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“Descripcion clinica y electrofisiolégica :Il pacientes con paraisis ool ool
desarrollo en el espectro éculo auriculo vertebral, 200-2015

INTRODUCCION
El Espectro Oculo Auriculo Vertebral (ECAY) es un comunic de mafiormacones

congénitas que incluye malformaciones orbtarias. manGDUares. aunCJares o=
tejidos blandos, del nervio facial y maiformaciones verisbrales & compromso e
los pares craneales y mas especificamente del nervio facal se reporta en un 10-
45% de los casos. La clasificacién de OMENS evaiLa 2 funoon ge nenvo aca
con parametros anatdomo-clinicos, a dferenca de @ de Eace Que pamEE
determinar la funcién del nervio facial y la simetria def rosF0 en FEQOSO ¥ &N
movimiento. Los estudios electrofisioldgicos son os esiLdios Mas UliesS ¥ ODSaweS
para valorar la funcion del nervio facial y sus musculos cana
MATERIALES Y METODOS

El disefo del estudio es observacional descripiwo. prolecivo y Tanswersal Se
incluyeron todos los pacientes con compromso o=t nenvo aca asoCace 3
espectro 6culo auriculo vertebral. Se excluyeron aguelios expeciertes SN SSLO0S
electrofisioloégicos

RESULTADOS

Se incluyeron 32 pacientes, 12 varones y 20 museres. con un promecio 02 ecad e
11,46 afnos. De los cuales 17 presentaron pardiss Goal eguerca "4 gesecha v 1
bilateral. Las ramas supernores del nerio facal estaban comprometaas en ©
pacientes, las inferiores en 3 pacentes y lodas as ramas en 23 caceres Se
identificaron malformaciones aunculares en 312 pacentes en @ ootaend e
hipoplasia mandibular en 21. Por [a escala de eface se obluwo un SCore G2 TeDOSD
promedio de 74 , un score dindmico promedio de 56 un score pernocu@r Iromedio
de 72, un score de tercio medo facial y de 3 sonnsa promecio o8 58 y un soome
de tercio inferior promedio de 79. Los estudios de newroconducoo 08l Nervo
facial reportaron una axonopatia motora mata. Con CoOrpromISe 32 3 Tamas an 23
pacientes, 2 ramas en 5 y 1 rama en 4 casos. ACemas s Ceruico COmpITImSD
en la rama masetenna del nervio INgémino en 13 pacentes y en & hpogioso an 4
En la electromiografia 5 pacentes tuvieron ausenca de resouesta an Broo
superior, 3 en los musculos de [a sonnsa y 7 en oS cepresores o o mienor

CONCLUSIONES

La evaluacion ciinica funcional y electrofisiciogea de los pacenes con paraiss
facial del desarrollo asocada al EOAV permile determwar @ severcas ol
compromiso de las distintas ramas del nenvo facal. el estaco oo B muscuaaua

facial y el compromiso de otros pares gancailes.

PALABRAS CLAVE




INTRODUCCION
El Espectro Oculo Auriculo Vertebral
(EOAV) es un conjunto de
malformaciones congenitas que
incluye principalmente
malformaciones esqueléticas faciales
(orbitarias, mandibulares, maxilares,
zigomaticas y/o en el hueso temporal,
malformaciones auriculares, de
tejidos blandos y malformaciones
vertebrales'. Es un término propuesto
por Gorlin en 1990 para integrar los
casos de Microsomia hemifacial
(MHF) y Sindrome de Goldenhar
(SG)'*. Es una condicién
caracterizada por la alteracién en el
desarrollo de las estructuras del 1° y
2° arco braquial’. La microsomia
hemifacial es el principal ejemplo del
espectro y se caracteriza por
hipoplasia mandibular, hipoplasia de
tejidos blandos y puede asociarse a
alteraciones auriculares, del nervio
facial y orbitarias®. El Sindrome de
Goldenhar es considerado una
variante de esta condicion e incluye
ademas quistes dermoides
epibulbares y malformaciones
vertebrales (hemivertebra, escoliosis
congénita, fusiones vertebrales)'™.
El compromisoc de los pares
craneales y mas especificamente del
nervio facial se reporta en un 10-45%
de los casos del espectro Oculo
auriculo vertebral®®. Se ha reportado
el compromiso de todas las ramas del
nervio facial como la presentacion
mas frecuente (37%), seguida del
compromiso de las ramas inferiores,
que incluye la rama bucal, la rama
marginal mandibular y la rama
cervical (33%)%7.
Las deformidades derivadas del
primer arco incluyen las orbitarias, las
zigomaticas, mandibulares, maxilares
y el macros toma (secundario a la

falta de fusion entre 2?1 proceso
maxilar y el mandibular)™". El nervio
facial y la mayor parte de la oreja
(85%) se desarrollan a partir del
segundo Arco, o cual explica la
correlacion de severidad de ambas
m3|fﬂﬁﬂEGiDHEEE. o

El esquema de |la clasificacion de
OMENS es el sistema mas completo
disponible para caracteri;:f'sr el !EIDAV
a través de la presentacion -::Ej_lmca y
los estudios de imagenes". Fue
propuesto por Vento én ‘1991_ y
corresponde a las siglas de orbital

asymmetry, mandibular
hypoplasia, ear deformity, nerve
dysfunction, and soft-tissue

deficiency®'®. Estd basado en
estudios radiolégicos, fotografias y el
examen fisico. Describe las
caracteristicas de las malformaciones
orbitarias, mandibulares, auriculares,
de tejidos blandos, el compromiso del
nervio facial y la presencia de
macrostoma o fisura facial 7°'". A su
vez, Horgan agrega como opcional
una signo positivo (+) para las
anomalias extra craneo faciales
asociadas y lo denomina OMENS
p1us”.

La funcién del nervio facial se evalua
con parametros anatomo-clinicos.
Divide la cara en una porcién superior
y otra inferior, con las ramas
zigomaticas y temporales en un grupo
(N1) y las ramas bucal, marginal
mandibular y cervical en otro (N2). A
su vez agrega el tipo 0 donde no
existe compromiso nervioso (N0O) y un
tipo 3 donde existe compromiso de
todas las ramas (N3). Identifica
ademas el compromiso de otros
pares craneales como la porcion
sentitiva del trigémino o el

hipogloso'®''.  Esta clasificacion

realiza una descripcion anatémica por




ramas comprometidas, siendo poco
atii para determinar severidad Y
prondstico evolutivo®.

Existen 19 escalas para la evaluacion
clinica de la funcién del nervio facial.

La escala perfecta debe ser rapida,
costo-efectiva, minimamente

invasiva, sensible, especifica, objetiva
y cuantitativa'>. Debe ademas
determinar: la funcién regional del
nervio facial, medidas estaticas y
dinamicas, secuelas de disfuncion
nerviosa (sincinesias), contemplar la
variabilidad intra observador e inter
observador, detectar cambios

evolutivos y post operatoios y ser
clinicamente conveniente .

La escala de Sunnybrook fue
propuesta por Ross y col. en 1996
para la evaluacion de paralisis facial.
Esta escala evalia correctamente
cada territorio nervioso facial, la
actividad estatica y dinamica vy
documenta los eventos secundarios
como sincinesias'®.
La escala de eFACE publicada
recientemente por Banks y col. se
desarrolla a partir de los principios de
la anterior con un analisis mas
completo y organizado de Ia
informacién. Es una escala validada,
comprensible, con un formato
analogo visual electronico que evalua
la funcién del nervio facial y la
simetria del rostro. Incluye 16
apartados que evalian simetria en
reposo,  simetria  dindmica Y
sincinesias. Ademas incluye una
puntuacién para la funcién periocular,
otra para la funcion facial inferior y de
cuello, y otro para la funcion medio
facial y de la sonrisa. Esta escala
tiene al igual que la de Sunnybrook
alta fiabilidad intra e inter observador,
con la wventaja de su formato
electrénico pudiendo utilizarse desde

cualquier celular, con graficas

instantaneas y archivo de videos
simultaneos. Por otro lado incluye un
puntaje de funcion para cada rama
del nervio facial que pudiera estar
comprometida, permitiendo  una
valoracion anatémico-funcional del
nervio facial que no estaba incluida
en la anterior .

Los estudios electrofisiologicos son
los estudios mas Utiles y objetivos
para valorar la funcion del nervio
facial y sus musculos diana,
determinar la severidad de su
compromiso, estimar su prﬂn-‘."'.lsticn_?
guiar su tratamiento. Los mas
utilizados son la electromiografia y los
estudios de conduccién motora del
nervio facial'’’. La electromiografia
mide el reclutamiento de unidades
motoras. La unidad motora
corresponde a una neurona motora
con su axon y las fibras musculares
que inerva'®®. Durante el reposo
pueden detectarse fibrilaciones
anomalas que se corresponden con
actividad muscular involuntaria ©
potenciales anormales de reposo que
son signos de degeneracion neural
temprana. Durante la actividad
muscular se determina el porcentaje
de unidades motoras reclutadas en
comparaciéon con el lado sano o el
estandar®?'. De igual manera el
estudio se puede extender hacia los
musculos de la masticacion para
evaluar el trigémino, al trapecio para
evaluar el espinal o a la lengua para
evaluar la funcién del hipogloso'®*".
Los estudios de neuro conduccion
motora del nervio facial permiten
determinar la integridad vy la
continuidad nerviosa y en
consecuencia el prondstico y las
opciones terapéuticas' .

El objetivo de este trabajo es describir
las  caracteristicas clinicas vy

electrofisiologicas de los pacientes
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con paralisis facial del desarrollo
asociada al EQOAV atendidos en el
Servicio de Cirugia Plastica Y
Reconstructiva del Hospital General
Dr. Manuel Gea Gonzalez desde
enero de 2010 a diciembre de 2015.

MATERIALES Y METODOS

El diseno del estudio es
observacional descriptivo, prolectivo y
transversal

Se incluyeron los expedientes clinicos
con registros fotograficos, de video y
estudios electrofisiologicos de los
pacientes con diagnostico de paralisis
facial del desarrollo asociada al
Espectro 6culo auriculo vertebral del
Hospital General Dr Manuel Gea
Gonzalez desde enero de 2010 a
diciembre de 2015.

Se incluyeron a hombres y mujeres,
sin restriccion de edad, con
compromiso  del nervio facial
asociado al espectro o6culo auriculo
vertebral. Se excluyeron aquellos

expedientes sin estudios
electrofisiolégicos.
Se describieron los datos

demograficos, la lateralidad y las
estructuras comprometidas en el
EOAV.

Se realizé analisis de las fotografias
para determinar las variables
estaticas de la escala de eFACE y de
los videos para determinar las
variables dinamicas de la misma.

El puntaje de simetria en reposo
incluye la posicién de la ceja en
reposo, la forma de la fisura palpebral
en reposo, la profundidad del surco
nasogeniano en reposo y la posicion
de la comisura bucal en reposo. El
puntaje de simetria dinamica incluye
la evaluacion del grado de elevacion
de la ceja, del cierre ocular gentil, del
cierre ocular forzado, la profundidad
del surco nasogeniano con la sonrisa,

el movimiento de la comisura oral con
la sonrisa, la orientacion del surco
nasogeniano con la sonrisa y el
movimiento del labio inferior con la
pronunciacién de kS sqsteqida. El
puntaje de las sincinesias incluye:
sincinesias oculares, mediofaciales,
mentonianas y del piatisma. El
puntaje de funciéon periocular incluye:
la posicion de la ceja en reposo, la
fisura palpebral en reposo, la
elevacion de la ceja, el cierre ocular
gentil, el cierre ocular completo y las
sincinesias oculares. El puntaje de
funcién facial inferior y de cuello
incluye el movimiento del labio jnfer_ic:-r
con la "E” sostenida, las sincinesias
del mentoniano y del platisma. El
puntaje medio facial y de la sonrisa
incluye: la profundidad del surco
nasogeniano en reposo, la comisura
oral en reposo, la profundidad del
surco nasogeniano con la sonrisa, E
orientacion del surco nasogeniano
con la sonrisa, el movimiento de la
comisura oral con la sonrisa y las
sincinesias mediofaciales.

Dentro de las variables estaticas se
valor6: la posicion de la ceja en
reposo: ptosica (descenso de la ceja),
balanceada (simetrica respecto a
contralateral), hiperelevada (elevada
respecto a la contralateral); la fisura
palpebral en reposo: amplia (mayor
que contralateral), balanceada
(simétrica con contralateral), estrecha
(menor que  contralateral); la
profundidad del surco nasogeniano
en reposo. borrado (poco insinuado o
ausente), balanceado (simeétrico con
contralateral), hiperprominente (mas
profundo que contralateral); la
comisura oral en reposo: desviada
hacia abajo (inferior repecto a la
contralateral), balanceada (simétrica
con la contralateral), desviada hacia



lateral/superior (superior o lateral
respecto a la contralateral)

Dentro de las variables dinamicas se
inluyen: el cierre ocular gentil:
incompleto (lagoftalmos severo), a la

mitad (lagoftalmos moderado),
completo (sin lagoftalmos); el cierre
ocular forzado: incompleto

(lagoftalmos severo), a la mitad:
lagoftalmos moderado, completo (sin
lagoftalmos), la profundidad del surco
nasogeniano con la sonrisa: borrado
(ausente), incinuado (perceptible),
balanceado (simétrico con
contralateral), hiperprominente (mas
profundo que contralateral);
orientacion del surconasogeniano con
la sonrisa: vertizalizado (posicién
vertical respecto al contralateral
medio facial), balanceado (simétrico
respecto al contralateral),
horizontalizado (respecto al
contralateral); movimiento de la
comisura con la sonrisa: ausente (sin
movimiento), a la mitad (respecto a la
comisura contralateral), balanceado

(respecto al contralateral);
movimiento del labio inferior al
pronunciar la letra EEE

completamente débil (sin eversion del
labio inferior), parcial (eversion parcial
del labio inferior), balanceado
(simetria en eversion respecto al labio
contralateral).

Ademas se incluyen como variables
los distintos tipos de sincinesias ©
movimientos oculares involuntarios
secundarios a la contraccidon de
musculos de oftra region. Las
sincinesias pueden ser oculares,
mediofaciales, mentonianas y
platismales. Se describen como

ausentes, moderadas 0 no
desfigurantes y severas 0
desfigurantes.

Por otro lado se realizé analisis de los
estudios de electromiografia y de

neuroconduccién motora de los
reportes del expediente clinico.

Se describieron las ramas del nervio
facial comprometidas, asi como el
compromiso de la rama motora del
trigémino, del hipogloso y del espinal
Se identificaron ademas los musculos

faciales y extrafaciales
comprometidos en a
electromiografia.

RESULTADOS

Se incluyeron en el estudio 35

pacientes con paralisis facial del

desarrollo en el espectro oOculo

auriculo vertebral. Se excluyeron 3

casos por ausencia de estudios

electrofisiologicos.

De los 32 pacientes 12 fueron

varones y 20 mujeres, con un

promedioc de edad de 1146 afos

(maximo 25-minimo 1 afo). De los

cuales 17 pacientes presentaron

paralisis facial izquierda, 14 derecha

y 1 bilateral (Grafico 1). Segin la

clasificacion de OMENS las ramas

superiores del nervio facial estaban

comprometidas en 6 pacientes, las
inferiores en 3 pacientes y todas las
ramas en 23 pacientes. No se
identificd clinicamente compromiso
del trigémino y del hipogloso en
ningdn paciente. Se identificaron
malformaciones auriculares en los 32
pacientes, microtia en 31 casos y
tubérculos preauriculares en 1 caso.
4 de los pacientes tenian alteraciones
en la Orbita con descenso de la
misma en 3 casos y disminucién del
tamano de 1. 21 pacientes tenian
compromiso mandibular con afeccién
unilateral en 17 casos y bilateral en 4.
Respecto a la severidad del

compromiso mandibular 6 pacientes
tenian Pruzansky 1, 11 pacientes con
Pruzansky 2a, 3 pacientes 2b y 1




Pruzansky 3 El compromisc de
tejidos blandos se observo en 23 de
los pacientes. 5 pacientes tenian
antecedente de macrostoma, 3 de
malformaciones vertebrales, 3 de
labio hendido y 1 de cardiopatia
(Grafico 2).
Se aplicaron los scores de la escala
de eFace para las variables clinicas.
Se obtuvo un score de reposo
promedio de 74 (100-0) con wun
maximo de 100 para la simetria facial
normal y un minimo de 0 para la
asimetria completa (Grafico 3). Se
obtuvo un score dinamico promedio
de 56 (92,86-7,14) para un maximo
de 100 para la simetria normal y un
minimo de 0 para l|la asimetria
completa (Grafico 4). Se obtuvo un
score periocular promedio de 72
(100-50) para un maximo de 100 para
la simetria normal y un minimo de 0
para la asimetria completa (Grafico
5). Se obtuvo un score de tercio
medio facial y de la sonrisa promedio
de 68 (100-25) para un maximo de
100 para la simetria normal y un
minimo de 0 para la simetria
completa (Grafico 6). Se obtuvo un
score de tercio inferior promedio de
79 (100-66,67) para un maximo de
100 para simetria normal y un minimo
de 0 para asimetria completa (Grafico
7). Cabe destacar que solo 2
pacientes presentaron sincinesias, en
un caso solo del tipo mentonianas, y
en el otro caso oculares,
mediofaciales y mentonianas. Ningin
paciente presentd sincinesias
platismales.
En los estudios de neuroconduccion
del nervio facial todos los pacientes
presentaron una axonopatia motora
mixta. 23 pacientes presentaron
compromiso de sus 3 ramas: fronto-
temporal, zigomatico-bucal y cervico-
mandibular. 5 pacientes presentaron

compromiso de dos ramas. rAMO
zigomatico-bucal y cervicomandibular
en 2 casos y ramos fronto-temporal y
zigomatico-bucal en 3 Casos. En 4
casos se encontré compromiso de 1
sola rama del nervio facial. 3
pacientes solo tenian afeccion de la
rama fronto-temporal y uno
mmprﬂmiﬁﬂ marginal arslado {Gmmﬂ
8).

E}n la electromiografia se infomo el
reclutamiento de unidades motoras
para cada musculo facial como
completo, incompleto o ausente. Para
el musculo frontal el reclutamiento fue
completo en 8 pacientes. incompieto
en 20 y ausente en 4. Para el
musculo orbicular de los parpados el
reclutamiento fué completo en 4.
incompleto en 26 y ausente en 2
casos, para el musculo orbicular de
los labios el reclutamiento fue
completo en 4 pacientes, incompleto
en 28 y ausente en ninguno. Para el
musculo risorio y el zigomatico el
reclutamiento fue completo en 5
pacientes, incompleto en 24 vy
ausente en 3 casos y para los
depresores del labio inferior el
reclutamiento fue completo en 9
pacientes, incompleto en 16 vy
ausente en 7. Por otro lado cabe
destacar que 5 pacientes tuvieron
ausencia de respuesta en tercio
superior, 3 en los musculos de la
sonnsa y 7 en los depresores del
labio inferior (Tabla 1). Los pacientes
con ausencia de respuesta en los
musculos de la sonrisa de 22, S5y 1
ano de edad. Los pacientes con
ausencia de respuesta en los
musculos del tercio superior de 22,
16, 11, 2 y 1 afo de edad y los
pacientes con ausencia de respuesta
en los musculos depresores de 7.

11,11,11,8,10 y 24 afos de edad.




Se realizaron ademas estudios de
neuroconduccion de la rama
maseterina del nervio trigémino
identificando compromiso de la
misma en 13 pacientes. En el nervio
hipogloso, identificando compromiso
del mismo en 4 pacientes. Estos
hallazgos coincidieron con los
estudios electromiograficos
respectivos en el masetero y lingual
donde se encontraro un reclutamiento
incompleto de unidades motoras. Sin
embargo en ninguno de los casos fue
evidente paresia muscular
masticatoria ni hipoplasia lingual. En
el estudio del nervio espinal se
identificd respuesta completa, asi
como un reclutamiento completo de
unidades motoras en los 32 pacientes
(Grafico 9).

DISCUSION

La incidencia de pardlisis facial del
desarrollo en el EOAV en la mayorna
de las series varia segun los autores,
el 19% Converse y col.”, 22% Bassila
y Goldberg’, 45% Vento y col.’,
Rahbar y col®. En nuestra serie 35
pacientes (36%) de 97 evaluados con
el EOAV desde 2010 aa 2015, tenian
algun grado de compromiso del
nervio facial.
Respecto a la lateralidad la mayoria
de los autores reporta minima
diferencia entre el compromiso
derecho e izquierdo 18:15 a favor del
derecho, y en menor numero de
pacientes compromiso bilateral®. En
nuestra serie tambien se reporta
minima diferencia de lateralidad a
favor del lado izquierdo 17:14 y 1
paciente con parecia bilateral.
Existe una asociacidbn ya conocida
entre el compromiso auricular y la
afeccion del nervio facial. De nuestra
serie el 100% de los casos tenian

algun grado de compromiso
auricular®. La asociacién entre el
compromiso mandibular y del Enewin
facial no estad establecido. En
nuestra serie el 66% de los pacientes
tenian hipoplasia mandibular. De los
cuales el 81% tenian hipoplasia tipo 1

y 2* de Pruzansky y el 14% tipo 2by
el 5% tipo 3.

En la clasificacion de OMENS el
compromiso del nervio facial se
describe topograficamente, COMO
ramas superiores, inferiores © todas
las ramas®'®. Sin embargo, la
severidad del compromiso, la
distribucion por ramas y el estado de
los musculos diana no esta
establecido®. En nuestra serie el 19%
de los pacientes tenian compromiso
de las ramas superiores, el 9% de las
inferiores y el 72% de todas las
ramas. Cline y cols. reporta mayor
frecuencia de compromiso de todas
las ramas 37%, seguido de las ramas
inferiores 33%°.

La escala de Eface descrta por
Banks colaboradores. es una
herramienta  validada para la
evaluacion de la funcion del nervio
facial y el grado de desfiguracion que
su lesidon produce'®. Este es el primer
estudio donde se utiliza la escala de
eFACE para valorar pacientes con
paralisis facial del desarrollo. Por un
lado permite valorar la funcion y la
simetria facial en reposo y durante los
movimientos. Por otro lado, permite
realizar una valoracion funcional de
cada una de las 3 ramas del nervio
facial, con un score periocular para la
rama fronto temporal, un score
mediofacial y de la sonrisa para la
rama bucal y zigomatica y un score
de tercio inferior para la rama cervico
mandibular. En nuestra serie se
obtuvo un score de reposo promedio

de 74 y un escore dinamico promedio
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de 56, con lo cual es evidente que en
estos pacientes es menor la asimetria
facial en reposo. Por otro lado se
obtuvo un score periocular promedio
de 72 , uno mediofacial de 68 y uno
de tercio inferior de 79. Lo cual
evidencia que la severidad de
asimetria facial es muy semejante en
los 3 tercios faciales.
Grosheva y colaboradores en un
estudio de 201 pacientes con
paralisis facial periférica de diferentes
causas realizado en 2008, reportan
que los estudios de neuroconduccion
motora y electromiografia son los
mas utiles y objetivos para valorar la
funcion del nervio facial, determinar la
severidad de su compromiso, estimar
su pronéstico y guiar su tratamiento’”.
Los estudios de neuroconduccién
motora del nervio facial realizados a
nuestros pacientes nos reportan un
compromisc de todas las ramas
nerviosas en un 72% de los
pacientes, de la rama fronto temporal
y zigomatico bucal en el 9%, de la
rama zigomatico bucal y marginal en
el 7%, de la rama frontal aislada en el
9% y de la rama marginal islada en el
3%. Lo cual se relaciona con la
evaluacion clinica de la clasificacion
de OMENS.
La evaluacion de los demas pares
craneales reporta afeccion de la rama
maseterina del nervio trigemino en el
41% de los pacientes y del hipogloso
en el 12,5%, lo cual no se habia
detectado clinicamente.
Rahbar y colaboradores reportan en
su serie de 40 pacientes con
microsomia hemifacial hemiatrofia
lingual en 2 casos®>. Chen vy
colaboradores reportan en su serie de
167 pacientes con microsomia
hemifacial estudiados de manera
retrospectiva una relacion del 4,8%
con dismorfismo lingual, y en su serie

de 55 estudiados de manera
prospectiva 43,6%%*. La musculatura
de la lengua tiene origen embriologico
en las somitas occipitales que
emigran hacia delante llevando
consigo al nervio hipogloso, mientras
que la musculatura facial se origina a
partir de los arcos braquiales. Sin
embargo se especula que existen
celulas comunes de la cresta neural
antes de su emigracion segmentaria
que podrian explicar la asociacion de
ambas malformaciones. Otra teoria
para esta asociacion es el origen
comun de la mandibula y la porcion
anterior no muscular de la lengua en
el primer arco braquial. La teoria de la
matriz funcional también podna
explicar una asociacion entre [a
alteracion  en el crecimiento
mandibular y la del crecimiento
lingual®*. Esto se soporta ademas en
la relacion entre la severidad del
compromiso  mandibular vy la
hipoplasia lingual®®>. Manara vy
colaboradores reportan compromiso
de multiples pares craniales en un
estudio realizado con resonancia
magnética en 29 pacientes con
Sindrome de Goldenhar. Reportan
compromiso del 2do, 3er, 5to, 6to,
7mo y B8vo par. Reportan una
asociacion entre el compromiso del
nervio facial y el compromiso del
trigémino en un 58% y 44%%*

Huisinga-Fischer y colaboradores
estudiaron los musculos masticatorios
y el volumen mandibular en 8
pacientes con microsomia hemifacial.
Concluyendo que el compromiso del
masetero no se relaciona
directamente con la hipoplasia
mandibular. El defecto muscular se
relaciona con un defecto en la
comunicacion entre las células de la
creta neural y el mesodermo®®
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Vargervik y Miller estudiaron con
electromiografia los musculos
masticatorios (temporal, masetero,
supra hioideos) y faciales (orbicular
de la boca, mentalis y buccinador) en
23 pacientes normales y 48 con
microsomia hemifacial. Encontrando
que los patrones neuromusculares
son diferentes en pacientes con
microsomia y que la respuesta
electromiografia estaba alterada los
musculos masticatorios pero no en
los de la mimica. Reporta ademas
correlacion entre el desarrollo del
condilo mandibular y la inervacion del
masetero®®,

Suzuky. y colaboradores en 2016,
evaluaron la relacion entre la altura
de la rama mandibular y la funcién de
los musculos masticatorios en 29
pacientes con microsomia hemifacial
Pruzansky | y Il. La altura de la rama
mandibular y el volumen de los
musculos masticatorios fueron
evaluados con tomografia
computarizada y su funcién con
electromiografia. La disminucion de la
altura de la rama mandibular se
correlaciond significativamente con
los valores electromiograficos
reducidos del musculo masetero (P
<0,05) y que el volumen y la actividad
electromiografica del musculo
masetero del lado afectado disminuye
cuando la relacién de lado afectado /
no afectado de la rama mandibular es
inferior a 0,85 en pacientes
microsomia hemifacial®.

Nuestros resultados con
electromiografia reportan un
compromiso incompleto en la mayor
parte de los musculos

comprometidos. Lo cual es muy
importante a la hora de decidir el
mejor tratamiento de reinervacion

facial. Se observo una ausencia de
respuesta en el musculo frontal en 4
pacientes, en el orbicular de Ilns
parpados en 2 casos. En el risorio y
zigomético en 3 casos y en los
depresores en 7 Casos.

CONCLUSION

La evaluacion clinico funcional con la
escala de eFACE de los pacientes
con pardlisis facial del desarrollo en el
EOQAV aporta informacion a cerca de
la severidad del compromiso del
tercio superior, medio e inferior y del
grado de asimetria en reposo Y
durante los movimientos. Esto
permite tomar conductas terapeuticas
y realizar una evaluacion post
operatoria objetiva.

Los estudios de neuroconduccion
motora aportan informacion relevante
a cerca del compromiso subclinico de
otros pares craneales como el
trigémino y el hipogloso. Datos
importantes a la hora de seleccionar
los nervios motores donantes en un
procedimiento de reanimacion facial.
La electromiografia identifica la
respuesta aquellos musculos
candidatos a reinervaciéon y aquellos
candidatos a transferencias
musculares.

Por esto consideramos importante
agregar a la escala de OMENS una
valoracion  funcional clinica vy
electrofisiologica del nervio facial y de
los demas pares craneales.
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ANEXOS

Hoja de recoleccion de datos

Datos del Paciente

Respuestas

Folio

Numero de Expediente:

Nombre completo del Paciente:

Edad (afios cumplidos)

Fecha de Nacimiento:

Sexo
1. Masculino
2. Femenino

Lateralidad de compromiso del nervio facial
1. Derecho
2. lzquierdo
3. Bilateral

ESCALA DE eFACE

1. Simetria en reposo

CEJA EN REPOSO RESULTADO

PTOSICA 0

BALANCEADA 100

HIPERELEVADA 200
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FISURA PALPEBRAL EN REPOSO

AMPLIA 0
BALANCEADA 100
ESTRECHA 200

PROFUNDIDAD DEL SNG EN
REPOSO

BORRADO 0
BALANCEADO 100
HIPERPROMINENTE 200
COMISURA ORAL EN REPOSO
DESVIADA HACIA ABAJO 0
BALANCEADA 100

DESVIADA HACIA LATERAL O
ARRIBA

200

. Simetria en movimientos voluntarios

ELEVACION DE LA CEJAS RESPUESTA
AUSENTE 0

A LA MITAD 50
BALANCEADA 100
CIERRE GENTIL DE LOS
PARPADOS

INCOMPLETO 0

A LA MITAD 50
COMPLETO 100
CIERRE FORZADO DE LOS
PARPADOS

INCOMPLETO 0

A LA MITAD 100
COMPLETO 200

PROFUNDIDAD DEL SNG CON LA
SONRISA




BORRADO

PARCIAL

20

BALANCEADO

100

HIPERPROMINENTE

200

ORIENTACION DEL SNG CON LA
SONRISA

ORIENTACION VERTICAL

BALANCEADO

100

ORIENTACION HORIZONTAL

200

ORAL CON LA SONRISA

MOVIMIENTO DE LA COMISURA

AUSENTE

A LA MITAD

50

BALANCEADO

100

CON “E"” SOSTENIDA

MOVIMIENTO DEL LABIO INFERIOR

COMPLETAMENTE DEBIL

A LA MITAD

50

BALANCEADO

100

3. Sincinesias

OCULARES

RESULTADO

SEVERA

0

MODERADA

50

AUSENTE

100

MEDIOFACIALES

SEVERA

0

MODERADA

50

AUSENTE

100

MENTONIANAS

SEVERA

0

MODERADA

50

AUSENTE

100

PLATISMALES

SEVERA







Lateralidad de la paralisis facial en el EOAV

* DERECHA = IZQUIERDA « BILATERAL

Grafico 2

Clasificacion de OMENS en pacientes cpn
paralisis facial del desarrollo asociada al EQAV.
Hospital General Dr. Manuel Gea Gonzalez. 2010-
2015

Grafico 3



Escala de eFACE. Score de reposo promedio en
pacientes con paralisis facial del desarrollo en el
EOAV. Hospital General Dr Manuel Gea Gonzalez

2010-2015
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Grafico 4

Escala de eFACE. Score dinamico promedio en
pacientes con paralisis facial del desarrollo en el
EQAV. Hospital General Dr Manuel Gea Gonzalez

2010-2015
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Escala de eFACE. Score periocular promedio en
pacientes con paralisis facial del desarrollo en el
EOAV. Hospital General Dr Manuel Gea Gonzalez

2010-2015
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Grafico 6:

Escala de eFACE. Score de tercio medio y de
la sonrisa promedio en pacientes con
paralisis facial del desarrollo en el EQAV.
Hospital General Dr Manuel Gea Gonzalez
2010-2015
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Escala de eFACE. Score de tercio inferior
promedio en pacientes con paralisis facial del
desarrollo en el EOAV. Hospital General Dr
Manuel Gea Gonzalez 2010-2015
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Grafico 8:

Estudios de neuroconduccion motora del nervio facial en
pacientes con paralisis facial del desarrollo en el EOAV.
Hospital General Dr Manuel Gea Gonzalez. 2010-2015
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Cuadro 1:

Electromiografia de musculos faciales en pacientes con paralisis facial del
desarrnlln en al EOAV. Hospital Ganaral Dr Manuel Gaa Gonzélaz. 2010- 2015
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Estudio de neuroconduccion motora de pares
craneales extrafaciales en pacientes con paralisis
facial del desarrollo en el EQAV. Hospital General

Dr Manuel Gea Gonzalez. 2010-2015
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