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INTRODUCCION

La hipoplasia mandibular o micrognatia se considera una malformacion facial
poco comun, tipicamente asociada a sindromes craneofaciales con una amplia
variedad de presentaciones desde poco evidentes hasta altamente deformantes;
sin embargo cuando se presenta de forma aislada como un trastorno del
desarrollo es poco reconocible a pesar de su alta frecuencia de aparicion; se
clasifica segun su presentacion de la manera siguiente:

A.- congénita.
B.- del desarrollo y
C.- adquirida. '

La micrognatia congénita puede subdividirse a su vez en sindromaticas que
ocupan el 90% de esta presentacién y las no sindromaticas o aisladas que
representan el 10%.

La presentacién caracteristica de los pacientes que presentan micrognatia
sindromatica a nivel mandibular y faringeo son:

1.- hipoplasia mandibular.

2.- glosoptosis y

3.- obstruccién de la via aérea, debido al desplazamiento posterior de la base de
la lengua, formando un mecanismo de valvula al comprimir la glotis.

Estas condiciones anatomicas producen fascie en pico de pajaro, dificultad
respiratoria durante la alimentacién y apnea obstructiva durante el suefio; lo
anterior conduce a desnutricion y también condiciona una alta mortalidad por

obstruccion respiratoria que va desde el 5 al 30% segun la serie que se revise.

1,5,8,10,11



La micrognatia congénita sindromatica que ademas de representar el grupo
mas numeroso es la que se asocia con mayor frecuencia a una via aérea estrecha
con el subsiguiente riesgo de sufrir apnea obstructiva, reportandose hasta en el
23% de estos pacientes. Los sindromes que se presentan con mas frecuencia
asociados a micrognatia son el de Pierre Robin y el Treacher Collins o disostosis
mandibulofacial.’*81%""

A partir de 1994 se utiliza una clasificacion clinica de la severidad de la
obstruccion condicionada por el desplazamiento posterior de la base de la lengua
en los casos de micrognatia’:

I.- Respiracion adecuada decubito dorsal, tolerancia a alimentacion con biberén.
Il.- Respiracion adecuada decubito dorsal, intolerancia a alimentacion con biberdn.
.- Dificultad respiratoria. Requieren intubacion.

El tratamiento temprano depende de la severidad en base a la clasificacion
mencionada anteriormente en caso de tipo | no requeriran manejo urgente y la
deformidad esquelética podria manejarse con posterioridad, en el caso Il y Il son
pacientes que requieren un manejo mas agresivo y en algunos casos con relativa
urgencia para solucionar el problema obstructivo ventilatorio y nutricional, con la
realizacion de traqueostomia y colocacion de sonda para alimentacién o
gastrostomia asociado a alguno de los multiples procedimientos quirurgicos
descritos en la literatura para el manejo de esta patologia como lo son las
diferentes glosopexias, tracciones esqueléticas, cirugia ortognatica y mas
recientemente la distraccién mandibular bilateral. 234>67.8.9.11
El primero en popularizar la distraccion 6sea osteogénica fue el Dr. llizarov en

1954 con estudios experimentales en perros y su posterior aplicacion clinica en



1969 haciendo posible la elongacién de los huesos largos de extremidades para
correccion de discrepancias, esta técnica se extrapolo aplicandola al esqueleto
craneofacial con excelentes resultados y a partir de 1992 el Dr. McCarthy utilizo la
distraccion O0sea osteogénica para la reconstruccion de mandibulas hipoplasicas
en nifos con gran éxito. En los ultimos 13 afios se han publicado numerosos
estudios clinicos sobre la distraccion mandibular bilateral para el manejo de la
micrognatia ofreciendo ventajas con respecto de otros métodos quirurgicos
basados en que permite o induce la formacion de hueso in situ, se realiza minima
invasion, con menor indice de recidiva de la deformidad mandibular, permitiendo
intervenir quirurgicamente pacientes en etapas tempranas de la vida inclusive la
neonatal, facilita la decanulacion temprana de los pacientes traqueostomizados vy
evita la necesidad de injertos 6seos autélogos como los utilizados en caso de
cirugia ortognatica y que dejaran brechas 6seas de mas de 0.5mm en su avance.
2,3,4,5,6,7

La distraccidn 0sea osteogénica se realiza bajo un protocolo especifico con un
vector de distraccion uniplanar oblicuo, con osteotomia mandibular extendida
desde el borde alveolar atras de la posicion del ultimo molar mandibular a la
porcidn mas posteroinferior de la rama mandibular, con la colocacién de uno o dos
clavos de Kirshner o de Steinman transmandibulares en el segmento proximal que
mantendra estables los distractores y un clavo en el segmento distal a la linea de
osteotomia, dejando un periodo de latencia entre el dia de la cirugia y el inicio de
la distraccion de 5 a 7 dias, con una velocidad de distraccion de 0.5 a 1mm diario,
la duracion de la distraccion se adecua a las necesidades de cada paciente, con

un periodo de consolidacion de 6 a 8 semanas, el paciente es sobré corregido



hasta una relacion esquelética clase lll, el distractor no es retirado hasta obtener
evidencia radiolégica de mineralizacidn en el hueso neoformado. >’

El éxito en lograr la decanulacién en pacientes sometidos a traqueostomia llega
a ser de un 88%, requiriéndose un procedimiento adicional en el restante 12% ya
sea reduccion de lengua, uvulopalatofaringoplastia, etc.

Se han reportado complicaciones con el uso de la distraccidon ésea osteogénica
como son la penetracion del piso de la boca con uno de los clavos, caida y perdida
de alguno de los clavos, desarrollo de absceso u osteomielitis, distraccion
inadecuada que requiere una segunda distraccion, lesion de las yemas dentales y
del nervio alveolar inferior, asi como cicatrices faciales que requieran de posterior

revision.



MATERIAL Y METODOS.

Se realiz6 un estudio retrospectivo, prospectivo, observacional, descriptivo,
longitudinal y abierto, en el periodo comprendido del 1 de marzo del 2003 al 1 de
diciembre del 2005.

Se revisaron los expedientes clinicos de 3 pacientes con diagnostico de
micrognatia que fueron atendidos en la clinica de cirugia craneofacial del servicio
de Cirugia Plastica y Reconstructiva del Centro Médico Nacional “20 de
noviembre” ya sea referidos por otras unidades hospitalarias o por otros servicios
de este centro médico, la informacion obtenida se anot6 en la hoja de recoleccion
de datos disefiada para tal efecto, en donde se recopilo el nombre del paciente,
edad, registro, sexo, diagnostico, clasificacion de la micrognatia, clasificacion
clinica de la obstruccion de la via aérea, evaluacion preoperatoria, planteamiento
quirdrgico, tiempo de latencia, velocidad de la distraccién, tiempo de
consolidacion, fecha de retiro del distractor, longitud alcanzada de la distraccion,
descripcion de la técnica asi como las complicaciones y el estado actual del
paciente, los resultados se presentaran con la narracion de cada caso.

A todos los pacientes después de ser referidos a la clinica de cirugia
craneofacial y de confirmarse el diagndéstico de micrognatia y de obstruccién
clinica de la via aérea, se procedia a la clasificacion de ambas, asi como a
solicitar la evaluacién preoperatoria del paciente lo cual incluia ademas de los
estudios de laboratorio y gabinete, interconsultas con los servicios de medicina
interna pediétrica, infectologia pediatrica y genética clinica. Una vez terminada la
evaluacion y no existiendo contraindicacion para el procedimiento se llevaba a

cabo de la siguiente manera:



Todos los procedimientos se llevaron a cabo con intubacién nasal colocada
centralmente y anestesia general balanceada (Fig. No. 1), asepsia y antisepsia
con jabon y cloruro de benzalconio en cara y cavidad oral respectivamente,
vestido estéril, incision en sulcus mandibular a nivel de rama y cuerpo, con
diseccion subperiostica mandibular (Fig. No.2), a nivel del cual se realiz6
osteotomia oblicua completa del borde alveolar adyacente a la rama hacia el
angulo mandibular.

A nivel de la rama de la mandibula se coloca el primer clavo de Steinman
percutaneo transoral por detras de la entrada del nervio maxilar inferior (Fig.
No. 3), el segundo clavo Steinman percutaneo se coloca por delante y por
debajo de la salida del nervio mentoniano atravesando la sinfisis y parasinfisis
mandibular (Fig. No. 4), procediendo posteriormente al cierre de la mucosa oral
con vicryl 4-0, después de lo cual se terminaba de armar el distractor uniplanar
con vector de distraccion de 10 a 45 grados con respecto al plano horizontal,
segun sea el caso, dando asi por terminado el acto quirdrgico (Fig. No. 5). Para
estos procedimientos se contd con los recursos humanos y materiales del
servicio de Cirugia Plastica y Reconstructiva y del area de quiréfanos del
Centro Médico Nacional “20 de noviembre”, mas un distractor mandibular

uniplanar donado.
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Figura 1 (intubacién nasotraqueal).

Figura 2 (incision en sulcus y osteotomia).
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Figura 4 (Clavo Steinman en sinfisis y parasinfisis).
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Figura 5 (Armado del distractor).
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RESULTADOS.

En este estudio que comprendio del 1 de enero del 2003 al 1 de diciembre del
2005 se incluyeron un total de 3 pacientes que fueron atendidos en la clinica de
cirugia craneofacial del servicio de Cirugia Plastica y Reconstructiva del Centro
Médico Nacional “20 de noviembre” con diagndstico de micrognatia y obstruccion
de la via aérea, Los tres pacientes son pediatricos, todos fueron clasificados como
micrognatia de tipo congénita, 2 (66.7%) asociados a sindrome de Pierre Robin y
1 (33.3%) asociado a sindrome de Treacher Collins, todos presentaban
obstruccidn clinica de la via aérea clasificandose en 2 casos como tipo | (66.7%) y
en 1 (33.3%) caso como tipo Il. Se atendieron 2 pacientes del sexo femeninoy 1
del sexo masculino, con edades fluctuando entre 9 meses a 8 afos con un
promedio de 6 afos.

En su evaluacién preoperatoria ninguno presento contraindicacion para la
realizacion del procedimiento el cual se llevo a cabo en todos los casos como se
menciono con anterioridad con una duracion del procedimiento de colocacion del
distractor de 45 minutos en promedio. A continuacion se narran los casos de
manera independiente.

CASO No 1: Paciente femenino de 9 meses de edad con diagnéstico de
sindrome de Pierre Robin, quien al momento de su evaluacion ya presentaba
gastrostomia y funduplicatura para una adecuada alimentacién y el manejo del
reflujo gastroesofagico respectivamente, con obstruccién de la via aérea tipo Il y a
quien se le realizé la colocacién de distractor mandibular bilateral mas glosopexia,
la distraccion se inicio al quinto dia con una velocidad de 1mm diario durante 23

dias lograndose la sobre correccién con angle tipo lll, posterior a esto se inicio el
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periodo de consolidacién de 8 semanas, después de lo cual se retiro el distractor y
glosopexia, lograndose un avance neto de 10mm, esta paciente es la de mas largo
seguimiento, actualmente con 3 aflos de edad la mandibula mantiene un
crecimiento normal con angle tipo | y adecuada mineralizacion, crecimiento y
desarrollo normal, se ha retirado la gastrostomia y no presenta obstruccién de via

aérea. (Figuras 6 a 10).

Figura 6 (Previo a la distraccion).
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Figura 7 (Al finalizar la colocacion).

Figura 8 (Durante la consolidacion).
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Figura 9 (Después del retiro del distractor y avance de 10mm).

Figura 10 (Después del retiro del distractor y avance de 10mm).

17



CASO No 2: Paciente femenino de 8 afios de edad con diagnostico de
sindrome de Pierre Robin, obstruccion de la via aérea tipo |, se le realizd
colocacion de distractor mandibular, con periodo de latencia de 5 dias y velocidad
de distraccién de 1mm diario por 25 dias, periodo de consolidacion de 6 semanas,
con avance neto de 10mm, el periodo de seguimiento de 2 afios la paciente
presenta una mandibula hipoplasica con adecuada mineralizacion, angle tipo Il y
sobremordida de 12mm, sin obstruccion de via aérea y quien en el futuro

probablemente requiera de una nueva distraccién mandibular. (Figuras 11 a 13).

Figura 11 (Previo a la distraccion).
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Figura 13 (Durante la consolidacion).
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CASO No 3: Paciente masculino de 6 aflos de edad con diagndstico de
sindrome de Treacher Collins, con obstruccion de via aérea tipo I, este paciente
presento dificultad para la intubacién durante la cirugia, motivo por el cual se
solicita la realizacion de traqueostomia al servicio de cirugia pediatrica, al termino
de la colocacion del distractor se detecta la presencia de neumotoérax bilateral por
lo que se colocan 2 sondas de pleurostomia y el paciente es ingresado a la unidad
de terapia intensiva pediatrica de donde fue egresado 10 dias después sin
secuelas.

En este caso el tiempo de latencia fue de 10 dias ya que existio la necesidad
de esperar que las condiciones del paciente fueran optimas, la distraccién se llevo
a cabo con una velocidad de 2mm diario, cabe mencionar que se presento en 2
ocasiones el aflojamiento de los tornillos lo que obligo a su reajuste y a tener un
periodo mas corto de distraccion para evitar complicaciones como pseudoartrosis
y vectores anémalos de distraccion, logrdndose un avance neto de 6mm con una
subcorreccion del problema, se dio un periodo de consolidacibn de 6 semanas
antes de retirar el distractor, se cuenta con un seguimiento de 6 meses, se ha
retirado la traqueostomia, se resolvid el problema de obstruccion de la via aérea, a
pesar de no haberse logrado una mayor distraccibn se obtuvo una ganancia
adecuada en la proyeccién anterior de la mandibula y en particular del mentén, sin
embargo presenta hipoplasia mandibular con angle tipo Il que requerira una nueva

distraccion mandibular en el futuro. (Figuras 14 a 17).
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Figura 14 (Previo a distraccion).

Figura 15 (Postdistraccion).
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Figura 16 (Previo a la distraccion).

Figura 17 (Después de la distraccion).
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ANALISIS Y DISCUSION.

Dentro de nuestro estudio se incluyeron 3 pacientes, el 100 porciento de ellos
en la edad pediatrica, de 9 meses, 6 afios y 8 afios de edad, respectivamente,
todos con una micrognatia congénita asociada a sindromes como el Pierre Robin y
el Treacher Collins. A pesar de nuestro reducido numero de paciente en este
periodo de 3 afios, podemos decir que nuestra incidencia de micrognatia no es
diferente de la presentada en otras partes del mundo en donde la micrognatia
congénita ocupa el 90% de los casos, con una relacion de hombre-mujer de 1:1y
es la que se asocia a sindromes como el Pierre Robin, Treacher Collins y Nager
entre otros y que acuden por atencibn meédica en los primeros afios de
Vida.l,2,3,10,ll

Algunas de las causas a las cuales atribuimos el bajo numero de pacientes es
en primer lugar a que el Centro Médico Nacional tiene una poblacion relativamente
cerrada solo trabajadores al servicio del estado y quizéa debido a la presencia en la
Ciudad de México de dos centros de concentracion de este tipo de patologias para
la poblacién en general, el Hospital Infantil de México “Federico Gémez” y el
Instituto Nacional de Pediatria.

Todos nuestros pacientes presentaban datos clinicos de obstruccion de la via
area, aunque solo uno de ellos clasificado como tipo Il, presentaba problemas
para una adecuada alimentacion y fue necesario practicar una gastrostomia para
su adecuado crecimiento y desarrollo antes de la distraccion mandibular, en los
tres casos se resolvidé por completo la obstruccion de la via area sin presentarse
recidiva de la misma. Cabe mencionar que en uno de los pacientes fue necesaria

la realizacién de tragueostomia en el quiréfano ante la imposibilidad de la

23



intubacion por parte del equipo de anestesiologia durante la realizacion del
procedimiento y no porque las condiciones de la obstruccion de la via aérea
obligaran al procedimiento previo a la distraccion, misma que se retiro durante el
periodo en que se mantuvo en distraccion al paciente. Ambos dispositivos
(gastrostomia y tragueostomia) se retiraron sin dejar complicaciones o secuelas
en ambos pacientes.

McCarthy et al y Mandell et al han reportado el manejo de la obstruccion de la
via aérea condicionada por la micrognatia con el uso de la distraccion mandibular
bilateral uniplanar con excelentes resultados, pudiendo decanular y retirar las
sondas de gastrostomia de manera mas temprana o incluso evitdndolas al tratar
pacientes en etapas mas tempranas de la vida incluso la neonatal, disminuyendo
estancias intra hospitalarias prolongadas y las complicaciones a mediano y largo
plazo de dichos procedimientos.

El tiempo de latencia en 2 de nuestros casos fue de 5 dias, con una velocidad
de distraccion de 1 mm por dia, lo cual coincide con la mayoria de las

publicaciones®*>° 71011

en donde se da una latencia de 5 a 7 dias después de la
osteotomia y un avance de 0.5 hasta 2mm por dia y solo en un caso la distraccién
se inicio a los 10 dias debido al neumotérax bilateral desarrollado durante la
realizacion de la traqueostomia, lo cual retraso el inicio de la distraccion hasta que
las condiciones generales del paciente mejoraron y fue egresado de la unidad de
terapia intensiva de pediatria, con una velocidad de distraccién de 2 mm por dia,
tratando con esto de evitar que la consolidacion a nivel de la osteotomia limitara el

avance mandibular. A todos los pacientes se les dieron de 6 a 8 semanas de

consolidacion una vez alcanzado la longitud a distraer es decir al obtener una

24



sobre correccion del problema, situacion que no fue posible en el caso del
paciente con Treacher Collins que quedo con una subcorreccion del problema.

Los avances obtenidos fueron de 10 mm en los casos de Pierre Robin y de
6mm en el caso de Treacher Collins, en promedio de 8 mm, con el seguimiento
llevado a cabo la paciente mas pequefia de 9 meses con sindrome de Pierre
Robin y en quien se obtuvo el avance de 10mm se mantiene a 3 afios de la
distraccion con una oclusion tipo | con crecimiento adecuado de la mandibula, en
el segundo caso paciente de 8 afios con sindrome de Pierre Robin y avance de 10
mm a 2 afios de la distraccion presenta hipoplasia mandibular con angle tipo 1l y
sobremordida u overbite de 12mm quien probablemente requiera de nueva
distraccion mandibular y en el caso del tercer paciente de 6 afios con sindrome de
Treacher Collins a 6 meses de seguimiento presenta hipoplasia mandibular con
angle tipo Il que requerira nueva distraccion mandibular.

McCarthy et al reportan su experiencia de 10 afios de distraccion mandibular
bilateral en casos de micrognatia en los cuales demuestran un diferente
comportamiento en la evolucién a largo plazo de los pacientes con micrognatia
dependiendo si presentan sindrome de Pierre Robin o si presentan sindrome de
Treacher Collins. En el grupo de Pierre Robin casi siempre un solo procedimiento
de distraccidon es suficiente permitiendo un adecuado crecimiento mandibular de
acuerdo con el crecimiento de las otras estructuras craneomaxilofaciales del
paciente no asi en el caso de los pacientes con Treacher Collins en los cuales la
hipoplasia mandibular recidiva y es necesario realizar mas de un procedimiento de
distraccion o esperar a la adolescencia y realizar cirugia ortognatica para terminar

1,2,3,5,6,7,9,10,11,12

de corregir la anomalia mandibular, esto quiza explicado a que este
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sindrome esta asociado a una mutacion genética transmitida de manera
autosomica dominante en donde el genotipo subyacente asi como el tejido
musculo esquelético que rodea el defecto tiendan a remodelar la mandibula a su
estado preoperatorio a pesar de que el volumen obtenido y la proyeccion se

mantengan, 2,3,4,5,6,10,11,12

esto asociado al retraso en el inicio de la distraccion por
las complicaciones que se presentaron, quiza sean las causas del pobre resultado
en la distraccidon de este paciente.

Las complicaciones que se presentaron en este estudio fueron de dos tipos las
asociadas a la distracciéon como tal y aquellas de procedimientos asociados, de tal
manera que las asociadas a la distraccion fueron la falla de la distraccion en uno
de los casos (33%), sin ninguna otra complicacion asociada a la distraccion, de las
complicaciones no asociadas a la distraccion fue un neumotérax bilateral el cual
se resolvid sin dejar secuelas ulteriores, este tipo de complicaciones han sido

descritas por diversos autores en la literatura mundial.?3>*2
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CONCLUSIONES.

Podemos concluir que la distraccion mandibular bilateral es efectiva para el
manejo de la obstruccion de la via aérea, en todos nuestros pacientes la resolvio
con lo cual se disminuye la necesidad de realizar o se acelera el retiro de
dispositivos invasivos como la gastrostomia y traqueotomias, disminuyendo la
morbimortalidad, estancia intrahospitalaria y por ende el costo de la atencién de
estos pacientes.

Debemos agregar que la distraccion mandibular es un procedimiento efectivo,
relativamente sencillo, rapido de realizar, invasivo y de bajo costo, pero no por
esto libre de posibles complicaciones o de fracaso por una mala técnica quirtrgica
o por la falta de un adecuado instrumental y en el que se requiere de una curva de

aprendizaje la cual se ha iniciado en este servicio de Cirugia Plastica.
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