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I. INTRODUCCION.

La Macrostomia es una malformacion congénita que afecta la zona
facial, especificamente la cavidad bucal, en donde por una anormalidad en el
desarrollo embrionario no se fusionan adecuadamente los procesos maxilar y
mandibular, afectando el desarrollo normal de la boca, y generando asi una
Macrostomia, que afecta los tejidos blandos alrededor de la comisura bucal, y

por ende lleva consigo un alargamiento lateral de la boca.

Los trastornos en el desarrollo del macizo facial, atrasan o suspenden,
la union de los procesos embrionarios, que determinan el tipo de malformacion;
una Fisura Orofacial es una irregularidad congénita localizada en la zona de

las lineas de unidn de las distintas partes faciales.

Esta alteracion afecta las estructuras faciales del paciente, por ello las

funciones relacionadas con la alimentacion y el lenguaje se ven afectadas.

En relacion con lo anterior, los reportes estadisticos tanto a nivel
nacional como internacional reportan un caso con alguna fisura orofacial por
cada ochocientos o mil nacimientos vivos; también se reporta que en pacientes
con labio y paladar hendido se presenta un caso de Macrostomia por cada

trescientos neonatos con esta malformacion.

Se han descrito numerosas formas para la correccion de defectos
cutaneos, pero la informacién con respecto a la reparacion de la Macrostomia
es escasa, cuyo objetivo de su reparacion es lograr la adecuada posicion de la
comisura bucal, la aproximacion de los segmentos separados de los musculos
orbicular y buccinador, la preservacion del nervio facial, la reconstruccion de la
funcién oral, la prevencion de la migracién de la comisura bucal y de igual

forma el cierre con la cicatriz lo menos notoria posible
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Esta entidad es poco comun, por lo tanto ademés de presentar las
diferentes alternativas de tratamiento se reportara el caso clinico de un
paciente pediatrico con diagnoéstico de Macrostomia Bilateral que acude al
servicio de Cirugia Maxilofacial en las instalaciones de Cruz Roja Mexicana

Delegacion Naucalpan.
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II. JUSTIFICACION

La Macrostomia es una malformacion congénita facial relativamente
rara, que involucra los tejidos blandos peribucales, especificamente las
comisuras, ya que estas no tienen una insercion adecuada, originado por la
falta de fusion de los procesos maxilar y mandibular entre la 62 y 92 semana

de gestacion.!

Esta alteraciébn ocasiona un alargamiento lateral de la boca, que
sobrepasa el limite normal de su dimensién longitudinal, generando asi
dificultades en la alimentacion, alteraciones del lenguaje; también es
importante sefialar que la conducta de los padres, puede manifestarse de dos
formas: rechazo o sobreproteccion que tendra consecuencias en el entorno

psicolégico y social del paciente.

Dentro de las hendiduras faciales la Macrostomia se presenta con una
baja frecuencia, por lo tanto la informacién existente en relaciébn a esta
patologia es escasa, lo que es una limitante para el plan de tratamiento a

seguir

El tratamiento para estos pacientes es la intervencién quirdrgica
mediante la plastia de tejidos blandos, con el objetivo de lograr una adecuada
posicion de la comisura bucal, si ésta se realiza en una etapa adecuada de

crecimiento evitara las alteraciones funcionales y conductuales. 2

Aunque el tratamiento de estos pacientes generalmente es a nivel
hospitalario, consideramos que el Cirujano Dentista debe tener conocimiento a
cerca de esta patologia para que pueda brindar la orientacion y canalizar al

especialista indicado.

Carlos Anselmo Lépez



Macrostomia y sus Alternativas Quirargicas como Plan de Tratamiento

Ill. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La Macrostomia es una malformacion congénita que afecta
especificamente las comisuras bucales, y dentro de las hendiduras orofaciales
estd se reporta con una baja frecuencia, siendo de un caso por cada

trescientos de labio y paladar hendido.

Debido a la baja incidencia de esta patologia la informacion es escasa,
lo cual es una limitante para su plan de tratamiento; para la correccién de
defectos cutaneos se han descrito numerosas formas de tratamiento, sin

embargo la informacién para la reparacion de la Macrostomia es insuficiente.

El tratamiento quirdrgico para pacientes con Macrostomia es brindado a nivel
hospitalario, sin embargo es deber del Cirujano Dentista tener el conocimiento
sobre este tipo de patologias, ya que de ser necesaria la atencién odontolégica
del paciente esté podra realizar la planeacion pertinente debido a las posibles
complicaciones sistémicas que pueden presentan los pacientes con

Macrostomia

Por todo lo anterior nos planteamos la siguiente pregunta.

¢Cuél es el protocolo quirtrgico para el tratamiento de un caso de

Macrostomia bilateral. ?
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IV. MARCO TEORICO.

La Macrostomia es una Fisura Transversal de la Mejilla, malformacion
congénita procedente de un defecto de los tejidos blandos, es un alargamiento
lateral de la boca a través de la mejilla hacia el conducto auditivo externo. En la
literatura se puede encontrar con diferentes nominaciones sinénimas como
son, Macrostoma, Fisura Transversal de la Mejilla, Fisura Facial Transversal,
Hendidura Facial Lateral y Hendidura Oroauricular. * ® (Figura 1)

Figura 1.
Dibujo de paciente infantil con Macrostomia.

Fuente: Carlson BM. Embriologia Humana y Biologia del Desarrollo. 2004.

Esta alteracion se presenta en diferentes grados, que pueden ir desde
pequefias fisuras, hasta las que se extienden al tragus; pero generalmente se
encuentran hasta el borde anterior del masculo masetero, a nivel de los

segundos molares inferiores.* (Figura 2)
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Figura 2.

Paciente infantil con Macrostomia.

Fuente: Doletski SY. Cirugia Infantil.1974.

Las fisuras faciales, son resultado de una falla entre la unién de los
I6bulos del crecimiento facial, consecuencia del retraso de crecimiento y
ausencia de soldadura de los elementos embrionarios de la cara; por tanto las
hendiduras se caracterizan por la insuficiencia a falta de desarrollo de los
tejidos que rodean la hendidura, en el sentido cualitativo y cuantitativo.’(Figura3)

Figura 3.
Esquema de formacién de Fisuras Faciales.

Fuente: Doletski SY. Cirugia Infantil.1974.
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Para el mejor entendimiento de las fisuras faciales a de mencionarse el
desarrollo embrionario que desde una perspectiva descriptiva, Embrién o Feto,
suelen expresar una misma condicién; sin embargo, desde una O&ptica
cronoldgica, el desarrollo embrionario transcurre dividido en tres partes,
Pre- embrionario, Embrionario y Fetal. Esto se determina a partir de considerar
el tiempo cero o fecundacion a la semana dos como desarrollo Pre-
embrionario, inmediatamente después de la semana dos a la semana ocho su
condicién es Embrionaria, y al pasar la semana ocho hasta la treinta y ocho se

considera Feto. ®

Asi entonces, el desarrollo de la cara se relaciona de manera estrecha
con el de la region total de la cabeza y el cuello, e implica, una combinacion de
manifestaciones integradas al proceso progresivo los cuales comienzan ya con
el embridon y continda en forma ininterrumpida hasta el final de la fase del

crecimiento postnatal.

Aproximadamente un mes después de la fertilizacion, el centro de
crecimiento que rige el desarrollo de las distintas partes de la cara, nariz,
maxilares, y porciones del paladar, muestran un aumento en su actividad. Este
centro estd representado primero por una concavidad conocida como

estomodeo, que es formada por el ectodermo.

El estomodeo esta separado de la parte mas superior del tubo digestivo
primitivo o intestino anterior por la membrana bucofaringea. Al principio de la
cuarta semana de desarrollo se rompe la membrana, de modo que el
estomodeo se continla con el intestino anterior. El rdpido crecimiento del
mesénquima en &reas especificas produce abultamientos, procesos vy
placodas. Los més visibles son los procesos mandibular, maxilar y el proceso
nasal. En la quinta semana los procesos nasales laterales y medio crecen

rapidamente y se van orientando de tal modo que forman depresiones nasales.
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Los procesos laterales forman las alas de la nariz. Los procesos medios
crecen uno hacia el otro para formar la parte media de la nariz, la porcion
central del labio superior, la porcion media del maxilar superior y todo el
paladar primitivo. Simultdneamente los procesos maxilares superiores crecen
uno hacia el otro y se encuentran con los procesos nasales que se expanden.
Las fuerzas de crecimiento de los procesos maxilares que avanzan
rapidamente son tales que en las dos siguientes semanas los procesos
nasales estan confinados a un &rea inmediatamente inferior a las futuras
aberturas nasales. Los procesos nasales y maxilares asociados se fusionan
unos con otros y contribuyen mas adelante a la formacién de la nariz, labio y

7,8,9

porciones de las mejillas. (Figura 4)

Figura 4.

Estadios progresivos del desarrollo facial.

Fuente: Moore KL. Atlas de Embriologia Clinica. 1996.

10

Carlos Anselmo Lépez



Macrostomia y sus Alternativas Quirargicas como Plan de Tratamiento

Los movimientos de los segmentos de tejidos en los procesos que
forman la cara participan también en la formaciébn de estructuras de las
cavidades bucal y nasal. Por ejemplo lo procesos medios y nasales fusionados
que se conocen colectivamente como segmento intermaxilar o también
conocida como apofisis palatina del maxilar superior forman tres partes
importantes que son el filtrum del labio superior, el segmento del arco maxilar
superior que llevara los dientes incisivos y el paladar primitivo. El borde

superior se combina con el tabique nasal.

La masa principal del paladar se origina de excrecencias con aspecto de
anaquel del proceso maxilar superior. Estos procesos hacen su aparicion en la
sexta semana de desarrollo. Al principio de su formacién se localizan a lo largo
de los lados de la lengua en desarrollo. Pero mas tarde cuando la lengua toma
una posicion mas profunda en la cavidad bucal primitiva los procesos palatinos
se elevan y crecen uno hacia el otro de modo que en la octava semana se
fusionan entre si, con el paladar primitivo y con el tabique nasal. La uniéon con
este ultimo completa la formacién del techo de la cavidad bucal o paladar y el
piso de la cavidad nasal. El tabiqgue nasal separa los pasajes derecho e

izquierdo de la nariz. *°

Con respecto a la génesis de la mandibula es méas simple, las
prominencias mandibulares bilaterales aumentan de tamafio y sus
componentes mediales se fusionan en la linea media formando el extremo
medial de la mandibula. ElI hoyuelo que se observa en la linea media de la
mandibula en algunas personas es un reflejo de los distintos grados de fusion

posibles entre las prominencias mandibulares.

11
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La formacion de la cara y las cavidades bucal y nasal implican
movimientos complicados y fusion de diferentes capas germinativas y
abultamientos o procesos; desgraciadamente en algunos casos los cursos del
desarrollo no se siguen fielmente debido a diferentes causas por lo que daran

pie a las anomalias congénitas.

Una anomalia congénita es una anormalidad estructural de cualquier
tipo, pero no todas las variantes son consideradas como anomalias. En este

sentido desde el punto de vista clinico existen cuatro tipos:

1. Malformacion. Se produce durante la formacion de las estructuras,
durante la organogénesis, pueden dar por resultado la falta completa
o parcial de una estructura o alteracién en su morfologia normal. Las
malformaciones ocasionadas por factores ambientales, genéticos, o
una combinacién de ambas, que pueden originarse de forma
independientemente o bien simultdneamente. La mayor parte de las
malformaciones se originan durante la tercera a la octava semana de

gestacion.

2. Disrupciones o Desorganizacion. Estas provocan alteraciones
morfolégicas de las estructuras una vez formadas y se deben a
procesos destructivos, que resulta de una alteracion extrinseca o
interferencia de un proceso del desarrollo normal, provocado por la
exposicién consecutiva a un agente teratdgeno como pueden ser
drogas o virus. Cabe mencionar que estos trastornos no son

hereditarios.

12
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3. Deformacién. Este tipo obedecen a fuerzas mecéanicas que moldean
una parte del feto durante un periodo prolongado. El pie zambo, que
se debe a la compresion en la cavidad amnidtica es un ejemplo. Con
frecuencia las deformaciones afectan al sistema musculo-

esquelético y pueden ser reversibles en el periodo postnatal.

4. Displasia. Es la organizacion anormal de células dentro de los
tejidos y su resultado morfologico, es decir la displasia es el proceso
y la consecuencia de dishitogenesis que es la formacion anormal de
tejido. Por lo tanto, todas las anormalidades en relacién con la
histogenesis se clasifican como displasias; por ejemplo, displasia
ectodérmica congénita. Las displasias son inespecificas y con
frecuencia afectan varios 6rganos, por la naturaleza de las

alteraciones celulares subyacentes. **

Como se ha mencionado los trastornos del desarrollo del macizo facial
se localizan en la zona de las lineas de unién de las distintas porciones
embrionarias faciales y el retraso o la detencion de la unién de los mamelones
embrionarios determinan el tipo de la malformacion. De no llegar a unirse los
procesos supramaxilar y mandibular se ocasiona una Macrostomia; lexema
formado por dos palabras de origen griego: Macro, grande y Tomé, corte, por

lo tanto, Macrostomia significa, corte grande.

Las alteraciones en la unién de los mamelones supramaxilares,
mandibulares y nasales medios en las secciones laterales determinan el
desarrollo de fistulas y cartilagos supernumerarios también conocidos como
apéndices en la regién periauricular y si se retrasa la unién de los mamelones

mandibulares pares, aparecen fistulas de labio inferior y ranula.

El tipo de alteracion como lo es la Macrostomia sucede a nivel de tejido

blando; ello facilita recurrir a un tratamiento accesible, el cual debe aplicarse

13
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dentro de la primera edad del paciente a fin de conseguir mejores resultados

de recuperacion.

Asi mismo la ausencia de la union entre el mamelén supramaxilar y
nasal medio en su porcion externa, genera una hendidura facial oblicua, que
se extiende desde el parpado inferior, pasando por la mejilla, hasta el labio

superior quedando el conducto nasolagrimal descubierto. (Figura 5)

Figura 5.

Paciente infantil con Hendidura Facial Oblicua.

Fuente: Raspall G. Enfermedades Maxilares y Craneofaciales.1990.

La falta de union entre el mamelén supramaxilar y nasal medio en su
porcién interna origina el Labio y Paladar Hendido; estas malformaciones se
encuentran entre los padecimientos congénitos mas frecuentes del ser
humano, ademas de presentar una mayor regularidad en relacibn a otras

afecciones del recién nacido.

De acuerdo a estudios estadisticos en algunos paises reportan que uno
de cada ochocientos a mil nifios nacidos presentan hendidura labial y palatina;

algunos otros se reporta uno por cada seiscientos a ochocientos infantes.*?3

14
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La incidencia de labio y paladar hendido en México, de acuerdo con
Arrendares y Lisker, esta reportada en 1.39 casos por cada 1000 nacimientos
vivos. Esta cifra es congruente con los reportes internacionales que varian de
0.8 a 1.6 por cada mil nacimientos. Respecto al sexo, esta alteracion se

reporta como predominante en varones.™

Cabe destacar que en los ultimos cincuenta afios, se ha sefialado un
aumento en la frecuencia de esta malformacioén, el incremento es debido a la
reduccién de la mortalidad postnatal y operatoria infantil, asi como al aumento

de la fertilidad y los matrimonios consanguineos. *

Con relacion a la incidencia por razas, la menos afectada por este
padecimiento es la negra, presentando 1 por cada 2500 nacimientos, de
ocurrencia intermedia, la raza caucasica con 1 por cada 1000 y la de mayor
porcentaje la raza amarilla, la japonesa en particular, con 1 nifio con esta

malformacién por cada 300 neonatos. *’

Los hundimientos orofaciales son las malformaciones faciales mas
comunes en todas las poblaciones y grupos étnicos; autores como Ivy, Cornel
y Kozel sefialan que, la incidencia de los hundimientos orofaciales, no sélo

difiere entre las razas, sino también por las regiones geograficas.'®

También en la literatura se ha reporta una incidencia de 1: 300 casos de
las fisuras faciales. Askar y colaboradores, reportaron 3 casos en 121 niflos
con labio y paladar hendido, el cual es méas frecuente en hombres, y cuando es

unilateral, el lado mas afectado es el izquierdo. 4

15
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De igual forma un estudio realizado en Croacia, de 1988 a 1998,
muestra que la natalidad en este pais fue de 525 298 nacimientos vivos de los
cuales 903 fueron diagnosticados con algun hundimiento orofacial, y de los
cuales, sélo el 0.8 por ciento de los hundimientos presenté un hundimiento
facial atipico; cabe sefialar que la Macrostomia se encuentra dentro de este

grupo. *°

Por lo tanto podemos sefialar que la Macrostomia o Fisura Facial

Transversa es una entidad relativamente rara.

Las malformaciones faciales han acompafado a la humanidad desde
tiempos remotos; si bien no existen vestigios fehacientes al respecto, la
arqueologia da cuenta de ciertas caracteristicas particulares en huesos
encontrados en enterramientos funerarios de personas con alguna
malformacion fisica, con lo que se concluye que no es restrictiva la cantidad de
malformaciones presentes en la antigledad, en relacion con la vida
contemporanea, como tampoco la tipologia de éstas, asi mismo no es
conocida con exactitud la asimilacion de este tipo de personas en su sociedad

ni el trato recibido por su grupo étnico, familia o clan.

En México, en las costas de Nayarit existe una escultura del afio 12 d.C.
donde se aprecia el labio hendido en un jefe indio; en el Museo Arqueoldgico
de Lima en Peru, existen esculturas ceramicas de fisuras labiales del imperio

Inca los cuales datan del afio 200 a 400 d. C.

La cultura Moche, la cual se desarrollo al norte de Peru, del afio 100 al
700 d. C. plasmo en ceradmicas algunas malformaciones o enfermedades que
afectaron a su poblacién durante este periodo, retratando asi algunas
patologias como: bocio, la pardlisis facial periférica y diversas malformaciones

como el labio leporino y el espasmo hemifacial, entre otras.? (Figura 6)

16
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Figura 6.

Malformacion nasal y labial. Museo Arqueoldgico José Cassinelli de Trujillo, Pera.

Fuente: Carod AFJ. Malformaciones y pardlisis faciales en la ceramica de las culturas
precolombinas Moche y Lambayeque. Neurologia. 2006.

En el siglo XVI en Europa, los nifios que nacian con este defecto eran
marginados al igual que su familia; esto por las creencias que en esa época
existian y la malformacion era considerada como un castigo divino. Durante la
segunda guerra mundial, con objeto de conservar una nacion fuerte, Hitler
aplico una versién moderna de un antiguo sistema griego, en el cual lanzaban
al precipicio desde la cima de la montafia Taigetos a todos aquellos nifios que
nacian invalidos o de apariencia fisica débil, Hitler sometia a eutanasia a todas

aquellos alemanes que tuvieran las condiciones antes mencionadas.?

En contraste, entre los pueblos indigenas, como ejemplo los Aztecas,
consideraban a la malformacion facial congénita como un signo distintivo o
marca selectiva reveladora y sefialaba al afectado como un ser predestinado
para ser sacerdote 6 médico, por ser poseedor de poderes magicos y
sobrenaturales, eran respetados o temidos.
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Por otro lado las malformaciones faciales pueden tener diferentes
etiologias, donde estan involucrados factores externos e internos. Los agentes
externos se llaman teratdgenos, que pueden ser fisicos, quimicos o
infecciosos, que actian sobre una carga genética normal, produciendo una
embriopatia o una fetopatia, segun la etapa de gestacion que esta se
encuentre. Los agentes fisicos pueden ser mecénicos, como por ejemplo la
compresién de bridas amnidticas, térmicos o radiaciones ionizantes entre las
cuales destaca las malformaciones tras bombas atémicas. Entre los agentes
quimicos encontramos antineoplasicos, antiinflamatorios antiprostaglandinicos,
esteroides, algunos antibidticos como las tetraciclinas y sulfamidas, las
vitaminas, los antiepilépticos, el alcohol y las drogas. Entre los infecciosos, la
rubéola puede producir una embriopatia rubeodlica que lleva consigo la
presencia de cataratas, sordera y cardiopatia congénita; la toxoplasmosis
produciria una fetopatia con afectacion cerebral y ocular, y la varicela tienen la

capacidad de producir alteraciones en el producto gestante. * % *

Las anomalias congénitas también pueden ser causadas por una
alteracion genética del feto, la cual puede ser causada por uno o varios
cromosomas, o bién por la accion conjunta de un agente teratdbgeno y una

alteracion genética.

La etiologia endégena es producida por una anomalia genética que
afecta a todo el cromosoma o sé6lo a uno o varios genes. Las anomalias
cromosOmicas son numéricas o0 estructurales. Entre las numéricas estan las
trisomias que son triplicaciones de cromosomas, ejemplo de este, es el
sindrome de Down también conocido como trisomia del cromosoma 21 y las
monosomias que es la ausencia de un cromosoma en un par, el Sindrome de

Turner presenta la ausencia de un cromosoma X.% **
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Las anomalias cromosémicas estructurales son las deleciones y las
translocaciones. Los genes andmalos pueden ser dominantes en donde
aparece la malformacion con un solo gen patolégico, 6 recesivo cuando ambos
genes se encuentran alterados, también se pueden presentar alteraciones
ligados al sexo, que son anomalias localizadas en el cromosoma X, no se
manifiestan en la hembra porque tiene otro cromosoma X sano, se manifiestan
en el macho porque no tiene otro cromosoma X." Sin embargo, la
Macrostomia es una anomalia multifactorial, sin factor hereditario y sin historia

familiar.

Todos los complejos de las malformaciones no son especificos, cada
uno puede suceder como una anormalidad aislada, o también, se puede
encontrar como una parte del componente de varios sindromes, por ejemplo, el
paladar hendido que puede ocurrir como una malformacion aislada, como parte
del autosoma dominante mostrado asi en el Sindrome de Stickler, o como un

componente del autosoma recesivo como ocurre en el Sindrome de Larsen.

Una hendidura es sindrémica, si el paciente tiene mas de una
malformacion al implicar mas de un campo de desarrollo y no es sindrémico, Si
hay solamente una sola malformacién, o bien si hay anomalias mdltiples que
sean el resultado de un solo acontecimiento que se limiten a un solo campo de

desarrollo. %>

Cuando se ha diagnosticado un sindrome, si es posible anticipar la
anormalidad del espectro fenotipico, su historia natural y el riesgo de repeticion
de una alteracion en particular, con la ventaja de poder ofrecer un mejor
programa de tratamiento; asimismo, la diferenciacién de los Sindromes de los

Arcos Branquiales tiene amplia implicaciéon en su tratamiento.
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La Macrostomia, se puede presentar sola o en combinacion con otras
malformaciones agregadas sobre la cara o en otras partes del cuerpo como
hecho aislado o sindromatico; también se han encontrado malformaciones
como polidactilia, sindactilia, agenesia de dedos, bandas amniéticas,
apéndices auriculares y malformaciones cardiovasculares, todo ello asociado a
sindromes como la Microsomia Hemifacial, al Sindrome de Goldenhar y en
algunos casos al Sindrome de Treacher Collins, estos pertenecientes al grupo

conocido como Sindromes de los Arcos Branquiales.
A continuacion se realiza una descripcion de estas alteraciones:
a) Microsomia Hemifacial.

La Microsomia Hemifacial, es un término empleado por Gorlin # para
referirse al paciente con Microtia Unilateral, Macrostomia y fallo en la
formacién de la Rama Mandibular y el Céndilo, son el producto de las
estructuras derivadas del primer y segundo arco branquial, que por anomalias
morfogenéticas fueron afectadas, y que se reconocen por el desarrollo

asimétrico hemifacial. (Figuras 7y 8)

El cuadro clinico manifiesta una asimetria facial relativamente
acentuada, malformacion unilateral de la oreja, y una hipoplasia mandibular de
la rama y coéndilo del mismo lado, con afeccion de la articulacién

temporomandibular.

En todos los pacientes con este sindrome, se observa la presencia de
anomalias de la oreja en forma de aplasia, hipoplasia con una variedad de
malformaciones del pabellébn auricular, puede presentar la ausencia del
conducto auditivo externo, de modo que aproximadamente entre el 30 al 50 %
presentan sordera de conduccion, casi en la totalidad de los casos, se detecta

la presencia de apéndices preauriculares y fistulas ciegas.
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Figura 7.

Hipoplasia 6sea de la rama y condilo mandibular.

Fuente: Raspall G. Enfermedades Maxilares y Craneofaciales.1990.

De forma excepcional pueden observarse anomalias en el ojo del lado
afectado, como una hendidura palpebral mas baja, microftalmia y colobomas

de iris y coroides con posible estrabismo.

La Macrostomia es de grado minimo, donde un triangulo de piel se
extiende hacia la superficie interna del angulo de la boca. En algunos casos se
menciona agenesia de la glandula parétida ipsilateral, desplazamiento de tejido
de la glandula salival y las fistulas salivales. Debido a la hipoplasia del condilo
y de la rama mandibular, se observa una maloclusion dental ademas de una
hipoplasia de los musculos faciales, o que en ocasiones provocara una

Pseudomacrostomia.

El origen del Sindrome es desconocido, posiblemente, las anomalias
observadas son el resultado de una disrupcion vascular en la region del primer
y segundo arco branquial durante el periodo de la embriogénesis. La mayor
parte de los casos descritos son esporadicos, aunque existen formas

hereditarias de transmisién variable.
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Ryan y col. sefialan, que la Microsomia Hemifacial era el resultado de
una hemorragia fetal, en la region del primero y segundo arco branquial,
cuando al tiempo del suministro sanguineo de estos arcos cambia de la arteria
estapedial a la arteria carétida externa.?® La arteria estapedial es una
vascularizacién temporal que alimenta el mesodermo del primer y segundo
arco branquial; aparece como una colateral de la arteria hioides y anastomosa
con la arteria faringea, la cual es reemplazada por el sistema de la car6tida
externa, por lo tanto los defectos vasculares de esta arteria pueden afectar el
desarrollo de estos arcos.

La Microsomia Hemifacial es el segundo desorden facial mas comin en
el nacimiento, después de labio y paladar hendido con una incidencia de 1 por
cada 3500 a 6000 nacimientos vivos, sefialan varios autores; ademéas que esta
presenta condicion una bilateral en el 10 % de los casos y se presenta con

mayor regularidad en varones, con una relacion de 3: 2.2 %

Figura 8.

Paciente pediatrico con Microsomia Hemifacial.

Fuente: Gallart C. Esquemas clinico-Visuales en Pediatria. 1992.
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b) Sindrome de Treacher - Collins.

El sindrome de Treacher- Collins es una condicion hereditaria, que
afecta principalmente las estructuras de la cabeza y cara, lo cual es debido a la
hipoplasia de los bordes supraorbitales y arcos cigomaticos. En el afio de
1846, Thompson y Toynbee lo describen por primera vez, pero no fue sino
hasta el afio de 1900 cuando el oftalmélogo inglés Treacher Collins describid
las principales caracteristicas del sindrome, posteriormente Franceschetti y
Klein, en la década de los 40, realizaron descripciones mas extensas de esta

afeccion y la denominaron disostosis mandibulofacial. (Figura 9)

Figura 9.

Paciente con Sindrome de Treacher- Collins.

Fuente: Gallart C. Esquemas clinico-Visuales en Pediatria. 1992.

El sindrome se caracteriza por una dismorfia facial tipica, se observa
una oblicuidad antimongoloide de las hendiduras palpebrales con coloboma
mas o0 menos acentuado del tercio externo del parpado inferior, en el que
pueden faltar en mayor o menor medida las pestafias. En ocasiones presentan
colobomas de parpado superior e iris, microftalmia, ausencia de orificios
inferiores de los conductos lagrimales de las glandulas de Meibomio y de la

banda intermarginal.?®
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La nariz tiene aspecto grande, a veces en forma de pico de pato, con
orificios nasales estrechos, aplanamiento del &ngulo nasofrontal y puente nasal

elevado, también se ha descrito la presencia de atresia de coanas.

Casi siempre existe micrognatia e hipoplasia de ambos maxilares con
mejillas hendidas. En la cavidad bucal, también puede observarse, la presencia
de fisura palatina, paladar ojival, maloclusion dentaria, Macrostomia unilateral

o bilateral, y en ocasiones pueden presentar Microstomia

Se aprecia una deformidad mas o menos acentuada de los pabellones
auriculares y en algunos pacientes puede existir una ausencia del conducto
auditivo externo 6 anomalias del oido interno con sordera de conduccion.
Puede observarse apéndices auriculares y fistulas ciegas en cualquier

localizacioén entre el tragus y la comisura bucal.

En general, el aspecto de la cara puede describirse como pez 6 de
pajaro. Mas raramente, pueden observarse otras anomalias como la ausencia
de la glandula paroétida, cardiopatia congénita, malformaciones vertebrales
cervicales, defectos congénitos de las extremidades, criptorquidia vy
malformaciones renales, la inteligencia de los pacientes afectados con este

sindrome es normal.

La etiopatogenia es de origen autosémico dominante con un alto grado
de penetrancia y expresividad variable. Mas de la mitad de los casos
corresponden a nuevas mutaciones porque no existen antecedentes familiares
de la enfermedad; aunque las ultimas investigaciones sefialan que las
mutaciones del gen TOCF1 codifica una proteina denominada treacle cuya
funcién es desconocida hasta el momento.?” El gen puede ejercer un efecto
letal ya que son frecuentes los abortos o la muerte postnatal precoz. Esta
alteracion produce una falta en el desarrollo de la arteria estapedia,

28
l.

comprendido en el primer o segundo mes gestacional. “° (Figura 10)
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No existen cifras exactas sobre su nivel de incidencia, en Espafia, datos
del Estudio Colaborativo Espafiol de Malformaciones Congénitas estiman una

frecuencia de 0,07 por cada 10.000 nacimientos.

Figura 10.
Madre e hijo afectados por el Sindrome de Treacher- Collins.

Fuente: Gallart C. Esquemas clinico-Visuales en Pediatria. 1992.

¢) Sindrome de Goldenhar.

En 1960, la Microsomia Hemifacial se defini6 como una condicién que
afecta principalmente el desarrollo auditivo, oral y mandibular, este desorden
varia de leve a severo, en muchos de los casos se presenta Unicamente de un
lado, pero en otras afecta bilateralmente, pero con mayor severidad en un lado
del rostro. El sindrome de Goldenhar fue considerado una variante de de la
Microsomia Hemifacial, caracterizado adicionalmente por anomalias
vertebrales y dermoides epibulbares. Esta condicion se conoce por ser
sumamente complejo y heterogéneo. Las manifestaciones clinicas se
presentan normalmente de forma asimétrica, siendo en el 70 % de los casos
unilaterales. La aparicion de cuadros bilaterales suele asociarse a

malformaciones generales mas importantes.”
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El presente sindrome se caracteriza por la presencia de anomalias
faciales y auriculares, las cuales pueden ser muy evidentes, y permitan
efectuar el diagnéstico en el momento del nacimiento. Se observa asimetria
facial unilateral debida en parte a la hipoplasia de los pabellones auriculares

y/o a su desplazamiento.

Existe hipoplasia de la region cigomatica, menton huidizo y prominencia
frontal. Hay Macrostomia unilateral, en el lado de la oreja mas afectada,
llevando consigo una hipoplasia de la musculatura masticatoria y visceral del
lado afectado. (Figura 11)

Figura 11.

Nifio con Sindrome de Goldenhar.

Fuente: Gallart C. Esquemas clinico- Visuales en Pediatria. 1992.

Son usuales los hallazgos de paladar estrecho, con hipoplasia muscular
y la agenesia de la rama ascendente de la mandibula, también pueden
presentar diversos tipos de maloclusién dentaria. Ocasionalmente aparece

alguna variedad de labio y paladar hendido.
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La malformacion de los pabellones auriculares puede oscilar desde la
aplasia completa hasta la presencia de una oreja plegada y distorsionada hacia
delante y hacia abajo. Se puede observar fistulas ciegas, apéndices
auriculares supernumerarios en cualquier localizacion entre el trago y la
comisura bucal. El 40 % de los casos presentan sordera de conduccién, por

alteraciones variables del oido medio y externo.

En estos pacientes son frecuentes los colobomas en el parpado superior
e inferior de manera unilateral, ademas puede presentar colobomas de las
coroides o del iris. En ocasiones puede observarse un retraso mental, siendo
mas frecuente cuando hay una microftalmia, donde el globo ocular puede tener
un desplazamiento hacia abajo, o bien presentar anoftalmia unilateral; también

pueden observarse los dermoides epibulbares planos, amarillentos y sélidos.
(Figura 12)

Figura 12

Dermoide Epibulbar.

Fuente: Gallart C. Esquemas clinico- Visuales en Pediatria. 1992.
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En aproximadamente el 50 % de los pacientes se observa una displasia
mas 0 menos pronunciada de la columna vertebral a nivel cervical. El 20 % de
los pacientes presenta pie equinovaro. Las malformaciones viscerales que
puede presentar ocasionalmente son: encefalocele occipital, cardiopatias
congénitas, agenesia o0 hipoplasia pulmonar, malformaciones renales como

agenesia renal y uréter doble, asi como agenesia de la glandula parotida.

La etiologia de esta alteracion es desconocida. Se acepta la posibilidad
de que este sindrome sea secundario a una anomalia vascular en el curso de
la embriogénesis. No obstante, aunque se ha observado la presencia del
sindrome en dos o mas generaciones, asi como en hermanos, la mayor parte

de los autores sefialan que es por una transmisién multifactorial.

La frecuencia es de 1 caso por cada a 5000 nacimientos vivos, en

donde no hay predisposicién por un sexo.*

Como hemos visto estos sindromes comparten algunos signos, por eso,
el diferenciarlos tempranamente es de vital importancia para su tratamiento;
por ejemplo en la Microsomia Hemifacial, la reconstruccion durante el periodo
del crecimiento postnatal, puede ser poco satisfactoria; sin embargo algunos
autores, sugieren la reconstruccion mandibular antes de la maduracion 6sea,
“La osteodistraccion temprana en la Microsomia Hemifacial llevarian consigo
un efecto positivo en la matriz funcional que permitiria la expansion simétrica y
vertical de la media cara y la mandibula” %. En contraste, el potencial para la
reconstruccion durante el periodo del crecimiento es favorable para el
Sindrome de Treacher- Collins; También en el Sindrome de Goldenhar es
necesario una completa evaluacion preoperatoria, por la alta frecuencia de las
anomalias cardiovasculares. En todos los casos es importante el diagnostico,
asi como el analisis especifico de cada situacion para con ello elegir el

tratamiento mas adecuado para el paciente.
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Para una correcta valoracion medica o quirirgica se debe de considerar
varios factores, y uno de ellos fundamental para su diagnostico es contar con
una clasificacion, la cual ayudara a realizar el tratamiento idéneo para

solucionar el padecimiento del individuo.

Para las malformaciones embriogénicas faciales, Paul Tessier, en el afio
de 1973, describi6 de forma mas completa las malformaciones en los tejidos
blandos y 6seos, segun los hallazgos en los estudios radiograficos y los

hallazgos quirurgicos.

La clasificacién de Tessier tiene como punto de referencia la Orbita, sitio
comun entre craneo y cara, de donde parten vectores o radios. Esta
clasificacion revolucion6 la concepcién fisiopatolégica de las deformidades
embriogénicas faciales, entendiéndose todas ellas como alteraciones fisurales
con una fisiopatologia comun; sin embargo, tiene como desventaja que no

tiene en cuenta las craneosinostosis. !

Esta clasificacién se basa en la consideracion de la orbita, la nariz y la

boca como los puntos de referencia.

Las fisuras se numeran de la 0 a la 14, y la numero 8 forma el ecuador.
De este modo, las fisuras de 0 a 7 del hemisferio inferior representan Fisuras
Faciales mientras que las situadas entre la 9 y la 14 del superior constituyen
las Fisuras Craneales. Segun la clasificacion de Tessier la Macrostomia

corresponde a la hendidura No. 7. (Figura 13).

29

Carlos Anselmo Lépez



Macrostomia y sus Alternativas Quirargicas como Plan de Tratamiento

Figura 13.

Clasificaciéon de Tessier para Hendiduras Faciales.

Fuente: Turvey AT. Facial Clefts and craniosynostosis. Principles and Management 1996.

La Macrostomia, Unicamente se puede clasificar en: unilateral cuando
estq afecta solamente un solo lado de las comisuras bucales, o bien en
bilateral cuando afecta ambas comisuras; de esto depende en parte, las

alteraciones funcionales que podria llegar a tener.

El cuadro clinico presenta sialorrea, irritacion cutanea, imposibilidad de
masticar por el lado de la fisura. En casos graves los recién nacidos, no
succionan la leche del pecho materno y hay que recurrir a la alimentacion

artificial.

La reparacion debe de efectuarse lo antes posible por lo que se
recomienda que se realice su tratamiento quirargico en la primera mitad del
segundo afio de vida, para prevenir los problemas de alimentacion secundaria

a incompetencia del esfinter oral, previendo asi una correcta funcién del habla.
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En caso de no llevarse a cabo el tratamiento a la edad adecuada serian
varias las repercusiones que enfrentarian los pacientes con Macrostomia,
como son las relacionadas al habla, la alimentacion y a posteriori el

comportamiento.

Las alteraciones en el habla de una persona en condiciones de
Macrostomia Bilateral, ha de enfrentar problemas articulatorios en fonos
referidos a labialidad, oclusividad, lateralidad, en fonemas con /M/ y /L/, asi
como en patrones silabicos relacionados a /TL/, /CL/; en palabras como,

Tlapaleria, Clavo, por mencionar.*?

La velocidad articulatoria requiere de la disposicién de la cavidad oral
completa y sellada, del movimiento del nervio hipogloso, normoclusién dental,
para realizar la emision de una palabra; si el conjunto de palabras puede
conformar un discurso, la velocidad entre su formacion como cadena hablada y
la idea generada, se ve disminuida y distorsionada debido a esta malformacion
fisica. Lenneberg sefiala que la aparicion del lenguaje consiste en un
despliegue gradual de capacidades y es una serie de acontecimientos bien

circunscritos que tiene lugar entre el segundo y tercer afio de vida.*

Los pacientes con hendiduras orofaciales, por otra parte, desde su
nacimiento, reciben una serie de agresiones fisicas, y hasta psicoldgicas, pues,
son sometidos a intervenciones quirdrgicas desde muy temprana edad. En el
entorno familiar son protegidos en exceso, o también rechazados por su familia
y segregados por la sociedad. Cuando el paciente tiene conciencia de su
circunstancia, es comparado con sus propios hermanos, compafieros de
escuela, y ademas carecen de amigos; por lo que el nifio con anomalias

congénitas manifiestas puede tener problemas de adaptacion al medio social.
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Un estudio realizado en Japon por Kasuya-Sawaki-Ohno-Ueda,
mediante la técnica Kinetic Family Drawing, en nifios de entre siete y nueve
afios de edad con hendiduras orofaciales, demostraron que los nifios sienten
miedo y ansiedad hacia sus propias familias y rara vez consideraron su hogar,

como un lugar de descanso.*

El hogar, es el lugar basico de la vida diaria y de las relaciones
familiares; es alli, donde se producen los efectos en el desarrollo y formacién

de la personalidad en el nifio.

La colaboracion del psicélogo es fundamental, pues, las secuelas
psicolégicas del padecimiento pueden tener consecuencias tan importantes

sobre la personalidad, como los aspectos fisicos del defecto.

Desde los primeros dias de su vida, el recién nacido con Fisuras
Orofaciales necesita la colaboracion de un equipo multidisciplinario a largo
plazo, inclusive de los propios padres del paciente, como sefiala Barsch que
Ninguna pareja esta preparada psicolégicamente o socialmente para tener un

hijo con incapacidad.

Ahora bien, la cara, sus rasgos, su semblante, no sélo han sido objeto de
creaciones poéticas, artisticas esculturas o impresionantes formas plasticas del
arte pictorico, a lo largo de distintas épocas de la historia de la humanidad, la
norma cultural de la sociedad también es exigente en la forma de asimilar a
sus miembros a través de la estructura y particulares rasgos faciales, cualquier
falta de perfeccion, de acuerdo a los estdndares de estética social y hasta de
mercado de consumo, demerita la autoestima del sujeto social, y puede
provocar en las personas con estas anomalias estados de depresion e

interferir en sus relaciones interpersonales.
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El factor estético tiene implicaciones directas tanto fisicas como
emocionales para una persona con alguna malformacién facial en cualquiera
de sus partes, y la Cirugia Maxilofacial es el area encargada de reconstruir las
malformaciones faciales; el especialista debe de tener la habilidad en la
eleccion y correcta ejecucion del tratamiento, que permita al paciente su mejor

reintegracion al nucleo social.

Como anteriormente se menciond las implicaciones directas del factor
estético, los labios son caracteristicas faciales particularmente expresivas, las
cuales expresan situaciones emocionales, afectivas y, hasta sexuales, su
estructura anatomica contribuye al equilibrio de la cara, y por ello a
continuacion se mencionaran algunas técnicas quirargicas para el tratamiento

de la Macrostomia bilateral.

Con respecto a la atencién de pacientes con malformaciones faciales,
en particular las relacionadas con los labios y la zona oral en general; todas las
maniobras quirdrgicas relacionadas al cierre de un defecto cutaneo y muscular,
o en el tensado de la piel, se necesita un conocimiento fundamental acerca de

las caracteristicas basicas de la piel. *°

Las técnicas de relajacién, en los casos de retraccion cicatrizal sin
pérdida importante de sustancia cutanea, a menudo bastan con cambiar el
sentido de la tension cutdnea maxima. Se dispone para ello de dos técnicas: la
Plastia en Z y la Plastia en VY; las cuales ayudan a modificar las condiciones
tensidnales de revestimiento de las partes blandas. Los métodos quirargicos
aplicables a las cicatrices faciales son numerosos y tan variados como las
lesiones las cuales corrigen, Sobra decir, referente a las cicatrices o defectos
cutaneos, éstos, nunca son iguales y cada caso plantea problemas

particulares.
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También es pertinente tomar en cuenta la biomecénica de la piel en
relacion con las maniobras quirdrgicas relativas al cierre de un defecto
cutaneo. La extensibilidad de la piel es una propiedad mecanica la cual
depende del tiempo: la tension continuada, produce un alargamiento
progresivo hasta un determinado punto. A medida que la piel se distiende,
debido al aumento de peso o de fuerza, hay una contraccion en angulo recto a

la linea de extension.®®

La Plastia en Z constituye la operacion electiva en las retracciones
cicatrizales longitudinales, por lo cual se ha de aplicar preferentemente a las

cicatrices o defectos perpendiculares a las lineas de tension cutanea.

El principio de la Plastia en Z consiste en tallar dos colgajos triangulares,
uno a cada lado de la herida de exéresis cicatrizal, dandoles una direccién
opuesta a continuacion por entrecruzamiento de ambos colgajos, se hace que
cada uno vaya a ocupar la posicion del opuesto. Como resultado de esta
plastia, la cicatriz inicial se transforma en una linea quebrada de tres
segmentos en forma de Z; la rama media queda en direccion perpendicular a la
que tenia la cicatriz inicial, es decir en el sentido de las lineas de tensién
cutanea, las dos ramas extremas quedan en situacién oblicua con respecto a

estas lineas sin cruzarlas nunca en angulo recto. '

La Plastia en Z determina un alejamiento evidente entre los dos
extremos de la cicatriz inicial. Este alejamiento varia segun la inclinacion de las
ramas extremas de la Z sobre la rama media, con una inclinacién de 60°, la
ganancia de la longitud es de 1.7, se aprecia ademas una transformacion
favorable de la cicatriz, la cual, de la linea recta inextensible se cambia en una
linea quebrada de zigzag, en los movimientos de tensién cutanea, actia a

modo de fuelle.
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La correcta aplicacion de una Plastia en Z requiere de un amplio
conocimiento sobre las posibilidades ofrecidas por este método, es
prerrequisito indispensable, trazar un dibujo esquematico preoperatorio de la

incision pléstica.

Respecto a la técnica quirdrgica, ésta se comienza al marcar la exéresis
en huso de la cicatriz, si el alargamiento previsible es satisfactorio se han de
dibujar dos lineas rectas a partir de las extremidades de la herida de exéresis,
de manera que formen un angulo de 60° con ésta; ambas lineas trazadas a
una y otra parte de la cicatriz, deben de tener una longitud igual a la misma
exeéresis. Una vez hecho el trazo del dibujo esquematico se puede pasar a las
incisiones quirargicas. Se extirpa la cicatriz retractil, pasando a efectuar los
desbridamientos laterales y la diseccién de la cara profunda de los colgajos
creados por aquellos. Los colgajos obtenidos tienen una forma de triangulos

equilateros. 3¢ 3" 38

Posteriormente se procede a entrecruzar los colgajos de modo que la
punta A’ vaya a encajarse en el angulo de C y la punta B’ en el &ngulo D. Basta
con colocar los puntos de sutura para obtener una cicatriz en Z con el
alargamiento requerido. Como puede comprobarse, la distancia AB, la cual en
el esquema preoperatorio era mucho mas corta que la linea CD, al terminar la
intervencion, se ha vuelto mas larga que esta ultima; por lo tanto la distancia

AB se ha trasformado en la CD y viceversa. 37 (Figura 14)
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Figura 14.

Técnica de Plastia en Z para tejidos blandos.

Fuente: Dufourmentel C. Cirugia Reparadora de la Cara. 1968.

Cuando la retraccion es importante y el trazado de la Plastia en Z ha
sido correctamente ejecutado, bajo los efectos de la traccion cuténea, los

colgajos de la Z casi se entrecruzan espontaneamente. %

La situacion de la cicatriz retrctil, sus dimensiones y su orientacion
pueden contraindicar, en ciertos casos la aplicacion de esta plastia en Z
clasica. Existen numerosas variantes del modelo tipico cada uno con sus

indicaciones propias. ¥’

La Plastia en Z parcial se emplea con gran frecuencia. Se utilizara
cuando no sea necesario obtener un alargamiento importante, pues posee
escasa retractilidad. A menudo rinde buenos servicios en las cicatrices que
cruzan un pliegue de flexion netamente delimitado, como el surco
nasogeniano, surco frontal. El efecto de alargamiento es discreto, pero la
accion del fuelle de acordedn presta un aspecto y una movilidad a las partes
blandas sumamente satisfactorio. La Z debera dibujarse de forma que la rama

media quede exactamente en el pliegue de flexion al terminar la sutura.
(Figuralb)
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Figura 15.

Técnica de Plastia en Z parcial

Fuente: Dufourmentel C. Cirugia Reparadora de la Cara. 1968.

Otra técnica utilizada en ciertos casos, cuando no se dispone de
suficiente piel a una y otra parte de la cicatriz es la Plastia en Z Superpuesta,
la cual consiste en trazar dos zetas con ramas de longitud igual a la mitad de la
que tendria una Z Unica, en el supuesto de que fuera necesario su empleo, con
lo que se obtiene una cicatriz quebrada, con el mismo alargamiento que la Z

Unica, pero con ramas laterales de menos extension. (Figura 16)

Figura 16.

Técnica de Plastia en Z superpuestas.

a7
S

B

Fuente: Dufourmentel C. Cirugia Reparadora de la Cara. 1968.
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En ocasiones la disposicién de las partes blandas vecinas y la retraccion

desigual sobre las dos vertientes de la cicatriz hacen aconsejable la practica de

una plastia en Z asimétrica. (Figura 17)

De esta forma puede modificarse el angulo de 60° en el sentido de
aumento o disminucion. El alargamiento maximo se alcanza con un &ngulo de
90°. Los angulos menores de 60 ° proporcionan escaso alargamiento, pero,
por otra parte, confieren un elevado efecto de acordedn. Se aplicara
electivamente en los casos en los casos en los cuales se desea obtener de la

plastia en Z un efecto de transposicion. Entra en esta indicacion la cicatrices de

dislocacion.

Figura 17.

Técnica de Plastia en Z asimétricas.
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Fuente: Dufourmentel C. Cirugia Reparadora de la Cara. 1968.
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Otra técnica empleada para las cicatrices retractiles es la Plastia en VY,
exceptuando las que presentan retraccion longitudinal en el eje de la cicatriz.
Este tipo de plastia se indica con preferencia en las retracciones transversales
perpendiculares al eje mayor de la cicatriz, secuela habitual de ciertas pérdidas

de sustancia tegumentaria.

La plastia en VY consiste en circunscribir la zona retraida por una
excision en V. Como es natural, si la retraccion es la Unica anomalia y la
cicatriz no presenta otro defecto, basta con realizar una incision en V sin

exéresis del tejido.

La excision, o la incision, seguida del despegamiento de la zona retraida
permiten a ésta volver a su lugar, queda una dehiscencia residual que puede
suturarse perpendicularmente al eje mayor de la cicatriz inicial, transformando
asila Ven Y. A veces es preferible practicar en la extremidad de las ramas de
la V dos pequeiias incisiones complementarias o de desbridamiento que

facilitan la retirada de la zona comprendida entre las ramas de la V. *'

La plastia en VY presta un servicio de un valor indiscutible. No obstante
solo pueden aplicarse a retracciones relativamente moderadas, ya que no
aportan mas tejido y dejan una cicatriz orientada en el eje de la retraccion
inicial que es la rama vertical de la Y. Esta disposicion favorece la recidiva de
ahi que a menudo en las retracciones por pérdida de sustancia, incluso en las

de grado menor, sea preferible recurrir a uno otro método. (Figura 18)
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Figura 18.

Técnica de Plastia en VY.

h“\%\, j;:j

Fuente: Dufourmentel C. Cirugia Reparadora de la Cara. 1968.

Otra técnica para el cierre de la Macrostomia es la utilizacion de la

..
}
A

5 — -l

Doble Z Plastia Reversa la cual fue reportada por Torkut

éxito en el Hospital Infantil de México “ Federico Gémez".

La técnica para el cierre de la Macrostomia se inicia con el marcaje de
puntos anatomicos especificos que dardn como resultado la formacién
simétrica de la comisura labial. El punto O se coloca en el centro del arco de
cupido sobre la linea blanca. El punto 1 en el filtrum del lado sano sobre la
linea blanca. El punto 2 en el filtrum del lado afectado. El punto 3 en el centro
del labio inferior sobre la linea blanca. El punto 4 en la comisura del labio sano,

y el punto 5 e el vértice del defecto.
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Los siguientes puntos corresponderan al trazado de los colgajos para
lograr el cierre del defecto, éstos se logran midiendo la distancia en
centimetros entre los puntos previamente descritos. La distancia del punto 1 al
4 se tomara a partir del punto 2 en el labio superior y correspondera al punto 6

que sera la nueva comisura labial unida por el punto 7.

La distancia entre el punto 3 y 4 se tomaré hacia el lado del defecto en

el labio inferior basado en el punto 3 y sera el punto 7.

El trazado de los colgajos se inicia sobre el punto 6 con una aguja
traspasando perpendicularmente el labio superior en su totalidad, o que da el
punto 6°. Realizado lo anterior se localiza en el punto de transicion del labio
seco y el labio humedo entre los puntos 6 y 6. A partir de este punto de

transicion se traza el colgajo con el vértice lateral siendo este el punto A.

El trazado del colgajo sobre el labio inferior se realiza de la misma
manera, a diferencia del vértice del colgajo se encontrarad medial y se obtiene
entonces los puntos 7° y el punto B. Una vez terminado el trazado de los
colgajos se realizan incisiones sobre los puntos 5 al 7 y del 5 al 6, sobre la
linea blanca del labio, de esta forma se podra unir el punto 6y 77, y se refiere
al igual que sobre el punto 5 para permitir el cierre de la mucosa. Se unen los
puntos A y B, se afronta la capa muscular y se sutura la piel. A este nivel se
realizan Z plastias en forma invertida para evitar la retraccion posterior de la

comisura hacia abajo.4 (Figura 19)
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Figura 19.

Técnica de Doble Z Plastia Reversa.

Fuente: Moreno PG. Variante quirdrgica para la reparacion de macrostoma. Cirugia
Plastica. 2004

Las técnicas de plastia en tejidos blandos de las comisuras bucales,
deben de llevar como objetivo lograr una adecuada posicion de la comisura
bucal, la aproximacién de los segmentos separados de los musculos orbicular
y buccinador, la preservacion de las ramas del nervio facial, la reconstruccion
de la funcion oral, el cierre con cicatriz lo menos notoria posible y prevenir la

migracién de la comisura bucal.
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Finalmente es importante sefialar que dentro de las malformaciones
congénitas afortunadamente la Macrostomia se presenta con una frecuencia
baja, a diferencia del labio y paladar hendido y generalmente este tipo de
alteraciones deben ser tratadas por un equipo de especialistas y en un medio
hospitalario; sin embargo como profesionales en el area de la Salud, el
Cirujano Dentista tiene la responsabilidad de tener el conocimiento acerca de
las malformaciones, para brindar por un lado la orientacion a la familia

realizando la canalizacion del paciente a la especialidad correspondiente.

De igual forma los pacientes con algun tipo de malformaciones
congénitas pueden requerir de tratamiento odontoldgico de tipo preventivo y
curativo, y muchas ocasiones los servicios odontologicos de este tipo en el
medio hospitalario tienen sobre demanda, por lo que los pacientes acuden a la

consulta odontoldgica privada.
Ante tal situacién el Cirujano Dentista debe identificar el tipo de
malformacion, asi como las implicaciones sistémicas que puede presentar

cada una de ellas y poder realizar la planeacion del tratamiento odontolégico.

Es por ello que se presenta el desarrollo del protocolo para la

intervencién quirdrgica de un paciente con diagndstico Macrostomia Bilateral.
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V. OBJETIVOS
GENERAL
Describir las fases del tratamiento Y Plastia como una opcion quirdrgica para
un paciente con diagnostico de Macrostomia, realizado en el servicio de
Cirugia Maxilofacial de la Cruz Roja Mexicana delegacién Naucalpan.

ESPECIFICOS

Describir las diferentes alternativas quirtrgicas de tratamiento para los casos

de Macrostomia.

Identificar los sindromes asociados con la Macrostomia
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VI. DISENO METODOLOGICO

Modalidad: Presentacién de caso clinico.

Tipo de estudio

Descriptivo, n =1

En las instalaciones de Cruz Roja Mexicana Delegacion Naucalpan,
en el servicio de Cirugia Maxilofacial se recibi6 una paciente de edad

pediéatrica la cual presentaba una irregularidad de las dimensiones de la boca.

A los padres de la paciente se les realiza un minucioso interrogatorio
para integrar la historia clinica. Se realiza la exploracién fisica a la paciente,

para descartar otro tipo de malformaciones

Posteriormente se solicita al servicio de Pediatria la valoracién del
paciente para corroborar la ausencia de algun sindrome. Los resultados

reportados por dicho servicio fueron negativos hacia el paciente.

Asi mismo se explica a los padres la necesidad de intervenir por un
medio quirdrgico la reparacion de la malformacion facial, que es aceptado y

por consiguiente se solicitan estudios de gabinete y laboratorio.

Una vez analizados dichos estudios, y debido a que la intervencion
quirdrgica seré bajo anestesia general se solicita una valoracion preanestesica

por el servicio de anestesiologia.
La valoracion preanestesica reporta la viabilidad de la paciente para ser

sometida a un acto quirurgico, por lo cual se procede a realizar los tramites y

se solicita tiempo de quiréfano para la realizaciéon del procedimiento.
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El acto quirargico transcurri6 sin ninguna complicacién, la evolucion
postoperatoria fue satisfactoria y se decide su alta quirdrgica 24 horas
posteriores a la intervencion.

Las valoraciones postoperatorias se realizan a los 8, 15y 30 dias.

Finalmente se emite el alta de la paciente del Servicio de Cirugia

Maxilofacial.
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VIl. RECURSOS

HUMANOS:
Director de tesis,
Asesor de tesis
Pasante de la carrera de Cirujano Dentista.

Paciente con Macrostomia Bilateral

MATERIALES:

Computadora

- Lépices y plumas negras
- Marcadores

- Hojas

- Cuaderno

- Impresora

- Cartuchos para impresora
- Internet

- Memoria USB

- Escritorio

- Libros

- Revistas

FiSICOS

Biblioteca central de ciudad universitaria
Biblioteca de la Facultad de Odontologia UNAM.

Biblioteca de Postgrado de Odontologia de Ciudad Universitaria UNAM.
Biblioteca de UAM Xochimilco

Instalaciones de Cruz roja Mexicana delegacién Naucalpan.
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VIIl. PRESENTACION DE CASO CLINICO.

FICHA DE IDENTIFICACION:
Nombre del paciente: M.R.N. (Fotografia 1)
Sexo: Femenino
Edad: 1 afio 6 meses
Fecha de nacimiento: 30 de Noviembre del 2003.

Lugar de residencia: Cd. Nezahualcoyotl.

Fotografia 1.

Paciente con Macrostomia Bilateral.

Fuente: Archivo de Cirugia Maxilofacial. Cruz Roja Mexicana Delegacion Naucalpan, 2005.

MOTIVO DE LA CONSULTA:
Es llevada al servicio de Cirugia Maxilofacial por sus padres por presentar un

alargamiento anormal de la boca de ambas comisuras labiales.

ANTECEDENTES HEREDITARIOS Y FAMILIARES:
Padre alérgico a picaduras de insectos, con tabaquismo activo.

Madre alérgica al jabdn.
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ANTECEDENTES PERSONALES NO PATOLOGICOS:

Habita en una casa rentada con todos los servicios intradomiciliarios. Aseo
personal deficiente con bafio y cambio de ropa cada tercer dia. Habitos
alimenticios buenos en calidad y cantidad. Presenta cuadro de vacunacion

completo hasta la fecha.

ANTECEDENTES PERSONALES PATOLOGICOS:
Niega antecedentes fimicos y luéticos; asi como intervenciones quirurgicas.

Alergias negadas.

INTERROGATORIO POR APARATOS Y SISTEMAS:

El interrogatorio no reporta datos de interés para el padecimiento actual.

EXAMENES DE GABINETE Y DE LABORATORIO: (Anexo)
Los examenes de laboratorio reportaron los siguientes valores alterados:

Biometria Hematica

Eritrocitos- 399, Valor de referencia. F: 4.0- 5.0 mill/mm
Hematocrito- 35.8.............. Valor de referencia. F: 37- 47 %
Leucocitos- 45................ Valor de referencia. 4.8- 10.0 mil/mm
Linfocitos- 57 i Valor de referencia. 24- 38 %
Monocitos- 3 Valor de referencia. 4- 9 %
Segmentados- 36................. Valor de referencia. 45- 65 %

Quimica Sanguinea

Creatinina- 046............. Valor de referencia. 0.5- 1.5 mg/ dI.

Examen General de Orina
Aspecto- Ligeramente turbio......... Valor de referencia. Transparente
Leucocitos- 10-12 p/C......cvevnennnen. Valor de referencia. 0- 10 por/ campo
Bacterias- Moderadas................... Valor de referencia. Negativo
Células Escamosas- Moderadas........ Valor de referencia. Escasas
Células de Epitelio renal- Escasas...... Valor de referencia. Negativo
Oxalato de Calcio- Escaso................. Valor de referencia. Negativo
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Los tiempos de coagulacion no se encontraron alterados, ademas de reportar a

la paciente con tipo de sangre “O” Rh positivo

PADECIMIENTO ACTUAL.:
Presenta hendidura transversa bilateral, que va de las comisuras bucales a la
parte media de ambas mejillas; ademas un aumento de volumen localizado en

zona de preauricular izquierda.

SOMATOMETRIA:

Peso. 8.00 Kg.

Talla: 75 cm.

Frecuencia Respiratoria: 28 x min.
Frecuencia Cardiaca: 118 x min.

Temperatura: 37° C

EXPLORACION INTRABUCAL:
Mucosa oral continua y bien hidratada con ligera sialorrea, ademas de

presentar gingivitis eruptiva en zona de molares temporales.

DIAGNOSTICO:

Macrostomia Bilateral con presencia de apéndice preauricular izquierda.

(Fotografia 2)

Fotografia 2.
Preoperatorio del paciente con Macrostomia Bilateral.

Fuente: Archivo de Cirugia Maxilofacial. Cruz Roja Mexicana Delegacion Naucalpan, 2005.
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PRONOSTICO:

Favorable para la funcion y reservado para la evolucion cicatrizal.

TRATAMIENTO:

A la paciente se le realizara Plastia en Y, en ambas comisuras bucales.

INTERCONSULTAS:
Se solicita la valoracion por el servicio de Pediatria debido a la edad de la
paciente y valoracion preanestesica ya que serd bajo anestesia general el

tratamiento quirdrgico.
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IX. DESARROLLO DEL CASO CLINICO.

El dia de la fase quirdrgica la paciente ingreso por el servicio de Urgencias de
la Cruz Roja Mexicana ubicada en el municipio de Naucalpan, en el Estado de

México

A su ingreso el pasante de la carrera de Cirujano Dentista llena los formatos

necesarios para su registro e intervencion quirargica programada.

El servicio de Enfermeria realizo la preparacion de la paciente en la sala
de Urgencias previa a la intervencion quirargica, donde se retira la ropa y
posteriormente se coloca la bata, momentos después se canaliza a la paciente
via venosa periférica, y se es colocado un vendaje elastico en extremidades

inferiores, posteriormente es trasladado al quir6fano asignado.

El servicio de Cirugia Maxilofacial fue el encargado de realizar el acto
operatorio; este equipo estuvo formado por el Cirujano Maxilofacial, jefe del
servicio, quien fungi6 como Cirujano, el pasante de la carrera de Cirujano
Dentista, responsable del caso clinico, el cual participo como Ayudante del
cirujano, asi como otro pasante de la carrera de Cirujano Dentista, que

colaboré como instrumentista.

Posteriormente el anestesiélogo asignado al quir6fano procede a
realizar anestesia general inhalatoria balanceada, y acto consecutivo se intuba

con canula orotraqueal de 3.5.

Para iniciar el acto quirdrgico el ayudante e instrumentista realizan la
asepsia y antisepsia de zona bucal y peribucal con Isodine, en seguida el
equipo quirdargico procede a realizar el protocolo de lavado y vestido quirargico;
a continuacion el ayudante e instrumentista realizan la colocacién de campos

quirdrgicos con la paciente en posicién decubito dorsal. (Fotografia 3)

52

Carlos Anselmo Lépez



Macrostomia y sus Alternativas Quirargicas como Plan de Tratamiento

Fotografia 3.
Inicia acto quirdrgico.

Fuente: Archivo de Cirugia Maxilofacial. Cruz Roja Mexicana Delegacién Naucalpan, 2005.

El Cirujano procede a infiltrar puntos locales de xilocaina con epinefrina al
2% en ambas comisuras bucales como agente hemostéatico para controlar el
sangrado excesivo de los colgajos. (Fotografia 4)

Fotografia 4.
Colocacion de puntos hemostaticos.

Fuente: Archivo de Cirugia Maxilofacial. Cruz Roja Mexicana Delegacién Naucalpan, 2005.

También procede a realizar el trazado de colgajos de la comisura labial
con violeta de genciana sobre el borde bermellon de su parte superior del labio
a la inferior (Fotografia 5), una vez marcado se incide con hoja de bisturi # 15
sobre el borde bermellébn de la comisura labial de superior a inferior. Cabe
mencionar que cada comisura se realizd en tiempos quirdrgicos diferentes.
(Fotografia 6).
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Fotografia 5.
Trazado de colgajos.

Fuente: Archivo de Cirugia Maxilofacial. Cruz Roja Mexicana Delegacion Naucalpan, 2005.

Fotografia 6.
Incisién en comisura labial.

Fuente: Archivo de Cirugia Maxilofacial. Cruz Roja Mexicana Delegacion Naucalpan, 2005.

Después se procede a realizar levantamiento del colgajo en la comisura
labial, separando asi la piel y mucosas del musculo orbicular de los labios, que
sera estrechado afrontando los segmentos separados de este musculo.
También en estas fases del tratamiento, fueron realizadas en tiempos

diferentes. (Fotografia 7)
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Fotografia 7.
Levantamiento del colgajo.

Fuente: Archivo de Cirugia Maxilofacial. Cruz Roja Mexicana Delegacion Naucalpan, 2005.

Posteriormente se realiza la sutura por planos, comenzando por la
mucosa oral seguido de los segmentos separados del musculo orbicular, esto
se realiza con vycril 3-0 , de igual forma se efectlo en tiempos quirdrgicos

diferentes. (Fotografia 8)

Fotografia 8.
Sutura por planos.

Fuente: Archivo de Cirugia Maxilofacial. Cruz Roja Mexicana Delegacion Naucalpan, 2005.
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El cirujano procede a la realizacion de La Plastia en Y a nivel cutaneo
con nylon 3-0 (Fotografia 9)

Fotografia 9.
Plastiaen Y.

Fuente: Archivo de Cirugia Maxilofacial. Cruz Roja Mexicana Delegacion Naucalpan, 2005.

Después de realizadas las plastias en ambas comisuras bucales, se
procede a extirpar los apéndices preauriculares izquierdos (Fotografia 10),
haciendo una incision en huso para retirar el tejido, suturando con puntos
simples utilizando nylon 3-0. (Fotografia 11)

Fotografia 10.
Apéndice preauricular en izquierda.

Fuente: Archivo de Cirugia Maxilofacial. Cruz Roja Mexicana Delegacion Naucalpan, 2005.
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Fotografia 11.
Exéresis y sutura de apéndice preauricular.

Fuente: Archivo de Cirugia Maxilofacial. Cruz Roja Mexicana Delegacion Naucalpan, 2005.

Fotografia 12.
Acto quirargico terminado.

Fuente: Archivo de Cirugia Maxilofacial. Cruz Roja Mexicana Delegacion Naucalpan, 2005.
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Finalmente concluye el acto quirargico, y el paciente es trasladado a la
sala de recuperacion, donde se encontrara bajo vigilancia medica las préximas
24 horas, con las siguientes indicaciones: toma de liquidos claros a tolerancia,
Solucién glucosada al 5% de 250 cc para 8 horas, Dicloxacilina 125 mg en
suspension cada 6 hrs, Diclofenaco 75 mg en suspension cada 8 hrs, aseo de
herida bucal con Bexident enjuague. Terminado este periodo de no
presentarse ningun incidente postoperatorio la paciente podra retirarse a su
domicilio siguiendo Unicamente las indicaciones medicas que son: dieta liquida,
toma de medicamentos preescritos ( Dicloxacilina y Diclofenaco en las dosis
antes mencionadas) y aseo de heridas quirirgicas; se programa cita de control

en 8 dias. (Fotografia 12)

En la cita de control postoperatorio con 8 dias de evolucion la paciente
se encuentra afebril, tolerante a la via oral, sin alteracion hemodinamica, la
herida bucal se encuentra suturada sin dehiscencia ni exudado alguno, el retiro

de puntos se programa para la proxima cita.

La paciente se presenta con 15 dias de evolucion de haberse sometido
a la técnica quirtrgica de Plastias en Y en comisuras bucales, se observa que
la herida bucal presenta dehiscencia de lado derecho por la ausencia de punto
de sutura en angulo de la comisura, se retiran puntos de sutura y en la zona de

dehiscencia se opta por cicatrizacion por segunda intencion.

Finalmente se revisa a la paciente a los 5 meses de la cirugia,
presentando una disminucién en la dimension longitudinal de la boca, y una

cicatriz imperceptible en la zona preauricular izquierda. (Fotografia 13)

58

Carlos Anselmo Lépez



Macrostomia y sus Alternativas Quirargicas como Plan de Tratamiento

Fotografia 13.
Paciente Postoperado con 5 meses de evolucion.

Fuente: Archivo de Cirugia Maxilofacial. Cruz Roja Mexicana Delegacion Naucalpan, 2005.
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X. DISCUSION

Una fisura facial, es el resultado de una falla entre la unién de los
I6bulos de crecimiento facial, se encuentra entre los padecimientos congénitos
mas frecuentes en el ser humano, y sera necesario la participacion de un

equipo multidisciplinario para la atencién integral de estos pacientes.

En este aspecto la Macrostomia, es un tipo de fisura facial, de menor
incidencia, por lo que los reportes de casos clinicos en donde se describen las

técnicas quirargicas, y la evolucion en este tipo de alteraciones son escasos.

En el caso clinico realizado en la Cruz Roja Mexicana delegacion
Naucalpan se aborda con la técnica quirargica de Plastia en Y, por brindar
multiples beneficios para el cierre del defecto cutaneo y ser una técnica de
relajacion para los casos de retraccion cicatrizal, ya que ayudan a modificar las
condiciones tensionales de revestimiento de las partes blandas, ademas de
cumplir con objetivos primordiales que son la nueva formacién de la comisura
labial; la reconstruccién del musculo orbicular de los labios para mejorar la
funcién y una cicatriz lo més estética posible; esta técnica utilizada ofrece
ventajas similares a las sefialadas por Moreno y colaboradores? quienes
reportan casos clinicos que fueron realizados en el Hospital Infantil de México
“Federico Gbmez” con la técnica de Doble Z Plastia Reversa; sin embargo es
importante mencionar que esta técnica abordada en el Hospital previene la
migracién de la comisura labial a diferencia con la Plastia en Y que en la
revision clinica de la paciente que a los 15 dias del postoperatorio mostré una
dehiscencia en la comisura labial derecha. Por lo tanto en estos casos
consideramos que la Doble Z Plastia Reversa es la técnica quirdrgica que

ofrece mejores resultados estéticos a pacientes con esta alteracion.
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Es importante sefialar que este fue el Unico caso clinico, que se
encontro en la revision de la literatura cientifica, dada probablemente a la baja
incidencia de la Macrostomia, en contraste con el Labio y Paladar Hendido.
También algunas veces los casos que se llegan a presentar no son reportados

en los diferentes medios de difusion.
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Xl. CONCLUSIONES

La Macrostomia es una malformacién congénita la cual presenta
afortunadamente con una baja incidencia, en la que desconocemos la etiologia
que origina este defecto, sin embargo podemos concluir que la Macrostomia es

multifactorial sin factor hereditario e historia familiar.

La malformacién denominada Macrostomia no siempre va ligada a un
sindrome como es reportado en la literatura, pero si a malformaciones del

pabelldn auricular.

Por la poca difusién en medios impresos o electronicos de los casos de
Macrostomia tanto a nivel nacional e internacional, posiblemente debido a la
baja incidencia que tiene esta patologia, fue dificil y extemporaneo a la cirugia
encontrar diferentes alternativas ¢ el tratamiento ideal para la reparacion de

este defecto.

La técnica empleada para la correccion del defecto es viable, ya que se
consiguieron los objetivos planeados, sin embargo la paciente presento una
dehicensia en la comisura bucal de lado derecho por la perdida de un punto de
sutura antes de la cicatrizacion y por ende la retraccion de la misma , por lo
que concluimos que la Doble Z Plastia Reversa es la técnica quirdrgica ideal
por evitar contratiempos de retraccion cicatrizal y ofrecer al mismo tiempo

resultados estéticos y funcionales a pacientes con esta alteracion.

Debido a la limitada accesibilidad a los medios publicos de salud como
el IMSS, ISSSTE entre otros y a los altos costos de hospitales privados para la
atencion de este tipo de pacientes; hospitales como la Cruz Roja Mexicana
estan capacitados para brindar la atencion integral y de calidad ante tal

situacion en los Sistemas de Salud en el pais.
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XIV.  ANEXOS

EXAMENES DE LABORATORIO
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