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EFECTOS DE LA DISTRACCION OSEA
EN EL CRECIMIENTO DEL TERCIO MEDIO FACIAL
EN PACIENTES CON SINDROME DE TREACHER COLLINS
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ANTECEDENTES

El Sindrome de Treacher Collins o Disostosis Mandibulofacial, es una
malformacién craneofacial que afecta en forma bilateral el tercio medio e inferior
de la cara afectando los tejidos 6seos y blandos derivados del primero vy

segundo arco branquial.(8)

Este Sindrome se transmite de manera autosémica dominante  con
penetrancia y expresividad fenotipica variable. Este gen puede ser
transmitido primariamente por la madre. La severidad de la enfermedad aumenta
con sucesivas generacicnes. El 50% de los casos reportados en fa literatura no
tienen historia familiar, lo que sugiere una mutacion por factores exégenos.

La disostosis mandibulofacial fue descrita por primera ve; en 1847 por
Thomson(16), desde entonces hasta la fecha, esta entidad patoldgica ha sido
estudiada ampliamente.(2,4,1,10,6,18) Franceschetti y Zwahlen en 1944
propusieron una clasificacion que dividieron en tres grados: completa, incompleta

y abortiva.(7} En 1969 Tessier lo describe como una confluencia bilateral de las



fisuras 6,7 y 8, las que dependiendo de su severidad afectarian el cigoma

causando desde hipoplasia hasta ausencia total del mismo.(18)

En los dos primeros grados, el malar estd hipoplasico o ausente debido a ia
confluencia de las tres fisuras faciales, las cuales se encuentran en las suturas

cigomaticomaxilar, cigomaticomalar y cigomaticofrontal.(9)

La fisura 6 explica el coloboma del parpado inferior y ausencia o deficiencia de las
pestafias de los dos tercios mediales del parpado inferior,

La fisura 7 se manifiesta por hipoplasia o ausencia del arco cigomatico,
micrognatia, malformaciones auriculares y  fusion o ausencia de los musculos
temporales y maseteros.

La fisura 8 completa e! cuadro con ausencia del reborde orbitario lateral lo que
condicionaria una distopia del ligamento cantal lateral produciendo |a tipica fisura

paipebral antimongoloide. (9)

Las caracteristicas fisicas del defecto del esqueleto facial se manifestarian de la
siguiente manera:

- Maxilar sobreproyectado y disminuido en sentido transversal.

- Hipotrofia malar.

- Nariz protuida y ancha.



- Obliteracién del angulo frontonasal.

- Micrognatia y microgenia.

Todas estas caracteristicas le dan al paciente una convexidad facial tipica.

Para poder explicar la causa de todo este trastorno de crecimiento facial en el
Sindrome de Treacher Collins, Fuente del Campo,(8) realizé experimentos en
ratas, cuyos resultados demuestran que la excision quirdrgica en forma temprana
del arco cigomatico , altera el crecimiento craneofacial normal causando un
crecimiento mayor en direccién anteroposterior acompaiiado por un menor
desarrollo en sentido transversal. A partir de esto, concluye que el arco
cigomatico es un moderador de! desarrollo morfoldgico y del crecimiento de la

cara.

La reconstruccién temprana de la ausencia congénita del arco cigomético,
podria prevenir esta deformidad adicional y contribuir a un desarrollo mas
armonico, el cual seguramente podria requerir de un plan de tratamiento mas

sencilio y probablemente de menos procedimientos quirdrgicos.

Hasta la fecha se han propuesto una amplia variedad de tratamientos para
mejorar o corregir la hipoplasia o ausencia del malar, pero no se ha logrado
corregir en forma integral el defecto , cuyo objetivo es llevar las estructuras

esqueleéticas a dimensiones mas aceptables.



En la literatura estan descritas la utilizacion de una diversidad de materiales para
la correccién del defecto 6seo malar tales como colocacion de implantes
sintéticos, injertos dermo-grasos, de cartilago, homoinjertos, Xenoinjertos o

autoinjertos 0seos y colgajos de hueso temporal.

Sin embargo , las desventajas de los implantes inorganicos ya se han descrito y
son basicamente: migracion, extrusién, y contraccion capsular.

El injerto dermograso, si bien da relleno, se reabsorbe en un 30% a 50% y no es
capaz , por si solo ,de solucionar el defecto 6seo que presentan estos pacientes.
Los homo y xenoinjertos Gseos, tienen un alto indice de reabsorcién, en tanto que
los autoinjertos si bien se reabsorben menos, no poseen la capacidad de
crecimiento, lo cual hace que estos pacientes requieran de muchos
procedimientos quinirgicos ulteriores.

Por altimo los colgajes de hueso temporal, a pesar de ser pediculados por la
arteria temporal profunda (19), o por la arteria temporal superficial (14), tienen
un alto indice de reabsorcién ya que su nutricidn depende principalmente de la
duramadre (80%) lo que produce, a largo plazo, malos resultados. A pesar de
que algunos reportes han demostrado integracién y potencial osteogénico (186),

sin embargo en nuestras manos esto no ha podido ser reproducido.



Hasta ahora ninguno de estos procedimientos ha sido totalmente satisfactorio,
aunque en la actualidad , el procedimiento quirirgico de eleccion ,es el injerto
autdlogo de hueso parietal para la reconstruccion de esta deformidad.

Por otro lado la micrognatia en este sindrome se caracteriza por acortamiento de
la rama y cuerpo mandibular acompafiado de retrognatia y mentén alargado todo
esto unido a un deficit de tejidos blandos.  Tradicionalmente, el procedimiento
para el problema mandibular han sido osteotomias de avance mandibular y
osteotomias deslizantes de mentdn. Actualmente el tratamiento ideal es la
efongacion mandibular con distraccién bilateral bidireccional tal como o

describiera Molina y Ortiz Monasterio{12).



MARCO DE REFERENCIA

Resultados experimentales reportados por Martinez Elizondo (11) y Fuente del
Campo(8) quienes estudiaron el crecimiento orbitomaxilofacial, han dado en
modelos experimentales, una correlacion estricta entre la presencia del cigoma y
alteracion del crecimiento de (a regidn centrofacial. Este reporte interesante
junto con los resultados clinicos impresionantes de distraccién mandibular en
malformaciones craneofaciales reportados por Molina y Ortiz Monasterio(17)

nos dio la pauta para poder planificar una * correccién dindmica® a nivel
centrofacial en los pacientes con Sindrome de Treacher Collins .

La osteogénesis por distraccion ha sido demostrado que es de gran utilidad en
otra variedad de situaciones clinicas para tratar hipoplasia maxilar y mediofacial
como lo reportara Cohen(3) Fairey (5) y Molina (13), pero no hay reportes de
distraccion en injertos dseos malares.

Debido a los altos porcentajes de fracasos con otras técnicas quirlrgicas se
decidié emplear una técnica capaz de solucionar en forma definitiva el problema

tanto anatdmico como de crecimiento de estos pacientes, es decir un injerto dseo

con {a capacidad de distraccion y remodelacién 9sea ulterior.



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

¢Puede el injerto 6seo parietal para malar con distraccion posterior , ser un
métedo adecuado para la correccién de la ausencia del malar mejorando el

crecimiento centrofacial en los pacientes con Treacher Calling?

JUSTIFICACION

Los pacientes con Sindrome de Treacher Collins, representan un reto para el
Cirujano Plastico, ya que poseen multiples deformidades en el tercio medio e
inferior facial bilateral, las mismas que son producto de la hipoplasia o ausencia
de los malares y de la hipoplasia mandibular. Estos defectos repercuten en el
crecimiento  tridimensional del esqueleto facial y en los tejidos blandos dando

rasgos caracteristicos.

Todas las técnicas hasta ahora descritas no han sido capaces de reconstruir de
una manera anatomica y dinamica la deficiencia cigomatica . Si existiera una

forma de disefiar un tratamiento capaz de elongar las estructuras dseas
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reconstruidas y los tejidos blandos, llevando a una armonia estético funcional

definitiva, entonces los pacientes se beneficiarian significativamente.

OBJETIVO

Demostrar que los injertos dseos de parietal en ia region malar, con distraccion
posterior, es un método Util, para lograr el reemplazo orbitomalar y crecimiento

del tercio medio facial.

HIPOTESIS

Si el problema esquelético del Sindrome de Treacher Collins es la ausencia o
hipoplasia del malar siendo éste el moderador del desarrollo morfologico y
crecimiento de la cara, y el injerto parietal temprano para reemplazar el malar con
distraccion de éste, mejoraria el crecimiento del tercio medio facial, entonces éste

seré el fratamiento de eleccion para los pacientes con ausencia de malar.
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DISENO DE ESTUDIO

Se trata de un estudio descriptivo, abierto, experimental, retrospectivo, y

longitudinal.

MATERIAL Y METODO.

UNIVERSQO EN ESTUDIO: todos los pacientes ,del servicio de CPR del Hospital
Gea Gonzalez, con diagndstico de Sindrome deTreacher Collins de grado
completo, con previa colocacion de injerto dseo parietal para malar.
TAMANO DE LA MUESTRA: Los que se hayan captado durante el periodo desde
que se empezd a realizar el protocolo de distraccion orbito malar 1996 hasta 1998
FORMA DE ASIGNACION DE LOS CASOS AL GRUPO: secuencial

CRITERIO DE SELECCION:

CRITERIOS DE INCLUSION
- Pacientes de ambos sex0s y de cualquier edad a los cuales se les diagnostico:
Sindrome de Treacher Collins , con antecedente de reconstruccidn malar con

injerto dseo total biparietal.
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CRITERIO DE EXCLUSION
- Pacientes gque no contaron con estudios cefalométricos ni tomogragicos.
- Pacientes que habian sido sometidos a cirugias previas en regién malar,
a excepcion de injertos Oseos parietales.
CRITERIO DE ELIMINACION
- Pacientes que no desearon continuar con el tratamiento.
- Pacientes que no acudieron a sus citas programadas de control postoperatorio.
VARIABLE DEPENDIENTE
Edad.
Sexo.
VARIABLE INDEPENDIENTE.-
. Operados por el mismo cirujano.
Integracidn de los injertos dseos

Crecimiento orbitornalar por distraccion

PARAMETROS DE MEDICION.

Cefalometria lateral.- Se utilizé el sistema de Ricketts para medir el crecimiento
anteroposterior de la region malar y tercio medio facial. Los siguientes planos y
angulos se midieron :

1.- Silla - Infraorbitale (S-O): medida linear que va desde el punto silla al punto

mas bajo  del reborde orbitario inferior.



Aumenta :si existe un avance postero-anterior del piso de la oribita.
Disminuye: si desciende el piso orbitario.
2.- Silla- Fronto cigomatica (S-ZF): medida linear que va desde el punto silla al
punto mas posterior de la sutura frontocigomatica.
Aumenta: si existe un avance de la pared lateral de la orbita.
Disminuye; si existe un descenso de la pared lateral de 1a érbita.
3.- Nasion - Frontocigomatico (N-ZF): medida linear que va del punto nasion al
punto  fronto cigomatico.
Aumenta: si desciende el malar
Disminuye: si el movimiento es avance postero anterior puro
4 - Infraorbital-Plano Palatino( O-PP): medida linear que va del punto Infraorbital al
punto de interseccion con el plano palatino.
Disminuye si desciende el malar
5.- Angulo Nasion-Silla-Infraorbitale.(N-S-ZF)
Aumenta si desciende el piso de la orbita
No se modifica si el movimiento es avance puro
6.- Angulo Nasion-Silla-Frontocigomatico (N-S-O)
Aumenta si desciende la pared lateral de la drbita
No se modifica si el movimiento s avance puro
Estos Angulos pueden estar aumentados independientemente si la union

frontocigomatica o cigomatico maxilar no ha sido osteotomizada correctamente .



Si estos Angulos estan aumentados simultaneamente es por que todo el malar

descendid.

TECNICA QUIRURGICA.

Bajo anestesia general, y con inciéibn coronal, se levanta colgajo frontal . Luego
se expone bilateralmente pared lateral y piso de &rhita incluyendo todo el malar
con sus uniones cigomatico frontal,maxilar y temporal. Se realiza osteotomias
incompletas de pared lateral y piso orbitario incluyendo unién cigomaticomaxilar
dejando como punto pivote la unidn frontocigomatica. Se colocaron los
distractores cigomaticos que va de la cara posterior del injerto hasta el hueso
temporal donde se lo fij6 con 4 tomillos de 2 por 7mm. Una vez que nos
aseguramos que el mecanismo de distraccidon funciona entonces , se termina la
cirugia realizando cantopexias externas y con la sutura de incisién de piel con

nylon 4-0 .

El periodo de distraccidn se inicié al quinto dia postoperatorio a razon de 1vuelta
diaria hasta conseguir armonia facial con discreta sobrecorreccidn. El distractor
se mantuvo en un periodo de retencion durante 8 a 10 semanas, hasta conseguir

consoclidacién 6sea de acuerdo a controles radioldgicos.



Si estos Angulos estan aumentados simultaneamente es por que todo e malar

descendid.

TECNICA QUIRURGICA.

Bajo anestesia general, y con inciéién coronal, se levanta colgajo frontal . Luego
se expone bilateralmente pared lateral y piso de orbita,incluyendo todo el malar
con sus uniones cigomatico frontal,maxilar y temporal. Se realiza osteotomias
incompletas de pared lateral y piso orbitario incluyendo unién cigomaticomaxilar
dejando como punto pivote la unién frontocigomatica. Se colocaron los
distractores cigomaticos que va de la cara posterior del injerto hasta el hueso
temporal donde se lo fij6 con 4 tomillos de 2 por 7mm. Una vez que nos
aseguramos que el mecanismo de distraccion funciona entonces , se termina la
cirugia realizando cantopexias externas y con la sutura de incisién de piel con

nylon 4-0 .

El periodo de distraccion se inicié al quinto dia postoperatorio a razén de 1vuelta
diaria hasta conseguir armonia facial con discreta sobrecorreccién. Ef distractor
se mantuvo en un periodo de retencion durante 8 a 10 semanas, hasta conseguir

consolidacién 6sea de acuerdo a controles radiolégicos.



El investigador analiza |la cefalometria lateral preoperatoria y se compara con las
cefalometrias de control, cada quince dia, para observar el avance malar. La
distraccién duré en promedio dos semanas. Después del periodo de latencia de
8 a 10 semanas se pide una altima cefalometria para observar evidencia de

consolidacion Osea .

Se consideraron resultados buenos cuando pudo demostrarse avance orbitomalar
y neoformacién 6sea segln los parametros de medicion radiologicos. Y
clinicamente evidencia de expansion de tejidos blandos de la regién malar.

Resultados malos fueron todos aquellos en los que no hubo avance orbitomalar .

Todos los pacientes o responsables estuvieron enterados y consintieron el
procedimiento de acuerdo con lo estipulado en el reglamento de la ley general de

salud en materia de investigacion.



RESULTADOS

Los resultados obtenidos se evaluaron desde el punto de vista cefalométrico y
clinico con la apreciacién de armonia facial.

Los trazos cefalométricos pre y postdistraccion demuestran que hubo un
crecimiento malar anteroposterior promedio de 4mm, con un descenso promedio

de 1mm.

tabla 1.Resultados cefalométricos de la distraccidn orbitomalar medidas lineares

en mm y angulos en grados.

S-0 S-ZF  O-Pp N-S-O0  N-§-ZF

2-5 2-7 1-3 1-3° 1-3°

No se observd cambio en medidas maxilares ni cambio oclusal.
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Resultados Cefalométricos de Avance
Orbitomalar Medidas

Lineales en mm.
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Casos
Caso 1 Caso 2 Caso 3 Casc 4 Caso 5§ Caso 6

5-0 3.2 5 4.3 2 3.5 3
S-Z2f 4.2 6.9 54 1.9 4.5 3.8
O-Pp 0 ¢ 0 3 0 1




DISCUSION

En el Sindromede Treacher Collins dos problemas esqueléticos fundamentales

estan presentes la hipoplasia o ausencia malar y la micrognatia.

La ausencia de los malares ha sido tratada de diversas maneras dependiendo del
grado de severidad del Sindrome. En las formas abortivas, se ha realizado
desde colocacion de implantes de silicon hasta injertos grasos o dermograsos
con las desventajas y complicaciones ya mencionadas . En los grados mas
severos con ausencia total de malares, se ha realizado desde colgajos
compuesto temporoparietal, cuyo fracaso es muy altc debido a que la
vascularizacion del segmento dsec depende de la duramadre , hasta el uso de
injertos 6seos cuya principal ventaja es el indice menor de reabsorcién y su
desventaja, la incapacidad de crecimiento . Debido a esto dltimo muchos
cirujanos han optado por dar mas volumen en el area de los injertos , con

colgajos pericraneales .{8)

Desde que el Sindrome de Treacher Collins fue descrito, la correccion de los
defectos esqueléticos fueron tratados de manera estatica. Con el advenimiento

del uso del distractor en cirugia craneofacial, fabulosos trabajos se han reportado,



cuyo principal objetivo es provocar osteogénesis a un ritmo controlado y a una
direccion preestablecida corrigiendo los defectos tridimensionalmente.

La distraccién osea se la utilizd por primera vez, en cirugia plastica, para elongar
mandibula en pacientes con microsomia hemifacial, tal como lo describiera Mc
Carthy en 1992, Posteriormente Habal en 1995 reportd el uso de fijadores
externos para avanzar el tercio medio facial. Cohen describié en 1995 una
técnica en la que combina placas Oseas y aparatologia ortodéncica para
transportar el tercio medio facial. Chin en 1996 reportd el uso de distractores
internos para avanzar el tercio medio facial después de haber realizado un Lefort
ll. Por otro lado Molina reportd la elongacién por medio dei uso del distractor de
un injerto de cresta iliaca para rama mandibular ,en un paciente con microsomia
hemifacial grado Il de Prusanzky. Todo esto demostrado con evidencia
radiolégicas  de crecimiento odseo tanto en ortopantomografia como en

cefalometrias .

Este trabajo se baso en el avance de un injerto dseo en regién malar por medio de
distracciéon y no de osteotomias ,avance y fijacién, como seria la otra opcion
quirargica , pero las ventajas del primero sobre este dltimo, son explicados por
las siguientes razones:

1.-La osteotomia y avance tiene un limite en su capacidad de movimiento.

2 -Existe una resistencia normal de los tejidos blandos ante un avance esqueiético

que no sea gradual.



3.- La resistencia de los tejidos btandos podrian ser manejada si el avance es
menor de 10mm .

4.-La resistencia es critica ante un avance mayor a 10mm .

5.- Existen posibilidades de colapso una vez que el avance se haya realizado ,
debido a que los tejidos blandos no se han expandido previamente.

6.- Con el distractor el crecimiento 6seo es gradual

7.- Con el distractor existe expansién simultidnea de tejidos blandos.

En nuestro estudio se incluyeron 6 pacientes bajo el diagnéstico de Sindrome de
Treacher Collins de grado completo quienes se caracterizaban por ausencia
malar e hipoplasia de tejidos blandos. Todos fueron intervenidos quirirgicamente
entre las edades de 2 a 4 afios para colocacion de un injerto éseo parietal total
bilatera! para reemplazar ambos malares. Al siguiente afio se les realizd como
parte del tratamiento integral del Treacher Collins, una distraccion bilateral
bidireccional de mandibula, con vectores preestablecidos obteniendo elongacion
mandibular y plano oclusal harizontal.

La colocacion de los distractores cigomaticos se lo empezd a realizar en Treacher
Collins a partir de 1996. mediciones en las cefalometrias laterales preoperatoria y
postdistraccion demostraron crecimiento orbitomalar con nueva formacion osea
en la pared lateral y piso orbitario . Todos estos cambios se manifestaron
clinicamente con un aumento de la distancia bicigomatica , y con una posicion

mas anterior de la pared orbitaria lateral .



CONCLUSIONES

La osteogénesis por distraccion en el Sindrome de Treacher Collins es una
técnica que nos puede ofrecer muchas ventajas sobre las osteotomias
craneofaciales convencionales. La combinacién de osteotomias malares
incompletas y el uso de nuestro distractor produce un movimiento de avance
0seo sincrénico y simétrico , que ayuda a su vez a expandir los tejidos blandos
hasta entonces hipoplasicos, dando como resultado cambios muy buenos desde

el punto de vista estético y funcional .
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