posterior en la
mejilla, que se debe a una hipoplasia de la mandfbula (micrognatia) o a
la posicifin retrasada de una mandfbula de tamaiio normal (retrognatia)l .,

2) Glesoptosis. A causa de la rotroposicifn de la mejilla, la len-—
gua cae atrds y su base viene a establecer contacto con la pared farin--
gea posterior y la epiglotis, produciendo una obstruccifn inspiratoria -
de tipo valvular, Los nifios suelen conservar libres las vias respirato--
rias durante el llanto o los esfuerzos, pero cundo estin tranquilos o -
dormidos, pueden obstrufrse. Por todo ello, el diagnfstico de este tipo
de obstruceidn respiratoria suele ser diffcil y deberd basarse en la ca-
pacidad del nifio para respirar normalmente cuando est8 dormido o en repo
80 (tambi&n la alimentacidn puede estar dificultada y agravar los proble
mas respiratorios). La lengua de estos nifos puede estar aumentada de ta
mafio,

3) Fisura del paladar. Si existe, es Incampleta, incluso puede tra-
tarse de una bbveda demasiado alta., Es muy raro que aparezca en este sin
drom: una fisura de labio,

8.1 ETIOLOGIA

Se debe a una coapresifn externa de la mandfbula en la vida intrau-
terina, retrasandose su crecimiente, o a una falta de potencial de creci
miento del maxilar inferjor, En el primer caso, la presifn suele ser una
Flexidn forzada de la cabeza sohre el tdrax, gue impide el crecimiento -
de la mandibula., En este grupo deben inclufrse probablemente los enfer--




pees s wilaw Infovior aleanta Ias dimensioncn nomwaioan, Dransow eiee
dosm urvzn wvos, ool gegundo caun, b Luiba de oncial de crecumsants
puede o<t asociads o pooconw Falle geneyal v evecimiento cranenfae
ofal.

8.2 TRATAMIENTO

El tratamiento de. estos nifios va divigidn a proveniy la obstrucein
de las vias respiratocias, la sgpiracifo vy las infecciones resplratovias,
Ios witados de tratanionto, de acvewdo con la gquavedad, son postucales,

Py

obturadores, adhorencias de la lengua al labio v tragqueotomia,

POSTURAL. Colocur al nlfio en dectihito prony con la cabeza ligoranvn
te mis baja que los pias peadticd que la lengua y mandfbula catyan hpe-
cla adelante. Esta posicifn debe mantenerse alounas Semansg, OXouplo e
cuando se alinenta, esto sucle bagtar parva ingediz la obstrucelidn respl-
ratoria.

La alimentacitin debe adiminlstrarse con el nifio fuora do la cama, pa
ra que el pese de la mandfbula impida que la lengua caiga hacta atrds, -
puade tanbién alimntarse al enfermo con pistory al ticnde 3 wha axcesi-
va aspiracisn,

OBTURADOR. El chtuwador se encaja en el paladar y dagputn se incur-
v« hacia abajo con un reborde distal gue mantiens la lengua hacia adelan
te. Este reborde tiene un grado de curvatura que se aproxima a la del pul
gar on hiperextensisn, Se extienden dos alas hacia atrfig, fudsra cdo la e
d41la, para facilitar la Cijecidn,

ADHERCTA DE LA LENGUA AL TARIO. Egta opevacién oestd indicada oh -
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fentuarse con ancstesla local o general, sliendo prefecible data glbim,
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La mucrsa del fabdo superfor y la superficio de 1o Jergua s Infil-
bran eon una peivetdn dt3) de adeenaling o con cualguior oty vasooonss
tedctor pora disminudy la honoreagla, G50 hace una doedwidn hoviwontal on
Lonmons ded lebilo muaperior, on @) punto en cpar o ane a la plel, v dee
bz Copresporder o urs Inedsidn it bar hocha debijo de la punta da iy ==
lenguac Las dnetufores profondizin algunos milfmetrea on al bajido, y e
Ausradfn oo paturesn loe lablos infierfores de la lenguas v la mucosa laial
ot putars conkfomny de o gubgut celantog 4-0,




Una tracgeiOn oeoreadta Lo il Seda del 0 & 2«0 ontada sobire ana -
aguia ancha, pe pasa @ bravise e Jos labios de la incisidn longitualinal,
atravesando el cu.c:t;;xj de La leodus tan Lejos de ou base cono sea posible,
Lsta sutura se santiene con un botdn, que hard que la lengua se mantenga
cafda hacia adelante, BEsta traccifn debe ser mantenida de 7 a 10 dias vy,
la fusiOn de la lengua al lablo de 10 a 18 meses. La alimentacién oon --
pistero so mantiens de 7 a 1.0 dlas.

TRAQUEGTOMIA. Debe practicarse sdlo en los casos rarns en que se —-
produce majorfa de la obstrucclfin respiratoria, awgue se ejerza una ~—-
traccifn tomporal sobre la lengua,

Es muy diffcil el cierre de una traqueotomfa en un nifio hasta la --
edad de 8 a 10 meses, lo cual quiere deciy que la hospitalizacitn o la -
atencidn contfnua en su domicilio, gon necesarias casi siaﬁpre.

9.~ LABIO LEOILO ¥ PALADAR RENDIDO

Existe mis informacifn sobre el labfo leporino (queilosquisis) y pa
ladar hendido (palatosquisis) que de cualquier otra anomalia cong@nita,

quizé porque son mds comunes, llamativas y productoras de incapacidad sQ
cial,

los esfuerzos para corregir estas anomalfas han evolucionado a tra-
vis de los siglos con creciente &xito a medida que ha avanzado el conoct
miento cientifioo. La historia de su tratamiento es la de 'un perfecciona
miento contfnuo, En el siglo XVI estos defectns se cubrlan o rellenaban
ocon materiales artificiales, y en el siglo XVIIT se cerraba el paladar -
hendido por medio de suturas, despuds de csuterizacién, A lo largn del -~
siglo XIXK, incluso am:.e's de la introduccifn de la anestesia general, en




N

1809, s¢ realizaron esfueczos para obtener una relajacitn lateral idecua
da con el fin de congeqguir uy ajerve en la linea medla, Esto culmind en

el trabajo-de Von Langenbeck, en 1861, cuien utilizf incisiones latera--
les de relajacifn y tractura de los ganchos pterigoideos afadiendo a Bg-
to el levantamiento de colgajo mucoperifstico en todo su espesor oon su-
jecidn de estos colgajos al tabigque nasal denudado.

In el siglo actual los esfuerzos se han dirigido a conseguir un pa-
ladar lo mis largo posible y un espacio velopalatino tan pequeno oomo se
pleda; de ello resulta una mejorfa en el habla,

los Odontflogos han trabajado para mejorar los resultados finales,
tanto funcionales como estéticos., los especialiistas en foniatrfa han de-
sarrollado técnicas efectivas, y el cuidado del paciente ha entrado en -
el dauinio de la medicina de rehabilitacién, donxle continBian los esfuer-
Zog para integrar el trabajo de los m&iicos y paranédicos a fin de majo~
rar el porvenir de esos pacientes. los epidemi8logos y geneticistas han
hecho sobre estas anomalfas s investigaciones que sobre ninguna otra.

A lo largo de los ahos, la reconstruccifn ffsica ha mejorado mucho,
habiendo decrecido la morbididad y la mortalidad hasta convertirse en in
significantes; el habla ha mmejorado, perc no en el mismo grado. Aln per-
siste un grupo grande de enfermos con locucidn estigmatizada,

7.1 LABIO LEPORTINO
9.1,1 EMBRIOLOGIA Y DESARROLLO

Loz digtintos tipos de labio leporino se explican por el desarrollo
enn:folbgioo de la cara y de la boca. Cono hems visto en el Capftulo 1V,



el proceso frontonasdal, pol enGlng, yoaos proosscs paxilares, a oada L

do, contornean upa cavidad que formard la boca vy la naridz, a partir de -
Ll seqgunda semana de vida enbrionaria, Alvededor de la quinta samana se

desarrolla en el embrifn un proceso cantral y des laterales, desde la ex
tremidad inferior del proceso frontal. Ya herdidura nasal lateral scepara
cada uno de los procesos o tubdroulos laterales del central, Mis tarde -
se desarrolla en el borde inferior del proceso central otros dos tubéreu
log, separados uno de otro por una hendidura central. La frente, la na—
riz y la parte contral del labjo derivan del proceso nasal. La fisura or
bitaria, extendierdose hasta la boca, separa ¢l proceso maxilar del na--
sal lateral y del proceso globular, derivado del frontal. Esta fisura se
une en su pacte mis baja a la hendidura nasal lateral y juntas forman --
una hendidura en forma de Y. El limbo nedio superior de la Y separa los

procesos nasales central y lateral, mientras que el trazo inferior se ex
tiende hasta la boca y el lateral suporior 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,
fenfmeno que, generalmente, ze ha realizado en el curso del segundo mes
de la vida embrionaria, Si falla la unifn de los procesos maxilar y fron
tal en toda su longitud quedar& una hendidura desde la boca hasta el ojo.
El labio leporing habjitual es resultado de wn fallo de la soldadura del
proceso maxilar oon el globular y la hendidura se extiende por la parte
lateral del labio hagta 2l mismo suelo de la pariz. La hendidura en la -
Linea mxdia vesulte de un falle en la soldadura de los procesos globula-
res; la falta de cierre de las zonas laterales d2 1a hendidura transver-
sa de la boca origina la nacrostania,

9.1.2 CAUSAS Y PRECUENCTA




IA herencia tiene una influencila deeisiva en la aparicifn del labio
leporino, En los palres que tienan un nifio eon lablo leporing, sus posi~
bilidades para tener otro en futuros @rbarazaos son claranents mayores, A
menwdo, un cuidadoso estudio de la historia familiar revela algtin miem—
bro, a veces lejano, con hendidura labial, Una poblacibn mixta y cambian
te, camo la de los Estades Unidos, hace diffell el prondstioon de labio -
leporino en cualguier familia,

La nutricifn de la madre durante las primeras seamanas del ambarazo
puede ser una posible causa, EL nfmero de fiswras es mucho mayor, sin eu
bargo, en las madres que sufren nduseas, vomitos, o que presentan trag——
tornos nerviosos. En la actualidad se da Importancia al metaholiamo vita
minico,

las causas mec8@nicas deben considerarse oamo una posibilidad. 1a -
lengua puede no retroceder de su posicitn rnasal. Antes de desarrollarse
los surcos palatinos, la lengua ocupa tada la boca y la cavidad nasal,

Eventualmente las hendiduras faciales y otras anamalfas se asocian
con los tunores, las bridas y las adherencias awibticas,

También se mencionan cao posibles a causa de lesiones e infeccio—
nes,

Se ha descrito que la frecuencia varfa entre 1 X 500 a 1 X 1,000 na
eides vives. El labio leporino aparcce con maycy frecuencia en nifios qua
an nifas, y wds 8 mendo en el lado jzquierdo que en el derecho) pero la
relacidn entre ambos govas v lateralidad es casi la misma, La frecuencia
de fisuras labiales dobles es aproxinadamente la mitad que la de las aim
ples,




9,30 CULDAMDS PREOPEFNIORIOS Y MOMERIO LY LA REPARACTON

Lla aceptacidn por parte de loa padres dael nifo con labio leporing -
es de tal Qmportancia que la recenptyiuccldn ge hace tan pronto oo sea
posible despugs del nacimfento. Pucde hacerse en las primeras horas de -
vida, auncue no o8 la noaona general. No tiene justificacién el posponer
la opuracitn para hacerla téenicamente mds f4cil al cirujano, Generalman
te es mejor esporar.a que se inijcie un aunento progresivo del peso. las
fisuras bilaterales se reparan habituvalmente alredador del mes o cuando
el nifo pesa ya unos 5 kilogramos.

En la exploracidn general precperatoria se incluyen el tiempo de he
norragia, el de coagulaciSn, el valor de la hemxjlobina, 1a férmula y re

cuento hemiticos y el anilisis de orina, Seais horas antes de la operacién

s¢ administra una canida normal, Raransnte es necesaria la alimentacifn
por sonda. El alimento puede darse con cuenta gotas, Constituyen contra-
indicaciones para la operacidn precoz la existencia de infecciones de la
plel y de las vias respiratorias, la fiebre, la desnutricibn y las alte-

raciones de la sangre, y puede serlo también la presencia de otras anama
11as congfnitas.

9.).4 TENICAS

El cirujano puxle planear con wayor exactitud los detalles de la re
crmgteuntibn si seflala unos puntos de referencia para tomar medidas, La
fonaciin de un peasmelio colgajo tvianqular, Inmediatamente por encima =
del borde rojo, oonserva los tejidos al miximo v proporciona un labio de
un espesor aompleto al juntarse amixos lados, En 18495, Marault describié
el uso del colyzjo boiangular, Blalr v Brown, en 1930, publicaron un mé-
toxdo utilizande dicho oslgajo, El "pegueio oolyajo triangular" con marcas




mensurables precisas fue desarvollado por Brown y Mo Dowell, Pstos auto-
res fueron los primeros en mencionar las deformidades nasales ascciadas
por el labio leporino y desaribieron con detalle su correccitn primavia,

Hagedorn, en 1884, describié otro método para la reconstruccién del
labio leporino (este m8todo fue modificado mds tarde por Le Mesurier), -
oon ampleo de un colgajo cuadrilitero. En los Gltimos afios han surgido -

una serie de modificaciones, vagas y muchas veces demasiado complicadas,
de este mftodo,

9.1.5 OPERACION

El labio leporino se reconstruye siguiende las sefiales previamente
marcadas sobre el labio y la nariz., Las caracterfstioas anatfmicas del -
defecto a tratar constituyen un factor importante, pero la atencifén y el
esmero en la técnica pueden hacer que el resultado sea aceptable o fran-
camente bueno, El método de reconstruccién debe adaptavse a la deformi--
dad bien que proceder a la inversa.

La finalidad es obtener un labio normal. Yos cbjetives son:

1) 1as alas de la nariz deben quedar sim€tricas en cuanto a su cur-
vatura, nivel y direccifn,

2) El suelo de la misma, cerrado y, la columela no desviada.

3) El labio superior debe ser grueso y ligeramente praminente en re )
lacitn con el inferior, y el bhorde rojo, asimismo lleno y liso.

La sequridad de la cirwia en el labio leporino ha aumentado grande
mente por los adelantos de la anestesia usando la tfcnica de intubeciln
traqueal y se canplementa cor el bloqueo nerviose regional cque aywla a -




disminair 1a hamoerie

Oopey todlas les olcarsices o o nbrasn, e rratard de disiplimae el -
Lraoama y Las causas de inflamacion en ol procediiniento, y de proparar los
noargenes en diverses planos, Esto previsne ia contractura lipeal de una
cicatriz recta que tenderfa a prolucir uwia escotadura en el tejido oolo-
reado del labio. Todo tejido en buen estado se conserva y utiliza en la
opexacitn, kn la hardidura unilateral, el lado sano sirve cowo qula para
lograr la longited v la simetrfa en la restauvacitn.

.

9.1.5.1 ESCISION EN V

Manteniendo recta la coluwela se marca el punto A en la unién de la
piel y la mucosa labial a nivel de la bhase del tabicque. Bl punto X se --
marca a la mitad del crificio nasal del lade sano., A' guarda, respecto -
al lado

dids, lawdase velscin qoe ¥ del lado sano, € estd en la u-
nién cutaneonatosa, en ol punto 20 que ol lebio empisga a estrecharse,--
C'' estd en la conjuncifn cwrareomuces?, a la misaa distancia de A que
C lo estd de 2.

9.1.5.2 TECNICA DEL, COLGAYO

Se disciz primerc la escisibn en V; ' ostd en la unifn cutaneamuco
sa en el punto mds Iinterno en que el lablo tiene un grosor normal; B' eg
thoen la linea A' C'', eguidistante de C* v ¢'*, La incisitn es A' B' ',
respetanda la porcifm del labio indicada por el trifngulo isisceles; B -~
estd on la unidn cutanecnuoosa, a la misma distancia de C que B' lo esta
de C'.

El labic v la nariz sge movilizan por moedio de incisiones en el sur-




<o gingivolabial, Se practican Jas fnocsiones A 00 , B BY C'y 4 v AY -

se aprodiman con un punbo de sada Lisnca 4 ceros, anudado por la parts -
pucoss y woopunto superficilal de soda negra 4 cevos; By B s aproximan
con un punto profundo de seda blanca fina vy otro superficial de sedy ne-
gra. Se colocan puntos intermedios finos y se practica un corte ohlicuo

en el colgajo de moosa labial desde €', Para las incisiones y cortes de
licados es de mayor utilidad una tijera my afilada. Se wmen Cy C', y -
los colgajos de borde rojo se entrecruzan en ziqjezag, adaptandolos de for
ma que no queden en tensifn, Se continfa la surura del borde rojo y del

sirco gingivolabial, El pequefo colgajo de la ventana nasal se recorta =
para adaptarlo al del lado opuesto y se suturan juntos para fommar el -~
suelo. Se oolocan unos puntos de sutura de "colohonero" en el ala para -
unir piel y planos profundeos, que se separaron durante la diseccifin, lLa

sutura mucosa es importante y se efectda oon pu;‘atoé finos entrecortados

y recorte cuidadozo pare mantencr adaptados los bordes, Los dngulos BupRe
riores se redondean algo v se conbinfia la sutuca para desplazar ligeca--
mente la muoosa de cadla majilla hacia el labio. ksto adelanta el labio ~
en conjunto y lo fnpulsa hacia adelante. Si el horde superior de la puco
sa queds tirante, se efectlan unos cortes verticales a cada lado que per.
mitan su relajacidn,

9.1.5,3 RETROCESD DE 1A PARTE CENTRAL DEL MAXILAR

Cuando la parte central del maxilar es demaslado promincnte paxa —~-
L smdkir el cierre del labio, puele rechasarse h#u:ia atrés por secnifn -~
subnucosa de una porclfn dsca del vOner. Esta extirpaci6n en blogue, més
bien que en cuia, permite empujar el prawaxilar directamente hacia atris
comw quien clerra un caibn, sin inclinarlo, Esto tiene cierta inportan—-
cia, va que el lablo, visto de perfil, ha de tener una oblicuidad hacia
adelante y hacia abajo,
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Cony ey babdgoer on ta Lo molie e crave wa Linea fnaginaria Lrang
varso o Lo Jargo de da partao anterior el labio, a nivel de la basge da)
tabigue, v oge wmarcan a4 cada lads los puntog A, donde la 1inea cruza la ~
unidn eutapcomicosia. Bl punto A' e marca hasto por dentro delpunkg mis
bajo del borde dul agujovo nasal, a cads ladeo de la hendihara; ws precie
80 situarlo en tal posleion que rasnlte uns bicna ventana nasal ovando -
Al se sproxhiey a A, y que sea sintliico en log dos lados, Bl punto C ea-
E& en el extroms de la piel de )a parte sntecic: del lablo, en Ja lfnea
melin y ecquidistante de los dos puntos A. © esef A un tercio de la diges
tancia entre A C, sobre 6l borde infecior, curvo, de la piel del labilo,
a andos lados; C' se encuentra sobre la linca cutanemaionsa de la P Ler
latoral dol labio, fronke al pinto wis (nterna on que @ bonde rojo cone
serva alin Lodo su espesor, Para localirzar B, s mide en 1inea vecta la
distancta AT oo un compia, Una punia ded ooapds ae cologa en A Y e
toncas o rotado hasta que 1a otra pnta eatd de © a la distanels de B ¢,
BEsto debs congldararse como una pauta que pussie altevarso cualo sea ne-
cesario. Por afemele, cuando lo handidws sn un lado es parcial, la 1{--
nea A OBYCY e a vees recta, por lo que puede onftivse I y efectuar ~
Wi ncisltn recta de A' hasta C' y un clerre en V de ese lada,

Los puntog y Las Mneas se marcs oon solusion aleohdlica de azul -
de metileno sl 5%, utilizardo una plumilla fina. Tas linesn se ingiden -
s geramente con bisturl, con ouldadn de na borrac los puntos, Despuds se
Lria unn fncdedfn en el suros glrgOmwiasbial a cada lado vy se gepira ol
labfer del maitlar sugerder, La diseccién se prosique casi hasta el borde
orbitacio, de mdo oue 1a meiilla quede separada de los huesos faciales
subyaceates, Llenando tamporalnente el espscio wreads oon fgaka empapada
enozolueiin de advenalina al 1;5,0()0. La Ingisinon Jdel suron gingivolabial




g continta hacia arddbe tae o L gl Latorad r Fa vonvtaid nadal o o
v accCionar Lo neoso ehtre 3 v cactd agon Tat rales superior - wnles -
riov de La nariz hasta que el agujero nesal poeda situarse en su posi---
cidn normal y A pueda Llevarse sobre A oin lensién. Se introduce una ti
jora fina para la incisddn v ose separa el cortilago lateral infecior del
agujero nasal de la piel que 1o cubre, por diseccifin hasta la linea me--
dia, Lag Yineas A' ' ' ge inciden despuBs en todo el esgesor del labijo
con ol bisturf, con movimiento perpendicular de sierra, El pegueio colga
jo A' B' C' se gira 180%hacia la ventana nasal. Ta muoosa de la pared -
central del labio se lleva hacia atris camo un colgajo y se utiliva para
recubrir el surco, y A A' v B B' se suturan a ambos lados. Se acercan
C' directamente bajo C y a 1o largo de A B C se colocan puntos ininte— -
rrumpidos de seda negra. La sutura del labio rojo se hace entrecruzando
eolgajos de ambos lados, en zigzag. La mucosa interna de ambos lados se
sutura a la zond roja de la pared central del labio que se ha reclinado
hacia atrls. Ios wlgajos de la base de la ventana nasal se recortan y
suturan en la piel de la parte central que forma la mitad interna de la
ventana nasal., Para evitar la tensidn de las suturas pueden colocarse -
puntos par la parte interna, que abarquen todeo el espesor de) labio excep
to la piel, a fin de que no quaden marcas de suturas visibles desde el -
exterior,

Son puntos esencilales: movilizacibn adecuada del labio y nariz; apro
simacidn de superficios cruentas, cortadas perpendiculamente, mediante
ventog finos en el plano profinvde y cerca de los bordes de la herida en

ol plano cutfinen, vy sutura ouldadasa de la mucosa.
.17 MOWTLIZACION DEL YARIO Y DF LA WARIZ

Se Jogra por medio de incisicnes en el surco gingivolabial, despuls

dg estrdlecer sefales en ¢l labio ¢ incigiones oco profundas, 1a disec-




oy den odag - Lav ok o paer du Jownme o o ptabr g cac W oJe L
hovidas oo o plest oy Prnos de acvontareiento La movilizacidn e la
Lavie puode efecioaene dewbs ol sdeco y peonios wovilizae la picl wehre
los cactflagos y ultarjomente ser arrollada en foma de tubo & nival oy

direcoidn adecualdos, sin incisiones ervernas,
9.1,8 CLERRE DEIL, [ABID

Se efectla despuits de seccionar al labio e todo su espasor, seqgln
las incisiones previas, v conprende tambifn la subura de la mucosa inter
04, Se colocan unos puntos profundos de seda fina en la base de la nariz,
acercando A a A' y Ba B', Los puntos de seda onlocales cerca de los bor
des de la piel no se anudan con fuerza, sino que deben servir s6lo para
mantener el afrontamiento de los tejidos, Después de que € se ha unido a
C', se entrecrusan poguedios colgajos de mucosa, la miucosa se sutura tan
cuidadosarente ooro la piel. Las diferentes partes dgl labio deben adap~
tarse sin alguna tracci®n, El cierre macoso del labio le proporciona una
prominencia natural y, gracias al pequenc colgajo sobre el borde rojo, -
se produce un plieque de flexifin normal. la rotaci®dn de la nariz en for-
ma de tubo se fija por madico de unos puntos de colchopero que atraviesan
el ala,

9.1.9 [ABIOS FEMORITOE DOBLES

Se clerran de la misma manzra, uniendo previomente los puntos inci-
didos, después de una novilizacitn similar, Las fisuras dobles de hendi~
dura, tal vez asimétricas, puealden repararse mis ajecwadamente que dos --
herdiduras simples, awxue antos lados se clerran al misno tienpo, LA -—-
herdidura canslets en un lado e incarpleta en otre puede considerarse (o]

o una hendidara sinple en el Lxdo conpleto y cono una V oen el otro lado
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guer paedn trastorag L denciolfn,
9.1.10 CUTDADOG [0 il WIGIRLON

Durante el periodo posoperatorio inmedlatn s necesaria una otidado
sa observacidn pora evitar una obstruccion de las vias afreas. 21 dectbi
to lateral del nifo permite un drenaje adecnado que puede conplawntarse,
s1 @5 necesario, por aspiracifn. Se determing el nfimero de hanaties y la
cantidad de hemoglobina y se perfunden liguidos y sangre si estd indica-
do, Durante este periode inmadiato, y hasta lograr la cicatrizacion, la
linea de subura debe linmpiarse cuidadosmnmente a pequefios intervalos y en
forma regular. La alimentacidn, enpezando por agua azucarada comenzar§ -
cuarndo el nifo pueda tragar. En los primeros 7 a 10 dias, se recurre a -
un cuentagotas; después se utiliza una tetina suave,

9.1.1} RECONSTRUCCION SECUNDARIA DEL LABIO LEFORINO

Los retoques en el labio y la nariz se efect@an cuando estén indica
dos. Las deformidades que pueden aumentar con el crecimiento se corrigen
quirGrgicamente en cuanto aparecen,

La diferencia en la prominencia de los labios generalmente se corrl
o por ortadoncia, avence del labio o colgajo cruzado. Puede hacerse ne-
cesaria la prostodonelia,

Las deforinddades de la rariz pueden mejorarse en cualquier nomento,
pero las correcciones guirfrgicas mayores se hacen mejor despu€s de desa

rrollarse completamante las facciones,
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} Abjuoe o paiads degsaprollarans el Do oo Ly pore Lo ey e e

Ve que Levvenbae Baopanta de Loovandz cuaoro o) nifio Lione 38 4 adoa,

B desorquitibero notable entre s Labios o paode puchas veoos oo
rrelrge satistfactoriamnls con tefide del labio enperdor, En goneral, -
eato se logra on dos operaciones; en la primara so incide el labio supe-
riocy se coleca un colyajo del labje inferior en el defecto, Una vez red
tablecido ¢l aporte ganguineo, puede cortarse el polfculo en una sequnda
oparacisn,

9,2 PALADAR HENDIOG
9.2.). EMBRIGUYEIA ¥ DESARMOILO

El degarrollo de la biveda palatina requiere la consideracién de dos
zonag: el paladar anterior (paladar primario o labial) y el paladar pos-~
terior (paladar secuwlario u oral),

PALADAR. ANVERIOR, Se relaciona con el desarrollo de la cara, los la
bios, el maxilar y los cuatre incisivos superiores, es decir, oon la ro-
gion anterior al foramen jncisivo. Bl desarrollo oomienza durante la cuar
ta sepana de gestacidn y se capleta alvededor de la s€ptinm,

B esbeusn apitelianl del 1ab':3.o suparior v de la parte anterioy del -
mresbar, contiene tres masas mescdfaicas. Cada wass sufre un impulso de
crecinients diferencial para juntarse con las otras y formar el Jabio y
L parte antecfor del maxdlar, Bl proceszo no es ol de dehlscencia eotoe-
A@eamdcs v lbsica fusitn. La hendidura uni o hiluteral del labio y de ~-

tas reglones

slouclares lateraloes, en mayor O mror gralo, resulta de e




na ausenoia o wa dimainueitn en el volunen do cualgquiera de las masas -
mesoddrudsas tateraleg, Una deficiencia similar en la central de 1as tres
masas mescelémicas se traduce en la rara hendidura smedia del labio y de

la regidn alveolar central.,

PALADAR POSTERIOR. El paladar posterior se relaciona con el desarro
1lo del paladar duro, el paladar blardo, la Guula y los dientes de la re
gidn posterior al foramwen incisivo, ¥l desarrollo comienza durante la -
sexta sanana de la gestacibn y se ha completa a las ocho semanas y madia,
Esta regibn sc desarrolla bilateralmente a partir de los procesos palatl
nos o placas de los x\i—ax,i.lax.'ezs, que se hacen prominentes durante la sexta
y séptim semanas, tiempo en que se ha formado va el paladar anterior, -
Intre la octava y la novena semanas los procesos palatinos comienzan un
cambio de posicidn, desde el plano vertical al hbrizontal, que progrosa
de minera ondulante, en direccidn postercanterior, bajo el dominio de una
fuerza intrinseca. Durante algfin tiempo las liminas palatinas se mantie-
nen separadas por la lengua, pero camo Bsta desciende al suelo de la bo-
ca y se proyecta hacia delante, las placas se fusionan., Las alteracio—
nes de la fuerza en el cambio de posicifn producen grados anormales de -
altura de la bbveda palatina, el fallo en el descenso de la lengua origi
na hendiduras del palad.ar. El mejor ejenplo clinico nos lo proporciona -~
el sindranre de Pierre Robin, en el cual aparecen claramente arnomalfas de
la lengua y del paladar,

-

2.2 CLASIFICACION ANATOMICH

Hoy dia es comlin referirse a: labio leporino aislado; labio lepori-
no y palader nendido, unilateral o bilateral, oopleto @ inoonpleto, y -
paladar hendido aislado. Esta clasificacién tiene poco en cuenta el alvé
olo.




D205 CLASIPIONIION PRI O5ICA

El progreso de los estudios epidenioldgions, la awcesidad de und "np
midad en los resultxlos que se comuniquen v, el inter&s por especiiicar
el grado de afectacibn, han conducido a un sistens embriollgico de 2lasi
ficacibn., Se recamienda el sistana de clasificacifn siquiente;

Unilateral; derecha, izquierda.
FISURA /Bilater.al.; derecha, izquierda,
/ LABIAL T—-Maxlia.

“Clcatrices congénitas.

_Unilateral; derecha, izquierda.
FiSURAS . . .
DELL ~ _—Bilateral; derecha, izquierda.
FISURAS DEL ,,ﬂ-/'i'\waom“\"% Media; derecha, izquicrda.

PALADAR. MHERIL?R \Submuoosa; derecha, izquierda, media,

Cualquicr canbinacidon de los tipos ante-

-riores,
FISURA/ ~ Protrusifn del premaxilar; ligera, mode-
LABTAL < -rada, notable vy nula,
ALVBJ.AR Rotacibn del premaxilar; derecha, izquier
. —da, ligera, moderada, notable, ninguna.
Retyraso en el desarrollo del paladar ante

~rior; ligero, maierado, notable, tntal,




JEisura del o veln; e, coctadad del pale
P :

// ~hendidurn sidrmeresa fooulna) .
PISURAS DNL . A egmon ke gy e T o
. - o o L A ) - oL AEVERIL LA L L0, $h ; AATSEL
PALALAR FOSTERIOR Fisura de ovedda: extensiGn, unidn del vrer, -

LN

N ~hendidora subxnacoss {oculva).

N

Fisura del velo y de la bdveda,

'FISURAS DEL PALADAR .. Qualquier combinaci6n cue se incluya en las hen

ANTERIOR ¥ POSTERIOR ~diduras del paladar anterior y posterior.

JPisuras del procese mandibular, incluyen
4
FISURRS FACIALES DIS'I‘IN‘I‘I\S_/ ~do orificios labiomaxilares.
DE LAS LABIALES Y PALATIMAS  —Hendiduras nascoculaves,
Hend iduras bucoozulares,

9.2.4 PALADAR ANTERIOR HENDIDO

Las herdiduras del paladac anterjor se asocian frecuentemente a ¢i-
catrices verticales del labio o a los labios lepcrinos de cualquier gra-
do, vy pueden entrafar deficiencias alveolares que varfan desde una falta
del ircisivo lateral en la sequnda denticidn hasta hendiduras completas
O parciales del alvéslo, tanto unilaterales como bilaterales, hasta la -
ausencia comoleta del hueso intermaxilar (hendidura media). El hueso in-

termaxilar en las herdiduras bilaterales totales es movible y a menudo ~




prorninoente, ya oque solagonte esth Tajeus (o ar Snet o ol provtty

Con ol crecimicnto aparccerin brastornog aentarios sogfin la grave--
dad de la hondidora palatina, manifestados por malformacitn y rotacifn -
de los dientes adyacentes a la hendidurs vy muchas veces por la presencia
de dientes supernumerarios en la primera denticién y ausencia de ellos -
en la permanente,

9.2,5 HENDIDURAS DE LOS PALADARES ANTFRIOR Y POSTERIOR

Tales hendiduras siempre afectan a la Guvula y al paladar blanrdo vy,
casi siempre, al paladar duro. Lo afectacifn de 8ste puede ser una defi--
ciencia de uno (unilateral) o de ambos (bilateral) huesos palatinos cer-
ca de la linea media., Puede ser visible la mucosa del tabique o la del -
vémer en el lado no hendido., A voces queda intacta (hendidura incomple—
ta) una zona mds o menos amplia en la reqgitn del for&men incisivo. Esta
afectacidn incawpleta consiste ocasionalmente en wa dz2ficiencia poste~-
rior del paladar duro en la linea mxlia, permaneciendo libre el vGmer a
dicho nivel,

En las fisuras unilaterales totales, despufis de la reparacién del -
labio y de mievo trasg la reparacitn del paladar, reproduce un cambio o -
colapso de los seguentos maxilar e intermaxilar, especialmonte en el la-
do hendido y a memxlo el maxilar se desvia., Asociado con ésto se¢ observa
4 manudo un amontonamiento de los dientes en la segunda denticidn y una
falta de desarollo vertical de los misws. Esta capleja deformidad pro
duce malcclusion dentaria y aplanamiento del labio superior o de todo el
tercio medlio de la carva.

Las hendiduras prepalatinas bilatecales acarrean canbios dentarios




ligeramente diferentes, Con mucha frecuencia el praexilar s prondnente,
Desputs de la reconstruccidn del labio y luego del paladar, ] preamaxi--
lar retrocede gradualmente y sus dientes se inclinan hacia dentro, El o
lapso maxilar evoluciona en cierto modo cand en los casos unilaterales,

pero varfa por la posicidn f£inal, tamafio y desarrollo de la "cufa" maxi-

lar. La deformidad puede ser mds o menos simétrica,
9.2,6 HENDIDURAS DLEL PALADAR POSTERIOR

Las hendiduras palatinas (paladar hendido aislado) casi sienpre - -
afectan al paladar duro, aderds del velo. Tal afectacifn puede consistir
en muescas minimas, incluso subimucosas, del borde posterior del paladar
duro en la linea media. También aqui puede encontrarse una deficlencia -

de los huesos palatinos cn la linea media, que se extiende hasta el fora
men incisivo,

Las hendiduras palatinas pueden producir una alteracién dentoalveo-
lar del segmento maxilar posterior, con apifiamiento de los dientes. Ta--
les anomalfas suelen aparecer con especial frecuencia si la hendidura y
la reconstyuccién quirfirgica se extendieron hasta my adelante en el pa-
ladar duro, nuy cerca de los bhordes alveolares.

9.2.7 FRECUENCIA

Un estudio continuado en una zona del Canadd, anotando solamente las
anumlias camnicadas por los m&dicos en el momento del nacimiento y, por
tanto, probablemante deficiente en las cifras de paladar herndido aislado,
domestra que esta anonalia, considerando conjuntamente las fisuras del
labio paladar, es la tercera entre las mis camnes, siendo rebasada sola

mente por el meningonielocele y el pile zambo, Las cifras de este estudio




realizade en 1959, senalando los casos encontrados por cada 1,000 nagi--
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 estu
dio anterior de la misma zona di6 cifras similares. Investigaciones re—-
cientes en los Fstados 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 cifras
son oonparables a las de Dinamarca. Considerando 8stas y otras variables,
es razonable suponer que la incidencia en la raza cauc8sica es de 13750
nacidos vivos., Se considera generalmente que la incidencia en la pabla--
cifn negra es menor de lo cue gefalan estas cifras y en la raza amarilla
la frecuencia es mayor.

9,2,8 FACIORES AMBIENTALES

Se han podido producir hendiduras por alteracifn inportante de algu
mos factores ambientales de experimentacifn en animales pequefos de ra--
zas susceptibles, en un periodo' apropiado de la gestacién; por privacifin
de alimentos, vitaminas y oxfgeno, exposicibn a los rayos X y administra
cibn de cortisona., Estos estudios no pueden aplicarse directamente a los
seres humanos, aunque existen caminicaciones que hacen referencia a una
disminuci®n en la incidencia esperada de produccifn de esta anamalfa 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 camparSd el pranadio de edad de los padres con -
un  patrén obtenido en el Report of the Registrer General' of Canada, No
se observaron diferencias en relacifn con la edad materna o paterna, oon
historia familiar positiva de fisuras o sin ella, Tampooo seglin el lugar
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males de un gran hospital, aungue el poso de los afectados fue mis bajo

que el de sus hermanos.

Con respacto a la localizacion, hubo un 43% de afectaciones del la-
Jdo dzquierdo, .un 24% del lado derecho y un 33% de casos bilaterales., Es-
tos Gltimos tuvieron una mayor incidencia tanto de historia familiar po-
sitiva como de afectacitn de otros suachros de la familia.

La distwibucifn segn el sexo es significativa, El labio leporiro,
con el paladar berdido o sin 81, es nis comln en los varones, mientras -
que el paladzr hendido aisladc es mis frecuente en las mijeres, Ninguna
forma de heremcio Lwcsin o) sevo explica sstas cifras y, por tanto, debe

. Lalese e, TOuaA rarim dee

1, el factor vardn es wis sus
coptible al “abic leporic oon paladar hendide o sin 8L, v el factor hemm

bra es mis sus

otible al paloadar bendido aislad,

Hubo una frecuencia especialmente alta de amanalfas graves asociae——
das en ambos qrupos, pero mis en el del paladar hendido aislado. las ano
malfas asocizdas 'Queien dividirse en dos grupos: 1) las que aparecen en
immedinta vecirdad: sindeane de Pierre Robin (microglosia, ndcrognatia y
paladar hendido); sindrome de Klippel-Feil (cuello corto, aletas cervica
Jes, ancmalias en le columa cervical, incluyendo la articulacidn atloi-
dosecipital); sindrome de Psaume {(anomalfas de l: lengua, suelo de la bo
ca vy diontes del maxilar superior e infevior); 2) las que aparecen en -
otra parte del cuerpo, espetialmonte ancnalias congénitas cardfacas de -
s extranidades (sindrome de Ellis-Van Creveld). Esta frecuente asocia~

cidn de anomalifas congénites con el paladar hendido sugiere un  trastorno




cotudios biees b noia tornos maternales en ¢l pri
ner trimestre del enbarazo, ontee los ue se encuentran henorragfss de -
la gestacion, enfemedades adquiridas (mbviola ,‘ estado nausecso importan
te, vomitos), operaciones, accidentes y otras sobrecargas, no han oondu-
cido a ninguna conclusion significativa. Del mism modo, los estudios de
la cordicifn social de la familia y &l estado de salud de los padres, =—
tampooo han proporcionado datos que se puedan valorar.

9. 2.9 FACIORES GENETTOCS

los finicos factores humanos etiolbgicos establecidos son los genéti
cos.

Un recionte estudio de 750 casos consecutivos de herdidura ha dainas
trado vquc aproximadanente el 232 do los pacientes con labio leporino, ~-
acompaiicdo o no de paladar hendide, tienen historia de una lesifn simi-—
lar en su familia. Solarente el 25 % de los casos de paladar hendido ais
lado dan una historia parecida.

Existen m&s datos que hacen pensar que estns dos grupos de legiones
son gentticamente diferentes. Un andlisis genético de 413 genealogias de
las series citadas anterjormente, indica que el labio leporine con pala-
S hendiids o sin 81 ge debe, por lo menos, a dos pares de genes recesi-

vos, y que el paladar hendido aislado se debe a un gen daminante sinple,

ESTUDIOS CROMOSCMICOS. S¢ ha demostrado un tipo cramosfnico anommal para
ciertos casos graves de labio leporino y paladar hemdido, asociados habi
tualmente con otras anomalizs tal cono la microftalmia. Este trabaio, sin
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LIESGO PARA FUTURDS HERMANOS, Existen valovacionos de confilanza para -~ o
aconsejar a los padres de individuws afecrados o o los propios indivi- -
duos. Tal consejo, sin embargo, depende de la posibilidad de obteneyr una
genealogia adecuada y de la consideracistn de otras variables, y debe dar

sé& de acuerdo con un especialista en gendtica,
9, 2,10 ANATCMIA QUIRURGICA

La funcitn del paladar es necesaria para Ja fonacifn y la deglucifn
mrmales, El paladar duro separa las cavidades buzal y nasal, en tanto -
gquz el paladar blarnds funciona con la faringe en wa importante aceidn -
de vilvula, « la que se dentmina mecanismy velofarfnges, En la fonacién
mormal esta accidn de valvula es ilntermitente, rdpida y veriable, para -
lograr sonidos y presiones nowmales desviando la corriente de aire con -
sus onxlas sonoras fuera de la boca. Sin esta accidn de valwula, el habla
es hipernasal y 1a deglucifn se encuentra entorpecida. Debe hacerse no—
tar que ademds de participar en la elevacifn y tensin del paladar blan-
do, los mtisculos elevadores y tensores abren la trompa de Pustaquio. Es-
ta accién es conocida de todos, al egquilibyrar las presiones en el oldo ~

medio trazando duwante los cambios de presifn atmosférica, cano ocurre -

¢ 'os camblos bruscos de altura. Cuando este mecanismo de abrir la trom

pa deszparece, hay gran susceptibilidad a las infecciones de ofdo medio,
£l paladar hendide inplica este problema junto con el riesgo de hiperpla
sia linfoide sobxe la abertura de la tyrcanpa de Bustaquio en la nasofari_rl
ge. Es patente que la pérdida de la audicién provocada por infecciones -
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EL viego sanguineo abnrdante de oz Lejidos salocing oeoosdo do e
las ramas palatinas mavor v aenoy v esfonopalating de la ar leria maxilar
interna. Ia rama palating ascendente de la artecia facial y las ramas de
la arteria faringea ascendente contribuven a la irrigacién sanguinea. la
inervacidin nmotora de los misculos del paladar y faringe proviene princi-
palmente del plexo vagal faringeo con excepciin del periestafilino exter
O que es inervado por la rama motriz del nervio trig@mino, v del estllo
faringeo, inervado por el glosofarfngeo. La inervacibn sensorial de la -
mucosa de esta regidn proviene de la segunda divisién del nervio trigémi
no asi como de las ramas del noveno y dScimn pares craneales del plexo -
faringeo,

9.2,11 TRATAMIENTO

PERIOLO WFONATAL. En una pogueha proporcitn de casos, generalmente
en aquellos en los cuales el paciente presenta estas ancmalfas asociadas,
cano un sindrone de Pierre Robin, un defecto cardiaco congénito o un re-

traso mental, habrad problemas respiratorios y de la deglucién.

51 el trastorno respiratorio se debe a causas locales y se manifies
ta por cianosis y retraccifn esternal, requiere de una reposicifin manual
por traccitn eldstica de la lerkua y alimentar @l nifio de lado o de fren
te, en un medio favorable, come una tienda de oxigeno que permiia mante-
n2r un grado elevado de humedad, Si no se consigue una mejoria con estas
marjcohras posturales <cuidadosas, se practicard una traqueotamfa o una re
posicibn quirfirgica de la lenqua hacla la parte anterior del suelo de la

boca. Mo es lmposible la lactancia interna, pers generalmente estd contra
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povientes e alimentan hien o7 vna tetins Daungos o klanda il tenge an -
orifzciv mas grande qae lo habitual. A alimentacifn por sonda de drecht
mede ser Qtil, peroe hay e tencr en cuenta el paligro de aspivacién, -
Una pequena porcifn de casos presentan dificultadas a la succeifn o a la

deglucitn, y recuerirfin una alimentacidn por sonda,

Los problamas alimentarios no responden tan bilen caw los respirato
rios a la reposicidn de la lengua. El factor terapéutico mds importante
eh este pequeno grupo de casos es el cuidado atento, que requiere gran -
esfuerzo y wvoluntad. Estos nifios, generalmente, sprenden a succionar, --
tragar y respirar bien, Fl maxilar inferior se yormmaliza,

Hasta que el paladar se haya cerrado, algquos alimentos se saldedn,
en ocasiones, por la nariz,

9,2.12 ORTETIVOS QUIRURGICOS Y TECNICAS

El objetivo de la palatorrafia es corregir el defecto embrionario -
para restaurar la funcidn nonmal del paladar en el habla y la deqglucibn,
v lograr la restauracién con trastorno mfnimo del crecimiento y el desa-
rrollo de los maxilares, La cirugia en el paladar hendido siaupre es -—--
electiva, v el nific deke estar libre de infeccitin v en estado fisico &p-
timo antes de la intervencidn, Comc el tejido cileatrizal impide el cobje-
t v funcional del paladar flexible y blando y, adends, al contyaerse de
forma las partes de los maxwilares on desarrollo, debe hacerse tode lo Fo
gible para reducir al ninine el tejido cicatrizal y establecer la fromnda
muscular del mecanisms velofaringeo. La operacisn exige tejidos sanos y

un traaratisoy quintirgico minioo,
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sultados quirfogioos, 5In aiwargs, Lo wayorfa de las fiswras pualatinas se

corrigen uirtGraicamente entre las odades de 1R meses a 3 anos.

los cirngjancs que aconsejan la pal&-tmrrafia sntes de los 9 meses do

adad, subrayan la ventaju del desarrollo muscular en la restauracién de -
la posicitn fux:ional para la deglucitn, la fonacifn temprana y la accibn
en la trompa de Eustaquio; sefialan ademis las ventajas higifnicaes de la -
separacidn buxonasal y los beneficios psicoldgicos de la operacibn en e—
dad tamprana. Jos partidarios de posponer la opieracién hasta después de -
los 6 afos de edad, subrayan la necesidad de’evitar alteracifn quirfrgica
a las partes en desarrollo de los maxilares. Tar ifn se aducen las venta-
jas técnicas de tener mfisculos mds grandes y mis precisos pava la opera—
cifm en edad wds avanzada,

La operacifn mis aceptado para la mayorfa de los casos, hacia la -—-
edad de 2 anos, proporciona un mecanismmo velofaringeo antes de que adquie
ran los hibitos finns del habla, ademds de la ventaja psid:légica de la -
reparacion temprana, Aun cuando pueden producirse ligeras alteraciones en
el desarrollo de los maxilares en esta edad, la terapfutica de ortodoncia
pucde corregir la terdencia a la constriccitin de la arcada superior.

™ las técnicas de palatorrafia no se consicue unifn 6sea del pala--
daar cweo,

los tordes de la hendidura se separan y los tejidos se movilizan pa-
ra sh anioximacidn en la linea nedia. Conservar la longitud y la funcién

del palndar blando es de inportancia fundamental. El cierre de las fisu-——
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a desplazar o1 pailazd blamio hacia adelante,

Dagde los trabajos de Passavant y otroes, en la parte final del siglo
KIX, se conoce que la funcidn vel c)farmgea’ depenxie de la longitud adecua-
da del paladar. Ademis de 8sto, la accibn muscular debe deépLam.r el pala
dar blandio posterior y superiormente. Para colocar el paladar blando en -
una posicifn posterior, se han ideado un gran ntnero de técnicas, por Do-
rrance, Wardill y otros.

Cuando el cierre funcioﬂal del paladar blavico no puede lograrse por
. los métodos mostrados, estd comprobado que el procedimiento llamado opera

cibn de colgajo faringeo, mejora la funcifn velofaringea. Permanecen dos
aberturas laterales entre la nasofaringe y la bucofaringe, La accifn cong
trictora media de las paredes faringeas laterales preduce la accifn inter
mitente de vilvula que se requiere.

El cirujano puede escoger entre muchas operaciones y medificaciones
de las mimmas, que pueden agruparse en dos tipos principales: las que pro
ducen una novilizacidn lateral adecuada para permitir el cierre en la 11~
nea mxdia sin tensifon y, las que combinan esta t8cnica con una desinser--
cidtn anterior completa de los paladares duro y blando, para permitir lle-
var hacia atr8s el paladar entero. Este Gltimo tipo de operacién fue des-
crito por lLe Mesurier y sus resultados han sido comprobados cono favora--
bles,

Bl paladar anterior no se reconstruye en el maneanto de la operacifin
labial, en cambio, se usan oolgajos del tabique para cerrar esta regifn -

en el nmomento de la reconstruccidn malatina, operacidn que puede efectuar
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OPERACION SECUNIVRLA. Tas fistulas oronasales residuales en el alvéo
lo, por delant: o por detrés do 81, pueden cerrarse secundariaments gi -
son causa de mal aliento, relleno con alimantos o, salida de liquides por
la nariz. No es vecomendable corrarlas sistemticamente por la posibili--
dad de preducir allteraciones dentarias, vy abricse de nuevo si el colapso
maxilar debe corregirse por ortodoncia, Esta reqgifn deberd cubrirse des—-
pufs por una prédtesis dental que soporte el diente o los dientes gue fal-
taren y que tanbién pueda cubric el defecto prepalatino residual, los de-
fectos residuales del paladar duro o blande se cerrardn secundar iamente.

Si el resultado fonBtico no es aceptable, tras una terapfutica apro-
piada y despuss de dar tienpo suficiente a una mejorfa, hay que determi--
nar por examen fisinlégico y cefalanctria fonatoria o cenerradioscépica,
la capacidad velofarfngea.

Si el paladar blando es corto pero mdvil y la faringe presenta un ta
mario normal, pucde estar indicada una opzracién push-back. Si el paladar
blanlo es corto e invévil y la faringe es de tamafo normal o mis grande ~
de lo normal, estard indicada una faringopalatoplastfa. En algunos casos,
en los que el paladar es a la vez largo y mSvil, perc la faringe es extre
madamente ancha, pueden estar indicadas las intexrvenciones para reducir =
S0 tamano faringso, cavo la faringoplastfa de Hynes o la insercidn de ma~

terial libremente injectado por debajo de la pared vosterior de la farin-
ge. In los casos en los cuales la cirugia est® contrairdicada, se tendrdn
en cugnta las posibilidades de empleo de aparatcs protésicos para facili-
tar el lenguaje.




9, 2.1 PelnllLIradIon

Bl tratamiento cficaz ohliga a la consideracidn de los sigrientess -
factores: aspecto del paciente, incluyends tanto la -onfiguracidn {.ial
exterra conn la dentaria: locucién aceptable y, el éxito de su rehabilira
cifn, que es una combinacisdn de todo lo anterior, con el nivel mental fa-
miliar y propic,

010 NARIZ Y GARGAMLS, Estos nifos tienen una incidencia de otitis
media y pérdida de audicidn mds elta que la habitual. Bs importante el --
tratamiento procoz de las infecciones awditivas., £l otorrinolaringSlogo -
debe investigar y tratar la posibilidad de una sordera, Se atribuye una -
gran inmportancia al papel de las vegetaciones adenoideas y las amictdalas,
Su extirpacifn no maditada y traumatizante osti contraindicada por la po—
sibilidad de auvnentar el espacio velofaringeo, pero ofrecerd a menwio un

gran bhenefizio a estos nifios si se ejecuta cuidadosamente,

LOGOPEDIA, Prabablemente la funcifn del lenquaje es la mds importan-
te para los demis, aungue no necesariamente para el paciente. Talavia no
existe un método verdaderamente objetivo para valorar el lenguaje. Los mé
todos subjetivos pueden ser satisfactorios, pero estfn un poco eumascara-
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 inclinacifn del logopada a --
conseqpiiy un "lenguaje nornal”,

El problema mis inport:nte en el lenguaje de los nifios con paladar -
hendide es la nasalidad (hipernasalidad o rinolalia). Algunos no logran -

el cierre entre el palalar blando y la faringe, necesario para evitar el

escape nasal en la prolucciddn de todas las consonantes y vocales, con ex-—
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1o cual resulta une Falta de resononclo. Los ©onados que Don mayor L -

cusncla faltan son lasg c:onuo‘nnt'.:s sibilantes; cengloban los sanidos s, 2,
ch, 7 y g. Pusien desarrollar diferentes tipos de ceceo, de protrusifn la
teral o nasal. lLas consonantes explosivas se afectan frecucnlemente (p, =
b, t, d, ky g fuerte) porque hay wa presifin respiratoria insuficiente -
en la boca para pronunciarlas. Cuando la articulaci6n de todas las conso-
nantes es confuga, el lenguaije se hace ininteligible,

81 estd indicada, la logopedia es especialmente valiosa entre los 4
y los 8 afios de edad, aunque se puaden diagnosticar y correqgir tendencias
anomnales en nifos mis jévenes, Para &stos son miy Gtiles la enschanza de
los padres y la demsstracidn de ejercicios para aumentar la presifn respi
ratoria, que se continuarin con otros detallades en los mayorcitos, tedo
ello seguido wediante grabaciones magnetofénicas,

Otra solucifn al problema de la insuficiencia velofaringea puede lo-
grarse por medio de una prétesis, En ocasiones la deformidad del paladar
hendido mo puede tratarse funcionalmente por la cirugia, Los resultados -
postoperatorios pueden ser deficientes en cuanto al potencial funcional.
En estos casos, se ha logrado hablhtacién satisfactoria por la construc—
cién eficiente de un aparato de aytzla para el habla. La prolongacidn pos—
terior del aparato proporciona un cieyre parcial del istmo velofaringeo,
sobre el cual la musculatura faringea puede actunr, Tal aparai;o también -
puede usarse para proporcionar los dientes faltantes, cubrir los defectos
del paladar durc y proporcicnar sost&n adicional al labio por medio de un
engrosamiento en la prolongacidn vestibular. La retencidn del aparato se

logra por anclaje en los dientes firmes y restauvrados alecuadamente.




CUTDRADLIS DENTALLY

Debe subrayarse la bnocotancio 4o conservar Lo
denticidn en los pacientes con paladar herdido. los dientes firnes son -
esanciales para el desarrollo del orocess alveolar, deficiente en el frea
de la fiswra, Los dientes son indispensables para corregir por ortodoncia
la posicidn de los segmentos maxilares que tienden a oolapsarse y a tener
desarrollo defectuoso.

La configuracion facial y dentaria puede bacerse aceptable con fre——
cuencia; esto implica el uso ponderado de la reposicin ortodfntica de --
los seqmentos maxilares desplazados y de los dientes mal alinecados, susti
tucidn por pdcmtes fijos de los diantes que faltan, sustitucidn prol&sica
movible de los dientes cue faltan cuarnvio es necesaria la cobertura sinel-
tdnea de pequenos defectos residuales del palalar anterior, sacrificio du:
los dientes hipopldsicos, construccitn de un mayor espacio antoricr por ~
medio de intervenciones coaww las téenicas de injerto de Esser, el uso de
protesis anteriores mis amplias en casc de subdesarrollo maxilar notable
y de reseccibtn de dicho hueso cuando esté hiperdesarrollado,

TRATAMITNTO EN BQUIPO. Como hemos visto, los problemas de rehabilita
citn de la hendidura palatina requieren de los servicios nfiltiples de las
diversas rawas terapduticas, por tal wotivo se han desarrollado grupos --
que llenan todas las necesidades., Entre los participantes en este esfuer-
zo se incluyen el pediatra, cirujano, odeontdlogo infantil, ortodoncista,
prostedoncista y foniatra. Adewds del personal clinico, los trabajadores
sociales y las enfermeras de ‘salud pblica contribuyen on gran parte al -
fucionamiento de programas terapéuticc)s de la rerdidura palatina. Los —-
problemas especiales‘ reguieren los servicios de un psicdlogo y gran nlme-
ro de especizlistas médicos en algunos casos, Es 1égico que se desarro-—-
llen centrus para el cuidade de los niflos con paladar hendido en los luga
128 eh gque estos servicios pued:m‘lograrse. El diagndstico y plan de tra-
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El Gnico ponto débil on ol tratondoroo por ogquipo es el peligro do una at
mdsfera imperscnal que puede cvitarse con whnz buena crganizocifn y b in-

terts genuino on tadas las actividades de sus mienbros,

RESULTARDS DEL TRATAMIENTO. A pesar de todas estas medidas, cierta -
proporeién de pacientes permanece con una diccién defectuvosa. Los resulia
dos son, par 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 gencral para registrar los resultados de una manera espe-
cial.

Es evidente que la cirugia es solamente un eslabdn en la cadena vi—
talmente necesaria para proporcionar al nifio con paladar herdido su lugar
adecuadlo en la sociedad,

10. HIPEROSTOSIS CORTICAL, INFANIIL (SINDROME DE CAFFEY-SILVERMAN)

Este sindrome afecta a nifios menores de 6 meses de edad. Sus manifes
taciones més constantes son;

a) turoracidn bilateral sobre el maxilar inferior u otros huesos
b) evidencia radiogrifica de neoformacifn &sea en osta regibn

¢y hiperirritabilidad y,

d) fiebre discreta

Hasta la fecha se han descrito por 1o menos 200 casos.

Es posible que el sindrome sea producido por una anamalia congénita
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la consiquiente vcidn Ssen sukporidstica.

El trastorno obedece a una herencia daninante autos@mica (se observd
la afectacién de 11 hijos de una familia). Su aparicién es probablemente
mds frecuente de lo que se sospecha, puesto que la participacitn pucde --—
ser discreta v su resolucidn bastante ripida. Se observa en 3 de cada 1000
pacientes menores de 6 nases de adad, Se ha descrito una tasa de mortali-
dad baja.

Auncre el comienzo en la mayoria de los nifios tiene lugar de los 2 a
4 meses de edad (promedio 9 semsnas), se ha cbserva_dd radiograficamente -
en época tan btemprana como de 5 semanas y tan tardfa como de 20 meses des
pués del nacimiento.

10,1 MANTFESTACIONES GENERALES

FACIES, la tumoracifn es tan notable que la afeccifn puede diagnosti
carse con considerable exactitud incluso antes de la evidencia radiogrifi

ca confirmativa, Es una tumoracidn simétrica, que se logaliza sobre el ~-
cuerpo y la rama del maxilar inferior. Es frecuente cbservar también pali
dez,

PARTES BLANDAS, la afeccifn se inicia por tumfaccién sensible de —
Llus partes blandas de la cara, alrvededor de las &rbitas, del térax o de -
las extremidades. Esta tumoracidn sufre a menudo, remisiones y exacerba—
ciones, ks de consistencia firme y, con frecuencia, tan dolorosa qué lle-
ga a producir sewioparilisis de una extremidad, No se acampaiia de enroje-
cimiento ni de auwnentc de calor.
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de Ja mitad de los pacientes aparece ancwia, loucocitosis y elevacidn de

la velocided de scdimentacidn globular,

SISTEMA FSQUELELICO, El hueso que ostd afectado con mis frecuencia -
es el maxilor interior, por lo menos en 3 de cady 4 pacientes que mes-—
tran participacifn del maxilar, Con menor frecuencia se afoctan la clavi-
cula, tibia, clbito, f{&mur, costillas, hmero, maxilar superior y peroné,

En general se afectan varios huesos al mismo tiempo.

La neoformacion osteoperibfstica, que aparece mis a manudo durante la
novena scmana, se resuelve poco a poco. Aunque la reselucifn camleta tie
ne lugar de 3 a 30 meses despuds (promedio 9 meses), la evidencia radio-—
grafica pucde persistir durante varios afios. Se han descrito puentes 8seos
entre el radio y el clbito y entre las costillas, Es comin la incurvacién
de la tibia hacia adelante, Se ha descrito derrame pleural en los casos
en los cuales existia participacitn de las costillas. Aunque raras, se —
han observado recidivas del trastorno.

10.2 MANIFFSTACIONES ORALES

Anteviormante se creyd que era necesaria la participacitn del maxi—
Lo para establecer el diagnéstico de la afectacitn, pero se ha visto ——-—
(que no es asi, No obstante la tumoracifn del maxilar es el signo mis co—
nurmente presente. Enoan estuldio de 1l casos, quedd demostrado que en 6 -
casos el fnico hueso afectado era el maxilar inferior. Un estudio sucesi-

vo desnostré que la fiebre no produjo efectos sobre el esmalte o sobre la
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1.0.3 ANATOMIA PAIOLOGICA

Se han realizado varlos cstudice microscSpicos, ¢ las fases temprae-
nas se observan focos do leucccitns neutréfilos polimorfonucleares bn el
interjor del periostio. Este se encuentra tumefacto y tiene aspecto mucoi
de, habiendo perdido sus limites bien definidos y mezclandose con el nfis~
culo facial y terdones. En esta fase existe clerta semejanza con el osteo
sarcama, Las pequenias arterias del periostio y de las partes blandas su—
prayacentes muestran proliferacidn Intima. En las fases tardfias se deposi
ta hueso nuevo escasanvnte vascularizado e incompletamente formado. En es
ta fase no se observa hemorragia ni inflamacifn.

10.4 DIAGNOSITCO DIFERENCIAL

Deben tomarse en cuenta la parotiditis epid&mica, la osteomielitis -
vacunal y pifgena, el tumr parotideo, el raguitismo, la sifilis congfni-
ta, el hanatoma subperifstico, el escorbuto y la intoxicacién por vitami-
na A,

10.5 PRUERAS DIAGNOSTICAS

ELl estudio radiogqré&fico, no solanente del maxilar inferior, sino tamn
bi&n del térax y de los huesos largos, confirman la impresién clfinica, En
los casos con acentuada aposicidn fsea estd elevado el nivel de la fosfa-
tasa alcalina sérica. Con frecuencia (en mds del 90% de los pacientes) --




existe elovacidnr de la velotidad 2o sediwventacifn globoler o omenes -

anemia y leuwcocitosis. S ha oboorvado también trantooitimpenid,
1i. OCLAUMANDIBUIOLUTISCERALTA (SINDROME. DE HALLERMANN~S IREIFE)

Este sindrome consta de discefalia, nariz en nico, hipeplasia madibu

lar, enanismo proporcicnade, hipotricosis y esclerdticas azules.

Virtualmente todos los casos han sido esporiidicos. No existe predilec
cifn por un sexo determinado, El sindrome 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 padre e hija, no se pueden -
aceptar estos casos camo ejenplos del sindrome. (on una excepcién, los es
tudios cromosfmicos han sido normales.

11.1 MANIFESTACIONES GENERALFS

La estrechez de las vias afreas superiores pueden ser causa de difi-
cultades en la alimentacifin durante la primera infancia. La newronfa, las
dificultades alimenticias acentuadas, o ambas eventualidades, pueden con-
dwir en varios casos a la muerte del nifno.

FACIES Y ASPICTO GENERAL. Ia cara es pequefia, con nariz larga, delga
da, afilada y en forma de pico, mentSn retrafdo, y un crénev malformado,
a memylo abmmbado. Ia bragquicefalia se acompafia a menudo de abonbamiento,
en espacial en las regiones parietales y frontal, Puade existir también -
microcefalia discreta e hipoplasia de los huesos malares, aungue se trata
de manifestaciones constantes, Casi todos los autcres han descrito hendi-
duras y dehiscencia de las suturas longitudinal o lomboidea, asf como o—
clusidn retardada de las fontanelas,
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CICS. Log pacientes afectados de procesos no diagnosticades con ance
riovidad, tierden a visitar al oftalmdlicgo a causa de altevacidn visual -
por catarata cong@nita, La microftalbwia de intensidad variable y la cata-
rata cong@nita bilateral son manifestaciones virtualmente congstantes. Las
cataratas son mis bien raras, va que con frocuencia se cbservan do manera
espontinea. Puade existir glaucoma secundario. Dentro de los casos que se
han descrito, alrededor del 15 al. 25%, se han presentado escleréticas azu
les, asl como sinequias posteriores, afaquia y neombrana prepupilar, A cau
sa de la disminucifn de la visifn, muchos pacilentes pueden presentar nis-
tagino, estrabismo, o anbos. Las manifestaciones oculares adicionales han
gido extraordinariamente analizadas,

NARIZ. La nariz es delgada, afilada, y a menudo, incurvada. Combina-
da con la hipoplasia del mawilar inferior, dan 2l individuo un aspecto ra
ro, Varios autores han destacado la desviacién del tabicue.

PIFL ¥ APENDICES CUIANECS. la hipotricosis, en especial la del cuero
cabelludio, cejas y pestanas, han sido una manifestacién constante. El ve-
1lo axilar v pubiano pueden ser tambi®n escasos. Es mis notoria la alope-
o’ an lag regiones frontal y cccipital, aunque es particularmente inpor—
tanbe en las lineas de sutura.

La atrefia cutfnea se limita sobre el cusro cabelludo y a la nariz.
La piel del cuero cabelludo es delgada y tirante, vy son prominentes las ~

venas de la calota. Alteraciones similares, aurvpie focales, se observan ~
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11.2 UIRAS MANIFESTACLOHRS

Son poco frecuentes las ancvallas esguelétices, y no se limdton a la
cara y al créneo. Se han descrito osteoporesis, sindactilia, lordosis y -
estolosis, o anbas, y espina bifida, Las escépulas son comunmente aladas,
Se ha descrito tamhifn hipcgenitalismo, 4

11,3 MANIFESTACIONES ORALES

La anoralia oral mids canln es la hipoplasia del maxilar inferior, Se
trata de una manifestacidn constante y se acompafia, a menudo, de una bar-
billa cutdnea doble, con un hoyuelo o hendidura central. La rama ascenden
te es por lo general corta, puede faltar el cfnmdilo, o la fosa puede ser
hipoplisica. El examen radiogrdfioo de la articulacitin temporomaxilar re-
vela una alteracifén caracteristica. La articulacifn est§ desplazada cerca
de 2 an hacia adelante (nommalmente la articulacién est§ situada justo -
por delante del meato auditivo externo), El paladar es alto y estrecho, y
los senos paranasales estfin disminufdos de tamafi, Se ha afirmado de ordi
naric que la boca es pequena,

Las anonalias denterias represcentan una manifestacifn constante. Se
ha descrito ausencia de los dientes, persistencia de los dientes deciduwos,
maleclusion y bocado ablerto, malfomaciones de les dientes, y caries acen
tuadas y prematuras,. Se han observado dientes supernumerarios, asi como -
dientes natales,
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de los nervios crancales, ored la siguienis divisiln:

a) combinacion de pardlisis del séptiro v soxto nervios craneales,

Posteriormente, varios autores anpliaron estu clasificacion para in~
cluir la porticipacidn de otros nervios cronzales. lLas apomalias adiciona
les pueden incluix,

b) ancazlias de los miembres por reducciéin,
) defectos de la parsad toridcica vy,
d) retardo wental.,

S§i los criterios minimos para el sindrome dz Moebius incluyen tan s6
lo el apartado a), entonces tedos los cjemplos son en apariencia asporddi.
cos. Hasta la fecha se han publicads alrededor de 160 cesos. La preporcifin
de myjeres a varones afectos es igual.

12.1 MANTFESTACIONES GENERALES

En el recién nacido puede ser evidente la facies en forma de miscara,
auvue en esta effoca puele pasar, a mendo, inajvertida. De ordinaric, la
pardlisis facial bilateral imprime un aspecto simBtrico a la cara, aungue
1a variabilidad en el grado de participacién de cada lado de la cara o de
4 & porciones superior e infarior do la misma puede ser causa de asimetx{
a significativa. In ocasiones, sblo existe pardlisis unilateral del ner—
vio facial, La perdlisis del sexts nervio es la manifestacisn mds comn.
Pualen afectarse adends casi tdos los restantes nervios crancales, poro
predaninan el tercero, quinto, noveno y duodécino,
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estrabigno, Son frocusnbes 1oz plieguss del epicanto, Algunns pacientes -~
puclen ser incapaces do cerrsr sus ojos durante el sueho, o incluso duran

te la vigilia, lo que os causa de conjuntivitis o ulceraci®n corneal,

Bl puente nasal es; a wenudo, elevado y ancho, sobre tode durante la
primera infancia. la anchuca 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 praninencia hanifacial superior,

La abertura de la boca es pequeha, sus fngulos no cierran bien y pan
miten que escape la saliva, Los intentos para abrir la boca producen muy
pocas variaciones, A medida que el nifo crece puede observarse unna mejo--
ria definitiva, aunque lenta, en su capacidad para abrir la boca y para -
alimentarse de modo adecuado. La alimentacifn defectuosa durante el pri--
mar afio de vida es causa, a menuwdo, de crecimiento escaso.

Es frecuente la hipoplasia unilateral de la lengua, auncue también -~
puade haber hipoplasia bilateral. El grado de hipoplasia puede ser, en —
ocasiones, extremo. Pueden hallarse fasciculaciones musculares de la len-
qua, Se observan, a menudo, motilidad palatina defectuosa, succifn y de--
glucifn ineficaces, voz ronca, y alteracifn del habla.

Es posible que los pabellones auriculares sean nommales. Sin ambargo,
pueden ser voluminosos, con escaso cartflago y con protusifén lateral., In
ocasiones, son hipoplésicos, pero michos casos de hipoplasia acentuada —-
quiz no representan ejemplos verdaderos del sindrome de Moebius. De la -
misma forma, los defectos, descritos en ocasiones, de la audicién con es-




tas orejas hipoplésicas scnomamifestaniones raras en el o] wveees oo Wode-

biusg,

Froel 15 % de los casos se obscerva hipoplasia o aplasia bilateral, -
unilateral, o asimétrica del mlsculo pectoral mayor. Purde cxistir polite
lia o atelia. Se observan en occagiones, curvaturas vertebrales, pero, por
regla general, sOlo en aquellos casos asociados con artrogriposis,

Alradedor del 50 % de los pacientes presenton defectos de 1os miome-
bros. Las deformidades de los pies constituyen un 30 % de ellos. El1 20 ¢
restante comprende en primer lugar hipoplasia de los dedos, sindactilia,
o deformidades por reduccifn mis acentuada de los miembros. Con menor fre
cuencia se observa clinadactilia, polidactilia, contracturas articulares
y lwdacién congbnita de la cadera.

Del 10 al 15 % de los pacientes son retrasados mentales. El gralo de
retardo mental es par lo general discreto. Las valoraciones del desarro~-
1llo psicomotor precoz tienden a ser erroneamente bajas. las deformidades
fisicas acentuadas son causa, a menudo, del retardo relativo en el desa--
rrollo psicamtor aparente, que tiende a desaparecer a medida que crece -
el nino.

12.2 MANIFESTACIONES ORALES
Con frecuencia, el maxilar inferior presenta hipoplasia discreta o -
mxlerada, y cuando se acompaia de abertura poquefia de la boca produce el

aspecto de la hipoplasia hemifacial inferior,

12.3 OTRAS MANIFESTACIONES




Otras manifestaciones raras pueden sor defectos cardiacos cong@nitos,
arormalidades del aparato winario, hipxgenitalismo e hipogonadismo,




CONCTLUST OWTH

A través de este trabajo de investigacion, hawos podido corcluivr que
las malformaciones congénitas son anomlias anatfmicas que se¢ presentan -~
al nacer, que pueden sevr imcrosofpicas o micrvoscfpicas, superficiales o -
dengro del organisino.

Se considera que son producidas por factores genéticos, factores am-

bientales, o bien, por una compleja interaccién de estons dos factores,

La mayorfa de las malformaciones que se presentan a nivel de cabeza

y cuello tienen su origen durante la transformacifén del aparato branquial
en estructuras de adulto, Con frecuencia se producen vor un agente inci--
dental actuando sobre determinada predisposici6n gen&tica. Dentro de es--
tas anomalias, la que se presenta con mayor frecuencia es el labio lepori
no simple y complicado, pero existen otras de especial interés para el ci
rujano pléstico, que son descritas como sindromes por encontrarse asocia-
das e incidiendo en grupocs especiales.

La mayorfa de las malformaciones son tratadas por medio de la ciru--
gia plidstica en copbinacién con otras ramas de la medicina, como lo es la
{ "antologia, pero existen otras tan conplejas, que incluso puaden llegar
a producir la nuwerte.

Bvitar las malformiciones congénitas es la meta de los profesionis—

tas que se han dedicado a su investigacidn y estudio, es un ideal que cam




partinos y que probablemente en un futuro se logre si la ciencia siaue
avanzando come hasta ahora, venciendo a la mayoria de los padecimientos
que aquejan al hombre.

Hoy en dia, continuan siendo un misterio las causas de muchos pade
cimientos que son de origen gengtiom y, debido a la escasa informacitn
con la que contamos, sabemos que todavia no se puede intervenir y menos
precisar, si un individuo tiene cierta predisposicién genética para que
algln agente teratdSgeno actue sobre &l. Por otro lado, podrian evitarse
en gran medida, los factores ambientales que conccemos camo teratfSgencs
si 'la informacitn que posecmos de &stos, no se quedara solamente a ni--
vel midico y se diera a conooer a la poblacifn en general; lo que consi
deramos de vital importancia si queremos evitar que sigan naciendo se-~
res con este tipo de padecimientos.,

pPor lo expuesto anteriomente, consideramos que, as{ como se han -
realizado programas de control natal por wedio de la Planificacifn Fami
lar y a través de los diversos medios de difusifn com radio, televi--
sidn, etc., y contawdo ademds con la participacifn de las instituciones
que componen el sector salwd (1.M,8.8., 1.S.5.8.T.E,, etc.). podria lle
varse a cabo una campana que sirva de orientacifn para evitar las mal—
fopmaciones congé&nitas; haciéndo llegar esta informacion principalimente
a las zonas marqginadss. (Creenos gue de esta manera se acabarfa con los
mitos y leyendas que existen acerca del nacimiento de este tipo de per-

sonas. y, oot 1os diversos problams para su adeptacidn social,

Peperams que pueda ser de alguna utilidad + las futuras generacio
nes, la presente tesis.
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