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P.3.GLOGC 

Es 1e gran intcrAs para mi, poder elaborar· est3 t~sis 

con •:?l tema de "Sic:irome ie Crouz6n" (Disostosis Graneofucial) 

para asi poder orientar a.l Cirujaw.o lJenti::ta a conocer i;.na de 

tantas anooalias cr~neofaciáles, ya que con la expansi6n de-­

los ccGocimientos y t6cnicas perticul.ares de cada una de l.as 

ramas de la Odoutologia;s~ ~a llegado en los Úl~imos veinte -

aiios a la nspecializaci6n individual de las mismas. 

!.luchas veces resul"ta u:aterL\lment;e im¿osible que el de!! 

tista ::le práctica general, este al corriente ie las Últimas 

teniencias y de los nueves procedini0ntos o mecanicas de coda 

una ie l.as es:;>ecialida·'ies. 

Sin embar~o el. odontÓlo30 de practica general es quien . 

debe recibir y orientar los problemas de sus pacientes y prQ. 

curar resolverlos. 

Ha tener un criterio a~plio, claro y concico sobre el-­

diagnóstico :r r·lan de t;rataoiento, de nanera que pu~da esta-

blecer cuando esta en sus manos la resolucion de las entida-
/ 

des clinicas y cuando es necesario recurrir 9 los especiali~ 

tas. 

Con el presente trabajo se pr8tende lograr un campo ám-

plio a la rama de la U1ontoloe;ia <1ue finca sus bases en el 

ext~nso e interesaute pape.l ;ue puede desarrollar el Cirujano 



Dentista en la Cirugia üra.L y Maxi.Lo l!'aciul y en 01 .satis­

factorio resultado ~ue se obtiene cuando se es capaz de rehQ 

bilitar a una o a varias personas con maliormacicn~s craneo­

faci~les logrando que se integren a la viia cotidiana, al d~ 

sarrollar sus funciones ie manera normal • 

.La participaci6n activa del Cirujano Dentista en general 

en las ramas .ie la Girugia Ural, !.~axila Facial y Cdontopedi-ª. 

tria guiara a este a un.camino mas amplio y fértil de las -­

es~ecialidades de la Odontologiu y lo prodigara de conocimieg 

tos mas firmes y que se canalizaran en un resultado positivo 

para los pacientes • 

.La importancia que reviste la rehabi.LitaciÓn integral-­

como una actividad de quienes proporcionamos servicios en b~ 

nei'icio de l:l salud tiene que ser cada dia mayor. ¿sto, se-­

explica po~ la disponibilidad cada dia mas amplia de los re­

cursos quirúrgicos aplir;ables, a la rellabili taciÓn 'ie las al­

teraciones con~-:Ínitas o -hereditarias. 

Con to·io lo anteriormente mencionado, se observara que 

el principal oojetivo de asta decisi6n se basa en demostrar 

la ~ran or~anizaciÓn inter·iiciplinaria que se req_uiere para 

llevar a caoo el tr:its.m.iento y rehabilitación de las malfor­

maciones craneofaciales, como en este caso el Síndrome de -­

Crouzon. 



Una organizacion tul, que se necesita da la cooperación--

profesional y entendimiento pleno entre los Jistintos cs:;.'e::ial 

istas do importantes ramas de la modicic~, y la C1ontolog1a, 

tales como: .FouüÍtra ,urto:ioncist;;a, Cirujano :.~axi.loi'acial, CirujQ_ 

no Dentista General, el Psic61oco y Personal Auxiliar; para -­

lograr una rehabilitacion total y plena del puciente. 



I N T R o D u e e l u B 

Motivo. ~uierc hacer notar que la .r:irincipal int;enciÓn -1ue tuve 

al iniciar esta t6sis, fue la de poder elaborar un ~rograma -­

para la mejor ccrr:prensicn Je la Gindror::ologia en la rehabilitª 

cion de los pacientes; ~ue la presentaran. 

Ya que la mayoria de los UdontÓlof)os egrei.:eias de la ---­

c; .N. 3.l) IZI'.'.CALA. ; sabe!f.os muy pocc si no es g_ue na:la acerca-­

de la Sindromología, tal vez debido a que pocas ocasiones top! 

mos con este tipo de pacientes, o porque no le hemos dado la 

importancia que merece, ya que es un ~roceso visto con poca -­

frecuencia por el Estomatólogo. 

Causa. La causa en.la elaboración de esta tésis, es como ~eg 

cione anteriormente es la de orientar a mis colegas los 0iru­

janos Dentistas a tener un panorama mas amplio en la Odontolo­

gía y poder asi,ayudar y orientar ya que es nuestro oujetivo-­

principal, a nuestros pacientes con als~n tipo de sindrome ~ue 

se nos pudieran pre¡;entar en nuestra vida profesional. 

Finalid.:::d • .La f'inalidad es da:::- a conocer los aspectos releva!! 

tes del Sindrome de Crou~on y que sirva de base a los CJonto­

logos (y no solo a ellos, sino a toios aquellos ~ue se pudie~ 

ran interesar en el tema). 

No se trata de una invest;igación ori5inal ni se pretende 



tal finalidad; se ha U})rovech3do para esta compilacion, la li 

teratur~ cas reciente. 

La American Dental Association, ha acept~do la definici6n 

de su campo de a~ciÓn del moio siGUiente:"El dia~nóstico,el -­

tratamiento quirúrgico y complementario de las enfermedades,lQ 

sienes defectos y estructuras asociadas, estan dentro de los li 

mites de las calificaciones y conocimientos profesionales de ca 

da UdontÓlogo. 
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H 1 S T O R 1 A. 

~ste síndrome fue descritc por Crouzon en 1912. 

La afecci5n presenta claramente una transcision dominante 

autosómica; por parte de varios autores se han descrito impr~ 

sionantes árboles genealégicos, por lo general afecta a toda 

la familia y su penetrancia a sido completa. 

Sin embargo ~or parte de Cruzon, se describio aparente­

mente una ~enetrancia inco~pleta. 

La posibili:fad de una forma rece si va au-:;osÓmica del Sin­

drome de Grouzon fue descrita por pri~era. vez por Cross y -­

Optiz. 

Se han observado casos tambien que representan mutaciog 

es recientes y que alcanzan casi hasta un tercio de los --

casos. 

Debe estudiarse un gran nÚmero de casos esporádicos para 

deter~inar si el aumento de la edad paterna en el momento de 

la concepción es un factor signifi~ativo enla produccion de 

mutaciones recientJs. 

Aunque tambien se pueden dar casos esporadicos sin predi~ 

posicion hereditaria. 
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::.1;; .:.uot.!OLOGI.1 

La·~intlromolo~ia es una especialidad mal entendida que --

contribuye a la comprension de la biolo6ia craneofaci~l en ge­

neral y al estudio de las anomalías craneofaciales. 

~n un sentido mas gmplio, la sindromologia se entiende--

como un campo de esfuer~o extremadamente amplio y diverso que 

abarca casi todos los aspectos de la medicina. 

La palabra síndrome deriva del griego y literalmente siz­

nifica "cosas que unen". El t~rmino se utiliza :le distintas -

formas, y aun no se ha descrito una historia definitiva de la 

palabrfl y sus usos. Para nu~stros oojetivos tornaremos la def.!, 

niciÓn de SlHJi:\UUó que hizo Cohen en 1977: "dos o mas anormal,! 

dades en el mismo in1ividuo". 

11.proximad!l.mente el 1% de todos los infantes recien naci­

dos tienen anomalias m&ltiples o sindromes. De estos, se ·pueue 

diagnosticar solo el 40~ como un sindrome especifico o reconoc! 

do. El otro ó0% representa entidades desconocidas que necesitan 

ser delineadas. 

Cuando un sindro~e desconocido !lesa a ser delineaio, se -

descubre su espectro fenotípico, su historia y su ricisgo de re-

peticion, permitiendo un mejor cuidado del paciente y un mejer 

consejo para la i·amilia. 
, 

El ~receso de la delineacion de sindromes ayuda ta~bien en 
I 

el estudio de la patogenesis, al separar las anomalias oiolosi-



cas significa~ivas. 

A. Sl.t!D2.C!v!S DE G!~f·;~~GIS D.3::'.CL'lfüCIDO 

3n este tipo de sindrome, la c~usa ne es conocida. 

A.l Sindrome con una tendencia provisic-nalmente Única. 

Bn este tipo de síndrome se observan dos o mas ano­

malías en el mismo paciente, tanto ~ue el médico no 

reconoce la tendencia general de los defectos por su 

propia experiencia, 

A.2 Sindrome con una tendencia recu~rent.e (repetitiva). 

Se puede definir un síndrome ccn una tendencia rec~ 

rrente en dos o mas pacientes que ne son de la misma 

faJJÚ.lia. Las mismas anor~alidades en dos o mas pa~~ 

cientes sugieren lpero no compruebanJgue la pato3énesis 

en ambos ca.sos pue.J.e ser la misn:a. Bn la etá:pa de te.rr 

dencias recurrentes de la del~neaciÓn de síndromes, la 

etiología es desconocida. ~n general, la validez de-­

un síndrome con tendencia recurrente aumenta si hay -­

anormalidades en la condicion y hay mas pacientes ~ue 

tienen el síndrome. 

B. SlN'DROi.lE DE G3NZE-1S GüNCüIJü 

Se puede definir este síndrome como dos o mas anorma­

lidades relacionadas de un modo casual en base a: la 



recurrencia en la cisma familia (el mismo modo de herencia en 

diferentes familias)¡ un defecto cromonomal¡ un defecto cs;iQ. 

cifico en una enzima o una proteína estructural o un terato-

geno o factor ambienta+. 

B.l Sindrou.e pedie;ree (genealoe;ia). 
, , . 

~l termino ~edigree se refiere a un eenes1s cono-

cido en base a la evidencia ped1gree Únicamente; 

el defecto b~sico sigue siendo indefinido aunque 

4 

se saoe que la condicion representa una enfermedad 

monog~nica; ejempLo, el sindrome autosomal ~eckel, 

caracterizado por ence1·a1ocele, polidactilia, rih.Q 

nes poliquisticos y otras anomalias. 

B.2 Sindrome Croffiosomal. 

Se define citogenicaménte como el nindrome trino-

mia l~. ~ata condicion se carHcteriza ~or holo­

procanfalia,microftalmia,defectos de pericraneo -

posterior, hemangiomas de la !'rente, aberturas or.Q. 

faciales,polidactilia,unas hiperconvexas,defectos 

cardiacos y muchas anormalidades mas. 

b.3 .Sindrome con defecto "ioquímico. 

Es un sindrome con defecto bio.:.uímico, los defectos 

enzimaticos especificos se conocen en síndromes r~ 

cesivos. El término también incluye lo:S de1·ectos 

específicos en proteinas estructurales cuando estos 



se llegan a conocer en algunas de las euferrnedades dominantes. 

B.4 Gindrome inducido ?Or el am~iente. 

Un sinjrome teratogénico se define en términos del 

teratÓgeno causativo o del í"actor ambiental. .Los 

in1'antes nacidos de madres que son alcohólicas cr.Q. 

nicas durante el embarazo, tienen mayor riesgo de 

presentar una deficiencia de crecimiento, de origen 

prenatal y persiste en la vida postnatal, microcef~ 

lia, deficiencia mental, aberturas palpebrales an­

~ostas, hipoplasia del maxilar leve, nariz corta,-­

malformaciones cardiacas y.otrus anomalias. 

D..S.LI.l.'I ~ACioN DE 81.ND.ROM..!:S. 
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Cuando un síndrome desconocido llega a ser delineado, su 

aspecto fenotípico, su historia na~ural y su riesgo de recu­

rencia se reconocen, permitiendo un mejor cuidado del pacieg 

te y un mejor consejo para la familia. ~i se conoce su aspeg 

to fenotípico, el médico clínico puede ouscar los defectos so~ 

pechosos qu~ no sean aparentes inm~diatamente. .La delineacion 

de s{ndromes estimula el buen cuidado iel paciente. 



El propósito de 1~ gen.5tica hum:mu en údontologia "tiene 

gran influencia dentro de las ma11·or1:wciones coogéoi tas en el 

crecimiento y desarrollo craneofa~ial, ya que es~aD son de 

ctiolosia muy variada¡ por lo que se debe tener loe conoci­

mientos b¿sicos para poder dar un diagnóstico correcto y 11~ 

var a cabo el plan de tratamiento de acuerdo con loz ca~oios 

que sufriera el niño, segun los distintos periodos de desa­

rrollo; teniendo asi un pronóstico 1·1vorable. 

Los té~inos de crecimiento y desarrollo se utilizan 

para indicar una serie de cambios en los que se refiere a --
,, 

volumen, forma y peso que sufre el organismo, desde la ~ecug 

dacion hasta la edad adulta. 

z·n forma simple se dice que el crecimiento, es el au-

mento de tamaño y volumen celular, talle y peso de los teji 

dos que forman el organismo. 

Y el desarrollo es la diferenciacion de los componen­

tes del organismo y que coniuce a la madurez de las difereg 

tes .funciones. 

Las malformaciones congénitas son anomalias estructu­

rales presentes en el nacimiento, pudiendo ser microscópicas 

o macroscÓ¡::!.cas ya sea dentro o en la superficie del orsani§. 

mo. 

6 
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Se ha visto ~ue estas anomulías estructurales son agentes 

causales de enfermedades severas que en muchas oc~ciones son 

mortales dentro de la infancia. 

E'l'lü.WGlA DE .LAS .l.1AJ..,1''0illl:AC10~.t!:S GONGii:Nl 'l'AS 

ror lo seneral se dividen en: 

A.- Factores Ambientales. 

B.- Factores Geneticos. 

Algunas veces no es posible separar estos factores, ya 

que muchas de estas anom:•l:Í:as son producidas por la interec­

c16n coordinada de manera preci~a de amaos grupos. 

FACTORES AM.81EN·rALES. 

~unque el embrión se encuentra prote~ido dentro del ú­

tero ~xisten ciertos agentes at:1bientá1es que causan mal1'orma­

ciones congénitas. 

A continuación se mencionan algunos agentes tara~ogéni-

cos químicos y algunos de tipo infeccioso~ y 
, 

genetico. 

AGENTES TE.RA.TUGSNlCUS ~UI~lCOS 

á.- Agentes Androgénicos: La administración de pro~e~ 

tinas sintéticas i•111.'a la :prevencion del aborto, a 

producido una masculinizacion en el feto. 

B.- AntibiÓticos: .La terapia a oase de tetraciclinas 

durante el :;egundo y tercer trimestre del embara-



zo, pu~de causar defectos dentales menores como: 

decoloracién de los iientes de prim~ra dentici-

6n tanto come de secu~da dentición. 

La penicilina en cambio no ez nociva para el em 

bri6n. 

C. - Agentes :.nti tumorales: .Los agentes gu:Í:micos inhi 

bidores de los tumores ho.n probado ser alt;amente 

ters.tÓgenos. La aminoterspia es un D.gente n:uy 

potente que puede inducir a malformaciones ccnsi 

nitas mo.:,•ores. 

D. - T::i.lidomidas: Se ha comprobado ·:,;ue esta drosa es 

un :potente teratÓgeno, ya que en los estu·lios que 

se han hecho en mujeres, a las cuales se les admi 

nistro talidomidas al comienzo de la gestación 

causando los lefectos sisuiente$ a los niños: 

falta o deformidad macroscópica de los huesos laE 

gos, atresia intestinal y anowalias cardi~cas. 

E.- Hormonas: Frogestina, a menudo se emplea iuran-

te la gestacion para impedir el aborto, pero se 

han. presentado casos de malformaciones ocacionoQ 

do masculinizacion de los ~enitales en embriones 

femeninos, es decir; ~ue se produce un aumento -

de vol~men del clitoris con fusión de los plie-

gues labioc~otales, se han experimentado en ratas 

prenadas a:iminl.stri:ndo proeestina. 



Uortisona.- ~n ratas en pren~s se comprooo que la 
I 

apli.cacion ·'.le cortisona pro-.1oc~ba pal9.dar hendido, 

pero en el ser .nurr.CJ.no no se ac;;iito .1ue la cortisQ. 

na sea causa ambiental. 

F.- Anticuerpos: So estudian =ecanis~os teru~oGénicos 

posibles, el suero de varias mujeres que dieron a 

luz a ninos,posefan anticuerpos antitiroides y un 

factor tirotÓxico, surguien::lo una relacicn c::isual 

entre el critinismo y la autoinm~nizacion ma~erna 

cotjtra tejidos de la tirci1es. ~poyan a estudios 

recientes en los cuales los ani~ales ¿renados se 

inmunizaron con extrato de.riñan y placenta re-

sultando: los neouatos presentaron un gran n~mero 

de malformaciones congénltas, pero queda por inve~ 

tiga.r los mecanismos por los g_ue pasan para que .;i,­

los anticuerpos atraviesen la plGcenta, como llegar 

a la circulacion fe~al y la reacci6n que hay entre 

ant{gcno-anticuerpo ;lentro del emori~n. 

G.- Marihuana y ~SD: Existen puntos de vista confli~ 

tivos con respecto a eEtas .1rogas en el de~'arrollo 

el'.:lbrionario. 

li:xiste una evidencia que suc;uiere que el .L:~D puede 

ser teratog~nico cuando es ingerido dur~nte la é-
tapa temprana ::lel embarazo, ya que se han reportª 

do casos acerca de .Las mn1rorcaciones i:?n los mie~ 



bros y ar.:orn:ili·1ades iel siste::::i n2rV0<)~:0 con-

tral. l'ero tumbien a k··cir.lo casos .le ;::·!l forma~ 

cienes de los miemuros, en recien naci~os por 

madres adictas a le mari~u~na. 

AG::w.r:~s INFECCICSOS 

Dentro de estos agentes infecciosos que pueden cuusar 

malfor~aciones congenitas tene~os u los siBuientes microcr-

ganisnos: 

A.- .Hubeola: La triada usual de .Las ::!!alforr:iaciont~S 

es: 

l. J~.al!°or~aciones oculares (C:atarS1:as y !.\icrof-

talmias). 

2. Z.:alfornaciones del oido ÍrJ"Gerno (Sordera Qo!l 
I 

genita por dcstruccíon del or~ano de Gorti). 

3, t.'..alformaciones Cc.r::J.i~cas (.: ersistenciu del 

.w 

conducto arterioso y defectos de los tabi·:.;_ues 

ínter-auriculares e ínter-ventriculares), 

.·.ü virus pue1e causar al3unas anomelias cereurales y retrase 

mental; hace poco se descuorio re~ardo del crec1~iento in­

trauterino, l·~siones miocárdicas y ancr:ial{us vescul:;res, 

Entre mas temprano aparezca la infección ie la rubeÓla en 

el embarazo, mayor ser~ el da~o en el ecbri~n raalfornoio. 

~as malformaciones dependen de l~ et~pa de desarrollo en --

1 . / l I que se encuentre e embrion, ac catar~~as se presentan si 



se encueu~rrrn el proiu~to an la sex~a se~ana¡ la sordera se 

provocara en la novena se~ana¡los lcfectos cardi~co~ en la 

quinta y jécima serr;:cna 

Las ~ulformQciones pue,len resulto.r de infecciones du­

rnn~e el secundo y tercer trímes~re, p~rc usualmente, son -­

def,ctos funcionales del sistema n8rvioso cent~ul y lel oído 

las que se ierivan Je dichas infecciones. 

ll 

B.- Cito~egalovirus: ~as consecuencias de esta infec­

cion son: mic~ocefalia, calcífícaclones cerebrales, 

ceguera. La enfermedad se identifica unicamente 

por necro:risi'a,en el diagno'stico. se pr·~sentan celu­

las aumentadas de volÚmen en los nÚc.l ·-.?Os con cuer­

pos gigantes de inclus16n, a menudo es mortal cuag 

do afecta al embrión o feto¡ y si sobrevive la --­

t:ienin:;oencefuli tis destruc":;i va puede causar retraso 

mental grave. No se conocen lJs diferencigs en~re 

la infecci~n tem?rana y tardía aunque pasa inadveE 

tida durante el emb~razo. 

C.- Influen~ia Asiatica: ~l posible efecto terat6eeno 

de este virus es co4traiictorio en al~unos inv8s-

ti¡:;ad.ores, ya que unos opinen g_ue ne ha:,' relacion 

y ctros c;,ue la frecuer.cia de anenccí'alias es n:ayor 

en Jescendientes de la gest~ciÓn que en la poola­

cion testigo, pero se ha .ieducido que la anenc9fa­

lia ocurre de vez en cuando por el resultuio de --



infec~iÓn materna con este virus. 

D. SÍ.fil.is: Causa det.,ct::•da de calform.·Jciones pero 

carece de fundar::entos" pues se comprcoó que cog 

.fori:e se disminuia la frecuencia d.e padecinien-

12 

f 
. / tos, tambien dis~inuian las mal ormaciones congQ 

nitas y por consiguiente la rclacion ~ue existe 

entre fÍstas. Lo i.;;.uc se ha comprobado •:?S que la 

sífilis puede causar sorJera y retraso mental -
/ . 

congenito. 

E.- Radiación: ~as radiaciones ionizantes son po­

tentes teratÓgenos; el. tratamiento en cadres --

embarazadas durante el periodo susceptible de 

desarrollo con d6sis prolongadas de Rayos Roet­

gen y de tladio, pueden ser causantes de: 

!.-Defectos Crane~les 

2.-Microcefalia 

3.-6spina Bífida 

4.-Pnlaaar tien1ido 

·5.-Deféctos de las ~xtremidades 

b.-Retraso mental 
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~as anormu13dádes congénitas estan presentes en uno de 

cada doscientos nacimientos, estando sujetos a otro tipo de 

cambiosi 

Este tipo ue malformaciones pueden ser de origen: 

!~uméricas 

' .I~. -

~structurales 

tloncsomia: Se presenta por la ausencia de un ero-

rnosóma sexue.l ,, alrre:ledor del 9?;º de enbriones mu~ 

ren y el 3;'6 restante presentan ca:::-acteristicas del 

Sf ndrome de Turner o Jisgenesia Ovárica. Por lo-­

general mueren los embriones f~l~os de un autosÓma 
I 

o un cromosoma, por lo que la mcnosomia de un aut.2_ 

soma es difícil de encontrar en una persona con---

vida. 

B.- Trisomia: Zs un desorden en el cual en lugar de--
, 

encontrarse el par usual ie cromosomas se ~reson-

tan tres cromosomas de lo ~ue :::-esulta una celula--

germinal de 24 cromosomas en vez de 23, y si es --

envuelta en etapas posteriores esta celula, es cr~ 

a'io un cie;oto de 4? cromosomas. 

l. Trisomia de los auto-sc~as : Es una alteracibn 

en la ~ue se presentan 3 cromosomRs numero 21. 



Se encuentra osociaia con tres síniro~es, si­

endo el mes im;ort~ntc el Gini=cme de Down,--

y menes comunes la trisonomia 18, 15 ~ 13. 

La trisomia ~utos6mica se 9resenta con m1yor 

14 

frecuencia si la ei~d de la ma1re es avan~ada, 

solo en el caso de crisonomia 21 en madres m~ 

nares 1e 2~ afias. Je cada 200ü na:::imi~ntos S.Q. 

lo se cbserva un cas9, y en majr~s mayores de 

40 años se presenta.n un caso de 100 nacimien' 

tos. 

2. Trisomia de Croroosom3s Sexuales: ~sta ano-

malia se detecta en la adolescenicia o en -

la edad adulta, dado que no so encuentran 

características fÍsicas deterninantes en la 

edad temprana. " ~ara la detencion Je la ~ri 

scmÍa son indispensables los patrones de 

cromatina sexual, ya que se observan jos 

masas de cromatina sexual en er.ibras "XXX" 
I 

y celulas de macho 11 ::.XY" los cuales son --

positivos a la cromatina. 

C.- Tetra.samia y Fentascmía: Las personas que--

presentan esta unom9lia mientras mayor sea el 

nÚm.•:lro de cromosomas .x., mayor sera la severi-

dad, tanto en retraso mental como en anomuli­

as f'Ísicas. Generalmente presentan de 5 a 6 



cromo5o~ns sexuales. 

A.NUMALIAS BSTRUC'.l'UH.AL~r; DE LOS 01\0hlUGOllúi.Ll 

~stas anomalias son causa1~s por factores ambientales 

como: radinció'nes, drogas, virus, e te., la uncir.alía :iepend.e-

ra Je lo que suceda con las piezas des~renji~as de los ero-

ir.oson¡i1s. Estos factores l:.an siio ya mencionados anteriorme_g 

te. 
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FACTORJ:S HER.J:Dl TAlUüS 

~l desarrollo de un nuevo ser se inicia en el momento 

de lu uni¿n de 101:: ~ai::e'tos n:ascul.lnos y fe:n1rnínos portaiores 

de la inforn:aci6n gen&tica para lle5ar a ser un· individuo si 

milar a sus progenitores. 

~sta informacibn, conociia cerno factores hereditarios 

puede tener ciertas diferencias individuul3s y en ocaciones 

ser alteradas por las condiciones acbient~laF. 

16 

:!:n e.L nucleo celula!' se er.cucntran' los elementos trans­

misores de la informacion gen~tica; estos reciben el nombre 

de cromosÓmas. 

' ' 3n las celulas human'.!s son 4b cromoso:r:ias que, a5rupados 

en pares, presentan características propias que los difcrenci 

an de los de mas en tamaño, forIJa y posici¿n. Je estos 4ó 

cromosomas, !os dos Últimos pueden ser ~ares Q impares (cro­

mosómas sexuá!es); cuando son pares determinan el sexo feme­

nino y se les llsma cromosoma "X". En caso de ser impares, 

corresponde a! sexo masculino, uno es menor que el otro, y-­

reciben el nombre de cromos~mas "XY~ 

De lo ·anterior podemos concluir que el sexo f'ecenfno 
I 

tiene 23 pares de cromosomas y en el masculino solo 22 pares, 
, 

mas dos cromosom~s impares. 

Se llama autosÓma a los 22 pares comunQs a ambos sexos 

y heterosocas a !os c romosó'mas sexuales, encarg'Ylos de la--



r 
l.? 



infor1:iacibn genética rel:.i.tiva a los caract~res sexu:.ües. 

La informacion i;en~tica prcpiamente dicha se eu.cuentra 

1 
I .. / 

en lo que se ha 1 <1mado genes. .!'Jstos e;enes es tan compu·~stos 

por ~cidos nuclÜcos _(.AD.N y AiW) combinados a una proteína, 
/ 

que se encuentran distribuiios a lo largo de los cromosomas. 

Por lo tanto un g'ne puede ser definido simplemente 

como un segmento cspeci(ico de ~cido desoxirribonucléico-­

~ue con~iene informaciÓ~ para la prolucciÓn de_ una prote{na 

!uncional. Uada cromosbma esta co~2uesto literalmente de 
I' 

m:iles de e;enes. 
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E:l11Bí.i.Iü.LUGlA CLUllCA ilAXl.LO FACIAL 

El deso.rro.1.lo l)renatal :iel cuerpo hUr.Hrn~ ¡;ued.e 

ser dividilo en tres periÓdos princiyales desde la .fecun­

daci6n hasta el nacimiento: 

18 

a) :reriodo de Formacion de Huevo .- Desde la fecundaci, 

on hasta el cotorce~vo d!a, el huevo fertilizado se 

adhiere a la parod uterina y se forman las membranas 

fetáles 3pareciendo tres capas de c~lulas germinati 

vas. 

b) Periodo 3mbrionário.- ~esde el catorce¿vo dia has­

ta fina.les de la octáva semana, es e~ más importan­

te, porque en este periÓio se forman todos los sis­

temas orgánicos y el embri6n ad~uiere b~sicamente 

las formas que permaneceran en el periodo pcstnatal. 

e) 
,, 

.Fericdo Feta.1..- Abarca desde finales de la octava 

semana, hasta e.L nacimi-2nto (280 dias) • .Z:::n este 

piµ.-iodo hay rápido creaimieato de los 
/ 

un organos y 

tejidos que :::e aiferencian durante la etá.pa emDrio-

naria. 

•, 



End.o!!!etrio:-... -~·:'· 

\
' ·::,. 

•.; 
' 

M6rula Cigoto 

üocito secuE_ 
d2rio. 

ResUJ:J.en ecquematico del ciclo ovárico,fecun­
daci~n y desarrollo durante la prime~a sema­
na. Los nlllI!eros indican los días siGuientes 
a li fecundaci6n. 

le.A 



EMBRl.OLOGIA C.LlNICA ruAXl.LO 1''.AClA.L FOfü~AGION DE HUEVO. 

J!;1 proceso di= dei::arrcllo se inicia con lu .recundacién 

del ovulo, que ocurre en la siguiente forma: 

a) Sl espermatozoide a~ravies11 la corona radiante del 
I 

ov..ilo. 

b) ..l.traviesa la zon~ pelÚci·ia ·iel Óvulo. 

c) Se unen las membrunas plamnáticus de ambas celulas 

asi como la s~perficie del oocito y la cabeza del 

espermatozoide. 

d) Aparece la reacción zonal al contacto del oocito 

con el esperma~ozoo. 

e) Se forma el pronucleo femenino y el pronÚcleo mas­

culino. 
, 

f) Ambos pronucleos se acercan mutuamente por el cen-

tro, se unen mezclando los cromosomas maternos y 

paternos, todo esto en el centro del oocito. 

Conforme el ci~o~o viaja atraves de la trompa de Falo-
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I 
pio, durante la primer semana de desarrollo, experimenta ra-

' pidas mitosis que reciben el nombre de se~mentacion • 

.Los blastÓmeros, es :l.ecir, .Las dos células hijas a --

las que da 
, , 

lue;ar el cisoto des1JUes de la t'ecund2.cion, apa-

recen aproximaJ~mante 3U horas des~ues de esta. A partir 

" de este momento se dividen en forma rapida hasta f'ormar bl(J.§_ 
I 

temeros sucesivaraente menores cuando se han rorm~jo aproxi-



' . , 
madamente lb blastoi:i8ro~, cau:bia su nc.r.::ore al de morula, ---

coincidiendo en el oon:ent;o en que entra en eJ. iltcro. 

La mo~ula recibe el lÍquido de la cavidad u~erina a~rQ 

ximadamcntc 4 ~ias ctuspues. 

Este liquido llena los espacios intercslul~rcs y sepa-

ra a la¡:¡ ce lulas en '.los grupos: Una capa :ixterna !Limada --

tro1'oolasto, la :;i.ue dara origen a una parte de la placenta y 

una m~sa celular interna llamsda emoriobl~sto que dara ori~ 

" gen al emorion. 

En este periodo ';J.Ue se desarro.1.lo a par-:;ir del quinto 

o sexto dia, la mórula cambia su nomure a bl3stocito y se -­

une al epitelio del enlometrio. La células del trofoblasto 

invaden el epitelio endooetrial y se diferencia en dos capas: 

Una celular que recibe el nombre de citotrofoolasto y una 

segunda que presenta prolongaciones que gan creciendo con el 

epitelio del endometrio e invaden el estroma del mismo, est8 

grupo celular recibe el nombre de sincitiotrofoolasto. 

3s ahora cuando el Dlastocito se implanta y se diferog 

cia del embrioblasto, poco d~s~ues, alrrede1or del séptimo 

dia, aparece el endodermo en forma de una capa de c~lulas 

apl~nadas diri~i1as hacia el trofoblásto • 

.::>urante la segunda semana de desarrollo, el embrion 

recibe nutrientes que le proporciona el endom~trio, mismos 

que posteriormente seran ~roporcionados por la san~re mate~ 
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na • 

J.,c_ ca.vid.ad amniótica en .forma de hcrrsdura aparece ::·or el 

oct~.vo :lía, en el embrioblacto se inic'.é! 13 !'orcnciÓn de 

un :iisco embrionario a¡::l:mo.Jo, casi circula~, en el •.j_ue FO-

.Jemos :lis 1.;inu,uir do::: c1,pas: el epi blasto y el hipoblasto. 

~l epiblasto relacion~do con la cavidad amniótica da-
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ra origen al ectodermo y mesodermo embrionarios. ~l endo­

dermo estara a cargo dei hi~cblÚsto. A9roxioadamente el 

segun1o día parecen r-e~ueñas lagunas ~ue se llenan con san­

gre n:aterna, la cual por difusión alimenta al i'u::uro eobriÓn, 

la unión de los vasos uterino8 con estas lagunas represe~ta 

' el inicio de la circulacion uteroplaceutaria. A los 10 dias 

el r-ro1ucto se encuentra debajo del epitelio del endométrio. 

El disco embrionario a crecido ya longitudinelmente 

de u.l a 0.2 mm. 

I 

J.,a lamina procordal que sera el futuro sitio de la --
I I 

boca inicia su formacion en el septimo din y p~rece actuar 

como im¡;ortante orcanize.dor de la !:'egiÓn de la cabeza, se 

concid.:?ra que ori~ina el mesén.].uim::i de la regían :::efálica 

y la capa endodermica de la membrnna bucofarfn~ea. 

Durante la tercer sacanu se .:resentan ca!ll:;ios in:por­

tantes, dando origen al segundo pcriÓd.o embrionario. 



PERlCDO Er.iBRIOnARlU. 

En este periÓdo se forman los distintos Órganos y t~ 

jidos a partir de las tres capas de células: ectodermo, m~ 

sodermo y endodermo. 

El ectodérmo a lo largo de su estructura dara origen 

.al sistema nervioso a partie del tubo neural. Después el 

tubo neural sufre tres agrandamientos sucesivos, dando ori 

gen a las vesículas ?rimitivas, donde se desarrollan la c~ 

beza y la cara. 

A los veinticinco dias aproximadamente se observa el 

estomodeo, que en el fondo esta separado al intestino cefÍ 

lico por la membrana bucofaríngea, constituida por dos -­

capas: endodermo del intestino y ectodermo del entémago. 
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Al principio de la primer semana aparecen los arcos 

branquiales de donde se desarrollaran las diferentes par­

tes y organos de la cabeza y del cuello. Observando al e~ 

rion desde la parte cefálica; a la caudal se observan cuatro 

~reas bien diferenciadas que son: proceso frontonasal, pro­

ceso maxilar, o.reo mandioular o primer arco y arco hioideo 

o se~undo arco branquial. 

El .Proceso Frontonasal ocupa una superficie am .. ·lia-­

de la cara y del cerebro y los dos ~receso maxilare~ se -­

originan en el arco mandibular del cual sur5en dos prolongª 

ciones situalas en la parte lateral del proceso frcntonusal 



y e1 urce maclibul3r. 

La henii1ura bu~ul, quo se:~r3 ~l )roce50 r=onton3s~l 

Un a co~s,~r·i~c1'01 n , su1're ~ .. _ ~ _ lla¡;¡:~:la co_,ula. 

nera la boca y p3rte ie la cavidad n~snl; el a=cc ~an1ibular 

contribuye a la,. for4!acio'n e:<terior de la cara; y el o.reo -­

hioideo toma parte en la for¡;¡acio'n Jel pabellon de la orei:;a. 

~ntre la quinta y S1:)xta sene,na apa!'ecen l::.s vesicul9.s 

oculares en el proceso frcntonascl situa1as en la parte la-

teral y cefalicas de los procesos ~axilares; asi ta~~ien --

aparecen las placas olfatorias en la su9erficie del proceso 

frontonasal que mas tarie constituiran los orificios n~sales 

y q,ue se ;-ue,ien listinguir claramente a principios de la s~~ 

ta semana, asi como los procesos nasales medios y laterales. 

:l:n los angules forr.:mdos por los ,tJrocesos nucales latQ 

rales y los ~argenes de los proc~sos m~xilarcs se han iesn 

rrol13do los ojos. 

Sl primer surco, brp.nquiai·:va 'desapareciendo y sclo qu~ 

dan las partes laterales c¡ue formaran el conducto auditivo --

externo, alrede1or de estos se forman las eminencias auricu-

lares del oi.io externo las cuales se fusionan formando asi, 

el pabellon de la oréga. 

Hacia la mitad de la sexca semana los ~recesos n3sn-

les luter:iles se elevan formando las olas de la nariz, ace_!: 

c~ndose a los procesos m~xilares, los cu~les se unen separág 
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do los orificios naoales de la boca, daulc orizen al pal2 
, 

dar primario. Al principio de L! se;ti:'t:a se:::.·,na :1u.,:ien --

reconocerse eran :)arte. de los ra::¡;:;os f~1.ci:des ¡ ya que los 
. . 

orificios nasales ya se encuentran sepHridos por el s~~tun 

nasal externo. 

3n los bories sup2riores e inferiores de los ojos, 

debido a iuvaginuciones del ectodermo; se form::n:. amoos i:U_!: 

pados respectivaoente. 

iü maxilar su.perior se encuentra casi cc·r~21-:to i;¡ueda,!! 

do solo una hendidura que es eliminaja por la uni~n de los 

procesos nasales cedios, llamada fÍltrura !el labio superioF, 

aparece una abertura pequefia debajo de la boca, que dJra.-­

orisen al mentón. 

DJt.:.A.!i.dOLlO D~L HLAD.A.R 

Este se desarrolla a?artir del raladar ;rimnrio y 

secundario, el paladar ~rimario se desarrolla a ;artir de 

la 1uinta semana en la parte mas interna del maxil~r supe-

rior; el paladar secundario se desarrolla a p~rtir de l~s 

dos proyecciones m~sodérmicas ~ori~cntales ~ue se orizinan 

de los procesos ralatinos laterales. Conforffie se van desa-

rrollando los maxilares, la lengua se mueve hacia abajo y 

los procesos palatinos c~ecen y se rusionan, asi como el 
I 

paladar prim~rio y el tabi~ue nasal. La fusion em;ie~a --

" adelante desde la novena Eemnna y f&ra la deci~a segunda --



se~ana se co~rleta en l~ ~ar~c ~osterior. 

Al mis~o tiern~o se extiende el hueso do loe proce~os 

maxilares y pulatinos ha~ia el proceso pal3tino l~ter3l 9! 

r3 for~ar el pale1ar Juro. Les ~crcicnes posteriores de los 

procesos ;-alutinos, no se csific::rn sino que se unen z)aro. 

fornar pala.lar blando y uvula. 

Hacia el final de la cuurta zecsna empieza a d~Earro-

11.arse la l0ne;ua en le. cual <-lparece una elevacJ.Ón llai::::!da -

tuo{rculo. ;;,,parecen dos turr:eiacciones lin:u:.tles laterales 

de forma oval y estas crecen de tanaño, fusicn1.:1nlose entr,1 

si ;or los dos tercios anteriores. ~l tercio ~ostericr se 

desarrolla caudalmente el orificio cie30. Uonrorme se deG§ 

rrolla la lengua esta vu aiquirienio forma y asi se ccmrle­

~enta su parte posterior. 

PERIODO FETAJ... 

31 periodo com?rendido des.le el inicio del. tercer mes 

hasta el final .de la vida intrautcrÍna. Se caracteríza por 

el crecimiento r;pido del cuerpo¡ la diferencia ulterior de 

los tejidos tiene importancia secundaria. Durante este pe­

riodo la edaQ. del feto puede ex1)resarse desde la lon15i tud -

de la coronilla a rabadilla \C.n), o por lonsituJ de cor.Q. 

cilla a t~l&n (talls en posicion ie pie). 



Una de laE modifica~ion~s que ocurren el l~ viia 

fetal, es que el. dé!sarrollo de la cabeza se vuelve r:w.s --

lento en comparacion con el ~esto del cuerpo. Ál iniciar 

el tercer mes, a la cabeza le corresponle aproxim~dn~ente 

la mitad de la longitud G.R., al empezar el quinto ~en ce~-

rresponde a una tercera parte de la longitud C.T., y en el 

neonato una cuarta parte. 

, 
Durante el tercer mes termina la organcgenesis: las 

formas corporales externas se hacen cada vez mas "humanas", 

aun cuando todavia resal~an porciones embrion~rias con la 

enorme caoeza, el grueso abdÓ~en y la~ extremidades cortas¡ 

desapareciendo el revestimiento velloso en la decÍdua y se 
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forma la placenta. ~os ojos, en la etapa inicial. orientados 

lateralmente, quedan situados en .La superficie cent;ral de la 

cara; las orégas estan situadas cerca de su posición uefini 

tiva a los lados de la cabeza. 

El embrión recibe ahora el nombre de 1'eto. Al finali-

zar el tercer mes tiene la longitud de aprox. 8-9cm (C.T) 

y un peso aproximado de 15 a 20 gr. 

En el curso del cuarto mes el reto aumenta de lonDitud 

rapidame~te y al finalizar la primera mitad de vida intrau­

terina la talla en posicic~ de pie (~.~) es de 23cm aprox. 

El peso del feto au~enta poco durante este peri&1o, y para 

el final del quinto mes todavía no alcanza los 500 gr. 



Los Genitales externos se han Jiferenciudo u tal punto 

que en ellos puede reconocerse el acxo corresponii~nte. 

1.:1 vello, aparecido yJ.. durante el t·::ircer m~s se extien.:; 

de ahor3 por todo el cuerpo, de tal nodo ~ue queja cubierto 

por una capa fina de i;elo (lanugo)¡ aparecen los primeros 

movimientos actives jel feto. 

En el ~uinto ~es se perciben los tonos cardiacos, la 

piel e~pieza a segregar cebo {vermix caseosaJ. 
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En el sexto mes el cabello r]emplaza a lanuso de la 

cabeza. Se inicia el desarrollo del pedículo adiposo. ~a -

longitud se eleva a unos 3Ucm ~ el ¿eso es de 600-700 gr. 

A partir del septimo mes el cierre palfebral ~ue se -­

observa en el tercer mes, se pierde nuevamente, al 1'inc.li­

zar este mes el feto tiene unos 35cm de lon6itud y unos 1000 

a 1200 gr. de peso. 

Durante los siguientes meses la piel de un color obscu­

ro y arrugada se torna mas paliia y lisa, debido al au~ento 

de la grasa subcutanea. Las formas corporales se redon1ean, 

el revestimiento del lanÚ50 desaparece, el cabello tiene -­

aprox. 2-2cm de largo, las uñas se carnifican y reb~san las 

puntas de los iedos. En los niños penetran los testiculos 

en los escrotos y en las niñas los grandes labios cubren a 

los pequeños. 

Se afirm&n los tejidos de la nariz y cregas, el peso -­

y la longitud aumentan y al finalizar este periodo alcanzrtri 



unos 45-50 cm de longitud y 250C-33CO~r. 

DESARROLLO MAXILO:B'ACIAL 

Bn la etapa inicial, el centro de las estructuras fa­

ciales en desarrollo, es una depresión ectodermica llaffiadu. 

estomodeo. El estomodeo esta ccnstituido por una serie de 
I 

elevaciones formadas por la prolif~rac1on del mesenquima en 

el embr1on de '+Jí semanas de edad.. Los procesos o apofisis 

mandibulares se advierten caudalmente al estomodeo; los prQ 

ceses lateralmente y ia prominencia f~on~alt algo redondea-

' da en direccion craneal. A cada lado de la prominencia e --

inmed~atamente por arriba del estonodeo se advierte un enGrQ 

samiento local del ectodermo sur:;;rficial. 

:::Jurante la quin~a sem::.na a:pa:·ecen les pliee;es tlel cr,g, 

cimiento rapido, los procesos n~soiaterBlas 7 nasom~dianos 

que rodean a la placÓda n~sal, la cual forma el suelo de una 

depresion, ta;nbien denominad3. fosita nas::il. 

Los procesos nasolateral ;s for:::iaran las alas de la na­

riz y los procc~os medianos originar~n las ~orciones m0Jias 
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de nariz, labio superior y maxilar y todo el pJl~dar primario. 

Mientras tanto los procesos maxilares se acerc3n a los proc~ 

sos nasomedianos y nasolaterules, pero cstan separados de --

los mistos por surcos 1ef~nidos. 

3n las dos semanas siguientes se moiifica mucl~o el 3S-



pecto de la cara, les procesos maxilares si5uan cr~ciendo 

en :iireccio'n interna y compri:Jen los _procesos natJorr:edianos, 

hacia la linea media. ~n etapa ulterior estos procesos se 

fusionan entre si, esto es, el Eurco que los separ~ es borE 

ado por migració'n del mesodermo de los procesos aiy~dcentes 

y también se unen con los procesos maxilares hacia los la­

dos. ~n ~l desarrollo normul, el labio superior nunca se 

caracteríza r)or hendiJ.uras. Además d.e participar en la -­

formaci~n del labio superior, íos procesos maxilares tambi­

~n se fusionan en un breve trecho con los procesos del arco 

mandibular, que forman los carrillos y ri¡;;ue el tamano de­

finitivo de la boca. 

~a ~orma en que se unen los procesos maxilares con los 

nasolaterales es un poco mas coc~licada. En la etapa ini­

cial estas estr~ctur~s estan sepa~udas por un surco profun­

do, el surco nasolagrimal. ~a presion de los procesos colo 

ocurre cuando este surco a silo cerrado y farsa r~rte del 

conducto nasol~grimal. 
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~os :procesos naoomed:.anos se fusiÓnan en lu superficie 

y tambien a nivel oas profundo. .Las estructuras formadas -­

por la fusion de ":lstos procesos recibe en conjunto el nom­

bre de se~mento intermaxilar, ~ue ccnsiste en: 

Región central del labio superior llamada filtrum 

Hueso premaxilar que lleva a los cuatro incisivos. 

Coml1onente pala tino iue t"orma el p::1la:lar p!'imario 



en forma triangular. ~n direcci~n crane~l el ~egmcnto inteE 

maxilar se continua con la pcrci6n r~stral del tabi;ue nasal, 

el cual proviene de la pro~inencia frontal. 

La :,iorcion princi}JD-1 del r:;:.il2d.ar definitivo esta forro~ 

da por las escresencias la~in~res de la ;orcion r.rofunda de 

los Frocesos maxilares¡ est~s elevaciones lla~~das prolong~ 

ciones o cres~as palatinas a¿arecen en el embr~on ie seis s~ 

manas y descienden oblicuamente hacia ambos ladcs de la len­

gua. "Sn la septi:ina sem!>ína la lensua se d.~¡;~· laza hacia. ab3.jo 

y las crestas palatinas ascienden y se hacen horizontales. 

~urante la octáva semana, las prolongaciones palatinas 

se acercan entre si en la linea media, se fusionan y forman 

el palads.r secun'lario. 

Haci.a sdelante las crestas ex~,erimentan fusion con el 

paladar primario triangular y el agu~~ro incisivo puede cog 

siderarse el detalle medi~no de sep2racion entre el paladar 

~rimario y secundario. El tabique nasal crece hacia abajo 

y se une con la superficie cefalica del paladar neoformado. 

ARCOS BRAN ~UIALES 

En este inciso solo d,~scrioire solo los tres a:-.. ~os Dra.!! 

qui:iles, ya que son ellos los ·.;.ue cont.ribu,yen s conforn:ar el 

macizo facial y la cusculatura lingual. 

~os arcos bran~uiules separaios por hendiiuras profundas 

contribuyen en gran medida a dar su aspec~o ca.racteristico 

,;o 
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al embri6n de cu~tro a cinco semunas. 

J,1 ·continua.::- el iesarrollo c::id.a circo forr.:a sus componen 

tes cartilo15inoscs y rr:usculares r:ro¡:ics; junto con un arte-

ria y un nervio icual~cnte ~ropios. Por ~ltimo desaparecen 

también al[unas porciones cnrtiü,_¡:;inos::s, ~;ero o!;r.:is persi.§. 

ten to•ia la vid.~. ccn fC'r:::a de estructuras C:oeos o co.rtih1si 

nosas • Los músculcs de los diferentes arcos no siempre s0 

presentan a los componentes aseos o cartila~inosos del nrco 

correspondiente pues en oc~siones emirrran a re~iones a1ydceg 

tes; sin embargo siempre puede d0J~cirs~ su origen, pues la 

inervacion corres;.onie a la •le los arcos o:-ir_:;inules. 

PRIMER ARCO BRAN ~UIAL 

El cartilaso del primer arco branqui~l o arco c~ndibu­

lar consiste en una porcion dorsal y pequeüa lla~ada proce~ 

so r.:3.xilar, que se extiende hacia adelante deoa;:io je la re-

gicn corres?ondiente al ojo, y una porcion VP-ntr~l ~ucho -­

mayor; el :proceso r~an.Jib;.ilar o cartil~50 d8 l!ecl~el eJ:_!;leri­

mentan re3resion y des3;arecen exepto dos 9equeda2 porcio­

nes en los extremos dictales ~ue persisten en forQa, y son 

el ;','unque y el .martillo • 

..1:1 maxilar inf'ericr se .forma secundJrig_m,~nte pcr osif;h 

cacidn intramembrauosa que rodea al cartÍlaGO de Eeckel, e~ 

periitentando -una transformacio'n fiürosa y orir:;ln~ el lit;arr:eg 

to esfenomaxilar. 

.. 
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Los mJsculos iel arce c3n~iOula~ l$U~culos rnssticaio­

res, vientre ante:::-iór del dis.i.::rico :/ r:;·J,,c:.üo .L:!l •wrr,iU.o) 

son inervaJos por el nervio m~xilar infer~or, rema del tri 

Bemino y nervio del primer arco branquial; aiemis, este DCE 

vio se distribuye en la piel so~re el w·.xilar i~rerior y en 

los tercios anteriores ~e la oucosa lineuul. 

SEGUNDO ARCO BRAfl ;;,UIAL 

El cartílago del segundo arco br~n~uiel o arco hioiddo 

se llama cartila30 de Reichert. De el se oricinan l3s si­

guientes estructuras: estribo, apo'fi¡:is esti1Ó1des del. hueso 

temporal, li5a!!lento estilohioiQ~O y eri su parte ventral la 

porcion superior del cuerpo del hi~ides. 

U~sculos del arco hioideo: estllohicideo, del estribo, 

vientre posterior del digástrico, y rraisculos de la expre­

cio'n facial; son inervados :;_;or el cc:nponente nervioso del 

sec;undo arco. 

TERCER ARCO BRAN~UlAL 

~l cartílago de este arco origina la pcrciÓn inferior 

del cuerpo y hasta mayor iel hiedes; la musculaturQ de es­

te e.reo se circunscribe al r.,úsculo est:;..1ofarin¡:;so inerva:io 

por el nervio gloso.farin¡:;eo que es ccn:::;:>cnente nervioso del 

a:::-co. 

Dado que partes de la lensua ta:noién :provienen del --



tercer arco, la inervacicin se~sorial de este crs2co se pr2 

duce en'parte por el Elcsofurín:20. 

P.í:UL;~:.1_ BOLSA l!'iU.HiG'.:;A 

Oricjna un diverticulo p~iiculudo, siendo esto el ~og 

do del E:J.co tubotiw;.ánico, y- que Ee :pone ~n c;:;ntaeto con el 

revestimiento epit011a1 de 1a ~ricere henji::lura oranqula1. 

La porcitn dist3! de la invasinaci6n se ensunch3 en forma 

de saco y consr;ituye 1G caja ti:::p:;'nica o cavidad primitiva 

del o ido m;d.io. ~-::i camoio, en la porcio'n .vroxir.ial no aur:ieg 

ta de calibre y forrr.a la tro:.1;,~. de enutaquio o rarin:.:;otimp_i 

nica; el revesti:oi.ento en·io::lé:::-r::ico de la caja del timpano-­

partfcipa ulteruiort:Jente en la formación de la membrana tim 

panica o tímpano. 

SEGUNDA BOLSA FAi.Ur:G3A 

I 

La porcion ::ri.r.!i.pal ie esta bolsa experimenta oblite-

racion. El revestimiento epit~lial de la parte distante, 

prolifera y es invadido secunda~iamente ~cr tejido mesad¿~ 

mico, lo cual forr:a el i;rirr;o.cdio de la a.r:!igfüüa po.latina. 

~ntre el tercer y quinto mes ocurre infiltracion linratica 

en la an.igdala. 

HENDIDURAS BRAfü~UIAL.3G 

El embrion de cinco semanas se caracteriza :i.ior poseer 

cuatro heniiduras Gr::in:1uieles, de las cuales solo la pri-
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mer::i constitu,¡·e lo ostr·ucturu 'lefini ti va :iel ·Jl7d.lrion. La 

porcion dorsal le esta heniiJurR se introluce en el D0soieE 

mo suoyadcente en direccion :le la primera bolae faring3a y 

ori:ina el coniucto aulitivo externo. 

~l revestimiento epitelial en el fondo del ccniucto cog 

tribuye a formar el timpano. 
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Por la prolif0racion activa del tejido mesoder~ico, ~l 

scsundo arco branquial crece en direccion caudal ~ por u~timo 

el segundo arco se fu~iona con el llamado relieve epicardico 

en la porcion inferior del cuello¡ a causa del eran desarrollo 

del s=gundo arco br~;n·1uial, la se5unde. , la tercera y cuarta 

hendidura se unen gradualmente y dejari de estur en coaunica­

cion con la superficie. Las hendiduras forraan pasajeramente 

una cavidad revestida de ectodermo; el seno cervical el cual 

desa:parece al termine.r el :iesarro110. 

LE.NGUA 

En el embrion :le aproximada:nent·~ cuatrr, semanas, la lcg 

e;ua se .:¿resenta cor. des protuberancias lingual0s ~, un abul t~ 

miente reediano, denominado·tuoerculo im9ar. ~os tres abult~ 

mientes resultan de la ?roliferacion del mesoder~o en las -­

porciones centrales del arco mandibular. ~l mesodcrco dei 

s•3gundo y tercer arco y parte jcl cuarto forman un abul tamie,g 

to mediano, que es la copula o eminencia hipooranquial; por 

ultimo, un tercer abultamiento en la linea w.aii~ formado por 



la parte post~rior del CUGrtc Grco b~anquial, c3nifest~nio 

el Jasafrollo ie la epi5lc~is. 
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Corno consecuenci3. Je la r:rolif eraciÓn y _¡:cnctruci.Ón del 

mesodérmo aJyaicente, hacia las yrotuoorancias linrruales la­

terales, estas ~ltinss aumentan de ~oldman consideruolcmcn-

te, ;¡ se fusionan en la linea n:eJia, !'orr::ando ,,ios dos ter-

cios aüteriores o cuerpo de la lengua. .Dado que la mucosa 

que cubre al cuer~o ic la len:;:ua proviene del priner arco 

faríngeo, y que es inervuda por el nervio oaxilar inferior, 

rama del tri~émino. ~l cuerpo de la lengua esta separado 
, 

del tercio posterior del organo por un surco en. forma de V, 

llamado surco terminal. 

La raiz de l.a lengua proviene de los arcos branquiales 

segundo ~- 1;13rcero y parte de.i. cuarto. .La inervacion provi­

ene del nervio glosofaríngeo • 

.La porción posterior de la lengua y la bep1~1otis reci­

ben el nervio laríngeo superior, lo cual iniica que provie-

ne del cuarto arco cr~n~uial. 

OlDO 

D.J5SARROL.LO ~O RMA.L 

Bn el adulto, el oido es la unidad anaté~ica relacion~ 

da con la audicion y el equiliorio; en el emorión se desa-

rrolla a partir de tres porciones: 



Uidc ..:::xterno.- que funciona como órc:ino :;.ue reco:::;::i lo::: so­

nidoD y proviene de la porcion dorsal Je la ;ri~era hendi­

dura bran.;_uial y seis abultamientos rr:esengui:natosos circug 

dantes, 

Oido ~edio.- Conduce los sonidos del oído externo al oido 

interno y nace la primera bolsa farin~ca. 

Uido Interno.- Convierte las ondas sonoras en impulsos ne~ 

viosos y percibe los cambios del equilibrio. Esta porcion 

la con.forman la vesícula auditiva ectodérmica. 

Durante la formacion de la vesícula auditiva y opticu, 

se separa de la pared un pequeño grupo celular que forma el 

ganelio estatoacustico. 

36 

Otras celulas de este ganglio probablemente deriven de 

la cresta neural¡ este ganglio en etapa ulterior se desdobla 

en porciones que son la coclear y la vestibular; euardando 

relacion con las celulas sensoriales del orsano ie cortt1 

(audicion) y con las saculas ultricular y conductos semici~ 

culares \e~uilibrio) 

FO.EW .. AClON DE LA .NARIZ 

1iientras se .forna el pala:iur primario, el arco man:ii­

bular re~liza camoios en su desarrollo que llevan a la apa­

r1c1on de un surco meaio y dos pequenas fosas a cada lado 

de la linea media, <J.Ue result<Jn de la union ·Jel epitelio 

que cubre sus pareies. 



~L desarrollo continuo de las caracteristicas f~cialec 

posteriores es el resultado del crecimiento difercnciul 

de las regiones de la cara¡ el caooio mas si~nific3tivo es 

craido :¡;:or el lento c.::.-ccimiento en amplitu-:l. :ie. J.os :leriva,los 

:iel proceso nasal medio, en comparacion con otros he::-ivado:s 

de los proceses maxilares y nasolaterales durauce periodos 

posteriores Je vida embrionaria, oientras que el tercio me­

dio de la cara crece en direc.;ion snterior y se oprii:e en 

otras areas SUIJeri'icial.es; de est.:i. i:anera es .formada la na­

riz propiamente dicha, y J.os ojod que estacan situ~dos en 

l.os aspectos laterales, vienen u ocupar su posicion cerca y 

a los lados de la nariz. 

La nariz no ~sta totalmente desarrollada en el recien 

nacido sino que tiende a ser achatada, y no es sino hasta 

la pubertad cuando desarrolla su verdadera forma y tar::año. 

CBAN:!:C 

DESA.a.L\OLLO NOID.'!AL 

~l craneo pue1e dividirse en dos partes¡ que son: 

neurocraneo, que forwa una cubierta protectora para el ene~ 

falo, y vi~cerocraneo, ~ue origina el esqueleto de la cara. 

~eurocraneo.- Gombiene dividir al neurocraneo en dos partes: 

l. Los huesos planos que rod2gn sl cerebro 

cor:io bove•ia. 

2. La base del craneo e condrocraneo. 

Huesos Planos y Csificucion lntramembranos3 
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Los lados y el tPchc J~l crJn00 se 1c~~r=ollsc a par­

tir iel meEenquica ;u~ r~viste Jl c~reoro y ~resontan osifi 

las eelul::!S :i~l .r.:e~:en.:;,ui~= ~rol ·i f·~!"':.r: :' SY"l !U:1lr:i·::w_::.:; se mo­

dií'ic:;. 2u .for::::n. .Las ce.Lulé::e neofor1~.ada~·, llaL1'-1 i:r_; ost•:?oble..§. 

tos, poseen citopl~s~a taso.filo y cucleo excentrico. ~n eta-

pa inicial, se dispcn'] de modo irre:s;le.r despues, se orde­

nan en hileras y secreten una su·0s::9.r.:ci:i colafens. lla.:iw:ia 

hueso provisional, hueso co maluro o ~eji~o ost~oide. 

~l hueso neorormalo siem~re es~~ ~e?ar~do de los os~eo­

blastos por una capa de1~aia Je ceji~o osteoi1e; sir.: enbar­

go, a15unos ostaobl~stos ~ue-ian atra~ados en e1 hueso mismo 

y forman las ce1ulas ose~s e 0s~eocitos. Cuando la osifica­

cion del c~ntro prirr.3ric dsta 3:J.e1::::.~~ala el priccrdio es ro­

dea:io por meser:'.l_uim:i corr.g::::.cto ·-~ue .fc:::-na el .;•eriostio. !~n 

la superficie intern::::. 1e est3 ca~a l~E ce1ulas mesen~uimato­

sas se convierten por difE:rencia.c ior: en osteobL1stos, que 

de~ositan l~~inas cseas paralelQS sc~re l:i superficie Je! 

centro primario de osificacion. 3st3s laninas pnralelas se 

llaI:!:J.n huesc c~:mpacto o :-eriostico. .Los nuesN' r:ern0r9.nosos 

so5ur: ae ~resentac en el cr~neo, crecen por 2posicicn de -­

nuev3s C9.l)!J.S s0:)rc ls. su_;ier!.'icie e::::t~::-n.::i, J'" _;:,c.r reDorcicr:.. 

osteoc1ast1cu simult~nea iesd3 el i~terior. 



Al nacer, los huesos planco del cruneo es~an sepa~ados en­

tre si ~or surcos an[odtoa de tejido concc~ivo, las sutu~as. 

8n loa sitios denle se unen mas de dos huesos, las su-

turas se ensanchan y se llaman fontanelas. 

La mas notable es ln fcntunela anterior o mauor, que 

se presenta donde se unen los dos parietales y los dos 

frontales. Las suturas y las fontanelas permiten que los 

huesos de la b6veia craneal se superpon~an entre si du­

rante el nacimiento. ~n los primeros arios de vida, la pal­

pación de la fontanela anterior puede brindar datos valio­

sos a~erca de si la osificación del cráneo esta efectuando­

se de manera normal y si la presión intracraneal es normal. 

Varias de 1a3 suturas y fontané1as permanecen membrano­

sas bastante tiempo despu~s del nacimiento. El crecimien­

to de los huesos de la b~veda craneal es particular~cnte ra-

pido en el primer ano de vida. El crecimiento y la eA-pan-

sien rapidos de los huesos planos dependen principal~ente de 

crecimiento de cerebro. Aun~ue el nino de cinco a siete snos 

tiene casi completa la capacidad craneal, alGunas de las sut~ 

ras permanecen abiertas hasta la edad a:.l.ulta. 

3sto se simplifica en la siguiente taola 
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Cierre de fontanelas y su~uras 

Cierre 

Fontanela anterior 

Fontanela posterior 

Fontanela anteroexterna 

~ontanela posteroexterna 

Sutura metopica 

Bpoca 

l arlo :!: 4 meses 

Nacimiento :!: 2 meses 

Hacia el tercer mes 

Durante el segundo ano 

Hacia el tercer ano(ltl% 
nunca) 

Cierre clínico de las suturas b-12 meses 

Cierre anatomice de las 
suturas Hacia el decimo tercer 

ano·. 
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SI.ND.l:WME DE CROUZO.N (DISUSTOSlS CilAiUOE'AClAL) 

~l Sindrome de Grouzon es una disostosis craneofacial 

congenita hereditaria, caracterizada por malfornaciones-­

craneales,orbitales y faciales. 

DJ:FOHi.JID,'..JES G.dl1.NE.UES 

Consisten eseccialmente en: sinostosis craneal prema~ 

tura; el craneo puede estar acortado en sentido anteropost~ 

rior y ensanchado en sentido transversal, esto es por el 

mismo cierre p=ematuro de las suturas craneales, para la 

forma del craneo va a depender de cuales son las suturas 

involucradas. 

Se a observado braquicefalia, oxice.falia, escaí'ocefa.:!:. 

ia, trigonocefalia y raramente la det·orm:i.dad en hoja de tr~ 

boL 

La craneosinostosis prematura es de comienzo variable 

aunque con .frecuencia empieza durante el primer ano de vida 

y se completa en general hacia la edad de dos o tres anos. 

8n algunos casos, la sinostosis no suele revelarse sino 

hasta la edad de diez anos. 

Desde el punto de vista radiograi'ico se observa la al­

teracion frecuente de las suturas cronal, sagital y lombo­

idea. 
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E.lAQ.UlCl!:FALIA 

La brauicefalia, se caracteriza por tener cabeza cor­

ta aplanada en la parte posterior, teniendo un indice in­

ferior a soº . 

ESCAFUG.l!:FALIA 

.De form1dad del craneo, siendo e:;te de f'orwa alargada 

y elevado en sentido anceroposterior, siendo es~e aplasta­

do transversalmente. 

Ti.UGONOC.l!:FALlA 

Deformidad craneal, con cabeza triangular de vertice 

anterior; por sinostosis prematura de~ frontal. 

DEFURMIDADES ORBITALES 
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Bn lo que respecta a las defor.::::;:i.ciones orbit:i.les pod~ 

mos encontrar; las siguientes: exoftalmus, hipertelorismo, 

estrabismo divergente,nista5~0, neuritis optica, y papiled2_ 

ma e incluso ;uede llegar a la cegue~a • 

.t3ert1:u.sen, observo que el eo~;, de los pacientes eón disost.Q. 

sis craneofacial mos~r~ban al~eraciones del nervio optico. 

Se na d::>ncrito 1uxac1on es¡ .. ontanea de .los g1ooos oculares. 

Tamoien se h~n ooscrvado, en ocasiones wesuioco~nea, ecto­

pia lel cristalino, co1obomoa del iris y corectopia • 

.Exoftalmus 

l;;e entiende por exoi'tal:r.us la ~rotrusion o proyeccicn 



anor~al del globo ocular. 

To.mbien'se conoca con el noEbre da prcptiosis. 

Etiologia.- Dentro de las causas que ~eternrinan esta enti 

dad clinica, podeIIrOs mencionar las siguientes: 

- Lesion que ocupo. la orbita o~ea, provocando un desplaz:.lm;h 

ento ocular. 

- ¡,;asa ocupa ti va de tejido que dr;isplaza el globo extraocu:.. 

lar. 

Relajacion de los efectos de la retraccion de los muscu­

las oculares y paralisis de ori5en plegica o traumatica. 

Aparente1::ente deEplaz::.miento hacia a·iel1.nte, pseudo exof­

talmus. 

Clasificacion 

:?ara fines :puramente clinicos :podremos clasificar al 

exoftalmus en: unilateral 
bilateral 
ecdocrina 
pulsatil 

Y por su ap~ricion la podelios clasificar en: 

Anatomopatolo~ia 

agud=. 
cronica 

Tomando en cuenta la funcion protectora de los parpa­

dos hacia el g.Lobo oculsr; cuando exis<;e el exoftalmus co!l 

comitante se presenta una ieficiencia en la oclusion del -­

parpalo que lleva consi~o a la producoion Je ulceraciones 



corneales y qu~mosis, qua traen coc~iEO las ~lt0r3ctoncs 

qculo~otoras y a lar30 ~l~zo la panoftolmia, coco puede 

ser el deficit de .La 8.gUdeza vicuo.l ,:¡13. co:n;.re9ion ·fol -­

nervio o.:_:;tico. 

Histo:patolo~ia 

Sxiste infiltrucion linfoci:;:11·ia con eJe::',a orbitario 

e hipertrofia de la musculatura ex~raoculdr. 

i:xploracion Física: Defic:'..t de la oclusion po.l::ebrul,aumeg 

tos de tonos oculares, alteraciones oculomotoras y disminR 

cien le la agudeza visual. 

Tratamiento 

.i!!sta encaminado a la causa iesencadenante, lo iopor­

tante es la descompresion ocular y recesicn con retractor • 

.l:iipertelorismo 
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kayor se~aracion encre los ojos por deformiiad craneal. 

Estrabismo Diverzente 

Se enttende ;:;or estrabisr:-.c a la :lesviacion de los mo­

vimientos de los ojos hacia afuera. 

~ambien recibe el nc~bre 1e exotopia. illsta entidad la 

podemos ver con ~ayer frecuencia en los ninos y es rnenos 

frecuente g_ue la exotrofia, tiene ung_ ter.:l.er.ci::i herP.ditaria 

del tipo a....utosomico dorr:inante. ~~ue trae con¡:igo :ioble vi-



sion (bi:.7.c:os). 

Clasificacion y ~tiolcgia 

La exotropia o el estr3bisco se clasifica de la sizuieg 

te mane:::-e.: l. no pu:::-alitic~ lcoticomitante) 

a. no aco~oJ~tive 

b. ucon:o:L1tiv3. 

c. mixt2 

2. rar~litica (no concomitante) 

3. lntermitente 

4. Constante 

A la exploracion fisica podemos encontrar a arnoos ojos 

en posicion normal ~: a la hora de provoc<:>rse canbios subitas 

de acomodacion de la vision, se presentara el estraoisno in­

terr:Jiter.te. 

ütro si¡::;no .:.ue pod.er:-.os :mcoutrar es el cierre del p3r­

pado no afectado cuando el paciente enfoca un objeto. ~ichas 

desviaciones en uno o en ambos ojos. 

Tratamiento; 31 tratamiento hubituul es la ciru5ia cor~ec­

tora de les muscules extraocule.res; Yª1 ·:.i.ue la 

patologia es la insercion anor~al de los muscu­

las ext:raoculares. 
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Nistagmo 

Son aquellos movilnien"tos anorm:ües re pe ti ti vos c.simetri 

cos de uno o ambos ojos, en alE;Una o en todas las posiciones 

de la mirada. Las cuales pueden ser: 

- J.;ovimientos pendula:::-es.- son los moYimientos ondulatorios 

de igual amplitud y direccinn. 

- Sacudidos .- son movimientos lentos en una direccion se-

guidos de movimiento~ rapidos ~l resrcsar a la ~csicion 

normal. 

Clasificacion:. ·· 

ler. Grado.- Solo so kresenta cuando los ojos se 1iri­

jen hacia el com~onente rapido. 

2Q • Grado.- Solo se presenta cuando los ios ojos estan 

en posic~on p:::-i~aria. 

3er. Grado.- Solo se presentan cuando los ojos se diri­

jen hacia el co~ponente lento. 

Je acuerdo al tipo de los movimientos ~u9do Der: 

horizontal 
vertical 
rotatoria 
oblicua 
circul3.r 
mixta 

'+7 
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i:atologiu.- Pucd·e ser je tipo fur.cicn~1l: 

l. Por posicion externa da 13 mir:.ldc 

2. For movlcientos O)tosineticos 

3. Por la estimul:Jcion de los cor!'.luctcs sc!:llcirculares 

4. For movi3ie~tos cecil3torios 

5. ror trastornos neuroloGicos 

6. ?or movicientos vestibul3rcs 

7. ~or ~cvimientos voluntarios o histe::-~cos. 

Tratamiento.- Vn enc3us~do, a 13 ~liminocicn 3 ia causa 1esen 

c:;d.en3.n te. 

Neu.ritis Optica 

Se entiende ~or neuritis optica al ~roe~~º inflamatorio 

del nervio optico. 

Su anatornopr¡tolcgia incluye la ¡:apili¡:;is y la neuritis 

retrobulbDr. 

Desde el punto de vista histopatoloGicc el proceso se -

inicia con inflamacion prog=esando con l~ i~~;neracion o Jes­

menializ:1cion del nervio or;tico, encor:.tr::,n..:.c cic::-osco¡:,ican;en­

te uns efusion J.e leucoci ~os, con macro f:1:;c·2. 

3tiolosia.- No tiene una ctiolosia precica, ~~ro se conoide­

ra alt~mente sospecho~a, la correl~cion.que exio­

te con 13. esclerosis multiple le tal forl:2o. q_ue --
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~odemos pens~r en lu esclerosis multi~le euanlo e[t~eos en 

un cuajro Je neu~itic o;tica. 

Otras etiologias puelen ser la nenrocifilis tarji~ y lu -­

atrofia optica, retrograla de la diabc~¿s mellitus. 

Cua·iro Clinico.- :.;u inicio es br11scc co:. 1)er:lida d.e l:.i ~~gud~ 

za visual, con dolor a los movimientos oeu­

lares encontrando escotoma de la vision cen 

tral. 

La evolucion tiende a la mejoria y de la 

remision en tres semanas en forma espanta-

nea. 

E.xpioracion l•'isica: Encont::-a::ios un reflejo pupilar disminui­

jo al az de la luz con tendencia con -­

tendencia a la miiriasis, fotofovia,es­

cotoma central y a la of~asmosco~ia hip~ 

remia po.pilB.r ccn edema de papil:::. y pue:ie 

haber he~orra3ia de las fibras nerviosa3. 

Tratamiento: Va a depender u la causu de5encadenance ~ara -

la mayoria de l&s veces tiene una remisicn es­

pontanea. ~e ha intento.do tratamiento a base 

de esteroides y ~.C.T.H. 



Fapiledema 

Ss un proceso no infl3matorio sino una conbestion 

de la p~pila optic~ que es oc~clonaia ~or el aumento de la 

presion intracraneal y esta ultima puade ser cauGada por: 

masas ocupativas intracraneales (como timores o abscesos);Ja 

hilrocefalia y la hipertens'on ~rterial Gic:emica naligna. 

ratologia.- 3xiste una obstruccion venosa retinaria en el 

sitio que emer~ue el nervio optico al espacio 

subaracnoideo que ~r~~ consigo edema de la reti­

na. 

Cua·"iro Clinico. - El paciente aqueja e oc o torna periferico y 

agu~eza visual norm~l. 

Exploracion Fisica.- ~xiste hiperemia de papila con borra­

miento de los bories pa~ilares, disten­

cion de las venas retinian3s ~ue trae-­

consigo perdida de la relacion arteria­

vena. 

1lusencia de la pulsacior.. je las venas 

centrales de la retina asi cc~o incap~ 

cidad de pulsacion a ia presion sob~e 

el globo ocular, con o sin exudados y 

hemorragias co~onasales. 

Diagnostico Diferencia.!..- Con la neuritis OJ_.: ·~ica y el pseudo 

papileden:a. 

50 



~ratamiento.- ~sta encaminajo a l~ di3mlnucion de la presion 

intracraneana de ac .. rnrJo a la causa desencadQ. 

nante. 

DEFOHMAClO.NES .F'ACIA.L~S 

Cara; Se observa caracteristicamente hipoplasia hcmifa­

ciul. Como manirestaciones rrecuenc~s caoe citar 

pro~natismo maxilar relativo con c~ida del laoio 

inferior y labio superior corto. ~a nariz puede 

presentar aspecto de pico ~e loro, frecuentemente 

presentan desviacicn del septun nasal y senos -­

nasa.Les pequenos. 

Hipoplasia Hemifacial 

Prognatismo 

Desarrollo incompleto de la mitad de la cara. 

Crecimiento o proyeccion notable de la mandibula. 

Su tracamiento es quirur61co. 

Oidos: En algunos casos se ha descrito atresia oilate­

ral ~el meato auditivo. Aproxi~ada~ente a un -

tercio de los pacientes afe8tos del sindrome de 

e:::-cuzon _t)reseni;an _perdida auditiva, princip3..Lmen 

te de t1~;o con:iuctivo, el loi.Julo je la oreja su-
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ele ser ~as grande de le norcal. 

Atresia. bilateral :iel L:eato a.u::lit~.vo.- lmi1erforucicn de la 

apertura r.ormal 1e lo~ c0niuctos auditivos 

SISTDM.A NS3VIOSO Ci'.:NTRAL 

.:i:n algunoz casos puede cbservarse aumen1;0 de la presion 

intracr;;.r.eal y trastorno neurolo¡;ico como defici.encia mental, 

e~ilepsia e hidrocefalia. 

Epilepsia.- La epilepsia es un sinirome del cual se encuentran 

delineaios dos conceptos, la crisis cpileptica que 

es la expresion clínica de la hipcrnc1;ividad o 

descarga parosistic2 de las celul~s neuron3les. 

Y la e2ile¿sia propia~e~~e dicha que son l8c cri­

sis de movímicn'~os anormales •.¿ue tien:len 3. repe­

tirse cronicamente. 

Clasificacion.- Podemos cla3ificarla desde el punto de visea 

ana~omopstolog1co y electroencefalografica 

como S1Gue: 

l. Crisis General1zeias.- Alteraciones en la conciencia 

con desc::ir5~s veg;et:~tivas en .forma e;1oba1. 

Las cual.es puei~n ser: biJ.aterrücs, simetrlcas, y 

sin ccoponente focal. 
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2. Crisic Parciales.- Alteraciones neurolo~icas limita-

das a un hemisferio. 

3. Crisis sin Ulasificar 

Cuadro Clinico.- .ól cua:lro clinico se hace de acuerdo a los 

ant~cedentes familiares, a la informa~ion 

del paciente e del acompanan~e. 

El cuadro sintomatico va a depender del ti­

po de clasificacion de la epilepsia. Pero 

por lo regular son movil!lientos anorma.les 

e inconcientes e incqntrolablcs. 

Diagnostico.- Se hace en base al cuadro clinico, el electro 

encefalo~rama, radiodiagnostico, estudio de -­

fondo de ojo, arteriografias, y estuiio de li­

quido cefalorraquideo. 

Tratamiento.- Puede ser sintonatico del cual el objetivo es 

licitar la frecuencia de la crisis y obtener 

una recuperacion psicoafectiva del paciente. 

Tratamiento ::le la Orisis ZpilÓptica; I.ic::Iiante r::e".licamentos 

como los sedantes msyores, sedantes menores y 

los antiepilepticos corno son: b~rbituricos, 

diaze~oxicos,pirim~don~,dentoin~tos,y otros. 

l'ratamiento .,uirur3ico: Cuando la causa lesenc;;.d.enante así 

lo requiera. 
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!!id::::ocefalia 

Se entien:ie por hiirocei':.ilia al a;.u::ento volumetr_i 

co d.el li.;.uido cE:fe.lorra~uLi~o en la .;:3vi:la:i crane:il, con-­

aumento de la tension dentro de la cavidad craaecna. 

Clasificacion.- pue~e ser ie tipo concenito y de tipo al~ui­

rido 

3tio~atogenia.- l. ¿tresia o Zsteno~is Jel ccnlucto Jel Si! 

vio. 

2. Glosis del acueducto (post infeccion pe­

rinatal). 

3. Malfori:.aciones Cong,~ni tas "Sindrome de 

Crouzon" j' "l.rnald Chiari". 

4. ú.genesia ,iel o.cuje:!'.'o de 1,!a3end.i y .Luslm 

5. Hemorragias. 

8uairo Clinico .- ~n el neonsto hay un crecomiento desmesu­

rado de la cabe7.a y las suturas se encuen­

tran se~ar~:ias, existe aumento ie 12 tur­

gensig venosa, exoft1.l.lmus, si¡:;no del sol 

poniente (b~illo ~n el cr~n~o); dentro ie 

los cignos ccu~olo2icos ·encontr~moc: 

atrofia optica, sordera, epilepsia y signos 

c~rebelosos (nist3gmos) 

Cuadro C!:l.nico en la ler. infancia.- DepenJera del cuadro 

clinico y las causas primordiales son: infeccios~, tr3umat_i 

cas y las r;reviamente mencionadas. 
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Diagnostico.- ~e hace meiionte un estujio clínico en el -­

cual ncs dura d~tos de craneo hipertensivo 

pa;>iledema y tras torr;os neurolc'c;icos; ademas 

de estudios de laborJborio y gabinete, come 

la transilu~inacion,radiodiagnostico, funcion 

aracnoidea, angiocrufia y otros. 

Tratamiento.- .ñlede ser quirúrgico, mediante la aplicacion 

de va1vu1as de Shurt o derivaciones ·~xtra­

craneales que pueden ser: ventrículos ..;ieri t.Q 

neales, o ventrículos atriales. 

Y a base de anti-inflamatorios, hornonales, 

y osmóticos. 

Pronostico. - El pronóstico es ::nalo ya que el 50;:, de los pa­

cientes mueren, y e! 40% con retraso mental, 

y solo el 10% son casi normales. 

Se ha descrito también ac.(Ju11ósis a nivel d.e los co­

dos y subluxacion de la cabeza i~l radie, tambien se obser­

van dermatcg1i:·cs ;:my marcddos, ensanchnii:iento d·3 la !"osa 

hipo f1sutr1 a. 

;~_pinamien"to de los dJ.entes sul'.:>riore;:, debido a q_ue 



el arce dent:.i::-1c tll'r.e forr::~:!. él"> ''V" -::· la ::nloclu?i.on Ll•?l 

ti..pc 111 y un p:-o:=.:;n::.ticmo m::rn:libular rel::.tivo. :n :;al.::1-

d3r pueje ser estrecho y ojiv21. 

I·:e1lin y o tres autore::: han lc.scri to uvul" bif::.ja; lu i?::_:Jl3.!! 

tacion de loi:: jicntes :'u ele ser i rr•;:.:;uJ.gr con ampl.! oc es­

racJ os interdent3rio:::, hecien1o lientec 3~;J.ia~~nte espa­

ci3dos y 1e forma canica i/o le cl~Vi~~. 

~n ocaciones se ha observaio oli5ciontia, y macrodontia • 

.DIAGNOS~ICO DIF.3RE1~CIAL 

~a disostosis craneof~cial debe dist~nc;u~rse de la crª 

neosinostosis simple, Sindrome de Apert·, Sin::lrcme de Pfei-

1·1·er, y Sindrome de Saethre Cho'tzen. 

A diferencia con el Gind.r.ome de .ii.1Jert, ra:!ica en qne estP. 

sindrome se caracteriza por la pres¿ncia de alter8cion2s en 

J.;:i r::ano tales col!lo: Sind,;ctilia, Polidactilia, ClincJ3.ctilia.. 

:i!:l Sindrome de Franceschetti uso e.L termino de seu:lo-Grouzon 

para designar aquellos casos ~ue simulan 13 disoctocis cru­

neofacial, pero :;,ue no presentan procnaticrco n::ixil:~r relat;h 

vo, nariz en picc le loro, es~r~bicmo o c~a~icion fa~¡li~r. 

c!:sta distincioc ~ste '.ie~;provicta Je sj.gn.:.f:~:i:l.o, ya 1ue es­

tas manifestaciones no son cbliGstorias ; Li~gun:i es ecenci­

al para es~ublecer el 1iugnoctico de disos~osic crnneof~cial. 

Estos cacee son, se~un ejamplcs del Ein~rc~e le Saethre-

Chotzen. 
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ie Sinirowe de Cr~u~on. 



T.3..'..T!.t.!l ~NTO 

~l trat2rnicnto de la sinostoE1s cra~J~l frD~aturu -

ccnsiste extirp:u;lo hueso :le la suturo cr.::i.r:.:al :r r:;cut•rieg 

do les 0spa(!ios con ;.;oli·;tiloi:o o cual:;_uier r.t1'0 rnat•:!rinJ. 

que r.os i~pida el cierre de las suturas. 3stc es convenien 

te e:::_::•leErlo en les primores meses Je vid~, io::idier:do :.iE.i 

01 cierre de las sutures ~or le menos nas:a ios ~res anos, 

~'ª ..;;.ue lK1ra entonces ce· h:::t desarro.i.ladc en un t;o;·~ el cerebro. 

fodas las ílemas nlterqciones cr~neofaci~lec u defor­

midgdec seran tratadas como fueron ·iesglo~andose anterior­

mente cada una de ellas. 



Cü.NC.LUSio.NES 

~1 crecimiento y el progreso del desarrollo varian cog 

sileraDlemente durante las dos principales etapas del ser-­

humano: prenatal y ~ost~atal. 

Sl periodo emllrionario consti tuyc la cta':;::·a rno.s crítica 

del desarrollo, ya que durante su transcurso EC produce un 

creci~iento y deformaci.ones rápidas de todos los Ór~anos y 

sistemas principales del cuerpo y la mayor parte de sus CQ 

racteristicas de la for~a externa, por 10 tanto, la exposi 

ciÓn del. embrión o teratógenos pue:ien producir maJ.1'croaci­

ones congénitas de tipo principal. 
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El esqueleto de l.a cara y ·oóved:i craneana crecen a rii 

mos diferentes. Las estructuras del cráneo se ajustan al -­

cuadro de crecimiento neural, y las estructuras ~e la cara 

se asemejan al crecimiento general del cuerpo. 

La deformidad craneal en el sindrome de Crouzon depeg 

de del orden y rapidez de progresion de la participacion-­

de las suturas. 

Bertelsen empleando mediciones craneal.es detal.ladas en 

15 pacientes, llego a l.a conclusion que no existía una cal,2 

ta característica en la disostosis craneofaciaJ.. ~or consi­

gul.lente, la. variaOiiidad de expresion caracteriza ei trastorno. 
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