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TN TRODUS

JUSTIFICACION. -

Quierb‘hacér notar que la primera intencién que tuve al inf
ciar esta teéis, éra elaborar un programa para la mejor compren-
si6én de la sindromologfa en la rehabilitacién de ilos pacientes -
que la presentaran; al principio de la investigaci6n surgié una-
pregunta: iqué sabemos los odont6logos egresados de la ENEP IZTA
CALA acerca de la sindromologfa?; sinceramente creo que poco es-
sabido y mucho lo que se ignora; tal vez debido a que pocas oca-
siones topamos con este tipo de pacientes, o porque no le hemos-
dado la importancia que merece, ya que eS$s un proceso-visto:con -

poca frecuencia por‘el éstomatblogo.

FINALIDAD

La finalidad es dar a conocer los aspectos relevantes del -
sfndrome PIERRE ROBIN que sirven de base a los odont6logos (y no
s6lo a ellos, sino a todos aquéllos que se interesen en el tema),
que quieran llevar a cabo algfn tratamiento causado o relaciona-.
do con &1, Asimismo, un programa de ortopediatrfa en relaciéh -
con los aspectos antes mencionados que den la pauta para futuras

investigaciones,

Las secuelas que caracterizan-a este sindrome se observan -

en el 100% de los pacientes con labio y paladar hendido, o ‘bien-
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paladar hendido‘aislado, unilateral o bilateral siendo la apli-

cacién de: aparatos ortopediatricos de v1ta1 1mportanc1a en el re

cién nacxd" ara facxlitar las funciones de deglucibn. nutrx- -

cién yydif}g;p;g;ucrequiento,y,desarrollo del maxilar: ‘rg,*>

No~ se trata de una investigacion original ni' se pretende tal
flnalidad se ha aprovechado para esta comp11ac16n, la literatu-

ra méas rec1ente.

Este sind}ome que McKencie incluyd dentro de su grupo “"sin-
dromes del primer arco branquial®, fue descrito por primera vez-
en Francia por Pierre Robin en 1923. Aunque anteriormente Far--
bain en 1846, Lannelongue y Menard en 1891, y Shukowsky en 1910,
nos hablan de casos clinicos y fisuras palatinas, los tres sinto
mas capitales de que consta el denominado "sindrome Pierre Ro- -

bin".

El comblejéFde'malfdrmacioneé!ocasiona,rettaccidn inspirato
ria del esternén, biahosis por dificultad respiratoria y malnu--
trici6n. -Ademds de lo antérior, ocupa un puesto. importante en -
los trastornos respiratorios del recién nacido y del lactante, -
asf como dentro de la patologfa quirlrgica de urgencia del neona
to, parque el nifio afectado presenta un triple problema: pedid--

trico, quirGrgico y ortodéncico ortopédico maxilar.
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EMBRIOLOGIA GENERAL .Y ‘MAXILOFACIAL

GENERALIDADES’

En bxologfa y medlcina se entiende por crecimiento el aumen

to de tamaﬁo de un: ser vivo o de sus partes mediante adicién de-

masa v1viente.k Este feno;éno‘ a acompaﬁado de una diferencia- -

ci6n morfol6gica 'y funcional progresiva de las células, tejidos-

y 6rganos que:-a sufveziftiene por consecuencia una inhibicion -

progresiva del tréCimiéhtb. La suma de todos los procesos del -
crecimiento y de la diferenciacion. que confinan a la forma del-

organismo y sus”partes, se califica de desarrollo.

El cuhSo;formaI“yjtémporal del desarrollo, Iolmiémo‘qQEVSu-
resultado f{ ts determinado en primer lugar: por el plan es
tructural tipico dércada organlsmo y tiene por base el patrlmo--
nio hereditario. Dlversos factores end6genos y exogenos, de los
cuales se hablara més “adelante; pueden producir desde’ luego des- -
viaciones més o menos intensas de este plan estructural, pero in
cluso en condiciones 6ptimas s6lo pueden desarrollarse aqﬁéilas-

estructuras y funciones para las que existen ias correspondien--

tes bases hereditarias.

DESARROLLO = .

En ‘general se distingien 165 grados de desarrollo o perfo--

dos siguientes:

-



EMBRIOLOGIA GENERAL Y MAXILOFACIAL
GENERALIDADES

En biolog!a y medxcina se entiende por crecimiento el aumen
to de tamafio de un ser vivo o de sus partes mediante adici6én de-

masa viviente. Este fenémeno va acompafiado de una diferencia- -

ci6n morfol6gica y'fdncibnal progresiva de las células, tejjdos

y 6rganos que a su.vez, tiene por consecuencia una 1nhibfci6h 

progresiva del crecimiento. La suma de todos los prdcéSos*&él

crecimiento y de la diferenciacion, que confinan a la forma del-

organismo y sus partes, se califica de desarrollo.

El curso formal y témporal de | desarrollo;'lo>mismq que su-
resultado finé], estd determinado en primer lugar por el plan es
tructural tipico de cada organismo y tiene por base el patrimo--
nio heredifé}io;” Divéﬁgéé'factores endégenos y ex6genos, de los
cuales se hablard mds adelante, pueden producir desde luegqfdes-
viaciones hés o menos intensas de este plan estructural, rpéro in
cluso en condiciones éptlmas 5610 pueden desarrollarse aquellas—
estructuras y funciones para las que existen las correspondien--

tes bases hereditarias.

DESARROLLO .

En general se distinguen los grados de desarrollo 0 perfo--

dos sxguxentes,
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DESARROLLO PRENATAL

Qh;hésta1e1;n§gimjehtd (Cie@qtogénesié);

DESARROLL(

2.

PERIODO EMB]

A los tres ‘dias aproxxmadamente de la fecundacién llega el-
huevo al fdtero;, algunos dtas después tiene lugar la implantacién
en el endometrio. Durante este tiempo se produce la'segmenta- -
cion y la diferenciaci6n en embrioblastos con membrana trofoblas
tica. En las semanas siguientes se desprende el embrién del sa-
co vitelino. ‘El desprendimiento termina al-finalizar el primer-
mes. Ahora el embri6n tiene una Iongitud de Unos 6-8 cm j posee
la forma tfipica corporal del embrién- humano Joven con un volumi-
noso cerebro; existen los esbosos de todos los sistemas orgénl--

cos; el coraz6bn empieza a Iatlr
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En el segundo mes desaparecen las branquias y la prolonga--
ci6n caudal, se reconocen los 6rganos sensoriales externos.y apa

recen los segmentos de las extremidades.

PERIODO FETAL

El perfodo comprendido desde el “inicio del tefcér meé,hasta
el final de la vida intrauterina se 1lama perfodo fetali - Se ca-
racteriza por el crecimiento rdpido del cuerpo; la diferencia- -
ci6n ulterior de los tejidos tiene importancia secundaria. " Du-=
rante este perfodo, la edad del feto puede expresarse porrlé lon
gitud de la coronilla a rabadilla (C.R.), o por la longitud;de -
coronilla a talén (C.7.), medida desde el vértice de lé‘cébéza -

hasta el tal6én (talla en posici6n de pie).

Una de las modificaciones mds notables que ocurren-en la vi

da fetal e que{elidesarrollo de~la cabeza se” vuelve m&s ‘lento -
en comparacién con el resto del cuerpo. Al iniciar el tercer -
mes, & la cabezavle corresponde aproximadamente la mitad de la -
longitud'CiR,:'al empezar el quinto mes corresponde una tercera-

parte de la longitud C.T., y en el neonato una cuarta parte.

Durante el tercer mes termina la organogénesis. las formas-

corporales externas se hacen cada vez mds "humanas",‘aﬁn

todavia resaltan porciones embrlonarlas con la enormchabeza; ef

grueso abdomen y las extremxdades cortas, desaparece e

miento velloso en la decidua'y se forma la placenta. fLOS;bjOS,—
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en la etapa inicial orientados lateralmente, quedan situados en-
la superficie central de la cara; las orejas estdn situadas cer-

ca de su posicién defxnitxva a los lados de la cabeza.

El embrioh recibe‘ahora el nombre de feto. Al finalizar el
tercer mes tiene una longitud de unos 8-9 cm (C.T. ) y un peso -

aproximado de entre 15-20 gr.

En el curso del cuarto mes el feto aumenta de longitud répi
damente y al . finalizar la primera mitadfdé vida intrauterina la-
talla en posiéidn de pie (C.T.) es de é3 cm aproximadamente. FEl
peso del feto aumenta poco durante este perfodo y para el final-
del quinto mes todavia no alcanza los 500 gr. los genitales ex-
ternos se han diferenciado a tal punto que en ellos'puede ré¢ong

cerse el sexo correspondiente.

El velloaparecido ya durante’el-tercer més,seﬁextiende -
ahora por todo el cuerpo, de tal modo que queda cubierto de una-
fina capa de pelo (lanugo). Aparecen los primeros movimiedtos -

activos del feto.

En el quinto mes se perciben los tonos cardiacos. la piel -

empieza ai gregar sebo (vermix caseosa)

1o~ mes “el- cabello reemplaza al-lanugo a;tébee-
za. Se 1nic1a el desarrollo del pediculo k

se eleva a unos 30 cmy el peso e_,’
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A partir del séptimo mes el cierre palpebral que se observa
en el tercer mes, se.pierde nuevamente; al finalizar este mes el
feto tiene unos 35 cm de longitud y unos 1000-1200 gramos de pe-

$0.
Durante'lbé‘ﬁiguientes nesas “la piel de un rojo obscuro y -
arrugada se torna mis-palida y lisa, debido al aumento de la gra

sa subcuténea. .Las. formas corporales se redondean. El revesti-

miento del lanugo desaparece. El cabello tiene unos 2-3 cm de

largo, las uflas se cornifican y rebasan la punta de los dedos.

En tos nifos penetran los testiculos en el escroto y en las ni-

flas los grandes labios cubren a los pequefios. Se afirman los -
cartflagos de 1a nariz y orejas. El peso y la longitud aumentan
y al finalizar este perfodo alcanza unos 45-50 ¢m de longitud y-

2500-3300 gr.

DESARROLLO-MAXI LOFAC—I—A,L‘;%*—f'%—if—!a——», N

En laketapa iniciai. el centro de‘lés'estructufas faciales-
en desarrollo>es.una depresién ectodérmica lldhada estomodeo. El
estoModeo estéd cqnstituido por una serie de elevaciones formadas
por ia proliferaci6n del mesénquima en el embri6on de cuatro y me
dia semanas de edad. Los procesos 6 ap6fisis mandibulares se ad
vierten ééudalmente al estomodeo; los procesos maxilares lateral
mente y-la-prominencia frontal, élevdcibn algo redondeada en di-
reccién craneal. A cada lado de la prominencia e inmediatamente
por arriba del estomodeo se adviertéfuh'engrosamiento local del-

ectodermo superficial: la plécoda nasal.
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Durante la quinta semana aparecen los pliegues de crecimien
to rapido; los procesos nasolaterales y nasomedianos que rodean-
a la plédcoda nasal, la cual forma el suelo de una depresion, tam
bién denominada fosita nasal. Llos procesos nasolaterales forma-
ran las alas de la nariz y los procesos medianos originarén las-
porciones medias de nariz, labio superior y maxilar y todo el pa
ladar primario. Mientras tanto., los procesos maxilares se acer-
can a los procesos nasomedianos y nasolaterales, pero estén sepa

rados de los mismos por surcos definidos.

En las dos semanas siguientes se modifica mucho el aspecto-
de la cara. Los procesos maxilares siguen creciendo en direc- -
cibn interna y comprimen los procesos nasomedianos hacia la 1i--
nea media. En etapa ulterior estos procesos se fusionan entre -
si, esto es, el surco que los separa es borrado por migracibn -
del mesodermo de los procesos adyacentes y también se unen con -
los procesos maxilares hacia los lados. En el desarrollo normal,
el labioc superior nunca se caracteriza por hendiduras. Ademas -
de participar en la formaci6n del labio superior, los procesos -
maxilares también se fusionan en un breve trecho con los proce--
sos del arco mandibular, que forma los carrillos y}rige;el tama-

fio definitivorde la boca.

La forma-en- que

e unen los proceso’ axi naso

laterales es'un poco.mis. compllcada T L nicla stés#

estructuras,estén separa as'por un’ surco p ,
lagrimal. “La presién de los procesaos sOlo ocurre- cuando este -

surco ha sido cerrado y forma parte del conducto‘nasolagrlmal.
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Los procesos nasomedianos se fusionan en la superficie y --
también a nivel mds profundo. Las estructuras formadas por la -
fusién de estos procesos reciben en conjunto el nombre de segmeg

to intermaxilar, que consiste en:

- Regibn central del labio superior flamada filtrum

- Hueso premaxilar que lleva los cUdtrofihcisfvos '

- Componente palatino que forma. el paladdk primario'en -
forma triangular. En direcci6n craneal él,éeéméﬁto in
termaxilar se continGa con la porcién rostrai del tabi

que nasal, el cual proviene de la prominencia frontal.

La porci6én principal del paladar definitivo estd formada -
por las excresencias laminares de la porcién profunda de los pro
cesos maxilares; éstas elevaciones llamadas prolongacione§ 0 - -
crestas palatinas aparecen en el embri6n de seis semanéé y des--
cienden oblfcuamente hacia ambos lados de la lengua. En‘lé,sép—
tima semana la lengua se desplaza hacia abajo y'las:tkéstég?palg

tinas ascienden y .se hacen horizontales.

Durante la octava semana, las prolongaciones pa)afinés'Se -
acercan entre sf en la Ifnea media, se fusionén y'formah'el‘pala
dar secundario. Hacia adelante las crestas experimentan fusibn-

con el paladar prlmarxo triangular y el agu3ero 1nc1sivo puede -

considerarse el detalle medi

no de separacibn entreylos palada--

‘El‘tabxque nasal crece

res primarios y secundarios.

y se une con Ia superficxe cefal ca del palada




Durante la sexta semana de desarrollo, las fositas nasales-
se profundizan bastante, en parte a causa del crecimiento de los
procesos nasales y en parte porque se introducen en el mesénquij-
ma subyacente. £En la etapa inicial estas fosas estdn separadas-
de la cavidad bucal primitiva por la membrana buconasal, pero -
después de que ésta se ha roto, las cavidades nasales primitivas
desembocan en la cavidad bucal por medio de los orificios neofor
mados: las coanas primitivas. Las coanas estdn situadas a cada-
lado de la linea media e inmediatamente por detrds del paladar -
primafio. En una etapa ulterior al formarse el paladar secunda-
rio y continuar el desarrollo de las cavidades nasales primiti--
vas, las coanas definttivas se sit@tan en la unidén de la cavidad-

nasal con la faringe.

ARCOS BRANQUIALES

En este punto describiré exclusivamente 163 tres‘arcos bran

quiales porque son ellos los que contribuyen a,cgnformaf;pl'macl

zo facial y la musculatura lingual.

Los arcos branguiales separados por hendiduras profundas -
contribuyen en gran medida a dar su aspecto caracterfstico al em
bri6n de cuatro a cinco semanas. Al continuar el desarrollo ca-
da arco forma sus componentes cartilaginosos y musculares pro- -
pios y posee una arteria y un nervio también propios. Por Glti=
mo desaparecen algunas porciones cartilaginosas, pero otras per-

sisten toda la vida con forma de estructuras 6seas o cartilaging



sas. Los mdsculos de los distintos arcos no siempre se presentan
unidos a_Jo$ componentes 6seos o cartilaginosos del arco corres-
pondiente, puesken;bcasiones emigran a regiones adyacentes; sin-
embargo.rsiempre puede deducirse su origen, pues la inervacién -

corresponde ‘a la de los arcos originales.

PRIMER ARCO. BRANQUIAL

El caftilago del primer arco branquial o arco mandibular -
consiSte-en una porcibn-dorsal y pequefia llamada proceso maxilar,
que se extiende hacia adelante debajo de la regi6n correspondien
te al ojo, y una porci6n ventral mucho mayor, el proceso mandibu
lar o cartilago de Meckel. Al continuar el desarrollo, el proce
so maxilar y el cartflago de Meckel experimentan regresién y de-
saparecen, excepto dos pequefias porciones en los extremos dista-
les que persisten y forman, respectivamente, el yunque y el mar-
tillo. El maxilar inferior se forma secundariamente por osifica
ci6én intramembranosa que rodea al cartflago de Meckel, una parte
del cartflago de Meckel experimenta transformacién fibrosa y ori

gina el ligamento esfenomaxilar.

Los mGsculos del arco mandibular (mﬁsculos masticadores,, -

piel sobre el maxilar 1nferlor y enilos tercios anteriores de la

mucosa lingual.’

s’
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TRASTORNOS CIRCULATORIOS DEL PRIMER ARCO BRANQUIAL

McKencie, comparando el};iﬁﬁfﬁhé}ﬁieffe:kobin con los otros
sindromes del primer arcb,usugiéféhdUéwla abéricién del defecto-
estd basada en un fallo de desarrolloAde la arteria estapécica.-
En efecto., la vascularizaci6n del primer arco se realiza a expen
" sas de tres sistemas vasculares; el primer arco atrtico, la arte
ria estapédica que da sus ramas mandibulares de la tercera a la-
quinta semanas, y la cardtida externa. Un fallo en la sincroni-
zaci6n de estos sistemas es responsable de trastornos de circula
cién-del primer arco, lo que causa las deformidades. Esto es su
realidad; lo quz2 ponemos en duda es si el defecto de vasculariza
ci6én produce el sindrome, o por el contrario, es el sf{ndrome el-

que determina dicho defecto vascular,

SEGUNDO ARCO BRANQUIAL

EY gart§1§gp de!l segundo arco branquial o arco hioideo se -
1lama cartiiégbidé’Reiéhert. De é1 se originan las siguientes -
estructﬁras: estribo, ap6fisis estiloides del hueso temporal, 1i
gamenfo eétilohiotdeo y en su parte ventral: asta menor y pir- -
cién suberior del cuerpo del hioides. Misculos del arco hinideo:
estilohioideo, del estribo, vientre posterior del digéstr&cu‘yt-
masculos de la expresién facial son inervados por gl gomggnchfe-

nervioso del segundo arco.



TERCER ARCO BRANQUIAL

El- carttlago de este arco origina la porcién xnferior del -
cuerpo y asta mayor del hxoldes, la musculatura de_este arco se-
circunscribe al mGsculo estilofarfngeo inervado borfeanéf?io' -

glosofaringeo ‘que es componente nervioso del arco:

Dado que partes de la lengua también provienén*délrteréér-_
arco, la lnervaciOn sensorial de este érgano se produce en parte

por el glosofaringeo.

BOLSAS FARINGEAS

PRIMERA BOLSA FARINGEA

Origina un divertfculo pediculado, que es el fondo de saco-
tubotimpénico, que se pone en contacto con el;heﬁest;miéﬁto{epi--

telial de la primera hendidura branquial. lla1pbf6joﬁ;dis;aifde-

la evaginaci6n se ensancha en forma de saco y{¢09§‘i£Qxe;Ia;ééjd
timpanica o cavidad primitiva del ofdo medio.f, n b n

porci6n proximal no aumenta de calxbre Y formt,
taquio o faringotimpanlca El revestxmiento endodérm,ﬁ des
caja del timpano participa ulteriormente en la formac16n de lé -

membrana timpdnica o tfimpano.
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SECUNDA BOLSA FARINGEA

La porci6n principal de esta bolsa experimenta oblitera- -
cién. El revestimiento epitelial de la parte restante prolifera
y es invadido secundariamente por tejido mesodérmico, lo cual -
forma el primordio de la amfgdala palatina. Entre el tercer y -

quinto mes ocurre infiltraci6én linfdtica en la amfgdala.

HENDIDURAS BRANQUIALES

El embridn de cinco semanas se caracteriza por poseer cua--
tro hendiduras branquiales, de las cuales s6lo la primera consti
tuye la estructura definitiva dei embrién. La porcién dorsal de
esta hendidura se introduce en el mesodermo subyacente en direc-
ci6én de la primera bolsa farfngea y origina el conducto auditivo

externo,

El revestimiéntdiepiteliallen,ei fondo del conducto contri-

buye a formap“élbttmbano;,

Pof‘lafbfdliferachn activé del tejido mesodérmico, el se--
gundo drco_bféﬁquial crece en direcci6n caudal y se superpone al
tercero.y.al cuarto arcos. Por Gltimo, el segundo arco se-fusio
na con el llamado relieve epicardiaco en la porci6n inferior del
cuello; a,badsardei grén desarrollo del segundo arco-branquial,-
la segunda, tercera y cuarta hendiduras se hunden gradualmente y

dejan de estar en comunicacién con la superficie. Las hendidu--



ras forman pasajeramente una cavidad revestida de ectodermo: el-

seno cervical, el -cual desaparece al continuar el desarrollo.

LENGUA

En el embfién de'aproximadamente cuatro semanas, la lengua-
se presenta con dos protuberancias linguales y un abultamiento -
mediano, denominado tubé&rculo impar. Los tres abultamientos re-
sultan de la proliferacidén del mesodermo en las porciones centra
les del arco mandibular. El mesodermo del segundo y tercer ar--
cos y parte del cuarto forman un abultamiento mediano, que es la
c6pula o eminencia hipobranquial; por Gltimo, un tercer abulta--
miento en la 1lfnea media formado por la parte posterior del cuar

to arco branquial, manifiesta el desarrollo de la epiglotis.

Como consecuencia de la proliferaci6n y penetraci6n del me-
sodermo adyacente, hacia las protuberancias linguales laterales,
éstas tGltimas aumentan de volumen considerablemente, y se fusio-
nan en la lfnea media, formando los dos tercios anteriores o - -
cuerpo de la lengua. Dado que la mucosa que cubre al cuerpo de-
la lengua proviene del primer arco faringeo, que es inervada por
el nervio maxilar inferior, rama del trigémino. El cuerpo de la-
iengua estd separado del tercio posterior del 6rgano por un sur-

co en forma de Vv, llamado surco terminal.

ta rafz de la lengua proviene de los arcos branquiales se--

gundo y tercero, y parte del cuarto. La inervacién proviene del
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nervio glosofartngeo. La. porcion posterior de la lengua y la -

epiglotis reciben el nervno laringeo superior,»lo cual indica -

;arco branqulal

que proviene del c artl

0100 :
DESARROLLO NORMA

el oidééeﬁijé,uﬁidad anat6m1;a relacionada -
ci el e Yfibfiof en el embri6n se desarrolla a -
partir de tre§7§dféi6nes: 0fdo Externo, que funciona como orgéno
que recoge los :sonidos y brbviene de la porci6n dorsal de la pri
mera hendidura branduial y seis abultamientos mesenquimatosos -
circundantes; 0ido Medio, conduce los sonidos del ofdo externo -
al interno y nace la primera bolsa faringea, y Ofdo Interno' que
convierte las ondas sonoras en impulsos nerviosos Ly percibe los-
cambios del equilibrio. Esta porcién la conforma la vesfcula ad

ditiva ectodérmica.

Durante 1la formacién de la vesicula aud1tiva u 6'1ca
para de la pared un. pequeﬁo grupo de células que forman el gan--

glio estatoacﬁstico 5 Otras células de este gangl1o probablemen—

te deriven de- la cresta neural El gangllo e pa ulternor ‘se
desdobla en’ porcxones coclear y vestxbular %que guardan relacxﬁn
con las células sensorxales del érgano deACorti (audiclon) y con
la sécula, utriculo y conductos semlcxrcu)ares,(equxllbrlo). res

pectivamente.
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postarior ds {08

fauces

VISTA SAGITAL .. del polodor adulto y lo foringe sefalondo e tudo auditivo

fa foringe yto musculotura del veio de! poladar,
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ANATOMIA DEL PALADAR = .~

El paladar se encuentra dividido en dos partesf;éhfl{iparte

anterior el paladar duro, compuesto por .el premaxiiapffy éﬁ‘la -

parte anterior y media en donde se implantan Ios‘ih¢i§[Vds*

Los alveo-

se extiende posteriormente por los huesos palattno;.

los bordean al paladar duro. .

El paladar blando se encuentra unido al 6seo mediante la -
aponeurosis palatina. Los mGsculos que lo integran soﬁ{ éleva--'
dor del paladar, tensores del paladar, palatogloso y constricto-'
res farfngeos superiores. El riego sangufneo le liega al pala--
dar en gran parte a través del aqujero palatino inferior y por -
los agujeros incisivos. La inervaci6bn la recibe por éstas mis-j
mas vias y ademis del nervio palatino posterior desde la cara na
sal del paladar. " Las fisuras palatinas casi siempre siguen las--
l1ifneas de fusifn, pasando entre el premaxilar y el maxilar; Ia - 
fisura atraviesa el alveolo entre el incisivo lateral. y el caqi-
no. Hay que hacer notar que las estructuras que se encuentraﬁ -
anteriores a los agujeros incisivos, constituyen las estr@ctﬂfas
prepalatinas o del paladar primario o primitivo. ,LasgéS?ﬁQéﬁuA-
ras que se encuentran situadas posteriormente a‘digh5$ SgﬁjéFOS-

se les llama estructuras palatinas.

FISIOLOGIA

La importancia del paladar en la degluci6n.- Con ayuda de-



la lengua apoyada sobre el paladar, el bolo alimenticio pasa al-
istmo de las faucgs‘y en estg‘lugar; por la accién del'paladar -
blando se pone tenso,y gn,bontacto con-la bared poétérior dé la-
faringe, el bolo alimenticio pasa a las fosas nasales y ai mismo
tiempo por accién de los faringoestafilinos, la Iaringe‘se eleva
y es cerradé_por la epiglotis; del istmo de las fauces los-ali--
mentos pasan él es6fago por accioén de los masculos constricto-i-
res. Cuando existe fisura del paladar, los alimentos, principal
mente lfquidos, pasan a la nariz escapando al exterior por las -
fosas nasatés. Sobre esto resulta conveniente aclarar que los -

primeros dfas de la vida lo anterior sucede, y es causa d'f

ayudarle durante los primeros meses.

SINDROMOLOGIA

La sindromologia es una especialidad mal ehtendida que con-
tribuye ala comprensifén de la biologfa craneofécial en ggneral-
y al estudio de las anomalfas craneofaciales. En. este cépttulo-
se presenta una Introduccibn a la practxca de la slndromologia y

los prxnc1plos de la dellneacxén de sIndromes., Posterlormente -

consideramos- la etlologra y la’patogénesls de,unas anomalfas cra

neofaciales selectas (complejo‘R;bin

sxndromologia. :

En un sentido mas amplio. la sindromologfa se enfiende como

L
kd
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un campo de esfuerzo extremadamente amplio y diverso que abarca-

casi todos. los aspectos de la medxcina.f o

fica "cosas que unen",

el mismo individuo".

Aproximadamente el 1% dertodos los infantes recién'qéé{dos~
tienen anomalfas m@ltiples o sindromes. De estos, se puéde diag
nosticar s6lo el 40% como un sindrome especifico o reconocido. -
El otro 60% representa entidades desconocidas que ne;eéitan‘ser-

delineadas. .

Cuando un sfndrome desconocido llega a ser delineado, se -
descubre su espectro fenotipiéo, su historia y su rieSgo de repe
ticion, permitiendo un mejor cuidado del pacieﬁte y un mejor con

sejo para la familia.

El proceso de la delineaci6on de sfndromes ayuda también en-
el estudlo de la patogénesis, al separar las anomalfas biol6gi--

cas sign:ficatlvas

PROCESO DE | CION DE' SINDROMES

A. SINDROME DE GENESIS DESCONOCIDO

En eéte‘tipd dé‘§indrbme} sencillamente la causa no es-
- E R A -l



conocida.

A1

A.2
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~Sindrome ‘con una tendencia provisionalmente Gnica.

En,este sfndrome se observan dos o md4s anomalfas -

en el mismo paciente, tanto que el médico no reco-
noce la tendencia general de los defectos por su -
propia experiencia, ni por sus investigaciones de-
Ié literatura, ni por consultar con sus colegqs -

més capacitados.

Sfndrome con una tendencia recurrente (repetitiva).
Se puede definir un sfndrome con una tendencia re-
currente en dos o mds pacientes que no son de la mis
ma familia. Las mismas anormalidades en dos o més
pacientes sugieren (pero no comprueban) que la pa-
togénesis en ambos casos puede ser la misma. En -
1a etapa de tendencias recurrentes de la delinea--
cién de sindromes, la etiologfa es desconocida. -
En general, la validez de un sindrome con tenden--
cia recurrente aumenta si hay anormalidades en la-
condici6n y hay mds pacientes que tienen el sfndro

me.

SINDROME DE GENESIS CONOCIDO

-Se puede definir este sindrome como dos o mas anormali-

dades relacionadas de un modo casual en base a: la recu

rrencia en la misma familia (el mismo modo de herencia-

en diferentes familias); un defecto cromosomal; un de--

fecto especifico en una enzima o una proteina estructu-
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ralfo;Un teratégeno o factor ambiental.

B.'1'ff;

Sindrome pedigree (genealogfa).

i El térmxno sindrome pedigree se refiere a un. géne-

'*ésisuconocxdo en-base a la evidencia ped;gree Gnica

”menté;‘ei defecto bdsico sigue siendo indefinido.-

?aUndue“Se sabe que la condici6n repreSenta‘una en-

B.2

i mal Meckel, caracterxzado por encefalocele.””

kdactilia. rlﬁones polxqu[stlcos y otra

SIhdrome~cromosomal.

'"fermedad monogénica;- eJemplo, el sindrome autoso—-

nomalfas.

_Seedéflne citogenéticamente como el sIndbome Triso

?7:?mié 13. Esta condicién se caracteriza por holopro

7ﬁ'cehtefalia, microftalmfa, defectos de pericréneo -

B.3

B.4

-posterior, hemangiomas de la frente, aberturas oro

- faciales, polidactilia, ufias hiperconvexas, defec-

tos cardfacos y muchas anormalidades mds.

’

Sfndrome con defecto bioquimico.
En un sfndrome con defecto bioquimico 1os def¢ctos

enzimdticos especfficos se conocen en sfndromes re

‘éesivos. El término también incluyéfloé“defectos-

esbéctficos en protelnas estructurates3cuindo'és--

~tos se. 1legan a conocer en algunas de las enferme-

_'dades dominantes.

'Sindrome inducido por el amblente

Un sf{ndrome teratogénxco se defxne en términos del
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teratégeno causativo o del factor ambiental. Los-
infantes nacidos de madres que son alcohélicas - -
cr6nicas durante el embarazo, tienen mayor riesgo-
de presentar una deficiencia de crecimientd. de -
origen prenatal y persiste en la vida postnatal, -
micropefalia. deficiencia mental, aberturas palpe-
brales angostas, hipoplasia maxilar leve, nariz -

corta, malformacionéé~¢ardiapas y otras anomalfas.



- 23 -

DIFERENCIAS ENTRE SINDROMOLOGIA Y MEDICINA CLASICA

’ :hay:: que consxderar dos categorias ge
nerales. En la prlmera. Ias presentaciones clinicas son sGmamen
te importantes y el resto se encuentra en los estudxos y el desa
rrollo adecuados del caso, de los cuales se determinan el diag--
n6éstico y el tratamiento. En la segunda categorfa, se ‘llevan a-
cabo investigaciones sobre las diferentes entidades de enfermeda
des para ilustrar los mecanismos de la etiologfa. Aunque algu--
nas enfermedades son bien entendidas y otras se comprenden poco,
la medicina clédsica asume que casi todas las categorias de enfer
medades han sido descritas por lo menos. S6lo raramente viene a

la luz urna nueva entidad de enfermedad.

La sindromologfa, igual que la medicina clisica, maneja las
dos primeras categorfas. Sin embargo, una tercera categorfa lle
ga a ser aparente, ya que el sindrom6logo examina a muchos pa- -
cientes que presentan sindromes con tendencias provisionalmente-

Gnicas.

RITMO DE LA DELINEACION DE SINDROMES

La deli eacldn ‘de sindromes se lleva a cabo a. un. ritmo ace-

lerado. En 1971 se conocieron bien 72 sindromes en los_que una-

abertura orofacial fue caracterfstica; sin embargo. par :

conocieron 154 sindromes con abertura orofacial.

Los variados estudios epidemiol6gicos han defostrado que -
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anomalfas pueden acompafiar entre el 13 y el 50% de todos los ca-

sos de labio leporino.

SIGNIFICADO DE LA DELINEACION DE SINDROMES

No.se puede exagerar el significado de la delineacibn de -
- sfndromes. Cuando un sfindrome desconocido llega a ser delinea--
do, su espectro fenotfpico, su historia natural y su riego de re
currencia se reconocen, permitiendo un mejor cuidado del pacien-
te y un mejor consejo para la familia. Si se conoce su espectro
fenotfpico, el médico clinico puede buscar los defectos sospecho
s0s que no sean aparentes inmediatamente. Lé delineacién de sin

dromes estimula el buen cuidado del paciente.

POR QUE LAS ANGMALIAS CRANEOFACIALES SON HETEROGENEAS
PATOLOGICAMENTE. et L

Conéiderandb'la etiologIa~y:Ia~batogénesismde.unas.ancma- -
Ifas craneofaciales selectas desde la perspectiva de la sindromo
logfa. - Desafortunadamente, la mayorfa de las discusiones asumen

que existe un mecanismo para cada anomalfa.

La delineacién de sfndromes y la evidencia clinica sugieren
hasta la fecha que la mayorfa de las anomalfas craneofaciales -
son heterogéneas patogenéticamente, que varios mecanismos pueden
ser responsables para la misma malformacién. Esto se basa en el
procesd de-la-delineaci6n, en que se muestra que una malforma- -

ci6n dada (por ejemplo, una fisura del paladar) tiene étiologias
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mGltiples. Al encontrarse la heterogenefdad etiolbglca. se su--

giere la heterogenexdad patogenétlca

Las anomaltas craneofaciales especfficas°ﬁue nali-
zar desde esta perspectiva incluyen el compleJo RO icro-

somia hemifacial y la craneosinostosis.
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COMPLEJO ROBIN

El complejo Robin estd constituido por la micrognacia, una-
abertura dei paladar y la glosoptosis. Se cree normalmente que-
la patogénesis se basa en una mandfbula pequefia que previene el -
descenso normal de la lengua. Por eso, la lengua interfiere con
la fusi6én del paladar. Se dice que la.-mandfbula muestra]uﬁjcre-
cimiento significativo-que alcanza e1 festo de-la 6afaacéﬁlé1'--

tiempo.

El sfndrome Stickler es el"'que més se asocia- con el comple-
jo Robin. Las caracteristicas incluyen miopia, desprendimiento-
de retina, articulaciones prominentes con una enfermedad degene-
rativa, displasia epifiseal leve, sobretubulaci6én de }osfhﬁésos-

largos y otras anormalidades.

El principal efecto plexotr6p1c0~parece serren el’ tejldo co

nectlvo. La cond1c16n tiene una for

transmisién.

Otra condicidn’que“bhédekteher éf cohp&éio’ﬁobin es el sin-
drome Trisomié bércial (uh'sfndrome cromosomal ). Las caracterig
ticas incluyen hipotonia axial, hipertonia de las extremidades,-
cara arrugada, nariz de cotorro, orejas malformadas y bajas, com
plejo Robin, cuello corto, pecho angosto, pezones muy separados,
defectos congenitales del coraz6n, agenesis renal, malformacio--
nes de las vfas urinarias, micropene, displasia acetotubular y -

pie equino.

Con la deficiencia en el crecimiento que acompafia a la mayo
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rfa de los s[ndromes cromosomales, no siempre hay un crecimiento
significatfﬁﬁ”defla mandfbula de los pacientes que ‘sobreviven -
con el sindfome Trisomia parcial. Por eso, la inclusi6n de ta--
les pacientes en un estudio del crecimiento mandibular, en el -
complejo Robin serfa como en un estudio de fruta sumar naranjas-

con manzanas.

Otra condicién en el Complejo Robin es el sindrome de fa- -
cies inusitadas con disgénesis femorales. Las caracteristicas -
incluyen una apariencia facial inusitada, complejo Robin, fému--
res cortos o ausentes y otras anomalfas. Actualmente, el sfndro
me estd en la etapa de la delineacifn de tendencias recurrentes-

y la etiologfa sigue siendo desconocida.

Algunos casos del complejo Robin han sido asociados con oli
gohidramnios. Se cree que la reducci6n del fluido amnibtico re-
sulta en la compresi6n de la barba contra el esternén, restrin--

giendo el crecimiento de la mandibula.

TEORIA HECANICA DEL ‘smoROus;;;',ETI:O'Lde‘t_Av, .

La retrogenia se produce por una presiOn mecanica del ester
nén contra la barbilla,.y.-la. fisura palatina o el paladar ojival
se debe a la falta de descenso de la lengua hacxa la cavidad bu-

cal, provocada por el retroceso mandlbular.,

La presi6n del estern6én contra la barbilla se débehé,una -

malposicién del feto en el Gtero materno. - Esta anomalfa de posi
o
¢iSn basta por s misma para crear todas las ‘anomalfas que for--
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man parte del sfndrome. Confirma esta hip6tesis el que se hayan
observado deformaciones torécicas en estos niflos, explicables -

por la huella dejada por la compresi6n mandibular.

Reciprocamente, la presibn ejercida por el térax sobre la -
mandfbula inhibe el crecimiento del maxilar inferior y lo hace -
retroceder. Como consecuencia, los mGsculos de la lengua quedan
situados posteriormente, ocupando toda la cavidad farfngeay di-
ficultando la unién del paladar posterior para dar‘prigen a la: -

fisura palatina,

Después de todas estas hlpOtesIs. se. sigue eonsiderando co-

mo desconocida la etiologia del sfndrome Pierre;Rob}n

formaciones comprenden distintos 6rgan05»cuyo desarrollo éévpro-

duce en etapas embrionarias dlferentes, por 1o que es_dif(cil -

atribuir todas a una misma causa.‘

SINDROME PIERRE ROBIN

‘micrognacia, glosoptosis y-

haEidq:

a ’“_?se‘desarrolla es-la-micrognacia; -
posteriormente la glosopto.is Y el paladar fisurado.‘ La mitad -
de estos pacientes presentan malformac1ones cardiacas, anomal[as
oculares, malformaciones .de las extremldades, anquilpglosja;‘re-
tardo mental, défecto de los mGsculos maseteros oblfcuds.ky 0- -

tras anomalfas que fueron descritas anterjiormente.
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MICROGNACIA

hasta faltar.

La resultante promznencxa de Ia narlz y del labio superior,
ha provocado aplicar el\término wcara de pdjaro". La anomalfa -
es de desarrollo o adquirida. La lesi6on del c6ndilo por trauma-
tismo al nacer o una infecci6n de ofdos puede afectar 1os ceﬁ- -
tros de crecimiento condilares. Se corrigen por medio de inter-

venciones quir@rgicas.

Si la mandfbula se desarrolla inadecuadamente, puede haber-
apifiamiento de dientes ¥ falta de acercamiento de la mandfbula,-
de manera que los dientes antagonistas no se tocan como corres~-
ponde o tienen posiciones inconvenientes funcional y estéticamen

te.

GLOSOPTOSIS -

El. defecto simétrlco del desarrollo mandibular, junto con -
la posxcién retrasada de 1a mandfbula respecto a las bases 6se0-
craneanas. hacen que todo el grupo muscular- lingual esté retrasa

do, lo que da lugar a la presencia de la glosoptosxs

La lengua ocupa la parte mas baja de;la orofaringg!bBStru--
yendo la epiglotis. En esta posicién la lengua perhi;é\la expul

si6n del aire, pero impide la inhalacio6n del mismo’actuando como
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si fuera una pelota-vélvula,causando asfixia y cianosis.

La lengua normalmente es detenida adelante por el frenlllo~
lingual y- la adhesidn de los mGsculos genioglosos a las espinas-
cercanas de la sinfisis mandibular. La tracci6n de los masculos

genioglosos jalan hacia adelante la lengua venciendo la tnaccxén

posterior e inferior de los misculos hioglosos. Ya que‘ep eSte-

sfndrome la mandfbula es retrusiva, los masculos genibéi 0S5 _son

incapaces de ejercer tracci6n hacia adelante.

Consecuentemente-la lengua cae hacia atras;ihag}'_laffarin-

ge, produciendo una obstruccidn de vias aéréas}

TRASTORNOS DE LA DEGLUCION INFANTIL

Los problemas alimenticios se derivan del inadecuado con- -
trol de la lengua. EIl refiejd"iingual de succién es débil o ine
xistente. Existe una ausencia patol6gica de la deglucién infan-
til. La protrusi6n mandibular normal y el contacto de la lengua

labio inferior no se producen en el acto de mamar.

ENCLAVAMIENTOvLINGUAL'H

La dlfxcultad respiratorxa se debe"en gran parte a que la -
punta de la lengua penetra en la fisura palatlna y queda Al en
clavada. - En este momento el nxﬁo tiene un refleJo de defensa y-
lucha para liberar su lengua, eJerc1endo‘v1olentas:contrac;iones

musculares, lo que ocasiona que ésta se encurve hacia la 'nasofa-



ringe sobreviniendo la asfixia. La anoxia resultante es la cau-

sa de que la lengua se vuelva débil y flécida, introduciéndose -
mds en la nasofaringe y obstruyendo completamente el camino del-

aire.

PALADAR FISURADO-(HENDIDO).

El paladar hendido es producto de la falta de fusxOn de los
procesos palatxnos y premaxxlares en: desarrollo. Su magnitud va
rfa segﬁn la extensién de la flsura entre el paladar blando y el
borde alveolar., ‘ ekt

El paiédar‘heh&idb:pﬁédé afaEé€3$6IéwafipaIAdar blando o al
paladar duro, o alambdé."Coho'ia'fusién en'la lfnea media empie
za en la regi6n anterior del paladar 6seo, nunca se observan de-
fectos que abarquen exclusivamente el paladar duro. El defecto-
de fusi6n varfa en forma y extensi6n, cuando participa parte im-
portante del paladar 6seo; las cavidades nasales comunican direc

tamente'con la cavidad bucal.

No se conoce con exactitud la causa del paladar fisurado, -
sin embargo, las teorfas actuales estdn a favor tanto de las cauy

sas hereditarias como de las ambientales.

El tratamiento de las hendiduras consiste en el cierre qui-
rargico o mecdnico. Por lo general, los equipos de diferentes -
especialidades trabajan en estrecha relacién para tratar a estos

-

pacientes de corta edad.
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La insuficiencia congénita del paladar es una deficiencia -
fisiol6gica y no unwdefecto anatémico. Dgnota‘los casos en que-
no puede ocurrir éontacto del paladar blanqo con la pared poste-
rior de la faringe, el cual ocurre normalmente en la deglucién y

fonacibn.

Los -factores moffolbgicos;que puedgpkcohﬁribpir a}éste tras
torno funtiohal incluyen velo del»paléﬂaficérto; deficiencia an-
terqposter!or del paladar 6seo.,o;del Blandp y del duro y hendi-
duras submucosas en la lfnea medié‘de'fas ap6fisis, la aponeuro-

sis palatina o los mGsculos del velo del paladar.

El paladar hendido implica irreqularidades de los dientes,-
falta de los incisivos laterales, presencia de dientes supernume
rarios,vir35§orhos'de la alimentacién y degluci6n, defectos del-

habla y pﬁf;upbgpiqnes psicolégicas.

LaSJsécﬁélas{secundarias del paltadar fisurado son otitis se
rosa y medﬂé,‘pérdida del ofdo conductivo, defectos en la fun- -

cién deLyﬁﬁBb de Eustaquio y rinitis crénica atré6fica.

En é§gunb§ pacientes la obstruccién respiratoria es leve y-
transitdffh; mientras que en otras la condicién es severa y pro-
longédé;ﬁgbﬁ uh grado de difjcultad de un extremo de la deficien
cia'resbiratorié aotra. ~El.problema respiratorio es. mecénico y

causado pbr'uh,bloqueo de las”vias aéreas.

REPERCUSIONES 0 SECUELAS

La crisis respiratoria é§ citasada por uno de los varios me-
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canismos posibles = Algunos sxenten que la lengua. como ‘una valvu

la de pelota. gotea sobre 1a eplglotxs y permxte la salida de ai-
re pero 1mpide la entrada del mismo. Otros postulan que la punta
de la lengua se ‘impacta dentro de la hendidura y es diffcil para-
<l infante débil quitarla. Un tercer grupo especula que la len--
gua est§ desproporcionadamente grande en relaci6én con el esquele-
to de las mandfbulas, mientras que un cuarto grupo propone que al
bloqueo de las vfas aéreas por la lengua se debe a la falta de de

sarrollo o coordinacién de los reflejos orales.

Los otros factores principales que gufan a la consiguiente -
muerte de éSos infantes son las dificultades respiratorias, secun
dariamenté el lado derecho del corazén falla por la obstruccibn -

crénica de aire y los problemas severos de alimentacién.

‘La aspiracién pulmonar es la fuente mds comGn de morbilidad-

Y mortalidéd,eﬁ pacientes intratables.

Otras causas de muerte son la sofocaci6n, la mala nutrxcxén-
y la estimulacion de un reflejo vasovagal por la lnhalacion de -

vémitos.

Algunas de las etiologfas propuestas hacen. clasificacxones -

de la nutrici6én y des6rdenes del centro de crecimiento condilar -

hasta los defectos del mdsculo masetero ob]Icuo.“i_

Otras teorias incluyen dentro de la etiologia las que se ‘pue
den atribuir a las genéticas, mecdnicas, f151cas, qufmicas, infec

cxosas Y- nutritlvas
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Entre los factores mecdnicos que se mencionan como causaﬁ--
tes de fisuras maxilo-faciales estén: a) Adherencias o bridas . -
amniéticas que se encontraban al nivel de las fisuras. b) Preseg
cia de piezas dentarias supernumerarias entre la heﬁd(dura’d) In
terferencia de 6rganos, como la lengua, la que debido a'sﬁ répi-
do crecimiento, durante la sexta y:séhtima semana de vida in- -
trauterina se coloca entre los.procesos. constitutivos del pala--

dar.

Entre las causas ffsicas estdn: a) Las radiaciones o micro-
ondas, explicdndose que por accién y presencia las cargas eléc--
tricas celulares de las yemas embrionarias, se repelen impidién-
dose la uni6n celular. Sin embargo, en estudios posteriores a -
la catdstrofe de Hiroshima, no se han reportado hendiduras maxi-
lo-faciales. b) Exposici6n prolongada a los rayos Réentgenogrifi

cos.

Dentro de los factores quimicos, se incluyen las dfogas'y -
medicamentos utilizados durante la fase inicial del embarazo. Es
tos se pueden dividir en: a) Cortxcoesteroides, b) Talidomina, -

¢) Acido 4- aminopteroilglutamico. .

Entre los esteroides corticoadrenéles*répdrt‘d‘;‘j‘: : au;-

santes de las hendlduras maxllo facnales esta corti hﬂ--

prednisolona y la dexametasona, ya sean. solo en combinacién: -

y de éstos la dexametasona posee poder té

La talidomlna administrada en las prlmeras semanas de la

prefiez, ocasiona hendiduras maxilo- faciales.
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Entre las causas psiquicas, se mencionan las impresiones -
que recibe la madre durante la gestaci6n; pero ésto es falso, ya
que en casos de mellizos, se han-presentado malformaciones maxi-

lo-faciales en un solo gemelo.

Los investigadores que se inclinan sobre los factores nutri
tivos sugieren que dietas insuficientes en vitaminas A, B. y D;-
y del complejo B, &cido f6lico principalmente, en las madres du-
rante los primeros meses de gestacifbn pueden provocar paladar --

hendido.

La etiologfa mds aceptable parece ser una combinaci6n de la
postura fetal y el aumento de la presifn intrauterina causada -
por un desorden en el delicado sistema hidrostdtico balanceado -

que sostiene el feto dentro del saco amniftico.

La morbilidad infantil es alta en instancias rigurosas del-
sfndrome, comunmente varfan del 25 al 50%. Nuevamente el infan-
te ha sido Ilevado a través de los meses de vida iniciales més -
criticos, la micrognacia estd siendo progresivamente menos eleva
da y las dificultades respiratorias y nutricionales se estdn so-

lucionando.
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FRECUENCIA

La importancxardel sindrome se. conflrma por su relativa fre

cuencla y asf :emos que en la ClInxca Infantxl de la Residen--

cia Sanitarla "Francisco Franco"de la 'S. 5 de Barcelona, se han-
observado 59 casos desde 1966 La exposncxén de nuestra expe- -
riencia, dxagnéstico, clinica y p051c16n terapéutica es la justi

ficaci6n en este estudlo

_La delimitacién de la frecuencia varfa segln los autores; -
Robin da una incidencia de 1/30,000 recién nacidos y considera -
que en la etiologfa intervienen el sexo y la herencia, yé que -
presentan algunas malformaciones que acompafian al sIndrbme, en--

tre estos tenemos la fisura palatina.

En este trabajo trataré de demostrar que no s6lo la heren--
cia y el sexo son factores etiolégicos, sino. que también estdn -
involucrados en cierta forma los factores de edad y embarazo.

SEXO

No se observa ninguna predominancia. Nuestra casufstica -

consta de 27 varones y 32 hembras.

HERENCIA

Parece no tener carécter hered tario o famili Sin‘em--

bargo, la flsura palatina y otra

a veces acom



pafian al sindrome, como trastornos oculares y otol6gicos se han

presentado en. personas devedad‘adulta.

EMBARALZO

Acostumbra aitener un curso normal.‘ Ciertos ‘autores (Smlth
y Stowe) ref:eren que uno de cada cuatro de sus pacientes presen
ta hxstorxa de dxsturblo intrauterino-y afirman que este sfindro-
me se da con. mas frecuencxa cuando los padres son de edad avanza

da.

Se atribuye también a incidentes menores en el primér pékig

do del embarazo (infecciones, gripes, etc.)

Harkany y colaboradores seﬁalan que se- produce el sIndrome
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ESTUDIO CLINICO

El sf Pierre Robin consiste en la asocia

cién de'ﬁﬂaf con retroposicion del.maxila ;‘glosﬁbto--

sis y fisuf:jpél tina.

Estas: malformaciones asociadas adquxeren su’ mayor im’ortan-
cia desde el momento en que son responsables de la’ aparicién de-
un cuadro clinico caracterizado por 1la insuflciencxarresplrato—-
ria alta. El trastorno respiratorio sumado a una ausencié:Qel -
reflejo de succibn hacen que al intentar alimentar.aﬂésﬁﬁginiﬁoﬁ

sobrevenga crisis de cianosis.

Hay que destacar que el cuadro clinico no siempre estd en -
relacion con la gravedéd de 1as malformaciones. Asfi, hembs ob--
servado casos de microrretrognacia y glosoptosis poco acedtuadas
en las que e}rniﬁp ha tenido crisis asficticas importantes; mien
tras que en otros, portadores del sfndrome m&s écuéaaa;fhé basta
do un tratamiento postural y una reeducacién‘del‘refléjq de: suc-

cién para-que el nifio no presentara:un cuadrqfclihito‘éguqq,

- Enfermos que llegan simplemente para ser operados de su -

23

fisura palatina.
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Nuestra casufstica de 59 casos consta de 38 enfermos perte-

necientes al primer grupo,. 18 al segundo y 3 al tercero.
A continuacién, y con ei fin.de poder comprender»detéllada-
mente la complejidad‘qe este sindrome, es ventajoﬁo'hépér un es-

tudio de los sfntomas, agrup&ndolos por regiones yfsiéteméé;

CARA

Perfil caracteristico denominado “cara de p&jaro", gracias-
al cual, antes dewla exploraclbn. la simple inspecci6n nos evoca
el dlagnéstxqofi Esta facie tIplca viene determinada por la hipo
plasia y retropoéicion del maxilar inferior. Se ha probado tele
rradiogréficamente que mds de un micrognatismo se trata de una>-
posicién retrasada del maxilar inferior respecto de las bases -
6seas craneales. Este hecho se confirma por lo bien que respon-
den estos enfermos a un tratamiento ortopédico funcional, cﬁyé -
finalidad es producir un adelantamiento mandibular, que se consi
gue en pocos meses. Otros sindromes del primer arco por ejemplo
el de disostosis mandibulofacial, también 1lamado sindrome de -

Treacher Collins o de Fransceschetti-Zwahlen-Klein, se caracteri

zan por ser mxcrognac1as muy rebeldes a los tratamxentos tanto -

ortodéncic”’ ortopédlcos.é

CAVIDAD BUCAL

El segundo de estos sfntomas caracterfsticos del sfndrome -
se expresa en el 100% de los casos por la ptosis lingual.

2
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La mayorfa de los autores dan excesiva importancia a esta

cafda hacia atrds de la lengua, como causa de la produccién de

trastornos respiratorios y alimenticios. Es cierto que en glo-

soptosis influyen la aparici6én de crisis de asfixia, prueba de

T

ello es-1a considerable mejorfa que experimentan estos nifios - -
cuando se les sitGa en posici6bn decGbito-prono, o bien se les -
tracciona la lengua por transficci6n o sutura quirGrgica; pero -
mis que por la glosoptosis en sf, la dificultad respiratoria vie
ne determinada por el tamafio de la lengua (lengua grande)} y la -
capacidad que tenga la base de la lengua en desplazar la epiglo-
tis obstruyéndola. En este momento, tal como se ha dicho al ha-
blar de la fisiopatologfa, la lengua actGa como una pelota-vdlvu

la que permite la expulsién de aire, pero impide la inhalacion.

El tercer sfntomé~principa1 asienta en el paladar. Pierre-
Robin al describir su sfndrome habla de fisura palatina. De los
59 casos asistidos-40-presentan fisura palatina, que comprende -
paladar duro y blando; 12 s6lo tienen afectado el paladar blan--
do, en uno de los cuales la fisura s6lo comprende la zona de la-
ovula (Gvula bifida), y en los 7 casos restantes la afeccién del
paladar se limita a un hundimiento muy acentuado de la béveda pa
latina. No se ha dudado en incluir estos @ltimos casos dentro -
de lo que podrramos denomlnar sindrome Pierre Robin, ya que como

se ha dicho al hablar de la etiolog!a, creo que Ia fisura palatj

na txene_un ' e7mecanico, que es la interposicién -

lingual entr 'i‘ﬁzpq}at;nas.

El'défécto;dél péiadé}'dependeraidel grado de interposici6n
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de la musculatura lingual, variando desde el simple paladar oji-

val a la mis ancha y grave de las fisuras.

Lo que acaba de confirmar esta hip6tesis de la interposi- -
cion lingual'como causa de la fisura palatina e§ el hecho de que
las lémlnas horlzontales palatinas no son horizontales sino oblf
cuas hacia arrxba Y adentro, cuando las fisuras palatinas inde--

pendientes:delvsindrome son mucho mis horizontales.

Comq,otbas‘malformaciones,dentro de la cavidad bucgl} se ob
serva abombahiento-de las crestas sublinguales'que dan:la'sensa-
cién de que nos.encontramos ante una rdnula. La cara interna de
las mejillas puede estar abultada hacia adentro, simulando una -

tumoracifn que a veces es motivo de discusiones diagn6sticas.

OREJAS Y 0J0S

Las;alferdciones oculares asociadas al sfndrome no son po--
cas. Segbnismith y Stowe, podemos encontrar esotropifa, catara--
tas congéﬁftas}:glaucoma. microftalmia y desprendimiento de reti

na.

SISTEMA RESPIRATORIO .

Insuficiencia respxratoria alta, mas o menos acentuada, con

estertores, tiraJe y crlsis de asfix:a. i "graves, el

nifio, con el fin de respirar, adopta una poslc16n de hlperexten-
si6n denominada cuello de cisne, con lo que consigue abrir al m§

ximo posible el orificio superior de la laringe.
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SISTEMA CIRCULATORIO Y CORAZON

Encontraho tgf@?iqnéstdﬁ}dibéifcdléfqriasaén'7»dé losipg
cientes. - e G
SISTEMA ESQUELETICO

Entre los casos estudiados, hemos encontrado aumento genera
lizado de la densidad 6sea (1 caso), equinbvaros (5 casos), hun-
dimiento esternal (10 casos) que confirman la etiologfa mecénica

de la microrretrognacia.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Se puede presentar COn:Qdisoétdﬁiﬁgmandibulofa¢ial‘y;ftétu-

la traqueoesofdgica, = = V,Lftj":i;?: e

M1crognac1a Y defecto del paladar son vxstos en el sistema-
de dlsostosis mandibulofac1a1 también denomlnado de Fran--
ceschettl o Treacher Collins. Sin embargo, la asocxacxén -

de OJos,’oreJas, mandfbu]a y molares defectuosos pueden fa~

cxlment renciar los dos_ stndromes

tintivo para’reconocerlos..
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PRONOSTICO

Durante el transcurso de la primera semana de vida extraute
rina, existe grgn peligro de muerte stbita del enfermo a pesar -
de todos los cuidados. Pasando este perfodo el peligro de muer-

te disminuye, pero persiste durante los primeros meses.

Gracias a una vigilancia cuidadosa, el tratamiento postural,
la intervencidén quirargica en los casos que lo requieran y la ha
bituaci6n progresiva a la alimentaci6én con biberén, se ha logra-

do que la mortalidad haya descendido considerablemente.

Una vez pasados estos primeros meses peligrosos, la evolu--
cién de los enfermos es favorable. La glosoptosis desaparece y-
con el tratamiento ortopédico se logra répidamente el adelanta--

miento del maxilar inferior.

Cuando-a los 18 meses de edad ingresan para ser iﬁferVéhi-?
dos de su fisura palatina, prdcticamente podriamos deéif que ya-
no se trata de un sfndrome Pierre Robin, sino simplemente de una

fisura palatina.

TRATAMIENTO

Para la mejof comprensioén del'tratamiehto; dicho Sindrome -
se ha dividido en: de urgencia, postural, quirﬂrgico; ortopé- -

dico.
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TRATAMIENTO DE URGENCIA

SOIo'sérﬁfaﬁliéédo'en situaciones gravisimas, en las que el
cirujano esbé@faiizédo no esté presente. Es un tratamiento que-
debe estar al alcance del propio equipo de reanimaci6n que atien
de al niﬁo en los. primeros momentos de su yida. Los pfocédimieg

tos principales son dos:

1.- Colocaci6n de unarcaquardé}Méypjj‘6xigenbﬁebapia

2.- La~vatian£e de 1a técnica de Duhamel, cbhﬁisté'en'ﬁasar
de‘una mejilla a otra a través de la base de la lehgua,
previa tracci6n de la punta de la misma, un trocar gran
de parecido al empleado para la punci6n lumbar. Una -
vez atravesada transversalmente la mejilla y la base de
la lengua, se gquita el fijador y se introduce por el -
trocar un hilo de acero de 0.30 mm doble, que emerge -
por ambos carrillos, fijédndolo a cada lado. Esta es -
una técnica sencilla, rdpida, que no precisa anestesia-
y que el propio equipo de reanimaci6n la puede realizar

fécilmente.

TRATAMIENTO- POSTURAL

En las mdnifestagipnegf@as m :
con la instauraci6n de un tratamiento postural para que no apa--

rezca la crisis de asfixia.
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Se coloca al nifio en posicién de decGbito-prono y con la cy

na .inclinada de manera que la cabeza estd mis baja que Lbs pies.

Si con este tratamxento no logramos resolver. el rdblem”fy-

la crisis de asfix1a aparece, se recurrira al_tratamiento q irﬁr

gico.

0BJETIVOS DE LA TERAPIA PRE-QUIRURGIC

Los prihcipales‘objetivos;son’loslde:faﬁilitqulq r€paraf‘-

ci6n quirGrgica de la deformidad, que se logra por:

a) El realineamiento de las porciones separadas del hueso -
maxilar abierto, y la reposicién consecuente de 1os mér-

genes del labio.

b) Estimular una reduccién en el tamafio de la abertura del-

paladar y un incremento en el drea de los procesos pala-

tinos.

Al considerar la reparacibn del paladar, distintamente de -
la reparaci6n de la- abertura del 1ab1o, el ObJethO de la admi--

nistracifn pre- qu1rﬁrglca[ es la reduccibn del tamaﬁo de. la aber

tura y la produccibn de un paladar suave. mas largo y'mév

para facilltar el desarro lo del habla.; '."

El tratamiento pre quirﬁrglco no:t ]

rar el desarrollo de una oclusiOn permanente 0 una oclusxoh --

ideal decidua (mucho menos ‘asegurar una oclusibn sin lnterven- -
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cién quirGrgica).rpero es un esfuerzo por asegurar el desarrollo
de una relaci6n satisfactoria maxilo-mandibular, por medio del -
movimiento cuidadosamente controlado de los fragmentos del hueso
maxilar abierto. Subsecuentemente, una oclusién satisfactoria se
seourrollard debido a la rela;idn maxilo-mandibular correcta del

tratamiento ortodéncico necesario.

PARA 1NFANTEs..c_qn..rs,x‘ﬁb'nbﬁé PIERRE ROBIN

Cuando: un 1nfante nace con una hendldura palatina ‘en combx-
nacién con retrognatismo y dificultades respxratorlas. se dice -
que tiene dicho sfndrome. El origen de la dificultad respirato~
ria es la'tohbinacién desafortunada de la deformidad con la ﬁan-
dfpbula inferior retrusiva o retrafda. La lengua, porbsd uhﬁbﬁ -
con la-mandfbula, también se mantiene en una relacibn fétruéiva-
y retiene algo de su posici6n alta del desarrollordénﬁrbideifa'?
cavidad nasal y arriba de los mirgenes del paladar hendido. - Con
secuentemente en este sindrome, la permeabilidad de dfas reSpirg
torias altas‘se‘ve disminuida por la lengua a un grado mayor o -
menor., Los obJetivos del cuidado son los de facilitar el amaman
tar al infante durante las primeras semanas de vida y la permea-

hilidad de vias aéreas

Burston anotd por prlmera vez que*
los pacientes con sfndrome Pierre Robin.,; ‘mandfbula
ca crece hacia adelante con51derablemente. asf{ que para los tres

afios la relaci6én maxilo-mandibular est8 dentro de los limites -

normales.
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TRATAMIENTO QUIRURGICO

Muchos son los procedimientos que se han descrito, pero to-
das las técnicas tienen por finalidad combatir la glasoptosis y-
evitar el enclavamiento de la punta de la lengua en la fisura pa

latina, hecho que contribuye a agravar el problema respifatorio.

TRATAMIENTO ORTOPEDICO =

Debe‘inftiarse.lo mas precoiﬁéhté posible.: La primera ac--
cién terapetGtica en este sentido la realizamos recomendando ali-
mentarlo con biberén, pues con ello aparece el acto reflejo de -
succién y degluci6én. Al mismo tiempo, proporcionamos al nifio el
chupén de Nuk, que presenta una superficie superior redondeada -
que se apoya en el paladar, ensanchdndolo y estimulédndolo en su-
crecimiento. Ld superficie del plano inclinado que presentan --

estos blberones en su parte lnferlor oblxga a la mandibula a des

lizarse hacla adelante.-

las laminas 2 atxnas, produciendo su horizontalidad (récofdémos

que las

aminas horizontales en estos nxﬁos estan vertlcallza- -
das).‘ Se corrige también la gran dxvergenCIa que existe de las-
apOfisis pterigoides y se cierra considerablemente la anchura de

la fisura palatina. «

Fio
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Todos estos procedimientos terapéuticos que tienen por flna

lidad restablecer temporalmente el equ1librio muscular. se-imple

mentan hasta 105‘ 8 meses; edad en la cual se logra la funcién -
muscular deflnltiva a través de la c1rugia (palatoplastfa) Una
vez cerrada la fxsura palatina desaparece casi por completo toda

la sintomatologia de estos nlﬁos

Podemos contribu1r al tratamiento colocando después de la -
1ntervenc16n un aparato empleado por los ortodoncistas denomina-
do monoblock con el que la oclu516n dentarxa normal se consigue-

en estos pacientes de los 4 a5 aﬁos.

TRATAMIENTOI"‘PR'QVSVTO'DONCICO PARA EL SINDROME PIERRE ROBIN

Elmdbjéiivo b&sico del tratamiento es mantener vivo'y salu-

dable al infante en los criticos primeros meses dé'éh“V}daf;

La responsabilidad principal es el mantenimiéd

ma metab6lico fisiol6gico, en el que el infante pueda sobrevi- -
vir, ganar peso y desarrollarse. : i

Una multitud de aproximaciones de tratamiéntd7paf5_
te con sfndrome Pierre -Robin han sido definidas;k La falta de -

uniformidad de criterios respecto al tratamiento se. debe a la --

gran variacién en el grado de severidad de los sfntomas. : ;

Los regfmenesrde tratamiento usados particularmente o .en com

binaci6n se pueden dividir en siete grupos bdsicos y son:

.- Postura o posicifn
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2.- Alimentaci6n adecuada
3.- Tracci6n mandibular extraoral r;v

4.- Traccién extraoral de ]qafenﬁﬁé 2

5.- Cirugfa

6.- Intubaci6n nasotraque

7.- Dispositivos prostodsnti

“intraorales

La posici6n de decGbito con la mandfbula en una posicioén de
protusién, hiperextensién del cuello es la forma adecuada de te-
rapia y parece ser efectiva s6lo en las formas de des6érdenes mds

leves.

Junto a los problemas de alimentaci6én se incluye la protec-
ci6n del labio que sujeta el biber6n al bebé y lo fuerza a exten
der su mandibula para comer (chupones, comederos de vidrio cur--
vos y obturadores de resina acrflica). En pacientes con des6rde
nes més severos se han incluido tubos nasogdstricos y otrds"gaé-

trotomfas.

La tracci6bn mandibular extraqral por - medio de'grépas,y ex--
tensiones, ya sea por detréds del &ngulo o delante de la’sinfiéis
se han encontrado que son incémodos y dificileé de usar, por tan

to, nunca han sido ampliamente aceptados.

Probablemente las medidas terapéuticas que se emplegn con -
mds frecuencia sean procedimientos quirGrgicos que tratan de fi-

jar o mantener la lengua en una posicién anterior.



- 50 -

Douglas y otros autores popularizaron el procedimiento de -
la adhesibn labio-lengua, en la cual la superficie inferior de -
la lengua y el vestibulo del iabio iﬁferior son denudados y sutu
rados juntos. Este sigue siendo pfobéblemente el procedimiento-

quirdrgico mds usado.

La reparacién temprana del paladar hendido se ha usado mu--
cho para mantener la lengua hacia adelante y prevenir que la pun
ta de la lengua se impacte en el defecto del paladar. La ciru--
gfa temprana impide obtener un paladar amplio, movil, importante

para el desarrollo del habla.

En algunos infantes, a pesar de los tratamientos radicales-
y vigorosos, asf como de los cuidados de la convalecencia, el 1In
dice de morbilidad y mortalidad continGa siendo elevado. Otros-

responden bien a la postura preservativa y a la alimentacion.

Someterlos a. cirugfas repetidas, expuestos a la anestesia -
general en los primeros meses, implica un alto riesgo para la vi

da de estos pacientes.

CONSTRUCCION Y COLOCACION DE LA PROTESIS .

"VUcﬂﬁ}ifla fndividual de ce

'tom5“cucharilla para impre-

sién.

Se sienta al infante en decdibito dorsal sobre una de las ro
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dillas del asistente; éste deberd ayudar a estabilizar la cabeza
del infante y al mantenimiento de una via respiratoria por medio
de presi6n adelante de los dngulos mandibulares cuando se esté -
tomando la impresi6bn. El infante deberd ser estimulado para que
Ilore y as{ dsegurar que la vfa aérea sigue permeable. Al reti-
rar la cucharilla se examinardn cuidadosamente los espacios ora-
les, nasales y faringeos, removiendo cualquier material de‘imprg
sion que haya quedado. Se procede a obtener el positivo de la -
impresi6én. La regi6n del paladar se llena con cera para cubrir-

retenciones y se aplica un medio de separador.

Se construye un obturador de resina delgado de 1 a 2 mm de-
grueso, usando resina acrflica autopolimerizable a técnica de go
teo. Llas dimensiones de la extensi6n distal de la resina acrfli
ca se estimarén a partir de un examen visual del paladar.- Para-
aumentar o modificar el grado de curvatura se requiere hacer un-

rebase en modelina.

Esta pr6tesis se substituye por otra cada mes, hasta que el
infante cumple un afio de edad. A esta edad estd indicada la ci-

rugfa o palatoplastfa que substituye al aparato ortodbéncico.
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CONCLUSIONES

El txempo transcurrxdo para la reallzacion de esta tesis -
tuvo como primera etapa la- selecchn de los . trabajos que, en mi-
concepto, eran de-mayor. importancia y actualldad En lg segunda
etapa se hl:o la determinacién del sindrome Pierre Robin, detec-
tando que éste es poco com@n en odontologfa, por lo que hay que-
tener cu1dado al diagnosticarlo, ya que tiene relacifn dlrecta -
con paladar hendido o fisurado, aunque el primero es facxl de -
identificar porque el paciente presenta rasgos tales como la de-

nominada "cara de pdjaro".

Antes del nacimiento. y probable@éhfg“dufanfe un breve perfo
do post-natal, la herencia viene a ser el factor dominan£e que..-
determina el‘tamaﬁq‘de los maxilares, aunque es de etiologfa des
conocida. 'Sin embargo, la etiologfa m&s aceptable parece_sgr -
una combinacibn de'lé'postﬁra fetal y el aumento de la preéidn -
intrauterina causada por un desorden en el sistema hxdrostatlco-

que sostiene el feto dentro del saco amnidtxco

Aproximadamente el I%fdg'iodbs

tienen anomalfas mﬁltlple

La fisura cdngénita*dél"m’

més comunes al nacxmxento. j; ;

de un caso por cada 800 nacxmlentos.

sexo femenino.

T
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La deformidad se originé gntre la sexta y la undécima sema-.
na de vida‘intféutérjné{;‘Eﬁ;ﬁnkisxzde los casos existen otras -
anomalfas dfﬁéﬁiCQS“ﬁgééiqdés; las cuales estén motivadas por -
influencia deVJdS7ﬁfsmds’teratbgénicos; originando problemas psf
quicos, ffS;éqS.”de dégfuciOn, foniatricos,’auditivos. dentarios,

cardiopulmonares y otros.

La tercera etapa la constituy6 la descripci6n de los trata-
mientos a sequir. Es importante recalcar que la pr6tesis debe -
ser concebida, construida e instalada en forma tal que no dafie -
los tejidos periodontales con los que se vincula y relaciona, es
decir, que no debe producir inflamacién ni trauma. La cirugfa -
cumple en este tipo de procedimientos dos funciones: 1) restau-
ra las funciones orgdnicas; 2) actGa como agente corrector de la

morfologia.

Con freﬁuéncia dében hacerse correcciﬁneg posf-éuirafgieés—
de algunos defectos resultantes de la intervenci6n. En paladar-
el problema que puede surgir es la escasez de la longitud del ve
lo, as! como las perforaciones en la parte anterior del paiadar-
duro. Cdando no esté indicadé la:cirugfa en este tipo de perfo-
raciones seuutilizafuha‘prOtésis que da buen resultado separéndo
la cavidadbeCal'de la,nasal;'éStésfafeétan'pocb a nada a la fo-

nacién..

El trabajo anterior aporté las teorfas recientes respecto -~

de los mecanismos causales de las deformidades craneofaciales, -~
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ademés de orientar respecto al manejo mediato e inmediato de la-
deformidad, tomando en cuenta sus repercusiones de fndole respi-. i
ratorio y alimenticio, asf como la orientaci6n al crecimiento y-

desarrollo del tercio medio.

Otro de los logros fue el de~estaBlédé}ilérheceSidad de im-
plementar tratamiento ortodéncico a trqyés;dg‘aparatos o placas-

obturadoras desde su nacimiento.

Basdndonos en las conclusiones anteriores, se contribuye a-
la disminuci6n de infecciones auditivas (otitis media o supurati
va); facilita la foniatria disminuyendo la hipernasalidad, evi--
tando también la hipoacusia progresiva. Ademds de lo antéfior,-
se hizo hincapié en que las secuelas anteriormente ménchﬁé&as -
no son exclusivas del sindrome Pierre Robin, ya que‘éstéﬁ’ée pre
sentan en el 100% de las hendiduras palatinas; Por su inciden--
cia sus trastornos, y su tratamiento a largo plazo, debe ser con
siderado como problema de Salud PGblica. Por dltimo, es impor--
tante mencionar que este sindrome es una entidad patolbégica que-
debe ser conocida en profundidad por el estomat6logo debido a -

las implicaciones mencionadas en este trabajo.
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