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Al Sr. Dr. Victor MéUluel Díaz Michel 
e • , • • • 

. ·quien con su estim, ble colaboraci6n-
hizo posible la culminací6n del pre
sente trabajo; 

de' Odontologia y
con ella a todos nuestros Mae,S.:... 

tros que guiaron nuestra igno
rancia haciá la luz del saber. 

:-

! .. '· 

'i 



seres que son el fin supre~mo 
existencia: recojan este pequeño 

fruto que les ofrecemos de todo cora-
zón esperando que Dios nos pennt ta da,r 
les Mucho m[ts. 



Características Físicas. 

Diferenciaci6f1 embriologica, 

Estructuras 
y cuello. 

S.ind.rome de Treacher 

Síndrome de Crouzó¡1. 

Síndonne de Apert. 

IX.- Arrinencefalia y 

grave. 

X.- Deformidades 
arcadas. 

W•- Compresión Intrauterina. 

XII.- Síndrome de Pierre Robín. 

XIII.- Agencia del éóndilq. 

XIV.- Corrección de las deformidades cong§. 
ni tas o heredadas de las arcadas. 

XV.- Fisura Media del paladar y nadz -
Dí.fida. 



XVI.- Hendidura facial, lateral. y obÚcüa. 

XVII.- Tratamiento del. 1 y 11 arcos bran
quiales. 

XVIII.- Tratamiento del pabellon auricula,r. 

XIX.- Tratamiento de la micrognacia~ 



I N T R O. D 

Aunque los labios leporinos .simple y coro-;. 

plicado .son las anomaJ Ías congénita.<: más frecuentes 

de la cabeza y cuello, existen algunas otras de es

pecial interés. Por rcg} a general estas anomalt as 

suelenencontrarse con Í)astantc frecuencia asociadas 

incidiendo en grupos CsJK:cia.les; de tal forma que -

son descritas como .s:lnd rcmc.q. 

Todas ella,,. pueden tener tma base heredi

tar:i.a o inci.dental, i'lttnquc la mayor parte de lo.s -

eásus J.a anomaJ.ia es producida por un agente :i.nci-

der>bl que nctí1a sobre determinada predis]X>sición -

g!:úetica y puede deci r . .::c que la equivalencia de am

bos factores tiene la misma importaPcia. 

Estudios rea 1:i.zados han demostrado que la 

incidencia em¡:iídca de un grupo de anoma.l'.i.as congé:... 

nil:as cu.i.clarlosa111cn to estudiadas osd.la entre el 3 }' 
el 5/~. EJ lo no impide que podamos hallarnos ante -
un niño con un extrnfio síndrome de anomal:i.a f¡lc:i.al, 

cuyo riesgo no ha podido s<~l' cµ)culado a travéz de

un número considerable de paeientc.s parec:i.dos y en

el que no hallamos tampoco n:ingun agente tcratogén;!;_ 

co, n:i. una anomal:i.a parecida en otrils familias. 

,. 



. SINDROME DEL. PRIMERO Y SEGUNDO ARCOS BHANQIJIALES. 

GENEH:\LIDADES.- Este sindromc esta forma-

.do por una constelación de rna.lforn1aciones congcni-~ 

tas de las cstructura.s frtciaks prov:in:i.cntes de). 1-

y II arcos branquial<. :o en lo,_ que• interd 1:1wn Ja prj~ 
mera bolsa fiirjn¡Jcn y (d prim'"r paladar bLrndo jlm-

. to c.'on el hueso tempor:.il. No es frecuC'.nte que e,:;1:e 

síndrome .se mmüficstc de forma cnmp}cb1 '-' totaJ.; -
¡XJro c:u máxima expre.si<Ín en cnfc n110 afecto de estc

síndrome preacnta lo sLiuientc. 

1.- Desarrovo incompleto unilateral ei bi.,. 

lateral del oiclo externo oido medio, mandí.bula, ar

co. cigomatj.co, maxilar superior, hueso temporal, --' 

músculos Je la masticación, músculos de la caraJ mú!l 
culos palatinos, lengua y glándula parótida, 

2.- Macrostomía. 

3.- Seno del I arco branqui~L 
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CARAC'l'ElU.ST! C:i\S FISI CAS. 

Anomalias Auricularus.- Sus grados vru1 -

desde un pabe.11611 auricular l:i.geramcn te mús peque

ño quE! lo norinal; ha:;ta, remanentes vc!rticales de -

la piel y carHla.go comprende un 16bulo rudimenta

rio. 

Malformaciones del conducto auditivo ex
terno, suele :fal tai• todo el conducto pero en algu

nos <..~asos hay 1.m fondo de saco que termina en una
membrana timpi'mica rudimentaria, 

Anomalías del oido mc:dio.- Estas malfor-
1uaciones van desde una mínima [al l:n de des¡1rrollo

en el yw1qut< 1 hasta una fusi611 de los mismos (pro
venientes del I arco). La gravedad del oido medio

suele estar en proporcit'.ín del grado de desarrollo

del pal)f~l.)611 a,uriculat'; los pacientes presentan -

sordera de conducción, que oscilan entre 25 y Z? -
decibelios, 

Falta del desarrollo del maxilar y del -

cigoma. S.u intensidad prescn ta vario,r, grados pero

nunca se ha visto ausencia total de estas estruci;;! 

ras. 

Desarrollo incompleto del hueso temporal 

en el estudio de m<tterial de autopista han demos
trado que algtmas zonas del hueso temporal 1 además 

la reg:i.6n del peñasco que ;:tlb•:rga el oido interno

pueden presentar un desart'Ol lo incompleto, 

Desarrollo incompleto de los músculos fE,; 

ciales 1 músculos masticadones y palatinos,-Suele -



j·· 

observarse paresia y atrofia de algunos de los mús
culos incluidos en esto.<; grupos. 

Desar_I'(.)l_l0 incompleto de la I..cngua.
frecuente .E!s la hipoplasia unilateral. 

. . > .· .. ·. : . AusE>.ncia de la Glfü1dula Pcrótida,;-
. ;c.t'éi~1:e~ que prescn tan este sfod rome ptwden 

· ~tls{}ncia de la glánd11la par6tida. 

· Macrostomía .- l~<s personas con macrosto--
·. ·•mía. pueden mostrar con la misma frecuencia que la

glándula parótida, la presencia de vestigios carfil~ 
ginosos en la mejilla, se prc.c;entan como resultado
de la fusión anormal de los núcleos embriom1rios -
del maxilar y de la mandí.bula_. 

Seno del I Arco Branquial.- Se extiende -
desde el conducto auéli ti vb externo hacia abajo y -
hacia adelante, vecino a la glándula parlída y cru
zando a la parte media o lateral del facial, )' con
tinua su curso hacia abajo y hacia atrás bordeando
el ángulo mandibular para abrirse en el cuerpo de -
la mand:!bula en el punto medioJ entre el borde ant!:_ 
rior del externocleidomastoidco y Ja par'\:(' me-J:i.a -

del cuello. 
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fas malformaciones ya mencionadas, no se
presenta11 siempre juntas, sino que existen combina
ciones las cuales se dividen en diferentes grupos -
como: 

Grupo A.- Que presenl;a desarrollo,inconi-
oído externo, oi<lo medio, maxila1 , ci·goma, 

h\1eso temporal, músculos faciales, masticadores, -
palatinos así. como de mandíbula. En este grupo se-
· encuentra el mayor número de estructuras con falta
de desarrollo •• 

Grupo .B.- Desarrollo incompleto 
·· externo, oido medio, mandíbula y cigoma. 

Grupo C • ..Desarrollo 
medio y mandíbula. 

Grupo D • ..Desan-ollo incompleto dei oido -
oido medio este grupo es el m~s 

Grupo E.- 1.ncrostomía unilateral, 
de desarrollo de la mandíbula y au.sencia del 
dula parótida. 
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DIFERENCIACTON EMJ3RIOLOGICA 

l)esde el punto de visla <le la anatomfo -

. comparada y ele la embriolop;ía, la cabeza es unn Pº!'. 

ción meurocraine<ma y abarca el cerebro, los ojos, -

oidos in temo"· y parte nerviosa de los organos o1f,<;_ 
torios. L:i porc:i6n viecral incluye la tenninación

céfalica de conducto digestivo, respiratorio y las

estructu1·as faciales conr~xas que desarrollan {·n su

mayor parte, apart'i.r del primitivo arco branri:uial. 

La porción ncurocrilncana es precoz en su- e'· .. 

crecimiento, reduciendose en el transcur.<oo de la v,;h 

da fetal y en el comienzo del a vida pots-natal, es 

re la ti vamentc mfts rápido debido al crecimiento de -
·.la región facial, en las primeras etapas embriona-..:. 

rias la topor~raf:i.a de Ja cabeza se halla definido -

vagamente arareciendo más tarde estructuras carac-
terísticas. 

En la tercera y cuarta. semana se hacen r~ . 

. conocibles los esbozos del ojo y el oído. 

El oído aparece en la región que rodea el 

primer surco faríngeo ectodérmico. En el embrión -
de 6 mm. este surco esta lími taclo por los labios -

·lisos de los arcos mandibular y hioideo. 



1'h el embrión de 9 mm. e.stos labios pre
sentan unas irrguJ.aridadcs en su superficie que fo!_ 
man las vercladerils c..11incncias en el estadio ele 1;! -
mm• por crecimiento y f\lnsión <k esas cmínenci,1s 

se origina el pabellón defini t.i vo, ¡:>.)!' lo tanto es

tá situado iÜrredr~clor del meato au<lituo exten10, 

INVES'Il GACI Ol\:l~S 

J1westigad.ones rodcntcs indícM que la
contribucíón mayor procede del arco, híodeo,¡ y ími
ciamen te el trago y <d. ar-ea c;uc le rodea inmediata~ 

menfo, procede del are.:. mandí. bular. 

Cuando el oi.do aparece por. primera vez es 
ta situado tm una posición anteromedia, pero. a cau: 

sa duran fo el 20. mes es desplazado dorsolateralme?l 

El desarrollo de la región facial durante 
el 2o. mes se caracteriza por los cambios resultan
te.i de la formación de. la naríz, 

El proceso fr-onto nasal, el maxilar y el
mandibular de cada lado son elementos a base de los 
t.uales se desarroya la cara •. 
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la.s extremidades anteriores del proceso .,. 

. mandibular se fünsionan para formar la mandíbula in 
ferior completa, hacia el estadio 0.n 5 mm. cada pl'~ 
ceso maxilar crece hacia adcl:rn te a partir de la -

porci6n dorsal del correspondiente arco manclibuJar, 

y se fusionan con la extremidad lateral inferior -

del proceso lateral nasal: Por debajo de esta se -

extiende a través del lxirde inferior d.r; la fosa ol

fatoria que se llama orificio nasal anterior, para

llegar a fusionarcc con el proceso nasal medio. 

En. el estadio en que Jos mamelones facia

estan en desarrollo y se funsionan aparecen en

ellos surcon muy marcados, el surco marcado en

el proceso maxilar y el p1'->ceso nasal lateral,

. se extiende la región ocular en de.sarroyo hasta la

L:>s surcos cshm si h1ados entre los diferen

tes procesos fac:ialc.s, y desaparecen normalmente -
poco después del estadio de 20 111111. pero pueden con

tinuar pcrs.i.stiendo en fonn.a de surcos o profunclas
hendiduras, entre diyersas partes constj tuycrites de 

la cara, como sucede en algunafl anomalías como la-.:. 
bio, leporino y Ja fisura facial congenita • 



las cxh·e1nidades anteriores del proceso -
mimdibular se funsionan para formar la mandíbula in 
ferior completa, hacia el estadio en 5 mm. cada pr~ 
ceso maxilar crece hacia nclclantc a partir ele la -

¡xirción dorsnl de] correspondiente arco mandibuhu·: · 

y se fusionan con la extremidad Ja toral inferior ·

del proc<!so lateral nasal: Poi• debajo de esta se -
extiende a través del oorde inferior de la fosa ol

fatoria que se llama orificio nasal anterior, para

llcgar a fusionarcc con el proceso nasal medio, 

En el e.stadio en que los rname.loncs facia

les estan en clesarrüllo y se funsionan aparecen en

'tre e.llos m1rcos muy marcados, el surco marcado en

tre el procer;o maxilar y el proceso nas<ll lateral,

se extiende la rcgi6n ocu.lar en desarmyo hasta la.

roca. 1.os surcos es tan .<;;i tuados 0.n tre los diferen

tes procesos faciales, y desaparecen normalmente -

poco después del estadio de 20 mm. pero pueden con

tinuar persistiendo en fonna de surcos o profunda.s
hcndicluras, entre: di versas partes consb tu yentes de 

la cara, como sucede en algunas anomalias como la...:. 

bio, leporino y la fisur« facial congénita. 



ESTRUCTURAS RUDlHEHTAilAS 
DE CABEZA Y CUELLO. 

::~::º'::•::~::· ~::~::.~::l\::E=·===t:'==-- t~·~~u-~~~R·\~ "º~~-:.__ _ ____ H_u_s_cu-~;::::-'J:::-U=-R=A=:t=::~::~::~:::::I::OS:: 
-c~~:~1i&()

0 de ~(·:-l~~-(~c1~~1:-:t~~-==-:-·la QA~ ---~-,--· 
~nndtbuln~ liga~entou ~•- titacitn, tensar= 
fr.n,omondibol~r. nus¡;cnrJC':: 

1 

del v~l.o, tentior -
de ~artillo), eppina del del t!cp6no. 
~s!eooid~», art1culdci6n 1 

tcc:.pcr-cmar,éil;ular, c.e,;ndi-:..-

1

1 
lo 1J:JHldibulot. trngúr., He 
lix, l'.orotid<!, r.irl da 1;; 
~andtbuln~ di~nten iof~-
riores,~ uilrco alvolc 14-
b ia l. 

C•rtfla¡o J~ kc~ch~rt (~~ 
formara ~l ~~tilcide~ ilel 
tet.t.po:·nl, li&r.i: .. ;nto dnl - 1 
eAtiloide~, !lltl u• di;.l - -
cuerpo y Hnstnu ~cu~r~u - i' 
del hjcidcu) piel d1~l cuc 
llo. reate !!1'= t,¡ Or(!jd, :: 

lt. m41yor parle de la lt·c- 1 
BU~ (tucb1En contr1buy~11 

~dsculoe de la ox-
prtni6n !Aciul, cGs 
culos Jel eatribo ~ 
e~tiloíd~s, vientre 
pouterior del dcg4~ 
trice. 

VI! 

el pre, el \.f.'tcer.~ .., cuti_S ¡ 
to nrcrní). _j 

======::::::!==--=-.---=-----=--:::::.=::: ____ .¡_.==-========::t====::::::: 
Uasta~ ~cocre& y r•Rto -· Entilo f~ringeo 
del cuerpo del llioideij 

=======+===--------------±:=============+===== """ .... -;;;;;; ... :----r ,;;;:;;:;: .,., .. ,, 
y ~~ternoc!udo~n•
t 01 dCfJ. 

========t:==-----=====-=------_--=- ~--=--=====::.:::::==t=== 
Hend!.dur.a 

1.- Bio1<aodi
bular, 

rudü·.ent.a r10. 

moato auditivo externo 



--
, '1•:Íbrao1 .. .. 
' l. -

'¡ •. ~ 

Ko•bran• del Tiupano 

_TTo~pA d~ Euataquio 1 

oido medio. 

Conducto branquial ~ 

·transitorio quL pce
dc per~istir co~e -
f t&t\l lD cen"i.Cd: ~, 

titilo par4tiroidc6, -
~anducto branquial 
{~robable~cnte parte 
rll'; ·1 ago) , 

Por~tiroidce (nlti~o 
cué q:io bra.qui.!il) 
puede influir en el 
de.sor rollo de. 1.1 glan 
dula teroideG. -

1D 



SINPROME DE TREACÚER - CoLLINS 

Denominado también disostosis mandí bulo -
facial, síndrome de BEHRY, síndrome de FRANGES Cl!E
T'l'I ZWAHLEIN - KLEIN, agenesia facial bilateral, 

Este raro sindrome hereditario se pre--
en diversos gradoi>, cuya gravedad sería des-
forn1a completa a la incompleta o a .la. al:Prti-

En la forma completa se enci.entTa: 

1.- Desarrollo antimongólico (hacia arri
afue~a), de las, fisuras palpebrales. 

2.- Ptosis de la parte lateral de los pá! 

3·- Pestafias deficientes o ausentes eri. -
··los dos tercios o 3/4 partes de los parpados fofe..,
riores, tambíén pueden estar ausentes el ángulo la
grimal y las glándulas de meibomici. 

4.- Desarrollo incompleto de los huesos -
de la cara sobre todo de la mandíbula y de.l oi.goma, 



5.- Desarrollo incompleto 
di~ externo y muy raramente de.l intermed:i.o. 

6.- Macrostomí.a, Paladar elevado y 
· cion anormal <:on m<1lol<:lusiñn. 

7 ·-· Proyccciónes a ti. picas de la lengua 
la dcstri bucii5n del bello de la mejilla. 

La fonna avorti'va se caracteriza por -

deformidades unicamente en las cejas y aberturas 
palpebrales. Estos casos son muy raros, 

La forma unilateral del .síndrome de THEA

CHER COLLINS ha sido dcscri to recientemente por -
FRANGES CJIETTI Y KLEIN como tm síndrome del primero 
ysegundo arcos branqu.i.aies. G:meralmentc las pers2 
nas que presentan este síndrome no tienen altera-
ciones mentales. 

Etiologia.-

En la etiología del síndrome de · THEACl!AR

COLLINS existe un importan te componente heredirario; 
es transmitido por un giro regularmente dominante,
el cual tienen un debil pcxler de impregnaci6n en -
ciertas ocasiones, de lo que resultan las formas in 

completas o abortiva de esta anomalía. 



Generaciones Posteriores pueden ml)strar -

una mayor importancia en la aparición de este sini..
drome, progresando desde :ta fonna abor·ti va o :incom 

pleta, hasl:a la crn11pleh1 en cada generación. Las -

anomalías pucd<"n ser· l an importan tes, que los naci

dos en poster:iorcs generaciones rnor:.i ri.a:n dur·ante -
la :infancL1 eJ gen·\ tcnc un componente letal o sub

blctal, por lo menos en <i.lgunos c:u;o;;, Pero los ni, 

ños con s:tndrnme de THEJ\CllER-COLLINS pueden nacer -

también de :familias en las r¡uc no hay n:i.ng(m antec;:_ 
dente, lo cua] s€, cree debjdo a 1a acc:i.Ón de un fa!;, 

tor ambiental o a una mutaci6n que actuaría sobre -

el desarrollo embrionario, 

Tra tam:i. en to. 

Anomalias Palpebrales 

la operacic'.>n KUHNT-SZYNANSKI, que suele .:. 
para corregir el ectropión at6nico, pue-

émplear('e también para la correción de la pto....;.. 

palpebral lateral: 

En este procedimiento el parpado inferior 

incidido hada abajo y afuera y separando la -
orbicular de la lamina del tarso, 

la incisión se hace lateralmente de tal forma qu(~ -

la pie] puede ser reformada replegada en este dire~ 

ci6n y extirpando un triangulo de piel y músculo. -
Entonces se extirpa el triángulo equivalente de --



.1 -.· .<. :·.·.::_ ':.-¡/'.' . 
. Corigunfrva, (!OÍ1 

inc:isi6n. . . 

l.o.s ingertos de hueso o de cartilago, o -
las protesis de Silasticson uh.les para prevenir_ 

la desviación antimongolica ele las hendiduras palp!:, 

brales1 puede clcsinscrtarse bmbién e.l ligamen to -
cantal externo y fijarlo a una zom1 ma!.'; alta al pe-
riostilil 1 con lo que se eleva al can to externo. 

Ingertos ciliares o ele cuero 
reconstrucción de cejas. 



SINDROl\!E DE CROUZON. 

(Ói~os~osis CraneofaciaJ herede tar:i.a). 

Esta ma.lfonnaci6n congénita hereditaria 

caracteriza por e.l cierre premai.úro de las sutu

: ,·1~as craneales (sinostosis cr<1neal prematura, y re

: cuerda otros U.¡x1s de ';innstosis p~matura.s <!ranca

'.les, como el sJndrome de Aperl'V .la scnos1.osls cra-

neal simple. 

l.<1s caractcdslic!as físicas deJ síndrome-, 

de Crouzon son t:Í. picas y se describen a con t:inua--.::. 
cic'Sn at01quc cada enfcrno no ha de presonlar forsosa 

·.mente todas y cada una de ellas. 

1.- Deformidad del craneo. la rnayor pur

te de los autores describen una frente alta y pro
minente, con una muy cerrad;: sutura como c<Lracte-.::. 

rrfstica do este s.lndr(lme El eraneo suele estar -

acortado en scmti.do ante ro posterior y ensunchado -

en sentido transvers<d, a1mque no existe un tipo -

dete.rrninado de bovcda craneal, porque: ello depende

de la sutura - coronal, sag:it;iJ o Jamlxloiden que se 
haya soldado primero. C01no en Cuéilc¡u:ier si.1w1:;f:osis 

craneal, el e rmic.u puede ser oxj.c(,fáJ:ico ( c1·;uv~o en 

torre) escafoeefálieu (en barco), tr:i.gonoce[ál:i<~o 

(en puente) o plag:iocefalic:o (asi.111Í:tr:íeo), 
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2,..., ~xoft¡,_ mus o hipe~telorlsmo La: orbi..:_ .· 

:suelé estar h(m:c,';;. 

3.- hepoplasia maxilár con relativo prog...; 

4~.- ~ariz en pico de loro. 

5,._ Elevación del arco palatino, estrab:i!! 
modit·nr~t·ntc externo, afección del nc•rv:io 6ptico 1-. 

:nishigmó, deficit mental atresia biJnteral del con
cxterno y ancxlon:Ía parcial. 

Li combilmci6n de estas malfoni1aciones 
a. las personas un aspecto de batracios cuando se 
.los mira de frcn te, 

Etiología. 

Se ha demostrado la e.x.istc:mcia. de unfac-
hert~ditariu dominante autos()mático, aunque ¡:>u.::.., 

casos es¡xirádicos sin predisposlcHín her!:_ 
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TRATAMIENTO. 

'>inostosis crimoa 1 Prematura. 

Suc]en recomendar.se .los procEidinüentos 

ne\lroquí rlirgícos, q\le se. usan para la dc.scompresí6n 

del cerebro o c\e1. ncn·io óptico o de ambos, l.<{ e\i 
dencia de una ah'(>f:la Ópt.i.ca u la disminución de: la 

agudeza visual c<m,.;i·i tuyen indicaciones mavore"' pa-. 

ra las oper:ici ones de sc.tnnpn,s.i. \"il .s di s1:i1d as a prev.s_ 
11:ir postct·i<.in::s dañor, ;t.J 11<.o'rdo. En todos lo.sen--· 

fermos debe haeers'-' ;mtes de la operad<Ín~ una ven

triculograf.fa o ncumoen.cc,falogritfÍ.a. Son contrain 

dicaci.ones pani .la des·::oinprc-nsión quirúrgic<1 l.os -

ventrículos CXl~csivament.e gran<lc~.s, graves, malfor-

maciones cerebrale.s1 ocguern y retraso mental, 

La sinostósis -se trata exl:irpanao hueso de -

··las lineas de io,utura craneal y recubriendo los esp~ 

c:ios con hmi:alio, polietelcno o cualquier otro -

material que imp:i.da o 1 cierre de e.stas su i:ur«s. E~ 

te procedimiento debera ser empleitdo preferentemen

te durante los seis primeros meses de dda impidie_!! 

do el cierre de la sutura por lo menos hasta la -

edad de i.re.s años cuando ya se haya producido el el!: 
sarrollo del BO% del ceb:ibro. 

Exoftaltn\ls e llipcrtabodsmo, 

El exo:ftalmus grave y la ptosis del glÓ\'ío-. 
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ocular mejoran con el desbridamiento de la orbita -

para disminuir la presión intraocular. 

norarse el grado ele hipertcdorismo por 
procedimiento de desvridar los ángulos 

o agrandarlos con un lapiz Lle ojos, 

Pueden ami
el simple _.:.. 

palpcbrales-



SINO ROME DE APERT ~ 

Acrocefalosindactília , Acrodisplacfa, es
fenocraneosindactil.ia, acrocefalo clisplacia, 

Es te síndrome es similar al de crouzon Y"". 
una de las principales diferencias entre los dos es 

· que las personas con s1ndrome de apert presentat1 

sinda.ctilia u otras m•llformaciones de manos. 

las características de este síndrome son: 

1.- Deformidad del craneo suele trat:a.rse
de un craneo turriforme con amplia frente c¡ue es d~ 

· ·b:Í.do. a la soldadura precoz de las suturas craneales, 

2,- Exoftalmus e Hipertelorismo, 

3.- Hipopla.sia 
algunos casos. 

·A.- Malformaciones de mano 
poli.dactilia y clcnodactilia •. ·· 

Etiología. 

Se desconoce la Etiología"c~xada 
algunos casos existen antecedentes 



llipertelori smo ( Síndrc;nio de Greig) o 
telorismo embrio11a1•io, 

Se trata de una malformación rara y 
. tcrizada por: 

1.- Excesiva dí stancia e11 tre los ojos y -

algunas ocasiones prcFien tari estrabismo, 

2.- Lu base de la na r.i z es ancha y abier- · 
stirco es mas p!'tlmmsiado en la punta. 

J.- Aumento de ln distancia entre los 
los párpados, 

4.- EJ. maxilar el cigoma y 

estar faltos de desarrolJ.o, 

5.- Hay epicanto r aumento del 
tejidos s1.1beutanco de la.s alas de la nariz • 

6.- Retraso mental con dernac:i.ada frecuen:-;
ser considerado ¡1ccidental. 

Etiolog:í.a. 

El Hipertelor:ismo se debe probablemente -
a una detensi6n de el desarrollo embrionario. 

Tratamiento. · 

Aumento de la distancia interorbi tal _.;.; 
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Abordaj~ Directo.- por medio de escisiones parciales-
y osteo.tom!a de los huesos de la nariz,· vomer y del 
tabique interorb:ital • 

. ' 

La osi:eotomia bilateral de los huesos pi·~· 

la nari;,, mejora el aspecto :CÍs:i.co , 

Abordaje< Jndl recto, - El adelanto de la -
interna de .las comJ su ras palpcbrales mediante 

.. una amplia plasU a crea 1ma j lusl<')n 6ptica que dis
minuye el 1tspectode Hipcrlclorismo . El tejido suB 
cutaneo de las alas de la nariz se extirpan para --
producir la ilusión de una disminusión de la dist~ 

·. cia In terorbi tal. 
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ARRINENCEFALIA Y FISURA IABIAL GRAVE. 

( disgeneoia cerebro facial rnt>dia Holotetlencefalia), 
En este síndrome ex.is ten malformaciones congénitas
de las estructuras provinien tes tlel cer1~bro primi ti:_ 
vo y de los procesos broncoúasale.s de la cara. 

El Síndrome se caracteriza por: 

1.- Fisura labial completa bilateral 
ausencia de premaxilar 

2.- Desarrollo incompleto de 

3·- Hipertelorismo orbital 

l,,_ Aspecto mongólico de los ojos •... 

5•~ Fusión palpebral de la linea 

Cal vicie frontal. ' 

?.- El cerebro esta constituido 
ventrículo ancho y central, 
losbulbos y las cintas olfatorias. 

8,- Los huesos frontales muestran turri
cefalia. 

9,_ Puede pres~tarse .fisura del paladar. 

Etiología· Descaiocida. 
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DEFO.RMrDADE.."i DEL CRECIMIENTO DE LAS ARCADAS. 

Las deformidades y alteraciones en el cr!:_ 
cimiento de las arcadas no son raros y pueden ser -

de origen congénito o bien el resultado de un mal-
crecimiento del cÓndi lo mandibular duran te los -
años del desarrollo. Estas deformidades prcsentan
un aspecto repugnante a los individuos afectados -
debido a la asimetría vj s:i blemen te desagradable y -
al dese.quilibrio de las arcadas. La falta de pro
porci6n facial y secundariam1~1tc, de las arcadas da 
lugar a una maloclusión dentaria c¡uc pueden tener -
como consecuencia incluso trastornos nutritivos. 

La.s deformidades se pueden resumir en ·~ 

grupos básicos: 

1.- Malformaciones producidas por causas
congénitas o heridi tar.i.os (genéticas), Lesiones de 

cjn tas de crecimim to en una e¡X>ca temprana de la -
vida, tumores o crecimientos hi perplasticos o ex-
ceso de ftmción. 

2.- Deformidades adqui ricias producidos -
por algdn traumatismo, Jntervenc:i6n quirúrgica o I~ 
fecdón. 

Existen pocos~ si es que en realidad hay
algunas deformidades que no puedan ser incluidos --



convenientemente en alguna de' .estas categorias,. En
este capitulo se consideran solamente las deformid! 
des originados por una alteración en el crecimiento. 

Deformidades Congcni tas. 

Las dos clases de deformidades en mandíb~ 
la· que se obset•van con mayor freciencia en el momC!!, 
to de nacer. Son las compresiones Intrauterinas y

la microgmttia congcni t-a la cual consti luye una -
parte del Síndrome de Pierr<:: Hob:i.n, La compresión. 
intrauterina de la mandíbula no tiene sign:i.f:i.cado

par!:icular excepto la importancia de su reconoci---
mien to, mientra" qt.1\! J.a triada de .s5:ntomas asocia
dos al síndrome ele P:i.err(; Robin supone una amenaza. 
Inmediata para la vida. Es1:a 1'iltima requiere un 
conocimiento quirurg.ico :inmediato. 



C<XllPRESION INTRAUTERINA. 

Es b.í.en conocida la plasticidad ele las es 

trucuras enoneofacialcs del niño las cuales son re!!_ 

puesta de los fen.'.imcnos de posición y de presión -

que pueden explicar las prüwipales caractcrí t:icos

de las alteracionc;; mandibulares o faciales que se

producen en .los compresiones intrauterinas. 

El niño adopta una posición intrauterina

con la caooza flexionada y la arcada apoyada contra 

el hombro. 

El mantenimiento continuo de esta posición 

puede pn>ducir una arcada deprimida o recta; en el

lado afectopunto con una dcfonnidad grave concorni"'." 
tante de los alveolos superiores e inferiores. La-· 
a1terací.6n es de la forma; el tamaño de los arcados 

no queda afoctadot el crecimíen to potencial del CO!!; 

dilo no se al \:era y el crecimiento más bien normal. 

puede aderná.s anti ci parce. 

No se ne ce si ta ningun tra tam:i.en to realme!?;, 

te la deformidad es muy dificil ele corregir quirur

gicamente, En la ma.yor:í.11. de los casos se puede es

perar que los arcados restauren ellas mismos su ---
simetría puesto que los niños poseen un poder-
marcadamente correctivo en reton1ar a los normales
patrones de crccimjci·1 to, no S(; han registr<tdo defor 

mi dad es permanentes durante tiempo pro J.ongado ele -

los arene.los secundar:ios a estH causas. 



SINDRO~IB DE PlF.RRE ROBlN. 

Este Síndrome consiste en una retroposi-
ci6n mandibular junto con la mandíbula demaciado P:!:. 
queña lo cual se acompaña nonnalmenl:c de un c:i.erre
incompleto del paladar )' de una retroposiciún de la 
lengua, La perdida de desarrollo anterior de la -
mandíbula y la, pcrd:i<la concorni tan te del soporte an

terior obliga <± .. la lengua a ocupar una posic:ión po~ 
terior en la fadngc. E"to p1~x\uce tm grado varia
ble de obstrucd.ón que Inclui;o en algunos casos pu;:_ 

de producir cianosis por obstrucción supragt6tica. 

Los esfuerzos respiratorios se vuelven -
muchas veces desci;ipcrados produciendo una retrac--

ci6n es1:ernal que afecta a las articulaciones del -
esternon y a las vertebras. 

El grado de obstrucción depende de la po
sición de niño, del tamaño de la lengua, de la pe

queñez de los arcados dd tamaño y posición de la -
hindidura pal<ttina y de la naturaleza de las secre

siones orales del n:i.ño cuando el niño esta en una -
posición supina esto ayuda a aumentar el desplaza-
míen to posterior de la lengu;i en una c;:i vi dad ya de
por si pequeña, debido al hi:perdesarrollo <l'" la man

díbula, produce tma disminución del esp«cio adicio

nal que se necesite par<t acomodar el volumer¡, L:~ -
pequeñez de la ar<!ada y la disminución <limenci.onal

cúbica de esta zona r;s ocupada totalmentu por la -



lengua. Esto contribuye a una dificultad faríngia 
con la lengua descansando en la porci6n posterior 
de la faringe si existe una hendidura palatina de -
conciderablc tamaño de ¡mJ.11dar duro y blando con -
frecuencia se observa la lengua en tma posición -
erecta en el paladar obstruido. 

fas caracteristicas de este Síndrome son1 

1.- MicrognaCia o retrograda y existe ;,.:.;.e· 

deslizamiento posterior de la mejilla que se debe .:. 
. a: una hipoplasia de la mandírul<t. 

2.- Gloptosis, a causa de la retroposiciÓh 

mejilla, la lengua cae atrás y su base viene 
a establecer contacto con la pared far1.ngea poste-
d.or y la epiglotis, produciendo una obstmcción -
inspiratoria de tipo valvular que se acentlia cuando 
están tranquilos o durmiento y puecli:n presentar -
macroglosia. 

J.- fisura del paladar. Incompleta o una
conca vidad aumentada en el paladar. 

Etiología,- Este .sl.ndrome es debido a tma 
compresión· ecterna de la mandíbula en la vida in-
trauterina1 o a una falta de potencia de crecimien
to en la mand:íl:ula, 



Además, existe una tendencia familiar que 
no ha podido ser comprobada en estudios realizados.; 



1\GTu'\'CIA DEL C',QNOILO. 

la agencia del condilo es una anomalía -

rara este efecto pertenece al .llamado síndrome del 

primer arco Branc¡uial, en e[.:tos casos de falta de

diferenciad Ón de células espccializadas,d con<li 

.lo puede estar auccnh: como entidad aislada o aso

~:iado a ot-r·os alteraciones, como falta de la rama

ascendeJltc 1· de proceso coronuideo, .se eree que la 

agencia deJ condiio es defectudcl desarrollo rnai:;-

frecucnte de la Mandí.bul;t, Otrns altcradones en

el proceso de d:i.fercnc.lad.Ón ch~ e.sta 7.ona pueden -

afectar el oido externo o Jn temo, al hueso tempo

ral, al cigoma al füiguJo df; la boca. y a los teji-

dos blandos de proteccH',n cuando nace c.l njño sin

cond:Uo y sin provabil:i.dades de que se forme, la -

arcada es asimcirica quedando Ja mandíbula th:sviada 

a 1 lado afecto. E::cistc una od.usi6n <lcf:icicn te -

}' perdida de la oclusión estab.lc cuando los di en-

tes se juntan .la.$ poc:i bi.l:idades de Lll1 desarrollo -

normal de lo~· arcadas con normal asimctr:ia no cx:i.s 

te debi.do a que uno de J.os principales centros de

crecimiento se ha perdido. 

Tratamiento,- Se In tenla reenplazar osea

mente la parte perdida alargando el lado acortado

med:i.ant:e la osteotomía Jngertando tma articulaci6n 

completa, o transplantando media articulación que

cornprenda tu1 ce.n tro de crecim:i.en to. 



DITARIAS- DE LAS ARCADAS. 

i_.;. correción de las dofonnidades de. las-. 

arcadas se basa ell dos maniobras básicas de talla
La osteotomía y la ostcoetom:fa. 

L."l Osteotomía es el corte de Un hueso si

elim:ina sustancia os~a, sin embargo el corte ...._ 

o seccionamien to de un hueso P'~ rmi te removerlo en

varias posiciones para obte11er una posición más -
funcional, o este ticamE:nte más agradahle. 

lha Os1:coc1:omía no consiste solo en el -

corte de un hueso, sino que comprende también la -

e.lirninaci6n de un segmento o pos:ici6n de sustancia 

0St~a. 

De estas dos operaciones básicas parten -

la mayoría de las operaciones correctivas de los -

arcados motlificanclo las técnicas según las necesi

da.~les part.iculares, se puede planear todas las pos_i 

· .. bilidades necesarias pa1·a corrucci6n de los arca
dos. 

Aunque los tejidos bl<tndos faciales son -

las partes mas vlsi bles de una deformidad la dífe-



rencia esencial radie¡¡ en el hueso subyacente o de

soporte o si los huesos estan en posición 11ceptable 
los tejidos bliindos con pocas ecepcíones adoptnron
unos contornos agradables hm 1.o en arcados como cn

rasgos facialcsi existen eccpci.ones a esta regla bá 
sica. 

Como la cuv:id<1d oral sufre deformadone&
por las alh!rac.ionés ck: las arcadas oseas la al:i-

neaci6n de estas es true turas oscas suele proporci,2. 
nar un Incremento ck la tcn.si6n del organo mastic:;, 

torio de la cavidad orill. 



F.ISURA MEDIA DEL PALADAR Y NARIZ BIFIDA. 

las características ele estas malforrnacio.,; 
nes son raras y se present<m fisura lll<3dia del Ja
bí.o superior qije es más ancho en el. borde :inferior 

-Nariz Bífida,, la fisura del labio superior se con-
-tenía más allá de la columnela y en algunos ocasio 
nes afecta los huesos dl' la naríz. 

Premaxi la y Dlen tes. las incisivas cen-
, trales pueden presentar tU1i.I gran diastema en algu

n_as ocasiones presentan frenillo doble. 

las fisuras med:i.as del labio inferior son 
muy raras y no se ha clcrnosl:n.tdo relación con el la 
bio superior, La mancl.í:bulH y la J~}rci<in aÍ:iterior:
de la lengua tambJén suelen presentarse 'bi fidas. 

Etiología.- Es debido a la persistencia:_ 
de los orígenes embrionarios de la nariz y el nij-. 

cleo globular. 
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HENDIDURA FACIALES LA'I'EHAL Y OBLIC.1JA. 

La hend:idur;t L1cial lateral o macrostom:f.a 

es muy ri.lri.l y se exhc>nck .lateraJ.rnente desde :ta -

la boca hae:i<t atrás y hacill ardba ha§. 

ta. llegar a J.itoreja.. E.-;ta anom<d:!a se debe a] fa 

J.lo en .la fus:itin de los núc.leos (!nibr:ionar:ios <'.el -

mix:iJar y de Ja mandíbula. 

Hendidurn facia .l oblicua (j culoboma.. Es-• 

ta f:isura se extü:ndc· deJ angulo labial hacia eJ. -

ojo y puede ir acompil.ifoda .de una hendidura qu~ Si:!'- · 

. extiende pCJr el maxilar, el paladar d\1ro; la. fisu-: . 
ra suele ser b.i lateral. 



TRATAMIENTO DEL SINDROME DEL I Y I1 ARQ.15 BRANQUI~ 
l.ES. 

El tratamiento de la mc:crostomía. La co
rrección se hace en tnl tiempo eliminando el exceso 

de tejidCl de la. apertura oral )' se su tura por pla
.. No~, par<1 evitar la retracci<)n de la Comisura. 

Siempre se usa la técnica de zetaplastía. · 
Es aconsejable incertar un co.1gajo de mucosa en -
el ~ng11lo labial, para evitar lesiones posteriores 
(queUi tis). 



TRATAl\ITENTO DEL PABELLON AURICULAR. 

Puede .ser rccunstnd'do con tejido autógeno 

o.substituida eon una pr<'itcsis. Estas rcconstruc-

ciones requieren ck var.i os t :i ·~mpos operatorios en -

el primer tiempo, se requiere de la 0:11.adtín dc:l 
resto del 1<~bulo de la oreja, <,1 cual se de j<i en p~ 

sición más o menos norm<d.. El segundo 1.i cmfl'> es la 

Inclus:ión de L.i pdltcs:i.s que nos dará c.i. armazón 

del palxdlon aur.i.cu.li!r. En <:.d i:en:er 1.iempo, se 

desprende la pa rk corrcspoml i.en le ''· la <>reja ap.l.i
cancli.1 1.u1 :i.n_icrto en su paric: post·cr_iur y después -

se rccontruyen ];,.F; péirtcs :internas del mismo pil.IX:-.-

11611 aur:i:~l1.lnr. Algunos pac.i.cnlcs no aceptan r"sl:os 

tratami.cn tos)" JW.i.ncip;Ü111rm le las mujere:s, n<J lie-
nen p1·oblernas de:b:i.clo a que; (:.! peJ.o se lo p<;:in<m ha

cia los lados, disimuJaJJcJo su malfor111adún. Este -
tratamiento se <lebe efectuar cuando ln oreja del la 
do sano, se encuentra del tamaño de la oreja del p~ 

dre o de la madre (7 afios), 

En la reconstrucción del conduo to auditivo 

externo, yla del oido medio en malforinaciones uni1!!; 

terales está conh·aindioi.lda la i·cconstruccí(m del -

oonduéto aucl:i.tivo externo y la cirugía de] oido me
dio. la n1ayol·S.a. de la aulUc:ión no compensi:l lil.s i!}, 

convenientes de una cin1gía a oído medio abi.c:rto, y 

hay que i11s:i.s ti r sobre: los riesgos de Infección y -

escasas ·FlC surgen aJ proceder a la reconsl:rucción
del pare 1.lón auricular, 



TRATAMIENTO DE MrCROONAClA. 

la plancación de la :i.n te rvenci611 

hacer por el ústudio clínic<i radiográfico 

ciente y demli.s modelos de estudio, 

Las radiografías que se Indica.Íl Son: .. 

Ortopontog,•afía .y cef;üometría .sobr'e 

van a hacer trazos y pa h"Ones de estudió :.:.' 

son de mucha utilídad para tomar la medida de;.. 

osteotomía. 

Antes de efectuar la intervención, qu~-

rilrgica. se deben colocar las barras de fijación -
.con ).as cuales después de ser intervenido se fija
rán por medio de elásticos o alambre, 

El tratamiento se harii en dos distintos -

si tü1s principales, que son el cuerpo el·~ la mandí
bula del lado afectado y el ángulo mandibular del

lado sano, En el cuerr-<i de la m<mdíbula se hará -

una osteotomía en la forma de la (Técnica de KARA!! 
JIAN). la cual debe realizarse eleminando una de

las piezas dcntariru~, si no existe un espacio cd&g 
tulo, se hace un corte con fresa ah·avé:~ del borde 
alveolar sobro la lamina (,xterna,paséu1do hacia ab~ 
jo de la lamina cxti::rna, pasando hacüt la lamin:.i.--

) 
.¡ 



·interna hasta llegar a la parte infedo1· del ner-
vio mentoniano, y ahí se har~ el corte cor. fresa y 
ce11cel hacia la parte i)o s te rior sj gui endo e 1 cu el'

po mandí hu lar, h<1sta llegar cerca del <Ú1gt1lo, don
de, se continuará la osteotomía hacía el Borde In

ferior. 

La Osteotomía en el 5nk,>U.lo se hará con -

. técnica de SCHUCIJARDT, OBWERGESER., cm la cual se
hace una incisión vertical, en el borde de la rama 
ascendente se desprende el periostio por las caras 

externas e internas de1 hueso preserw111do el paqu;:_ 
te v~sculo ner,rioso, 

A con tinuacii"in se seccü1na el hueso obli
cuamente más abajo de la escotadura mandibu1ar dc
arriba abajo y de d.;,ntn:i afuera. 1;1 sección obli
cua prporciona super:fi cies. éUJC:hus de contaeto. Una 
vez qtw la Ostcoto111Ía se ha re;;liz¡1do en ambos la

dos se su tura y se procede a hacer eJ c!e_slizamien
i;Q hasta llevar el segmento anterior has1:a la par

te indicada donde se fijara e .inmovilizará por me
dio de las barréis con alambrado elástico. 
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