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- PROLOGO -

Es de gran interés para mi poder elaborar el tema "SÍndromEB 

del Primero y Segundo Arcos Branouialesn, conocer las anomalías co~ 

f~ni tas c:ue presentan las personas afectadas y !)Oder ayudar a su tm 

tm'.liento funcional, estático y mental, pa.ra reincorporarlos a la so 
ciedad eliminando así sus complejos. 

I:Uciando está tesis nos referí.remos primeramente a la em

brioloeÍP y desarrollo de la cara, las cuales aunadas cumplen las -
nec~sidades de funci6n y formación del organismo, esto es con el -
:-·i:1 de establecer un diagnóstico y un plan de tratamiento acertado

cuando surjan deformaciones a.e origen congénito. 

Proseguiremos con la etioloeía de las ma.lf ormaciones congá
ni tss; los factores genéticos, ambientales, aeentes terat6genos qu_! 

micos e infecciosos. 

Continua.remos con 12.s rene:ralidades de estos Síndromes como 

son: La E!:lbriología, Patoeenesis, Etiología, Características F!si-

c~= Generales, Clasificación, Tratamiento y Los Conce~tos Actuales. 

:::n el sie:uiente capítulo describiremos a ce.de. uno de estos

Síniromes con su res~ectiva etiología, características físicas, ora 

~-os Síndromes que involucran a. el Primero y Se¡:undo A.reos 

Brr.:J.quicle" son; 3Ínt.'.rome de Apert, Síndrome de Crouzon, síndrome -

d•" Greic-Hiper1;elorismo Orbttal, Fisura Labial Grave, Fisura 'i:íedial 
de~. Pal2.dar, ?·'.ari?. Bífida, Hendiduras Faciales, Síndrome de Pierre -

Rc'cin y :ior último el Síndrome de Treacher Collins. 

En el nenÚ1 ti:no cepíhüo se preflentan casos clínicos de al

e-:::0s de estos Síndromes 1 trata.dos en el Hos:¡i tal General del Cen-

tr~ J,i~d:ico 13. Raz::i., los cuales son controlR.d.os rior el D:r. Guillerm2 



'Sa:'los Aparicio. 

He realizado este tipo de tesis poraue considero uno de le~ 

]!'Oblemas frecuentes en los diferentes medios sociales, para lo cual 

::e inr,luido lo aue considero son nociones '9reeliminares de est:=ts al 

ter::>.ciones, ya que he querido sintetizar, tanto corno mr, ha ~1ido po

;;j_ble.1 lo::: da.tos e::üstentes con respecto a. los mismos, enfocándolos 

·.:.:úca::~ente a ac:uellos c:uo IJUeden ser de ms.yor int:erés ;::ara 12. odon

i;:olor:!a, en ~snecial del Cirujano Dentisti1, desd€; la er:lbriolo¡dn -

c:o::::'r~cta, es docir, el rlesarrollo embrionario hw'.'l;rno si!1 malforr:u:i.c'.b 

:'lt~s, hasts lP descri'[)ci6n en -particulo.r de todas l'.1::'. ai:omalí::is co::i.s 

-:itu;rentes del 3Índrorne del Primero y Ser-undo Arcos Bra:i.nuüües. 
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CAPITULO I 

EMBRIOLOGIA Y DESARROLLO DB LA CAR!.._ 

DESARROLLO DE LA CARA.- Eu la tercera semana de vida em-
brionaria el embri6n humano mide )~í!ll. de largo aproximadrunent~ 
la mayor parte de la cara está formaci:-t por una estructura esf.§. 
rica la cual corresponde a la prominencJ.':l frontal o proenc~fal:l 
Esta prominencia est:{ cubierta '!JOr una düe::i.da capa de mesode!: 
mo y por ectodermo. Debajo de esta estructura se encuentra un 

surco profundo, que corres11onde a la fosa oral primaria o est2. 
modeo que e~tá limitada por el arco mandibular en su narte nos - . -
terior, lateralmente 11or los procesos ma..~ilares y en la parte
superior por el !Jroceso frontonasal. En la fase inicial del d~ 
snrrollo, se pueden a1Jreciar doo depresiones una lateral y otw. 
A.nterior al arco m..."l!ldi bular, las cuales se unen en su porci6n
central, para m:'Í.s tarde desaparecer. El centro de las estruct}! 
ras faciales en desarrollo corrasponderá a una depresi6n ecto
d6rmica, el estomodeo, que en el embri6n de cuatro y media se
rna.mas está constituido por una serie de elav<lciones form<J.das -
por la. ~roliferación del mes6nquima. El estomodeo se profundi
za para encontrar el extremo superior cerradod de la faringe -
primitiva, esta separado de está por la membrana bucofaringea 
que consiste de dos capas epiteliales. Además se encuentra una 
fosa ectod~rmica, denominada fosa de Rahke, que deriva del es
tomodeo y de. elevaci6n al 16bulo anterior de la e;lándula p1iitu3:_ 

taria. Dado ~ue la car~ que cubre el estomodeo es de origen e~ 
tod~rmico, la capa que cubre al las cavidades nasales, la cavi 
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dad oral, el esmalte de los dienteG y las [l~ndulas salivales 

tambi~n s'erán de origen ectod~rnico. La comunicnci6n de la ca

vidad ornl y la furinee primi tiwt r.ued2. establecida entre la -

te re.era y cuarta semana de vidn in dtero,. cuando se re~..liza la 

ru!'tura de la membramt buco-farintee. 

La cara deriV8. de siete proceso~1; Los procesos 1:1Gntlibul<1-

res, los cunles se unen con lo~~ dos :rocesos rnru:ilr>re::i; los -

dos nrocesos n<:1sr>les l·:i:er:''.les y el nroceso t1i:f:f'l ·1e•lio. l:oP -

r>rocesos mt=Jxilsres y m:·:ndibnlnres se 0ricin:~n r1.el nrir:ier :->reo -

brr:>nouLü r:JiP.ntn!s que los 1_1rocnf"or- nFsale::: lntri:r'.'le:o. ;;-,e orici 

nen del ~ro0eso frontonasRl. 

Un cnr'.lbio ~iic:llficritiYo ::.1 e la confL'.:'·ur:->ci\k df'.l 12, cPr11, -

re sult2. de la r6piór>. n::·olif er~'.ciói1 del me:::oderr.10 cubriendo la

:iorci~n o.nterior del cc:::·eoro. J~:tc. :·,ro1:1im~n.ci:·1 fü:i·i oricon a -

lo. :·:rcyor n::-,rtc de :.-~,.; c~;tructu.:·::s ne.li:-. y ::·1.v0ri')!'e~ d.e la csri 

·]ontinu:'. l:i. ~·Or.'l:'ció~~ ~r ;l:rofun1~i:~:or·::i.•)•:: é~e l? ,, Jo'c:::o·.:' n:?::.:-,les :~ -

Je}. es,.l~ü:-.ioLleo, rec.~i -::~.ndo::;e 1::.:. di vioi,~n \;r:; l:" '1f:'!'·t~ noster·ior 

de·_;_ >n-oce;.ofronton°s..-'1 ·::~' c:l -.r.jc2:··• .:· ,"· 1 e \i.-. :· lo:' 00~ :-.r-; 

ceso:: 1Ps~.le:: l;,ter<".le;·. J 0:·: nr·:-·ce··0-: '"'.: r:·l:'.t0,-r·.!.0:- ~e c>nc;.-,E:n-

ellos '!OT el ~;m'co n::c1sal2.r1·i~.lcL El 'lroceno n::.:lr.:}. rr.erJio, ".J. -

ririnci!Jio, e;. m~ri lT".'CO r:ue el. -:-r·!~":·0 n:·:-ol:-d:•:~·:o~. dc-t:e!liei!do 

1·.8.r: tarde :'.11 crecir:·:iP-nto; P.l n:r·o•·nr.:o n::.r:orr:P·1 in.1~c- •;'~ T(!ci0ndo ~' 

mrn eYtr•2n0:; in.f02·0léiter~'l""'' <:·u:m ·~r0:1ine:1i:.e>"' ~, f0r~1:in 108 :ir.2 

Cl1f".'J~·- t:lohul1 1 res ni.Je ~:e encucntr·n UT'i<lo~.; :'rif"Cl"--:1e:.1te con los 

pror,eso:> ~;1;':-:1lrire~' en 2.r:1t0s 1::--dos, -.:in "'~t~r i'u:·i0n~1 L1.o:;. 

:;;1 '_1".'0ceso nrosol~te!':Ü n.o co11tribu~re ;" li~it.· 1 !' el lci..bio -
. ' 1 . f" , . t 1 su:ier1or. Los c2.!:1b::.o:=· nu )~;ecuc:rr.e~1 se re:..1eren u~11cn~1e:1 .e R ro 

u:1iones de los diferente~:; riroceso:•, fm1ion·'.r.dn~'e P.ntre si h::>si?. 

desn;i~.i.rocer loo :>er:_uc:1or; surcos 11.ue los SE:!JO.!'('n. 
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Sintetiz:rndo el ·estomodeo esM limitado -por: 
P) .- Jos ;:roce8os o s1.;:iófisi~ m:;ndibulares en la parte posteri

or. 

b) .- i:ofl !Jrocesos r>t~):il2.res r. lor3 i~ao:c: 

e) .- l3. 9ror1inenc il". fronts 1 en dire cci6n era.ne a.l; a loR lados 

de l~ ~rominencia y por arriba del estornodeo se locnliza la e

r:1ine ndo. lla::i·1 dn ;:il8codA. nnsal. 

loa -proce:::rns nr.solateralen for:11nn el ala de la nnri?. 1 ~· 

el m;.s2.l m<:<1io fo'.".'"".'1:J las yiorciones mecl.iPs de la nAri7., 18.bio -

superior, :-t'Xilr-r y todo el '.?'-'.12.dnr '9l:'i'.r•0rio. Los ;irocesos ::ir

~:ilri.re;. crecen en <lirecci6n inter!1H ;:i,.cerc~~ndose a los 11roce2os 

nnsEle~ ~sto~ se fusionen entre sí desa;iareciendo el menod.rn:o -

oue los se,::.rab<., '3ar:1. m~~G ttlrde unir~:e 2. los procesos !'!l"~:il.c.

res a los lados, auedando asi f0rm."'do el lnbio BU~1crior ~lor lro 

!'recesos m::i::-:ilsres y el ne~1or..edürno. Ade!:i..1s los '.J'!'OCcsos nr1Yi

l2,res se f ns io!'lc.:1 con los :ir0ce ros ;;;eo• !ldi hlllr>.re s TJ8.T: · :' orn:·r 

los c~~rillos y recir el tnmai.o definLtivo de ln hocn. 

Los ':)roceso~· rnnYil:c·res :· los 1_)c-0cesor- nn.sol,,~tenües se -

uuen solo C\l:"ndo el eu:rco n::isol::>¡;rir10l Ge convierte en un t.u

bo nue r.orre sponC:e 111 conducto nn.::-ol·"'~Tir:wl f"!Ve viorte en Ja -

n2rÍ?. el lfouido ".)TOVeniente del Gl:<'O C0!1jUntivr-.l del Ojl), Tie

cienter~ente J?olitzer, h·· sostenido nue el conducto m•.f'0l~1:·ri-

mal n,..ce del s2.co conjuntiVéÜ del ojo, como un crecimiento e:ii 

telial inde:iendie!lte h:::'.cifc, :ib2 jo, sio.liend.o de cercc 1"1 ~.Ínt"a 

de cierre del ;1nt:t~uo surco nasol2.[!'imnl. Los procesos n0:-::;orie

dianoss se ~usio~:n tanto en la superficie como R nivel m~s -

'!1rofu!ldo " las estructurr:.s formo.das nor la fusión ele estos ryro 
... • "" - <o -

ce::io~ recibe en conjunto el nombre O.e sepmento interrnaxilHr, -

r:ue conListe en: 

L.- Co'.'l::ionente 12.bütl nue forn"' el surco a.el lP.bio su11erior, 

ll8.mndo '/iltrum. 
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2.- Con~onente ma.~ilar superior, el cual consta de los cuqtro 
incisivos. 

3.- Cor.i:>onente pala.tino ~ue forna el pal8dar primario trianeu -
lar. 

El sevnento intermaxilar contin~a en direcci6n craneal -

con la porción del tabiC!ue nasal que 9roviene de la prominen

cia frontal. 

FORt~ACION DEI, PALADAR PP.IK.1...RIO.- Entre la !'1Uinta v lr-J se:~ - ~ ~ 

ta semana de vida intrauterina se forr::c:.. urm estructura llamada 

pnladar prim0rio, de la cunl se deri vnr~ el labio superior ~, -

le. rio~ciór: anterior del proceso alveolar su::ierior. J;o !Jrimero 

i:ue sucede es le. elevaci6n de los bordes de l<".R fnsas olfatori 

R<'' a lo 12rco l1el limite medio inferior. Los bo:rdes de l<iE fo 

sn.s ol~ <:"ltorins est.~.n formndas ~1or los :,irocesos ll<':solotere.les y 

los procesos rnn:rilares. Los m:'rEenes inferioref; de las :~osas 

crecen haci2 12 yiarte media ha!"ta encontrrtrse ~' un;_:rse entre 

si reducie!:ó.o el t"m::>rlo del orificio e:-:tel'!10 de! 1;:1f' -=·o~::c~. Se 

::tente 1_'.'or n.rri bH del orificio bucP.l; si estos e::t'."'N:10~· ::>e nbr_! 

eran en er,te modo, los conductos nm3Hles se R.brirfr:n h?cia la-

cs.ra y no h::ici? la c:widad oral; se observe un c:'l1nbio en la re 

le.ción topocrrtfic:.~ del saco nasal ~r ln 3.!1er-t:ura de lof" e:vtre-

mo!> cerrandose hPcin la cavidad oral antes <le llec'r <~ lof "!')e

ríodos finales; estos c:m.biof:' se efect1fa.n durante el crecimien 

to dii'erencüil, con ¡Je!lresión del rnP.soderrno 'lP~alelo al orifi

cio or~·l y con crecimiento h::i.cia adel2.nte del arco mr•ndíbul2.r. 

La b:.'.se del ss.co es llevada. a su :::iosición 2.dy;.cente n lR cr-_vi

dad oral nrim?ria en t:'nto se :::lo.ri:2 18 rec iÓn si tu:1dn inrnedia 

tAme~te ~or arrib~ del orificio oral. 

Lof" bordes medio y laterales de 1:, 11:-:rte b:·j¡~ de 1::i fosa 

olfstori<' se unen -ror un:1. :iorción e'1i.telia1 oue h::>ce eFtn uni-

6n riern1rtl'.•:nte, no obst:inte en el e>:tremo cerrado rle 1 ~<>co for-

••• ?-
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mado ~or la fosa olfatoria, el epitelio se va adelr.azando por 
el crecimiento de las porciones adyacentes y no es reempl:.?za
do por mesodermo, la membrana nusobucal resultante, se~ara la 
cavidad oral primaria del saco olfatorio oue va de la fosa a 

la abertura en la cavidRd oral formando el coana primitivo. 
La barra horizanta.l de tejido formado por la uni6n del ~r: 

ceso nasal medio con los ~rocesos nasales laterales y los pro
cesos mP:Xilares corresponde al ~aladar nrimario. 

Epitelio Olfatori:l 

Posa nasal primit! 
va. 

Organos de Jacob -
ioon. 

Paladar anterior 
primitivo. 

Estomodeo. 

'Fig. l.- Paladar Primario "'Primitivo", Secci6n Frontal 

FOm~ACION DE LA NARIZ.- Mientras se forma el paladar '.-'ri
mario, el arco mandibular realiza cambios en su desarrollo que 
llevan a la a.parici6n de un surco medio y dos pequeñas fosas a 
cada lPdo de la línen media, que resultan de la uni6n del epi-

telio que cubre sus paredes. 

• •• 6 
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El desarrollo continuo de l.as características facial.es ~ 

posteriores es e1 resultado del crecimiento diferencial ds 1as 
regiones de la cara; el cambio más significativo es traido por 

el lento crecimiento e_n am!)litud de los derivados del" proceso 
na.sal medio, en cornpa.raci6n con otros derivPdos de los proces<JJ 

maxilares y nasolaterales durante períodos posteriores de vida 
embrionaria; mientras que el tercio medio de la cara crece en
direcci6n anterior y se oprime en otras áreas su!lerficiales; -

de esta manera es formada la nariz propiamente dicha, y los 

ojos ~ue estaban situados en los aspectos laterales, vienen a 

ocupar su posici6n cerca y a los l?..dos de la nF.riz. 

I..a ~.ariz no está totalmente desarrollada en el reci6n na
cido sino que tiende a ser achatada, y no es sino hasta la pu

bertad cuando desarrolla su verdl.".dera. forraa y tama.-r'ío. El cree,! 

miento de la m.and!bula sigue une. curva muy :particule.r; durante 

el desarrollo inicial de la mnnd.Íbula, es 11ef!uefia en relaci6n 

con las demás porciones de la cara y más tarde su crecimiento

en loneitud y anchura su~era a.J..e-utws eta~as del desarrollo pa
latino, deteniendo su crecüniento posteriormente. El feto muea 

tra una micrognacia m<:l.ndibular :fisio1.6cica oue desa1_'Jarece des
pués del nncimiento. En la vida embriomri:=l temryrHfü', la cavi
dad oral es muy amplia ~ero conforme se v~ uniendo a los proc~ 

::?os mandibulares y m:;xilares ,ara f ornar los carrillos, la -

amplitud disminuye considerablemente. 

Fig. 2.- Vista anterior; desarrollo de la nariz. 



- 7 -

Fig. 3.- Vist~ inferior; el ~aladar ~rimitivo y la fosa 
ro.sal primitiva. La flecha situe.de en el orificio nasal permi -

te localizar el ~lano de la cavidad nasal. El paladar primiti
vo se desarrolla en un 9lano inferior. 

Fig. ~.- Aspecto definitivo de las cavidades faciales 
Secci6n frontal. Cabeza de feto hum~.no de 75 dÍas. 

Cerebro 

-Ojo 

Fosa n~sal def i
ni ti va. 

Maxilar superior 
Paladar 
Boca 
Labio inferior 
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DESA.t<ROLLO DBL PALADA."'t SBCUifü&'UO.- Ya coi".l!Üet:":\do el de·~

sarrollo ·del pP.lr•dar :¡Jrimario, 12 cr.vidrld or2l !Jri':litiva e~ un 

conducto muy corto oue va de lo. :osr hrcia la c~virl.;;!_a O:?:tl.l n:r.i . -
maria, r>iendo f1Ue sus abcrtur2.::; e:xtern?..i~ e internas están sel).§: 

re.d<i.s de la cara y de l::i. cavid::id or:~l i:ior el !'alE\.d:->.r :-irin::-i.rio. 

Ha~< te. aho:r2 hemos vi et o rrue el IJ8.lgd2.r ~rin:wio deri vr~. da 
se[T.e nto intermaxilar y ouc formé' el l::tbio su '!)eri O'!' y la '90r-

ción anterior alveolE'..!', en e<Jte mor:iento l?.. Cfnrid:0 d oral ~rinP.

ri:-i AU"lentP. en nltura y el tejido cue :-::e'.<<'!.rP 12.s d.o::-o fosa::>. na

sales :irimitiv:w, crece h.2.ci~ '1b2.,)o y atr~~ p2r2 form.'.'lr el ta

biriue nal".al; en este momento l:-1 cnvid8.d or~'.l ~ri:nnrir-i. tiene un 

techo incom;:ileto en :fonn::i. :~e 1:err2.dur:1 fo:~n:--:U.o hricüt adehmte 

por el rirlnd8.r ~,ri:ivrio :r h:'CÍ:->. los l:i1~0~ ~or lr. :::u,..,crficie -

oral de lo~ proce~os m·0.Yil::>.res. Le. 9orción ".Jrincip2.l del 9nln

dar :iri:rr'1.rio definitivo es for;:md::;. '10T 12s excrecenciris lamin:> 

res ;le loB !.JroceEos m;'YilP..res llar.;~~a:~,, !J!'Olonc2cione2 o cres-

t::.s :>alntin: s riue a:ie.recen en el r:·tn.bri6~ en 12 ~ext::>. sema.n~ y 

de8ciennen oblicu'1mente hacin '.'?mbos l: 0 rlo'-" de l~ len.e-u¡;, ln cud. 

en la :::é::itirrn sm:ianri. :'le de~:nl··"n h<"cifl 2.'c::-·j0 y 1'"8 crer;t2~. :is

ln.tinas ascir nden y se tornr;¡n hori zontrileo::. Cua.YJr:io l;:is C!'estnfl 

¿alatJ.n:rn est:fo en !JO:rci6n vertic21 7 f02'"".f1..'1 el ".)roceso '.J'Ürti

no 0ue 2e extiende hacia r..trú.s y llef2. h:'•st::i. 12s -r;i:~redes late

rales de 12 farine:e. Durante lf'", oct·~.v~'. senvna, las 'l)roloncaci.2_ 

nes pabtinr;s se acercan entre sí hRcin 1<=1 línea mediri, se fu

sionnn con el pr.ladar pTir.mrio trianJ!tÜar y el aeujero insici

vo ymede considenirse el detalle mediano de ::'e:mr?..ci6n entre -

los Da.lndares ~rimario y secundnrio. Al tiempo en 0ue se fusio 
nan las !)rolone:aciones palatin...-,s, el tnbinue wsal crece h2cia 

abajo y se une con la su::ierficie cefé.licr del y¡abdr:ir neoforIUE: 

do. El paladar secund:;rio <;Ueda formado por los _'.)rocesos pala• 

tinos y después de oue 12. lene·u::. ha asumido U!k"'l. '!JOSici6n m~s -

inferior y los procesos h2n tom~do la DOSici6n horizontal, qu~ 
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dando separada la cavidad no.sal y las fosasnasales. Las norcio . -
nes anteriores de los procesos también se unen· al tabinue nf'.-

sal, en esta reri6n anterior, se desarrolla el IJnlndar duro, -

en la re[i6n posterior se desarrolla el paladar blando ~· la -

ávula. La uni6n de los ,rocesos es debida a un crecimiento ace 
ntuadn en el mesodermo de los mismos ~rocesos. Al u...'lirse los -

procesos o crestas palatin?s permanece una ~e~ueña hendidura -
en la línea media que se va cerrando de a.d.ela.nte hacia atrás; 

en las fases mñ.s tempranas, se 'Presenta una sutura epitelial -

entre los dos procesos, rru1s tarde el epitelio que es invadido 

de mesnderi:to, y nosteriormente es substituido nor restos enite - . . -
liales que permanecen durante toda la vidt. El epitelio persi~ 

te en la 9orci6n anterior donde el ~aladar secundario se une -
con el primario, este e~itelio forma dos ba..11.das en esta reri6n 
<!Ue em-ryieza.n en la cavidad nasal y se u'nen abajo con el e::ii te-
1io oral, ésta es la ~arte princi!l~l de los conductos n;:isoral~ 

tinos.'Cabe recordar que no todo el ~aladar 9roviene de los -
procesos palatinos sino oue s61o forman la porción central del 
"!)al?d?r duro y el "9alc.dar blando, mientrai:> rue el techo e~ f'o:r 

ma de herradura proviene de los ~rocesos ma~ilares, quedando -

se~arado el labio del paln.dnr '!JOT un surco !JOCO profundo en C!: 

yo fondo se observan dos elevaciones e~iteliales, la exterior
corres~onde a la lf.mina vestibulrlr y la inferior a la liliüina -
dental; más adelante el proceso alveolar deriva del mesoderno 

situ..1ndose entre estas dos láminas. La ~apila palatina se de-
sarrolla demasiado temprano como una. !Jrominencia redonda en la 

parte anterior del '!laladar adonde se observa ta.r.ibién lf' ruea -

!)8-latina que cru7.a transversalmente. En esta etapa, el labio -
muestra una clara divisi6n con resT>ecto a un.a suave zo112 exte -
rior P:irs Glabra, y con resnecto a una zom internri lini tf,rn -

con fina Villi-Pars Villosa; la porción central de est~· zoru:. "'" 
es TJrominente y form:i. el tubtfrculo del lFbio sunerior; este tu 

l-0.lC 
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Ñrcul.o se conecta con la papila pal.a.'tina con un replieeue J.1!: 
llBdo :frebillo tectelabial.; e1 p:roceso alveolar sigue su Jll"OCe

so de crecixlento mientras que el frenillo se separa de la pa

pila 7 permmece unid<! al. labio con el puente a1veolar. En la 

amd:Cbula el 'Pl"OCeso alveolar crece gradualmente en l.a caVidad 
oral. dentro de los lím:tes del surco 1abia1, este se profundi

za para formar el fondo del saco vestibul.ar que se extiende 

posteriormente en l.as regiones ·limitadas por 1.as meji.ll.es. 

Cavidad buctl def! 

nitiva. 

Pig. 5 .- Fa:ladar secundario; soldadura del seJ>tO nasal y 

de 1.os :;troeesos palatinos. Secci6n Frontal., cabeza de feto hu

mano ele 60 alas. 
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Pig. 6.- Vista inferior; paladar secundario. 

CAVIDADES l'TASAI..e:S.- Las :fosas olfatorias, hacia .la serta 

semana, se '!_lrofundi?..an no s6lo a consecuencia del. crecimiento 

de los ~rocesos nasales alrededor de las mismas sino tambi~n "9' 

por el da.sarroll.o de las propias fosas primitivas l!ue pronto -
se abren camino hacia la parte superior de la cavidad oral, al 

introducirse en el mes,!le!uima adyacente •• En la etapa inicial,

las fosas nasales están separadas de la cavidad oral. !>riman.a 

yor la membrana buconasal, pero una vez que ésta se rom~e las 

cavidades nasales primitivas, desembocan el la cavidad bucal -
gracias a los orificios neoformados, las ya mencionadas coa

nas primitivas o na.rinas posteriores, situadas a los la.dos de 
la l.ínea media e inmediatamenta por detrás del paladar yríma

rio; en ets:pF~s posteriores las coanas definitivas Quedan si tU2-_ 

das en la uni6n de le. cavidad nasal con la faringe, La im>sa de 

tejido !lrimitivo dentro de la cual se fornm el t~1bit:1ue cartil!: 

gino~o de la nariz, deriva de la fusi6n en la línea media de -
loo ~rocesos nasomedianos orieinales. 

• •• 12 
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La !>arte del puente de l«. neriz !Jroviene del nroceso fron 

tal y las alas de los nasolP.ten··.les co:no ya hemor: menciom'do; 

por Último diremos (lUe las aberturr s extern::.is de la nPriz reci -· 
ben e1 nomhee de narim.s. 

Fie.-. 1.- rora<>ci6n de l:::s cavidades ne.F.a.len de l&. sexta a 

la sé~tiTlla. sen~na.. 

Fie• 8.- Co'.""te tr2m;versal de 1~-. fo~r: n2sr.l de-:!.'initivn • 
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DESARROUO ·y FOW,!ACION DB LA LENCTUA.-

.ARCOS BRANQUIALES.- Debido a la import~ncia QUe tienen 
los Arcos Branquiales en el desarrollo de la len[ua, es neces~ 

rio '!lrimero entender la forme.ci6n de eetci.s estructuras. Los ar 

cos branouiales se desarrollan como cu::<.tro ')e.rades de estructg 

ras curvas en el cuello fEital eotendo se:;>arad'1a.s en la parte ~ 

terna por los surcos faríngeos; únicamente el j,-rirnero y el se

gundo arcos branquiales se extienden hacia la l!neA media y c~ 
da ~.reo es sucesiva.mente más pequeño empezando por el ~ril'lero -
hasta el cuarto. El el>itelio ectoMrmico de los sacos fa.dnee

os de eleva.ci6n a. una. variedad de 6rr:e.nos; del !>rimer saco de

riVá. el conducto auditivo y las cavidades del oído medio; del 

segundo arco se originan las am!gda.las; del tercero la :i11rte -

inferior de la e;lándula parótida y el timo; y del cuarto la -

parte SU!)erior de la e-lándtua T>arótida.' 

Del esqueleto cartilaeinoso ~el primer arco, ll~mado cPr
tílar;o de ¡,:eckel se deriva el Incus y el Malleus del o:!do me

d:j..o; del se[U.!ldo arco se orieinan, el proceso estilohioi(leo, -

los huesos del oído medio y el cuerno menor del hioidc~, del -

tercer arco el resto del hioides y del c\w,rto, el cartÍlR[O -

del tiroides. 

La lenfua deriva del primero, secundo y tercer arco bran
quiales. La rai~ y cuerpo de la lene-ua se orie-imm de tres prg, 

minenciE.s del as"!?ecto interno del arco r.t:c:ndibul2_r o ~rinier ar

co branauial. Existen dos !Jromincncias linguales laterales, -

mientrRs ~ue en el centro se observa otra ~rominencia únmca 

llam:-ida. tubfrculo imper. Las freas primor·diales oue intervie-

nen en el desarrollo de la envoltura mucosa do la lencuR a~er~ 

cen al comienzo del serundo mes de desarrollo, observándone ª.!! 
grosamientos que corresponden tnnto al me R~nr:uimrt como el e:ii

telio nue los recubre son 12s pro!'.linenci:.~.s o ;irotuberancir-s -

linguales lflterales mencionadas anteriormente, así cono la !le-
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queña elevaci6n media que es el tublrculo impar, por detrás de 
este tubérculo existe otra elevaci6n mediR llamada c6pul.a · C!Ue 

une ai·primero y seeundo arcos branquiales y se extiende en~ 
sentido ctffalocaudaJ. d~sde el tub<!rculo impsr hasta la protub! 
rancia primordial, que señala el comienzo de la epielotis; a -
ambos lRdos de la c6pula hay nanifestaciones del rápido creci
miento del tejido adyacente al seeundo, tercero y cuarto arco 
visceral. Estas ~reas relativamente distintas, en embriones j~ 

venes, se fusionan tan pronto e íntinamente que es imprudente
afirmar cual es exactamente l.a·parte de la superficie de la 1!1 
gua adulta que vrocede de cada una de ellas, sin embareo, con
tamos con uÍi inequivoco punto de orientaci6n que ·nos ~roporci~ 
na una. noci6n general slñicientemente clvra para fines prácti
co~, el aeujero ciego, que es una ,er;ueña fosa de la parte me
dia del borde de la lengua localü.r:i.dr. en el v~rtice del surco 
en formn. do V ( sUJ.'co terminal$, inmediatamente detrásde la -
fila de papilas caliciformes; desde el punto de vista embriol§. 
e-ico, el ae:ujero cieeo es un resto de la. inva,~iru:i.ci6n del piso 
de la faringe que da origen a la glándula tiroides y se forma 
en el segmento c~falocaudal donde se unen el ~rimero y el se-
gundo arco visceraJ.. Al comenzar a esbosarse la lene:ua, esta -
fosa se localiza entre el tubérculo y la c6pula. En la e.nato-
mía 2dulta, el surco terminnl con la fosa en su vértice, se le 
considera el límite entre el cuerpo y la raíz de la lel\;;cua; 
una vez establecido el. agujero cieeo como referencia se puede 
decir que la mucosa ~ue cubre el cuer90 de la lenfua tiene su 
origen en el primer arco, pudi~ndose afirmar que la mayor par
te del cuer~o linrual está revestido con lo oue era urimeramen 

.... ... . ... -
te el ectodermo del estomodeo •. Gracias al aeujero cieeo se pu~ 
de decir que la raíz de la leneua est~ cubierta por el endode! 
mo que anteriormento cubr!a las ~orciones rnedioventrales del -
segundo, tercero, y en menor grado del cuarto arco visceral-
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Piloeen~ticantonte, se sabe que los md.soulos lineuales 
deri~e.n de masas meeod~rmicas bilaterales originadas en seeme!!' 
tos cauda.les con res-riecto al punt.o primitivo del revestimiento 
de la leneua. La reca~itul~ci6n ontogánica de este nroceso en 
los embriones humanos es, sin embargo, tan superficial oue es
dif!cil determinar alc:o .m~s ({Ue un esbozo a:proximado; no se -
dispone de prueba directa aleuna acerca de que el orieen defi
nitivo reside en loa miotomos occipitales, pero en los embrio
nes de cinco semanas pueden identificarse masas primordiales -
mal definidas de tejido premuscula.r en el ~iso de la faringe,
esta masa de mdsculo en desarrollo se une sin ninfUil?. línea de 
demarcación peroe-ptible con ~l mesénquima. situado debajo del -
piso de la orofaringe en posici6n más bien rostral. Sus dimen

siones y lirni tac iones exactas no pueden llegar a ser este.blec! 
das ni por disecci6n, ni por el estudio de secciones en series 
por lo que se debe advertir que lo.s investigaciones realizadas 
en especies inferiores tan s6lo h2n 'Permitido esCl_uemntizar en 
alto grado una masa circunscrita de m~sculo linEual en la esp~ 
cie humana. A medida que la masa muscular presiona hacia ade~ 
lante ~or debajo de la mucosa de l~ lenE,ua, el duodécimo por -
craneal ( hipogloso ) se desplaza con ella de manera f!Ue la t~ 

yectoria del nervio en los embriones de ma.:ror edad y en el a-
dulto indica. claramente la trayectoria eeneral seguida por los 
m6sculos line:ue.les en su migración hacia adelan:te durante el -

desarrollo. 
DESARROLf,Q DB LA rr.A~IDIBlJLA.- Hasta el momento hemos visto 

de las diversas estructurüs faciales diferentes et2:oas de la -

. formaci6n de la m~nd!bula. 
Falta mencionar el arco mandibular, el cual se encuentra 

limitado caudaL~ente por la c~vidad oral. En embriones muy jo
venes es aún nuy bien manifiesto el orifen del arco mandibular 

a riartir de esbozos aIJ8reados. A ambos lados de lH l:Cnes media 
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\"!.pV~recen :1ri~ero .avider1tes enf~ODfHn.ie 1.1i:.o~: G!:i:·in·.-~:·.~o.c .... r-.-r }.t"- '.!"'~ 

·ni:Ja. "J;Y·::life:r:~ció·ci riel t.ejido ,...,,,,ernnü c/t,yo, re.n·j r:;.-\c ";~1tcl!~-

haf,tn nue los en,cYo·~amien';:.os :;e (!(;:-;-'."-'lr~.:-1::1.1 y ~;e fusionnn rm lfl 

:.{nea l"•~iJ.i:: CQ1lp1h:t;-:nd.o 1~.l ··;ce rrn :C:<~iblÜPT !.!lfer:i.o:r. 
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OAPITULO 2 

- ETIOLOGIA DE LAS J.:..WCRJ;ACIONES COUGEHITA -

GENEJL\LIDADES IE LA GRlffiTICJ... CLI1ITCA.- E l prop6si to de ...: 

la elnetica humarm en odontoloe{a , es el señalar raionadrunen
te las evidencias (!ue existen eobre la si tuaci6n que la eendti 
ca tiene actuaL11cnte en el ca....~o o~o-:itolÓEico. 

Se busca cumplir con lot> deili.e"lteR objetivo!' en loi=> tres 
niveles o área~ destinadne; clínica, docencia e investie-aci6n: 
l.- Señalar las relaciones exi~tentes entre el conocimiento f!. 
nético y la odontoloe:ía. 
2.- .!liostrar c6mo es utilizada f.'ctuelr:1ente la cen€tíca !)Or la -

!>l'Oí'esi6n odontol6e:ica. 
Las relaciones entre el conocimiento odontol6{i'ico y el g!. 

!Wtico se pueden establecer de doF manerns; directa e indirec

tamente. 
Las relaciones direct~s se est?.hlecen cuando el conoci-

miento geootico se usa. :.::--r.:.: 

a).- Conocer, exDlicar, definir, delimitar y utili~ar una ca -
racterístice. o fen6meno <!Ue es net:J.mente odontol6Eico en su -

esencia y en su forma. 
b).- Utizar en forma aceytable medios tera~uticos o de diag -
n6stico, químicos o físicos, que pueden tener consecuencias E'!. 
néticas a corto, mediano o larro plazo. 
e).- ?artici~2T en el aaesoria~ento en ~roblemas humP-nos que -
tienen relaci6n con la or.n:rrencia, en una familia de un desor

den cone~nito con reFercaciones craneobucofaciales. 
Las relaciones indirectas se producen cuando el conocí ~ 

miento {"Cn.!tico es :necesario !Je.r'd. entender, explicar, valorar, 
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dirigir, suprimir~ y corregir las consecuencias que 1obre la -

biología human.a. presentan acciones o aspectos mti'dicos. biol6 -
gicos y sociales del hombre. 

Relaciones Directas: 

A).- Oaracteristicaa bucodentarias de base genética conocida. 
Una reviai6n somera de la bibliografía existente muestra 

que los avances científicos que rt1l.Mi.ona.n gen~tica y odontol& 
gia son abundantes y fructíferos. Tanto as{, qu~ ~~ nuede a:fi; 
mar que la gen&tica es esencial y titil \)ara aclarar y de.finir
as~ectos odontol6gicos como por ejemplo: 
a1) .- Características morfoltSgicas y su utilizaci6n en diversos 
sentidos. 
b).- ~actores gen~ticos en crecimiento y desarrollo. 
e).- Factores inmunogeMticos en enfermedad periodonta~ y ca
ries. 
d).- oaries 
e).- Enfe1:'l!led.ad periodontal 
f).- Oclusi6n 
g) .- Anomalias de estructura y n:wnero 
h).- Hendiduras Labio-Palatinas 
i).- Alter~ciones relacionad.as con aberraciones cromos6micas 
B).- Agentes mutagénicos.- El conocimiento de la acción mutag! 
nica de estos elementos es necesario para un correcto uso de -

ellos, pero el conocimiento genético ea esencial ~ara poder ~!' 
decir y medir las consecuencias de su uso. Por ejem~lo; un -
odontol6go no puede usar los rayos X indiscriminadamente, por 
mucho que el daño E;eMtico no sea visible sino en una genera- -

ci6n ~osterior a la que se usa. 
C) .- Asesoramiento gen~tico.- Bl avance cientifíco en la lu-
cha sobre agentes ~at6genos diversos ha tenido·co~o consecuen
cia la persistencia de enfermedades ambientales o gen6ticos, -
con el avance de la gen~tic~ pueden ser pronosticadas en los -
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descendientes de matrimonios que sean.afectados o portádores -
de una deternu.nada enfermedad geMtica. Todos l.os actos que -

tienen que ver con la determinaci6n de esos riesgos o la deter 
mins.ci6n prenatal de la enf!~rmadad, caeh bajo lo que se conoce 
como asesoramiento genitico. 

Ultirnamente se ha visto la necesidad de inteerar a esos -
equipos a un Odontol6go, el cual puede contribuir en ciertos -
aspectos bucodentarios o cra.neofaciales nara los cuales el ase - -
soramiento gen~tico es necesario. 

11Al.J.'ORLIACIONES CONGENlTAS.- Las ma.lf ormaciones cone~nitas 
son anomal!as estructurales ~resentes en el nacimiento, pud.ie~ 

do ser microsc6picas o rnacrosc6picas ya sea dentro o en la su~ 
perficie del organismo. Se ha establecido que el 15/~ de las -

muertes en el momento neonatal, son ocasionadas por estas mtl

f ormaciones cone:énitas; tambi~n se ha visto que t!s~as son a.ce,!! 
tes causales de enf ermP-dades severas que en muchas ocasiones -
son mortales durante la infancia. 

ETIOi:OGik.- Por lo general se dividen las causas de mal
formaciones conc~nitas en: 
a).- Factores ambientales 
b).- Factores r.anéticos 

Pero no es posible separar siempre estos factores, ya. que 
muchas de ~stas son nroducidas por la interacci6n de ambos ~ 

pos. 

f fi;;uJ?Oruí:ACIONBS CAUSADAS POR ? ACTOR3S A!.:BIE;-.11.rALES

Aunque el embri6n se encuentra 9rotegido dentro del ~tero 
puede hP..ber ciertos agentes ambientales (lUe causen maliormaci.2. 

nes cone~nitas. 
Los 6rganos embrionarios son sumruuente suceptibles a ageB 

tes nocivos durante períodos de rá!1ida diferenciaci6n. 
Factores oue no causan malformaciones conrénitas: 

a).- lo'alta de crecimiento 
b).- Falta de resorci6n 
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e).- Reeoroidn excesiva 
d).- Resorci6n en el sitio incorrecto 

e).- Crecimiento normal en el lugar e~uivocado 

f).- Crecimiento excesivo de alfdn tejido o estructura. 
PERIODOS CRITICOS O SiNSITIVOS .- Duri:mte les dos ~rimeras 

semanas despud's de la fertilizaci6n, nueden interferir las ner 
' ' - - .... 

turbaciones ambientales con la illl'!llantaci6n del blastocito o 
causar muerte temprana y aborto del producto. El desarrollo -
del. producto es muy difícil de ser afectado durante el período 
6re;ano-e:enAtico en especial del treceavo a1 se:::cae«fsimo d!a; d~ 
rante este ~er{odo, los agentes teratog,nicos son más capaces 
de producir malformaciones congtfnitas. Cada ~rgano tiene un -
período crhco durante el cual su desarrollo puede ser afecta
do. Loe defectos fisiol6gicos, anomalías morfol6gic~s menores 
y !Jerturbaciones funcionales en especial del sistema nervioso
central, son el resultado de problemas o alteraciones ~resentm 

durante el !ler:Codt;l fetal. 
Tml.\TCGBN03 Y r.:U.2QR1,~ACIOI'lES HUIJAXAS.-

Se tiene que !lrobar si un agente es tera.to~énico de acue.!'. 
do a la frecuencia de las malforrn?.ciones en embarazos, en los 
cuales h...-.. sido ex'!luesta la madre a tal acente. 

Clasificación de afente:; fera~ot~nicos.-

1.- A[entes terator6nicos qu!::dcos: 

.:i.) .- Agentes Androcénicos .- La administración de prot:estinas -
sint~ticns ~ara la ~revención del aborto, ha ~roducido una tna,!l 

culinización de fetos heobras. 
B).- Antibi6ticos.- La terapia a base de tetraciclina durante· 
el se[Ulldo y tercer trimestre del embarazo, puede causar defe~ 
tos dentales menores como; decoloración de loe dientes decidu
os y/o definit.ivon. La 11enicilina en cambio, no ea nociva pa
r?.. el embrión. 
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C) .- Agentes anti tumorales.':- Los aeentes químicos inhibidores 
de los tumores han probado ser altamente teratógenos. ta ami

nopterina es un aeente muy !>Otente que puede inducir a malfor
maciones conc~nitas m::.yores.-

D).- Talidomidas.- Se ha comprobado.que esta droen es un poteB 
te teretógeno, ya que en los estudios que se han hecho a muje
res a las cuales se les ad.ministr6 tal.idomina al comienzo de -

la gestación causando los defectos sifl,lientes a los niI1os: 
Falta o deformidad macrosc6pica de los huesos larfos, atresia 
intestinal y anomalías cardiecas. 
B).- Hormonas; Proeestina.- A menudo se emplea durante la ees
taci6n para impedir el aborto, yero se han presentado casos de 
malfo%'1IU"l_ciones acasionando masculinizaciones de los feni tales 
en embriones femeninos, es decir; se produce un aumento de.v2 

lunufo del clitoris con fusi6n de los pliee;ues labiocrotale::i. -

se ha experimentado en ratas preñad2.s adninistrando progestina 

Cortisona.- Bn rat<::s en preñez se cpmprob6 11.ue la ª!lli.ca

ci6n de cortisona. provocaba. paladar hendiáo, -pero en el ser Hu 
mano no se acept6 que la cortisona sea causa ambiental. 
F}.- Anticuerpos.- Se estudian mecanismos teratoe~nicos posi~ 
bles, el suero de varias mujeres que dieron a luz a niños ~o~ 
se!an anticuerpos anti tiroides y un factor tirotóxico, y sugi 
ri6 u?lA relación casual entre el cretinismo y la autoinmun~za
ci6n materna contra tejido tiroides .. Apoyan estudios recientes 

en los cua.les los animales preñados se iru:runizaron contra es
tracto de ri!ion y placenta., resultando: 
Los neonatos presentaron eran nmnero de malformaciones coneln_! 
tas, pero ~ueda por investit:ar l?s mecanismos por los que pa~ 
san para que los anticuerpos atravieeen la ~lacenta, como 11~ 
gan a la circulación fetal y :reacci6n ~ue hay entre antíceno
anticuerpo dentro del enbri6n. 
G).- LSD y Ma.rie:uana.- Existen puntos de vista conflictivos~ 
con reopecto a efltas droras en el daserroll.o embrionario • 
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Existe una evidoncia que sugiere que el LSD ~uede ser te
ratorénico cuando es ineirido durante la etRua. tempranE>. del em . -
barazo, ya oue se han reportado casos acerca de le.s melforma--

ciones en los miembros y anormalidades del Sistema Nervioso -

Central. Pero tambitÍn ha habido ce.sos de m::>.lform· ciones de los 

niembros en recüfo nacidos por madres adictas 11 la. !ll8riP"Unna. 

11.- AGENTES Iiw-ECCIOSOS.- Microorganismos r:ae pueden cauf'ar 

T.alformaciones cong~nitas: 

Rubeola, Ci tomei:alovirus, Toxoplasma Gondii, Influenza \siatim 

SifiliA y otras virosis. 

RUEEOL.~ .- La triada usual de rnr..lf o!·m2ciones e t:•. ". 
l.- me.lf ormaciones Oculares ( Catara.tas y ¡;icroftalrrlÍP.S ) • 

:::.- r.:alformaciones del oído interno ( Sordera C0!1f~nita ;ior 

~estrucción del órc2no de Corti ). 
: .- !,:al:i'ormaciones Cardiac2.s ( ?ersi3te'.~ci::. del condv~to .:Ú·te-.. .. 
rioso y ci.efectos de los tabirt~e~ interr_uricul'.'.Tes e i::te:?"VP!1--

. -
"'1'iculF:.res' ) , y en ocasione10 dentales. El virus puede c2 1Js8r -

r:..li_·unas anor1alíss cerebr:ües y retraso rient·:.l; llr:ice lJOCO se -

~er:cubrió retardo óel crecimiento intrauterino, lesi0n l'liocár

¿tcs y anomali~s vascul2res • 

Entre máF ternnr8.no ª'!l"'rezca le.:. iru ección de lfl rubeol3 en 

~l ernb::-r2.?:o, ma:ror Rerá el dG5io en el e1nbrión rimlfo':'m~do. L;')r: 

:'.?',,0,lfor:n2ciones de:ienden de la et.'.'pt·: de desfl!'rollo en rne ::·.e en 

<'·:;entre el embri6n, Lis catar~>t~-n se 11resent2n si ne ev.cuent.ra 

·::>l ".)reducto en ln se:r.t2 sem;:1na, la sordera se !Jrovocn.rr~ en la 

r_,Jvena sern::na, los defectos cardü1co!: en 12 quinta ~r décirn~ -

ser:;anH. I,as ~al:for;:mciones r>ue,icn resultar de infe0.cion<Jr, du-

:·::nte el ;ietundo y tercer trimestre, '_1ero usualmente, son de-

: ·::-ctos funciom·,le::i del Si:::tem"l ~·ervi·)~:o Cer..tr:l~!. •: del oíc:o l::!::" 

;·,ie derivan de dich:::-, infecciones. 

C:Ltor:1er·alovirus.- Las consecue~c!.~s de e::rt~ infecci ~!1 ,-;o:r:; 

: . : C':rocei o.Lia, Calcif icaci one s Cerc i.JT'P.le s, Ge "'rnra ! i:o!'io:·".'o. i~ i

:-~ :· nat oqüenone :·alia. L2. erri'ey-nc,.j::.:; ,];, :.1e1,:·i: .í.ca ':i:;.ic:-ií·;1•:>Li0 ·--
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por necropsia, en el di~gn6stico ee ~resentan c6lulas aumenta
das de volum'n en los ndcleos con cuer~os fiecntes de inclu~ 
ei6n, a menudo en -mortal cuando afecta el embrión o feto y si -
sobrevive la rneninr.oencefalitis destructiva nuede vausar retra - - -
so mental era.ve. Ho se c·onocen diferencias entre la infecci6n 

tem!)rall.."Y t:crd!e a~ue ~ase inadvertida. en la embarazada. 
INFLUETWI.\ ;\SIATICA .. - El r>Osible efecto terat6reno de es

te virus es contradictorio en ale,unos investiei'dores, yo. 1:1ue -
unos oninsn <!Ue no h::-.f relaci6n y otros (!Ue la frecuencia de -
anancefnlias es mayor en decendientes afectados ~or este virus 

en et~~as incipientes de la gestaci6n ~ue en la ~oblncí6n tes
tifo, ~ero se he deducido que la anencelalia ocurre de cuando 
en cua:ido !'Or resultados de 1n:fecci6n mEterne con Mte virus. 

r:-c:~CPLAf~ílSIS GCl""n!!.- La in:fecci6n m>-'terna cauflada rior el 

!lrc.t ozoP!'iO YJar?.si to toxo!)l2 sms EOndii ocasiono malf orm2cione s 

cont~nitzcs. Este microor¡;:anisimo puet\e atraves~·.r 1::-. memb:r~n~. 

·:":lP.ce1Tt;ariP e in'·ect8!" al feto, cau~.2.ndo daüos de~tructivoP en 

ol ojo como; Vicrofta.Lljl:fos, Cortlbrretinitis, C2.lcificP..ciones -

•:e::ebraleE:, i'ic:-oce:::::.lia e ::idrocefe.li:::. • 

. SIFILIS.- Causn detectada de o~lfo::"T'1P-cioneR ~ero carece -

de funP.mentos, !lu~s re com:irob6 que confoI':!le <3.i"minuí2. lP fre

cuenci:1 de 1l~decimiento:z, tr·mbi~n dísminuí?n lPE m;;.lfo:n:12.cio-

nes con[·~nitt·s y 1:JO!' consieuiente 18. relaci6n 0ue e:--istía. en-

tre estn.s. Lo r:ue se hz. comprobado er' que 12 Sífilis riuece CU!; 

sar sorder11. y :retras6 oental concéni to. 

111.- RADIACI0~~.- La.:. radi2ciones ioni~sntes $On :;otenter: ter!:, 

t6renor;; el t.rat:.•r:iiento en rri:-.0re'-' er.J.b;:ir~znclas d.or2.nte el !Jerí.s, 

do svceritible ,;e desarrollo con doci,,; '.1rolow...rad8.s de rayos -

lloentt.;en ~r a.e :X.e.dio, ·'..:meoen ser cau~~ante:=> e.e; 

1,- Defectos Cr~':lf'.~le~ 

2.-.ricrocefrlia 

3.- ispiru: Bífida 
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4.- Paladar Hendido 

5 .- Defectos de las extremidades y retrazo mel'ltr:ll. 
- IriAl?OR1'ACION'SS CAU3ADAS FCR ";;'AC~O?E3 GE~1BTIC'OS -

Las anormalidades. congénitas estan ~resentes en uno de e~ 

dt:1. 200 nacimientos, estando sujeto¡:; a otro tipo de· cambio: 

l.- HU11íERICAS 

2.- ESTRUCTURALES. 
- ANORK.\LIDADES NU!:i~RICAS DE LOS CRm.lOSOifCA3-

Los cromosomas se encuentran !)or pi:>.res; las mujeres !lres,!1 
tan 22 11ares de autosomE1.s y dos cronosomns X; los hombres tlre
sento.n en cambio, 22 ,ares de autosomas m~s un cromO$OW~ X y -

otro cromosor.ia Y; uno de los cromosor.ms X en las c~lulas feme

ninas, forme. una masa de cromatina sexual, que está ~resente -

en célular de machos normales " en las c~lulas femenin"z en -

que falta un cromosoma·sexual. 
l.- r-r:ormsm:rA.- Se 11resenta TJor la ausencia de un cromos2 

me oexual, alrededor del S7 ':-' de embriones mueren y el 3 ~ re! 
tnnte ( (!Ue es alrededor de 3 en ce.da 10000 hemb!'as reci~n na

cidas ) , -.?resentan características del s:Cndrome de Turner o -
Disfenesia ovfirica. Por lo general mueren los embriones ·faltos 

tla un autosoma o un cromosoma, rior lo C!_ue la monosdimía de un -

autosoma es difícil de encontrar. en una llerson:;: con vid.11. 
2.- TRISc:.:n .• - Es un desorden en el cue.l en lugar de en

contrarse el ~ar usual de cromosomas se presentan tres cromo
so:no.s de lo que resulta \u1a c6luJ.a ceroinal de 24 crornosoml's -

en vez de 23, y si es envulta en eta,~s 9osteriores esté c~lu
la, es creado un cicoto de 47 cromosomas. 

Af>.- TRISOfiiIA DE LOS AUTO;;>QM,\S.- Es una alteraci6n en la 

que se ::iresentan tres cror.tosomas número 21. 3e encuentra aso
ciada con tres Síndromes, siendo el rn~s importante el .Síndrome 
de Down, y menos comunes la trisomúc 18, 15 y 13. 

La trisomía autos6mica se presenta con mayor frecuencia d 
la edad de la. madre es e.vanzada, solo en el :caso de trisomía -

21 en madres menores de 25 años de onda 2000,nacimiento::i solo 
se observa un ca so, y en r.w.dres mayores de 40 a:i.os se ~resenta 
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un caso de 100 nacimientos. 

B) .- TRISmITA DE CROMASOPiAS SBXUAI.RS.- Esta anomalía se 
detecta en la adolescencia o en la edad adulta, dado oue no se 

encuentran ce.racterísticaa físicas determirmntes en·l? edRd 

te'2J>r?..na. Fe.re la detecci6n de la Trisomí~ son indis~ens?.ble~ 
los patrones de cromatina sexual, ya oue se observan dos m:o.sas 

de cromatina sexual en hembras n;ctX" y c~lulae de macho "X:{Y" 
los cuales son positivos a la crornatiDE'. 

3.- TETRASOF'IA Y FEN'l'ASOI.:IA.- Le.s personas QUe !}ref'entan 
esta anomé!l.!a mientras m~~or sea el núnero de croMosomPs 7, -
mayor será la severidad, tanto en retraso mental como en ano

malías físicas. Generalmente present:ln de cinco ? seis croraoso 
_ .,._ mas sexuales .. 

- ANOF~\.LIAS BSTRHCTl"RAL3S D3 103 CitOFOSQi.~A.3-

Estas ano~alías son causadas !JOr factores ~~bient~les co!lP 

radiaciones, clroe-as, virus, etc., la anom.;:olír-. de-penderc~ dr lo 

i::ue suceda con las piezas desprendidas de los cromosomas. Es

tos factores han sido ya mencionados anteriormente. 
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CAPITULO m 

.mNBRALIDADES DZL PRDmRO Y SEGUNDO ARCOS BRANQUIALES.-

E&ffiRIOLOGIA.- Los arcos branquiales se desarrollan duran
te la cuarta semana de vida embrionaria y ara.recen como eleva

ciones de las reeiones de lo que será la cabeza y el cuello, -
estos arcos están seperados por las hendiduras branquiales. Al 

principio lR boca aparece como una ligera depresi6n en la su-

perficie del ectodermo dandosele el nombre de cavidad oral p±i 
maria, siendo Fepa.rada en un principio por una membrana bilanJ! 
nar (membrana bucofarinee ), de la farinee pri~itiva la cual 

se rompe a los 24 d.!as para loerar así la comunicaci6n del tr! 

cto dicestivo con la cav'"idad. 

El 9rimer arco branquial esta envuelto en el desarrollo -

de la cara mientras que el serundo arco durante la serunda a -
quinta semn.na da orieen al tercero y cuarto a:rcos brann_uinles 

formnndo una depresi6n ectodermal lla.~~da seno cervical. El -

lfoite dorsal del cartílago del primer arco o cartÍlF•c:o a.e !''e
ckel, se osifica y forna dos huesos del oído ~edio, el 9eri-~ 

condrio del mismo cn.rtílaro forrJa el ligamento esfenomcndibu

lar, mientras que la porción ventral del mismo casi dao&~arece 

La m::mdíbula de aesarrolla alre;:3edor de ést::i ;:ior oüfic::>.ción -

intra.membranosa. El lÍmi te dorse.l del cart!l2::0 del sef'U.IldO -

arco o cartílaco de Reichert, ta~bién se osifica y forma parte 

de los huesos del oído merlio y la a~6fisis estiloides del tem

poral, su pericondrio forma el lira111ento estilohioideo y ln -
-porci6n ventral forma parte del hue~o hioides. 

Es necesario recordar el desarrollo normal embrionario 

del cráneo y esQueleto facial, para entender mejor su desarro

llo a.normal. J"'' base del cráneo estáforI1k1.da primeramente :por -

,....., 
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un cartílsro ~ue despu(s es subotituido ,or hueso oondral. 
Las estructuras fibrosas ya existentes, son incor~oradas 

con un eran número ue fibras neoformadas en la matriz del hue

so. En lo ~ue se refiere a su desarrollo, el cráneo ésta form~ 

do por componentes básicos neU!'álricos y viscerales. La porcim 

neural, so,orta y proteje al cerebro; la 9orción vi8ceral ("PO! 
cióri branQuia.l rlel cráneo) , consiste de residuos modifica.dos o 
redmcidos de los arcos branquiales, lo$ cuales jugaron un pa~ 

9el im9orta.'l"lte en la alimentación y res:.iiración de nuestros an 
te~asados acuáticos. 

El aspecto interno del '9rtmer saco branquial se convierte 
en el conducto de Eust~auio, mientras que la ¿orci6n externa 

forma el conducto auditivo externo. La porci6n remanent:e del -

primer arco branquial ( Ca.rtílaeo d.e P.:eckel ) , continua a.dela.E 

te y se convierte en el rece:>t:.!culo donde más tarde se de'_)osi

tarán dos huesos membranosos o_i.te formarán la m:=mrlíbula. 

El segu..Tldo arco brannuial re9re~mnta.do en la :iorción l10S

terior del oído externo, el lieamentoEstilohioideo y la por ~ 

ción su~erior del hueso hioides. 

El tercP.r arco brenquial está representado en la ~orci6n 
inferior del hueso hioide~ y el cnrt:ílnro tiroides, es formado 

~or el cuarto arco. 

En el er.lbrión en desarrollo, los másculos de la cara y -

cuello cstan formf>.dos :ior migr?.c3.6n mesennuir.1ática llevando -

consifo innerve.ción y suplemento de sa.n¡:::re or'ifim'.l, provenien 

tes del arco corresnondiente. La difereccin ~e est2 rneR~n~uima 

dará luc2.r a varios ~índror:ies hi!)O;üúsicos envolviendo a los -

tercios medio e inferior de la cara acarreando def ormide.des 
del oído y con menor frecuencia del ojo. 

PATOGEN:~SIS.- Los rasfos esenciales de la cara se dasarr2 
llan de ln. !!Uinta a la octava sem¡1nr1 de vida intrauterina, ha

bi~ndose demostrado 1me esto est6 interrelacionado con la. for-
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maci6n del primero y sefundo ri::r fle arcos hrHnf"'ui«:;ler:. En lr-:. -

formación· ;1el :,JP.lt:.dtJ.r hay elernr:ntos afi&dico~" de los e.reos ter

cero, cuarto y ouinto 1 corno f"e h2. !'"".'Cb:Jdo :'.JOr l<=. cli verr•" in:ner 

vaci6n, 'IWl2. fu:'liÓn o su!:::;1e:::,arro:Llo ,le Le::~ vari2~2 '"la:rte~? nue -

vo.n P. :ormm· la fut•J!'<! ca.,...a, n02. lleve-in a '.tnR v<~r1ei0:,<3 ,le hen

dudurs::' y deformitl~.;.0;~:2, ·).:! a~uer·do con ;:;t0cl~2: ... ~ (J'??\J), el ti~ 

[>0 rie :;';l)tlnstro ~t"Cc\iJCidO f dt?1"~:'."F~(: 8!.: '>:· i-•t.iCUJ.P.!' ·:r:l f:;~·-r.<-r]{q G 

eEtud~07 de de~nrr,llo du~qnt~ ~n~ ~u·le el Ín~ir~ ~~ ~~eci--

~iento e~ reducióo, 

enter'.) e.te: clefornid.; .:\::~ ¡¡ue v::r 

. •:_ ·::..r--. 

cia e• 21 tejido e~~uell~~co. 
Dc°.'.Jemos coni·i!mi' nP.E: ::.;tr~ ·:t.ención f3~~enc1~'1:~1e::;te a 10~' r:Ín 

Jrome~- '.F·rE:f'i: ",;;:irio~· ~· no hc''"Cdi-t::~rios .. ·;·.J i'ri".le~·-: y .:3e,·11nrio -

d.)'COi> :~~-annui::,ler, no h:'n ;no~~t~.~J.o t.en: .. !enc:v h:;!'PJ.j_ta:i:·12. y pr!!:_ 

:-ienü¡_r,, ("l al:_:un-:, ocasmone~· l: '' simlF.:nter cr·r·:::.c":io:rÍ.f'ticr'.P! 

.-.~ .... :-
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1.- Grados variables de deformidad auricular, oue van desde ne 
. . ·-

queñas de~resiones hasta !r!icrotia T0:tal. 

2.- Alteraci6n de la rama m8ndibul~r, aue va desde hi~o~lasia 
hnsta ausencia total. 

3.- Grados variables de secuestro de los huesos; escamoso, ma

lar, mnxilar y palatino. La articulaci6n temnoromandibul2..r ~u~ 

de estar totalmente ausento. 

4.- Falte. de desarrollo de los tejidos blandos de ll". car8. con 

debilidad del nervio fe.ciaL 

5.- ~altea de desarrollo de la len.::ua, ausencia de piezas dcn

tari2s 9osteriores su~eriores e inferiores. 

6.- Grados variables de hendidul'.'as fnciales desc'e m:::crost::mia 

h;o.sta fisuras orotr<l{'ale s com"!Jletas. 

7 •:- Raramente asociado con otras r:.nomalfo}) conr:énj:t;,s. 

"31 tipo no hereditario puede en raro.s oca.:üones ser bila

teral, µero difiere del Síndrome de Treacher ~ollins en rue no 

hay 2no1'11\n1idades de los párn."'dos ~r 1ine los de~·ect•-.r o-r 01tra{l"a

les ~ueden ser severos. 

Los casos bilater1le~: •'Ue ?ion defintt:iv2r:-,e:·,t:e '.v,:·r~r\;.TR. 

!'i0s se caracterizan ?or: 

1.- Orbitas antimonroloides 
2 ,- Coloboma del tercio externo ~lel /,,í.r:-1:'.do i!1ferior 

3.- ~.:a.l:!:'orm:.::.ciones ve_ri;:1bles del oitio 

4 .- Alteraciones a.e desarrollo :' creeinüet"'.to de loe c·:mponen -

tes de los huesos m:::::ilar :r ''.\2.ndi1.ml2.r. 

:i .- 3lementos frontom'.sn.les(no afect:•dos) oue domi112.11 l"'. cara 

6.- ::icro¡:rm.ci?. ?.'andibular 

7 .- ;.~aloclusión 

5 .- f:tlad2.r Eendido 

9 .- ifeuromuocul::d;ura no afect:::.da. 

10.- Hi~onl:isia de J.os hueso~• ma.larec'O 

11.- Desarrollo incomnleto del arco cipomático, huer:o tem!Jor2.l 

••• :.; J 
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rrrúsculos de la masticGci6n, de l~ carR, palntinos, len~a y 

clándula n:C·r6tid2... 

r;TIOLCi\:J:, .- in. S:l'.:ncrome no se considera her~di te.ria, ya -

nue en el estudio reali7.ado en 102 '.:?.rsoru s afect:•das ha reve

lado solnmente en cuatro casos que e>:istíen antecedentes fa.mi

li:'ire s. 

Los estudios crorno~·ór::ico::. no han evi.dencü~do e.nomrtlÍas 

cromos6mic::rn Ml<: identii'iruen a est.r:s faail.i::,s. Sin embr.!'fO 

muchof'< autores a!'irs<.n nue fár;n::-cos _:ior in[esti.6n de ti?O dE' -

1°_, t:>li~'0:'1in:o. ~1ued.e~1 1JroV-)C2r estt SÍnC.ro!':le, con le ciue mencio 

n mol' en el ca:·JÍtulo :o.,e,_-tL"1clo. Sei·(m lor: estuC.io~: realiz,,.:.lo~~ no 

e:<i:"te otro 2/ c:1.te te:rnt·:·;.:·énico c2n"'."'. (:_;;- "'._1T'oc!.ucir este 3Ínclro

inc;; 6.0 <::.cuerc':! r·on Sancle-..:_o :' col:·:'oo:·:--dore2, ;:;e e:iirmP one estz. 

12 ::.ió~: !10 e~· :~~e:r·f:di t.2.riE e:i oricc:n, sir10 (~ur: flOn r:druirié OG en 

el "ll'OCe:'.O ".:-;·-~-, ,, r>:l',L:o ~- unr- n'?cro:c·i~ er.1'rio1i<·riR en la '!J~ 

ci&1 6.e lP e:'.~·::; o cte 1: c::;_bez~1 {'lte roon de 2.1~u..'1é: 1~c-ners ~1eso:r-

1.- ,',,~0'1r'l{~:c:- .U1'iC'tÜ~0 res.- :.)wc tr2ÜOf'. ven d':"f'de Ull 'lf'1Jel1Ón -

"'HJ.ricul~n l.i_·;:;r·:c·ien".-e ;n'·: ·e0uE:'.io <1ue lo no:r::i;;l, lv=et2. remane:} 

te~- verticul~rs :~ .:e l.c. >Üf:l y c:;.rtíl2;: o oue CO!TI;Jrende U..'1 lóbu-

Suele ser -

r::o i'ab e t::i-io él con\uci.0 1 :' e:D 2.l:·u:1.1s oc<:·.cioneE h''Y un i'on

tlo e ::~éco 0ue ter~:1ir12 en iJ.11::; L1e.:tb:;·,;:'.~- ·ti:-rr1,.1_~·1:.cr.-!. rudirrientc..rin .• 

:..-
, .1i::n ·f2lt2. .JE er~2.c·~-n-'..Jo ,e:. 21 "<t:r:i.1JO o er: :.;_.i:wue, h·:~=t:-. un:: 

f¡¡·oión de lo'" :-ci::·T:od·1rov:icr-,en del •ri:'.!r;~' 2.-rcc-). T,~:; severidad 

!~l 0{60 rar~io 3Uele c~~a~ e~ nr0)0rci6n c~n ~1 ~r~~o de de~~

:·-.·ollo el '1',-'."C116J; ::-.u::i_c11l"r; c.0' ·1aci~·:r,.e,c· "'?"8S8l'!tP~1 C-0!'der:< 

¡'¡r- co!1d11cd.Ól'l, con V"J -:i·~·e; ~v.c .,,·c::..Lm ent.rf' lo~,, '.'l'. ;r 7~· deci-

lw"_io: .• 
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4.- ~"altrdel desarrollo. del B:<:cil2.r y el Cir:om::> .- Je :iresenta 

en v2rios grados de intensidad, :;ero no ?e hri visto la. ausenci; 

total de est2s estructures. 

5 .- Desarrollo incom1üeto del hueso 'remporal.- 3e h:i. de!!1ostra

do en el estudio de autopsia ''.ue <ÜfU!l2.s zonP.s del hueso tem

~rnr:~l "?Uetle -presentar un de sc:.rrollo i:ucor:i,leto, lo Mir:~mo riue ll 

rec:ión del ·::-1el:iasco que albr?!'fél r..l oíd.o interno. 

6.- De::-nrrollo i~comllleto de los i1'.Úsculo!".! ¡.".asticatorios v Pala. . -
tinor;.- Se puede ::iresentar :iaresiP. y atrofia ,le alcunos de los 

'.!nbcnlos incluidos en e:::tos uu:io<;. 

7 .- Dece.rrollo incompleto de la. Lene;ua.- Se 11resenta con :nás -

f~ecuencia la hi~o~l2sia unilateral. 

f; .- Ausencia de la e:lándula pa.r6tida.- En est.e Síndrome se ~U! 

de cer.iostr::i.r l~: ausencia de est::: rlándul::> .• 

9 .- ?iacrostom:!a.- La S'.Jersonos 0ue ~!'esentan est1'!. anow.Íía sue 

len nresentar la ausencia de la gl:~ndula pe.rótida. y l~ y¡resen

CH'. de vestifios c2.rtiL•Einoscs en la mejilla. 1 resulta de la 

!'usión de los núcleos embriorii:rios del maxilar y de la m2.ndíbu 

la. 

10.- Seno del Frimer .u.reo 3rGnc:uial.- 3e eYtiende desde el co!! 

dueto auc.i ti vo externo hacia abajo y adele.nte, junto a la elán 
dula IJf:r6tida y cruza la :iorte media y latere.l del :f2.cial, co!! 

tinú:o. su curso h::cia ab;~jo y hcicia ntrns. BorrleEmdo el án.,::ulo 

f'lrinc'.ibul2.r !.Jar:,•_ abrirse en el cuer:io de la m.:rndíbula en el 1:iun 

to r'.'.eciio, entre el borde anterior del esternocleidom: 2toideao 

" l:· TJ~<rte medi2. del cuello. 

Las malfoymacionee mencion2da:::i no se 'iresentan siem'0re -

junt2s, Dino oue existen comoin:•.ciones nue ne rli vi den en dife-

CL..\SEICACIOrl: 

Gru'..10 A.- Presenta oessrrollo incomnleto del oído medio, oído 

nxterno, M:1Yil;;ir, cie-oma, hueso temporal, miisculos :nasticato-
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ríos, palatinos, as! como mandíbula. En este eru.po se encuen -

tran el mayor nmnero ae estructuras con falta de desarrollo. 

Grupo B.- Desarrollo incompleto del o:!do e:vterno y medio, man

díbula y cieoma. 
Grupo c.- De s2rrollo inco!!lpleto del oído externo, medio y man

d!billa. 

Gru:io D.- Desarrollo incompleto del oído externo ~· medio.· Este 

uupo es el más frecuente. 

Grupo E.- W:acrostom:la UnilaterF.tl fa.lts de desarroll.o dP. la 

mandíbula. y ausencü:, de l['c t:lá.ndula T'ar6tida. 

Gruno }' .- A.nomr.lí:w de solo U.'12 estructura de lP.. derivadas del 

Primero y Serundo l\.rcos I:ranQuiale~ 1 en l"F· nue intervienen -

también la 9rimera bolsa f'."ríne:e:::. :.r i~-,_ hendidur2 brantJui:ü ::>..d 
cor.co el esbozo ae:._ lme"'.o te".''.-IO!"t:l. T1::1:t'c:ilf"!'.1 :.::e incluye el ;\eno 

abierto del °!)rime!' a.reo bre.nq_ui?l. 

cü:.da~: al I yII Arco~, i'T'<'.:10uütle~0 , --º~~ cw::.le.:· son: 

l.- }Jalfo:rr:1'.•cione:::· Ventrales o cor)or:-ilu:: en l. 2 • rie lai:: rnal

f'oy::J'.'.'.ciones ventrr .. les nue r;onsi::r; e'1 ~n¡ :1n,,iivó·tei}r~:-: 1 v~rte-
trr:::.s fusion'.·do.~;, e:::rin bífirJ~ y cs"."!olio.ci•:, 

~ .-
l , con~. is te en 1r:.:form2ciones epivulr:~re:::., '"'lic:roft.r.1:~.ia, pt.osir 

11r-l:iebr2.l, c0lobo::i' élel ~árn;:¡do sv:ierior ~r ec:tr;'lbismo. 

3 .- ~·'iflura lr:bi·•1 o ~1n. 1.8.d• 0 1· hen:'i.do y 2.ritos ().? s. 
'rW\T.:.,),IF:;·!Tü.- !os nr:imero~ cr,sos clfnicor; del Primero ~ -

Secundo Arcos Prmirtüales fueron descritos ;:io:r Canton (1860), 

3err:· (1.m~s), Colli11s (lSOO) :~ r;or ií:if'.lif;son (1~10~). Pero hasta 

entonces na se había rcriortad.o nin[Ún tratamiento hai:t2. 1~38 -

rior Huston
1 

en el f!Ue el profesor Kilner sue;iri6 un injerto -

óseo sobreriuesto n 1:-1 mEmdÍoula en el misme tiempo en •""!ue se -

re<1li?.aba la queiloplastia, !lero no se report6 el resultado de 

e ~'t'~ rnJtodo. 

. .. ...: .. 
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Revisando la litera.tura nos ayuda con las sifUíentes con -

tribuciones: 

Kanza.~jain (1940}, renott6 cinco casos de ausencia cont"énita -

de la rama de 1.a mandíbula con Macrostom!a y deformidad del ~ 

oído; primerrunente lo trat6 con ortodoncia, continu6 con inje!. 

tos 6seos despuds de los doce años. Sanvanero y Roselli (19401 

corricieron anomalías de los ~árpados, nicroEn~cia y deformid~ 

des del o!do. Kilner en 1943 transfirió un colgajo del ~a.do 

superior al inferior; suciri& recoru.1truir el defecto del hueso 

malar con cartílago y suturar la ore ja ventralmente. Rsnin of 

Geneva, seccionó la mand:Íbula horizontalmente. Lewin en 1S~9, 

observ6 do~ casoa en la nifiez v sUFirió otorylastía hasta haber ... - ~ -
se teMinado la etapa de deGarrollo y crecimiento. ~;unt y Smi-

th, en 1955, sufirieron l?. remoción ü.e los anéndices extra- atu 

rtculares 1'~'1.Stl'l edades posteriores con el fin de evi t?!' el 

afectar al nervio f::-t.cial. Loncrncre en lS61, r-e11ort6 ':°!'es d<'.SCE 

del sÍn(!..to·~ie J en la que COITit:ieron le. defOHÚ.daci. esouelética 

facial, con injertos 6neos 11ue corrilderon 111. deformid2d esnu~ 

lética de costillas fracturadas, colocadas e la edad tel"!"'lrana 

para evitar al máximo el trauma psíouico. Sta.rk y 3aunders er.-'l 

1962, suririeron crear un contorno fe.cial nor.::Pl desde 1::: ed?.d 

temprana, utilizando cartílaro r.iaterno como tratamiento tem::io

ral. foneracrc '9resentó en 1Só3, un~· serie de J.4 c~.sos del 3Í,!! 

drorn.e con m6todos 1)3.ra la correcci6n de Macrosto::iía :r '.:ícrotia 
con reconstrucci6n temIJrana de las deformidades faciales con -

injertos sobrenuestos de costillan fracturadas. 
Cür-l°CRPTOS ACTUALES.- Debido a la.s caracter!1:1ticns varia

bles es necesario una 11laneación cuidadosa del trat::imierrto ad~ 

cundo ce[Ún la evaluación clel caso. Es ir.i!'ortante tom' r foto

e;t"Pf:ías y montajes eon cera dura lo blanda. Lo::: :-ayos :C espe

cialen son necesarios para deterrrtinnr la deficiencia 6sea. 3e 

ha reenplazado a defectos 6seos con injertos fresco::> de hueso 

autoe-énico, de:fectos de tejido f>U~ve con stmerr1osición ,1o te-

jido local :r acrwion~1lnent.A ~on inj.,r-'..:ri~ libres. ~l 'TO!_t1~m 
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nes de la cara normal. La racrotia ha sido cor:rerida con certí 
~ -

laro autoeenico. En los casoR unil~terales, he sido necesario 

11.evar hacia adelante el oído con injerto~~ de lme!'O de conti

lla fracturada o con cartílaro del oído O'flUesto, siendo !JOsit.:!:, 

vos los resultados. Se ha tratado a ni?iof1 menores de cUP..tro -

años con restauraci6n completa, siendo :ravorable el crecimien

to del oído y dirndole seruri'.50.d al ni'.fo. 

En ocasioncf:'., r,e ha vid.o 1:: ... necesid2.d de Fidicionr.r injcr, 

tos 6seos de costillas, para estar de acordE· con el crecimien

to de la cP..rrt. Par~._ la reconstrucción rJe defectoF •n<'.yores ael 

com~le jo cirorn.ático-rn.c.lar-<!12.Xldibul~r 1 es de fTan utilidad la -

caja tortLxica ya oue nos ~ffoporcioiv hueso autot:·énico rcr-ener!;: 

tivo. P3r2. l~ introducci6n ·~ebajo del :ierios+,io del hueso hi!l.Q 

111\istico, se ~ennirió la creación ('e un :r-et'.!"actor e:0 '.1ecial Au

fricht de 10 ce11tír.ietros. 

Cu.:mdo 18. orbi ta se ve invulucrn·l<~, se Nm utili;~ac~o in

jertos óseos ·'.e contill2. fracturada •J:;.rr· volver 8. ~onstru.ir el 

riiso y los r.i1.rrenes orbit2.les. 

ciencia;:: óseas del con:ile jo ci:. oir,6tico- i;ml2.r-m<:~ndil.Julnr. 

. .. 
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. CAPITULO IV 

SINDRO!.~S DEL PRirffiRO Y SEGUTIDO ARCOS BRANOU!ALES 

I.- SINDROl\1E DE APSRT.-

ETIOLOGIA.- También llamado Acrocéfalosindactilia, es una 
anoi!lPl!a rara con lo que se ha tratado de incrementt>.r estudios 
e investiraciones con el fin de establecer su etiolofÍa y su -

estructura clínica del Síndrome, siendo atribuida la descrip -
ción ~ A~ert, aunque seedn Gorlin y Pindborc los que iniciaron 
l~s discueiones respecto a la Acrocéfalosindactilia fueron ':fue 

aton y Baumgarther. 
k.'l. causa es dssconocida, se cree (lUe esta relaciom">..da !lT,2 

binlemente con cambios con[~nitos de tipo hereditario dominan
te 9ero lo :iue !Jarece ser Eignificntivo, es el hecho de 0ne no 

ob:ct::::'.lte con los Gatos 0;Ue 2e han lacrad.o obtener de un estu-

dio reali~:>do por¡ .Telicic, r.~ontani ~r Pr2:üc, en cir1co IJG.Cien

tes no se hCi. podido establecer con clr.ri1l2d en nine1J.no 6e ello:: 

1::1 tendenci · he, re di taria oue se le ~tri bu:;e é':.l S!et(J!'orne. 

CA11:\CTITU:1"'I8,\.3 -:·rsI~!~S.- I,a foTma ele 12. c2.bez2. ::1:rese~ta 

vari2,ciones, de cinco casos tres :!):~.cientes present2ron crfuieo 

tÍ]1iC0 tle Acrocé:fn1o~;indr:.ctili2, y en loi:' otroc dof-. ,_,acientes 

fue in;1osible cl:±Eific2r lc. ··'()!';•te del crGneo dentrc' rle lrs for 

!:12s de :'tcrodicDl sie; l'.:' .. ~c!'ricefalif!. es ocasionc-d2. ;ior uri...e. li

f·ern ;J<:!lTGsión en le: frente y un Ei11e!'teloris:-i0 moder2do, en -

los :i-::c~ os .· no se ob~arvó ninElÚl C?:r:bio, e:-·ce ¿tu:m1lo t:tn·1 lice

ra incliw1 ci6n de la b2.::.e riel cráneo. Po·;d:eJ·ior::l"ni:r:1 "nali -::• n

do uno :1.e l.::is p:-'cientes restrnte~. se ob~ervó 0ue '_1J'ef',ent.ab,., el 

cuadro cl1sico de ca.racte1"Í~tic8.P. d~ la ru10m~~-líq; lo cabezé 

al·'!'C:'ld:::t en t".cn.tiao o-:·iccfflico, hipc!'telorismo, ~.tro:f'ir-> ~l'!l -
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:~;:_~'iln.r e hi;:iertrofia de la ma.nd:!bula, ce.re. achati:>.df, y :i'."l., 

--~!",r ;rflfm1110, no obst~~nte, c;ue a los rayos ·: el 9~ciente no 

:l!'0:::>PT'tP. lo:: ,1i¿rnos cL~dcor: de ~\c:r·océfc.l•)sindact.ilb. C'.:F1to ha 

ce ::'P.r.-·;-,r rq0 So~er;:: (19b4) est.~ba en el r.orrectQ al ~i<>cir ~ue 

b ~.):::c.:drrncin. cl{nimi. orol c:··{:!eo no ~üe:.1:ire se :irete!rtP. asocif!: 

dn :J. 10;:1 cn::1biO'.' •':'.1.rl:i oi:::·2.Tic:o:: corresJe!!dien:tes. 

De e.cuerc.o con 3irkin (19t¡i), Y<'\l(::>Vle•r (194;:;), :; :Pillary 

{19u0, lo. raa~'o?·{:" .Je lo~; ¿8ciente;.;· c:_1.te ~i'.:'eseut;:;n el .:i{nd!'O!::le

,·~e A::ert ;ire:cen:i.;r.n retra20 ;;,13ni;a.l; en el estudio rerili~·.udo -

C'):! cinco "'.'"·~ientes, tres de ello2 tenían un coeficiente r:ien--

"'.:tü !1'.)'.:'l'l~'-1 '1<: acuerdo con lri.s ;;.ruebs~1 el.e intelieenci&. 0l1e se -

:te ali ":8TO?:l r:1ostrP:,do los dos :_:iacientes r":;:~i'.nt8;3 un licero re

tr-.::.:·o intele('tW'l; ~osiblem.Gn'T;e yior un cor~;rylejo ,Je in:eriori-

~ad causado nor las deform~ciones de ln anomalío. 

:oa sj nd2.ctHi::i P.S el s:i.[no clisico del 3Ínr1r•irn.e :ie ;..1iert. 

l:!.~.:.=t.:.CT3~I3'1'JCA.) C'°'AIE3.- En 12. n:"~O!'Í? de los ez:.<:os los -

'.'~·ci•}nte~'. ".'l:é'e~:;entan; lri re~·ión r.i;•zilar subdeRrtr:roll·'(L::, ::t menu 

r1.o se ')1'8f"~:::b l'· 1)QC8. en form:~ tra'.16!7.oidal. Fn 3? <'\, de lo::: I'~ 

::ierri::es '.'.'l.\e 1~1 rle('Ol1 este 3Índrome rresentac: ::ial"'.de.r cl"!".dO hen 

'.iiuo, en oc~~::.:iom~·2 1'tv11J.c1 ·o{fid-. Los dientes en el r;c;>:-~H2.r 2e 

e:L~tH:!'.tr>1n ariFion:·, loe lo cu::i.l 0rig-iné' -pro-;;u~o;i6n. Con mucho fre 

cuencia se observn maloclusi6n, fQcetQs de desz~~te ~normales 

., eru-:ci6n ret~·2,,~2.d2_, 

?.e::.u:riic-:1c!o '.''"° 1_~::!.·r:-ict01·:Llticr:·f:\ :1rinci;:'''les tene:".os: 

.... - Jetor;:ü.~1n.d ci.el cráneo, r:ve :ior lo e.ene:·,,1 se trat::-~ de un -

c::-fneo tur·ri ,~0Tr1e con frente amplio. debid.2. 'l le soldedura ::ire

C!'.'OZ de l·:•.:: sutur«:•.s crane;.>le2, como sucede con 12. sutura coro

:1 ·l nue cierra rrru~r rn·emt".turamente mientras ·"!Ue la font2nelé1 an 

-:-.erior en oc e sione s no lle e' a cerrar, 

" .:. .-
' ..... -
lo.-

Ei;:io;ll"·.si8. ma:,.ilar ~r en alt-unos c<c1sos pseudoprognstifm10. 

'ari?", ".1e11ueiirt con pico en form8 de lm!J2~ayo. 
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5 .- Proptosis en la m~~rorÍR de lor:> casos y oblicuide.d e.ntimon

eoloide. 

6.- Retraso mental, P~nr;uilosis e.rticu.l2r y anor:i2líns en la co

lumru::. vertebral. 

7 .- Malf nrr.wcione fi de la r:iano comQ lR r~indactilia. 

SI'i,:UAC'i'IJ,!A.- Es un defecto con~énito, li~.e:ramente menos 

conún o_ue lB Polic1c-_cti 1.ia. '.3e ;:irE: C'enta con rn::i~·or :i~recuencia en 

el fü~Yo m;•>:•culino 2.::iro:·in::,a2.mentc ,~~ 6'.'· . , ~' 1rufr en los Caucá

sicos o_ue en los nerro~·. Por lo cen~rrl se yire~'e!lt.2 e~,t~. 8.l tc.

rRci6n en formn bil~te~~l. 

La Sindactilfr :.'.e ori::in2 rl'.!~ec:er.or de 1:: '."é,.,t:i.r.::i se;'lr'n~ 

de vü1e. intraute:r-in:• ~r <'::!"'Í o-ieT"l'~re Cel: conjm;-!'.o con lr- c-~·ice-

las ino.no~: como; Er2nui62·.ctili::, !.~acro(1' etilü ~· :Sctrorle.ctili8. 

I·fl':. dGt~O!"' mls 2.fect:!"aos ::-on el :·e..i~o :r el a:r:rnl:'•r, ;::iuncrue -

t·'!";.DÍ~n n.;e ,;en ü .. ~·ecti•l" e'~ t.oc1o:' .i.OO ·\e11o::· Í!lClu::endoeJ. ':'Jttl,-a:!'. 

Le unión ·> lo~ der1os vpr-·:.n er; rr:-,r1o ::! :'.l'J2'.i":!'O 0e lo:- elemento'" 

involucrados, tejjJlo ó"·eo ·~r LJ·1:·f' 1 ;:,!1 e!"te ca:-o, ~º 10f: dPaos rr; 

le!" enc~uen-t;r:, unidos y rrrouc'.-: Clo:" erii:.re ::o 1.. 

:Sr.· necesE~··io ~·ec.li"::r i:;jr.>rt.0-~' 'JE- 1iieJ. 1i·o~.·e ,,, r· cub~i!· 

r, lo:' .-iedo;-. ~r~-. r.c".'::trndoc, ~':" c·n.c e;· 011.1c·!¡· s ~.::C:'!''.iOn•~~- :racc.s<~n 

l~cs o;icr::tcioncc debido n 12. :::iér,liG::. de ~1iel ::1l ::101::e 11to de rea

lir'.2.l' ]sF: :i.nle.,.,vcncionef'. 

•p:::;._'.í.\~!.I:::::TC.- El t1·2tr,¡_;ient.o el.e lfc Jini.lactilü-. :'e debe ele 

re:üi c-::r nor rncJio~. r:iuL.·1J.J·~·ico::• de nreferenci:= 21 af!o de vida. 

~n el c:-'¡co t1e vr;;.rüus fusiones, se recomienda rer..li?Pr lr se'!)a

r2.ci6n al ter::indP..111entc, yr~ nue :ie. -ruede oc2 sion::i.r un2 irrir::i -

ci6n va:->cu1Pr in'."rlecnadn y ].[, ""!'Oducci6n :por lo tpnto de necro 

~~is t isule.r. 

Si :ce o:.ier::n lor. dedoP se recomiend2 onerar h: mano a la 

vez con el objPto de :acilitnr el tiempo ;10stoperr-i.torio. 

La o7'eracj.Ón consiste en lo r:i~uiente ¡ 1°2 líneos o pun-

' .... ••• :v 
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tos de uni6n, son separados con una incisi6n en ?.ie-zae, o en 
forma de S~ posteriormente se utili7.an uno. de los colealos de 

la piel y tejido subcutáneo en forma de V o ·11, para formar la

nueva membrana interdif.i tal y los ya sepflrados aspectos. medio

laterales de los dedos son cubicrton ~or injertos de piel, to

mando ~referencia del pliecue inguinal izquierdo, lateral a la 
línea del pelo, debido a que posee abundantes fibras elásticas 
que evitan la contr~cci6n y hacen.el prolo~ii;ado uso del enta-
blillado. 

Se ha observado oue con esta intervenci6n, se han conse-

euido en muchas ocasiones los resultados deseados, aunoue en -

otras veces ha sido necesario realize.r una evalua.ci6n lo más -
precisa '!>Osible de la.s condiciones del frea afectPda con el o!?_ 
jeto de tener mRyores probabilidades de ~xito. 

• •• 39 
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2.- AILJ:lINAcm'ALIA, FISURA L.o\BIAL GRAVE, Y MEDIA DEL PALA

DAR,NA...~IZ BIFIDA.-

La Arrinacefalia se caracteriza por malformaciones en las 
porciones anteriores del cráneo y cerebro, se presenta aRocia
da con otras anomalías como; Hi~ertelorismo Ocular, Aeenesia -
Premaxilar total o ~arci~l. 

Kundrat propus6el nombre de Arrinacefalia por~ue pensaba 

que el aspecto más frecuente era la ausencia de los nervios o! 
fatorios y otras partes del rinancáfalo. De Myer ~ zemari obje

taron contra esto y fund~dose en oue la nusencia de les est~ 

turas rina.ncUalicas es simplementa :>arte de una falta más no
table del desarrollo del !>rosencéfalo en los hemi~ferios cere

brales, (holoprosencefalia alobular). Los ventrículo~ laterales 
~ersisten como u.~n cavidad Única. 

Existen numerosas cominicaci6nes de ~asos ele este desor

den como los presentados ,ar; Tan.a.ka, Stewart, Currr~~i.'110 y Sil 

verman, T!1erman, Lande.n y Smith y col::tborr-i.dores, y Q.tros inve~ 

tifadores, muchos de los cuales present~ron trab~jos nue no e~ 

trab:cn dentro de este desorden, mientras eme otro~ t~;ntor·i ryre

sentaron trabe.jos nn.17r incom-pletos. Gr?cias al t'!.'ci.b::-.jo de ef'tos 

autores, fué rio2ible unn clnsificaci<Sn ndecu:cda de la Arrinan

cefalfa a:::í como establecer con 1:::: ru1 yor exactitud nof1ibl~ la~~ 

c?racterístice.s físic;.is :>rimordi:ües de 12 n.nom:üía.. 

CA.RAC'1'ZRI3TICAS '?J:nc:,s.- Rn esta anomalía se "1T'e~entf'l 

ú:l.lta de desarrollo del ?iltrum y de l9 !)re1n2.xila junto con un 
~::>.ladar hendido. I,os huesos ri.Psales, t:-i.biriue del etmoides y 

cornetes se encuentran ::i.usentes en la :nP.yor{a de los casos. 

Currasino y Silverman señ~.laron 12 ~resencía de Ri~ertel~ 
rismo Ocular observándose a menudo ¡,:icroftalmi;:;, Anoftf-J .. mia. 7 o 

Colobomas del Iris. 
Otras posibles ano~81Ías como; cataratBs, orejas en posi

ci6n baj~, hi~erconvexidad de 12s ur1Rs, deformidades ~or fle~ 
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xi6n de los dedos, Polidactilia, Sindactilia, Pies aroueados, 

Hemiangiom8s superficieles, defectos c~rd!aco-conrénitos y -

Hernia. En ~ürunos · -pecientes, la derootorlifia, r.mestra un tr.!_ 

rradio a"\ial eleve.do y un dibujo de "3" fibular en arco, en el 

área del dedo r.ordo del ~ie. También es fracuente la loculiza

ci6n de un pliet;·ue transverso Único de flexi6n palmar. 

La trannluminaci6n del cr~neo revela la gran ci:>.vid.ad qui~ 

tica de los 16bulos frontales anteriores que sugiere u.na Hidr.2_ 

cefalin o Hidranencefalia, sin embarfo, el encefálotrama mas~ 

trarú una cavidad eléctrica cerebral en la .A.rrinanceielia, mi

entras que en la Hidroceí'aliae Hidranencafalia se obr,erva un -

electroencéfalo~ren?- pleno. También se recomienda practicar un 

pneumoencéfalorra;~:::o !J?ra demostro.r en ventrículo único del ce

rebro arrinence~2iico. 

Otra de f1Ur-o cn.r<'cterísticr>..s es 0ue en los hemisferios se 

obnerv:' nue e~"tf.n r111b o menos unirloG :;or su extremo anterior -

la fisttr!'1 lonrui tuclinP.l e st2. ausente o es ruclimerite'.!'ia en AU -

e:'tremo :¿oste:rior, i::uid e::ist8. un"' fTª!l c:::>.vid:ld de ririredes d~ 

f"'dde.s ( r:iu:i.ste dors2.l), entre el cerebro anterior único y el e~ 

rebslo; en ocasionei.: fRlt3n la ho'.!: del cerebro, cuerpo cnlloso 

y septum :pellucidum. Los nervios 6-:iticos son rudiment::irios en 

la mriyor!a de los casos. 
Resumiendo tener::.os aue el Síndr01:ite se caracterize. por: 

1.- !lisura labi2lcom'9leta bilateral, con f!U::encie de !JTemnYila 

r prolabio. 

2.- Desarrollo incom:üeto de lr.~ n.Friz con ausenci?. df- colwnela 

tabinue c?rtil8cinoso y hueso~,~ :iro"Dios de la Mriz. 

3,- P.ii:iertelorimno O!'bi tal. 

4.- Ar-;:iecto mon.:.'6lico de los ojos. 

5.- rusi6n pal~ebral en la líneR media. 

6.- Calvicie ~rontal. 

7.- El cerebro est~ constituido ?Or un ventrículo ancho Y cen-
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tral, faltando los 16bulos y l<>.s cintas olfatoriRs. 

8.- Los huesos frontales muestran turricefalia. 

9.- Puede ~resentarse fisura del ,aladar. 

E'rIOLOGIA.- Se han practicado estudios cromoscSm.icos en in 

dividuos con Roloprosencefalia, habiendo revelado un cromosoma 

extra en el {'."?"UPO "D", encontrandose tambi<!n (lUe en lRs perso

nas ~ue presentan esta anomalía son descendientes de una madre 

con edad media mt:iyor al la que vresenta la. 9obl:?.ci6n en fene

ral; sin embarco, no todos los casos presentRn unn anom.al!n ~ 

cromos6mica detectable. Alrunos casos estRn asociados con una 

alteraci6n en el brazo corto del cromosoma 18, y otros tienen 
su cariotipo normal. Por dese-racia como en todas las anoaalía.s 

no se ha vodido llecar n establecer con cl8.!'idad la etiolor.ía 
de la A.rrinence~?.fia, afirm.-~ndosP- que es unP- alteraci6n cone! 

ni te. hereditaria con presencia de un e:ene irre[Ular dominPnte 

que actúa a niveles cromos6micos. 

FISTJKA LrnIA.LG::AIJB y ?ISlBA tiEDIA .IJSL PAI:mAH.- Est::i.s dos 

anomal!as con,:énitas consttil.tuyen el ertt!JO de alteraciones m~s 

comunes nresentes en el reci~n nacido. Tia. hendidm·n ~uede limi 

tarse 6.nicar1ente al labio o bien extenderse h<>cia a.'Tibe. y 

afectar; filtrum, n::irina, orificio m=isal, surco n.,soEeniano, o 

bien continur.rse hacia adentro afectando a los doa riPladares, -

duro y blando. Las hendiduras ~alatinas aislad2s ~ueden estar

limitadas a lP úvula o ser más extensBs, dividiendo al ~aladar 

blando o bien a énte y a.l -pt~ladAr 0uro. 
Es mrs frecuente la localizaci6n de una i'isure. que Bbar

~ue l::Jbio 'f u:üadar, que otro ti!JO de fisuras. 

I.a incidencifl seeún el ti!JO parece definir alfo entre varias -
revisiones externas, de9endiendoe en ~erte de si los aatos son 

obtenidos al nacer o al efectuar la O"!Jeraci6n. Sin ernbare-o, la 

fisura del lebio-rmlnd?..r, constiltuye a9ro:dm:>.damente el 50"~ de 
los cusog, en cambio, cuando las fisuras se presenten ais.ladas 
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suman alrededor del 25~ cada una, inde~endientemente de la ~ 
raza. Se desconocen las causas de 1a diferencia entre los datCF 
recogidos al nacer y al operar. 

HENDIDURA 1\IEDIA DEL LABIO INP'ERIOR Y MANDIBULA.- La hendi 

dura mandibular media parece una falte a.e desarrollo de la c6-

pula inrpnr, que crece entre los procesof' mandibulares ;::iarer> -
primarios o ;:ior una persist<ancia del ;onrco central de los tres 
surcos evanescentes oue ~parecen, en el proco~o m2ndibular del 
embri6n de Sr.un. a 6mm. y (JUe def'aTJarecen 2.l el?te.dio de lOmn. a 

16nun. 

La !Jrofundidad y e:xter.si6n <le lp, he!'nidti.ra ef' variable, -

siendo tan leves en a.lpunas OCfü'íone2 aue ~'olr-mente inte.T·esnn 

al lnbio inferior y no ;ien1:tran i:.:n el huercü. En v2_:ios cesor -

se h:::. ller:ado ?'. presenta?· annuilo."'1o:::ia. ::5n l~ mR;roría de loP 

caso~ ha habido un hundii.1iento de la ¡n;:;nuíbula, lP lencua ,, e::: 

tTuct.ura::i oel centro del cuello h:",str.' el hnP'.'.'" de.!. hioi·~e!"·', ne 

ro en ocasione2 oue:d~- lib're la let!f'U~'-• ::.~n un m'tcier.te def~crito 

1JOr Petit. y Be.come, estaba!l asoriadoé' r0n ef·tp 2!10".rlír, J.['.f:'. -

sie-uientes; 1:-i 'oio hendido, ne.be llene'º ev:rir:-u.1::-re ~ 2.no,..·mrüe'", f{J 

C'olobom:-'G del i:ri~ y vestir-íos emb:rion~-yoio·- l"'S 1 ·vira.les, 

::o ~2T<1ce e:istir nin;-v.ne. b?.f'e c0nrtico P.!1 e' t.<> <-:!'om-:lfr .• 

Se ;•oeconoce r-~u frecuencia :iero ocurre rt-::ic-1J'"Í'.'.t::ir12r;eni·e en nno 

Je cada 600 c2sof' de labio le~orino. 

;;_;_r:rz BJ:'·Il.'.,,.- Est2 anori::ilín es sun2.rien-•.e ra:r~-, ocurre una 

::012 ve:;:; de mil defectos conrénitos con:-;ecutivos de lr:· ca:ra. 

En esta nr:formidsfl, 125· fosas n'.:1.Palef'. no r;e des2""-rollan -

ncr:w'lrneni:e ;; los tejidos l'Ue intey·vie!'len no ~·e llei_:-Gn a con 
:3.enr:ar n2rP r0!'m::ir el Se~)t.\J.!11. o tt>.binue n,--,rial, 1o c:ue '.la por r~ 

:·u}_i__:oi)o tul ense.nchrrniPnto e<:: 12 yi::·7·te ~\l!)GY'ÍOr de lf1_ nF.'~~i~ "r.' -

3-el entrecejo. lo::: ojor'- -riue·5en encontrarse !"e;_:¡r.raé1M' hsr:~t~ la 

;:-oe~ turo· ,,f-"i •~" nentr0 de 2-00: 1Ír.:ite2 :'.':C!':".D.ln:-:: (le 1 <ij_r-t<·nr:i f_ 

'...:1~ 7·;".o~·bi. ,-,,-ü, o bien e::-. r_10:-ible ciuc -'"C llec-ue 2. ~re:·ents~r- el 
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Hi~ertelorismo Orbital •. ~l Septum ,uede a~~recer duplicado o -

!)Ueden :iert?istir lar; olacndas como dori De{'lueí1os tubos termina_a 

do en los e:'tremos derechos cerrados. Cuando el te ji do entre -

los tubof' esta parcialmente obliterado, se nueden formar 5urccs 
superficiales o bien oue el tejido mal 0bsorbido del tabioue ~ 

se eleve como un peouefio cuerno cutáneo. Si el retrodesplaza-

miento ae l:i for.a ?IBsa.l es incol!!!lleto nuerJe sobrevenir enton

ces una atresia porterior de lEs coanns, En muchos cf!.sn,,, el -

:i1üPclar se encuentra muy p:rofundo debido a nue el ta.biflué mal 

da.rañrollado no ha contribuido suficien-t;emente como par;:i lle

var a c:>.bo ~,u fmd6n en la U:nen media. El achr:it:-·miento ~r aum~ 

to d.e la am~li tucl de lt:i, riarte ~uperior de la nari:i: hace eme -
las cejas se achaten y se se:iaren, intensificando la deformi-

datl y al nü.::::mo tiempo nos ca Ullf>. base perri un mé'todo de co~re~ 

ci6n ;igra la. nA.riz bí:f'idn. 

'3str, corrección incluye: 

P.).- It¡iro;·irnr.ci6n e;•t.ern.9. del d0rso r.iedio hr>cie. nrri.k y 1:acia 

l::i frcn';e con e:tch;iÓn de •.ma eU:n~e muy anchn de la ?iel. 

b} .- Re::ioc:i.Ón !'.Hb:;cri,fol.:i CP del t;:-re.:o rJe tabi('1Uf\. 

e),- 0flteotom{n rrsnl r;on í'ract.vra rlc los >iroce:'0'.'1 ··.,.rmtrües -

:a::-· -· il:.:rc fl ;.r los huo f" os n: F:f:t..le E. 

d) .- f'!o:r.rección "ie ln 1v:rndidu;a r?.l:·:t· :i et\ nt;M::a:rj.o. 

r.uanr1o 1::1 her·ida :,; l::: líne?., rv1 Dia e=~ ce~·rc:~.r~c;., lrf'. ("t~írt.r-: 

:~·on acer·cr-.';.~r:s ·3r1tre :.:í, ::1inimi~--,s11·:10 al ~'.i"'1P.rtelol·j.··;.t("• 3ri 0<'2..

rioneE eF nec~~&rio y-~curri~ n injerton 6sao~ o ~p1-~ilrri~o~oe 

;~-.rr. cndere"~T el llo• f(¡, :;:inir,i::.nr le. de;rec.ión ·:01 ~;erci0 in

·"erior r1e l." ::ir~ iz o elevar la 11tmi a 1e 1« 'Tl:Í :··!'lr:. 
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Fisura Labial Grave 

.Arrinacef alia 

"Nariz Bif :!da " 
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3.- Sl!ffi~Cl~ DE CiWUZON.- ~l Síndrome de Crour:on es simi

ln.r en todoi> los ª"':::iectos al Sínaror:ic de A!Jert, yr;.. e:r.puesto an 

teriorm~nte, po!' lo oue nof' concreta.remor~ a h::icer unn breve ex

posici6n ceneral de la Disof:'tosis Craneofacir-1, r;e '.:'US cara~te 

r:!Pticue fír:ic':.s y d€ lrr!:" di.feren~ios f!Ue ::ire::ente con lP Acro 

c~f~lo Sin~~ctilia. 

ITTSCT:IPl~Iürf.- El Sínc1rome de Crour:.on et~ una Diso:itosi:o -

C,,..., ..... eo+·...,,.,; .-,1 r-onr--",.,..;t., h"re·.:ii· t..,.,.;'"' C"' .... "'cte.,..1· ,.,..,a~ nor """'1-"orma -1..--~L, .......... _c .. .- .... ....C.:.J.....L. e;;.. y ...... e·._ ,.1..tA.' c.- c1., J.. •''-"· •• e::. _ . au..;; ~ ... _ 

cionElf'. cr?-neales, orbiti:ües :' f<:tciales. 1.e.s defornacione!'l cra

nee..len co'1"'Ü-"ten e~encial1:ieni:e r>r. un!'.'. f're:--.tc 2.lt.r y :irominente 

con um1 suturs r.m:r cern:id?..i el c:r~neo snellO est.er P..Cortedo en 

:'.entirlo nntero!)osterior y ene.anc1u,<Jo en sentido transversal 1 -

:irobo.blenente debido al cierre :irematu!'o C.e l::.s suturas c:raneE: 

leP {Si:'.lC'doc.i!?' r::cnneal Pre~e.turP). 31 cr6neo f'uele :ire;oent::.r

f'.e O::·ice;.-~lico, Esc:>focef:nico, Trir.onocef~.lico o Tk,::iocefáli 

co. 
'3rr }.o "Ue !'eSl)eCt8 a le.E Q.e:.f'orr.12.ciones orbit2.les, :iodenof'. 

enconi.r~.r; E;.·of~::.ln::w,, FicierteloriP::10 1 del cu::il no~ octt:_:icirenos 

rn1:3 cdelFlnte, E~tre.bfrmo, i'·~euri tb O;ticr.> 1 :?ay>ileder.1?. e inclu

:o>o 0o;nr:r2. I-t's .Je+'or:·d.dades f:'lciales 111·fo conuner- inclu"en Hin' - . -
:il~·~:ir. :'c~'Íl"r con relativo Profn?ti':'no ~r :rm'iz en ··-orrnP c1e 1li 
co de lo~·o. 

Otra ano¡'.!::üía" ¿re'."entes en e2tr> :=:.ínclrome i::on; ElevacirL:1 

de 1 r-:cco nr:lr-t ino, Atre GiB BilsiterEl, nel conducto m1.dit1'ro ex 

te;rno y Anotloncia l'3rCif;l. Se he?. observr,do 0ue :ior lo r.eneral 

lof" :ir>cicntef 11l1C !1~·esentm1 el SÍndrone ce •']rouzon, mue~,tran -

credo~- voric~blef'. ele déficit nmnti:\l n,.·e:.cn~::-on:3o ton oc-: un :--~yiec

to lle Pr"-t' r::ios. 

E'''JCJ.Of:I !' . • - T1o oií ie:r·c 1:1 ctiolocfr1 de los 11er:18r' Síru:iro-

1·1e~ del J!··im0:r-o ";,r Secundo Arco2 Br2nM1iales, ?P f'!Ue enta Sín-
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t1rome~ como en lof- ~em~s se ha demostrado la ¿resencfo de un 

f::ictor heredi te.ria aut.os6rnico, aunoue se pue -'ien d~r c;·r'o~ es'?g,· 

!''~dicos dn :>ret1is¡losici6n her·eoi +.aria. 

DFEP.E?f':!IA 1:!01! :;r, sr-:o.ri1~ors ~;:: APv.'!' .- la diferencia cl~

sica entre el Síndrome de C:rou.,on ri:>.di~a en nue el ririmero ee -

car::icteriz='.l rior la r>resencia da 1:>.lter::>.ciones en la mano ta.les -

como; 3indactilia., Polida.ctilia, Clinodact.ilin, mientr?.:z cue a 
serundo o sea la anol$"-tlía ñe Grouzon, no ;¡re~enta eflte ti!>O de 

alteraciones de l~ extremidades. 

T?.A".'Af:.1IE1""'TO .-

Sino~tosin Cren.eal Premature..- Se -trata extrir>ando hue~o 

a.e lafl l!nee.s de sutura cro.neal y recubriendo los esIJacios con 

~olietileno o cu?.louier otro Jru'lterial que impida el cierre de 

ot.ra~ euttrras. Reto en conveniente emplearlo en los pri~ros -

meses de vida, impi<iie:µdo e.si fll cierre él.e la. sutura !JO!' lo -

menos h?Bta los tre~ a.ijoe, yu ~ue se ha ,roducido el B(}:'. del -

desarrollo del cerebro. 
Rroftalmus e Ripcrtelorismo.- Se hace la desbrid8ción de 

la orbita nar:"' <Ji::-minuir l? !)reoión intraocu1'.lr. 

El Tíiyterte1orfr::1o ~me0e a"llinora.rEe r}esvirindo los án[ttlos 

'ªlrebrales o arrar.dandolos con lápiz de ojos pnr~ que de la 

ap::triencü1 ae h2ber )i!'.'minuiilo lf1 clist2ncia int.eyocular. 

Hir.011lasia J.Ta.r.ilr>r yProene.ti1:mo .- Se trata en el adulto 

"9rovoce.:n.1Jo una '..'ractura m?.:'ilP~r Lefort L a nivel del suelo de 

la. nr-ri'." por medio de un osteótomo, para impulsar la mandíbula 

hacia r;.delante y lo,:::rnr un::> oclusión -perfecta y se reduce la -

fractura i::ior medio úe rij2.ción interma ... -v:ilar. 

Nariz en ¡;iico de loro.- Se puede louar una Rino-phlstia -

¿::>.r::> corree;ir tal deformidad y esta debe ser efectuada c1es-pu~s 

de los ló afi.os de edad. 
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SINDROME DE CROUZON 

Una diferencia entre estos dos Síndromes es, que en el Síndrome -

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

SINDRO:.rn DE APERT 
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4.- su;·~EO~·íE DE GREIG - P.E'E::~r-;;;:: 0BI::.wo o:i:::F·u .- El Hi11!' 

telori~rno fué etuai0do ~or 0reic nrim~rnne~+e, h:hi8n~n ~ido -

Fmali <>2.do por ot!·a buen nÚ:.'.ero de inve f' ti,•:;'·• o:•·e r' ent.~·e le•:: nue 

ce::-tn-::~n; De:n:1er 1~67, 3erliner l91t0, :1an::-~c.!! l9i:.[, :•' S2drn0 -

1970, ~1 Hi~ertelori~~o Orbit2l este carnrteri~~do TI0r un 8V-

r:iento .Je li• ~~i,·t;J.neia interorbiTa:na n~'Cl''O·~+¡.frir_i0~r- e:: .,.,11ec1 i.e -

c.3J~r ~r i.n1 t.r·~':~~·:,o Tl1Pl'10!. de l:': r~.:1_:)~ ... , '~r-~~n~··c· • :~~:~·i ~·· 1·:y :1·:·0::·;·::-t:'i6"1 -· 

G'.ln' l'.ni í'.n lic~'<'J'iT.;:• ~·oi: ::1-ei.:, ~n· :-vi r.c c0:::":~,\0~·r' corr.o m~ S:f.n

,1r0rr:(· -~t::"ir1i5o ~~inr:> 0He !rr'::--: 1Jie··:. f (' r}l··.·,·e~·,,_,.2 20i~1C 1-l':'.: ::·:!.r1~·~t Y·~--e

se:ri1·.e E, .. '\ :.itu~}1oe .. ~e~o~ ... c.Je!1e·-~. I-C?i-i;c~ :.~ ("J_i-~·~.·~; ci~:, h"·Jn e11u:·ie-:--~Qn ~: 

" t'.i.'1 f.~.r-vlo .}E:. 11.()'' en 01 ::·c:-',Jnc10 ~ 1 •~r :1r ·¡. '."}J·~r· .:··r:T:il, ..L !'Ut-

. ' 
!'0~ f.;.(' 1.0!: 

fl..!: ... t?2'."i.t)!' -~l ~:,;r o., ... 'bj_t.~-.1 :n,..·ovocr~ l?l Ei .. ,0:···w'2.c~i(·r.r0 • 

• , .. oe:.-¡~··IDo?J· lp1~!'1te 1:~·l"! .-ido :."''t: .. ·r;~5.(·'.:''-~ c~··~·0;· nne !1r1 +ienpn -

ac:::,c,ione s E:si-:·a'oi ~-.i'.lo. 

:o. - J,ri t:i" ~'E': (1 i' 1 'º n,·ri :>. e f' 2.nclrn " b{"i dn 'r e 1 ~.u:rco e r rnár· -

'1:'.°'':i~ll'lr.i ""'']0 ('11 )_¡e nunt.2.. 

:, • - Allr1r:;nt.o ae 12 rli'.?"tf'ncia entre 1.0'" p1.mt.o- r.iec:] O!' de lo~ nf..r· 
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5 .- Hay e~i0anto y aumenta del es!lenor clel te jid.o celulP.r su]!' 

cut~neo. 

6.- Retrv.so mental con demm:iada. :frecuencia. 

Clasificaci6n.-

Ser.ún 7Rt~er el Hi~ertelorismo lo clP.~ifica en: 
A).- P?..Ui"IU0.-

1) .- Hi~ertelorismo Embrionario. 
2.- Hipertelorismo fí:orfoe;~nético, el cual l)re:::enta aumento en 

la ciPte.ncia interocular como -pro"'¡lieé'ad familier. 

B) ..... SEaIDID:\~IC .-

l.- Hiperteloris~o traum~tico, presen~a fractur~n orbitarias 

con c1e?vü1ción latera.1 de los hueson que se,aran los c~.nto2 ig 
te!'ilOS 

2 .- A2imetr:fo. Cerbral.. 

J.- Ualforamaciones del condocr~neo • 

• -1.- fJeior·mida<l.es ~e.ciales. 

·~¡.~Qs'~t;er ~! l)e~min_e Clasifi~n rt.l :rj~~e'tt~lori~!:!Q ~n fal.20 V 

verdao~ro. 1n el verdadero e::".iste o.u.mento en la ~l.i:.:7-ruici:::i de 

lr.:ir! ojos; gn r:ü ~>lt10 solo se trat<?. da un,_1. ilusión 6::r\'.ic::i, l::i 

cual es oc:::isioncida '?Or el e!'.'!J?.cio tan an:ilio ·:iue !'.ri.y ~n lar? !1!!! 

dicuras ~Rlpebr:::i.les. 
?lL'\.TAtlIF.:1i'l'O.- "Pa:r2. el aumento de lt>. dis tc.!!ci2. i!lte:::.·o-:.:·bi trl 

!i:_>y ~02 ti'..10:J de ?.bo1'.·t1.::i.je; el directo y el inci~ecto • 

. \BC!!U.\~ "DL'1.BC'l'O .- ZBt'.3 l:'.~t oda fn6 c1.e ~c"!:'i to ~o:- Convo,r:;e 

;¡ Sl:ii th y consiste en esciciones 92rci::U.es ~· tma ostcotomíe. (9-
l~tcr3l) de los huesos de la nariz, del v6mer y del t~bi~ue in 

terorbi tal., consideran m1e es el mi!¡: indicn.do ra:=:-a disminuir 

la ó:l::tancia e.ntr~ las 1.tos 6rbit:;¡:::. 

Bn ca:30S ~oco seveiroa ba.:::tn con Co.cer la osteotomía bila

+,era1. de los huesos pre:rpios de la m.riz y se obtendr::t un ?.r:11ec 

to físico arrad~ble. 
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A.BORDA.TE J.JIDIRECTO.- Se ha.ce una plastia en Y-V en la 

)18.rte inteo·na de lns cmr.isura~: palpebrales, la cual crea u11a i 

1uei6n 6riticn y C.ü~rninuye el I-Ii~rnrtelo!'Ülmo. 

Se extir!1a el tojid.o subcut.~.neo de la.s a.las a.e ln nariz -

también para 1. ocrar lri.i1usi6n de di::"'imJci1~11 de ::.2 distancie. 

inte!'orbi tal. 

En rerournen diremo2: auA J.a mete. :-irincips.l del tratrunient•) 

del Ripe~.·t21o:rismo0cula; e,... el trne!· los ojos má2 cerca ce sí 
mismo sin. correr el riesc-o de producir uno.. in:fecci6n i~1enine:e2 

o U..Yla ~ütert."ci6n octtlc.l:, oculomotora o en las i'~:::ione8 r~s:ij-

r?to~ias. 

El :i1·oce:1.imiento involucr2.; movi:..iento to·t.o.l :lc1 ctmoidef.\ 

resccc:i.6n totaJ del tDbin,u.<~ ri.acr~cl y la correc:dr:: ·!efj.ni-l:.iv2-· 

ccl Hi!)e:?.·telor·üt:r.0 1 s:i.cr::rio 1f~. rr.etE~ loc::-2.~· v.nri t':.i::-::Gncia inte! 

o:rbitu·:::i.n ele: 20-~2'5 n:m. l.:> sutm:-2 se• loc·:c·~· ;!or r:-ic:,~:.c de i:njeT

tof". 6~'COf: to?::P.é.os de oc"teotomí~1.c en el tocho 1 !J?..:·,,,;:J0i:. 1atercile: 

;: i'Uerso;:i muJ:,~en; cu:1~1óo k .. d(10 0e!"tru.ic3o el e:::-n~Pl•?i:o n<:i.ri:.:.::.. 

~~r 12. re~1LH .. ~c'i611 i'ro1Tto~tri1oi~l~,! ... l y dPl_ t~~'hj.cn.1c, se :'ec0n8t~""'ni--

rf.. t2,.n:hi8n co:: i~LjG::to,; 6'.-,:>or1¡ J.oc; '''C'O:: 1:1;c:'fr,::lf's 2e colo-

e :::n en su no 0: ir.· ión 11.'Y.' .. rn:,:l :>.1 rE'~s.li '!.P!' C. os cP.nLiti? ':':- ifi.s tran~n12 

s"lüG. 'l'odoE; !<:to:" r·a~o;:'. ·; 1os c01·111lr;ment<)'!.'io:;; cJ.e':.e:.-~n ro2.b.

Z~t!'Sf~ en lm f>olo ~iempo. 

El trP.i:a:~iento ctdl 1h:;c'..".'te1o~·inF~o '1f'.UÍ e::iq1ucc".:;o 2.bre nu.s:, 

vo~ horizontes al ri::i.cieYlte al restnu::2.rle éle ma!ler:' cnd ner

f ecto. 12 fisiolo;ín. y e?-t-~tica necesa:riar~ p2.ra de;.,:;:nvolverse 

normalmente en la vidr:. C.iaria, 
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Pac~ente con Hipertelorismo; A y B antes de la interve~ , 
ci6n quirurgíva,_ C yD después de la operación. 
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5.- HENDIDURAS FACIALES.-

A).- RENDIDUR.t\ FACIAL LATERAL.- La Hendlildura Facial Late

ral, Hendidura Facial Transversa, Macrostom!a, Mejilla Hendida 
la origina. una falta de peneteaci6n del mesodermo entre los -
procesos embrionarios. maxilar y mandibu'.J,ar, siendo en si una ~ 
falta de fusi~n de los n~cleos embrionarios del maxilar y la 
mandíbula. Bata anomal!a. es muy rara y se puede pre sentar uni 
o bilateral, parcial o más esporádicamente a:6n completa, exte!! 
dHndose desdo el 4ngulo del orificio bucal ncomisura labial", 
hacia atrás y arriba hasta llegar al o!do, pasando en muchos -

. casan por encima o lJO:r debajo del trago. En ocasiones', esta aro 

malía está representada -ánicamente por una cicatriz cutánea l~ 

neal que sigue la trayectoria descrita; en otras ocasiones. ~ 
puede encontraroe el.desorden acompañado de un desplazamiento 
del hueso subyacentee 

Black:ieHl y Wilde calculo.ron quo huy U.'1 caso de h<Jnciiéiura 

Facial :Lateral por cada. cien casoi-:.i de 1~abio Leporinoa Fo~..h y 

Andersen haber encontrado un caso :por cHda 350 tle Labio y PaJ.g 

dar Hendido. Parece Ber !l"..ás ±'recuente en varones y cuando es :l1 
nila.t3ral, aparece más a. menudo en el lado izquierdo. 

Se ha. encontrado greciaa a diversas investigaciones que 

puede prosenta.r~e como un fenómeno aisla.do, pero lu mayor:l'.a de 

las voces, se presenta asociada con otras malformaciones (Sín
drome del Primer y Segundo Arcos Branquiales). Se ha establee!! 
do tambi$n que la anomalía uo ~iena una base genética, pudienéb 
darse canos esporádicos sin que exista predispo5ici6n heredit~ 
ria, habiendo establecido Keith quu la falta de fusi6n de los 

núcleoa embrionarioa de loa procesos maxilar y mandlilbular oe 

deba a una aberraci6n en la vascularizaci6n do los procesos. 
Dentro de las anomalíaE; asociadas con las que aparece la 

Hendidura Facial Lateral se encuentran anormalidades de las ª! 

53 
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tremidadea,, Micrognatia, Anomalías Cardíacas cong~nttas y 

otras hendiñuras faciales. La HendidU!'a Facial Laterla se ob
serva, como ya dijimos untes, en el síndrome del Primero y Se
gundo Arcos Braquial.es, ·Displasia-oculo-auriculo-vertebral 
(Microstomía Hemifacial con dermoides epibu1a.res y hemiverte
bras), y rara vez con la disostosis ?i":andibulof'acial, 

B) .- HENDIDURA FACIAL OBLICUA.- Es una deforr:ildad congéaj!; 

ta extremada.mente rara. Hist6ricaniente, el primer caso fu~ re
portado on latín par Von Kulmus en 1732 1 siendo un siglo más ~ 
tarde Walter Dick en Glasgow quie report6 el primer caso exis
tente en la literatura m6dica in.glesa; el caso era un feto dei 

siete meses muerto cor. Hendidura Facial Oblicua Bilateral, a
compañada de deformidades mfil.tiplet del cráneo, cerebro, pared 
torá~ica y paredes abdominales; deEde entonces se han reporta
do casos muy esporádicos en la litera;ura debido principalmeniE 
a que esta. condici6n no estabe -plemunente reconocida y era CO!! 

fundida con el Labio Leporino que era más comunmente conocido. 
Debe otore;ársole eréC.i to a Mori2.lil lSf 7, asistente dé la clínim 

Von Bergmann a.e Berl!n, que recopi16 34 casos y despu~s de ha
cer un exhaustivo estudio, dividi6 a la3 hendiduras facinle:? m 
tres tipos. Desaf'ortunadamente, su estudio contenía un T/% de 

fetos nacidos muertos, verdaderos monstruos, que tenían mayor 

interés para anatomopat6loe:os que para médicos practicantes. 

Se llevaron a efecto rnás esLudios y no fu~ sino hasta 1962 que 
el comit~ de nomenclatura de la Asociación Americana de Rehabi 
litaci6n del Paladar Hendido reconoci6 dos formas :pri11cipa.J.es 

de la Hendidura Facial Oblicua que son: La Hendidura Naso-ocuiur 

y la Hendiclure Oro-ocular, dividiendo a ~sta i.iltit'..a en : Hen
didura Canto-oral !.ledia :r Hendidurr-t Canto-oral Lateral. 

La Hendirua Facial Oblieua tiene un aspecto variable, y re 

presenta r;eneralmen.tc asocinda con Labio Leporino y se e:x:tiend! 
hasta el canto intenno 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 regi6n temporal. 
Puede ser superfivial, pero casi sienwre divide al hueso subya 

' -
cante. Cuando la Hendidura a1ca.nza. el margen orbitario, el PéÍ!: 
pado puede no desarrollarse, dejando al descubierto el globo .Q. 

cular. Se ha dicho que presenta una falta de penet·:raci6n meso

d~rmica entre los procesos nasal mediana y nasal lateral; sin 
embargo, La Hendidura Facial. Oblicua sigue pocas veces los sur 

cos epiteliales por los que habrá de buscar otras explicaciona;. 
La Hendidura puede presentarse uni o bilater~lmente y se 

asocia como ya dijimos con Labio Leporino, Pal.a.dar Hendido o 
Hendidura Facial Lateral. La Hendidur~acial oblicua trunbi~n 
se encuentra asociadad a otras alteraciones del Sistema Nervi2 
so Central, como Encefa1ocele, Hidrocefalia, anormalidades es 

' -
tructurales de los ojos, anomalías de las extremidades como A;!! 
trogripos~s, pies zambos, Aclnctilia o Sindactilia. y p.nomal!as 
del sistema Genitourinario. 

CLASIF"ICACION.- Hay dos formas de Hendidura Facial Obli
cua; La Hendidura Naso-ocular, que abarca toda la extensi6n -
del espacio existente entre el labio y la nariz, incluyehdo en 
ocasiones· la columel~, observándose qua la órbita con la pro
longación hacia la región temporal. puede no estar involucrada 
en la formación de la fisura4 La Hendirlura puede terminar -por 
arriba de la fosa nasal y de ahí que se consideren dos formas, 
la completa y la incompleta, siendo lu primera mucho más rara 
que la segunda y generalmente me presnta la completa asociada 
con las anomalías que hemos mencionado con anterioridad. Cuanco 
el hueso se encuentra involucrado, la hendíñura se localiza eg 
tre los huesos incisivos centrales y laterales con separaci6n 
o coarteadura de la apertura pirif'orme y extensi6n de la fis~ 
ra hacia la Órbita; se observa hipoplasia de1 cuer~o de la maf!l. 
dÍbula y muy ocasionalmente se observa fisurada esta estructu-
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ra. 
lll eón.dueto nasolsgrimal, por 1o general., está ausente o 

abierto y solo en·aJ.gunos casos muy leves está intacto• Esta e 
estructura al estar defectuosa está sujeta a infecciones cona-
tantea. 

Hendidura Oro-ocular.- Empieza en el ~a del labio Lepori 
no. La di:ferencia fi.undamenta.1 entre la. hendidura anterior y -

&sta, radica que ásta última, la apertura piriforma está inta~ 
ta. 

La Hendidura. Oro-ocluar se divide en dos subETUpos por el 
foramen infraorbita.rio• que para mayor comodidad serán denomi!l 
dos al.ase I y Cl.ase II .. Rn la Clase I, la hendidura se encuen
tra en una posici6n media con :respecto al foramen infra.orbita

rio y en lugar de involucrar a. la nariz, pasa. a un lado de $sti 

y corre hacia arriba en la regi6n del surco nasogeniano para. '&!: 
minar en el canto interno del párpado inferior, pudiendo ext;e~ 
derse hasta la frente en la :regi6n temporal. En casos severos 
cuando llega hasta. el hueso, la fisura descansa entre los inci 
sivos y loa caninos. 

En 1a. muy rara Hendidura Oro-ocular Clase II, ae observa 
que ae extiende desde la comisura labial o en un coloboma en 

·la regi~n.madia del párpado inferior. CUando el hueso está i!! 
volucrade., la hendidura arranca. desde el espacio entre el ca

nino y el primer molar desiduo, y su curso se describe latera! 
mente con respecto al. foramen infrn.orbital y esto, en esencia., 

ea lo que la distingue de la Clase I. Ka.rfil di6 el nombre de 

Hendidura Faci!ll Oblicua verdadera a esta hendidura. 
B!?IOLOGIA.- ~studios recientes parecen indicar que estas 

hemtiduras resultan de la falla del conducto lagrimal para -

convertirse en una estructura. tubular, y su persistencia. cau

sa una hendidura a un lado del prolabio. 
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6.- SINDR<»1E· DE PIERRE ROBIN.-
Bl Síndrome de Pierre Robin lo observcS !>rimero Pairban en 

1848, aunque es muy denominado en recuerdo de Robin, siendo -
Douglas el responsable del procedimiento correctos; esta anonl!!: 
lía y su tratar.liento los decribi6 con anterioridad Schukowsky. 

En 1960 y 1961 ae ci t¡u-on algunas anomal:!as oculares aso
ciadas a este s!ndrome, '1 fueron Grim y colaboradores, as! co
mo RandaJ.l y colaboradores los que estudiaron el desa.rrrollo 
hist6rico del Síndfome. 

ETIOLOGIA.- Existen datos que sugieren una base genética 
en la etiología de este S!ndrome, suponiendo que es debida a u 
na compresi6n externn. mandibular con detenci6n del desarrollo 
en la vida embrionaria, o bien a una falta de potencia en el -
crecimiento de la mandíbula. Durante 1a décima semana de vida 
intrauterina, hasta la duod~cima, el maxilar superior érece r! 
pidamente y pura los meses cuarto y quinto, es manifiesta la -
d..isparidad en el tamaño entre el maxilar y la mandíbula; como 
prueba adicional de una lesi6n intrauterina, Warkfl!lY produce 
este síndrome en las ratas manteniendo a las hembras gestantes 
bajo una dieta deficiente en riboflavina. Se han propuesto otla 
teorías para demostrar su origen; Llewellyn y Biggs pensaron ~ 

se debía a la presi6n mecánica del esternón contra el ment6n -
siendo posible llegar a establecer la etiología del Síndrome ~ 
Pierre Robin, siendo la priuera teoría que mencionamos as! co
:::.o la expuezta pos Warkany, o la combinaci6n de ambas, la pri!_! 
~a como resultado de la segunda. Las que más cerca se encuenbal 
de la etiología real de osta anomalía. 

Con respecto a las características secundarias del S{ndr~ 
~e de Robin, Smith y Stowe han observado ooplos y enfermedades 
cardiacas en el 15 al 20% de los pacientes que presentan al -

Síndrome, y q_ue un mime ro o.proximadamente igual está mentalmetm 
:-etrasado, teniendo los pacientes de .es:t:a anoma.J.!a una facies 
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.típica de~ido a la forma de media elipse de la mandíbula prod~ 
cida por la extensi6n lateral de la rama ascendente y ánrulos-RJ 
mandibulares, así.como el achatamiento de la sínfisis mentoni~ 
na. Tambi6n se ha observaüo aplasia o hipoplasia del haz suner 

' ~ 

ficial del múscuJ.o masetero en todos los pacientes del síndro-
me por lo que uno de los tratamientos quirúrgicos que describ! 
remos a continuaci6n se basará en la correcci6n de esta anoma
lía; este tratamiento no obstante que muestra rnaeníficos resu! 
tados, es incompleto ya que Prusanky ha demostrado radiográfi~ 
mente que la mandíbula posee una forma anormal que persiste h~s 
ta la vida adulta lo que hace necesario la cirugía 6sea para l?. 

correcci6n de la micror,nacia. 
TRATJJ.:IENTO.- Para la corrección de ln aplasia o hipopla~ 

sia del haz del masetero se realiza.por medio de una interven
ci6n quirúrgica.. 

Transposici6n Dorsal del Masetero.- Se realiza la inter-
venci6n con anestesia endotraqueal. Se realiza una incisi6n de 
3 a 4 cm. de lon+;itud~ uno o do8 ~m. deb~jo del ánr:ulo mandib~ 
lar, se hace disecci6n rooa y se lev~nta el periostio; el li~ 
mento estilomandibtüar insertado al ánrulo de la mandíbula, se 
corta ':l se levantan los te ji dos blanrlos hacié:.. arriba por lr~ rg 
ma ascendente, tan lejos como see. posible. Er::rpezanél.o 1'.)or la -
p~rte posterior, a lo largo de la superficie del hueso, se 11~ 
va a cabo la incisi6n de la rama horizontal del masetero y as~ 

gurándola con alambre de acero suave de 0.4 mm. de diámetro; -
la inserci6n del müsculo se separa del limite de la mandíbula. 
con un solo corte de bisturí, tan nítido como sea posible, El 
periostio del ángulo de la mandíbula y a lo larfo del borde p~ 
terior de la rama ascendente se incide y se elva a corta dis
tancia en las superficies 6oeas lateral y media. Despu~s se s~ 

paran los orj_ficios en la ram2. tan arriba del ánculo como sea 

••• 58 



-5~ -

posible. La parte del masetero que ha sido separada de la rama 
horizontal es elevada hacia arriba y el extremo libre del al~ 
bre del límite superior del músculo es introducido a trav~s 
del orificio superior y sacado por el inferior; se estira el aJ... 

lambre y se enredan sus extremos. Si no es posible preparar doo 
orificios lo suficientemente arriba con uno será suficiente; él. 

alambre del límite inferior del nn1sculo debe ser introducido a 
travds del orificio ayudando esto a realizar la inserci6n tan. 
alta como sea posible e impidiendo que el músculo actúé hacia 
adelante. Es necesario apretat con cuidado al alambre para eV! 
tar fracturar el hueso de la rama; se sutura en dos planos y -
se realiza la operaci6n en el lado contrario. En aleunas ocas:b 
nes si la vida del recién nacido está en peligro es necesario 
la colocaci6n de un tubo estomacal por la nariz, que ayuda a :a 
alimcntaci6n y mantiene la leneua ale jada; de la pared de Ja f ~ 
ringe, pudiándose mantener la respiraci6n normal. 

En resumen esta intervenci6n consiste en tras~oner la i!!' 
serci6n anterior del masetero en el cuerpo de la mandíbula a -
la rama ascendente de la misma, erándose así un músculo retra~ 
tor de un músculo protactor de tal forma que en unos días lor:ra 
llevqr a la mandíbula hacia adelante, evitando al mismo tiempo 
la glosoptoaia y por ende la asfixia. 

TECNICA DE CIRUGIA OSEA PARA MICROGNACIA.-
Esta tácnica se puede realizar en el cuerpo o en la rama 

de la mandíbula. Y para esto se han propuesto varias t~cnicas. 
En 1907 Blair propuso la aecci6n oblicua de la ruma a ni 

vel del ar:ujero dentario inferior. Posteriormente Limberg pr2 

puco una pperaci6n en peldaño en el cuerpo de la mandíbula con 
adici6n de un injerto de costilla. 

En 1936 Kasanjian describi6 una osteotomía en forma de 
"L" con desplazamiento .. El Dr. Amaral propuso la osteotomía '!: 

vertical. para ln correcci6n del prognatismo al problema de la 
retrusi6n mandibular. Se han tratado tres pacientes con esta -
t~cnica y ha habido excelentes resultados, sin embargo, ninrurn 

de estos m~todos es perfecto y •• 59~ 



tienen muchas desventajas. 

El Dr, :Baños propone esta t~cnica para el tratamiento de 
Micrognacía: 

La planeaci6n de la intervenci6n se debe h:::.cer por el es
tudio clínico radiográfico del paciente y demás modelos de es
tudio. 

Las radiografías que se indican son: Ortopantor:raf:!a y 

Cefalometría sobre las cuales se va.n a hacer trazos y patronoc 
de estudio que son de mucha utilidad para tener la i::edida de li 

osteotomíq.. 

Antes de efectuar la intervenci6n quirúr[ica se deben co!> 

car las barras de fijaci6n con las cuales despu~s de haber in
tervenido, se fijarán al pacie:r;te por medio de eláa-cicos o alam 

bre. 
El tratamiento se hará en el cuerno de la mandíbula del li 

do afectado y el ángulo mandibular del lado sano. En el cuerpo 

mandibular se hará una osteotomía en forma de "1" (técnica de 
Ka!')a.njian) la cual debe realiz"rse elimiro.ndo una de 12.c pie

zas dentarias si no exizte un espacio euéntulo, se hace un cor 
te con fresa a trav~s del borde alveolar sobre la l<.fcina eJ.:ter 

ru:.., ¡k'lsando hacia la lámina interna hast:l llcc.ar a la parte i!! 
feriar del nervio montoniano, y hhí se ha:-1. el c-oret con fresa 

y cincel hacia la parte posterior siguiendo el cuerno mandibu

lar, hasta llecu.r cerca del án.<IUlo donde se continuará la ostro 

tomía hacia el borde inferior. 
La osteoto~Ja en el ángulo se hará con la técnica de Sch~ 

chart Obwegeiser, en la cual debe hacerse una incisi6n verticd, 

en el borde de la rama ascendente ee desprende el periostio por 

las caras extcrnn.s e interna del hueso preservando el paquete 
vásculo ne!"l-iodo. A continuaci6n se secciona el hueso oblicua

mente mi1s aba.jo de la escotadura mandibular, de arriba a abajo 

y de dentro hacia afuera. La secci6n oblicua proporciona supe~ 

ficies anchas de contacto .• 
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Una vez que la osteotom:fr se ha realizado en ambos lados se ~ 
tura Y se procede a hacer ~l desplazamiento basta llevar el 

segmento anterior basta la~arte indicada, donde se fijará e -

inmovilizará por medio de l • . .-3 barras con alambrado y elásticos. 
CORRECC!ON DE LA RA'"'TROGí\CIA CON OSTEOTOMIA EN "0" MODin

CADA DE LA RAMA Y OSTEOTOM!A UAGITAL DEL CUERPO.-

Al llevar la mandíbula h~cia adelante en relaci6n con el 
maxilar superior para corregir la retrognacia, se han encontr~ 
do dificultades rrry.y peculiares, hasta hoy, la osteotomía en -
"C 11 no siempre infunde l.a. formaci6n adecuada de hueso para e
vitar la contracción y re::idiva. La Incisión y sección safital 
de la rama nos da una pobr~ visibilidad y ui1 difícil acceso a
sí como una gran probabilidad de hemorragia, parestesia e i~ 
bilidad para controlar los fre.gmentos. Hayes describe el más 

reciente m~todo estudiado y aplicado para la correcci6n de la 

retrognacia que consiste en la separaci6n precisa de lárn.ina2 -

corticales en el cuerpo rna.ndibular y osteotomía completa de la 
rama lo que produce un mejor contácto 6seo en ccmparaci6n con 

la osteotomía en "C". 
El planeamineto de la intervenci6n incluye radoirrafías 

cefalorn6.tricas laterales, así como una protesis oclural fija 
que ayudará a la inmovilizaci6n de la mandíbula en la relaci6n 

intermaxilar correcta. 
Los cortes 6seos deberán realizarse con una sefUeta con ~ 

lo en ambos lados, debiendo tener cuidado de que los cortes s~ 
an completos y de que no existan ninguna inserción ósea para -
poder realizar la separaci6n correcta. La mandíbula es ase{"U.I'ah 
con alambres intermaxilares colocados en la pr6tesis oclusal y 

se mantiene la inmovilizaci6n por 8 semanas al cabo de las c~ 

le& se le da movimiento al ma.~ilar inferior con el objeto de ~ 
vitar 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 contra.cci6n y recidiva que hasta el momento no se ha obser
vado en ninguno de los pacientes intervenidos con !Ssta t~cnica. 

Como se podrá observar, la t~cnica propuesta por el Dr. B! 
ños y la propuesta por Hayea presentan grandes probabilidades 
de áxito en el tratamiento de la retrognacia, pudiendo decir -
que cualquiera de los dos podrá ser empleada en el caso corre! 
pondiente, previa evaluaci6n del mismo paciente. 
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.7.- SINDROMB DB 'rIJEA.CHER COLLINS.-

Bste Síndrome también reci'be los siguientes nombres: 
Disoatosis MandibUlofacial, Síndrome de Berry, Síndrome de 
Francescthel'ti-Zwahlein~ein, Agenesia. Facial Bilateral. 

Este es un síndrome hereditario el cual se presenta en di 
versos grados, varía au gravedad desde su forma completa a la 
incompleta o a lA abortiva. 

La. forma completa se caracteriza por: 
l.- Desarrollo antimong61ico (Hacia abajo y afuera) de las fi 
suras palpebrales. 
2.- Ptosis de la parte laterla de los párpados. 
3.- Pestañas deficientes o ausentes en dos terceras o tres -
cuartas partes de los párpados inferiores, pudiendo haber au
sencia del ángulo lagrimal y las glándulas de meibomio. 
4.- Falta de desarrollo de los huesos de la cara, principalme! 
te del maxíla~ inferior y del cieoma. 
5 .- El desarrollo incompleto del oído medio y externo r es raro 
en el oído interno esta falta de desarrollo. 
6.- Proyecciones atípicas de la leneua y de la distribuci6n da 
vello en la mejilla. 

La forma incompleta solo presenta dos otres característi
cas físicas descritas. 
l.- Desarrollo incompleto bilateral del cigoma. 
2.- Desaparici6n bilateral de los 16bulos auriculares. 
3~~ Deficiencia del párpado inferior. 

Ta.mbián se consideran incompletas la desvi~ci6n bil~teral 
de las fisuras palpebrales y tipo antimong6lico, caída de las 
pestañas y falta del desarrollo del cigoma o de la reandíbula, 

o de ambos. 

Estos enf ermoa suelen estar afectados de cierto grado de 
sordera, aunque el oído externo sea normal o ligeramente subd~ 
aarrollado, debido a anomalías del oído medio. 
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La forma abortiva se presenta muy rara vez y se caracte

riza ~or deformaciones en las cejas y aberturas palpebrales. 
Franceschetti describi6 la forma unilateral de ~ste 3!n

drome como del Primero y del Segundo Arcos Branquiales, nudien . -
do haber sus excepciones. Por lo general las personas que pre-

sentan áste síndrome no tienen alteraci6n mental alguna. 

ETIOLOGIA.- Es hereditaria. Transmitido por un gen irre
flÜarmente dominante 1 el cual tiene un d~bil P.oder de impregn~ 
ci6n en ciertas ocasiones, de lo que resultan las formas incom 

pleta o abortiva de esta anomnlía. 

Las reneraciones posterioren de estos enfermos tienen ma
yor importancia de aparici6n del Síndrome el cual progTesa de -

la forma abortiva o Incompleta hasta llegar a la completa en -

cada ;:-eneraci6n. 
En los naciods en generaciones posteriores es de r,,ás impo~ 

ts.ncia las anomalías, llef,C'.n a morir incluso en la infancia. 

El gen tiene un componendle letal o sublctal, en altunos -

C3.S0So 

Pero no solo pueden r .... '1.cer niños de padres con éste S:!ndr.Q 

na ~ sino también en im:ni1ias sin ningó.n ante cednte. Pudiendo -

:;,er por la acción ele un factor ambiental .o por mutaci6n que a.Q_ 

t15.a sobre el desarrollo embrionario. 

TRATA11!1ENTO.-

Anoma.1Ías Palpebrales. - Se puede utilizar la operaci6n de 

Kuknt-Sz;_¡1llanski, para la correcci6n de la ptosi:::: palpcbral la-

<:eral. 
El procedimiento se hace: incidiendo el párpado inferior 

:·.acia abajo y afuera, separando la piel y el m~sculo orbicular 

~e la lámina del tarso. La incisi6n se hace laterlrunente, de e-.. 
:al forma que la piel pueda ser replegada en esta dirección y 
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extirpado un tri&lgullo .de piel y mdsculo. Después se extirpa 

un triángul.o equivalente de cartílato tarsal y conjuntiva, con 
lo que ya podemos cerrar la incisi6n. 

Otor tratamientos injertos de hueso o de cartílaeo, o tB.! 
bi~n las pr6tesis de Bilic6n (silastis), son útiles para nreve 
nir la desviaci6n antimong6lica de laa hendidurq,s pa.lpebrales. 

También se puede desinaertar el ligamento cantal externo 

y fijarlo en una. zona más a1ta a1 periostio, con lo que se el!. 
va el canto externo. 

Los injertos ciliares o de cuero cabelludo se usan para 

1a reconatrucci6n de las cejas, con resultados no del todo sa
tisfactorios. 
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SINDROME DE TREACHER COLLINS 

"Desarrollo Antimongol~ 

Desarrollo Antimongolico 

Falta de desarrollo de los -
huesos de la cara. 
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CAPITULO V 
CASOS CLINICOS DEL PRilr.ERO y SEGUNDO -~cos .JIB!Ng~~ 

FERNANDEZ .SANCHEZ MARIA TERESA.-

Nota inicial de cirulf.ia Plástica y Reconstn.uctiva. 

Paciente femenina do 5 afí.os füi edad. 

Antecedentes Heredo-familiareo.- Sin importancia para el 

:padecüniento actual. 

Antecedentes personales.- Producto del se;:-undo embar2.zo, !!~ 

inmunizaciones completas. Nieea antecedntes físicos, diab~ticn; 

y nefropatías. 

cho. 

Padecimiento :.ctual.-

a) .- Hipop?;~'..sia del pa.bell6n aut'icu.lar derecho. 

P) .- fü.pertrofiH muscular ;y {\el ma'::i.lar inf •JriO!' d.er.'S 

e).- De:wi8.c:L6n d.n la com:i.sm·rt bucrú hL'..Cj_,t 1u Cierecbav 

A lu e:n1lo~~aci6n f:bica sr corn;irucbau los duto,1 Hnt(~S scft . . -
lados. Pretrnnta nindrome de !Jrüc<~r.·o y Sef,Ul'ldo J,_rcos Bro.nquiala' 

( incoopletn) .. 

Se salid.tan radi.0[1'ttfío.s de cráneo a .. 11teropootríor, late

ral, de Town'1, de Cadwell y de '¡'/aters. 

Se cita a set.ü6n conjuntn p2.ra norm::i.r conduct::.. a sepür. 

3-IX-75. Se cita. nuevamente pn.r2. el día 17 pn.ra valor·(l.ci6n con 

junta y decidir conducta a se[Ui:r. y tiempo de 12. misma .• 

22-X-75. Se citn nuevmnente a nesi6n. 

5-X.I-75. Se c1ecide~ 1.rratar de llevar control con cefalometría, 

'!,!la.nea!' tratamiento de agenesia nuricula:r derecha, una vez co~ 

seguido el estudio radiográf foo. 

10-XII-75. Se vuelve a citar pe.ra nueva valoraci6n ya que no 

se contaba con el estudio radior;ráfico. 

4-II-76. Se proerama para primer tiempo de microtia, se solic,1 

tan preopera.torios y se cita 11e.ra :i.nternársele hasta el 13-V-76. 

13-V-'76. Sti progre.roa la intervenci6n por no haber camas para 

el 15-VI~76. 
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11-11-77.- Se planea intervenci6n del pabell6n auricular con -
cartílago costal. 
4-V11-77.- Se programa plastía de microt!a y se canaliza. 

19-Vlll-77.- Se le programa para el 25-Vll-77. Se actualiza el 
laboratorio. 
23-Vlll-77.- Diaen6$tico - Microt{a derecha. 

ci6n. 
Operaci6n planeada de primera intención de reconstruc
Ane ste sia General - Pecha 25-Vlll-T'f c 

24-Vlll-77.- Nota de interna.miento.-
Sexo fe?ni'!nino de 7 a:ños de edad que ingresó por pade

cimiento cone6nito caracterizado por microtía derecha con au-

sencia de masas musculares m~sticatorias del mismo lado. 

Esta programada para reconstrucción del pabe::..l6n aur!_ 
cular, en -primero y SCf.UD.do tiempo con la técnica de Tanzer. 

Sus condiciones genera.les son ace-ptables, e!l:~enes de 

laboratorio se encuentran normiles. 

25-íflll-'l7 ··- Se le prepara pura la intervención. 

!'ost-Anestesia.- Inyecci6:1. tioDeuhü 75mrs. Atrc¡:ina -

O. ?mgs. Nota 0oeratoria.·- Anestec;iti. General por int.ubtc'2iÓn or~ 

t uquoal, pre,1ia a.se-psia y antisepsia tle la región con la col~ 

caci6n de campos esteriles, se efectua infiltraci6n conocarpel 

vara hemostasia en el 16b\l.lo de la oreja derecha, se traza con 

tintura ur...a z, se incide ~iel a nivel del lóbulo levant~ndo es 

te como colrajo en un colgajo de la z. Se sutura con dermal6n 

5-0, se incide piel a nivel del nuevo helix para. disecar la 

bolsa con tijera, hasta el lóbulo. Al mismo tiempo se incide -

piel a nivel de la septima y octava costillas, se diseca por -

planos haBta descubrirlos, se incide pericondrio y se levanta 

con desperiostizado~, se separa de los planos ~osteriores y se 

seccionan tonw_ndo los dos cartíla.flos, se sutura el lecho de les 
cartílé!f-OS con catgut crómico y la piel col'.I. dermn.16n 5-0 • 

• • '68 



Se talla e,l cartílago para formar el helix y antihelix, se in

troduce a la bol8a colocando 2 puntos de sujeción en su base -
con derm~l6n 4-0, se coloca y se sutura piel con dermal6n 5-0 

se anudan loe puntos d2 .fi jaci6n sobre 2 gasas, se aplica ven

dcje no adherente y presilla con un aposi to. 

26-Vlll-77 .- Nota de evoluci6n, estado r.eneral aceptable, sin 

complicacionee respiratorias, 

27-Vlll-77. Evoluci6n .- Buen estado feneral, la curva térmica 

se encuentra en los limites normsles. Hay diominuci6n del ede

nuJ. palpe'bral del oído derecho con escaso exude.do en el mismo -
de color blnnquesino, se suspende l:c. ampicilina y se continua 

con l~s ~otes oftalmicas de cloranfenicol. 
30-Vlll-77. Ilota de alta, 

Evolución.- la p~·-ciente ha evolucionada a.febril, con -

sus sirnos vitales normales, el área intervenida sin alteracio 

nes, no hay evidencia de exudados, a ni~vel p8.rrilla coste.l la 

herida et::ta. en vfr,s de cicatrizaci6n. 

Se da de al tu en 1iionpi tal y se envia a consulta externa -

a cm·acl. one s. 

27-lX-77. Consulta externa.-
EnteradoE del éxito de la intervenci6n y no h2-biendo pr2 

blema de cubie:?:'ta cútanea, se ha con:form::i.do un buen urmaz6n ~r 

se procrama psra nuev~· intervenci6n. 

20-Yll-77. IntermGmiento .-
Operaci6n planeada.- Tercer tier.rpo de I-Ticrotía.. 

22-Tll-77, Nota de ir.l.['":~eso 2 cirÚfiu reconntructiva. 
26-~rll-77, Ope!·acicSn efectunda.- Levant2 . ..-:1iento del pabell6n 

neoforrnndo, uplicaci6n de i.njerto de la in;cle derecha. 

25-Xll-77. Plan.- Dar de alta y citas p8rn cu.racionef' en con

:::.ulta cx·v~rn:'.. 
l~-l-7F. l:a evoJ.ndón e::c sn.tisf2ctor:i.a 2e cita -;¡ara 6 meses --
3-V111.-7i3. Se plé:nen ln uni6n r~el 16hulo derecho al heli>:, Se 
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envia a Bucodento-Ma..~ilofacial para su estudio y tratamiento. 
15-Vlll-78. Se refiere para valoraci6n y tratamiento de atro
fia lll?ndibular con desviaci6n de la ~isma del lado derecho. Se 

iniciará tratamiento tentativo p2..ro. corregir por medios prtopi 

dicos la posici6n mandibular adelantandoln por medio de un ap~ 

rato intraoral y usando un apara.to extraoral para tratar de co 

rregir la desviaci6n. Se inicüi. tratamiento tomando modelos de 

estudio, para diseñc.r y el<iborar el aparato indicado. 

4-X-78. La paciente acude a revici6n y se obl:'.'erva destrucci6n 

de los dientes posteriores, lo cue dificulta la colocación del 
aparato ort~p~dico, se canaliza para traté'.!!liento de~tal. 
10->:1.-70. Se requiere apertura del espacio retroauricular, pl~ 
stia del 16bulo :r posteriormente :'orm2.ci6n de la concha. 
l-Xll-78. La paciente acude para la colocaci6n de b2ndas orto

pédicas en los molares para la colocación del aparato extrao

ral, asi como ln to!Wl de radio['r'áfiss; panoramica fr•ci2.l, cefa 

lomé tria. 
28-Xll-78. Se coloc6 el aparato extraoral. 
11-i-79. Se esDera que el aparato e~traoral controle la desvia 
ci6n mr.cndibular, :;e le indica el mane jo del mismo ~r :Je de nue

va cita. 
24-1-79. Se le recementa el aparato extraoral el cual se había 
despegado, se le balancea y se continua con el uso del aparat~ 
6-11-79. Se interna '!)8.ra nueva operaci6n (retoque del lóbulo 

de la oreja deracha). 

8-11-79. Intervenci6n 
lO-ll-79. Evoluci6n.- Afebril, buen estado general, se liracti
can la.s curaciones. 
18-Ill-79. Acude a control del aparato de retracci6n mandibu-

lr>r el cu.f".l se encuentra tr2.bajando correctamente, contimta cm 

la~ misIDc'1.s indicaciones. 
14--:-n-79 • Se -programa -para retoque de la oreja noe formada -pa

ra el 15 de julio de 1980. 
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OLVERA RODRIGUEZ AIME.-

Paciente femenino de 5 años de edad, con diagn6stico a, 
Síndrome del Primero y Serundo Arcos BranqUialee tipo A. Pre -
santa Nacrostom:fa i~QUierda, así coro depresión en la refión €~ 

niana izquierda que se extiende desde la comisura labial izqu~ 

erda hasta e1 trarns, la cual será correrida quirfil'ricamentq, 
se envía a su servicio para valorarla. 

Se encontr6 asimetría de las membranas tím-panicar::, el man 

go de 1 martillo izquierdo proteee en f' orma importante, del laCb 

derecho no se visu.a.liz6 correct2.mente, al 'Parecer no hay a-pof~ 

sis del m¿~_rtillo, La paciente dese.rrollo len¡-ua.je uor lo r.ue -

se espera audüci6n en límites de lo normal por lo menos en un

oído. 

Padecimiento actual.- Se inicia al ~1cimiento con la cpa

rici,6n de le desviaci6n de la comü:ur~:. L,bial izouierd2 por C.§: 

nal retractil que se dirife del trnruc:; i:::nuierdo :_:., la comisura 

l?.bial izquierda, presentó aparentemente también micropl.2cj_a 

de la mandíbula del lado izquierdo de scle el m.cimiento. 

A los doce m'=ser-: prese11t6 un~. r.1~?.rcuda desviaci6n haci2. la iz--

quierd2, así corno crecbüento desi,cual del L~do izauierdo con 

respecto al derecho de la mandíbula • 

.Actual:riente a la e:cploraci6n física se observa asimetria 

focial a e:-yiensa::i de retracci6n de 12 comirura labie.l i7..ciuier.. 

da, 1a cuel :::e encuentra desviada hacia la izouierda por Tetr~ 

cci6n de la reri6n renian::i aparentemente de tipo muscular, as! 

como la disminuci6n en el crccir.liento de la mandíbula del lado 

izquierdo. A la palpación de la articulaci6n temporo mmdibu-

lar, se aprecia desviación de la línea media hacia la izC'uier

da, ~sí como oclnsi6n en los mol2.res izquierdos con mordida -

cruzad~-.., contactando le.e pieza:::. dentarias apnrentemente. 

Hadiorra(Ícamente .- Se aprecie a-parentemente deform2.ci6n 

del cóndilo mr.ndibular, pero puede tratarse solo de un::"' defor-
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maci6n de la radiofrafí~. 
DiagrÍ6stico Previo.- Po si ble lu.xaci6n cone~ni ta del mP.Yi

la.r inferior. 
Tratamiento.- Quirúrpico 
Pron6~tico.- Favorable. 

26-i-79.- 31 paciente presenta 'Mucro;:;tom:ía izquierd~ y de'!1re-

si6n reniana oue va a.e la comisura al t!'Rf'US, la cual se corri. 
p:o quirurric2;!1ente, previ2mente s<: envia a rernhic~: ~, Audiolo

gfa. 
22-11-79. Se inici:.rá trat~:.::nento o:touédico 1'1<:':<il::.~r a bar:e de 

anarato::i e}:tr;;i.ore.le3 fijos, se ~~ orrian ir.inrc::-ioner v se colocan 

lns banda~ ortodoncic.:.r; en los mol2res corre~:uor..6.iem:es. Se co 

lace. el arco y :::e indic2. 2.u m:~!le jo co::-':ccto. 

4-L\:-79. Ortopedif'. J.1a:·ilo1acid.- El ~-::iciente acude a la reco

~ locaci6n de be.'.nda en el molar pe:rm::meate, se cenenta y rccolo

ca el ::>reo e:.trao:rn.l. Se cite. l'l::.r:: :rev2.:ú6n .Tunio dt0l FO. 
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"Aspecto Radiográfico• 

"Aspecto Olinico" 
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CAPITULO VI 

- CONCLUSIONRS -

Podemos establecer conclusiones en forma genérica de las 
anomalías desde el punto de vista de su; prevención, etiología 
diagn6stico, pron6stico y tratamiento. 

PREV'ENCION.- Rs materialmente imposible lograr eBtablecer 
un método preventivo determinado en este tipo de altere.ciones,, 

ya que no se ha logrado establecer con exactitud cual.es el a
gente terat6genico que. provoca el desorden. Sin e;.ibarro, es P.Q 

sible e indispensable establecer un cuidado muy esnecial por -

parte del ginec6logo, en primer lUFar, y después por ::ia.-rte de 

los Médicos en cuyas manos se deposite al ~aciente p8ra <l~ter

m.inada afecci6n presente en la misma. Este cuidado en lo ciue 

se refiere a la terapéutica empleada nobre el paciente, deberá 

ser su~ervisada en primera instancia nor el Ginecóloro y debe::::' 

e-:i:treru•rse en aquellos 11::cientes en cuyas :familias ne hayan -

r2portado casos de cual(luiera de estos d.es61·.'enes. También se 

ren_uerira educar a la futura Ut9.d:re en el cu:dudo que deberá -
tener en lo aue respect[: a l:!. r.J..imentación y activid?-tes, ya 
que como se he observado, los al.imentos en est~itlo de de!:'.compo_ 

sici6n o mal guisados. puaden Gcr, al if'.Wll o_ue determi!kld.o ti

po de actividades, agentes teratóge!licos que induzcan a la. ªTl.§:: 
rici6n de I!lalf oromcione~ en el recién n:~cido. Cabe h~cer notar 

l.p_ importancü: ~ue esto tiene para el Ciruj<·no Dentista, ya -

aue, en L" actividad di::.ria el tT:--.to con µe.cientes embr.>rasadas 
~!e constante, y de, ahÍ que el r.apel oue ju[a."'.los en er;te peri>-

••• 'M 



do de eestací6n, es también de suma importancia. Por Último d! 
remos que es indispensable hacer la aclaraci6n a las pacientes 
con antecedantes familiares de oJ.[ún desorden, con respecto a

los cuidados que ceberá tener durante el enbarazo, no pueden ! 
segure.r en nint'in momento el nacimiento libre de malformacio -
nes del producto. 

ETIOLOGIA.- El a.genta causal de estas enfermedades es ge
nético, Eiendo distinto en cada uno de las mismas, por lo oue
::::ería posiblemente difícil establecer su etiología común para

todos los Síndromes. Las causaE- que pueden producir a.leuna de -
est~s alteraciones V2.rÍan desde anormalidades estructurales o 

numéricas de los cromosomas h[~sta factores ambientaleE: como lo 

pueden ser los e..gentcf.: químico::;, radiacioner::, etc., lo que da 

como resultado problemas que varían desde 12. alteraci6n en la

transmi~i6n Fenética presente al trancmitir un gene irrefU].ar 

dominamt.e, hastr. detencioncc en el desarrollo embrioru:'-I'io de -

alfunz..s estructuras, lo aue €·enero. determinadas !Tk-'1lformacion.es 

Por deseracia no se ha lle¡;ado a establecer cuales al teracionw 
genétic2s o ambientales son las que provocan tal o cual anoma

l:fa. 

DIAGrmsTICO.-Eete está en relación directa con sus carac

te2'Ísticas físicas renerales especÍfive.s, tanto en lo aue se -

refiere a su aspecto clínico como radiol6rico y eztudios espe

cíficos tale~3 como pneumoencefalorn:fía. Pa.togenecis, r:rado s~ 

verid.ad y ex-t:em=ión de las deformacioneG, arí como número de -
estructuras involucradas en el desorden y oor Último, una his

toria clínica fe~ilirrr t8n completa como sea posible. 
PRONOS'!'ICO.- Depende de le ttvaluaci6n de cada cat10, toma_!! 

do en cuenta 111s referencias de diarn6stico, nara establecer -

un tratamiento adecuado. 
'J'~ATAI/'.IENTO .- Este será qu.inírcico a excepci6n de lcr~ iü

teraciones psÍquicrn qU!' esten involu~:radas dentro de C<).UH. S{_g 
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d.rome. Es indispensable hac~r un plan de tratamiento, antes de· 
llevar a cabo la intervenci61l, apoyado en un sinnúmero de est~ 
dios específicos,· ya en el diB.t?·n6stico 1 con el fin de evitar 

al máximo las posibles secuelas post operatorias del problema, 
y también realizar el mínimo de operaciones requeridas. Para el. 

tratamiento es necesario la colaboraci6n de Cirujanos Especia
listas como son¡ Clil.rujano Plástico, Cirujano Maxilofacial, Ci:p 

jano Dentista, Neurocirujano y Psiquiatra.. 
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GLOSARIO 

r:- .Ac~cefalie~- Anomali~ del desarrollo del crá:1eo ca...""3.CteD 

. Baila por el ascenso brusco de los ~mesos prietel~s y occipi

tal, que da '3. la cabeza aspecto de torre; es producida por el.

ci'!?rre sirn~trlco prematuro de las suturas coronales. 

2:- Acroc~falo.- Acroce!alia, Oxicef::tlo. 

3~- Acrocefalosin~actilia.- Mel:for:naci6n cont;~ni"ta car~..cteri

zada por 12. ~gudesa de la parte ml~!"ior del cr1..'1eo y la sin

dactilia de las cuatro ext!'e~idadco. 
4.- :\nodina.- Falta de dolor, espcci'.llmen"'.;e en el !J'.!rto. 

5.- Ano!tal~ia.- C::irenci2 congénita 1e ojo~. 

6.- Anqttiloglosia~- Cortedad a!lor:nal 1cl frenillo 1e la lengua 

que 11-mi"te. les mcvi!!!ientoa .le ~nta. 

1~- A .... ""'Tinacef~lie.- Ausencia con~nita dal rL~"'11C~fa.1o. 

8.- AtTcsia.- ?alta u oclu3i6n 1e un orificio nor.:i¡tl_ del orga

ni;mc. 

!).- Era11uidactt1ia.- Cortedad 3:'.lcrnal ·'le ~os dedos de !'.l2.."10a y 

pies. 
1_0.- Cartílago de !feclreJ..- Cualquia!'a de llls pie7.as fo!"':"?-das p_ 

!'O!' te~ido. 1)e !.foe~.;:.el.- Cri.rtíl3.go del pri-ner arco 1:l!'an11.uial -

del cutl f.eriv?.do el martillo y la mr:.nd!bt~la. 

n.- Ce.rtilago .3.e Reichcrt.- Cartíl<J.¿;o :1el arco hioid'?o del ern

~!'i6n; da ori~!l a l~ apofisis estiloi~es y 9~tructur~s ~Jya -

cer:tes. 
12.- Cli!lOd'.:'.~tEia.- 'f)esñe~i6:n. o cnrv::itu!'~l latercl o T'ler'li'.l.1 

permawmta, de uno o "'ás de rlolJ. 

13.- Colobo'!lq.- ''tut!la.oi6n, in~errnpci6r.. o discontinuitle.d de tr:l. 

tejido, especiaJnejte une fisura congénita en cualquier ?arte 

del ojo. 
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14.- Conducto de Eustaquio.- Pasaje en el pari..asco que aloja le 
~9.!'te externa de la tromp~ de Eustaquio. 

15 .- C6pula. - Estructura o parte que conecta. 2.- Amboce11tor. 

3.- Coito. Cópula lingual.- Elevación ~en~ro~edial 1e la len

fl.IA. embrionaria. forrw.do. por la uni6n de los ee¡::u..-idos a:-cos bran. 

quialeg; representa la futura base de :!.n lengua. 

1"5.- Decibelios.- '·!edida pr~ctica de ~orti.:;u.amiento o a.11plifi

c"'.ci6n act1.stica qne equi'7ale a la Mcima parte del Bel. es la-

111:rnor intensid€1.d d.el so~ido con r:.ue pued3 ~scuch1roe una nota -

: sobre ent~ bl'tf'H3 se co11stituy0 una >?scala '.le tm1tos decibele"' 

como n0an necesarios. 

1-7 .- "Jer'.'".atog:lific1.- "lst'lld.io de ln.s linea.::i :r surcos de b pal
'"'!!! de l.r::i l'!P.no y plélntt de los pies con fines de idantificllci6n. 

-:.<~. - 'Scto'it!'!:r'"!O. - Fo ia e:<terna de 1 blE.sto:le:rn:o d~ stinada a for

"'.'.c:.r la epir1err"is, 6rga.¡1os de los sentido::i y sistgraq ne:"lrí.ono • 

lº.- Ec+,rodactilie .• - OJ.i g:o<lr.?.l'!tt1:in~ A:nome.lfo ccn:6nit:l cn.rn.c-

t~ri ":ad '1 po:r la fe.1 ta de nlgi.rnos dedos, 

?o.- Escufocefalia,- Anomuli~ 1el desarrollo que se c~racteri-

::::c. por 01 aln.rgariien"to del diámetro 9.ntero:posterior de lP.. cabe-

: a debido al cierre prematuro de la :mtura sagital. La cabe za.-

es l~rga y estrecha y el occi?ucio y la fr~nte pronin0ntes. 

::::::...- Bscolicsis.- Denvir..ci6n ls.teral 1e la colul!lna vertebral. 

?2.- '813trabir:il'1c.- Do::iviaci6n involuntaria dol '>~e ·1d.gu2.~ de tm

')jo, ::·especto de la posici6Yl real que ocups '91 objeto obeenado. 

?ir> 9rod.uce en todas las oiiraccioc~s de la l'!irada siemp:;:-e con el · 

~isr.io lnr;i..tlo, y pncde ser per:nanente o tranni torio. 

?3.- Exofts.l1"":us.- Protusi6r.. anorma1 :tcl &!lobo 0~1!lar. 

: 4. - ue11didur~q bra:'l.q_uiale s. - Ce.da tmo de los ec-pacios 0,.UEJ exi.!a, 

:.::1, entre los arco.:; hrv:!'.l;ni2.lec1 d.~l e'.:'.brích '' qu."" resultan de Ja 

:-.'.)1;ura ole la menbrn.na q_ui:> E'epa!'a las corresIJOTI!die;ites bolsas -

~-:-.d.n¡;e:i.t~ ~¡ su:rcon ec1;od~1".:ltcos. 

::s.- Ei(tror;cfa1i~.- Au:nentn del vol-6.r:en del lfq11i1o cnf1üorra
8
-
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quideo. Eetr.>.do con~nito o ad.qu.irido ::nnsecutivo & la ac1U!lula

ci6n de H<!_ttido CA.fe.lorr8.1J.uí".leo en la Mveda crar.ee.ne, SI) ca.-

racterizadé. r,or el au'l!ento de vol-6.men de b. c~l::eza, pr0~inencia 

d.e lt?. fr1mte, atrofi'l cerebr~l, ~ebilid1d r.iental, y ccn·r.:.lsio--

nes, 

2/).- Rueso !Iioideo.- Ilu.;!'lo _plr..no impar, incurva1o en fo~'"'ª "-e

herr<td11ra, que ae situ1:.. en la b8.se de l:t le~'.,gua inmediP..te.r.ent<.?-

ror wr.~ima. del cert1lr.•.eo tiroidr.:s. 3st.:l coripue~to por un cuer

po, 1e cada •.m.o do cu~ros extreMos se proyect.l'.l.n h'1.cb. afuern. y

a.trásdos o.pofis'.i:o o astasJJ\8.yor y menor. 

27 .- ".:,i3a'l'.e-:to t~::ifeno'lr>:·:di.tuler. ·- "D<:!J<'"<>.·i? b.'1.1rt 8;:'0~eur6tico ".

que ?e orir:i."1?. en 1?. csr;i!1?. del 1-.uesc g::::f:'e"!o:d-'!R, ~~icic~dr.i po!' 

~entro 1e l~ ~~ticu1Rci6~ t~"poro~nvil~~, y s~ i~serte. ~~ )~ -

?.8.- T,~t:n'.'!er:."':0 estfl.or.~01:1110.- C:::rt:16,.., 1:-:.oni:'1:..~6~:lc.J fib::.-·ns~.6di

cc V;')Mii::al i...,_:~ertrt.do !JOr rtrri1:i'1 s:: ·::l -11frt:i.~"1 0~ 1..'?. '3.tt'.'i.,,is -

ostEoi.r1e3 ~<)1 "!11'0,~0 toM~vir!:.:.l 'r ~or !'Ü." jo e!:. ~1 :•Gt.'.:l ::ii:nor del -

29.- 'yn.,_leus •.• !:~nr~;iJ.lo, ,,,ie'3eci, ~-º rl<~l o·Bo '11<0dio. 

30.- '.~icrod.a;::ti.lin.- l .. '10'~".lfo del ~e'.l'"!!"'Tol!.'> c:r~~+eri'.':<~d.'.l. vor 

31.- ?-'.icrofblmia. - Pef!U8rez anor:ic.l el" b:: o.íos, 

.,.,'.?. - r'icrosto"'.fa. - Do fe e-to co:!..r;6ni.to c0.rFJcterlz::do por~11e la -

ho1J::i 1""1 ano!'"".1?.1-:'.lcr..te p:quc!fa. 

33.- ;:iotcd"' .• - I::!:a;,,erc.ci6n 'le}. tono i:11sculr:::.-, -+:e:."i6n ~uscular. 

34.- Ptop-~s"'.:i::1.- Cirur;i". ~:i_~3ttcn .-101 ·Jidc. ?. Cvr"!'eccBY'. 1:ui

rurn:i~a de b.r 1ie:'0r-iirn1.ec J defP.ctos rt"' 13. oreja. 

35.- Paresi1..- :9ificu1tnd p'.!r? ~-rectnnr T11ov:..~11 ient0s voJ.untari os, 

C['.USP.rlG por al'::"'.lr'.?< led6n neri:rios8. o nuse;uJ. 9 .r. 

3:;,- I>0rico~:lri(>.- 7í~rnbro.n~ ~U" roc11h:r0 J.8 s1xp1Hficie. de un 

c·1d{la~o. Zf1 un;1 c~1~1~ 1<> tc·jirJ.o fthro3o, blanco '!Ue se prolo n

!~::t ~obre P.1 r.:-~:rtfl'?.;o de:::d"! b.s pn.rtc::; vcct:l'.1:1. 
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37 .- Prosenct!falo .- Parte superior de la vesícula cerebral an
terior del embri6n, que más tarde se divide en telenct!falo y -

diemct!falo. 

38.- ProenctÍfal.o.- Cerebro anterior. mountro fetal con hernia
del cerebro a trav~s de una fisura frontal. 

39.- Polidactil.ia.- Anomalía del desarrollo caracterizada por-
1.a presencia de dedos su~ernumerarios en la mano o en el pi6. 

40.- Ptosia.- Prola~so o descenso de un 6rgano o parte.2. Caída 
total o parcial del ¡»il-pado superior. 
41.- Queiloplastia.- Cirugía Plástica del oído. 

42.- Receptáculo.- Hueco o depresi6n donde se ajusta o contie
ne algo. 

43.- Rinancéfalo.- Nombred dado a 1as regiones olfatorias del
cerebro., que comr-renden las originadas en el lóbulo olfatorio 
y en el hipocampo. · 
44.- Septum Pel.lucidum.- Doble membrana que sepP.ra las astas -
anteriores de lo& ventrículos laterales del cerebro: Está sit~ 
da en el plano medial, tiene forma triangular y limita por arr~ 
ba con el cuerpo call.oao, por delante con la rodilla del curpo 
calloso y la lámina rostral, y por debajo y atrás con la colUIJ.! 
na y el cuerpo de 1 f orn:iX. 

45 .- Sindactilia.- Condici6n el la cual se encuentran dos o -
más dedos total o parcialmente unidos o adheridos entr~ s{ por 
intermedio de membranas o por soldadura de las piezas óseas. 
46.- Trigonacéfalia.- Anomalía del de2a::rollo caracterizada por 
una compresi6n de la región frontal de la cabeza, como result~ 
do de la sinostosis prematura de parte del hueso frontal. 
47.- 'rurri.forme.- De forma de torre ( cráneo ). 
48 .- Tubérculo.- :&m.unencia pequeña natural en un hueso o en -
otra parte. 
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