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PRCLOGC

bs de gran interés para mi, poder elaborar ssta tésis
con el tema de "Sirdropme ie Crouzéﬁ“ (Disostosis Craneofacial)
para asl poder orientar ai Cirujano Dentista a corocer una de
tantas anomalias crameofacidles, ya que con la expansién de-~
los ccaocimientos y técmicas particulares de cada unz de las
ramas de la Odoutologia;se ha llegado en los Qlvimos veinte -

aflos a la especialiracidn individual de las mismas.

Muchas veces resulta maberialmente imposible gue el den
tista de préctica geueral, este al corriente de las dltimas
tendencias y de los nueves procedinicentos o mecanicas de cada

una de ias esrecilalidades.

Sin embargo el odoutéiogo de practica general es guien.
debe recibir y eorientar los problemas de sus pacientes y pro

curar resclverlos.

Ha tener un criterio amplio, claro y concisc sobre el-—~
diagndstico y plan de trasamiento, de nanera que pueda esta-
blscer cuando esta en sus manos la resolucion de las euntida-

R - . - .
des clinicas y cuando es tecesario recurrir s los especialig

tas.

Cou el presente trabajo se preotende lograr un campo Am-
plio a la rama de ia Udontologia gque finca sus baszs en el

extenso e interesante panel jue puede desarrollar el Cirujano



Dentista en la Cirugia Oral y Max2lo Facinl y en ol satis-~

factorio resulsado que"se obtiene cuando se es capaz de recha
bilitar a una 0 a varias personas con maliormacicnes craneo-
facidles logrando que se integren a la vida cosidiana, al d2

sarrollar sus funciones 1e manera normal.

la partigipacién activa del Cirujano Dentista en general
en las ramas de la Uirugia Ural, liaxilo Facial y Cdontopedia
tria guiara a este a un camino mas amplio y fértil de las —-~
especialidades de la Odontologia y lo precdigara de conccimien
tos mas firmes y que se canalizaran en un resultado positivo

para los pacientes.

La importancia que reviste la rehabilitacidn integral--
conmo una actividad de quienes proporcionamos servicios en be
neticio de l2 salud tiene que ser cada dia mayor. isto, se~-
explica por la disporibilidad cada dia mas amplia de los re-
cursos quirurgicos aplicables,a la rehabilitacidn de las al-

. / 3 > .
teraciones congenitas o hereditarias.

Con todo lo antericrmente mencionado, se observara gque
el principal objetivo de 2staz decisidn se basa en demostrar
la gran organizacién interdiciplinaria que se requiere para
llevar a cabo el tratzmiento y rehabilitacion de las malfor-
naciones cransofaciales, comc en este caso el Sindrome de --

Crouzon.



Una organizacion tal, que se necesita de la coopcracién-—
profesional y entendimiento plenoc entre los distinbos especial
istas de importantes ramas de la medicinz, y la Udontologia,
tales como: Fonidtra,Urtodoncista,Cirujano waxilofacial,liruja
no Dentista General, el Psicéiogo y Personal Auxiliar; para —-

lograr una rehabilitacion totai y plena del paciente.



INTRODUCCLION

Motivo. wuilere hacer notar que la priuncipal intencidn jue tuve
2l iniciar esta tésis, fue la de poder elaborar un nrograma --
para la mejor ceomprensicn de la Sindromelogia en la rehabilita

cion de los pacientes; que la precentaran.

Ya que la mayoria de los Udontologos egresedas de la ——--

lav]

g.N.5.P IZ75CALA 3 sabemos muy pocc €1 no es que nala acerca--
de la Sindromologfa, tal vez debido a que pocas ccasiones topa
mos ccn este tipo de pacientes, o porque no le hemos dado Jla

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

tfrecuencia por el Estomatdlogo.

Causa. la causa en la elaboracion de esta tdeis, es como man
cicne anteriormente es Lta de orientar a mis colegas los Uiru-
janos Dentistas a tener un panorama mas arplio en la Odontolo~-
gia y poder asi,ayudar y orientar ya que es nuestro ovjetivo--
principel, a nuestros racientes con algﬁn tipo de sindrome Gue

se nos pudieran precentar en nuestra vida profesional.

Finatidod. La finalidad es dar a conocer los aspectos relevan
tes del Sindrome de Crcuzon ¥ que sirva de base a los Cdionto-
logos (y no solo a elios, sino a todos agquellos jue se pudiex

ran interesar en el tema).

Ne se trata de una investigacion original ni se pretende



tal finalidad; se ha anrovechado para esta compilacion, la li

teratura mas reciente.

La American Dental Association, ha aceptado la definicidn
de su campo de accidn del modo siguiente:"EY diagnéstico,el -
tratamiento quir&fgico y complementario de las enfermedades,le
siones defectos y estructuras asociadas, estan dentro de los 13
mites de las calificaciones y conocimientos profesionales de ca

da Udontdlogo.



H1STORIA.

uste sindrome fue descritc por Crouzon en 1912,
La afeccidn presenta claramente una transoision dominante —-
autosénica; por parte de vérios autores se han descrito impre
sionantes darboles genealdgicos, por lo general zfecta a Loda

la familia y su peunetrancia a sido completa.

Sin embargo por parte de Cruzon, se describio aparente-

mente una penetrancia ihcompleta.

La posibilidad de una forma recesiva ausosomica del Sin~
drome de Crouzon fue descrita por primera. vez por Cross y --

Optiz,.

Se han observado casos tambien gue representan mutacion
es recientes y que alcanzan casi hasta un tercio de los --

casos.

. . ’ /.
Debe estudiarse un gran numero de cascos esporadicos para
~deterainar si el gumento de la edad raterna en el momento de
s N . s o . -
la concepcion es un factor significativo enla produccion de

mutaciones recient:zs.

Aunque tambien se puedeun dar casos esporadicos sin predis

posicion hereditaria.



SliJR0MCLOGIL:

La Sindromolozia es una especinlidad mal entendida que --
contribuye a la comprension de la biologia craneofaci-l en ge-

neral y al estudio de las anomalfias craneofaciales.

Zn un sentido mas amplio, ta sindromologis se entiende--
como un canpo de esfuerzo extremadamente amplio y diverso que

abarca casi todos los aspectos de la medicina.

La palabra sindrome deriva del griego & literalmente sig~
nifica "cosas que unen". El término se utiliza de distintas _»
formas, y aun no se ha descrito una historia definitiva de la
palabrg y sus usos. FPara nuz2stros ovjetivos tomgremos la defi
nicidén de SINIROLE que hizo Cohen en 1977: "dos o mas anormali

dades en el mismo individuo".

Aproximadamente el L% de todos los infantes recien naci-
dos tienen anomalias mﬁltiples o sindromes. De estos, se puede
diagnosticar solo el 40/ como un sindrome especifico o reconoci
do. Z1 otro 60% reprcsenta entidades desconocidas que necesitan

ser delineadas.

Cusndo un sindrome desconocido llega 2 ser delineaio, se -
descubre su espectro fenotipico, su historia y su riesgo de re-
peticion, permitiendc un mejor cuidado del paciente y un mejor

consejo para la familia.

- . . 4 '3 ) Iy
Bl proceso de la delineacion de sindromes ayuda tambien en

I3 4 - 3 s 3
el estudio de la patogenesis, al separar las anomalias biologi-



cas significa%tivas.

PROCAESO DS LA DBLINSACICN D3 SINDXOL IS

A2

SIHDRCKS DI GENESIS DACCORLSIDO

in este tipo de sindrome, la causa nc es conocida.
Sindrome con una tendencia provisicralmente dnica.

bn este tipo de sindrome se observan dos o mas ano-
malias en el mlesmo paciente, tanto gue el mddico no
reconoce la tendencia geuneral de los detftectos por su
propia experiencia,

Sindrome con una éendencia récurrente (repetitiva).

Se puede definir un sindrome ccun una tendencia recu
rrente en 3os o mas pacientes que unc son de la misma
familia. las mismas anormalidades en dos o mas pae.
cientes sugieren (pero nc compruebanjque 1la patogéﬁesis
en ambos casos puede ser la misma. in la etapa de ten
dencias recurrentes de la delineacidn de sindromes, la
etiologia es desconocida. Un general, la validez de--
un sindrome con tendencia recurrente aumenta si hay -~
anormalidades en la condicion y hay mas pacientes que

tienen el sindrome.

S1NDRCHE DE GINBSLS CORGCIDC
Se puede definir este sindrome como dos o mas anorma-

i1idades relacionadas de un modo casual en base a: la



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

diferentes familias); un defecto cromogsomal; un defecto cspe

cifico en una enzima o una prote{na estructural o un terato-

geno o factor ambiental.

B.1

Sindrowe pedipgree (genéalogia).

Bl término pedigree se refiere a un ggnésis cono
cido en base a la evidencia pedigree unicamente;
el defecto bdsico sigue siendo indefinido aunque
se sabe que la condicion represeuta una eunfermedad
monogénica; ejemplo, el sindrome autosomal leckel,
caracterizado por encetfalocele, poiidactilia, rino

nes poliquisticos y otras anomalias.

Sindrome Cromosomal. i

Se define citogenicaménte como el sindrome triso-
mia 1%3. IBsta condicion se caracteriza »or holo-
procsnfalia,microftalmia,defectos de pericraneo -
posterior, hemangiomas de la tremnte, aberturas org

faciales,polidactilia,unas hiperconvexas,defectos

cardiacos y muchas anormalidades mas.

_Sindrome coun detecto Bioquimico.

Bs un sindrome con defecto bioyuimico,los defectos

enzimaticos especificos se conocen en sindromes rg
. - ’ . ., .

cesivos. Kl termino tambien incluye los defectos

especificos en proteinas estructurales cuando estos



se llegan a conocer en algunas de las entermedades dominantes.

B.4 Sindrome inducido ror el amoiente.

Un sindrome teratogénico se define en términos del
teratégeno causativo o del factor ambiental. Los
intantes nacidos de madres que son alcohdlicas crg
nicas durante el embarazo, tienen mayor riesgo de
presentar una deficiencia de crecimiento, de origen
prenatal y persiste em la vida postnatal, microcefa
lia, deficiencia mental, aberturas palpebrales an-
gostas, hipoplasia del maxilar leve, nariz corta,~--

malformaciones cardiacas y.otrus anomalias.

DELINYACION DE SINDROMIS.

Cuando un sindrome desconocido llega a ser delinesado, su
aspecto fenotipico, su historia nasural y su riesgo de recu-
rencia se reconocen, permitiendo un mejor cuidadc del padieg
te y un mejor counsejo para la familia. . Si se conoce su aspegc
to fenotipico, el médico cifnico puede ouscar los defectos s0s
pechosos que no sean aparentes inmediatamente. La delineacion

de sindromes estimula el buen cuidadc lel paciente.



SNARALIDADES DI La GANSTLCA CLINICA.

El propésito de la genstica humana en Cdontologia tiene
gran influencia dentro de las malformuaciones congénitas en el
crecimiento y desarrollo crsneofacial, ya que =2stas son dg =--
etiologia muy variada; por lo que se.debe tener los conoci-
mientos bé51cqs para poder dar un diagnéstlco'correcto y lie
var a cabo el plan de tratamiento de acuerdo con Loz cambios
gue sufriera el nino, ségun los distintes periodos de desa-

rrollo; temieudo asi un prondstico favorable.

Los teérminos de crecimiento y desarrollo se utilizan
para indicar una serie de cambios en los que se refiere a --—
4 =
volumen, forma y peso gue sufre el organismo, desde la decun

dacion hasta la edad adulta.

Zn forma simple se dice que el crecimiento, es el au-~
mento de tamafio y volumen celular, talle y pesc de los teji

dos que forman el orgeanismo.

Y el desarrollo es la diferencizcion de los componen-
tes del organismo y gue counduce a la madurez de las diferen

tes funciones.

2 z 2
Las malformaciones congenitas son anomalias estructu-
s s . s 7z .
rales presentes en el nacimiento, pudiendo ser microscopicas
o macrosedricas ya sea dentro o eu la superficie del orzanisg

mo.
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Se ha visto gue estas anomulias estructurales son agentes
causales de enfermadades severas que en muchasz ocecion2s son

mortales devtro de la infancia.

ETIOLCGLA DE LAS EALFORMACLONES CONGENLTAS

Yor lo general se dividen en:
A.- Factores Ambientales.
B.- Factores Geneticos.
Algunas veces no es posible separar estos factores, ya
que muchas de estas amomnlias son producidas por la interesc-—

cién coordinada de manera précisa de amoos grupos.
FACTORES AMBIENTALSS.

zunque el embiPidn se encuentra protegido deutro del -
tero 2xisten ciertos ageuntes ambientiles que causan maltorma-
ciones congéﬁitas.

A continuacidén se mencionan algunos agentes teracogéhi-

cos quimicos y aigunos de tipo infeccioso, y genético.
AGENTES TERATUGENLICOS JUINMICOS
A.- sAgentes And:ogénicos: La administracién de proges

. < /. .
tinas sinteticas para la preveuncion del aborto, a

producido una masculinizacion en &l feto.

B.- Antibicticos: La terapia a vase de tetraciclinas

durante el segundo y tercer trimestre del embara-



z0, puzde causar defectos dentales menores como:
decoloracidn de los dientes de primera dentici-

6n tanto comc de serurda denticidn.

La penicilinz en cambio no es nociva para el en

briéa. ‘

Agentes intivumorales: Los agentes guimicos inhi
bidores de los tumores han probado ser altumente
teratégenos. La aminotercpia es un agente muy

potente que puede inducir a maltformaciounes ccngé

nitas mayores.

Talidomidas: Se ha comprobado yue esta droga es
un potente terétégeno, ya que en los estulios gue
se han hecho en mujeres, a las cuales se les 2dmi
nistro talidomidas al comienzo de la gestacién -
causando los Jefectos siguientes a los ninos:
falta o deformidad macroscépica de Los huesod lazr

s . . .
gos, atresia intestinal y anomalias cardiacas.

Hormonas: TFrogestina, a menudo se emplea duran-
te la gestacion para impedir el aborto, pero se
han. presentudc casos de malformaciones ocacionan
do masculinizacion de los genitales en embriones
femeninos, es decir; gue se produce un aumento -~
de volumen del clitoris con fusicn de los plie-
gues labiocrotales, se han experimentado en ratas

P e .
prenadas s2dministrando progestina.



Y

Cortisona.- bn ratas en prenas ce COLProvo que la
. L . .
aplicacion de cortisora provoczva paladar hendido,

pero en el ser nurunc no se aczuto ,ue la cortiso

na s2a cauca ambiental.

Anticuerpos: fle cstudian recanismcs teratogénicos
posibles, el suero de varias mujeres gue dieron a
luz a ninos,poseian anticuerpcs antitiroides y un
factor tirotéxico, surguiendo una relaciocn casual
entre el critinismo y la autoinmunizacion maserna
cogtra tejidos de la tirciies. aApoyan a estudios
recientes en los cuales los animales prefiados se
inmunizaron con extrato de'riﬁon ¥y pblaceunta re-~
sultando: los neonatos presentaron un gran ndmero
de malformaciones congénitas, pero queda por iaves
tigar los mecaunismos por los gue pasan para gue <-—
los anticuerpos atraviesen la piscenta, como llegar
a la circulacion fetal y la reaccidn que hay envre

Vs
antfgeno-antlcuerpo Jeutro del emorion.

Marihusna y LSD: Zxisten puntos de vista conflic
tivos con respecto a estas drogas en el desarrolio
embrionario.

Existe una evidencia que suguiere que el LED puede
ser teratogénico cuando es :ngerido durante la é-
tapa temprana del embarazo, ya que se han regorta

do casos acerca de las maltormaciones eon los miem
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bros 7y ancrmaliiades iel sigtema nervioeso cen-
tral. l'ero tumbien a hcetido casos le m:lformas
cicnes de los miemuvros, zn recien nacidos por

rmaires adictas a lz marihuwna.

AGINTIES INFECCICSOS

Deuntro de estos agentes infecciosos que pueden causar
malforrcaciones congenitas Senemos a los siguientes microor-

ganisnos:

A.~- Rubeola: La triada usual de tas malfcrmaciones
es:

. : . 4 .
l. Lalforraciones Uculares (Cataratas y Licrof-

t

almias). o

n
b2

alformaciones del cido insverno (Sordera Gon

génita bor dessruccion del organo de Corsi).
3. lkialformaciones Cardiécas (iersistencia del

conductc arterioso y defectos de los tabigues
inter-auriculares e inter-ventriculares),

%1 virus puede causar alzunas anomalias cerevrales y retrasc

nental; hace poco se descuvrio reSardo del crecimisnto in-

trauterino, losiones miocdrdicas y ancmalias vzsculures,

fntre mas temprano aparezca la infeccidn de la ruvedla cn

el embarazo, mayor sera el dano en el embrion malformaio.

Las malformaciones dependen de la etépa de desarrollo en --

< / / .
gue se encuentre el embrion, las catarstas se presantan si



1l

se eucueniran el proiucto 2n la sexta sewrana; la sordera se
)
provecara en la novena seranaj;los Jefectos carditcos 2un la
. /
guinta y decima semz2na .

Las mulformacicnes pueden resultzr de infecciones du-
raute el sacundo y tarcer trimesire, p:rc usualmente, son ~=
4 . . - . .
defectos funcionales del sistema nervicso central y lel oido

las que se derivan de dichag infeccionss.

B.~ Citomegalovirus: Las consecuencias de esta infec—
cion son: microcefalia, calcificzciones cersorales,
ceguera, La enfermsdad se identifica unicamente
por necropsfa,en el diagnd%tico_se prasentan celu-
las aumentadas de vollmsu en los nlclsos con cuer-
pos gigantes de incluslén, a menudo es mortal cuan
do afecta al embridn o feto; ¥y si sobrevive la ——-
meninoencefalitis destructiva puede causar retraso
mental grave. No se conocen las diferencias entre
la infeccion temprana y tardia aunque pasa inadver

tida durante el embzrazo.

C.- Influenzia Asiatica: ©1 posiole efecto teratdgeno
de este virus es contradictorio en alsunos inves-
tizadores, ya qQue unos opinan gue nc hay relacion
y ctros cue la frecuencia d= anencefalias es mayor
en descendientes de la gestacién gue en la poola-
cion testigo, pero se ha .deducido gue la anencefa~

lia ocurre de vez en cuando por el resultzdo de -~



infeccidén materna con este virus.

D. 8i{filis: Causa det:ctzda de malformiciones pero

carece de fundacentos, pues se comprcbd gue con
forze se disminuia la frecuencia de padecinien~
tos, tambien disminuian las malformaciones congd
nitas y per consiguiente la relacion Jue existe
entre €stas. Lo gue se ha comprobado =s que la
sifilis puede causar sorlera y retraso mental -

‘.
cougenito.

Radiacidn: Las radiaciones ionizantes son po-—
tentes teratégenos; el tratamiento en madres --
embarazadas durante el periocdo susceptible de
desarrollo con dfsis prolongadas de Rayos Hoet-
gen y de radlo, pueden ser causantes de:
1.-Defectos Craneales

2.-Microcefalia

3.~-ispina Bifida

4,~-Paladar Hendido

'5.-Deféctos de las sxtremidades

b.-Retraso fiental



MALXORUACLCN IS CAULADAS PCX FACLIGHAS GLNITLOCS.

Las anormalidddes congénitas estan presentes en uno de

cada doscientos nacimientos, estandc sujetes a otro tipo de

cambiogi

Zste tipo de malformaciones pueden ser de origen:

’,
flumericas

Astructurales

ANCRMALLIDADIS NURZRICLS DI LCS CROKCSONAS

Lo~ lloncsomia: Se presenta por la ausencia de un cro-

mosouma sexugl, alrrededor del 97 de euwbriones mug
ren y el %% restante presenﬁan caracteristicas del
sf{ndrome de Turner o Disgenesia Ovarica. FPor lo--
general mueren los embriones fal%os de un autosona
o un cromésoma, por lo que la mcucsomia de un auto
soma es dificil de encontrar em una persona Con--—-

vida.

Trisomia: s un desorden sn el cual en lugar de--
encontrarse el par usual de cromosomas se rresen-

tan tres cromosomas de lo jue resulta una celula--
gerninal de 24 cromosomas en vez de 23, y si es «-
envuelta en etapas posteriores esta celula, s cre
ado un cigoto de 47 cromosomas.

1. Trisomia de los auto-scmas : Is una alteracién

en la gue se prescuntan 3 cromosomas numero 2l.
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Se encuentra asociada con tres sindroﬁes, si-
endo el mas importinte el Sindrcme de Down,—-
y mencs comunes la trisoncmia 18, 15 »r 13.

La triscmia sutosdmica se presenta éon miyor

frecuencia ci la edzd de la madre es avanzada,

solo en el caso de srisonomia 21 en maedres me
nores de 25 ailos. Je cada 2000 rnacimizntos sg
lo se cbserva un cas¢, y en mair=zs mayores de

40 afios se presentan un caso de 100 nacimieh%

tos.

2. Trisomia de Cromosonus Sexuales: iIsta ano-
malia se detecta en la adolescenicia o en -
la edad =2dulta, dado que no se encuesntran
carzcteristicas fisicas determinantes en la
edad temprzna. Fara la detencidn de la tri
semia son indispensables los pabrones de --
cromatina sexual, ya que se observan dos -~
mesas de cromatina sexual en embras "IXi"

y células de macho "IXY" los cuales son =-
positivos a la cromatina.

C.~ Tetrasomia y Fentascmfa: Las personas que--
presentan esta snomalia mientras mayor sea el
ndnaro de cromoscmas X, mayor sera la severi-
dad, tanto en retraso mental como en unomali-

as fisicas. Uereralmente presentan de 5 a 6



cromesonas sexuales.
ANUMALIAS E5TRUCTURALC DE LOS CROKOGCMAS

detas anomalise son causadas por factorss ambientales
como: radia016nes, drogas, virus, etc., la ancmalia Adepende-
ra de lo que suceda ccn las piezas desprendidas de los cro-
rosomas. Bstos factores han siio ya menclounados anteriormep

te.

15
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FACTOR3IS HERIDITARICS

il desarrolio de un nuevo ser se inicia en el momento
A S ’ ~
de la union de los gametos masculinos y femeninos portaiores
. . 7 [ - P .
de la informacion genetica para llegar a ser un individuo si

milar a

5]

zus progenitores.

. i S . .
Zeta luformacion, conccida ccmo factores hereditarios
puede tener ciertas diferencias individuales y en ocaciones

Y s I3 4
ser alteradas por las ccndiciones ambientales.

Zn el nucleo celulsr se ercuentran los elementos trans-~
- . . !, .
misores de la informacion genatica; estecs reciben el nombre

Vd
de cromosonzs.

in las células humanzes son 4b cromoé&mas que, asrupados
en pares, presentan caracteristicas propias que los diferenci
an de los de mas en tamaho, forma y posicién. ‘De estos 46
cromosomas, los dos ultimos bueden ser pares & impares {(cro-
mosomas sexuales); cuando son pares deberminan el sexo feme—
nino y se les llama cromosoma "X". En caso de ser impares,
corresponde ail sexo masculino, uno es meror que el otro, y--—

14
reciben el nombre de cromcsomas "XYV

De lo ‘anterior podenos concluir que el sexo femenino
7/ : .
tiene 23 pares de cromosomas y en el masculino sciro 22 pares,

4 0
nmas dos cromosomis impares.

, .
Se llama autosoma a los 22 pares comunces a ambos SExos

y heterosomas a los cromosdmas sexuales, encarguados de la~-






. . ’, . ’
informacion genetice relativa a lcs caracteres sexuulss.

. . . / . . .
La informacion genetica prepiamente dicha se encuentra
/ " ’
en lo que se ha llamado genes. Hstos genes estan compuscshtos
/ /. . . . .
sor acidos nucléicos (ADN y ARN) combinados a una proteina,

L . k3 /
qQue se encuentran distribuidos a lo largo de los cromosomas.

Por lo tanto un géne puede ser definido simplemente
como un segmento especifice de deido desoxirribonucldico--
que conviene informacién para la prolucciéﬁ de una proteina
funcional. Cada cromoséma esta comguesto literaimente de

) ’
miles de genes.
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CRECIMIZNTC ¥ IJUZLXWCLIC SEL AANIRICL DULANC

SMBRIOLUG1A  CLINICA KAXILO FACIAL

Bl desarrollo prenatal del cuerpo bumzno puede
ger dividido en tres periddos principales desde la fecun-

dacidn hasta el nacimieuto:

a) ¥eriodo de Formacion de Huevo .~ Desde la fecundaci
on hasta el catorcedvo dia, el huevo fertilizado se
adhiere a la pared uterina y se forman las membranas
fetdles spareciendo tres capas de células germinati

vas.

b) Feriodo Zmbriondrioc.~ Desde el catorceévo dia has~
ta finales de la octava semana, es el mss importan-
te, porgue en este periéio se forman todes los sis~
temas orgénicos 7 el embrién adguiere bdsicamente

las formas que permaneceran en el periodo pestpatal.

é) Fericdo Fetal.- Abarca desde finales de la octava
semana, hasta el nacimienbto (280 dias). IZn este --
pgriodo hay un répido crecimiento de los o§@auos ¥
tejidos que ce diferencian durante la etapa emorio-

naria.



Mérula Cigoto
Segmentacién

H“g;' _
Policulos en"3§>

Se inicia la desarrollo
lmplantacién

Foliculo
maduro

Locito secun
dzrio.

v . . 4 .
Resumen esguematico del cicle ovarico, fecun-
P 4 .
dacion y desarrollc durante la primera sema-
5

x
. Ve
na. Los numeros indican los dias
. .7
a la fecundacion.

siguientes
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EMBRIOLOGIA CLINICA mAX1LO FACLAL 4 FORIZACION DE HUEVO.

%1 proceso de desarrcllo se inicia con la fecundacicn

del ovulo, que ocurre eun la siguiente forma:

a) 31 espermatozoide atraviesa La.corcna radiante del
s
ovulo.

b) Atraviesa Lz zona peldcida del dvulo.

c) Se uneu las membranas plasméticus de ambas celulas
asi como laz superficie del occito y la cabeza del
espermatozoide.

d) Avarece la reaccion zonal al contacto del cocito
con el espermatozoo.

e) Se forma el pronucleo femenind y el prondcleo mas-
culino.

f) Ambos pronﬁcieos se acercan mutuamente por el cen-
tro, se unen mezclando los cromosomas maternos y

paternos, todo esto en el centro del oocito.

Conforme el cigoso viaja atraves de la trompa de Falo-
' ’
pio, durante la primer semana de desarrollo, experimenta ra-

/
pidas mitosis que reciben el nombre de segmentacion.

Los biastémerOS, es decir, las dos células hijas a =--—
las gue da lugar el cigoto después de la fecundacién, apa-—
recen aproximadcmaunte 30 horas despues de esta. A partir
de este momento se Jdividen en forma rébida hasta formar blog

, - > -
tomeros sucesivamente menores cuando se han formado aproxi-
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¢ : . . ’
madamente lb blastomeros, cambia su pecmore al de morula, "wio.

- 2 'y . 4
coincidiendc en el nomento en gque sntra en el utere.

[ N 4 s . .
La morula recibe el liquido de le cavidad uSerina anrg

ximadamente 4 dias despues.

Este Liguido Llena Lés e2spacios interc=lulszres y sepa-—-
ra a las celulas en dos grupos: Una capa »xterna (l:mada ~-
trofovlasto, la gue dara origen a una parte de la placenta y
una masa celular interna llamada embriocovlasto gque dara ori-

’
gen al enmbrion. .

Zn este periodo jue se desarroiioc a parsir del guinto
o sexto dia, la méruia cambia su nombre a2 vblastocito y se -~
une al epitelio del endometrio. La células del trofoblasto
invaden el epitelio endometrial y se diferencia en dos capas:
Una celular que recibe el nombre de citotrofoolasto y una ~-
segunda que presenta prolongaciones gue ¥an creciendo con el
epitelio del endometrio e invaden el estroma del mismo, este

grupo celular recibe el nombre de siuncitiotrofovlasto.

e ashora cuando el blastocito se implanta y se diferen
- . - - ’ .
cia del embrioblasto, poco desrues, alrradedor del septimo
’
dia, aparece el endodermo en forma de una capa de celulas

aplanadas dirigidas hacia el trofoblasto.

Jurante la segunda semana de desarrollo, el embrion
4
recibe nutrientes que le properciona el endomebtrio, mismos

que posteriormente seran rroporcionados por la saunsre mater



na .

Lo cavidad amnidtica en forma de herradura aparece por el
octivo 1ia, en el embrioblaste se imicie la formacidn de

un disco emurionario aplunédo, casi circular, en el yue ro-

Jemos disbHinguir dos cupas: el epiblaste y el hipoblasto.

31 epiblasto relacionzdo cen la cavidad amnidtica da-
ra origen al ectodermo y mesodermo emorionarios. ¥l esndo-
derno estara a cargo del nipcblésto. Aproximadamente el
segunilo dia parecen peguehas lagunas yue se llenan con san-
gre raterna, la cual por difusion alimenta al fuiuro embrién,
la unidn de los vasos uterinos con esﬁas lagunzs represehta
el inicio de la circulacién uteroplaceuntaria. A los 10 dias

el producto se encuentra debajo del epitelio del endometrio.

Bl disco embrionario a crecido ya longitudinalmente

de 0.1 a 0.2 mm.

La lamina procordal que csera el futuro sitio de la --
boca inicia su formacion en el séptimo dia y pzrece actuar
como importante organizsdor de la :egidh de la cavteza, se
concidera que origina el meséhquimn de la regioﬁ cefalica

3 . By 4
¥y la capa eundodermica de la membrana bucofaringea.

Durante la tercer semara se :resentan camtios impor-

o ¢ .
tantes, dando origen al segundo periodo embriomario.



PERICDO | EMBRIONARIO.

En este periddo se forman los distintos organos y te
Jidos a partir de las tres capas de células: ectodermo, mg

-sodermo y endodermo.

£1 ectodérmo a lo iargo 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 vesiculas primitivas, donde se desarrollan 1a‘cg'

beza.y la cara.

A los veinticinco dias aproximadamente se observa el .
‘estomodeo, que en el fondo esta separado al intestino ceﬁé
lico por la membrana bucofaringea, comstituida por dos ==

capas: endodermo del intestino y ectodermo del estcumago.

Al principzio 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 em
rion desde la parte cefdlica; & la caudal se observan cuatro
areas bien diferenciadas que son: proceso frontonasali, pro-
ceso maxilar,; orco mandioular o primer arco y arco hioideo

o0 segundo arco branquial.

El Proceso Frontonasal ocupa una superficie am, lig--
de la cara y del cersbro y los dos .;roceso maxilares se --
originan en el arco mandibular del cual surgen dos prolonga

ciones situadas en la parte lateral del proceso frcntouasal



7 el arco mardibular.

La hendidura buzal, gue serpra el jrocese frountonasal
sufre una constriccidén llam:da cg,ula. Yormando 42 esta mg
nera la boca y parte de la cavidad nzsal; el arcce mandibular
contribuye a la, formacion exterior de la cara; ¥ el arco --

hioidec toma parte eun la formacion del pabellon de 1z orega.

o - - : 4
vntre la guinta ¥y sexta s2msna avarecen Llus vesiculas
oculares en el proceso frontornasal situalas en la parte la-

teral y cetalicas de los procescs naxilares; asi tamd

2N —-—

b

aparecen las placas olfatorias en la superficie del proceso
frontonasal gue mas tarie coustituiran los orificios unusales
¥ que se pueden listinguir clarameunte a principics de la s=x

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

in los angulos formados por los procescs nacales latg
rales y lcs margenes de los procesos mexilares se han desa

rrotlade los cjos.

%l primer surco. branguialvva!desapareciendo y sclo gug
dan las partes laterales gue formaran el conducto suditivo --
externo, alrededor de estos se forman las eminencias auricu-
lares del oilo exterro las cuales se fusionan formando asi,

el pabellon de la oréga.

Haciz la mitad de la sexta semana los nrocesos nasa-
les laterales se elevan formando las ales de la nariz, acer

’ . ’
candose a los rrocesos maxilares, los cuzles se unen separan
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do los orificios nasales de la becca, dandc origen al pula
dar primario. Al principio de la sé;tixa sex:.na nu=den --
reconccerse gran parte de los rasgos facinles; ya que los
orificios nasales ya se encuentran sepsradog por el sapbun

nasal externo.

Zn los bories superiorss e infericrss de los ojos,
debido a iavaginuciones del ectodermo; se forman ambos jar

pados respectivanmente.

sl maxilar superior ce encuentra casi conpleto quedan
do sclo una hendidura gue es zliminada por la unidn de los
procesos nasales nmedios, llamads filtrum lel labic superior,
aparece una abertura peguena debajo de la boca, que dira .--

’
origzen al mentou.

DISARROLLC DIL FALADAR

Zste se desarrolla apartir del raladar crimario y
gecundario, el paladar primario se desgarrclla a rartir de
la quinta semana en la parte mas iluterna del maxilar supe-
rior; el paladar secundario se desarrolla a pzartir de las
dos proyecciones m=sodérmicas horizcntales que se originan
de los procesos palatinos laterates. Contorze se van desa-
rrollando los maxilares, la lengua se mueve hacia avaje 7y
los procesos palatinos crecen 7 se fusionan, asi come el
paladar primsrio y el tabi ue naszl. La fusion emriera —=

4 .
adelante desde la novena semana y pzra la decinz segunda -~

v



semana se completa en lu .arte posterior.
L + &

&1 miszo tiempo se extiende el huese de los procesos
maxilares y palatines hacia el proceso palatino luteral na
ra foraar el palazadar duro. Las peorciconss peosteriores de los
procesos palatinos, no se csifican sine gque se unen nara ~-—

formar paladar blando y uvula.
L3RGUa

Haciz el fimal de la cuarta zemsna empisza g desarro~
tiarse la lencua en la cual zparece una elevaciou llazada -
tubéreulo. aparecen dos tumeraccicnes linzuuzles laterales
de forma oval y estas crecen de tamano, fusicnzulose entra
si por los dos tercios anterioras. ©i tercio sostericr se
desarrolia caudalmente al orificio ciezo. Contorme se desaz

rrolla la lengua esta va adquirienic foraza

<

zsi se conmnle~

v

centz su parte posterior.

PERIODC FIEITAL

-
4

21 periodo comprendido decie el iunicio del tercer mes
hasta el finzai de la vida intrauterina. Se carscteriza por
el crecimiento rébido del cuerpo; la diferencia ulterior de
los tejidos tiene importancia secundaria. Durante este pe~
riode la edad del feto puede expresarse desde la longitud -
de la coronitia a rabadillia (C.R), o por lonigitud qe corg -

nilla a tolom (talla en posicion de pie).
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Una de las moditficacion:s que ocurran 2l la viiag -~
fetal, es gue el d2sarrollo de la cabeza s2 vuelve mas --
lento en comparacicm con el resto del cuerpo. al inmiciar
el tercer mas, a la cabeza le corresponie aproxim:dazente
la mitad de la longitud C.R., al empezar el quinto mes cce-

rresponde a una tercera parte de lz longitud C.0., y en el

neonato una cuarta parte.

*
4
Durante el tercer mes termina la organcgenesis: las

formas corporales exterﬁas se hacen czda vez mas "humanas",
aun cuand¢ todavia resaltan porciones emorionurias con la
enorme cabeza, el grueso abdomen y las extremidades cortas;
desapareciendo el revestimiento velloso en la decidua y se
forma la placenta. Los ojos, en la etapa inicial orientados
iateralmente, juedan situadcs en La superficie centrai de la

/ . . . 7 : :
caraj las oregas estan situadas cerca de su pesicion defini

tiva a los lados de la cabeza.

El embrién recibe ahora el nombre d4e feto. Al finali-=
zar el tercer mes tiene la longitud de aprox. 8-Ccm (C.T)

¥y un peso aproximado de 15 a 20 gr.

En el curso del cuarto mes el feto zumenta de Llengitud
rapidamente y al finalizar la grimera mitad de vida intrau-
terina la talla en posicich de pie (v.Y%) es de 2%cm aprox.
21 peso del feto aucenta poco durunte este periéio, ¥ para

el final del guinto mes todavia no alcanza los 500 gr.



Los genitales externcs se han Jdiferemciado a tal nuato
gque en elles puede reconocerse el sexo corresponiiuvnte.

Zl vellc, aparecido yz durante el tercer moes se extiens
de ahoraz por todo el cuerpo, de tal medo ,ue queda cubierto
por una capa fina de rele (lanugo); aparecen los primeros

movimientos actives del feto.

Bn el quinto mess se perciben los tonos cardiacos, la
piel empieza a segregar cebo (vermix caseosal.

En el sexto mes el cabello r:emplaza a lanugo de la
cabeza. Se inicia el desarrolilo dei pedicuio adiposo. lLa -
longitud se eleva & unos 3lcm y el peso es de 600-7C0 gr.

A vartir del septimo mes el cierre palgebral gue de --
observa cn el tercer mes, se pierde nuevamente, al tinsli-
zar sste mes el feto tiene unos-35cm de longitud y unos 1000
a 1200 gr. de peso.

Durante los siguientes meses la piel de un color obscu-
ro y arrugada se torna mas palida y lisa, debido al aumento
de la grasa subcutanea. Las formas corporales se redoniean,
el revestimiento del lanugo desaparece, cl cabello ticne -~
aprox, 2-2c¢cm de largo, las unas se cornifican ¥y rebasan las
puntes de los dedos. Ln los nihos penetran los testiculos
en los escrotos y en las nifas los grandes labios cubren a
los peguenos.

Se afirmezn los tejidos de la nariz y cregas, el peso -~

¥ la longitud aumentan y al finalizar este pericdo alcanzan

a7



unos 45-50 cm de longitud y 250C-33C0zxr.
DESARROLLC MAXILOFACIAL

En la etapa inicial, el ceutro de las estructuras fa-
clales en desarrollo, es una depresién ectodermica llamada
estonodeo. El estomodeo esta ccustituido por una serie de
elevaciones formadas por la prolifesracion del mesebquima en
el embrion de 4% semanas de edad. Los procesos o apotlisis
mandibulares se advierten caudalmente al estomodeso; los pro
cesos lateralmente y la prominencia fgonzai, algo redondea-
da en direccion craneal. A cada lade de la prominencia e ~-
inmediatamente por arriba del estomodeo se advierte un engro

samiento local del ectodermo surzsrficial.

3

Durante la quinbta semzna aparecen los plieges del crg

o

cimiervto rapido, los procescs nasciaterzles y nasomedianos
que rodean a la placoda nzsal, la cual formz el suelo de una
depresion, tambien denominada fosita nasal.

Los procesos unaselateral:s formaran las slas de la na-
riz y les procesos mediancs originarén las porciones medias
de nariz, labilo superior y maxilar y todo el puludar pfimario.
Mientras tanto losz proceses maxilares se acercan a2 los procg
s0s nasomedianos y nacsolaterales, psro ecstan separados de --
los miswmos por surcos definidos.

In las dos semanas sigulentes se modifica mucho 21 as-
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pecto de la cara, Llcs procesos maxilares siguen creciendo
en direécidh interna y comprizen los procesos nasomsdianos,
hacia la linea media. 4r etepa ulterior estos procesos se
fusionan entre si, estc es, el surcc que los separa es borr
ado por migracidﬁ del mesodermo de lcs procescs adyadcentes
¥ tambien se unen con Los procesos maxilares hacia los la-
dos. &£n =1 desarrollo normul, el labio superior nunca se
caracteriza por hendiduras. Ademds de participar en la --
formacidn del labio superior, los procesos maxilares tambi-
en se fusionan en un breve trecho con los precesos del arco
mandibular, que forman los carrillios y rigue el tamano de-
finitivo de la boca.

La forma en que se unen los procesos maxilares con los
nasolaterales es un poco mas corplicada. Zn la etapa ini-
cial estas estructuras estan separadas por un surco profun-~
do, el surco nasolagrimal. La presion de los procesos solo
ocurrs cuando este surco a sido cerrado y forma parte del --
conducto nasolzgrimal.

Los procescs nagomedianos se fusionan en la superficie
y tambien a nivel mas protundo. Las estructuras formadas -
por la fusidn de estos procésos recibe en conjunto el nom-
bre de segmento intermaxilar, que ccunsiste en:

- Regidn central del labio superior llamada filtrum

- Hueso premaxilar que lleva a lcs cuatro in01éivos.

~ Componente palatino jue trorma el palaidar primaric



en forma triangular. oo direccion craneal el segmento intepr
maxilar se continua con la pcrcion rostral del tabijue nasal,
el cual proviene de lu prominenciz frontal.

La porcion principal del pulader definitivo esta forma
da por las escresencias laminares de la norcion grofunda de
los procesos maxilares; estze elevaciones llarz:das prolongza
ciones o crestvas palatinas aparecen en el embrion de seis se
manas y descienden oblicuamente hacia ambos ladcs de la len~
gua. %n la septiwa semsna la lensuz se desslaza hacla abajo
¥ las crestas palatinas ascienden y se hacen herizontales.

Durante la octava semana, las prolongacicmes palatinas
se acercan entre si en la linesz media; se.fusionan y forman
el paladaer secundario.

Hacia adeliante las crestas exuerimentan fusion con el
paladar primario triangular y el agui=ro incisivo puede con
siderarse el detalle medizno de separacion entre el paladar
vrimario y secundario. 31 tabiqgue nasal crece hacia abajo

7y se umne con la superficie cefalica del paladar neoformado.
ARCOS BRANJUIALE

Zn este inciso solc dzgerioire solo los tres arses brap
quiales, ya que son ellos los jue contribuyen a conformar el
macizo facial y la rusculatura lingual.

bLos aréos brarnguiules seraralcs zor hendiluras profundas

contribuyen en gran medida a dar su aspecto caracteristico

30
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al embridn de cuutro a cinco semanas.

Al‘continuar el desarrolio cada arco forma sus componen
tes cartilaginoscs y rusculares rregicss; junto con un arte-~
riea y um nervio igualmente vropios. Por ultimo desaparcecen
tambien algunas porciones cartilogindszs, nero chTas persis
ten toda la vids ccn ferma de estructuras ¢seas o cartilagi
nosas . Los musculcs de los difsrentes arcos no siempre se
presentan a los componentes oseos o cartilaginosos del arco
correspondiente pues en ocusiones emigrsn a regiones adydcen

tes; sin embargo siempre puede deducirsz su origen, pues la

inervacion corresgonde a la de Los arcos originales.

PRIMER ARCO BRANQUIAL

Bl cartilazo del primer arco branguizl o arco mandibu~
lar consiste en una porcion dorsal y pequerna lliamada proces
so maxilar, gue se extiende hacia adelante devage de la re-
gicn correspondiente al ojo, y una porcion ventrazal muche ~-
mayor; el procesc mandibualar o cartilzze de lleckel experi-
measan regresion y desararecen exentc dos nequenas torcio-

nes 2n los extramos digtales que persisten en forma, y son

]

el yunque y'el margillo.

2l maxilar infericr se forma secundoriamsnte pcr osifi
cacion intramesmbranosa gue rodea al cartilago de leckel, ex
perimentando una transformacion fibrosa y origina ei ligaren

to esfenomaxilar.



Los mucgcudos del arce mandibular (muscutos mzshicadlo-
res, vieuntre anterior del digazcrico y musculo d2l mertillio)
son inervados por el nervio maxilar infericr, ramn del tri
gehino y unervio del pfimer arco branquizl; alemas, =ste nelr
vio se distriouye en la piel sosre el wmuxilar inrerior y en

los tercios anteriores de la mucosa linguzl.
ZEGUNDO ARCO BRANJUIAL

‘ B1 cartilago del segundc zrco brsn;uizl o arco hicidec
se llama cartilago de Reichert. De el se originan lis si-
gulentes sstructuras: estribo, apdrisis estiloides der hueso
temporal, iligamento estilohioideo 7 en su.parte ventral la

porcion superior del cuerpo del hioides.

Fusculos del arcce hicideo: estilohicideo, del estribo,
vientre posterior del digastrico, y miusculeos de la expre-
cion facial; son inervades por el componente nervioso del

segunde arco.

TERCZR ARCO BRANQULAL

Bl cartilago de este arco origina la porcicn infearior
del cuerpo y hastza mayor del hiodes; la musculaturz de es-
te arco se circunscribe al musculo estilofaringzoe irervado
por el narvio giosofar{ngeo gue es compenente nervioso del
arco.

Dado que partes de la lengua tambien provienen del --



tercer arco, la inervacidn censorisl de este dr:ano se

3
10

tr-

duce en’parte por el glosofarinzzo.
PRILER BOLSA FARLNGEA

Origina un diverticulo p~3iculado, sierndo este el fom
do del saco cubociupénico, y Que ce pene 2n ccntacto.con el
revestimiento epitelial de ta rirmera hendidura oranguial.
La porcicn distzal de la invaginacidn se ensuucha en forma .
de =aco y counstituye la caja timpuhica o cavidad primitiva
del oido mezdic. <n camcio, en laz porcion proximal no aumen
ta de calibre y forma la tromp: de emmtaquio o farinmotimpa
nica; el revestimiento endoderzico de la caja del timpano--
participa ulteruiormente en la formacion de la membrana tim

g e
panica o timpano.

SEGUNDA BOLSA TARINGTE

La porcién rrirtipal de estz belsa experimenta oblite-
racion. Bl revestimiento epitelial de la parte distante,
prolifera y es iﬁvadido secundariamente pcr tejido mesodég
mico, 1o cual forma el primordio de la amigdala palatina.
Intre el tercer y guinto mes c¢curre infiltracion lintatica

en la amigdala.

ENDIDURAS BRANQUIALIS

El embrion de cinco semanas se caracteriza por poscer

cuatro hendiduras cranquieles, de las cuales solo la pri-

X

AT
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mera constisuye la esbtructura definisiva del emorion. La
porcion dorszl e eshba henilidura se introiuce en el um:solen
mo subyadcente en direccion de la primera bolsa faringza y
orizina el conlucto aulitivo externc.

&l revestimiento epitélial en 2l fondoc del cenducto con
tribtuye a formar el timpano.

FPor la precliferacion activa del tejido mesodernico, ol
segundo arco branquial crece en direccion caudal j; por ultimo
el segundo arco se fusiona con el llamadc relieve epicardico
en laz porcion inferior del cuello; a causa del gran decsarrollo
del s=zgundo arco brangquial, la segunda , la tercera y cuarta
hendiidura se unsn gradualmente y dejan de-estar en comunica-
cion con la superficie. Las hendiduras forman pasajeramente

una cavidad revestida de ectodermo; el seunc cervicatl el cual

desaparace al terminar el desarrollo.

LENGUA

Zn el embrion de aproximadament:s cuztrc semanas, la len
gua se presenta cor des protuberancias linguales y un abulta
miento mediano, denominado- tubsrculo impar. Los tres abulta
mientos resultan de la proliferacion del mesodermo en Las —-—
porciones centrales del arco mandibular. ©#! mesodermo dedt
segundo y tercer arco y parte del cuarto forman un abultamien
to mediauno, que es la copula ¢ emiuencia hivooranguial; por

ultimo, un tercer abultamiento en la linea mediz formado por
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la parte nostarior del cuartc arco bdranquial, canifestande

el desaprollo de la epislcfis.

Como cousecuencia de la proliteracidh ¥ ;enctracidn del
mesodérmo adyalcente, hacia las protuberancias i1inguales le-
terales, estas ulbinas sumentan de volumen consideraolemen—
te, y se fusionan en la linea redia, forrcando los dos ter-
cios aateriores o cuerpo de la lengua. JDado gue la mucosa
gue cubre al cuerpo le la lenzua proviene del primer arco
faringeo, ¥y que es inervada por el nervio maxilar ianferior,
rama del trigémino. 41 cuerpo de La lemgua esta separado
del tercio posterior det 6rgano por un surco en forma de V,

llamado surco terminal.

La raiz de la lengua proviene de los arcos branguiales
segundo , vercero y parte del cuarto. La inervacion provi-~
ene del nervio glosofaringeo.

La porcidn posterior de la lengua y la hepiglotis reci-
ben el nervio laringeo superior, lo cual indica que provie-

ne del cuarto arco tranguial.

01Db0
DESARROLLO NORMAL

®n el adultec, el oido es la unidad anatcmica relaciona
da con la zudicion y el equiliorio; en el emorion se desa-

rrolla a partir de tres vorciones:
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tide Zxterno.~ que funciona come drganc gue recoge los so-
nidos y proviene de la porcion dorsal 7de la rrigera heundi-
dura bran.,uial y seis abultamientos resenguimatosos circun
dantes,

0Oido kedio.- Conduce los scnidos del oido externo al oido
internc y nace la primera bolsa faringea.

Uido Interno.- Convierte las ondas sonoras en impulsos ner
viosos y percibe los cambios del equilibrio. Esta porcion
la conforman la vesicula auditiva ectodérmica.

Durante la formacion de la vesicula auditiva y optica,
se separa de la pared un peguefio grupg celular gue forma el
ganglio estatoacustico.

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; guardaundo
relacion con las celulas sensoriales dct organo de cortti
(audicion) y con las saculas ultricular y conductos semicir

culares (eguilibrio)

FORMACLON DE LA HNARIZ

liientras se fornma el palader primario, el arco mandi-
bular realiza campdios sn su desarrollo que llevzn a Lla apa-
riclon de un surco medic 7y dos pequeras fosas a cada lado
de la linea media, ¢ue resultan de la union ‘el epitelio

que cubre sus paredes.



2L desarrollo continuo de las caracteristicas faciales
postericres es 21l recsultado del crecimiento diferencial
de las regiones de la cara; el campio mas signiricasivo es
traido por el iento crecimiento en amplitul de. Los derivados
del proceso nasal medio, en comparacion con Otros derivadas
de los procescs maxilares y nasolaterales durance periodos
posteriores Jde vida embrionaria, mientras que el tercio me-
dio de la cara crece en direc:iomn anterior y se oprice en
otras areas superticiales; de esta rpanera es formada la na-
riz propilamente dicha, y los ojos que estaovan situados en
Lés aspectos laterales, vienen a ocupar su posicion cerca y
a ios Lados de la nariz.

La nariz no esta totalmente desarrollada en el recien
nacido sino que tiende a ser achatada, y nc es sino hasta

la pubertad cuando desarrolla su verdadera forma y tazano.

CRANTC
DESARROLLO NORMAL

2l craneo puede dividirse en dos partes; gue son:
neurocraneo, que forma una cubiertz protectora para el ence

falo, y viscerocraneo, gyue origina el esquzsleto de la cara.

Neurocraneo.~ Combiene dividir al neurocraneo en dos partes:

1. Los huesos planos que rodean al ceredro —-

como boveda.

2. La base del crareo ¢ condrocraneo.

Huesos Planos y Csificacion lntramembranosa

\S}}



Tuesos T'lanos y Cgificacion Intramexzorances

Los ladeos y el techce 121 craneo ce desarsellan a par-

tir 1el mesenguima gu2 reviste 2l curebro y nresentan osifi

le coiflicacicn, -

las celulze del mesenzuimz pro
dificsz =zu forma. Las ceiulag neotfornadas, llamaiws osteoblag
tos, poceen citonlesma Lasofileo y nucleo excentrico. idn eta-
pa inicial, se dispcne ée mede irrcsuler despues, se orde-
nan en hileras y secretan una suvstancia ccolagenz llamada
hueso provisionul, hueso no mralurc ¢ tejiic csteoide.

i1 huesc neotormzaio siemore 2s%uz separado de los osteo~-
biastos pcr una cara delzada de tejiido cstecide; sin embar-

g0, algunos ostazoblustos juedan atrzzzdos en el hueso mismo

v forman laz cetulas osex
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clon del centro primaric =sta adelzrmtada el nrinmerdio es ro-
deado por mesenyuima compacto u2 fermz el neriostio. Hn

la surnerficie interrcz de =sta cap

depositan laminas ccezs psraleloes scire lo superticie delt
centro primaric de osificacion. dstasz laminas paralelas se
llaman huege compacto o reriostico. LoOs huesos H2MOC3IN0S0S
egun s vresont’" en el croneo, crecen per aposicicn de --
nuevas capas govre la superiicie exberna, y nor resorcicn

ostecclacticy simultanea dz2sdz =21 interior.



41 necer, los huesos planos d=l cruneo estan separadces en-
tre ¢l por surcos angodtos de vtejido conecuvivo, las suturas.

bn Los sitios donde se unen mas de dos huesos, las su-
turas se ensznchan y se llaman fontanelas.

Lz mas notable es la fentanela anterior o magor, que
se presenta donde se unen los do0s parietales y los dos
frontales. Las suturas y las fontanelas permiten que los
huesos de L2 bdveda craneal se superzeongan entre si du-
rante el racimiento. Xn los primzros aros de vida, ia pal-
pacion de la fontanela anterior puede brindar datos valio-
sos acerca de si la osificacion del craneo esta efectuando-
se de manera nmormel y si la presidh intracraneal es normal.

Varias de las suturas y fontanélas permanecen membrano-
sas bastante tiempo después del nacimiento. Il crecimien-
to de los huesos de la boveda crancal es particularmente ra-

ido en el primer ano de vida. 1 crecimiento y 1a expan-

sion rapidos de los huesos planos dependen principalmente de

crecimiento de cerebro. Aungue el nino de cinco a2 siete 2nos

tiene casi completa la czpacidad craneal, algunas de las sutd

ras permanecen abiertas hasta la edad aduita.

Isto se simplifica en la siguiente tabla

39



Cierre de fontanclas y suburas

Cierre
Fontanela anterior
Fontanela posterior
Fontanela anteroexterna
Fontanela posteroexterna
Sutura metopica

N

Cierre clinico de las suturas

Cierre anatomico de las
suturas

spoca

- +
1l ano - 4 mecses

PO +
Nacimiento ~ 2 meses
Hacia el tercer nes
Durante el segundo ano

Hacia el tercer ano(lo%
nunca)

b-12 meses

Hacia el decimo tercer
ano’.

40
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SINDROME DE CROUZON (DISCSTOSLIS CRANSOFACLAL)

&1 Sindrome de Crouzon es una disostosis craneofacial
congenita hereditaria, caracterizada por malformacioneg--

craneales,orbitales y faciales.

DIFORUIDADBS CRANEALES

Consisten esenciaiménte en: sinostosis craneal prema-
tura; el craneo puede estar acorvado en sentido anteroposte
rior y ensanchado en sentido transversal, esto es por el
mismo cierre prematuro de las suturas craneales, para la --
forma del craneo va a depender de cuales son las éuturas
involucradas.

Se a observado braquicefalia, oxicefalia, escafocefap
ia, trigonocefalié y raramente La deformidad en hoja de tre
bol.

La craneosinostosis prematura es de comienzo variable
aunque con frecuencia empieza durante el primer ano de vida
¥ se completa en general hacia la edad de dos © tres anos.

fn algunos casos, la sinostosis no suele revelarse sino
hasta La edad de diez anos.

Desde el punto de vista radiogratico se observa la al-
teracion frecuente de las suturas cronal, sagital y lombo-

idea.
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BIAQULCEFALIA

La brauicefalia, se caracteriza por ftener cabeza cor-
ta aplanada en la parte posterior, teniendo un indice in-
ferior a 80° .

ESCAPUCKFALIA

Deformidad del craneo, siendc este de forma alargada
¥ elevade en sentido anteroposterior, siendo este aplasta-
do transversalmente.

TRIGONOCKFALIA
Deformidad craneal, con czbeza triangular de vertice

anterior; por sinostosis prematura del frontal.

DEFURISIDADES URBITALES

¥n lo que respecta a las deformaciones orbitales podg
mos encentrar; las siguientes: exofvalmus, hipertelorismo,
~estrabismo divergente,nistagro, neuritis optica, y parilede
ma ¢ inclusc ruede llegar a la ceguera.
Bertelsen, observo gqus el 80% de los pacientes con disosto
sis c¢raneofacial mostrzban alveraciones del nervio optico.
Se ha d=scrito luxacion espontanea de 1os glodos oculares.
Tampien se han oonservado, en ocasiones megalocornea, ecto-

pia lel cristzliino, colobomba del iris y corectopia.

Exoftalmus

Se entiende por exottslius la protrusion o proyeccicu



anormral del giobo ocular.

Tambien se conocs c¢on el norbre de prcptiosis.

Stiologia.~ Dentro de las causas que determinan esta enti

dad clinica, podemos mencionar las siguientes:

- Lesioun que ocupa la orbita OSea,-provocando un desplazami
ento oculer.

- liasa ocupativa de tejido que desplaza el globo extraocu-
lar.

~ Relajacion de ios efectes de la retraccion de los muscu-
los oculares y paralisis de origen plegica o traumatica.

~ Aparentemeunte desplazomiento hacia ajelante, pseudo exof-

talmus.
Clasificacion
Fara fives puramente clinicos podremos clasificar al

exoftalmus en: unitateral
bilateral
ecdocrina
pulsatil

Y por su apsricion la poderos clasificar eun:

aguda
cronica

Anatomopatolicgia

Tomando en cuenta Lz funcion protectora de los parpa-
dos hacia el globo ocular; cuando existe el exoftaimus con
comitante se presenta una deficlencia en la oclusion del --

parpado que lleva counsizo a la produccion de ulceracicnes
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corneales y quemosie, que traen conuico las slteraciones
gculonmotoras y a large piazo la panoftolmia, como puede
ser el deficit de Lla agudeze vigual yla compresion dol —-—

nervio oxntico.

Histopatologia

Sxiste infiltracion linfocitariz con edema orbitario
e hipertrofia de la musculatura exsraococular.
Zxploracion Ficica: Deficit de la oclusion paluebral,aumen
tos de tonos oculares, alteraciones oculomctoras y disminu

cion de la agudeza visual.

Tratamiento
Esta encaminado a la causa degencadenante, lo impor-

tante es la descompresion ocular y recesicn con retractor,

Hipertelorismo

mayor sejaracion entre los ojocs por deformidad cransal.

Bstrabismo Diverzeunte

Se entiende por estrabisme a la desviacion de los mo-
virientos de los ojos hacia atuera.

Tambien racibe el nczbre de exotopia. lista entidad la

podenos ver con mayor frecuencia en los ninos y es menos
frecuente que la exotrofia, tiene unz terdencia hereditaria

del tipo aptosomico dominante. Jue trae concige doble vi-
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cion (bizcos).
Clasificacion y iticlcegia
La exotropia o el estrabismo se clasifica de la siguien

te manera: s . . .
< l. o paralitica (cotcomitante)

a. no acomodativa
b. ecomodativa
c. mixta
2. Faralitica (no concomitante)
3. Intermitente
4. Constante
4 la exploracion fisica podemos encontrar a amoos 0Jjos
en posicion nermal  a la hora de provocerse canbios subites
de acomodacicn de la vision, se preseantara el estravismo in-
termiterte.
Utro siguno us podemos gnceontrar es el cierre del p3r-
pado no afectadc cuando el paciente entoca un objeto. Dichas

desviaciones en uno o en ambos o0jos.

Tratamiento’ I1 tratamienteo habitual ss la cirugia correc-
tora de lcs musculos extraoculares; yg que la
patologia es la iunsercion anorral de los muscu-

los extraoculares.



Nistagmo

/+7

Son gquellos movimientos anorma2les repetitivos csimetri

cos de uno ¢ ambos ojos, en alguna o en todas las posiciones

de la mirada. Las cuales pueden ser:

- liovimientos pendulares.- son los movimientos ondulatorics

de igual amplitud y direccion.

~ Sacudidos .- son movimientos lentos ev urna direccion se-

guidos de movimientog rapidos a2l regresar a la posicion

normal.

Clasificacion:.-

ler. Grado.- Solo ge¢ rresenta cuando

jen hacia el cemponente

\\]
[

. Grado.~ 3o0lo se presentaza cuando

en posicion primaria.

los ojos se diri-

rapido.

los dos ojos

3er. Grado.- Solo se presentan cuzndo los ojos se

jen hacia el componente

‘lento.

Je acuerdo al tipo de los movimientos pusde ser:

horizontal
vertical
rotatoria
oblicua
circular
mixta

estan
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ratologia.~ Pued

]
6}

er de tipo funcicna2l:

1. Tor posicion externa de la mirad:a

17]

2. For movirientos ortosineticog

3. Por la estimulacion de los conductes scmicirculares

4, Tor movinienbos cscilatorios
5. Yor trastornecs nreurolegicos
6. Por movimientos vzstibulares

7. Yor zmevimientos voluntarics o histericos.

Tratamiente.- Vo encousudo, 2 lz eliminacicn 2 la causo desen

cadenznte.

Neuritis Optica

Se entiende por neuritis opticz al proczco inflamaborio
del nervio optico.

Su anatomopatclegia incluye la pepilisis y la neuritis
retrobulbar. .

Desde el punto de vista higstopatologicc 21 preoceso se -
inicia con inflamacion propgreszndo con lz Z=zineracien o des—

menializacion del pervio ortico, encorntranic mizroscepicamen—

te una efusion dz leucocitos, con macrofazcs.

Stiolegia.- Mo tiene una ctiologia precica, zero se congide-

ra altzmente sospechoca, la correizcicn gque exis-

te con la esclerocis multiple de %21 forma que --




rodemcs pencear en la esclerosis multiple cuande ectamos on
un cuadre de neuritis optica.
Ctras etiologias pueden ser la newrosifilis tardiz y la --

atrefia optica, retrograla de la diabotas melliitus.

Cuairo Clinico.- 3u inicio es bruscc corn perdida de la agude
za visuzl, con dolor 2 los movimientos ocu-
lares encentrando escotomz de la vision cen
tral.

La evolucicn biende a la mejoria y de la
remision en tres semanas en forma esponta-

nea. °

)

Zxploracion Fisica: Zncontramog un reflejo pupilar disminui-
do al gz de la luz con tendencia con --

tendenciz a la midrizsis, fotofovia,es-

o g

cotoma c=nvral y a la oftasmoscopia hipe
remia papilar ccn edema de papilz y puede

haber hemorragia de lzg fibras nserviosaz.

Trataniento: Va a depender a la causua desencadenante para —
la mayoria de less veces tieune una remisicn es-

-pontansa. Je ha intentodo trat=miento a base

H

de esteroides y &.C.T.H.



Fapiledema
Zs un proceso no inflamatorio sino una congestion
de la pupila optica gue es oczcionzia por el zumento de la
Py 4 &
presion intracraneal y esta ultime puede ser causada por:

Rasas ocupativas intracranezles (como timora2s o abscesos);la

hidrocefalia y lz hipertension arterial sictemica maligna.

fatologia.~ Sxiste una obstruccion venosa retinaria en el
sitio que emergue el nervio optico al espacio
subaracnoideo gue Lruc consigo edema de la reti-

na.

Cuaidro Clinico.- Z1 paciente aqueja escotoma periferico ¥
sgudeza visual normal.

ixploracion Fisica.- Zxiste hipercmia de pzpila con borra-
miento de los bories papilares, disten-
cion de las venas retinicnas gque trze--
cohsigo perdida de la relacion arteria-
vena.
Ausencia de la pulsacion de las venas
ceutrales de la retina asi ccmo iucapa
cidad de pulsacion a la presion sobre
el globo ocular, con o sin exudados y
hemorragias cotonasales.

Diagnostico Diferencial.-~ Con la neuritis opsica y el pseudo

papiledera.
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Y'ravamiento

DEFORMACION

Cara;

Hipoplasia

.~ #gta encaminazdo a lu disminucion de la presion
intracraneana de acuerdo a la causa desencade

nante.

S FACIALxS

Se observa caracteristicamente hipoplasia hemifa-
cral. Como manitestaciones trrecuent=s cabe citar
prognatismo ﬁaxliar relativo con cuida del labpio
inferior y labio superior corto. La nariz puede
presentar aspecto de picé de loro, frecuentemente
presentan desviacicn del septun nasal y senos —--

nasales peguenocs.

Hemifacial

Desarroilo incompleto de la mitad de la cara.

Prognatismo

Oidos:

Crecimiento o proyeccion notable de 1a mandibula.

Su tracamienso es guirurgico.

An algunos casos se ha descrito atresis bilate-
ral del meato auditivo. Aproximadamsntes a un -
tercio de los pacientes afectos del sindrome ide
€rcuzon presenvan perdida auditiva, principalmen

te de tiro conductivo, el lecvulo de la orqja su-
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ele ser mas grande de le ncrmal.

Atresiz. bilateral del keato zuditivo.- Imperforacicn de la

apertura rormnal de lcs ceniductos asuditives

SISTBMA NSRVICSO CENTRAL

zn algunos casos puede cbservarse aumento de la presion
intracranezl y trastorno neurologico como deficienciz mental,

epilepsia e hidrocefalia.

Zpilepsia.~ bLa epilepsia es un sindrome del cual se encuentran
delineados dos conceptos, la crisis epileptica que
es la expresicn clinica de ta hiperactividad o --
descarga parosistice de las celulas neuronzles.

Y la egilepsia propiamernte dicha que scn lag cri-
sis de movimicentos anormales gue tiendlen 3 repe-

tirse cronicamente.

Clasificaciou.- Podemos clasificarla desde el punto de visca
anatomop?tologlco N electroeucéfaiografica
como sigue:

J. Crisis Generalizedas.- Alteraciones en 1la conciencia
con descargasg vegetsativas en forma glcbal.
Las cuales pueden ser: biisterales, simetricas, y

sin ccoponentve focal.
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2. Crisigc Parciales.- Alteracicnes neurolosicas limita-
das a un hemisferio.

3., Crisis sin Clasificar

Cuadro Clinico.- il cuadro clinico se hace de acuerio a los
antacedentes familiares, a la inform=zcion
del paciente c del acompananse.
£l cuadro sintomatico va a depender del ti-
po de élasificacion de la ecpilepsia. Pero
por lo regular son movimientos anormales

e inconcientes e incontrolables.

Diagnostico.- Se hace en base al cuadro clinico, el electro
encefalograma, radiodiagnostico, estudio de --
fondo de ojo, arteriografias, ¥y estuldio de 1li-

quido cefalorragquideo.

Tratamiento.-~ Puede ser sintomatico del cual el objetivo es
Limitar la frecuencia de la crisis y cbtener
una recuperacion psicecafectiva del paciente.

Tratamiento de ia Crisis Zpi

4

-
-~

ptica: licdiante medicamentos
como los sedzntes mayores, sedantes menores y
los antiepilepticos como son: barbituricos,

dizzepexices,pirimidonu,danteinatos,y otros.

ITratamiento wuirugsico: Cuando la cuusa lesencadenante asi

lo reguiera.
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Hidrocefalia
Ze entiende por hidrocefulia al aumento volumetri

co del lijuido cefalorraguid2o en la cavidad craneal, con--

aumento de la tension dentro de lz cavidad crgtn na.

Clasificacion.- puede ger iz %ipo congenito y de tipo alyui-

rido

Gtioratogenia.~ 1. Atresia o Bstenouis del cenducko del SiY
vio.
2. Glosig del acueducto (post infeccicn pe~
rinatal).
3. Malformaciones Congenitas "Sindrome de
Crouzoun" jy "Armald Chiari".

4, Agenesie 3del agujero de ilagendil y Luske

Buairc Clinico .- &n el ueonato hay un crecomizonto desmesu-~
rado de la czbeza y las suturas se encuen-
tran separcias, existe aumento de lz tur-
gensia verosa, exofbalmus, signo del sol
roniente (brilleo en el cranco); ntro ie
los signos recurclcgicos encontramoc:
atrofia optics, soriera, erilepesia y csignos

c2rebelosos (nistagmos)

Cuadro ¢Clinico en la ler. infancia.- Dependera <del cuadro

clinico y las causas primcrdiales son: infecciossg, ﬁraumati

cas y las rreviamente mencionadas.
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Diggnostico.~ 3e hace mediante un estudio clinico en el --
cual nocs dara datos de craneo hinertensivo
papiledema y trastornos mneurolegicos;ademas
de estudics de laboraborio y gabinate, conmc
la transiluriracion,radiodiagnostico, funcion

aracnoidea, angiografia y otros.

Tratamniento.-~ ruede ser gquirurgico, mediante la aplicacion
de valvulLas de 3hurt o derivaciones oxtra-
: rd .
craneales gue pueden ser: ventriculos perito
neales, o ventriculos atriales.

Y a base de anti-inflamatorics, hormonales,

y osméticcs.

-, . oy ’ - e
Pronostico.- £1 pronostico es malo ya gque el 507 de los pa-
cientes musren, y e. 40% con retraso mental,

¥y solo el LU% son casi neormales.

OTRAS MANIFASTACIONIS DTi SINDRCKS DEL CACUSUN

Se ha descrito tambifn snyuildsis a nivel de los co-
dos y subluxacion de la cabeza del raiic, tambien se obser-
van dermatcgliitos muy marcades,ensanchzmiento de la rosa

hipofisiaris.

MANIFuSTACIONES CRALES

Apinzmiento de los dientes supericores, debido a que



@l arcc denturic tierne forma de V' v la malociusion del
tipc 111 y un prognatismo mandibular relativo. 51 nala-
dar pueie ser estrscho y ojivadl

Kellin y otrecs autores han iescrito uvulsz bifijajla imnian
tacion de log dientecg pusde ser irregular con ampliocc es-
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In ocaciones se ha observado oligecdontia, y macrodontia.

DIAGNOSTICO DIFIRENCIAL

La disostosis craneofacial debe distiunzuirse de la cra
neosinostosis simple, Sindrome de Aperty Sindrcme de Pfei-
ffer, y Sindrome de Saethre Chotzen.

A diferencia con el Bindrome de sapert, raiica en gque este
sindrome se caracteriza por la presencia de alterzcionzs en

1a rmano tales como: Sinduactiliaz, Polidactilia, Clinclactilia.

Z! Sindrome de Franceschetti uso el termino de seudo-Crouzon
para designar aquellcs casos yue simulan la disoctozis cra-
neofacial, pero gue no presentan prognaticmo maxilor relati
vo, nariz =n picc Jle lorc, esSrabicmo o anaricion familicor,
dsta distinéion csta decprovicta de signifizade, ya gue eg-
tas manifestaciones no son cbligatorias r tinguna es ecenci-
al paras estublecer el diagnostico de disostosic eraneofacial.

Zstos cagos son, sssun ejamples del Eindreme le Sa ethre-

Chotzen.
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TRATAMIINTO

21l tratsmiento de la sincstosis cran24al promatura -

ccnsicte extirpanlo hueso ds la sutura crancal ¥ rscubtrien

que roe impida el cierre de lam suturas. sic es convenien
te =2mplezrlo en lcs primercs meses de vida, 1onidiendo acsi

el cierre de las suturas jpor 1l¢ menos hassa 1lO0s Lres ancs,

Ja que para enbtonces se-ha desarroiladc en un &U% el cerebro.

Todas lag demas a2lteracionzs craneofacinles u defor-
‘midades seran tratadas como fueron desgiozandoss anterior-

nente cada une de ellas.



CONCLUSIONES

Zl crecimiento y el prograso del desarrcllic varian con
siderablemente durante las dos principales etapas del ser--

humano: prenatal ¥y postratal.

1 periodo embrionario constituye la eta"a mas critica
del desarrollc, ya Que durante su transcurso =c¢ produce un
crecimiento y deformaciones rapidas de todos Los diganos Yy
sistemas principales del cuerpo y La mayor parte de sus ca
racteristicas de la forma externa, por lo tanto, la exposi
cion del embriomn o teratdgenos pueden producir mattcrmaci-

ones congenitas de tipo principal.

EL esqueleto de la cara y béveda craneana crecen a rit
mos diferentes. Las estructuras del craneo se ajustan aL --
cuadro de crecimiento neural, y las estructuras -1e la cara

se asemejan al crecimiento generai del cuerpo.

, La deformidad craneal en el sindrcme de Crouzon depen
de del orden y rapidez de progrecsion de la participacion--

de las suturas.

Bertelsen empleando mediciones craneales detalladas en
15 pacientes, llego a lLa conclusion que no existia una calg
ta caracteristica en la disostosis craneofaciai. FPor consi-

guvente, la variabitidad de expresion caracteriza el trastorno.
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