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-~ PROLOGO -

Es de gran interés para mi poder elaborar el tema *Sindrome
del Primero y Segundo Arcos Branouiales®, conocer las anomalfas con
génitas que presentan las personas afectadas y voder ayudar a su t=
teniento funcional, estético y mental, para reincorporarlos a la so
ciedad eliminando as{ sus complejos,

Iniciendo esté tesis nos referiremos primeramente a la em—
briologfs y desarrollo de la cara, las cuales aunadas cumplen las =
necesidades de funcién y formacién del organismo, esto es con el —-
fin de establecer un diagndstico y un plan de tratamiento acertado-
cuando surjan deformaciones de origen congénito.

FProseguiremos con lz etiologia de las malformaciones congé-
25; los factores genéticos, ambientzles, agentes teratégenos qui
micos e infecciosos,

Continuaremos con las generalidades de estos Sindromes como
son: La Bmbriologfa, Patogenesis, Btiologfa, Caracteristicas P{si--
¢z Gensrales, Clasificacidn, Tratamlento y Los Conceptos Actusmles.

En el sipguiente capitulo describiremos a cada uno de estos-
Sirdromes con su resnectiva etiologia, caracterfsticas fisicas, ora
lez v =u tratamiento.

Zos Sindromez que involucran e el Primero y Segundo Arcos -
Sronquisles son; Sindrome de Apert, Sf{ndrome de Crouzon, 3{ndrome -
de Grelg—ﬁlpertelorismo Orvital, Pisura Labizl Grave, Fisura Medial
Paledar, variz 5ffida, Hendiduras Paciales, Sindrome de Pierre -
Rotin y nor dltimo el Sindrome de Treacher Collins.

En el nenfltimo canitulo se nresentan casos clinicos de al-
cunos de estos Sindromes, tratados en el Hosnital General del Cen--

tr> lédien la Raza, los cuales son controlados por el Dr. Guillermo
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Zafios Aparicio.

He realizado este tipo de tesis poraue considero uno de leco
sroblemas frecuentes en los diferentes medios sociales, para lo cud
he incluido 1o cue considero son nociones vrealiminares de estas al
teraciones, ya gue he querido gintetizar, tanto come me ha side 0~
3ible, los datos existentes con respecto a los mismos, =nfocdndolos
wiicazente a agquellos oue nueden ser de meyor interds rara lz odon-
tologda, en especial del Cirujano Dentista, desde 1la embriologsin -
correcta, es decir, el desarrollo embrionario humane sin maliormach
nes, haste 1n descrineidn en varticular de todas lae anomaliss cons

= 35
-~

tituyentes del 5indrome del Primero y Segundo Arcos Branaguinles,
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CAPITUIO I

EMBRIOIOGIA Y DESARROLLO DE LA CARA

DESARROLLO DE LA CARA.- BEn la tercera semana de vida em=-
brionaria el embrién humano mide 3rm, de largo aproximadaments
la mayor parte de la cara estd formaax por una estructura esf§
rica la cual corresponde a la prominencia frontal o proencéfal
Esta prominencia est4 cubierta por una delgada capa de mesoder
mo y por ectodermo. Debajo de esta estructura se encuentra un
surco profundo, que corresponde a la fosa oral primaria o esto
modeo que estd limitada por el arco mandibular en. su parte pos
terior, lateralmente nor los procesos maxilares y en la parte-
sunerior por el nroceso frontonasal. En la fase inicial del de
sarrollo, se pueder avreciar dos depresiones una lateral y otm
anterior al arco mandibular, las cuales se unen en
central, pera mis tarde desaparecer, El centro de las estructu
ras faciales en desarrollc corrasponderd a una depresidn ecto-
dérmica, el estomodeo, que en el embridn de cuatro y media se-
manas estd constituido por una serie de elavaciones formadas -
por la nroliferacidn del mesénaquima. El estomodeo se profundi-
za para encontrar el extremo guperior cerradod de la faringe -~
primitiva, esta separado de estd por la membrana bucofaringea
que consiste de dos capas epiteliales. Ademds se encuentra una
fosa ectodérmica, denominada fosa de Rahke, que deriva del es-
tomodeo y de elevacibén al 1ébulo anterior de la gléndula phtui
taria. Dado cue la carn oue cubre el estomodeo es de origen eg
todérmico, la cana que cubre al las cavidades nasales, la cavi

..‘2
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dad oral, el esmalte de loc dientes y las glédndulas salivales
también serdn de origen ectod€rmico. La comunicacidn de la ca-
vidad oral y la faringe orimitive rueda establecida entre la -
tercera y cuarta semana de vida in dtero, cuando se realiza la
runtura de la membranz buco-farinrea.

La cara deriva de siete nrocesos; Los procesos mandibulaw-
res, los cualez e unen con los dos nrocesos mexileres; los -
dos nrocesos nascles lstersles 7 ¢l nroceso nasrl aedio. Los —
nrocesos maxilares vy mandibulares ge oricinen del nrimer nareco -
bronouial mientras que las nrocesor nzsales latercles se orici
nan del nroeeso Trontonazal,

Un cembio sifnifiertivo de la confirurccidn de la cera,
resulta de 1la répidn nroliferccibn del mezoderno cubriendo la-
norcidn snterior del cersbro. 3sto rroninencia dexd origen o -
1o mavor narte de Los estructurszs medin y suroriores de la cam

Jontinuz la rormscifin ¥ nrofundinreids de lrs fozse nosnles r-
-7

dcd estomocdeo, reclisondose la divieifn e 1o wevie nooterior

dei wrocesofronton~zol 20 ¢l crocsre woord oelic - losm dor ars

(¢}

gsos nnanles loterclec, Tna nroeecns soroloterrler se oncuen-
tron advoeentes 2 Log wrocazos werilcrven oovrnde foanrtdes de -
e¢llon nor el surco nasalarringl. BY nroceso nosel medio, 2l —-
nrincivnio, es mfs larzo aue el mranazo nreclintare™ deteniendo
rds tarde au crecimientny el rrereno nasomediane eo redondo ¥
sug evtranos infernlatercles zon mroninentec ¥ farmon los pro
carne globulares rue =@ encuentr:n unidos rrimerrmente con los
procesos mexilares en ambos lodos, zin estrr funionodon,

71 nroceso nesolsterzl no contribuye ~ limitrr el labie -
sunerior, Los cambio= subsecuentes ce refieren vinicamente z 13

uniones de los diferentes procesos, fusionirdose entr

o]
D
™
=
w0
wn
=t

desanarecer los neaue’ios surcos nue los senaren,
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Sintetieando el ‘estomodeo estd limitado por:

7).~ I05 procesos o anéfisis mindibulares en la narie posteri-
or,

bh),- i0s nrocesos marilares a louw lndos

¢).~ I2 nrominencis frontsl en direecién craneal; a los lados

de la »rominencis y por arribe del estomodeo se loenli

28 1o, e=
minencin

1lamsdn nlacodas naszsal,
Log

nrocesos nasolaterales forman el ala de la nariz, ¥y -
el nasal

medio Torms las norciones medinss de la nariz, labio =
superior, =mxileor y todo el niolader arimario. Los nrocesos mo-

wilares crecen en direceidn interna acercdndose a los nrocesos

nasaley €stos se fusionen entre s{ desanareciendo el mesodrmo -
aue los

senzraba, narn mis tarde unirse 2 los procesos mivilo-

reg a los lados, auedando asi Tormado el labio sunerior mor 1®
nrocesos meXilares y el nesomedinnoe. Ademds los wnrocecsos mavi-
lares ce fusionan con lo= nrocesos mandinulares nar: Jorney ~-—

los carrilles v repir el tama

o definitivo de 1n boezn,
Los wrocesor nmavileores v los nrocesor nasolemterales se -—
unen solo ovendo el gurco nosolsprimal =e convierte en un tu-

Ho ocue corresponde &l conducto nacolnsrinmsl ouve vierte en 1z -
nariz el liruido nroveniente del zoe

sgeo conjuntivel del ojo. Re-
cientemente Politzer, h-

soatenido ~ue el conducto nosolnrie-
mal noce del saco conjuntival del ojo, como un erecimiento eni
telial indevendiente hzeim nbejo, siguiendo de cercc la linea

de cierre del antisuo surco nasolagrimel. Los nrocesos nisomes
dianoss se Tusion:n tanto en la sunerficie como & nivel més --
nrofundo ¥ las estructuras formadas jor la fuzidn de estos nro
cesos recibe en conjunto el nombre de sesmento intermaxilar, -
rve consiste en:

1.~ Commonente lebizl aue form~ el surco del led
1lamado Filtrum.

TR



2.~ Commonente maxilar superior, el cual consta de los cuatro
incisivos.

3.~ Comnonente palatino cue forma el paladar primario triangu -
lar,

El segmento intermaxilar continda en direccién cranegl =
con la nmorcidn del tabioue nasal que nroviene de la prominen=
cia frontal.

FORVACTON DEL PALADAR PRINARIO.- Entre 1z nuinta vy la sex
ta semans de vide intrauterina se forms una estructurs liamadz
paladar primerio, de la cual se derivard el labio superior v -
la nporcidn anterior del proceso alveolar superior. Lo orimero
aue sucede es la elevacidn de los bordes de lzs foszas oifatori

iy, a lo larro del limite medio inferior. Lors bordes de log T

< jo |

sas olfatorias estdn formadas nor los nrocesos neseolotercies

los procesos marilares., Los m'reenes inferiores de las fosas

] <

crecen hacie la narte media haste encontrarse ¥y unirse entre -
=i reduciendo el t-mefio del orificio externo de laos Tomne, 3e
observen los extrenos cerrados de los sanos naszles inmediato-
mente por arriba del orificio bucal; si estos eXtremor e abri
eran en este modo, los conductos nasales se abrirfan hacia la-
cara y no hacia la cavidad oral; se observe un cambio en la re
lecidn topngrifica del saco nasal y la anertura de los eXtre--
mos cerrandose hacia la cavidad oral antes de llersr a los ne-
riodos finmles; estos cambios se efectiian durante el crecimien
to diferencial, con denresidn del mesodermo noralelo al orifi-
cio orcl y con crecimiento hacia adelante del arco mendibuler.
L2 base del saco es llevade a su nosicidn cdyreente a la cavi-
dad oral nrimeris en trnto se alarge la recidn situnda inmediz
tamente nor arribs del orificio oral.

Los bhordes medio y laterales de 1z parte brju de la fosa
olfatorin se unen vpor una norcidn enitelial aue hece esta uni-

én permanante, no obstante en el extremo cerrado del spco for-

e s



mado vor la fosa olfatoria, el epitelio se va adelgazaendo por
el crecimiento de las porciones adyacentes y no es reempleza-
do por mesodermo, la membrana nasobucal resultante, sevpara la
cavidad oral primaria del saco olfatorio aue va de la fosa a -
la abertura en la cavidad oral formando el coana primitivo.

La barra horizantal de tejido formado por la unién del -
ceso nasal medio con los wnrocesos nasales laterales y los pro-
cesos maxilares corresponde al nzladar primario.
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Fig. l.- Paladar Primario *Primitivo", Seccién Frontal

FORIACTION DE LA NARIZ.- Mientras se forma el paladar ori-
merio, el arco mandibular realiza cambios en su desarrollo que
1leven a la aparicidn de un surco medio y dos pequefias fosas a

cada ledo de la 1linea media, oue resultan de la unidén del epi-
telio aue cubre sus vparedes.
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El desarrollo continuo de las caracterfsticas faciales ——
posteriores es el resultado del crecimiento diferencial de las
regiones de la cara; el cambio mds significativo es traido por
el lento crecimiento en amplitud de los derivados del proceso
nasal medio, en comparacién con otros derivsdos de los procesa
maxilares y nasolaterales durante periodos posteriores de vida
embrionaria, mientras que el tercio medio de la cara crece en-
direccién anterior y se onrime en otras 4reas suverficiales; -
de esta manera es formada la nariz propiamente dicha, y los —-
" 0jos oue estaban situados en los aspectos laterales, vienen a
ocupar su posicién cerca y a los lados de la nsrigz.

Ie nariz no estd totalmente desarrollada en el recién na-
cido sino que tiende a ser achatada, y no es sino hasta lz pu-
bertad cuando desarrolla su verdadera forma y tamafio. El creci
miento de lz mandfbula sigue une curva muy particuler; durante
el desarrollo inicial de la mandibulz, es pecueiia en relacién
con las demfe morciones de la cara y mis tarde su crecimiento-
en longitud y anchura supera alguncs etavas del desarrollo pa-
~latino, deteniendo su crecimiento posteriormente. El feto mueg
tra una micrognacia mandibular fisioldsica aue desanarece des-
pués del nacimiento. Bn la vida embrionaria temprana, la cavi-
dad oral es muy emplia pero conforme se va uniendo 2 los proce
cos mandibulares y maxilares para formar los carrillos, la —-
amplitud disminuye considerablemente.

Pig. 2.~ Vista anterior; desarrollo de la nasriz.
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Fige 3o Vistz inferior; el naladar vrimitivo y la fosa
n2sal primitiva. La flecha situeda en el orificio nassl permi -
te localizar el vplano de la cavidad nasal. Bl paladar‘primiti—
vo se desarrolla en un vlano inferior.

Pig., 8.~ Aspecto definitivo de las cavidades faciales
Seceidn frontal. Cabeza de feto humano de 7% dfas.

0jo

Fosa nesal defi-
nitiva.

¥axilar superior
Paladar

Boca

Labio inferior
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DESARROLLO DEL PALADAR SECUNDARIC.- Ya commletado el de--
sarrollo-del paladar primario, le cavidad oral orimitiva es un
conducto muy corto aue va de la fose hreie la cavidzd oral pri
maria, ciendo nue sus aberturzs eviernas e internas estdn sens
redas de la cara v de 1a cavidnd ornl nor el mnalader nrimario,

Haste ahora hemos wvisto que el palagder nrinario derive dd
sefmente intermaxilar y cue forma el 1labio sunerior ¥y 1la nor--
cidn anterior alveolar, en este momento la cavidsd oral nrires-
ria avmenta en altura y el tejido cue =menarr las dos fosas na-
salea primitivae, crece heciz abaio v atrds nars formar el ta-
binve nasal; en este momento ln cmvidad oral nrimariz tiene un

techo incomnleto en forma de terragurs forazdo hneia adel=nte
or

por el noladar wrimcrio r nnein los lad nor la zumerficie —-
oral de los procesos mavilares. La morcifn nrincipal del‘pala-
dar norinario definitivo es formada nor lss erecrecencies laming
res de los nrocesos morilares llemodsze nrolongaciones o erese-
tos nelatings que anarecen en el embrida en le sexta semana T

descienden oblicusmente hacis =mbos lrdos de 1lp lensus, 1a cud
en la séntina semann se desol-ra heelia absjn ¥ 1ns crestes ne-
latinas ascirnden y se tornan norizontales, Cuando las erestas
nalatinns estdn en noreidn vertiecal, forman el nroceso paleti-
no aue ze extiende hacia atrds vy llega hagta los maredes late-
rales de la fTaringe., Durante la octave sgemqona, las nrolongacig
nes nalatines se acercan entre sf{ hacia la linea medin, se fu-
sionan con el paladar nrimerio triansular 7 el agujero insici-
vo nuede considerarse el detalle medizno de senaracién entre -
los peladares primario y secundario, Al tiempo en ocue se fusio
nan las nrolongaciones palatines, el tabinue ne=sal crece hecia
abajo y se une con la superficie cefélice del walndar neoforma
do. El paladar secundsrie oueda formado por los nrocesos pala-
tinos y desopuéds de oue 12 lenrum ha asumido una nosicidn més -

inferior y los procesos han tomado la posicidn horizontal, aue

(Xe)
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dando separada le cavidad nasal y las fosasnasales, las porecio
nes anteriores de los vrocesos también se unen al tzbicue now-—
sal, en esta regidn anterior, se desarrolla el nalsdar duro, ~
en la regién posterior se desarrolla el paladar blando v 1la w-
dvula. La uniédn de los vrocesos es debida a un crecimiento ace
ntuade en el mesodermo de los mismos nrocesos. Al unirse los -
procesos o crestas palatinss permanece una nequefia hendidurs -
en la 1inea media ocue se va cerrando de adelante hacia ztrds;

en las fases mfs tempranas, se nresenta una sutura enitelial -
entre los dos procesos, mfs tarde el epitelio que es invadido

de mesodermb, y vnosteriormente es substituido nor restos enite
lizles gue permanecen durante toda la vid<. El epitelio persis
‘te en la vorcién anterior donde el vnaladar secundario se une -
con el primario, este enitelio forma dos bandas en esta reridn
aue emniezen en la cavidad nasal v se unen ebzjo con el enite-
lio oral, ésta es lz vparte princinal de los conductos nasopala
tinos. 'Cabe recordar que no todoe el naladar proviene de log --

nrocesos palatines sino ocue sélo forman la norcidén central del
naladsr duro y el nala

: dar blando, mientras cue el techo en for
ma de herradura proviene de los nrocesos maxilares, quedsndo -
senarado el labio del palndar por un surco noco profundo en cu
vo fondo se observan dos elevaciones eniteliales, la exterior-
corresponde a la 1&mina vestibular y la inferior a la lémina -
dental:; mis adelante el proceso alveolar deriva del mesodermo

situdndose entre estas dos ldminas. La papila palatina se de-—-—

sarrolla demasiado temprano como una prominencia redonda en la
parte anterior del naladar adonde se observa también ls ruga -
nalatina que cruza transversalmente. En esta etapa, el labio -
muestra una clara divisién con respecto a unz suave gzonz exte -
rior Pars Glabra, y con resnecto a una zone interna linmitads -
con Tinez Villi-Pars Villosa; lz porcidn central de estr zonn -

es nrominente y formz el tubdrculo del lsbio sunerior; este tu
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bérculo se conecta con la papila palatina con un repliegue 1lla
mado frenillo tectelabial; el proceso alwveolar sigue su proce-
so de crecimiento mientras gue el frenillo se separa de l=2 pa-
vila y permanece unido &l labio con el puente alveolar. En la -
mand{bula el nroceso alveolar crece gradusimente en la cavidad
oral dentro de los limites del surco labial, este se profundi-
 za parz formar el fondo del saco vestibular gue se extiende w
posteriormente en las regiones limitadas por las mejilles.

T
LG

14

e
PO

- , )
\\\q i : Procesos palatinos
- \ fusionzdos

Cavidad buczl defi
nitiva.

Pige. 5.~ Paladar secundario; soldadura del sento nasal y
de los urocesos palatinos. Seccién Prontal, cabeza de feto hm-
mano de 60 dfas. '

.‘.n
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Pig, 6.~ Vista inferior;.paladar secundario,

CAVIDADES NASALZS.- Las fosas olfatorias, hacia.la sexta
semana, se nrofundizan no s6lo a cousecuencia del crecimiento
de los nrocesos nasales alrededor de las mismas sino tambidn «
por el dasarrollo de las propias fosas nrimitivas gue pronto -
ge abren cemino hacis lz parte supsrior de la cavidad oral, =l
introducirse en el mesénouima adyacente. En la etava inicial,-
las fosas nasales estdn separadas de la cavidad oral orimaria

por lz membrana buconasal, pero una vez que ésta se rompe las

cavidades nasales vrimitivas, desembocan el la cavidad bucal -
gracias a los orificios neoformados, las ya mencionadas cog--—
nas primitivas o narinas posteriores, situadas a los lados de

la 1fnea media e immediatamenta por detrds del paladar wrima—
rio; en etapas posteriores las coanas definitivas cuedan situa
das en la unién de la cavidad nasal con la faringe, La mesa de
tejido primitivo dentro de la cual se forms el tabionue cartila
gino=o de la nariz, deriva de la fusién en la linea media de -
los vrocesos nasomedianos originales. ‘
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Ia perte del mpuente de 1la neriz proviene del nroceszo fron
tal y las alas de los nasolatersles como yz hemos: mencionndos
por Wltimo diremos oue las abterturcs externss de la nrriz reci
ben el nombee de narinss.

PifF. T.- FPormeciédn de las cavidades nesales de 12 sexta g
la séntima semen

Fig. 8.—- Corte trzncverszl de 1n fosz nescl devinitiva.

‘...13
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DESARROLLO 'Y FORMACION DE LA IENCUA.- '
ARCOS BRANQUIALES.- Debido a la imnortencia oue tienen
los Arcos Branouiales en el desarrollo de la lencua, es necesg
rio vrimero entender ia formecidn de estos estructuracs. Los ar
cos brancuiales se desarrollan como cuatro »arades de estructy
ras curvas en el cuelle fetal estando separadnas en la parte &
terna por los surcos faringeos; unicamente el pxlmero y el se-
gundo arcos branquiales se extienden hacia lg 1f{nea media v ca
da arco es sucesivamente mds pequefio empezando por el ﬁrimero~
hasta el cuarto. El epitelio ectodérmico de los sacos farfnge-
os de elevacidn 2 una variedad de 6rgenos; del nrimer saco de—
riva el conducto auditivo y las cevidades del ofdo medio; Ael |
segundo arco se originen las amfgdelas; del tercero la norte -
inferior de la gléndula pardtida y el timo; y del cuarto la --
parte sunerior de la glédndula nardtida.:
Del esqueleto cértilaginoso ¢el primer arco, llsmado cor-
t{lago de reckel se deriva el Incus y el Falleus del ofdo me-—

dio; del serundo arco se originan, el proceso estilohioideo,
los huesos del ofdo medio y el cuerno menor del hioides, del -
~tercer arco el resto del hiocides y del cuarto, el cart{layo --
del tiroides.

La lenfun deriva del nrimero, segundo y tercer arco bran-
quiales. La raiz y cuerpo de la lensua se originan de tres pro
minencies del asnecto interno del arco mzndibular o nrimer ar-
co branguizl. Bxisten dos nrominencias linguales laterales, =~
mientras aue en el centro se observa otra nrominercia dYnica -
1llamnda tubérculo impar. Las 4reas primordiales oue intervie—-
nen en el desarrollo de la envoltura mucosa de la lenrua anere
cen al comienzo del segundo mes de desarrollo, observdndose en
srosamientos oue corresponden tanto al me sénnuime como el epi-
telio nue los recubre son l=zs prominenciss o nrotuberancins —-
linguales leterales mencionadas anteriormente, as{ cono la ne=-
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queiia elevacién media que es el tubérculo impar, por detrds de
este tubrculo existe otra elevecién medim llamsda cépule cue
une al primero y segundo arcos brancuiales y se extiende en —
sentido céfalocaudal'dpsde el tubfrculo impar hasta la protube
rancia primordial, gue seiiala el comienzo de la epiglotis; a -
ambos lados de la cédpula hay manifestaciones del rdpido creci-
miento del tejido adyacente al segundo, tercero y cuarto arco
visceral. Bstas dreas relativamente didtintas, en embriones jo
venes, se fusionan tan pronto e Intimamente qué es imprudente-
afirmar cual es exactamente la parte de la superficie de la 1l
gua adulta oue procede de cada una de ellds, sin embargo, con-
tamos con un inequivoco punto de orientacién oue nos proporcio
na une nocién general suficientemente clera para fines précti-
cog, el agujero ciego, qﬁe es una necuefia fosa de la parte me-
dia del borde de la lenguz localirzade en el vértice del surco
en forma ds ¥V { surco terminal i, imnmediatamente detrdsde la -
fila de papilas caliciformes; desde el punto de vista embriold
gico, el agujero ciego es un resto de la inyaginacidn del piso
. de la faringe que da origen & la gléndula tiroides y se forma
en el segmento céfalocaudal donde se unen el yrimero y el se—
gundo arco visceral. Al comenzar a esbosarse la lenpua, esta -
fosa se localiza entra el tubdrculo y la cépula, En la enatow
nia adulta, el surco terminal con la fosa en su vértice, se le
considera el 1fmite entre el cuerpo y la rafz de la lengua; -
una vez establecido el agujero ciego como referencia se puede
decir que la mucosa oue cubre el cuerno de la lengua tiene su
origen en el primer arco, pudiéndose afirmar que la mayor par-
te del cuerno lingual estf revestido con lo aue era vrimeramen
te el ectodermo del estomodeo. Gracias al agujero ciego se pug
de decir aue la rafz de la lengua estd cubierta por el endoder
mo que anteriormento cubrfa las nmorciones medioventrales del -
segundo, tercero, y en menor grado del cuarto arco visceral-

vesl5
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Filogeﬁéticamente, se sabe que los misculos linguales
derivan de masas megodérmicas bilaterales originedas en segmen-
tos caudales con resnecto al punto primitivo del revestimiento
de la lengue. La recapitulacién ontogénica de este proceso en
los embriones humanos es, sin embergo, ten superficial que es-
diffcil determinar algo mfs que un esbozo aproximado; no se =
dispone de prueba directa alguna acerca de que el origen defi-
nitivo reside en loa miotomos occipitales, pero en los embrio~
nes de cinco semanas pueden identificarse
mel definidas de tejido premuscular en el piso de la faringe,-
esta masa de misculo en desarrollo se une sin ninguna lfnea de
demarcacién perceptible con el mesénquima situado debajo del -
' piso de la orofaringe en posicién méds bien rostral. Sus dimen-
siones y limitaciones exactas no pueden llegar a ser estebleci
das ni por diseccifn, ni por el estudio de secciones en series
por lo gue se debe advertir qgue los investigaciones realizedas
en especies inferiores tan sdlo hen permitido esouematizar en
alto grado una masa circunsecrita de misculo lingual en la espe
cie humans. A medida gue la masa muscular presionz hacia ade--
lante nor debajo de la mucosa de la lengua, el duodécimo por -
craneal ( hipogloso )} se desplaza con ella de manera que la tm
yectoria del nervio en los embriones de mayor edad v en el a--

masas primordiales -

dulto indica claramente la trayectoria general seguida nor los
misculos linguales en su migracién hacia adelante durante el -
desarrollo.

DESARROLLO DE LA NMANDIBULA.- Hasta el momento hemos visto
de las diversas estructurag faciales diferentes etapas de la -

formacibén de la mandf{bula.

Falte mencionar el arco mandibular, el cual se encuentra
limitado caudelmente por la cevidad oral. Bn embriones muy jo-
vernes es adn ruy bien manifiesto el origen del arco mandibular
a partir de esbozos apareados. A ambos lados de la 1fnes media
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CAPITULO 2

- BPTIOLOGIA DE IAS KiIFCRKACIONES CONGENITA -

CENERALIDADES DE LA GENETICA CLIMICA.~ B 1 prondsito de -
la génetica humanz en odontologia , es el sefialer razonadamen—
te las evidencias aue existen sobre la situacién cue la genfti
ca tiene actualmente en el camno odontolésico.

Se busca cumnlir con los cismientes objetivos en loe tres
niveles o &reas destinzdas; clinien, docencia e investigacién:
1.~ Sefialar las relaciones exictentes entre el conocimiento £e
nético y 12 odontologia.
2.~ Nostrar cmo es utilizads sctuvelmenie lz renétice nor la -
nrofesién odontoldgica.

Ias relaciones entre el conocimiento odontolégico y el ge
nético se pueden establecer de dos mrneras; directa e indirec-—
tamente.

Tas releciones directss se estzhlecen cuando el conoci-—-
miento genftico se usa nori:

a).- Conocer, explicer, definir, delimitar y utilisar une ca -
racterfstica o fenbmeno oue es netumente odontoldrico en su =
esencia y en su forma.

b).- Utizar en forma aceptable medios terapfuticos o de diag -
néstico, oufmicos o fisicos, que pueden tener consecuencizs gg
nfticas a corto, mediano o largo plazo.

c).— Participar en el asesorianento en nroblemas humanos gue -
tienen relacién con 1a oenrrencia, en una familia de un desor-
den congénito con repercuciones craneobucofaciales.

las relaciones indirectas se producen cuando el conoci —-
miento gendtico es necesario nera entender, explicar, valorar,
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dirigir, suprimi;; ¥y corregir las consacuencias que 3obre 1a -

biologia humana presentan acciones o aspectos médicos. biold -
gicos y sociales del hombre.

Relaciones Directas:

A) .- Caracteristicas bucodentarias de bage genética conoecida.

Una revisién somera de la bibliograffa existente muestra
que los avances cient{ficos que relzcionan genftica y odontolé
gia son abundantes y fructiferos. Tanto asf, que s nuede afir.
nar gue la genética es esencial y dtil para aclarar y deflnlr
esnectos odontoldégicos como por ejemplo:

a) .~ Caracter{sticas morfoldgicas y su utilizacién en diversos
sentidos.

| b) .~ Pactores genéticos en crecimiento y desarrollo.

¢) .~ Factores inmunogendticos
ries.

d) .~ Caries

e) .~ Enfermedad periodontal
£).~ Oclusién

g) .~ Anomalias de estructura y mimero
h).- Hendiduras Labio-Palatinas

i) e Alteréciones relacionadas con aberraciones cromosémicas
B) .- Agentes mutagénicos.~ EL conocimiento de la accidén mutegd
nice de estos elementos es necesario para ﬁn correcto uso de -
ellos, pero el conocimiento genético es esencial para poder 1.
decir y medir las consecuencias de su uso. Por ejempnlo; un =—-—
odontoldgo no puede usar los rayos X indiscriminadamente, por
mucho que el dafio gemético no sea visible sino en una genera- -
¢ién posterior a 1a que se usa.

¢) .- Asesoramiento genético.- El avance cientiffco en la lu--
cha sobre agentés patégenos diversos ha tenido-como consecuen~
cia la persistencia de enfermedades ambientales o genéticos, -
con el avance de la gendticg pueden ser pronosticadas en los -

en enfermedad periodontal y ca~

*
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descendientes de matrimonios qﬁé sean afectados o portadores -
de una determinada enfermedad gefética. Todos los actos gue —
tienen que ver con la determinacidn de esos riesgos o la deter
minscién prenatal de la enfermadad, caen bajo lo que se conoce
como asesoramiento genftica.

Ultimamente se ha visto la necesidad de integrar a esos -
equipos a un Odontoldégo, el cual puede contribuir en cieitbs -
aspectos bucodentarios o craneofaciales para los cuales el ase
soramiento genético es necesario.

NALFORKACIONES CONGENITAS.- las malformaciones congénitas
son anomalfzs estructurales vresentes en el nacimiento, pudien
do ser microscépicas o macroscépicas ya sea dentro o en la sup
perficie del organismo. Se he establecido que el 15 de las -
muertes en el momenio neonatal, son ocasionadas por estes mel-
formaciones congénitas; tembidn se ha visto que éstas son agen
tes causales de enfermedades severzs que en muchas‘ocasiones -
gon mortales durante la infancia.

- ETIOiOGIA.- For lo general se dividen las causes de mal-
formaciones congénitas en:
2) .- Factores ambientales
b).- Pactores senéticos

Pero no es posible separar siempre estos factores, ya que
muchas de &stas son producidas por la interaccién de ambos gru
pos,

+» NAIFORVACIONES CAUSADAS POR FACTORES ANEIENTALES-

Aungue el embrién se encuentra protegide dentro del dtero
puede haber ciertos agentes ambientzles oue causen malformacio
nes congénitas,

Los §rganos embrionarios son sumamente suceptibles a agen
tes nocivos durante perfodos de rénida diferenciacién.

Pactores oue no causan malformaciones congénitas:

a),- Falta de crecimiento
b).~ Falta de resorcidn
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¢) .~ Resorcidén excesiva

d) .~ Resorcidn en el sitio incorrecto

e).- Crecimiento normal en el lugar ecuivocado

f).~ Crecimiento excesivo de algdn tejido o estructura.

PERIODOS CRITICOS O 3ENSITIVOS.~ Durante las dos orimeras
semanas despuds de la ferﬁilizacidn, pueden interferir las per
turbaciones ambientales con la implantacién del blastoeito o
causar muarte temprana y aborto del producto. El desarrollo
del producto es muy diffcil de ser afectado durante el perfodo
6rgano-genético>en especial del treceavo al sexagdsimo dfz; du
rante este verfodo, los agentes teratogénicos son mds canaces
de producir malformaciones congénitas. Cada érgano tiene un ~-
perfodo crfico durante el cual su desarrollo puede ser afecta-
do. Los defectos fisiolégicos, anomal{as morfolégicas menores
¥y verturbaciones fgncionales en especial del sistema nervioso-
central, son el resultado de problemas o alteraciones nresente
durante el verfodo fetal,

TERATCGENO3 Y MALFORMACIONES HUMANAS.-

Se tiene que vwrobar si un agente es teratosénico de acuer
do a la frecuencia de las malformsciones en embarazos, en los
cuales ho sido exnuesta la madre & tzl agente.

Clasificacién de agente: Teratogénicos.-

1l.- Argentes teratogénicos quimicos:

A).- Arentes Androrénicos.- iIa administracién de nrogestinzs -
sintéticas varz la vrevencién del zborto, ha oroducido una mas
culinizacién de fetos hembras.,

B).- Antibidticos.- Ia terapia a base de tetraciclina durante:
el sefundo y tercer trimestre del embarazo, puede causar defeg
tos dentales menores como; decoloracidn de los dientes decidu=-

os y/o definitivos, Ia nenicilina en cambio, no es nociva pe-
ra el embrién.
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C).- Agentes antitumorales.~ Los agentes oufmicos iphibidores
de los tumores han probado ser altamente teratdgenos. Ia ami-
nopterina es un agente muy votente 'que puede inducir a malfore
maciones conzénitas mmyores. -
D).~ Talidomidas.- Se ha comprobado.que esta droga es un poten
te teretdgeno, ya que en los estudios que se han hecho a muje-
res & las cuales se les administré talidomina al comienzo de -
la gestacién causando los defectos siguientes a los nifios:
Falta o deformidad macroscépica de los huesos largos, atresia
intestinal y anomalfas cardizecas.
B) .~ Hormonzs; Progestina.- A menudo se emplea durante la ges-
tacién pera impedir el aborto, pero se han vresentado cesos de
malformaciones acasionando masculinizaciones de los genitales
en embriones femeninos, es decir; se produce un aumento de.vo
lumén del clitoris con fusidn de los pliegues labiocrotales, -
se ha experimentado en ratas prefiades administrando progestina
Cortisona.~ En ratss en prefiez se comprobd que la anliche
cién de cortisona provocaba paladar hendido, pero en el ser Hu
mano no se aceptd que la cortisona sea causa ambiental.
F).~ Anticuerpos.- 3e estudian mecanismos teratogénicos pogi-—
bles, el suero de varias mujeres que dieron a luz a nmifios Do—
sefan anticuerpos antitiroides y un factor tirotéxico, 7 sugi
rid una relacidn casuzl entre el cretinismo y la autoinmuniza-
¢idn meterna contra tejido tiroides. Apoyan estudios recientes
en los cusles los animales prefiados se inmunizaron contra es—
tracto de rifion y placenta, resultando:
Los neonatos presentaron gran midmero de malformaciones congén_i_
tas, pero gueda por investigar los mecanismos por los que pa—
san para que los enticuerpos atravieeen la niacenta, como 1llg
gan a la circulacién fetal y reaccién gue hay entre ant{reno-
enticuerpo dentro del embrifn. , )
G).~ LSD y Meriguanz.~ Existen puntos de vista conflictivos —
con reppecto & estas drogas en el daserrollo embriocnario.
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Existe una evidencia gque sugiere que el LSD puede ser te-
ratogénico cuando es inggérido durante la etapa temprana del em
barazo, ya oue se han reportado casos acerca de les melforma—-—
ciones en los miembros y anormelidades del Sistemz Nervioso =
Central. Pero también ha habido casos de m=lform-cione
miembros en recién nacidos
11.~ AGENTES IWPECCIOS03.-
malformaciones congénitas:

s de los
por madres adictas 2 la marisuana.

Microorganismos atie pueden causar -

Rubeola, Citomegalovirus, ToXoplasma Gondii

y Influenza isiatia
Sifilis v otras virosis.

B

RUEBOLA .~ La triada usual de malformeciones es:
L.~ Nelformaciones Oculares ( Cataratas y bicroftalmies ).

~

7.~ lalformaciones del ofdo interno ( Sordera congénita nor —-
destruccidn del érgmno de Corti ).

l.~ Valformaciones Cardiaczs { Persi te“c1“ del conducto Hr+p-

rinso y defectos de los tabicues intercuricul

“riculrres ), y en ocasiones denfales. Bl virus puede causar -

zlrunas anomalias cerebrales v retraso mentsl;

Lores e Lnta”van——

hace noco se =
§ retardo del crecimiento intrauterino, lesidn mincdr-
g1co ¥ anomalirs vasculores

.

Bntre méds temnrano avnsrezca le infeccidn de la rubeoclsz en

=1 ewbrrazo, mavor serd el dafio en el embrién maliorm~do. Los

maliormeciones devenden de la etspsz de desarrollo en cue =e en

sentre el embridn, las catarvtrs se nresenton si

21l nroducto en la sevte semana, la sordera

se encuentra
se nrovocar? en la

novena semsna, los delectos cardiscos en la quinta v ddeima —-
semanz. Lag malformaciones »nueden resultar de infecciones due-
»znte el sesundo y tercer trimestre, nero usualmente, son de--

Toetos funcionales del Sistema ervioso fentral v del oido las

=ue derivan de diches infecciones.
Citomeralovirus.~ Las consecuencize de esta infeccitn son
Tzeroceralia, Calcificaciones Cercurales, Cevuera.

Toriorreti-

“onatosplenomeralia,. L@ snfermedsa e idertirica dnleomente e
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por necronsia, en el diagnést;co se vwresentan célulzs aumenta-
das de volumén en los micleos con cuernos figentes de inclue-
eién, a menudo en mortzl cuando afecta el enbrién o feto y si -
sobrevive la meningoencefalitis destructive puede ceusar retra
50 mental grave. No se conocen diferencias entre la infeccién
temorancy tszrdfs auncue vpese inadvertidaz en la embarazade.
INFLUBNCIA ASIATICA.- El nosible efecto teratdégenc de es=-
te virus es contradictorio en algunos investigrdores, yz oue -
unos oninan gue no hzg relacidn y otros aue la frecuencia de -
angncefalias es mayor en decendientes afectados nor este virus
en etznas incinientes de lz gestacién cue en la vnoblacién tes-
tigo, nero se he deducido gue la anenceialia ocwrre de cuzando
en cuande nor resultados de infeccién meterns con este virus,
TCICPLAMOSIS GCIDIT.~ 1a infeccidn mrterna ceusada nor el
nrotozorrio narisito tovonlesma gondii ocasions mzlformeciones
conrénitas, Bste microorgenismo nuede atravessr le membrens ==
wlecentaris e in“ectar a2l feto, cmucendo dafos destructivors en
el ojo como; Vieroftzlmiss, Cortbrretinitis, Czlcificaciones -
Cerebrales, I'icrocelclia e Uidrocefelic. '
3IFIIIS.- Csusa detectade de maliormeciones mero carece -
de funementos, nués ge comnrobd cue conforme disminufe 1le fre-
cuencin de prdecimientos, tombién disminuden lee melformacioe
nes conrdnitis v mor consiguiente le relacidn cue eristia en--
tre estas. Lo cue ze hz comprobado es aue 12 S{filis puede cug
sar sorders v retrasé mental consénito.
111.-~ RADIACION.~ Lzs radizcionec ionizantes son notentec terg
técenos; el tratemiento en mndrec embarazades durente el neric
.do suecentible Se Jesarrollo con dosis wrolonsredas de roayos —-
Roentren y de Radio, nueden ser causantes Ces
1}- Defectos Cranesles
2.=Ticrocefrlia

~ -

3.- %spine R{fida
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4.~ Paladar Hendido

5e~ Defectos de las extremidades y retrazo mental,

-~ KALFORMACIONZES CAUSADAS FCR WACTORE3 GENETICOS -
Las anormalidades congénitas estan nresentes en uno de ce

da. 200 nacimientos, estando sujetos 2 otro tipo de cambio:
1.~ WUNERICAS

2.~ BESTRUCTURALRES.

- ANORMALIDADES NIMERICAS DE LOS CROMOSON A3-

Los cromosomas se encuentran nor psres; las mujeres presm
tan 22 pares de autosomss y dos cromosomas X; los hombres pre-
sentan en cambio, 22 nares de autosomas mis un cromosomn X y -
otro cromosoma Y; uno de los cromosomas X en las células feme-
ninas, forme una masa de cromatina sexual, aue estd vresente -

en cdlular de machos normales o en las células femeninrs en
gue falta un cromosoma -gexual.

l.- FCKOSOFIA.~ Se presenta mor la susencia de un cromoso
me sexual, alrededor del $7 % de embriones mueren y el 3 % res
tante ( ocue es alrededor de 3 en cada 10000 hembras recién ne-
cidas ), nresentan caracter{sticas del S{ndrome de Turner ¢ —-
Disgenesia Ov4rica. Por lo peneral mueren los embriones faltos
£2 un autosoma o un cromosoma, por lo cue la monosémfa de un -
autosoma es diffcil de encontrar en una nerson- con vidae.

2.~ TRISC¥IA.~ B8 un desorden en el cual en lugar de en-
countrarse el nar usual de cromosomas se presentan tres cromo-
somas de lo que resulta una célula germinal de 24 cromosomas -

en vez de 23, y si es envulta en etanas nosteriores estf célu-
la, es creado un cigoto de 47 cromosomas.

Ad .~ TRISCNMIA DE 103 AUTOS0M.S.~ Es una alteracién en la
aue se nresentan tres cromosom=s ndmero 21l. 3e encuentra aso—
ciada con tres S{ndromes, siendo el mfs impertante el Sindrome
de Down, y menos comunes la trisomfa 18, 15 y 13.

La tricomfa autosdmica se presenta con mayor frecuencia 4
la edad de la madre es evanzada, solo en el.caso de trisomfa -

2?1 en madres menores de 25 afios de cada 2000 nacimientos solo
se observa un caso, ¥y en midrec mavores de 40 alios se nrésenta
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un caso de 100 nacimientos.

B) .~ TRISCYIA DR CROMASOKAS SEXUAIRS.- Bsta anomalfa se
detectz en la adolescencia o en la edad adultz, dado ocue no se
encuentran ceracteristicas ffsicas determinontes en 1z edrd -
teppfana. Fere la deteccidn de la Trisomfz son indisnens=bles
los natrones de cromatina sexual, ya oue se observan dos mesas
de cromatina sexual en hembras "XIX" v células de macho "XL¥Y"
Jlos cunles son nositivos a 1ls cromatins,

3. TETRASONFIA Y PERTASONTA.- Les nerson2s gue presentan
esta anomzl{a mientras mayor sez el nimero de cromosomrs 7, ~
mayor serdi la severidad, tanto en retraso mental como en ano-
malfas fisicas. Ceneralmente presentzn de cinco 2 sels cromosg
mas sexuales,

- AROFALYAS BSTRUCTURALSS DE LOS CROFOSQRAS-

Bstas anomalfzs son causadas nor factores ombientsles com
radisciones, drogas, virus, etc., la anomelfs dependerd de lo
cue suceda con las piezas desprendidas de los cromosomas, ES——
tos Tactores han sido ya mencionados anteriormente.

..026
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CAPITULO IXIX

._JENERATIDADES DEL PRINERO Y SEGUNDO ARCCS BRANQUIALES,.-

BNBRIOLOGIA.~ Los arcos brancuiales se dessrrollan duran-
te la cuarta semana de vida embrionaris y ararecen como eleva-
ciones de les regiones de lo que serd le cabeza y el cuello, -
estos arcos estdn seperados nor las hendiduras branguiales. Al
principio la boca aparece como una ligera depresién en lz su—
perficie del ectodermo dandosele el nombre de cavidad ordl pii
maria, siendo separada en un principio por una membranz bilami
nar {( membrana bucofaringe }, de la farinre primitiva la cual
se romne a los 24 dfas para lograr asi la comunicacién del tra
eto digestive con la cavidade.

Bl orimer arco branquial esta envuelto en el desarrollo -
de la cara mientras gue el sesundo arco durente la segunda a -
aguinta semana da origen al tercero ¥y cuarto arcos brancuiales
formando una depresién ectodermal llamsda sens cervical. El =
1imite dorsal del cartilego del primer arco o cartilaro de ¥e-
ckel, se osifica v forma dos huesos del oido medio, el pDeri—w—
condrio del mismo cartilago forma el ligamento esfenomandibu—
lar, mientras cue la porcidn ventral del mismo casi desanarece
la mendibula de desarrolla alrededor de ésta nor ogificacidn -~
intramembranosa. Bl limite dorsal del cart{leso del sefundo —-
arco o cartflaro de Reichert, también se osifica y forma parte
de los huesos del ofdo medio y la anéficis estiloides del tem-
poral, su nericondrio forma el liramento estilohioideo y la -
porcién ventral forma parte del hueso hioides.

Bs necesario recordar el desarrollo normal embrionario -

del créneo ¥ esoueleto facial, para entender mejor su desarro-
1lo anormal. la base del créneo estédformada primeramente por -

falal
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un cart{lago que despuds es substituido mor hueso condral.

Las estructuras fibrosas ya existentes, son incornoradas
con un gran ndmero de fibras neoformadas en la matriz del hue-
s0. En lo nue se refiere a su desarrolls, el crdnen dstn formg
do por componentes hdsicos neurdlgicos y viscerales. La norcikh
neural, sonorta y vroteje al cerebro; la norcidn visceral (nor
cidn brancuial del crdneo), consiste de residuos modificados o
rediicidos de los arcos brancuiales, los cusles jugaron un pa-—-
pel imnortante en la alimentacidén ¥ resniracidn de nuestros an
tepasados acudticos.

El aspecto interno del orimer saco brasquial se convierte
en el conducto de Bugtaauio, mientras oue la norcidn externa -
forme el conducto auditivo evterno. La porcién remanente del -
primer arco branouial ( Cartflaro de Veckel ), continua adelan
te y e convierte en el recentdculo donde mds tarde se denosi-
tardn dos huesos membranosos nue formardn la mandfbula.

El sepundo arco brannuial revresentado en la norcidn nog-
tarior del ofdo externo, el lipamentoEstilohioideo v 1la por «-
cidn sumerior del hueso hioides.

~ El tercer arco branguisl estd reonresentado en la worcidn
inferior del huesc hioides y el cartilanco tiroides, es formado
nor el cuarto arco.

En el embridn en desarrolls, los mfisculos de la cara y -
cuello estan Tormados nor migracidn mesennuindtica llevando ~-
consipo inmervacidn y sunlemente de sangre originnl, provenien
tes del arco corresnondiente. Ia diferencia de estz mesénouima
dard lurar a varies sindromes hinonldsicos envolviendo a los =
tercios medio e inferior de la cara acarreando deformidades
del ofdo y con menor frecuencia del ojo.

-

PATONENESIS.- Los raspos esenclales de la cara se dasarro
1lan de la guinta a la octava semana de vida intreuterina, ha-
bvidndoge demostrado ocue esto estd interrelacionade con 1la for-

0.028



macién del primero y segsundo nir de arcos bhrancuisles. BEn 12 -

formeeidn-lel noledar hay elemsntos afindidoz de los arcos ter-

cero, cuarto y auinto, cnmo sge ha nrcbado nor 1z diverss inner

vacidn, mela Tusibn o suzdesarrello de las varias nartee

van 2 Iormar la futura cara, nos llevan & une veriedsd de hene
dudurzs v deformidades. D acuerdo oon Jtockard (7020), el +
1o de meunstro nredueideo, derende en mrriiouler del ectsdfo o
ectudise de degarrollo dursante lon cusles el Indiece de 2regi—-
nients 2= reducida,

oo resultzdic este orruns

ineluir, wy srhne

. - . . . ’
enters de defornid:s aee owe var Joode croucios fserector gl oie

SEoerneTe duTon
Je unn oTreEn Voe

Lomgr Ve e
WYL A0 MEYE

RN e iruner
coviAam ety n L g ey

] , - .
¢el olin media

- . A . Y
, Lo e ramarTe-
loritea, Debido a ~me el ofd> o arousnirs involuorelsoun oron

niriers 48 v

2L TEY El N0

©
sre ds Jindrome 4ol Friuanro v undo Lreo. Tropeutaler, oo

LB, L .-

S Ao sreyey At ewmloies @me 3 oo et \'ﬂfu-w WO Vg N P
QO Jde eevEs JLem L nlhl 20 s 207 [SRANEE 0 bR

- Rl = PR T Py D e = . ™
morgrntey el drea nranecincloanie afectndr se enoterye er el -
- - LT 4 g - + - P - 3
sfda, = de oni ge crviende hocir aldslrnte copn ncorianmiento de

nratrs nles v oot trorilen , gebido o ln deliclen~

cia er ol teiido esauelftico.
Dedemos coniinar nuestra ~tencidn

romes nereditarios v no norediterios.

grundeo -

[PIEN
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gentan, en alsunte ocasponer Lo slewrent rocteristicne:
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l.~ Grados variables de deformidad auricular, aque van desde e
gquetiag depresiones hasta Mierotia Total.
2.~ Alteracién de la rama mandibular, aue va desde hinovlasia
hasta ausencia total,
3.~ Grados variables de secuestro de los huesos; escamoso, ma-
lar, maxilar y palatinn. La articulacién temnoromandibular nue
de estar totalmente ausente.
4.~ Falte de desarrollo de los tejidds blandos de lz cara con
debilidad del mnervio fecial. '
5.~ Paltea de desarrollo de la lencua, ausencia de piezas done-
tariss nosteriores superiores e inferiores.
6.~ Grados variables de hendiduras faciales desade m=mcrostonia
hagte fisuras orotragales comnletas.
7.~ Raramente asociado con otras anomaliss conpénites.

Bl tipo no hereditario puede en raras occasliones

ser bila=-
teral, nero difiere del 3{ndrome de Treacner Collins z2n rue no
hay 2normalidades de los pdrm=dos v aue los de¥ector srotrara-

les nueden ger severos.

Los casog bilaterales ~ue son definitivemente haredita

e

riong se caracterizan sor:

l.~- Orbitzs antimongoloides

2,- Coloboma del tercio externo del “drwmndo imderior

3.~ Nalformaciones variables del ofdo

4.~ Alteraciones de desarrollo ¥ crecimiento de loc comnonen -
de los huesos mexilar v mendibular,

Tlementos frontonssales(no afectrdos) oue dominen la cara
.~ Fierognacia Vandibular

7.~ Haloclusién

§ .- Palader Hendido

9.~ Neuromusculatura no afectzda.

10.~ Hinonlasia de los huesos malares

11.- Desarrollo incomnleto del arco circomftico, hueszo temporal
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misculos de le masticacién, de l: cara, palatinos, lenrua y -
r1&ndula vrrétida.
BTIOLGGIA - EL S{ndrome no se considera hereditario, va -

aue en el ssiudio reallﬂado en 102 rnarsonss afecisdas ha reve-

lado solumente en cuatro casos aue exist{sn antecedentes fami-

liares.

Lous estudios cromosdmicos no han evidenciazdo enomalfas

cromosduicas oue identifiruen a estss familins. Sin embrreo =

muchos sutores alirman ouve Tdrmaces nor ingestidn de tipo de -

1o telidemine pueden nrovaocar este

Sindrome, con lc nue mencio
n-mos en el canituio serundo

. Serfin lor estudios realizndo:s no
exizte otro osrente teratorénico cenen {e nroducir este 3indro-

16y Ge zcuerds con Sanders v ecolnborrndores,

se arirme oue egie
2idn mn er herediteris en origen, ino nve son sdeuiridos

24

g

en
&2 nrocsee Tetol, o Zalido & ouns necerosis embrionyria en la pé’
cidn ée lz carz o de 1
seninadne o dectruldes

= sy ey e T
CARACTI=IOTICAS PI3TS,

czbere ocue son de alrung menera desor-

1,- anoaslfas urieculeres. ven dsnde un nehelldn -~

muriculsr Liserzmentve mie lo norarl, heeste remanen

tee verticuloren le 1o a; 0 oue comarende un 1dbu-

1Trarmocionee del vondueto auvditivo externo.- 3uele ser -
cue falie todo el conlucteo, ¥ en zlrunas ocacionzs hey un Ton-
do ‘s wrco eue terming en uns pewbrons timmfaica rudimentaria.

.- Anomelfas del efdo madi

. , P . ~
o~ aoica onomaliine van doede we

CAdina Yelto de Jesarvallo on gl szhribo o en runoue, hustnounn

furidn de Lo= mismos(nroviernen del nriner ereo). La severidad
3

127 ofdn medio suele cerger en nronoreidn con e

~re-ipo de desno-

rvailo el mohellén auriculsr, oo aacienies nresenten cordera

de sonduceidn, con welaver ~ug occilsn entre los 20w 7% deci-

W L10:0.
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altrdel desarrollo. del maviler y el Cigoms.- 3e nresentas

€n varios grados de intensidad, nero no ce hs visto la ausenc®
total de estzs estructures.

5.~ Desarrollo incomvleto del hueso Temporal.- 3e¢ ha demostra-
do en el estudio de autopsia rue algunsg zones del hueso tem~

nor=l ouede presentar un deserrollo incommleto, lo mismo rue R
reridn del vefiasco gque alberga al ofdo interno.

0.~ Decarrollo incompleto de los idsculos ¥asticatorios v Pala
tinos.~ 3e puede nresentar naresie y atrofia de algunos de los
mizenlos incluidos en estos grunos.

7.~ Deserrollo incompleto de la Lengua.- Se nresenta con mds -
frecuencia la hinoplesia unilateral.

f.- Ausencia de la gldndula parétida.-— En este Sindrome se nue
de éenmostrar lz auseuncia de esta gléndulz,

9.- ¥acrostomfa.~ ILa sversonss cue nresentan esta anomalfsa sue
len nresentar la ausencia de la glindula pardtida y 1a yresen~
¢iz de vestigios cartilarincscs en la mejilla, ¥ resulta de la

fusidn de los niicleos embrionsrios del maxilar v de la mandfbg

d

L.

10.— 3eno del Frimer arco Brencuial.- 3e extiende desde el con
ducto auditivo externc hacie abajo y adelante, junio a la glég
dula pardtida y cruza la »orte media y lateral del facial, con
tinds. su curso hocia abajo y hocia atrds. Bordeando el 4nesulo
mandibular narn abrirse en el cuerno de la mandfbula en el pun
0 medio, entre el borde anterior del esternocleidom:atcideao
v 1» nnrbe medie del cuello.

Ias malformaciones mencionadags no se nresentan siemnre -
juntas, sino nue existen combincciones oue se dividen en dife-
rantes FYUNOS

CLASTTICACTICN:

Gruno A.- Fresenta desarrollo incompleto del oido medio, ofdo

externo, marilar, ciroma, hueso temporal, misculos mnasticato-

ese32
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rios, palatinos, as{ como meand{bula. En este gruno se encuen -
itran el mayor mimero de estructuras con falta de desarrollo.
Grupo B.~ Desarrollo incompleto del ofdo evterno v medio, man=-
d{bula y ciroma,

o

Grupo C.- Deserrollo incompleto del ofdo externo, medio ¥ man-
d{vala.

Gruno D,~ Desarrollo incompleto del ofdo externo y medio. Bste
gruno es el mds frecuente.

Gruno E.- Wacrostomfa Unilateral falte de desarrolio de la
mandibula y ausencis de ls gldndula nardtids.

—

Gruno F.- Anomzline de solo unz estructura de laz derivadas del
Primero y Segrundo Arcos Iranouiales, en 1:s aue intervienen -—-
tanbién 1la nrimera bolsz foringea v 1o hendidurs branouizl asd
como el esbozo Jdel hues<o tewnoral, Tanpidn ze incluve el seno
abierto del nrimer arco branguiszl.

También se encuentran otras melilorwnciones concénitas asg
cizdae gl I vII1 Arcos frenouiules, (oo cuzles sont
L= Falformsciones Ventrales o cormornles en 1.2 ) Az las mal~
formnciones ventrales nue concinsien en; hemivértebras, vértew

pras fusion~das, esnin b{fidz v escoliosis,

Yy

W~ Feliormaciones de los nios, de Gos ofirnedos o 42 anmbos, el
1 conziste en defsrmaciones epivulares, microftelmia, ptosis
pelnebral, coloboms del ndrnado sunerior ¥ estrabismo.
3.~ Pisura labisl o valader hendide y anmbos 0.7 H.
TRATLEIEMTC .~ 705 nrimeroc cesos clfnicos del Primero v -
Secundo Arcos Drancuiales fueron deseritos por Canton (1860),
Berry (1895), Collins (1500) y wor Ximisson (1902). Pero haste
entonces na se habfa reportado ningdn tratamiento hasta 1936 -
vor Ruston, en el que el profesor Filmer sugirid un injerto —
&seo sobremuesto a la mandfbula en el misme tiempo en oue se -
realizaba la cueilonlastia, pero no se renort6 el resultado de
este ndtodo.

-~
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Revisando la literatura nos ayuda con las siguientes con-
tribuciones:

Kanzanjain (1940), renottd cinco casos de ausencia consdnita -
de la rama de la mandfbula con Hacrostomiz y deformidad del —-
ofdo; primeramente lo traté con ortodonciz, continué con injer
tos fseos despuds de los doce afios. Sanvanero y Roselli (15404
corrigiercn anomalfas de los pérpados, micrognreia v deformida
des del ofdo. Kilnmer en 1943 transfirié un colgajo del ndropado

sunerior al inferior; sugirid reconstruir el defecto

del hueso
malar con cart{laro v suturar la oreja ventrzlmente, &

Rznin of
Geneva, secciond 1z wmandfbula horizontalmente. Lewin

en 1toQ,
observé

dos casosz en la nifiez y susirid Otonlastia hasta haber
se terminado la etapa de desarrollo y crecimiento. Hunt v Smi-

th, en 1855, suririeron la remocidn de los anéndices extra~ aw

riculares hnsta edades posteriores con

el fin de evitsr el -
afectar al nervio facial. Longracre en

1261, revortd *reg drsee
del sindrowe, en lz que corrigieron laz deformidad esoueldtica
facial, con injertos dseos aue corrigieron le deformidad escue
1ética de costillas fracturadas, colocadas 2 lz edad termrana

para evitar 2l mfximo el trauma nsicuico. Sterk y Saunders emn
1962, sugirieron crear un contorno facial norms=l desde 1o edad
temprana, utilizande cartf{lago materno come tratamiento temno—
ral. longracre oresentd en 1963, un~ serie de <4 casos del 3in
drome con métodos nara la correccidn de Facrostomfe v Yicrotia

con reconstruccidn temprana de las deformidades facinles con -
injertos sobrevuestos de costillas fracturadas.

CONCRETOS ACTUALES.- Debido a las caracterfsticsns varige
bles es necesario una planeaciédn cuidadosa del iratamiento ade
cuado cepdin la evaluacidn del caso. Bs imnortante tom-r foto——
sraf{as y montajes con cera dura 12 blanda. Lot rayos I espe-—
ciales son necesarios para determinar la deficiencia dsea. Se
ha reemplazado a defectos ésecs con injertos frescos de hueso
autosénico, defectos de tejido suave con sunernocicidn o tee

jido local 7 acasionnlmente con injertne libres. 51 vo!

,
anTarimen o Lo nareio -

anrorimado con monwajea de cern nue e
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.

nes de la cara normal. ILa Microtia ha sido corrégida con carti
lago autogénico, En los casos unilaterales, he c=ido necesario
llpvar hacia adelante el ofdo con injertos de hueso de costi--
1la fracturada o con cart{lago del ofdc opuesto, siendo nositi
vos los resultados. Se ha tratado & nifios menores de custro —
attos con restauracién completz, siende favorable el crecimien-
to del ofdo y dandole serurijesd al nifo.

Bn ocasiones, se ha visto la necesidad de =dicionsr injer
tos dseos de costillas, nara estar de acords con el crecimien-
to de 1la cara. Pare la reconstruccidn de defectos muyvores del
comnlejo cigomftico-melar-mandibuler, es de gran utilidad la -
caje torfxica ya oue nos vroporcions hueso autosdnico refeners
tivo. Para 1+ introduccién debajo del -eriostio del hueso hino
pléstico, se reouirid la creacidn fe un retractor esnecinl Au-
fricht de 10 centimetros.,

Cuzndo lz orbita =e ve involucrsdz, se han utilizado in~-
jertos dseos ‘e costille fracturada nars volver a consiruir el
nigo ¥ los mdrgenes orbiieles.

La mecrostomia se corrige ol final ya corresidas las defi

ciencins fseas del comnleio ei:omftico- malar-mindibular.

e
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' CAPITULO IV

~ SINDRONES DEL PRIFEROC Y SEGUNDO ARCOS BRANOUIALES -

I.~ SINDRONE DB APERT.- :
ETIOLOGIA.~ También llamado Acrocéfalosindactilia, es una
anomnrlfa rara con lo que se ha tratado de incrementar estudios
e investigaciones con el fin de establecer su etiolorfa v su -
estructura elfnica del 3{ndrome, siendo atribuida la descrip -
eidn a Apert, aungue sepdn Gorlin y Pindborg los que iniciaron

lzs discusiones respecto a la Acrocéfalosindactilia fueron Whe
aton v Baumgarther.

La causa ec desconocide, se cree cue esta relacionzda nro
bitlemente con cambios congénitos de tipo hereditario dominan-
te nero lo ~ue marece ser gignificetivo, es el hecho de cue no
obotante con los datos oue sge han logrado obtensr dz un estu--
dio realizndo por; Jelicie, Nentani ¥ Pranic, en cinco nacien-
tes no se hs podido establecer con claridad en ninguno de elles
14 tendenci- hereditaris oue se le atribure 21 Sf{ndrome.

CARACTRRTIAMICAS WIZICLS.~ La forma de la cabeszr uresenta
varizciones, de cinco casos tres nacientes presentaron créneo
tdnice de Acrocéfalosindactilie, ¥y en los ofroc dos nacientes
fue immosible clzeificar la “omiae del créneo dentro de 1lrs for
mas de aerodisni sisjy 1o icrocefalia es ocasionsda por unz li-
gera denresidn en lo frente y un Hiperteloricmo moderado, en -
los r=-0s ./ no se obsarvd ningln cambio, erceptuando unn lige-
ra inclinrcidn de la base del crdneo. Fosteriormwynts mnaliz: ne
do uno de loc nocientes restrates se obrervd cue nresentadn el
cundrs clisico de caracterfsticas de la anom=1{~; la cabezz —-

al-rrada en sentido oricefflico, hipertelorismo, atrofis Ael -
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mevilar e hijertrofia de la mendfbula, cara achatada v nols o-

- &

far arnfunco, no obsteante, cue a los rayoz 7 el naciente no -

wreaerte los cignos clfsicos de Acrocdfolosindactilis, 3

sto ha
ce mersar ene Rosers (1264) estaba en el correcto al decir gue

1n =

riencia clinica del erdnen no siemnre se wresenia asocia
dn o los canbior rodioprdficos corresnends

[8)
3
&
feo]
o

- eI

De acuerdo con Jirkin (1944), Yakovlew (1343),
]

[y
n
.

{18cd), 1o mayveris de los nzcientes que nr
e

Arnert nrezenton retraso mental; en el eatudio reslirado ww

eon cinco reeientes, tres de elloz tenfan un coeficisnte men--
tol wormal de zeouerdo con laz pruebzs de inteligencia auve se -
realizaron mostrando los dog naclentes Teztantes un ligero re-
trzaco intelectual; nosiblemenwe nor un commlejo de inferiori-—-
dad caugado nor las deformnciones de la snomalis,

La sindactili= es el sirsmo cldsico del 3fin

AARLOTIRNISTICAI CRAIES .~ Bn la nmavoria de
~pcisntes nresentany lo recidn mexilar subdesarr
i0 se wrecentn 1= boca en Torme tranesoidal. Un 30 de loc mna

sienfes oue wrdecen este 3indrome presentan naladar tlando hen

itdo, en ocesiones Mvnlae bifid-, Loz dientes en el mruilar

sncuentran

ce
anifions log lo cual origins provusibn. Con muche fre
cuencia se observa maloclusidn, facetas de deszreste anormales
v eruncidn retragada,

Recuniendo lrs earacteristi

@
B
2
[
-+
<D
4
e
Ly

iess nrincinsles teneros:

o= Deformidand del erdneo, oug nor lo pgenersl se ftrata de un -
ordneo turriforre con frente amplia debide 2 lz soldedura nre=-
crnz de 1oz suturas cranesles, como sucede con la sutura coro=-
a0l rue cierra muy nrematuramente mientras nue la fontenela an
terior en ocasiones no llers & CEYTAT,

2e= Broftslmuz e ninertelorismo

.= Hipomlesie merilar y en alpunos cssos pseudoprognstismo.

B

4,= larie meaueda con pico en forma de DAPFIAYO.

ees 3T
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5.~ Proptosis en la meyoris de loes casos y oblicuided entimon-
goloide.

6.~ Retraso mental, annuilosis erticuvler y anomelfas en la co-
lumnz vertebrel,
T.- Halformceiones de ]q mano comg la sindactilia.,
SIIDACTIITIA.~ Bs un defecto conrénito, lireramente menoc
corin nue 1la Polid=ctilia. Se mrerenta con mavor Frecuenciz en
el sexo misiculine enrovimmdemente vn &% ., v més en los Caucd-
sicos ogue en los nerros, Por lo penerel se oresente est=z alte-
racidn en Tormz bilsternl,
La Sindactilic se oripinz slrededor de 1f =éntima memone
de vide intrauterins ¥y ceci siemmre v conjunto con 1~ Crice-

o~

Trlie, Sindrome de Arert, Tenine SL7idc v oiros defectnr de —--
in

las manos como; Fracuidectil Vacerod: etilic vy Betrodeetilir,

Tn= dedos més afectrdos =on el medio v el anmlar, auncue -
tempidn nueden slectar & todos 1od dedor inelurendoel nulrar,
Le unidn S lo= dedos veris en srade v nftuere de Lo elementos
inveluecrados, tejido Seeo ¥ vite, &n evie canc, = los dedos fe
lees encuentrs unidos ¥ arouecdor entre i,

~

B necesario recdivor indjertos de niel liore wuys cubrir
oo ¥&m senarados, ¥e ~ue ey tuchis sensiones Tracasan
seioner debido a la ofrdids de niel &l momento de rea-

lirar les intervenciones,

TRARAN IR W0, - Bl trateniento de la 3indactilis =e debe de
ezliror nor mediocs nuiriirricors de nreferencir =zl afio de vide.
3n el e=so de veriss fusiones, se recomienda realiser le semna-
racién zlternndemente, ya ocue se puede ocesionar una irriga --
cidn vasculsr inzdecuads y la mroduccidn por lo tanto de neero
sis tisuvler.

Si re omeran loc dedos se recomiends overar l= mano 2 la
ver con ¢l obieto de *acilitar el tiempo nostoperatorio.

Ia omerzeidn conciste en lo siruiente; l=¢ 1lfinens o pun—

-
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tos de unién, son sepsrados con una incisién en zig-zag, o en
Torma de 53 posteriormente se utilinan uno de los colgajos de
1la piel y tejido subcuténeo en formz de V o W, para formar la-
nuevs membrane interdigital y los ya separados aspectos medio-
laterales de los dedos son cubiertos nor injertos de piel, to-
mando nreferencia del pliesue inguinal izouierdo, latersl a la
1fnea del pelo, debido & que posee abundentes Tibras eldsticas
que evitan 1la contracecién y hacen el prolongado uso del enta~
blillado.

Se ha observzdo cue con esta intervencidn, se han conse~--
guido en muchas ocasiones los resultados deseadcs, aunque en -
otras veces ha sido necesario realizar una evaluacién lo mds -
precisa posible de las condiciones del #érea afect~da con el ob
jeto de tener meyores probabilidades de éxito,

00039
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e ARRI'ACEFALIA, FISURA TABIAL GRAVE, Y MEDIA DEL PATA-
DAR,NARIZ BIRIDA.- '

¥

Ia Arrinacefalia se caracteriza por malformaciones en las

porciones anteriores del crédneo y cerebro, se presenta asocia-

da con otras anomalfas como; Hivertelorismo Ocular, Agenesiza =
Premaxilar total o narcizl,

Eundrat propuséel nombre de Arrinacefalia poraque pensaba
que el aspecto mds frecuente era la ausencia de los nervios ol
fatorios y otras partes del rinancéfalo. De Nyer v Zeman obje-
taron contra esto y funddndose en cue la ausencia de las estrw
turas rinancéfalicas es simplementa narte de un: falta mds no-
table del desarrollo del wvrosencéfalo en los hemisferios cere-
brales, (holoprosencefaliz alobular). Los venirfculos laterzles
nersisten como uns cavidad VYnica.

Existen numerosas cominicaciénes de casos le este desor—
den como los presentadbs nor; Tanaka, Stewart, Currasimo v 3il
verman, Therman, Ianden y Smith y colsboradores, v qiros inves
tigadores} muchos de los cuales presemtzron trabajos oue no en
trabon dentro de este desorden, mientras cue otros tantos nre-
sentaron trabejos muy incompletos. Grecias al trabejo de estos
autores, fué rozible unz clasificacidn adecusda de la Arrinan-
cefalis azf como establecer con 1z nryor

exactitud nosible lac
coracter{stices fisicas primordiales de 1o anomnl{a.

CARACTERISTICAS RISICAS.~ Bn esta anomalfa se nresenta =
Talta de desarrollo del ?iltrum y de lo vpremaxila junto con
nzladar hendido. Los huesos nesales, tobilcue del etmoides v
cornetes se encuentran ausentes en la meyoria de los casos.

Currasino y Silverman sefialaron la presencia de Hinertelo
rismo Qculaer observéndose a menudo wicrot¥ialmis, Anoftalmia, o
Colobomasg del Iris.

Otras posibles anomalfas como; cataratas, orejas en posi-

cibn bajs, hiverconvexidad de las wias, deformidades nor fle—

20



- 40 =

xién de los dedos, Polidactilia, Sindactilia, Pies arcueados,
Hemiangiom#s superficieles, defectos czrdfaco-conrénitos y -
Hernia., En z2lfunos pecientes, la dermatorlifia, muestra un tri
rradio axial elevedo ¥ un dibujo de "S" fibular en arco, en el
£rea del dedo rorde del bie. También es fracuente la localize~
cién de un pliesue transverso ¥nico de flexién palmer,

La transluminzcién del créneo revela la gran cevidad quis
tica de los 1ébulos frontales anteriores oue sugiere una Hidro
cefalia o Hidranencefalia, sin embargo, el encefalograma mog—-
trard una cavidad eléctrica cerebral en la Arrinanceislia, mi-
entras que en la Hidrocefzliae Hidranencafelia se observa un -
electroencéfalosrana pleno, También se recomienda practicar un
pneumoencéfalorrans neras demostrar en ventricvlo dnico del ce-
rebro arrinenceXelico. »

Otra de sur carccteristicaz es oue en los hemisferios se
observ: aue estfn mds o menos unidos nor su extreme anterior -
la fisurs longuitudinsl este ausente o es rudimenteria en su -
evtremo mosterior, nuizd exista uns sran covidad de pafedes<@§
rades (ouiste dorsal}, entre el cerebro anterior dnico y el ce
rehslo; en ocasiones faltan le hoz del cerebro, cuernc calloso
y septum pellucidum., Los nervios épticosvson rudinentarios en
lz movorfa de los éas=08. '

Resumiendo tenemosydue el Sindrome se ceracterize por:
le~ Fisura labialcompleté bilateral, con ausenciz de premarila
r prolabio.
2.~ Desarrollo incomnleto de 1z neriz con ausencia de columela
tabinue certvilarinoso y huesos nronios de la nariz,

3,- Hinertelorismo Orbital.

4.~ Asmecto monsdlico de los ojns.

5.- Tusién palvebral en la linea media.
6.~ Calvicie !rontal.

7.- Bl cerebro este constituide por wn ventrfculo ancho y cen-

eesdl
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tral, faltando los lébulos y las cintas olfatorias.
8.~ Loz huesos frontales muestran turricefalia.
9.~ Puede vresentarse fisura del naladar.

ETIOLOGIA.~ Se han nracticado estudios cromosémicos en in
dividuos con Holoprosencefalia, habiendo revelado un cromosoma
extra en el grupo "D", encontrandose tambidn oue en las perso-
nas cue presentan esta anomalfa son descendientes de una madre
con edad media mayor al la que nresenta la noblecién en pene—-
rals sin embargo, no todos los casos wresentsn una anomalisn w-
cromosbmica detectable. Algunos ca2sos estan asociados con una
alteracién en el brazo corto del cromosoma 18, y otros tienen
su cariotipo normel. Por desgracia como en todas las anomalfas
‘no se ha nodido llesar n establecer con claridad la etiolosfa
de la Arrinencelafiaz, afirm#ndose oue es unm alteracién congd
nita hereditaria con presencia de un gene irregular dominente
que actda a niveles cromosémicos.

PISTRA LABTAIGTAVE Y TISUFA BEDIA DRL PATADAR,~ Bstas dos
anomalfas concénitas constituyen el gruno de alteraciones mfs
comunes nresentes en el recién nacido. Ia hendidura vuede limi
tarse dnicamente al labio o bien extenderse hacia arriba y -
alfectar; filtrum, narina, orificio nssal, surco nnsogeniano, o
bien continuerse hacis adentro afectando a los des neladares, -
duro ¥ blsndo. Las hendiduras palatinas aislades nueden estar -
limitadas a 1» dvula ¢ ser mds extensas, dividiendo al vpaladar
blando o bien a éate y al naladar duro.

Bs mfs frecuente lz localizacidn de una Fisura gue abar—m
que labio v valadar, que otro tino de fisuras.
ia incidencia seesdn el tino parece definir alro entre varias -
revigiones externas, demendiendoe en varte de si los datos son
obtenidos al nacer o al efectuar la overacién. Sin embarro, la
fisura del labio-nalader, constutuve aproximadsmente el 50% de

los cagos, en cambio, cusndo las fisuras se presenten aisladas
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suman alrededor del 25% cada una, indenmendientemente de la ~-
raza, Se desconocen las causas de da diferencia entre los date
recogidos al nacer y al operar,

HENDIDURA WEDIA DEL LABIO INFERIOR Y MANDIBULA.- Ia hendi
dura mandibular media parece una falte de deserrollo de la cé-
pula impar, que crece entre los procesos mandibulares nares w-
primarios o mor uns persistencia del =urco central de los tres
Eurcos evanescentes oue aparecen, en el nroceso mandibular del
embridn de Smm. & 6mm. ¥ oue desanparecen 2L egtadio de 10mm. &
16mm,

Ia nrofundidad y extensidn de la herndidura es varieble, -
siendo tan leves en alpunass ocasiones gue =olemente interesen
2l labio inferior vy mno nenciran en el hueso. HEn verios casos -
gse ha llepado = vresentar asnuilorslosia, Bn 12 mayorfa de los

casos ha habido un hundiniento de la mzndfbuls, la lenrua vy eg

tructuras del centro del cuello hastsr el hueoo del hioifer, ne
ro en ocasiones aueda libre la lensuz, In un naclenrte descrito
por Petit y Bacome, estaban asociados con esfe znom-lin, las -
sipuiente=j labio hendido, nebellones auriculzrer znormzles, @
colobomrs del iris v vestirios embrion-rior cervicales,

o n2rece evistir ninsuna barse gendtica en e-tr arom-lis.
3e Jdesconoce su frecuencia nero ocurre nnrovimodemente en uno
de ecada 600 cezor de labic lemorino.

TARIZ RTTINA.- Bsto anomelia es sumamente rars ocurre una
snla ver de mil defectos conrénitos consecutivos de l¢ cara.

En esta deformidad, las Tosas nzealers no se desarrollan -
nerm~lmente v los teiidos rue interviernen no ze lleran & con -
dencar ners Tormar el Sentum o tabicue n=oal, lo oue Jja por re
sultzde un ensanchrmiento de 12 nerte superior de la naris v -
3¢l entrecejo. Ios ojor wueden encontrarse cencrados hestr la
naprturs mévime dentroe de los limites nermoles de 1 dictroneic

‘uivporbiisriz o bien eo nerible aue se llerue & nrecentar el

eeoh’
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Hipertelorismo Qrbital. Tl Sentum puede awsrecer duplicadd o -
pueden wereistir las olacadas como dor nepueilos tubos terminan
ds en los erfremos derechos cerrados, Cuando el tejido entre -
los tubos esta percialmente obliterads, se pueden formar surc®
superficiales o bien que ¢l tejido mal »besorbido del tabioue =
se eleve como un pecusfio cuerno cutdneo. Si el retrodesplaze~—
miento de 1= fosa nasel es incommleto niede sobrevenir enton—
ces una atresie porterior de las cosnss, En muchos casos, el ~
nalsadar se encuentra muy wrofunde debido a nue el tabious mal

daragrollado no ha contribuido suficientemente como para lleww
var a cabo su fusién en la 1inea media. 31 achatrmiento y aume
to de la amplitud de la narte superior de la nariz hace oue -
las cejas =me achaten v se sevaren, intensificando la deformi~-

=

dad v al mismo tiemno nos dz una base p2ra un método de correc

cidn nera la narigz bifida. .
Tste correccidn incluye:

o

1) .- Anrvorimecidn evierns del dorzo medio nreia arribe v hacla

&

s “rente con ercisidn de una elinse muy ancha de la niel.

fod

PR

b) .= Remocidn submeridetics dell arecezo de tabicue.
¢} e~ Osteotomin nreal con fractura de log wrorecos “ronfrles -
mrrilsres v log huesorn nrzales,
d} .~ forreccidn Jde 1n handidura aler =l en nesecario.

rpando 1o herida 2o 1o linea media es cevradn, lrs cejne
~on scerendrs enkre =f, sinimiqsnde al imertelori-ae. 3Zn 0cge
sioner er neceszirio recurrir a indertos 4seon o cervilrrinoros

sere endergeny dovgo, minimizar lo denresidn fel tercin ine

Py

el
“gyior do 1o arriz o elevar la nunta de 1o mirmc,

t'-éﬁt
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3¢~ SINDRCI™ DE CROUZON.- ®1 Sf{ndrome de Croumon es simi-
lar en todos los asnectos al S{ndrome de Arert, va expuesto an
teriormente, por lo nue nos concrebaremos a hocer una breve ex
nosicién general de la Disostosis Craneofacicl, de cus caracte
risticns {{ricns v de las diferencias aue »recenta con lo Aero
céfrlo Sind-ctilia,

DESCPIPCION.~ Bl Sfndrome de Crouzon ec una Disostosis —e
Craneofzcizl conrénite herediteria, caracterimedz nor malforma
ciones craneales, orbitzles y Taciales. Ias deformaciones era-
nezlen con<irten esencizlmenie en uns frernte altr vy »rominente
con uma cutura mury cerrada; el crdneo svele ester acorteds en
sentido anteronosterior ¥ ensanchedo en sentido tranasversal, =-
probablémente debido al cierre prematuro de les suturas cravea
les {Sinostosis franeal Premstura). 31 crdneo suele nresentor-
se Oricef4lico, Escofocefdlico, Trironocefélico o Tloriocefdli
en.

En lo ~ue resmectz a les deformaciones orbitzles, nodemos
enconirory Eroftalmue, Fivertelorismo, del cual nos ocupsrenos

mfs adelnnte, Botrabismo, Feuritis Owtics, Pepiledemz e inclu-

My
<

?
Seruera. Ies deformidades Taciales mfs comunes incluren Hip

*3

1rain Yerilor con relativo Profnetismo ¥ Yariz en vorme de pi
2o de loro,.

Otra anomnlfac wre=entes en ezts 3indrome s=on; Elevacifa
del spco nnlotine, Atresia Bilsterzl, del conduecto auditivo ex
terno v Anodoncia Farcizl. Se ha observiodo nue nor lo general
los necientes oue nresentan el S{ndrome de Crougon, muectran -

~

fredos vericbles de 2&Ticit mental prerentondo todos un ~enec—
to de bratrrecioc,
BYTCICOT A~ Tio difiere 1n etiolorfs de los demfs Sindro—

. me
mes del Primero v Sesundo Arcos Brancuiales, ye nue esba Sin-—-
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dromes como en los demfs se ha demostrado la presencia de un

foctor hereditario autosdmico, sunaoue se pueien dar crroc esna
rfdicos ein predisvosicidn hereditaria,

DITERENTIA OO 31 SINDROFS DT APTT.- e diferencia clé—
sica entre el Sfndrome de Crou~on redica en cue el nrimero se -
cerscterizn por la nresencie de alteraciones en la mano tsles -
como; 3indactilia, Polidactilia, Clinodactiliz, mientres cue &
sepundo o sea la anomalfa de Crouzon, no nrecenta este tino de
alteraciones de las exiremidades.

TRATAMIBNTO - -

Sinostosis Creneal Premabura.- Se trata extrivpando hueso
de las 1{ress de sutura craneal y recubriendo los esnacios con

‘nolietileno o cvaleuier otro mrierial pue impida el cierre de
otras suturas. Bsic es conveniente emplearlo en los primeros -
meses de vida, impidiendo zasi el cierre de la sutura mor 1o ~

menos hzsta los tres sfios, ya ocue se ha nroducideo el 807 del -
desarroile del cerebro.

Eroftalmus e Hipertelorismo.- Se hace laa desbridscidn de
la orbite nars disminuir ls nrecidn intraoculsr,

%1 Wipertelorismo vuede aminorarse desvisndo los dnrulos
nalnebrales o agrandandolos con ldpiz de ojos pars cue de la -
apariencis de heber iismiruido la distencia interocular.
Hipoplasia ¥Maxiler yProsnaiicmo.- Se trata en el adulto -

nrovocznis una Tractura mariler Tefort 1 a nivel del suelo de

la. neriz por medio de un ostedtomo, pare impulsar la mand{bula
hoeia adelante v lorrar unz oclusidn perfecta vy se reduce la -
fractura nor medio de Tijacidén intermarilar,

iz en pico de loro.- Se puede lograr una Rinoplastia -
aern corresir tal deformidad y esta debe ser efectuada después
de los 16 afios de edad.

...48
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SINDROME DE CROUZON

Unz diferencia entre estos dos Sindromes es, que en el Sindrome -

de Apert se presenta la Sindactilia ¥y en de Crouzon no.

SINDROME DE APTZRT

a'a48?‘
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4.~ SINDACNE D2 GREIC -~ BIFERTWICRISTO GPFImal .~ El Hire
teloriemo fué etudirdo nor hreig rrimeranente, hr pienda <ido :
analizado por otra buven mimero de invesiisciorer entre Lor aue
dertroany Demver 167, Berliner 1640, Hancmen 19&6, v 3ndsz
127G, =1 Hinertelorinmo Orbitel esir cararteris

mento de Lo Zistancia interorbitaria nreseﬁ+£n60fn 2l mignte -

neral nnormelmente encho. Teta anonslin

mfin e rrorse de Lo normsl 8 G ohoo o menares Jel o) BN0ie—

dec v oun tameia menor de les olas mevoren, Dote oan nrrrnidn -

cons “niva deserits mov Creis, ve no oo oconsiders como un STne-

Arore deiinide =ina ecue m's biew o nbirerva come un cirmn rree

sente €n muchoe Jgsmordenes, Teiher v Clhricokl, hen enurercdo 37

caroe en 1Los cusles nuade hoher Hingrralavicone vesl o pnevento
TOTOLOLT L, Pano muels casiyoe ov rerlifind oo rernoeto o

[5s

1o eoues nue mroduce el Finerteloviemg, nero ericte une tenden

nid mar nerte S lor eotilinree fol Sindront se freds ponaf

Sy e N

!.1

Rl

3 ’ RS
ney aue eohn anomslin conednitn ec ocebids &

detencidn en -

gl Aercarvello emhrion mio. Yoo ~ue el sdie mevhidel e derive er
. . o N - Ca e N .
uw Anrule e L0 en el semundoe wer ge e ovide Tevsd, voci M-

rev vn Snrnle de 730 T eunlauvier interfarencis en 1o yavacidn

anferior Jel eir prpitsl rrovocn el Hinerwaleriona,
¥ oaroepon inenie hon ~ldp relericos coser pue o Tiesnen -

relsnidn hereditoria,

a

b =

le— cesive dietrneino entre los ojorf ~recentdndore en almunes

Y

Ly P T ey
ACTERISTICNS ¢ IoTe

accoiones Betrabirmo.

n.- 1a heze 6e la neriz es ancha ¥ biride v el surco es mée --
wronuneindgo en e nunta,

Y.~ Aumento de lo distencia entre lor punto- medioe de los né{

notoe,

i

Z.~ @ mriler, el eciromr v le mandibuls pueden ester falior -

b

e Gevarrollo.

...4&9
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S.- Har enicanto y aumenta del esnesor

¢el tejido celnlar sulr
cuidneo,

6.~ Retrasn mental con demariada frecuencia
Clagificacidn.~

Serin Jatler el Hipertelorismo lo clarifica en:
A) a~ PRIMARIQ,~

1) .~ Hinertelorismo Embrionario.

2.~ Hinertslorismo Forfogénético, el cunl presenta aumento en

la disiencia interocular come propiedad familier,
B) .+ SECUNDARIC.-

1.~ Hipertelorismo traumdtico, nresenta fracturas orvitarias
con desviacidn lateral de los huesog aue separan los czntog in

ternos

2.~ Asimetria Cerbral.

3e~ Mplforamzciones del condocrdneon,
ie= DeTormidades Feocliales,

Y

abster ¥ Derming clasificon al Hinette 1or emo en Talco v

¥

verdadero. 3%n el verdadero eviste sumento en la distanciz de =

Llog ojos; en el falso golo se trata de una ilusidn éntico, 1a

cual es occozionada poxr el espacio tan ammlio sue hay an lag
diduras nalpebrales.

SHES A T ——

TRATAMIEN?O .- Para o1 sumento de la distancis interorbitd
hav doz tinoo de z2hordaje; el directo

ABCRDAJR DIRROTO.- Rate método fué deccrito nor Converce

el indirecto,

» Saith ¥ consiste en esciciones parcinles r una os steotomia (4
1ateral) de los huesos de la nariz, del vémer y del itabioue in

terorbital, consideran gme es el mds indicado para disminuir

iz distancia entre las dos 4rbitas.
¥n cacsos moco severos basta con kocer la osteotomfa bila~
teral de Loz huesos prenios de la neriz v se obtend

rd un asnec
to fisico sgradeble.

eee50
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ABRORDAJE INDIRECTO.- Se hece unz nlastia en Y-V en le

parte interna de las comisuras palpebrales, la cusl crea una
lugidn éptica y disminmuve el Hinertelorismo,

Se extirpa el tejido subcutdneo de las alas de la nariz -
también para lograr lailusién de disminveidn de
interorbital,

iz distanciz

In resumen diremos cue la mete wrincinal del tratamiento
del HipertelorismoOcular es el traer log ojos mée cerca de si
mismo sin correr el riespo de producir uno infeccién meninges
o una alterseibn ocular, oculomotora

retoriug,.

o en las funciones regni-

El nrocedimiento involucrz; movimiento toial del etmoldes

[E5Y

rgsoceifn total del tubioue nasesl ¥ la correcidr definitive-
ney

cel Hinmertelorimno, siends la mets losrar uns disrancia intex

crhxtarla e 2027 mm, Lo suwbturs se lorrs nor medisc de injer-

tos Seeos tomedos de ostestomizrs en el techo, paredes laterale

ey

.

» hueses melores: cuanéo ho sido destruide el esnueleto nagel
nor la rescocién Trontoetmoidal vy del tabloue, so reconstrui~

y4 tambidn con injertos dreoss loo rrcos lorrimnles se cOLow=

can en su posicida normel ol realiser doz cantdierias fransng
e2len, Todos sztoz maros v log compnlementarios deveré
zarse en un solo tiempo.

W tretaniento ddl Hinertelorismo acuf expues<o sbre nug
vor horigontes al paciente al restauvrerle de maner: casi per-
Tecta la Tisiolorfin y estéiica neceserias para desenvolverse
normalmente en la vidn diaria,

ooaﬁl
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Paciente con Hipertelorismo; A y B antes de 1la intervep
cién quirurgiva, C yD después de la operacién.
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5+~ HENDIDURAS FACTALES.~

A) o~ HENDIDURA FACIAL YLATERAL,~ La Hendmdura Facial Late-
ral, Hendidura Faclal Transversa, Macrostom{a, Mejille Hendida
la origina una falta de peneteacidn del mesodermo entre los -
procesos embrionarios maxilar y mandibular, siendo en sf una #
falta de fusidn de los ndclecs embrionarios del maxiler y la
mandihula, Bsta anomalfa es muy rare y se puede presentar uni
o bilateral, parcial o mds esporddicamente adn completa, exten
diéndose desde el 4ngulo del orificio bucal "comisura labial®,
hacia atrds y arriba hasta llegar al ofdo, pasando en muchos -
~cagos por encima o por debajo del trago. En ocasiones, esta amw
malia estd representada dnicamente por una cicatriz cutdnea 1i
neel que sigue la traysectoria descrita; en ofras ocasiones, »e
puede enconirarae el. desorden acompaiiado de un desplazamiento
del husso subyacente. .

Blackield y Wilde calceularon qus bay un caso de nendidura
Facial Tateral por cada clen cagos de Iabio Leporino. FPogh ¥

Andersen haber encontrado un caso por cada 350 de Leblo y Pala

en varones y cvando es um
nilateral, aparece mis a menudo en el lado izquierdo.

Se ha encontrado gracias a diversas investigacilones que
puede presentarse come un fendmeno aislado, pero la mayorla de

dar Hendido, Parece ser mds frecuente

las veces, s¢ presenta asocliada con otras malformaciones (Sin-
drome del Primer y Segundo Arcos Branquiales). Se ha establecid
do tambifn que la anomalia no tiene una base genética, pudiend
darse cagos esporddicos gin que exlsta predisposicidn heredita
ria, habiendo establecido Keith que la falta de fusidn de los
ndcleos embrionariom de los procesos maxilar y mandmbular se
debe a una aberracién en la vascularizacién de los procesos.
Dentro de lus anomal{as asociadas con las que aparece la
Hendidura Facial Iateral se encuentran anormalidades de las ex
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tremidades, Micrognatia, Anomalfas Cardfacas congéuitas y
otras hendiduras faciales. La Hendidure Facial Laterla se ob-
serva, como ya dijimos antes, en el sf{ndrome del Primero y Se-
gundo Arcos Braquiales, Bisplasia-oculo-auriculo-vertebral -
(Microstomfa Hemifacial con dermoides epibulares y hemiverte-
bras), y raraz vez con la disostosis Nandibulofacizl,

B)+~ HENDIDURA FACIAL OBLICUA.~ Bs una deformidad congéni
ta extremndamente rara. Histféricamente, el primer caso fué re-
portado en latin por Von Kulmus en 1732, siendo urn siglo mds &
tarde Walter Dick en Glasgow quie reporté el primer caso exis-
tente en la literatura médice inglesa; el caso erz wn feto de &
giete meses muerto cor Hendidurz Pacial Oblicua Bilateral, a-
compafiada de deformidades miltiples del créneo, cerebro, pared
torfxica y paredes abdominzles; decde entonces se han reporta-
do casos muy esporddicos en la literaTura debido principalmen®k
a que esta condicidén no estabz vlenamente reconocida y era con
fundida con el Iabioc Leporino que ers mds comwmente conocids.
Debe otorpgdrsele erécito a Moriza 1587, asistente de la clinie
Von Eeremann de Berlin, que recopils 34 casos y despuds de he-
cer un exhaustivo estudio, dividié a las hendiduras facizles @
tres tipos. Desafortunadamente, su estudio contenfe un 77 de
fetos nacidos muertos, verdederos monstruos, que tenfan mayor
interds para anatomopatélogos aue pars médicos practicantes.
Se llevaron a efecto més ecstudios y no fué sino hasta 1962 que
el comité de nomenclatura de le Asociacién Americana de Rehabi
litacién del Paladar Hendido reconocid dos formas principales
de la Hendidura Facizl Oblicua gue son: la Hendidura Naso-oculmr
v la Hendidure Oro-cecular, dividiendo a stz (ltima en : Hen=-
didura Canto-oral Media y Hendidurm Canto-oral Lateral.

ILa Hendirua Facial Oblicuza tiene un aspecto variable, y @
presenta generalmente asociada cen Labio Leporino y se extiend
hasta el canto intermo del ojo. En algunos cases, la Hendidura
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pasa por fuera del ala de la nariz, a la cual no interesa, pa=
sando cerca del canto externo dentro de la regién temporal. =
Puede ser superfivial, pero casi siempre divide al hueso subya
cente. Cuando la Hendidura alcanza el margen orbitario, el pdr
pado puede no desarrollarse, dejando al descubierto el globo o
cular. Se ha dicho que presenta una falta de penetraciln memo~
dérmica entre los procesos nasal mediana y nasal lateral; sin
embargo, Le Hendidura Facial Oblicua sigue pocas veces los sur
cos epiteliales por los que habrd de buscar otras explicacione.

la Hendidura puede presentarse uni o bilaterdlmente y se
agocia como ya dijimos con Labio Leporino, Paladar Hendido o
Hendidura Facial Lateral, La HendiduraFacial oblicua también
se encuentra asociadad a otras alteraciones del Sistema Nervig
80 Central, como Bnecefalocele, Hidrocefalig, anormalidades es
tructurales de 1osvojoa, anomalias de las extremidades como An
trogrlposis, pies zambos, Adactilia 0 Sindactilia ¥y anomalias
del sistema Genitourinario.

CLASITICACION.- Hay dos formas de Hendidura Facial Obli-
cua; La Hendidura Naso~ocular, que abarca toda la extensién -
del espacio existente entre el labio y la nariz, incluyehdo en
ocasiones la columelag, observdndose que la drbita con la pro~
longacién hacia la regién temporal puede no estar involucrade
en la formacién de la fisura. La Hendifura puede terminar por
arriba de la fosa nasal y de ahl que se consideren dos formas,
la completa y la incomfileta, siendo le primerza mucho més rara
que la segunde y generalmente @me presnta la completa asociada
con las anomalias que hemos mencionedo con anterioridad. Cuand
el hueso se encuentra involucrado, la hendifura se localiza en
tre los huesos incisivos centrales y laterales con separacién
o coarteadura de la apertura piriforme y extensién de la fisu
ra hacia la érvita; se observa hipoplasia del cuerpo de la mam
df{bula y muy ocasionalmente se observa fisurada esta estructu-
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El cdnducto nasolagrimal, por lo general, est4 ausente o
abierto ¥y solo en-algunos casos muy leves estd éntacto, Bsta e
estructura al estar defectuosa estd sujete 2 infecciones cons-
" tantes. , ; S

Hendidura Oro-ccular.- Bmpieza en el 4rea del labio Lepori

no, La diferencia fundamental emtre la hendidura anterior y
ésta

y radica que ésta Wltima, la apertura piriforma estd intac
- ta. o :
'~ La Hendidura Oro-ocluar se divide en dos subgrupos por el
foramen infraocrbitario, que para mayor comodidad serén denomim
dog Clase I y Clase II. En la Close I, la hendidura se encuen—
ira en una posicién medis con respecto el Poramen infraorbitas
rio ¥ en lugar de involucrar a la nariz, pasa a un lado de &ah
¥ corre hacia arriba en la regifn del surco nasogeniano para %r
minar en el canto interno del pérpado inferior, pudiendo exged
darse haste 1a frente en la regiéri temporal. Bn casos severos
cuando 1lsga hasta el hueso, la fisura descansa entre los inci
sives y los caninos.
- Bn la muy rara Hendidura Oro-ocular Clase II, se observa
que se extiende desde la comisures labisl o en un coloboma en
"1a regifn wmedia del pdrpado inferior. Cuando el huesc estd in
voluerada, la hendidura arranca desde el espacio entre el ca-
nino y el primer molar desiduo, y su curso se deseribe lateral
mente con respecto 8l foramen infraorbital y esto, en esenciz,
es lo.que la distingue de la Clase I. Karfil did el nombre de
Hendidura Pacicl Oblicua verdasdera a esta hendidura.
BPIOIOGIA,.~ Egbtudios recientes parecen indicar que estas
beniduras resultan de la falla del conducto lagrimal para -
convertirge on una estructura tubular, y su persistencis cau-
gsa una hendidura a un lado del prolabio,.
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6+~ SINDROME DE PIERRE ROBIN.~

El S{ndrome de Pierre Robin lo observd nrimero Pairban en
1848, aungue es muy denominado en recusrdo de Robin, siendo -
Douglas el responsable del procedimiento correctom; esta anoma
1{a y su tratamiento los decribif con anterioridad Schukowsky.

En 1960 y 1961 se citpron algunas anomalfas oculares aso-
ciadas a este si{ndrome, y fueron Grim y colaboradores, as{ co=
mo Randell y colaboradores los que estudiaron el desarrrelloe
histérico del Sindfome.

BTIOLOGIA.~ Bristen datos que sugieren una base gendtica
en la etiolog{a de este Y{ndrome, suponiendo que es debida a u
ne. compresidn externz mandibular con detencidén del desarrollo
- en la vida embrionaria, o bien 2 una falta de potencia en el -
crecimiento de la mendfbula. Durante la décima semana de vids
intrauterina, hasta la duodécima, el maxilar superior dérece rd
pidamente y para 1os meses cuvarto y quinto, es manifiesta lg -
disparidad en el ‘tamafio entre el maxilar y la mandfbula; como
prueba adicional de una lesidn intreuterina, Warkamy produce
este sfindrome en las ratas manteniendo & las hembras gestantes
bajo una dieta deficiente en riboflavina. Se han propuesto otm
teorfas para demostrar su origen; Llewellyn y Biggs pensaron ge
gse debfa a la presién mecdnica del esterndn contra el mentén -
siendo posible llegar a establecer la etiologia del S{ndrome &
Fierre Robin, siendo la primera teor{a que mencionamos as{ co-
=0 la expuesta pos Warkany, o la combinacién de ambas, la prime
~a como resultado de la segunda., Las que mis cerca se encuenten
de la etiologfa real de esta anomalfa.

Con respecto a las caracter{sticas secundarias del Sfndro
me de Robin, Smith y Stowe ,hém obgervado goplos y enfermedades
cardiacas en el 15 sl 20% de los pacientes que presenmtan al -
S¢{ndrome, y que un nimero aproximadamente igual estd mentalmere
~gtrasado, teniendo los pacientes de esta anomal{a una facies
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. tipica debido a la forma de media elipse de la mandfbule produ
cida por laz extensién lateral de la rama ascendente y dnruloss
mandibulares, asf como el achatamiento de la sfnfisis mentonia
na. También se ha observads aplasia o hipoplasia del haz super
ficial del miscul.o masetero en todos los pacientes del sindro-
me por lo que uno de los tratamientos quirdrgicos que deseribi
remos a continuacién se basard en la correccién de esta anoma-
1ia; este tratamiento no obstante que muestra magnificos resul
tados, es incompleto ya que Prusanky ha demostrado radiogrédfim
mente que la mand{bula posee una Torma anormal que persiste has
ta la vida adulta lo que bhace necesario la cirugfa §sea para Pk
correccién de la micrognacia.

TRATANIBNTO.- Parz la correccifn de la aplasia o hipoplae
sia del haz del masetero se realizz por medio de unz interven-
cibn quirdirgica.

Transposicidn Dorsal del Masetero.- Se realiza la inter-—
venciédn con anestesie endotraquezl. Se realiza una incisién de
3 a 4 cm, de longitud, uno o dos cm. debzjo del dngulo mandibu
lar, se hace diseccién roma y se levanta el periostio; el liga
mento estilomandibular insertado al 4npulo de la mandfbula, se
corta y se levantzn los tejidos blandos heceiz zrribe por lao rg
ma ascendente, tan lejos como sez posible. Empezando por la -~
p~rte posterior, a lo largo de la superficie del hueso, se 1le
va & cabo la incisién de la rema horizontal del masetero y asg
gurdndola con alambre de acero suave de 0.4 mm, de didmetro; -
la insercibn del misculo se separa del limite de la mand{bula
con un solo corte de bistur{, tan nitido come sea posible., El
periostio del dngulo de la mandfbula y & lo largo del borde psE
terior de la rama ascendente se incide y se elva a corta dia-
tancia en las superficies 6seas lateral y media. Despus se sg
paran los orificios en la rame tan arriba del dnFulo como sea
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posihle, La parte del masetero que ha sido separada de la rama
horizontal es elevada hacia arriba y el extremo libre del alam
bre del limite superior del misculo es introducido a través -
del orificio superior y sacado por el inferior; se estira el g~
lambre y se enredan sus extremos. Si no es posible preparar de
orificios lo suficientemente arriba con uno serd suficiente; &
alambre del 1lfmite inferior del misculo debe ser introducido &

travds del orificio ayudaendo esto a realizar 1la insercién tan
alta como sea posible e impidiendo

adelante, Es necesario apretar con
tar fracturer el hueso de la rama;

qiie ¢l misculo actde hacia
cuidado el alambre para evi

se sutura en dos planos y -
se realiza la operacién en el lade contrario. En algunas ocasi

nes si la vida del recién nacido estd en peligro es necesario
la colocacidn de un tubo estomamcal por la nariz, que ayuda a
alimentacidén y mantiene la lengua ale jadz de la pared de = fa
ringe, pudiéndose mantener la respiracidn normal.

En resumen esta intervencién consiste en trasponer 1la im
gercién anterior del masetero en el cuerpo de la mandfhula a -
la rama ascendente de la misma, crdndose asf un misculo reirac
tor de un misculo protactor de tal forma que en unos dfas logra
llevar s la mandf{bula hacia adelante, evitando al mismo tiempo
la glosoptosis y por ende la asfixia.

TECNICA DE CIRUGIA OSEA PARA MICROCNACIA.-

Bsta técnica se puede realizar en el cuerpo o en la rama
de la mandfbula. Y para esto se han propuesto varias técnicas.

En 1907 Blair propuso la seccién oblicua de la rama a ni
vel del arujero dentario inferior. Posteriormente Limberg pro
puso una pperacidén en peldafio en el cuerpo de la mandf{bula con
adicidn de un injerto de costilla,

En 1936 Kasanjian describié una osteotomfa en forma de
“L* con desplagamientos El Ir. Amaral propuso la osteotomfa
vertical para la correccidn del prognatismo al problema de la
retrusidn mandibular. Se han tratado tres pacientes con esta -
técnica y ha habido excelentes resultados, sin embargo, ninguro

de estos métodos es perfecto y 59
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tienen muachas desventajas.
El Dr, Bafios propone esta técnica para el tratamiento de
Hicrognacias

Ia planeacidn de la intervencién se debe hzcer por el es-
tudio clfnico radiopri&fico del paciente y demés modelos de es-
tudio.

ILas radiograffas que se indican son: Ortopantograffa y -
Cefalometr{a sobre las cuales se van a hacer trazos y patrone
de estudio que son de mucha utilidad parz tener la redida de =
osteotomis.

Antes de efectuar la intervencidn quirirgica se deben cod
car las barras de fijacién con las cualec después de haber in-
tervenido, se fijardn al pacicnte por medio de eldsticos o alam
bre.

El tratamiento se hard en el cuernc de la mand{bula del h
do afectado y el 4ngulo mandidbular del lado sano. En el cuerpo
mandibular se harfd una osteotomfa en forma de "L" (%écnica de
Kasegnjian) la cual debe realizerce eliminondo una de lac pie-
zag dentarias si no existe un espacio edéniulo, se hace un cor
te con fresa a través del borde alveolar sobre la ldminz exter
ns, pasando hacia la ldmina interna hasta llegar a la parte in
ferior del nervio mentoniano, y Bhi se har& el coret con fresa
¥ cincel hacia la parte posterior siguiendo ¢l cuerpo mandibu-
lar, haste llegar cerca del 4nsulo donde se continuard lz oste
tomia hacia el borde inferior,

La osteotomfa en el dngulo se hard con la técnica de Schu
chart Obwegeiser, en la cual debe hacerse una incisién verticd,
en el borde de la rama ascendente se desprende el periostin por
las caras externas e interna del hueso preservando el paguete
vdsculo nerviodo, A continuacidn se secciona el hueso oblicua-
mente mfs abajo de la escotadura mandibular, de arriba a abajo
y de dentro hacia afuera. La seccién oblicua proporciona super
ficies anchas de contacto.
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Une vez que la osteotomf: se ha realizado en ambos lados se su
tura y se procede a hacer ) desplazamiento hasta llevar el -~
segmento anterior hasta la parte indicada, donde se fijard e -
inmovilizard por medio de 1.1 barras con alambrado vy eldsticos.

CORRECCION DE LA RETROGiACIA COK OSTEOTOMIA EN #C" NMODIFE
CADA DE LA RAMA Y OSTEOTOMIA UAGITAL DEL CUERPO.-

Al llevar la mandibula hecia adelante en relacién con el
maxilar superior para corregir la retrognacia, se han encontra
do dificultades myy peculiares, hasta hoy, la osteotomfa en -
"C" no siempre infunde 1a formacidén adecuada de hueso para e-
vitar la contraccién y rezidiva. La Incisidn y seccién sagital
de la rama nos de unza pobre visibilidad y un diffeil acceso a-
s{ como una gran probabilidad de hemorragia, perestesia e inha
bilidad para controlar los fragmentos, Hayes describe el mds
reciente método estudiado y aplicado para la correccidn de la
retrognacia que consiste en la separacién'precisa de l4minas -
corticales en el cuerpo mandibular y osteotomfa completa de la
rama lo que produce un mejor contdcto &seo en comparacién con
la osteotom{a en "Cv.

El planeamineto de la intervencién incluye radoirrafias
cefalomftricas laterales, as{ como una protesis oclusal fija
que ayudard a la inmovilizacién de la mardfbula en la relacidén
intermaxilar correcta.

Loz cortes dseos deberdn realizarse con una sercueta con &
lo en ambos lados, debiendo tener cuidado de que los cortes se
an completos y de gyue no existan ninguna insercidn bsea para -
poder realizar la separacién correcta. La mand{bula es asepurah
con alambres intermaxilares colocados en la prétesis oclusal y
se mantiene la inmovilizacién por 8 semanas al cabo de las cua
les se le da movimientc al maxilar inferior con el objeto de g
viter un trismus; se debe continuar observando al paciente du~
rante un periodo razonable de tiempo con el objeto de evitar -
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la contraccidén y recidiva que hasta el momento no se ha obger-
vado en ninguno de los pacientes intervenidos con ésta téenica.

Como se podrd observar, la técnica propuesta por el Dr. Ba
fios y la propuesta por Hayes presentan grandes probabilidades
de éxito en el tratamiento de 1la retrognacia, pudiendo decir -
que cualquieraz de los dos podrd ser empleada en el caso corresg
pondiente, previa evaluacién del mismo pacienta.
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‘Te~ SINDROME DB THEACHER COLLINS,-

Bste S{ndrome también recibe los sigulentes nombres:
Disostosis Mandibﬁlofacial, Sindrome de Berry, Sindrome de
Francescthelti~Zwahlein-Klein, Agenesia Facial Bilateral.

Este es un sindrome herediterio el cual se presenta en di

versos grados, varfa su gravedad desde su forma completa a la
_incompleta o a 1A abortiva.

- Ia forma completa se caracteriza por:
1.~ Desarrollo antimongélico (Hacia abajo y afuera) de las fi
suras palpebrales,
2.~ Ptosis de la parte laterla de los pérpados,
3.~ Pestafias deficientes o ausentes en dos fterceras o tres =
cuartas partes de los pArpados inferiores, pudiendo haber au=
gencia del 4ngulo lagrimal y las glédndulas de meibomio.
4.~ Falta de desarrollo de los huesos de la cara, principalmeh
te del maxilar inferior y del cigoma.
5.~ Bl desarrollo incompleto del ofdo medio y externo; es raro
en el ofdo interno esta falta de desarrollo,
6.~ Proyecciones at{picas de la lengua y de lé distribucidn dd
vello en la mejilla.

La forma incompleta solo presenta dos otres caracter{sti-
cas fisicas descritas.
1.~ Desarrollo incompleto bilateral del cigoma.
2.~ Desaparicién bilateral de los 1ébulos auriculares.

3.8 Deficiencia del pdrpado inferior.

Tambifn se consideran incomnletas laz desvizeiln bilateral
de las fisuras palpebrales y tipo antimongblico, cafda de las
pestafias y falta del desarrollo del cigoma o de la mand{bula,
o de ambos.

‘Estos enfermos suelen estar afectados de cierto grado de
" sordera, aunque el ofdo externo sea normal o ligeramente subde
sarrollado, debido a anomalfas del ofdo medio.
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la forma abortiva se presenta muy rara vez y se caracte-
riza por deformaciones en las cejas y aberturas palpebrales.,

Franceschetti describié la forma unilateral de &ste 3in-

rome como del Primero y del Segundo Arcos Branquiales, pudien
do haber sus excepciones, Por lo general las personas que pre=-
sentan éste sindrome no tienen alteracidn mental alguna.

BTIOLOGIA.~ Bs hereditaria. Transmitido por un gen irre-—
gularmente dominante, el cual tiene un débil poder de impregna
cidn en ciertas ocasiones, de lo gue resultan las formes incom
pleta o abortiva de esta anomalia.

Las generaciones posteriores de estos enfermos tienen ma-
vor importancie de aparicidén del Sindrome el cual progresa de-
'la forme abortiva o Incompleta hasta llegar a2 la completa en -
cada generacidn.

En los neciods en generaciones posteriores es de mfs impor
tsncia las anomalfas, llegan a morir incluso en la infancia.

Bl gen tiene un componente letal ¢ subletal, en algsunos -
C2809,

Pero no solo pueden nacer nifios de padres con 4ste Sindro
=e, gine también en familias sin ningsin antecednte. Pudiendo ~
ser por la accién de un factor ambiental o por mutacién que ac
+8a sobre el desarrollo embrionario.

TRATANIENTO .~

Anomalfas Palpebrales.- Se puede utilizar la operacidn de
Euknt-Szymenski, para la correccién de la ptosic palpcbral la-
zeral,

El procedimiento se hace: incidiendo el pérpado inferior
nzcia abajo y afuera, separande la piel y el méisculo orbicular
e la 14mina del tarso. La incicsién se hace laterlamente, de €.
~al Torma que la piel pueda ger replegnda en esta direccidn y
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extirpado un tridngullo .de piel y mfisculo. Después se extirpa
un tridngulo equivalente de cartflafo tarsal y conjuntiva, con
lo que ya podemos cerrar la incisién.

Otor tratamientos in;ertoa de hueso o de cartllago, o tam
bién las prétesis de asilicén (silastis), son dtiles para vreve
nir la desviacién antimongflica de las hendidurgs palpebrales.

Tambidn se puede desingertar el ligamento cental externo
y fijarlo en una zona mis alta al periostio, con lo que se ele
va el canto extermno. '

Los injertos ciliares o de cuero cabelludo se usan para

1la reconstruccién de las cejas, con resultados no del todo sa-
tisfactorios.
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SINDROME DE TREACHER COLLINS

"Desarrollo Antimongoi,

Desarrolio Antimongolico

Falta de desarrollo de los -
huesos de 1g cara,
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, CAPITUIO V
CASOS CLINICOS DEL PRIVERO Y SECUNDO ARCOS BRANQUIAIES

a2

FERNANDEZ .SANCHEZ MARYA TERESA.~
Nota inicial de cirugia PlAstica y Reconstmuctiva,
Paciente femenina de 5 afios de edad.

Antecedentes Heredo-familiares.- Sin iwportancia para el
padecimiento actual.

Antecedentes personales,~ Producto del serundo embarazo, #
inmwizaciones completas. Niega antecedntes fisicos, diabdiice
¥y nefropatias.

Padecimiento .ctual,-

a).- Hipopkasia del pabellén auricular derccho.

)~ Hipertrofis musculer y del maxilar inferior dere
cho.

C}“ Deoviacibn de la comisura bucal hocin lg derechoe

4 la exploracidn fisica o compruchan los datos antes sefl
lados, Presents sindrome de Primerc y Ssgundo Arcos Branguiales
{incompletsa).

Se solicitan radiosref{us de créneo anteropostrior, late—
ral, de Townw, de Cadwell y de VWaters.

Se cita & sesién conjunta vera normor conducte a sepuir,
3-XX¥~75. Se cita nuevamente para el dfa 17 para valoracién con
junte v decidir conducta a sepuir v tiempe de le misma.
20-X-75. Se cita nuevuamente a sesidn.

§.XI-T5. Se decide: Tratar de llevar control con cefalometria,
nlanear tratamiento de agenesia auricular derecha, una vez COIF
seguido el estudio radiogrdfico.

10-XII~75 Se vuelve a citar pera nueva valoracidn ya que no

se contaba con el estudio radiogréfico.

4-II-76. Se programa para primer tiempo de microtia, se solici
tan preoperatorios y se cita para interndrsele hasta el 13-V-76.
13-V~76, Se programs la intervencién por no haber camas para

al 15-Vi~T76,
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11~11-77.- Se planea intervencién del pabellén auricular con -
cart{lago costal.
4-V11-77.- Se programa plastfa de microtfa y se canaliza.

19-V111-77.~ Se le programa para el 25-V11-T7. Se actualiza el
laboratorio.

23-Y111-77.~ Diagnéstico - Microtfa derecha.

Operacidén planeada de primera intencidn de reconstruc-
Anestesia General - PFecha 25-V111-T7.
24-V111-77.- Nota de internamiento.-

Ciéno

Sexo femenino de 7 ados de eded que ingresd por pade -
cimiento congénito caracterigado por microtia derecha con aun~--
sencia de masas musculares masticatorias del mismo lado.

Esta programada para reconstruceidn del patelldn auri
cular, en vrimero y segundo tiempo con la técmica de Tanzer.

Sus condiciones generales son acgntables, examenes de
laboratorio se encuentran normsles.
25-¥111~77.~ 3e le prepars para la intervencidn,

Post-Anestesia.~ Inyeccidn ticrventzl Ting

w3

. Atropina -
C.2mgs. Nola Quoeratoria.~ Anestesio Gemeral por intubocidn ore
% agueal, previa asepsia y antisepsia de la regidn con ia colg
cacibn de campos esteriles, se efectua infiltracidn corocarpel
para hemostasia en el 1lébulo de la creja derecha, se traga con
tintura una z, se incide piel a nivel del 1ébulo levantando es
te como colgajo en un colgajo de la z. Se sutura con dermalén
5-0, se incide piel a nivel del nuevo helix para disecar la =~
volse con tijera, hasta el 1ébulo. Al mismo tiempe se incide -
piel a nivel de 1la zeptima y octava costillas, se diseca por -
nlanos hasta descubrirlos, se incide pericondrio y se levanta
con desperiostizador, se separa de los planos posteriores y se
seccionan tomando los dos cartflagos, se sutura el lecho de 1l
cart{lagos con catgut crémico y la piel con dermaldén 5-0.
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Se talla el cartflago para formar el helix y antihelix, se in-
troduce a la bolsa colocando 2 puntos de sujecién en su base —
con dermalén 4-0, se coloca y se sutura piel con derm=lén 5-0
se anudan los puntos de fijacién sobre 2 gasas, se apliba ven-
dzje no adherente y presilla con un aposito.

26-¥111-77.~ NWota de evolucién, estado reneral acepiable, sin
complicaciones respiratorias,

27-¥111~77. Bvoluciédn .- Buen estado general, la curva térmice
se encuentra en los limites pormsles. Hay disminucidn del ede-

8
B

palpebral del ofdo derecho con escazo exudedo en el mismo -
de color bhlungquesino, se suspende lo ampicilina y se continua
con lzg gotas oftalmicas de cloranfenicol.

30-V111~T77. Hota de alta.

Bvolucidn.~ lg puciente ha evolucionade afebril, con -
sus signos viteles normales, el drea intervenida sin alteracio
nes, no hay evidencia de exudados, a nivel parrille costezl 1la
herida esgts en vias de cicatrizacidn,

Se da de alta en Hospitel y se envia a consultia externa -
a curaciones,
27-1%~77. Consulta externa.-

Enterados del éxito de la intervencién v no hzbiende pro
blemz de cubierta cdtanea, se ha conformnde un buen armazdén y
se programs parz nuevs intervencidn.
20~-711~77. Intermamiento.-

Operacién pianeada.- Tercer tiempo de Microtiz.
29-711-77. Nota de inrreso z cirdgia reconstructiva.
26-711-T77. Operacidén efectunda.~ Levantamiento del pabellén -
neoformede, aplicacién de injerto de 1la insle derecha.
28-X11-77. Plan.- Dar de alta y citas para curacioners en con—
sulta externa.
12-1-7F. La evolmeidn es satisfectoria se cita para 6 meses --
8.V111-73. S¢ planea la unién cel léhulo derecho al helix, Se
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envia a Bucodento-Maxilofacial para su estudio y tratamiento.
15-V111-78. Se refiere para valoracién v tratamiento de atro-
fia mendibuler con desviacidn de la misma del lado derecho. Se
iniciard tratamiento tentztivo para corregir por medios prtom§
dicos la posicién mandibular adelantandola vpor medio de un apa
rato intraoral y usando un aparato ertraoral para tratar de co
rregir la desviacién. Se iniciz tratamiento tomando modelos de
estudio, para disefier y elaborar el aparato indicado.

4-~¥-78. Ia paciente acude a revicién y se observa destruccién
de los dientes posteriores, lo cue dificulta la colocacién del
aparato ortuvpddico, se canaliza para tratamiento dertal.
10-X1-7¢. Se requiere apertura del espacio retroauricular, pla
“etia del 18bulo v posteriormente rormacidn de la concha.
1-X11-78. ILa paciente acude para la colecacidn de bsndas orto-
pédicas en los molares para la colocacidn del aparato extrao-
ral, asi como la toms de radiogrdfics; panoramica frcisl, cefa
lométria.

28-%11-73. Se colocd el aparato extraoral.

11-i-79. Se eswera que el aparato extraorzl controle la desvia
cidn wondibular, se le indica el marejo del mismo y se de nue-
va cita.

24-1-79. Se le recementa el aparato extraoral el cuzl se habia
despegado, ze le balancea y se continua con el uso del aparato
6-11-79. Se interna vara nueva operacidn (retogue del 1lébulo
de 1a oreja deracha).

8-11-79. Intervencién

10-11-79. Bvolucién.- Afebril, buen estado general, se practi-
can les curaciones.

18-%Z11~7S. Acude a control del aparato de retraccidn mandibu--
1ar el cuzl se encuentra trazbajando correctamente, continua cm
las mismas indicaciones.

14-711-79. Se programa para retogue de la oreja noetormada pa-
ra el 15 de julio de 1930.

...p



=0 -

OLVERA RODRIGUEZ AIME,.-

Paciente femenino de 5 afios de edad, con diagnéstico d: -
Sindrome del Primero y Sesundo Arcos Branquialee tipo A. Pre -~
senta NMacrostomfa iwouierda, asi com depresién en la regién €2
niana izquierda que se extiende desde la comisura labial izque
erda hasta el {ire-us, la cual serd correcida quirdrgicamentg,
gse envia a2 gu servicio para valorarla.

Se encontrd asimetria de las membranas timpanicas, el man
go del martillo izquierdo protege en formz importente, del lad
derecho no se visualizé correctamente, al parecer no hay apof'i
sis del martillo. La paciente desarrollo lensuaje vor lo cue -
se espera audncién en limites de lo normal por lo menos en ua-
ofdo. '

Padecimiento actuzl.~ Se inicia al nicimienio con la apa-~
ricién de le desviacién de la comisurs libial izcuierda por ca
nal retractil gue se dirige del {rasus izouierdo = la comisura
lebial izouierda, presentd aparentemente también nicrognacia
de la mandf{bula del lado izguierdo desde el nacimiento.

los doce meses presentd unz mercadz desviacidn haciz la ig--
quierds, asi como crecimiento desgirual del 1ndo izguierdo con
respecto al derecho de la mandibula.

Actualmente a la exploracién fizica se observa asimetrie
focial a ervpensas de retraccidn de la comicura labisl izcuier
da, la cuzl se encuentra desviada hicia la izouierda por retra
ceidn de 12 regién peniana aparentemente de tipo musculer, asi
como 1z disminucidn en el crecimiento de la mandfbula del lado
izquierdo. A la palpacidén de la articulacién temporo mandibu--
lar, se aprecia desviacifén de la linea media hacia la izcuier-
da, @si como oclusién en los molzres izquierdos con mordida -
cruzads, contactando les piezas dentarias aporentemente.

RadiOfraficaﬁente._ Se apreciz aparentemente deformacién
del céndilo mendibular, pero puede tratarse solo de unx defor=-
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macidén de la radiofrafin.

Diagnéstico Previo.- Posible luxacibn concénita del moxi-
lar inferior.

Tratamiento.- Quirdreico

Pron6stico.- Favorable.
26~i-T79.~- %1 paciente presenta Macrostomia izguierda v denre—-
sién genianz cue va de la comiszura al trerus, le cusl se corri
£e quirurgicsmente, previemenie se envia a Cendticz vy Audiolo-
ela.

22-11-79. Se inicizrd tratamiento ortonddico mrrilar 2 base de
aparatos eriraorsles Tijos, se foman imnreciones v sge colocan
las bandas ortodoncicis en logs moleres correcponaienves. Se co
loem €l arco ¥ se indieca su monejo cervecto.

4-1X-79, Ortopediz la~iloracial.~ Bl nmaciente azcude 2 la reco-
" locacidn de banda en el molar vermineante, se cementa v recolo-

ca el =2rco eniraoral. Se cita parz reviaidn Junio del 20.

.12




®Aspecto Radiogrdfico”

"Aspecto Clinico"
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CAPITULO VI

- CONCLUSTONES -

Podemos establecer conclusiones en forma gendrica de las
anomalfas desde el punto de vista de su; prevencidn, etiologfae
diagnéstico, prondstico y tratamiento.

PREVENCION.- Bs materialmente imposible lograr establecer
un método preventivo determinado en este tipo de altersciones,
ya gue no se ha logrado establecer con exactitud cual es el a-
gente teratdégenico que provoca el desorden. Sin embarro, es DO
sible e indispensable establecer un cuidado muy esnecial por -
parte del ginecdlogo, en primer lugar, y despuds por merte de
los ¥édicos en cuyes manos se deposite al vaciente nora deter—
minada afeccidn presente en la miema. Este cuidado eun lo cue
se refiere a la terapfutica empleadsa sobre el paciente, deberd
ser suvervisada en primerz instancia nor el Cinecdloro v debe:”

extremsrse en aguellos pccientes en cuyas £

vas families se hayen -

reportado casos de cualouiers de estos desdrienec, Tambidn se
P !

recuerira educar u la futurz madre en el cuidodo nue deberd -

tener en 1o que respects 2 lz elimentacidn y actividades, va

que como e he observado, los alimentos en estndo de deccompo_
sicifén o mal guisados pucden ser, al ijual cue determinado ti-
po de actividades, agentes teratdgenicos que induzcan a la anpa
ricién de malformzciones en el recién noacido. Cabe hocer noter
1le importanciz cue esto tieme para el Cirujeno Dentista, ya --
gue, en 1z actividad dicria el trrto con pzcientes embor

acadas

- LA
ec constante, v dg ahi cue el mapel aue jugamos en ecte perd-

... B
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do de gestacién, es también de suma imﬁortancia. Por dltimo 4i
remos que es indispensable hacer la aclaracidn & las pacientes
con antecedentes familieres de algin desorden, con respecto a-
los cuidados cque Geberd tener durente el embarazo, no pueden a
segurer en ningin momento el nccimiento libre de malformacio -
nes del producto.

ETICLOGIA.~ El egenta causal de estas enfermedades es ge-
nético, riendo distinto en cada uno de las mismas, por lo cue -
seria poaiblemente diffcil establecer su etiologia comin para-
todos los Sindromes. Las causac gue pueden producir alpsuna de -
estas alteraciones varfan decsde anormalidades estructurales o
numéricas de los cromosomas hastz factorec ambientales como lo
pueden ser los agentes oufmicos, radisciones, ete., lo que da
como resultado problemas que varfan desde l= alteracién en la-
transmisién gendtica presente al transmitir un gene irrepsular
dominamte, hasta detenciomnes en el desarrollo embrionerio de -
alrunss estructuras, lo aue penera determinadas malformaciones
Por desgracia no se ha llegado & establecer cuales alteracionss
gendtices o ambientales son las que provocan tal o cual anoma-
19a.

DIAGNOSTICO.~-Este estd en relacidn directa con sus carac-
teristicas fisicas generales especifives, tanto en lo ocue se -
refiere a su aspecto clfnico como radioldégico y estudios espe-
cificos tales como pneumoencefalosrufia. Patogenscis, gradoe se
veridad y extensidn de las deformaciones, asi como mimero de -
estructuras involucradas en el desorden y vor dltimo, una his-
toria clinica familicr tan completa como sea posible.

PRONOSTICO.- Depende de le fvaluacidn de cada caso, toman
do en cuenta las referencias de diagndstico, nara establecer -
un tratamiento adecuado.

TRATAMIENTO .~ BEste serd quirdrgico a excepcidn de les ale-
teraciones psiquices que esten involucradas dentre de cada Sin
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drome. Es indispensable hacer un plan de tratamiento, antes de -
llevar a tabo la intervenciérn, apoyado en un sinndmero de estu
dios egpec{ficos, ya en el dispnéstico, con el fin de evitar

al méximo las posibles secuelas post operatorias del problema,
v también realizar el minimo de operaciones regueridas. Para &
tratamiento es necesario la colahoracién de Cirujanos Especig—
listas como son; Cirujano Pléstico, Cirujano Maxilofacial, Cim
jeno Dentista, Neurocirujemo y Psiquiatra. '
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: GIOSARTO

I.. Acrocefalie,- Anomalia del desarrollo del crkieo caracteri
nada por el agcenso brusco de los huesos parieteles y occipi-
tal, gue da 2z 1a coheza aspecto de torre; es producida por el-
cisrre simétrico prematuro de las svturas coronales,

2.~ Acrocéfalo.- Acroce®alia, Oxicefalo.

3.~ Acrocefzlosinlactilia.- Melformacidn concénita carseieri-
zada por 12 z2gzudesa de la parte superior del crfneo y la sin-
dactilis de las cuatro extiremidades,

4.- Anodina,- Falte de dolor, especizlmente en el narto.

5= Anoftalmia,~ Corenciz congdnita de cjo=,
.~ Angquiloglosis.~ Cortedad anormel 42l frenillo de 1a lengua
que limi%e les movimientos Je 4sta,

7.~ Acrinacefalia.- Ausencia congénita de) rinancéfalo.
‘8.~ Atresie.~ Palta u oclusibn de un orificio norael del orgza-
nisnc. .

0, - Brajuidactilia.- Cortedad ancrmal de 2os dedos Je mznos ¥
nies, i

10, ~ Cariflago de Meevel,- Cualguiera de las piezas formedas p_
nor teiide. De Héckel.~ Cartflaso del primer arco “ranquial —
del eunl derivedo el martillo ¥ le mzndfbuvla,

11.~ Cartflago de Reichert.- Cartflago 3el arco hioideo del em-
hrifn: da orimen a le apofisis estiloides y estiructuras adya —
certees.

12,- Clinodostilia,~ Desviecibn o enrvatura latercl o medial —
rermanente, de wno o m&s dedos.

1%, Colchoma.~ "utilecibn, interrupcidr o discontimuidad de uwn
tejido, especialmente une fisura congénita en cuzlquier parte -
del ojo.
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14,- Conducto de Fustaquio.~ Pasaje en el peflasco que aloia le
narte externa de la trompz de Zustaquio.

15.- Cépula.~ Estructura o parte que conecta, 2,- Ambocentor.
3.- Coito. Cépula lingual.- Elevacidn wengromedial 4¢ la len-
cua embrionaria formada por la unién de los segundos arcos dren
aulales; representa la futura base ds la lengua.

15,.~ Decibeligs.- “edida préctica de smortisuamiento o amplifi-
c~cién acdsitica que equivale s la Aécima parte del Pel. es la-

nanor intensided del sonido con anuse puede sgcucharse una nota -

v gohre egta base gse congtituys uma =scala 3= tantos decibele~
como #a2an necesarios,

17, Dermatoglifia.~ Wstudlo de las liness vy surcos de 1n pal-

=a de 12 mano v plante de log ples con finsg dAe identificacidn,
19, . Tetofermo.~ Hoia ewterna del blestodermo destinada a for~
=zr la epidermis, rgeios de los sentidos y sistams nervioso .
19,~ Betrodactilia,~ 0lizedactilin. Anomalfs com~énits carac.—
teriznada nor la falta de alpunos dedos,

a.- Bseafogefalia, -~ Anomalfa jel dessrrollo que se caracteri-
a por ol alarzamiento del didmetro snteroposterior de 1z cabe-
debido al cierre prematuro de la sutura sagital, la cabcza-
23 larga 7 estracha y el oceipucio vy 1la frente prominentes,
71, Bacolicsis.« Degrincidn lateral de la columma vertebral,
22.- Tstrabiemc.- Dogviacidén involunitaris del 2le visual de wn-
=3o, reanecto de la posicidﬁ real que ocups 21 objeto observado.
e produce ew todas las diracclonss de la miradz siempre con el -
=ismo &nmulo, ¥ puede ger permsnente o trarsitorio.

27 .- Broftalimus.~ Protusibn anormal del clobo ocular,

24,- Yendidura) bdbranquiales,- Czda uno de los espacios que exig

: 103 arcos braniuizles del exbrida v que resultan de la
~atura de la membrana gue =zepara las correspomdientes bolsas -
Taringeas ¥ osurcos actoddraicoa,

I%.~ Hiqrosefalis,- Aumento del voltimen del 1fquido enfplorra-

LN
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qufdéo. Estedo congénito o adquiride zonsecutivo s la acumula-
ci6n de 1fouido cafalorraqufieo en la héveda crarecne, 8o ¢o—-
recterizada por el aumento de voldmen de la cateza, prominencia
de la frente, atrofin cerebral, debilidad wental, 7 cenvilsio--
neg,
26.~ Mueso Moides,~ Busao vlano dmpar, incurvadoe en formea de-
herradura, que se situz en 1a bass de ia lenrua inmedintormente.
ror encima del certflago tiroides, Zsta compuewte nor un cuer-
po, de cada ‘mo de cuvos extremos sge vrovectan hacla afuers y-
atrisdos apofis’e o astasgwmayor y meror.
27.~ Tizamento eafenonendibular, -~ Delr2ds handn aroneurdtico -
que se orisinz en 1a espina del huese ecfencidas, desciends por
Aentro de 1z articulacién temporomnwil-r, v se incertz en 3o -

: R .
roma del moxilay y an la espinn de epir

(94 S U B

[

28.~ Tigamen*n estilohioidno,~ Ccrdbn r-onenrdiico fibrnelhsctia
ce vertinal inaertsdo nor arribs sn 2 7driice 42 Lz ardfieis
estiloides dol hmean temporsl v wor abajo exn 21l 28ta menor del -
hneso rioldes,

29,. “alleus.- Mar%tille, Ymesecilo dol ofdo medio.

50,= &crodactilia.- Anomzlfa del ?esarrolls carastarizada nor -

axcesivo desarrollo d2 losg dedons,

3l.~- Microftalmia.- Peauafes anormel 4 1los oios,

729 . Merostonin,~ Doefecto congénito carecterizade rornue la -
hono ss anormalnmente prquefia,

33, Mobor{z. - Dxazeracién 1el tone mwscular, +eneién musculer,
34,- Piop nstia, - Cirusis nléstica 3el ofde, 2, Correccisn aui-

-

rureieca de lar deformidades 7 defecthos de 12 oreja.
%%,- Paresia,- Dificultad pare efectuer moviwientea voluntari os,
caungeda por almma lesifn nerviosa o muscular,

75, - Pariconirin,- lembrann oue recubre la superficie de un -

=

eart{laro, B8 una cnne de tejide fibroso, blance awe s prolo n-
R s e + N L

ma cobre ol cartflezo desde las partes vecinno,

.0082



37.~ Prosencéfalo.- Parte superior de la vesicula cerebral an-
terior del embrién, que mfs tarde se divide en telencéfalo y -
diencéfalo.

38.- Proencéfalo,- Cerebro anterior. mountro fetal con hernia -
del cerebro a través de una fisura frontsl. ,

39.~ Foltdactilia.~ Anomalfa del desarrollo caracterizada por -
1z presencin de dedos supernumerarios en la mano o en el pié.
40.~ Ptosis.~ Prolapso o descenso de un érgano o parte.2, Cafda
total o parcial del pdrpado superior.

41.- Queiloplastia.~ Cirugfa Pldstica del ofdo.

42.~ Receptédculo.- Hueco o depresién donde se ajusts o contie-
ne algo.

43.~ Rinancéfalo.~ Nombred dado a las regiones olfatorias del -
cerebro., gue comprenden las originadas en el 1lébulo olfatorio
¥ en el hipocampo. '

44 .~ Septum Pellucidum,~ Doble membrana que separa las astas =
anteriores de los ventrfculos leterales del cerebro, Estd sitw
da en el plano medial, tiene forma triangular y limita por arri
ba con el cuerwo calloso, por delemte con lz rodilla del curpo

calloso y la ldmina rostral, y por debajo y atrds con la colum
na y el cuerpo del formix.

45 .- 3indactilia.~ Condicién el l2 cual se encuentran dos 0 «-

mis dedos total o parcialmente unidos o adheridos entre s{ por

intermedio de membranss o por soldadura de las piezas dseas.

46.~ Trigonacéfalia.~ Anomalfa del desarrollo caracterizada uor
una compresién de la regidén frontal de la cabezz, como resulta
do de la sinostosis prematura de parte del hueso frontal,

47.- Turriforme.~ De forma de torre ( cfdneo ).

48 .- M™ibérculo.~ Eminencia pequeiia natural en un hueso o0 en =—-
otra parte.
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