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CAPITULO I: Caracteristicas de la fisura labio palatina

Introduccion

La fisura labial y palatina (FLP) es una malformacion congénita en la region
craneofacial causada por la falta de fusién entre las prominencias
frontonasales y maxilares; su diagndstico puede ser prenatal con
ultrasonografia o al momento del nacimiento gracias a una exploracion
fisica. El tratamiento y rehabilitacion de la FLP se realiza durante la infancia
y la adolescencia del paciente, hasta llegar a edad adulta. La atencion
quirurgica adecuada es fundamental para su tratamiento pero no es
suficiente para la rehabilitacion funcional del paciente; se requiere atencion
de un equipo multidisciplinario conformado por diferentes especialistas.
Para desarrollar un plan de tratamiento necesitamos informacién que
desgraciadamente a los odontdlogos no se nos ensefia durante la
licenciatura. El tratamiento de cada paciente con FLP debe de ser
individualizado, teniendo en cuenta las caracteristicas unicas y resultados
obtenidos durante su tratamiento.

Para el desarrollo de esta tesina se realizd una revision de diferentes
fuentes bibliograficas y con ella se intenta dar una guia a los profesionales
de salud para el asesoramiento de los familiares, diagnostico y planificacion

del tratamiento, de los pacientes con fisuras labio palatinas.

Definicion

La fisura labial y palatina también conocida como labio y paladar hendido,
es una anomalia de la regidon craneofacial que se presenta paralela al
filtrum, desde el area del labio superior hasta fisuras que comunican la
cavidad oral con la cavidad nasal, involucrando tejidos blandos y duros.
Puede abarcar premaxila, paladar duro y paladar blando cuando no llegan
a fusionarse completamente en la linea media durante el periodo
embrionario, y de no ser atendido persiste causando afecciones durante el

crecimiento del paciente. (1) (2) (3,4)



Embriologia facial

llustracion 1: Embrién de 37 dias (a) proceso fronto

nasal, (b) procesos maxilares, (c) procesos
mandibulares.

Fuente: Losee and Kirschner 2009.

La region orofacial comienza a
formarse en el embrion desde
los primeros 28 dias con el
desarrollo de la lamina
precordal en el blastodermo,

con sus tres capas laminares:

- Ectodermo (internamente)
- Mesodermo

- Endodermo (externamente).

Se hace una capa bilaminar de
ectodermo que forma |la
mucosa de la cavidad oral y el
endodermo sera las paredes de
la faringe; el mesénquima de la
cresta neural y el mesodermo
se fusionan y forman el epitelio
externo de la boca; la cresta
neural da lugar al tejido 6seo; y
el mesodermo a los musculos

faciales.

Al dia 37 de desarrollo embrionario se diferencian 5 procesos alrededor de

estomodeo (llustracion 1), que daran origen a la cara:

e Frontonasal
e Dos maxilares

e Dos mandibulares



La futura boca del embrion se delimita frontalmente por la prominencia
frontonasal en desarrollo, lateralmente por la prominencia maxilar y

caudalmente por la prominencia mandibular.

El mesodermo del primer arco faringeo se condensa en elementos
musculares del sistema masticatorio necesarios para deglutir que seran

inervados por la rama motora del nervio trigémino.

La prominencia frontonasal, inervada por la rama frontal del nervio
trigémino contribuye a la formacion de la frente y la nariz . En la parte lateral
e inferior de la prominencia frontonasal se desarrollan bilateralmente las
placodas nasales, que se diferencian en epitelio olfatorio e interactua con

los nervios olfatorios.

El mesodermo del segundo arco faringeo se convierte en los elementos
musculares inervados por las ramas del nervio facial como el occipital, el
temporal, el cigomatico, mandibular y cervical. (4)

La musculatura de la lengua se forma gracias al alargamiento del

mesodermo del hipogloso.

La distribucion apropiada de todos estos elementos dara lugar a la
fisionomia normal de la cara, en cambio una mala organizacion de los
elementos periorales da como resultado casos de FLP en menor o mayor
grado. (2)



Desarrollo de la nariz

Proceso frontonasal

Cavidad nasal
Proceso maxdar
Estomodao
Proceso mandibular
Arco hioideo

4 semanas 5 semanas

Proceso nasal lateral

Fisura Oronasal
Procesos nasales mediales
fusionados
Surco nasolagrimal
Proceso maxilar
Proceso mandibular
Hendidura hiomandibular
Tubérculo auricular

6 semanas 7 semanas

Proceso frontonasal
Proceso maxiar
%  Proceso mandibular
PN segundo arco

llustracion 2: Vistas frontales y laterales de modelos de cara humana entre 4 y 7 semanas de
gestacion. Fuente: Melbourne y cols. 2020.

Primero se fusionan los bordes inferiores de las prominencias nasales
mediales y laterales para formar las fosas nasales; después la formacion
del labio superior comienza con la union de las prominencias maxilares y
las nasales medias con las prominencias nasales laterales.

Las prominencias maxilares crecen medialmente y empujan las fosas
nasales hasta convertirlas en pequefias hendiduras y el delgado espacio
entre ambas se elevay, da lugar al dorso y punta de la nariz (llustracion 2).



Desarrollo del labio superior y labio fisurado

La unién de los procesos maxilares con los nasales mediales forman el
labio superior. En su porcién media llamada filtrum, la punta medial de la
prominencia maxilar se separa de la parte inferior y lateral de la
prominencia nasal y permite al mesénquima migrar y sellar la hendidura del

labio; una falla en la migracion del mesénquima origina la fisura labial. (5)

Normalmente la apertura del estomodeo se reduce por la migracion del
mesénquima que fusiona las prominencias maxilares y mandibulares para

formar las comisuras de la boca.

El desarrollo de la boca necesita posteriormente la unién del paladar; una
irregularidad en este proceso puede dar lugar a una posible fisura palatina.

Desarrollo de paladar y paladar fisurado

El desarrollo del paladar es un
avance de la evolucidn
humana, separando el sistema

respiratorio del masticatorio.

La fusion del paladar inicia
anteriormente en la zona del
paladar primario, continua

hacia atras y caudalmente para

completar el margen del ‘3\
paladar secundario. ;

llustracion 3: PALATOGENESIS (a) Embrién de 6
semanas, flecha corta: paladar primario, flecha larga:
paladar secundario. (b) Embrion de 7 semanas. (c)
Embrién de 8 semanas, flecha: paladar primario. (d)
Embrién de 9 semanas, flecha: zona de paladar blando.
Fuente: Losee and Kirschner 2009.



Paladar Primario

El paladar primario forma una plataforma rigida en la que la lengua puede

manipular la comida y permite que se forme un vacio para aspirar y tragar.

Se comienza a formar entre la quinta y sexta semana como una proyeccion
dentro de la camara del estomodeo principalmente formada por los
procesos nasales medios que se unen para formar el segmento intermaxilar

o premaxila, conformado por tres componentes:

- Componente labial: forma el surco subnasal del labio superior.
- Componente maxilar superior: forma el proceso alveolar de los
cuatro incisivos superiores.

- Componente palatino: forma el paladar primario. (6) (5)

La zona posterior de las rugas define la unién entre el paladar primario y el
secundario (llustracion 4). Las rugas palatinas contienen células
sensoriales de la cresta neural que le dan al paladar la capacidad de sentir.

(7)(8)

Paladar Secundario

El paladar secundario actua como un obturador flexible que cierra y separa

la nasofaringe de la orofaringe cada vez que tragamos.

Durante la séptima semana de gestacion, los procesos maxilares se
proyectan bilateralmente dentro del estomodeo, oblicuos a la lengua,
formando las crestas palatinas, al final de la octava semana la lengua
desciende y los procesos ascienden y luego se horizontalizan dando origen
a una fusion real del paladar; si este proceso es interrumpido da lugar a la

fisura palatina. (5)



Una combinacion de células epiteliales superficiales en apoptosis cubren la
superficie del futuro paladar con glicoproteinas y desmosomas que facilitan
la adherencia epitelial entre los paladares (9)

Durante el cierre del paladar la mandibula se vuelve prognata y la
dimensioén vertical de la camara del estomodeo se incrementa, pero el
ancho lateral del maxilar continua estable permitiendo que el paladar se

cierre. (10)

La osificacion intramembranosa del paladar comienza en la octava semana
después de la concepcion; los centros de osificacion del paladar, maxilar y
huesos palatinos inicialmente se osifican separados y se difunde de manera

centrifuga para crear el paladar duro.

Los sitios de osificacion en la premaxila aparecen transitoriamente en el
paladar primario y se funden con la region del paladar secundario al término
del tercer mes de vida fetal. La osificacion se detiene en la parte mas

posterior del paladar para dar lugar al paladar blando.

Una formacién defectuosa de hueso después de la fusion de los paladares

puede dar como resultado una fisura palatina submucosa.

El mesénquima del primer arco faringeo migra para formar el musculo
tensor del velo del paladar, inervado por el trigémino; y el cuarto arco
faringeo forma el musculo elevador del velo del paladar, la uvula y el

palatogloso; inervados por el nervio vago. (2)

. 3 /A\
£ (0 8 =< (S
Paladar LA = Y y .
primario ,7/ . \ Foramen /
incisivo
Septum ;
nasal ) Paladar

fusionado

Paladar
secundario

llustracion 4: Embriologia del paladar. Imagen modificada. Fuente: Dixon y cols. 2011.



Etiopatogenia

Los factores genéticos o ambientales pueden interferir en la migracion
adecuada de las células desde la cresta neural hacia los procesos faciales,
puede ser por un numero insuficiente de células o debido a mecanismos
intracelulares que dejan un espacio en la linea media donde los procesos

son incapaces de fusionarse y dan lugar a la fisura labial o palatina.

Factores Ambientales

Tabaquismo

El tabaquismo durante el embarazo causa una falta de oxigenacion en el

embrion y se asocia con los recién nacidos que presentan FLP. (11)

En un analisis comparativo de 24 estudios se estimd que las madres que
fuman durante los primeros tres meses de gestacion tienen un riesgo
relativo (RR) de: 1.34 (IC 95%: 1.25-1.44) de tener un hijo con fisura labial
o palatina (Tabla 1). (12)

Saxen 1974 8
Ericson 1979 =
Czeizel 1986 — B
Shiono 1986 (a)
Shiono 1986 (b) { B
Khoury 1989 -
Van den Eeden _| =
1990
[ ] arBspegsentael analisitdelfstidio (las
Fiwang 19957 ' A
Shaw 1996 — i . studies with more precise estimates)
94 6id i del 95%
Kallen 1997 +
Christensen 1999 - = <> ceZona centrahdelyesiraen de estudios
xtre erecho e |z rdo
Lieff 1999 + <> le e sonfidence interval
Romitti 1999 - =)
Lorente 2000 4 &
Beaty 2001
Combined
T T T
0.5 1.0 1.5
Odds ratio WHO 04.20

Tabla 1: Analisis comparativo de madres que fumaron durante el embarazo y madres que no fumaron
durante el embarazo y el riesgo de tener un hijo con fisura labio palatina. Fuente: Jullian Little y cols.
2004.



En otro estudio se observd un efecto dosis respuesta del tabaquismo
obteniendo como resultado que:

- Las madres que conviven con un fumador a 2m de distancia durante
2h al dia, durante el primer trimestre de embarazo obtienen un OR
de 1.6 (IC 95%: 1.0-2.5) para que el producto presente FLP.

- Por otro lado, las gestantes que fuman mas de 10 cigarros diarios
dieron lugar a un OR de 1.9 (IC 95%: 0.9-4.0) (Tabla 2). (13)

Analisis Crudo Analisis Final
Grado de tabaquismo Casos Controles OR 95% IC OR 95% ClI
(n=118) (n=763)
No fumadoras 59 414 1.00 Ref. 1.00 Ref.
Fumadoras Pasivas 17 106 1.13 0.63 —2.01 1.05 0.55-2.00
1 a 5 cigarros 20 142 0.99 0.57 —1.70 0.81 0.45-1.44
6 a 10 cigarros 21 73 2.02 1.16 — 3.52 1.82 0.98-3.39
>11 cigarros 1 28 0.25 0.03-1.88 0.29 0.04-2.26

Tabla 2: Resultados del estudio que observo el efecto dosis-respuesta del tabaquismo activo o

pasivo de las madres durante el primer trimestre de embarazo. Fuente: Rolv T. Lie y cols. 2008.

Acido Félico

El acido félico esta involucrado en la biosintesis de purinas y pirimidinas
como en la remetilacion de homocisteina produciendo grupos metilo para
la metilacion del ADN. Por lo tanto, es vital para la expresion de multiples
genes esenciales, en la proliferacion y diferenciacion celular durante el
desarrollo embriologico. (14)

La deficiencia de acido fdlico hace que la homocisteina en metionina
disminuya y pocos grupos metilos quedan disponibles para la metilacion del
ADN. La hipometilacion puede cambiar la transcripcion o suprimir algunos
genes involucrados en la formacion del labio, alveolo y paladar, y el nivel
elevado de homocisteina resultante es posible que sea teratogénico (15).
Se ha demostrado que las madres que consumen multivitaminicos en los
primeros periodos de gestacién reducen del 48% al 50% la aparicion de
FLP en sus hijos. (16)



En un estudio realizado por van Rooij, y cols. en el 2003 se propone que la
madre parece tener mayor influencia que el padre para que el hijo presente
FLP ya que la madre provee el ambiente en el que se desarrolla la
embriogénesis y este es totalmente dependiente de los niveles de acido
félico durante el embarazo.

Por lo anterior se sugiere que es posible compensar el efecto de la actividad
enzimatica reducida, aumentando el consumo materno de acido folico a

través de un suplemento o en la dieta. (14)

Alcoholismo

En estudios con animales se ha demostrado que la exposicién al alcohol
durante el embarazo ocasiona una falla en la formacién de la cresta neural

craneal que contribuye al desarrollo de labio y paladar. (17)

El alcohol es un antagonista del acido folico y la ingestion de alcohol
durante el inicio del embarazo sin el consumo de multivitaminicos da como

resultado un riesgo mayor de FLP en los hijos. (18)

En un estudio para identificar la asociacién entre la ingesta de alcohol
durante el primer trimestre de embarazo y la presencia de fisuras
orofaciales, se obtuvo para FLP un OR de 2.08 (IC 95%, 1.27-3.41) si la
madre consume alcohol durante el inicio de la gestacion (Tabla 3). (19)

Odds Ratio (IC 95%)
Consumo materno de alcohol

Fisura labial y palatina Fisura palatina Fisuras orales

Ausente 1.00 1.00 1.00

Un aiio previo a la gestacion 1. 80 (1 40 2.84) 3.87 (1.73-8.65) 2.09 (1.42-3.09)p =
=0.001 p = 0.001 0.001

Primer trimestre 2. 08 (1.27-3.41) 2.89 (1.25-8.30) 2.16 (1.39-3.35) p =
=0.001 p = 0.001 0.001

Exposicion >6 anos 1.65 (0.37-7.58) 2.24 (0.67-7.38) 2.29(1.38-3.79)p =
=0.58 =0.82 0.03

Cantidad de alcohol/ dia >96g 2.05 (0.98-4.28) 2.01(0.71-5.49) 1.88 (1.10-3.20) p =
=0.36 =0.67 0.03

Consumo ocasional vs diario 2.67 (1.00-7.91) 1.40 (0.33-5.84) 1.18 (0.21-714)p =
p=0.04 p=0.27 0.48

Tabla 3: Relacion entre la ingesta materna de alcohol, previo y durante el primer trimestre de
gestacion con la asociacion a fisuras orales. Fuente: Goncalves y cols. 2009.
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Farmacos

El consumo de anticonvulsivantes como fenitoina, acido valproico,

primidona y trimetadiona, asi como antagonistas de acido fdlico,

isotretinoina y corticosteroides durante el primer trimestre del embarazo

aumentan el riesgo de FLP en el producto.

En un estudio con 11,150 nifos con malformaciones, se encontrd

asociacion entre la ingesta de corticosteroides durante el primer trimestre
del embarazo y la aparicion de FLP dando un OR de 2.59 (IC 95%, 1.18-

5.67) (Tabla 4). (20)
Tipo de Grupo 1 fisura labial o Grupo 2 fisura palatina
corticosteroide fisura palatina (No. 982) (No. 304)
No - OR IC 95% No - OR IC 95%

Todos 37-1.05 0.74-1.49 6-0.64 0.28-1.45
Locales 2-0.63 0.14-2.87 2-298 0.68-13.13
Dermatolégicos 3-0.52 0.16-1.64 0-0 0.00-3.41
Sistémicos solos 15-1.25 0.72-2.15 1-0.25 0.04-1.53
Sistémicos

9-2.10 1.03-4.26 2-1.17 0.28-4.92

combinados

Descongestionantes

nasales

5-1.66 0.64—4.31 0-0 0.00-5.88

Anti-asmaticos 4-0.60 0.21-1.67 1-0.64 0.08-5.06

Grupo 3 fisura labial o

fisura labiopalatina (No.

645)

No - OR IC 95%

30-131  0.90-1.92
0-0 0-5.96

3-0.73 0.23-2.37
13-1.75 0.98 - 3.11

7-2.59 1.18 - 5.67

5-2.48 0.98 - 6.26

3-0.69 0.22-2.22

Tabla 4: Relacion de la exposicion a corticosteroides durante el embarazo, y las fisuras labiales y/o
palatinas. Fuente: Pradat y cols. 2003).

En Hungria se realizé un estudio de 1,374 casos y 38,151 controles para

determinar la asociacion entre la FLP y el consumo de farmacos durante

los primeros tres meses de gestacion (Tabla 5), un riesgo elevado se

identifico en los hijos de madres que consumieron:

Fenitoina (OR 3.0, IC 95% 1.5-5.8)
Oxprenolol (OR 4.2, IC 95% 1.8-10.0)
Aminofenazona (OR 1.7, IC 95% 1.2- 2.4)
Amoxicilina (OR 15.9, IC 95% 4.9 - 51 .2)
Diazepam (OR 1.7, IC 95% 1.3-2.3)
Fenobarbital (OR 2.1, IC 95% 1.2-3.8)
Tietilperazina (OR 1.7, IC 95% 1.1-2.5). (21)
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Medicamentos Casos con PCP Controles de poblaciéon PCP PCP - Control de
malformacion

-1V Total -1V Total Comparacién Comparacién de
de llI-IV 1I-IV
No. % | No. % No. % No. % No. %?% - POR | 95% - ClI
Acido acetilsalicilico | 10 1.7 31 5.2 520 1.4 1504 3.9 1.0 0.5-20 1.1 0.6-1.8
Aminofilina 1.2 46 7.7 448 1.2 | 2284 | 6.0 1.0 0.5-21 0.8 0.4-1.8
Metamizol 15 25 49 8.2 814 2.1 1911 | 5.0 1.1 0.6-1.8 1.2 0.8-1.8
Metamizol + 3 05 4 0.7 194 05 | 285 0.8 | 09 0.3-29 0.8 0.2-2.4
cafeina
+ Drotaverina
Paracetamol 5] 05 6 1.0 49 0.1 169 04 3.7 1112 26 0.9-7.3
Ampicilina 21 3.5 48 8.0 835 22 | 2624 | 6.9 1.4 09-23 14 0.9-2.1
Bencilpenicilina B 05 3 0.5 55 0.1 136 04 28 09-92 1.8 0.5-5.7
Bromhexina 4 0.7 | 14 2.3 235 0.6 | 800 2.1 0.9 0.3-26 1.1 0.5-2.6
Clotrimazol 8 13 ] 35 5.8 103 27 3077 8.1 0.4 0.2-0.8 0.6 0.3-1.1
Metronidazol 7 1.2 17 2.8 470 1.2 1416 | 3.7 | 0.8 04-17 0.7 0.3-1.4
Acido nalidixico 5] 05 4 0.7 79 02 | 377 10 23 0.7-72 1.5 0.5-4.7
Nitrofurantoina 5 0.8 19 3.2 280 0.7 1079 | 2.8 1.0 0.4-24 0.9 0.4-2.0
Oxitetraciclina 4 0.7 13 22 50 0.1 190 05 43 1256 2.6 1.2-5.7
Penamecilina 17 2.8 | 51 8.5 787 2.1 2246 | 5.9 1.2 0.7-1.9 1.1 0.7-1.8
Fenoximetil - 5 05 5 0.8 86 02 218 0.6 1.8 0.6-58 1.6 0.6-4.3
penicilina
Sulfametoxazol + 3 05 11 1.8 120 0.3 | 443 1.2 1.4 04-44 13 0.5-3.2
trimetoprima
Aminofilina 7 1.2 46 7.7 448 1.2 | 2284 6.0 1.0 0.5-2.1 0.8 0.4-1.8
Clordiazep6xido 4 07 5 0.8 84 0.2 | 267 0.7 | 29 1.1-79 14 0.5-3.9
Diazepam 17 28 64 10.7 ;07 2.8 | 4130 ;130. 1.0 0.6-1.6 0.8 0.5-1.2
Dimenhidrinato 22 3.7 | 31 5.2 115 3.0 1726 | 4.5 1.6 09-25 13 0.8-2.0
Drotaverina 27 45 54 9.0 (1533 3.5 3488 9.1 1.3 0.9-20 1.3 0.9-1.9
Magnesios 12 20 | 28 4.7 834 22 | 2197 | 58 | 0.9 0.5-1.7 1.1 0.6-1.9
Papaverina B 05 3 0.5 88 0.2 | 290 08 22 0.7-70 1.9 0.6-6.0
Fenobarbital 4 0.7 | 10 1.7 176 0.5 | 507 1.3 1.5 0.5-40 0.8 0.3-2.2
Potasio 11 1.8 28 4.7 467 1.2 1676 4.4 1.5 0.8-27 1.6 0.9-2.9
Prometazina 45 7.5 101 16.8 318 5.7 | 6076 ;5. 1.4 1.0-19 12 0.9-1.6
Terbutalina 12 20 54 9.0 588 1.5 | 3994 10. 1.3 0.7-23 13 0.7-2.2
5
Tietilperazina 7 1.2 10 1.7 456 1.2 | 746 2.0 1.2 0.5-25 1.1 0.5-2.1
Allylestrenol 49 82 91 15.1 ‘2‘36 6.2 | 5357 (1)4. 1.4 1.0-1.8 1.0 0.8-1.4
Hidroxiprogesteron 3 05 6 1.0 166 0.4 433 1.1 1.1 04-36 0.7 0.2-21
a
Carbamazepina 5 05 3 0.5 15 0.0 15 0.0 13.7 4475 84 2.4-30
Hidroxietilrutésido 6 1.0 20 3.3 325 0.9 1143 | 3.0 1.1 0.5-24 1.3 0.6-3.0
Metoprolol 4 07 8 1.3 1.6 0.3 | 446 12 241 0.8-57 1.9 0.7-5.3
Oxprenolol 3 05 4 0.7 0.7 0.1 126 0.3 | 3.6 1117 | 2.0 0.6-6.3
Pholedrine 6 1.0 13 22 22 1.9 1509 40 0.6 0.2-1.2 0.6 0.2-1.2
Rutosidea 4 07 | 7 1.2 1.2 0.5 | 549 1.4 1.3 0.5-3.6 2.0 0.7-5.4
Senna 5 05 10 1.7 1.7 0.7 | 855 22 07 0.2-21 0.7 0.2-2.1

Tabla 5: Resultados de la asociacion entre la FLP y el consumo de farmacos en el primer trimestre
de gestacion. PCP: paladar fisurado posterior; POR: posibilidades de prevalencia; Il: segundo mes
de gestacion; lll: tercer mes de gestacion; IV: cuarto mes de gestacion; los nimeros en negrita
indican asociaciones significativas. Fuente: Erzsébet y cols. 2007.

Fiebre

La temperatura corporal permite que se lleven a cabo procesos celulares
como diferenciacion, proliferacién, migracion y maduracion, por lo que una
temperatura anormal puede dar lugar a la alteracion y disrupcion del

metabolismo, desnaturalizacién proteica y muerte celular.
Estudios realizados en animales y humanos han demostrado el efecto

teratogénico que tiene un incremento de >1.5° C en la temperatura corporal

materna durante la gestacion. Un estudio revel6 un incremento en el riesgo
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de FLP (OR 1.28 IC 95% 1.01 - 1.63) en mujeres que presentaron fiebre

durante el primer bimestre de embarazo (Tabla 6). (22)

Tipo de Fisura Grado N (%) OR (IC 95%)

Fisura labial y palatina Sin enfermedad 604

aislada Fiebre Baja 17 (27.9) 1.12 (0. 66 1.89)
Fiebre Alta 14 (22.9) 1.10 (0. 62 1.97)
Enfermedad sin fiebre 30 (49.2)

Fisura labial aislada Sin enfermedad 346 -
Fiebre Baja 11 (28.2) 1.19 (0.63-2.25)
Fiebre Alta 12 (30.8) 1.72 (0.92-3.21)
Enfermedad sin fiebre 16 (41.0) -

Flsura labial y palatina  Sin enfermedad 113 -

multiple Fiebre Baja 2 (25.0) 1.36 (0.49-3.79)
Fiebre Alta 1(12.5) 0.80 (0.19-3.31)
Enfermedad sin fiebre 5 (62.5) -

Fisura labial multipla Sin enfermedad 26 -
Fiebre Baja 2 (50.0) 3.28 (0.74-14.46)
Fiebre Alta 1(25.0) 2.04 (0.27-15.54)
Enfermedad sin fiebre 1(25.0) -

Fisura palatina aislada  Sin enfermedad 433 -
Fiebre Baja 12 (29.3) 0.98 (0.53-1.81)
Fiebre Alta 7(17.1) 0.77 (0.35-1.68)
Enfermedad sin fiebre 22 (53.6) -

Tabla 6: Riesgo de hijos con FLP, en madres que presentaron fiebre durante el primer bimestre de
gestacion. Fiebre baja=37°C a 38.5°C, Fiebre alta= >38.5°C, Sin enfermedad=ninguna enfermedad
que presentara fiebre, Enfermedad sin fiebre=la madre contrajo alguna enfermedad que no
desarrollo fiebre . Fuente: Shahrukh Hashmi y cols. 2009

Factores Genéticos

Se ha podido establecer mediante estudios que el 60% de los casos con

FLP se explica por factores genéticos. (11)

Una serie de morfogenes marcan las vias de sefializacién que interactuan
coordinada e independientemente para regular la proliferacion,
diferenciacion y apoptosis celular y crear la forma y funcion de la cara en

desarrollo (llustracion 6,7,8). (2)
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llustracion 5, 6, 7: Morfogenes involucrados
en el desarrollo de la cara y lugar donde se
expresan en embriones de raton.

BMP: proteina morfogenética de hueso
FGF: factor de crecimiento de fibroblastos
MSX: (odontogénesis)

DLX: distal less homeobox (mandibula)
BARX: (odontogénesis)

LHX: (tejido linfatico y sistema urogeital)
GSC: goosecoid Homeobox

PAX: paired box (musculo, hueso, agenesia
dental)

PDGF: factor de crecimiento derivado de
plaquetas

IRF: Interferon Regulatory Factor (sistema
inmune)

RUNX: (supresor tumoral)

SHH: sonic hedgehog (organogenesis
vertebrados)

Fuente: Losee and Kirschner 2009.

PDGFa Pax9 TGF-B3

La mutacidn de estos genes o su mala regulacion durante el desarrollo de
los tejidos son el origen de que las malformaciones faciales se manifiesten

fenotipicamente.

Actualmente se considera que las FLP estan determinadas por el efecto de
diversos genes que actuan junto con factores ambientales especificos.
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Se ha estimado que cada locus incrementa el riesgo de recurrencia en
familiares en primer grado de tres a seis veces. (23)

El hermano de un nifio con FLP tiene un riesgo 30 veces mayor de
presentar la misma malformacién que el resto de la poblacion. La
probabilidad de que se presente FLP entre gemelos monocigotos varia de

25% a 45%, mientras que en gemelos dicigotos es de 3% a 6%. (24)

Clasificacion de fisuras labio palatinas

Durante el siglo XX se realizaron avances en el manejo de pacientes con
fisura labio palatina y se realizaron las primeras clasificaciones de
malformaciones craneofaciales, incluyendo a las fisuras labiales y/o
palatinas. (25) (26)

La enorme variedad que pueden presentar las fisuras labiales y palatinas
ha permitido que se propongan diferentes sistemas de clasificacion
basandose en criterios:

¢ Anatdmicos

e Embriologicos

Clasificacion anatomica

Kernahan, en 1971 (llustracion 8):

N =~ {5 Clasificacion con una representacion grafica de la fisura
LNl
., O

en forma de “Y” que representa una fisura bilateral
A __ + . completa dividida y enumerada, y solo se debe marcar
PT
@ /ﬁ%‘r el numero correspondiente de acuerdo a las estructuras
)
)

b

llustracion 8: Clasificacion
de FLP segun Kernahan.
Fuente: Serrano y cols.
20009.

comprometidas en el paciente.
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(13}
llustracion 9: Clasificacion
de FLP segun Millard.
Fuente: Serrano y cols.
2009

A |A

Derecha Izquierda

H
S

llustracion 10: Clasificacién
de FLP segun Kriens.
Fuente: Serrano y cols.
2009

Millard en 1977 (llustracion 9):
Agrego a la “Y” la forma de dos triangulos enfrentados
“Y”’

representando las estructuras faltantes que estan

en ambos extremos de los brazos de la

afectadas por las FLP (nariz y suelo nasal).

Kriens en 1989 (llustracion 10):

Clasificacion que utiliza letras (LAHSHAL) para
designar las estructuras afectadas y permite localizar y
combinar los distintos tipos de fisura:

L: Labio, A: Alveolar, H: Paladar duro, S: Paladar
blando

Monasterio en 2008 (Tabla 7):

Al modelo de Kernahan le afade el compromiso de la nariz, la amplitud

inicial de la fisura alveolar (se registra en mm. al costado de los numeros 3

y/o 7) (llustracion 7). El tipo de fisura se pinta completamente en el

diagrama y en el caso de ser una micro forma del labio o una fisura

submucosa solo se sombrea la zona afectada.

1: Fosa nasal derecha

2.1: Labio fisurado 1/3

2.2: Labio fisurado 2/3

2.3: Labio fisurado 3/3

3: Alvéolo derecho (mm ampl.)

4: Paladar éseo anterior derecho <]

5: Fosa nasal izquierda

6.1: Labio fisurado 1/3

6.2: Labio fisurado 2/3

6.3: Labio fisurado 3/3

7: Alvéolo izquierdo (mm ampl.)

8: Paladar éseo anterior izquierdo

9: Paladar dseo posterior parcial

9+10: Paladar dseo posterior total

11: Paladar blando o fisura submucosa

Tabla 7: Clasificacién de fisuras labio palatinas. Fuente: Monasterio 2008.
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Clasificacion embriolégica

)

y

llustracion 11: Clasificacion
anatémica de fisuras labiopalatinas.
Imagen modificada.

Fuente: G. Gonzalez 2011.

Dado que existen diversos

asimétricas se recomienda

Fisura labial unilateral:

Afecta exclusivamente al labio; puede incluir
el alveolo por delante del orificio palatino
anterior de un solo lado, sea izquierdo o

derecho.

Fisura labial bilateral:

Afecta al labio; puede incluir el alveolo por
delante del orificio palatino anterior (paladar
primario), de ambos lados.

Fisura labiopalatina unilateral completa:

Afecta al labio, paladar primario y paladar
secundario de un solo lado.

Fisura labiopalatina bilateral completa:

Afecta al labio, paladar primario y paladar

secundario en ambos lados.

Fisura de paladar secundario:

Afecta al paladar por detras del orificio palatino

anterior.

grados de afectacion y formas incompletas y/o
la documentacion fotografica. (27)

17



Modalidades de Diagnéstico

Diagnéstico Prenatal

llustracion 12: Ultrasonido de un feto a las 34 semanas de gestacion con fisura labio palatina
unilateral.

Fuente: Stroustrup 2004

Es posible identificar la FLP desde el periodo prenatal con ayuda de
ultrasonografia (llustracion 12), sin embargo, en ocasiones puede pasar
desapercibido dependiendo el método imagenoldgico que utilicen los
especialistas durante los escaneos obstétricos de rutina. Estudios han
reportado que su deteccion prenatal va de 18% a 56%. (28) A la décima
semana de desarrollo embrionario ya es posible observar una fisura labial
establecida. (27)
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Con ultrasonido convencional su deteccion es menor al 20% y con el uso
de ultrasonografia tridimensional se obtiene una imagen mas exacta del
producto, ya que tiene mayor sensibilidad, y el porcentaje de deteccion
aumenta considerablemente. (29) (30).

El diagndstico ecografico mas preciso se obtiene a partir de la semana 20
de gestacion. (27)

Diagnéstico Clinico

En caso de no ser detectado antes del nacimiento, se da el diagndstico

clinicamente por medio de la exploracion fisica.

La tomografia axial computalizada es una de las herramientas diagnosticas
mas utilizada, ya que permite analizar el tejido 6éseo y blando.

La ortopantomografia, la  tomografia axial computarizada,
tomodensitometria, TAC con reconstruccion 3D y resonancia magnética
nuclear son estudios de gabinete con gran utilidad diagndstica, ya que
permiten definir con precision las alteraciones y pueden ser de gran ayuda

para el abordaje quirurgico posterior. (3)

La cefalometria y las fotografias clinicas es otra herramienta en el estudio
de este tipo de patologias. Permite estudiar el comportamiento de
crecimiento craneofacial, permitiendo ademas elaborar estrategias de
tratamiento o determinar un prondstico. (2) (3) (31)
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Obstaculos a los que se enfrentan los pacientes con fisura
labial y palatina

Problemas de alimentacion

- Exceso del aire inhalado en las tomas diarias

- Regurgitacion, fatiga y asfixia durante las comidas
- Entrada de la leche en la cavidad oral

- Falta de ganancia de peso

Problemas de audicién

- Alteraciones en la ventilacion del oido medio
- Otitis media serosa

- Hipoacusia transitoria o cronica
Retraso del lenguaje

- Insuficiencia velofaringea (IVF)
- Anquilosis labial superior
- Hipoacusia

Problemas odontoldgicos

- Microdoncia, anodoncia y supernumerarios
- Oclusion maxilomandibular clase Il

- Mordida cruzada
Problemas psicoldgicos

- Retraccion social

- Depresion

- Problemas de conducta
Fracaso escolar
Estigma y autoestigma. (32)
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CAPITULO II: Tratamiento de fisura labio palatina

Desde el momento del primer contacto con el paciente que presenta FLP,
se debe de hacer todo el esfuerzo para ayudar a la familia en su adaptacion
al nacimiento del bebé, a las demandas y al estrés familiar que genera esta

situacion.

Objetivos del tratamiento en pacientes con fisura labio
palatina

- Brindar soporte emocional, psicologico y profesional a los pacientes
y a sus familiares, e informarles sobre la condicion del nuevo bebé

por profesionales.

- Evitar desnutricidon en el recién nacido informando de los cuidados

de la alimentacion neonatal del bebé con FLP.
- Guiar el correcto crecimiento de las estructuras 6seas y dentales.

- Evitar que el paciente desarrolle enfermedades bucales como

caries, enfermedad periodontal y otras complicaciones orales.

- Evitar que el infante hable con dificultad y mala pronunciacion en un

futuro.
- Evitar infecciones de oido y pérdida de audicion.

- Descartar o identificar otras manifestaciones genéticas o
sindromicas. (27) (32)
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Atencion multidisciplinaria de especialistas

El tratamiento adecuado de los pacientes con malformaciones
craneofaciales congénitas se realiza por un equipo interdisciplinario de

especialidades como:

- Psicologia - Cirugia plastica

- Genética - Cirugia maxilofacial
- Odontologia - Logopedia

- Ortopedia - Otorrinolaringologia
- Ortodoncia

Tratamiento de las fisuras labiales y palatinas segun la
edad

Ortopedia preq.

EDAD MESES ANOS
Especialidad 1(2(3]|4|5/(6 ‘ 7/8(9(10)1112(1]2|3|4|5|6|7|8|9(10]11|12(13/14|15(16|17|18
Cirugia plastica enfermeria A B ‘ C D E F G
Otorrino ‘ I
Genética ‘
Odontopediatria ‘ I

|

|

Ortodoncia

Fonoaudiologia

Kinesiologia

Psicologia

Psicopedagogia

Cosmetologia clinica

AuditorialR. clinica

|
\
Escuela de Padres ‘
\
\

A: EVALUACION Y PROGRAMACION, DERIVACION A ESPECIALIDADES.

B: CIERRE DE LABIO, RINOPLASTIA PRIMARIA Y EVENTUALMENTE
GINGIVOPERIOSTIOPLASTIA.

C: CIERRE DE PALADAR.

D: CORRECCION NASO LABIAL SI ES NECESARIO.

F: GINGIVO CON INJERTO OSEO SI ES NECESARIO.

G: RINOSEPTOPLASTIA SECUNDARIA DEFINITIVA SI ES NECESARIO

Tabla 8: Intervencion de especialistas segun la edad de pacientes con fisura labio palatina.

Fuente: Ma. Alison Ford y cols 2010.

22



Plan de tratamiento segun la especialidad

Psicologia
Controlar contingencias psicosociales, evaluar desarrollo psicomotor,

comportamiento, detectar retraso mental, referir a asistencia y ayuda social.

Genética
Valoracion, consejo genético y valorar sospecha de otros sindromes.

Odontologia
Higiene dental, control de la erupcion dental, extracciones dentarias,
prétesis palatinas e implantes dentales.

Ortopedia
Ortopedia nasal y alveolar prequirurgica.

Ortodoncia

Tratamiento ortodoncico, control de la oclusion y del crecimiento facial.

Cirugia plastica
Revisiones quirurgicas del labio y/o nariz, cirugia de insuficiencia

velofaringea (IVF), injerto 6seo en fisura alveolar y rinoplastia.

Cirugia maxilofacial
Cirugia primaria del labio y del paladar, alveoloplastia e injerto 6seo en

fisura alveolar, cirugia maxilofacial de secuelas y cirugia ortognatica.
Otorrinolaringologia

Monitorear la audicion, miringotomia, drenajes transtimpanicos e implantes

cocleares.
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Logopedia
Controlar el desarrollo del habla y del lenguaje, colaborar en el diagnostico
de la IVF y coordinacion de tratamientos con proétesis palatinas. (27)

Estandares de cuidados de fisuras labio palatinas

La American Clef Palate-Craneofacial Association (ACPA) y Cleft Palate
Foundation (CPF) establecieron estandares de cuidado basados en
componentes esenciales que identifican la calidad del cuidado en pacientes
con FLP:

Composicién del equipo multidiciplinario

Designar un coordinador que facilite la funcion y eficacia del equipo, provea
de cuidados a los pacientes y su familia, ayude a la comprension de la
patologia y organice la ejecucion de los planes de tratamiento.

El equipo incluye miembros especializados en funcion de su educacion,
experiencia y estaran en constante comunicacion para proporcionar un

cuidado adecuado, actualizado e integral con las mejores practicas.

Comunicacidn con el paciente - familia/turores
Se debe proporcionar la informacioén apropiada al paciente y su familia o
cuidadores sobre las evaluaciones y tratamientos, y se tiene que promover

la participacidn activa del paciente y sus familiares.

Evaluacién de resultados

Para unificar la informacién y trabajar sobre una misma linea se debe contar
con una historia clinica unica, centralizada y compartida para todas las
especialidades en donde se evalue el avance y se monitoreen los
resultados a corto y largo plazo, e implementar un sistema de mejora

continua de la calidad. (27)

24



Seguimiento longitudinal del tratamiento

Diagnéstico prenatal

Si en la familia hay historia de fisuras faciales o si existe preocupacion por
otras razones, se debe referir a quien haga la ecografia para que se haga
una revision en zona de boca, ya que varias organizaciones, como The
American Institute of Ultrasound in Medicine, no exigen revision ecografica

del labio y paladar en el estudio de deteccion de malformaciones.

El periodo 6ptimo para la primera evaluacion es, cuando sea posible, en el
periodo prenatal o en los primeros dias de vida. Sin embargo, la atencidn
puede empezar a cualquier edad. (27)

Una vez que se da el diagnostico, se debe referir a la familia con el equipo
de especialistas para darles la informacion necesaria sobre la patologia y
el manejo del nifio con fisura labial y/o palatina.

El diagndstico de los defectos congénitos crea una crisis en la familia, por
eso la atencion psicolégica y emocional es de gran importancia en estos
momentos. (32)

Alimentacion

El proceso de alimentacion es vital para que el recién nacido tenga el peso
correcto y no presente desnutricion, por ello debemos orientar a los padres

para que sea un proceso menos complicado.
Es primordial para el nifio con FLP establecer objetivos de alimentacion y

control de ganancia ponderal, si esta curva no se mantiene ascendente

habra que realizar los cambios necesarios en la alimentacion y técnica.

25



Los dos parametros que deben registrarse para una adecuada ganancia
ponderal son:
- El nifo debe tomar 130-150cc por Kg. de peso en 24 horas.

- La duracion de la toma no debe exceder los 30 minutos; si requiere mas
tiempo el nifo consume las calorias necesarias para crecer intentando
alimentarse. (27) (33)

Los nifilos nacidos con una fisura labial aislada generalmente no tienen
dificultades para su alimentacion, pero los que tienen fisura palatina
presentan varios problemas por la incapacidad que tienen de succionar
facilmente con la boca, necesitan mas tiempo para alimentarse. Es comun
que salga leche por la nariz del recién nacido y que tengan nauseas o se

atraganten con la leche. (32)

Lactancia materna

Los bebés con FLP tienen dificultad en tomar el pecho, ya que es necesario
usar los labios y las encias para succionar la mama y hacer bajar la leche.
Para que el lactante fisurado sea capaz de alimentarse desde el pecho

materno es necesario que esté totalmente lleno.

Si el bebe presenta fisura unilateral, se recomienda alimentarlos con la
mama dirigida hacia el lado no fisurado; si la fisura labiopalatina es bilateral
se requiere extraer la leche y alimentar al bebé con ayuda de un biberén.

La postura ideal es colocar al nifio en posicidon semiincorporado con la
lengua colocada sobre la hendidura para evitar la salida de leche por la
nariz o que se desvie hacia la via respiratoria, ofreciendo una via

respiratoria libre para evitar la fatiga del bebe. (34)
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Las mejores posturas son:

Sentada o a caballito

@f\ /]

llustracion 13: Posiciéon "sentada o a caballito”
para alimentar a un bebé. Fuente: Ministerio
de Salud Publica de Chile 2015.

Cara a cara o Straddle

(recomendado para bebés con
FLP unilateral)

llustracion 15: Posicion "cara a cara o
Straddle” para alimentar a un bebé. Fuente:
Ministerio de Salud Publica de Chile 2015.

Biberon

Balén de americano

llustracion 14: Posicion "balén de americano”
para alimentar a un bebé. Fuente: Ministerio
de Salud Publica de Chile 2015

Mano bailarina o Dancer hand

(recomendado para bebés con
FLP bilateral)

L\

llustracion 16: Posicion "mano bailarina o
dancer hand" para alimentar a un bebé.
Fuente: Ministerio de Salud Publica de Chile
2015.

Se recomienda usar un biberén regular y una tetina en la que se debe

recortar una “X” grande. Otros podrian requerir el uso de biberones

especiales, como:



medela

llustracion 17: Biberén
SpecialNeeds de Medela.

Fuente: Haberman

llustracion 18: Pigeon Cleft
Palate Nurser. Fuente:
Childrens Medical Venture

llustracion 19: Biberon Dr.

Browns. Fuente:

=

Dr. Browns

Histracion:20: Ten?;aé%ﬁ;{ RO

para fisura labial y
Fuente: NUK

Medela®

El bebé puede obtener la leche por si mismo por
compresion cuando no lo logre por medio de la
succion y tiene una valvula unidireccional que
impide que el aire ingrese a la tetina. Hay tres
flujos distintos segun la necesidad de cada bebe

Pigeon®

La tetina es suficientemente larga para cubrir la
cavidad oral con un ajuste estable para que se
pueda tomar la leche al presionar suavemente

con la boca y/o lengua.

La valvula mantiene la tetina llena de leche
impidiendo que vuelva a la botella, haciendo que
la leche salga bajo la mas minima presion de

succion del bebé.
Dr. Browns®

Cuentan con un sistema de ventilacion interno
que reduce la ingesta de aire, por lo que cada vez
que el bebé comprime o aprieta

la boca, el liquido fluye libremente.

Nuk®.

Tetina asimétrica para tapar la fisura durante la
succién. Tienen una presentacidn para fisura
labial y otra para fisura palatina.

Si el nifio no puede comer de manera eficiente (y
la ganancia ponderal no es adecuada) se podra
recurrir al uso de una sonda nasogastrica. (32)
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A pesar de utilizar el biberdn para la alimentacion es importante ofrecer la
succion no nutritiva del pecho materno ya que los ejercicios estimularan

importantes musculos de la boca y la lengua del bebe. (35)

Después de la alimentacion es necesaria una higiene estricta como en
cualquier bebe para evitar infecciones y que se queden acumulados restos
de comida; para esto se puede utilizar una gasa o una toalla pequena
humedecida con agua de garrafon, se envuelve en el dedo y se pasa por
toda la cavidad oral (carrillos, encia, paladar, lengua y labios) con

movimientos hacia fuera para eliminar cualquier resto de alimento. (32)

Psicologia

Ante el diagndstico de FLP, los padres pasaran por varias fases antes la
aceptacion de la enfermedad, sin ningun orden especifico, estas fases se
pueden dividir en tres:

1. Negacion: se puede pensar que la situacidn no puede estar
sucediendo o puede ser un error medico.

2. Ira con los demas o con uno mismo, emociones negativas que
aparecen ante la nueva situacion.

3. Aceptacion: se produce una vez comprendida y asimilada la
situacién. Aparecen sentimientos de culpa acerca de qué se podria

haber evitado o estar mas nerviosos al pensar en todo lo que viene.

Siendo conscientes de que es normal pasar por estas fases, podemos

potenciar estrategias que minimicen las emociones negativas.
Debemos ayudar a los familiares a seguir las siguientes pautas:

- Buscar informacién: asesorarse a través de los especialistas acerca

de cuales son los pasos a seguir.
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- Utilizar las asociaciones: la busqueda de apoyo social ayuda a los
familiares a normalizar su vida al relacionarse con personas en una
situacién parecida.

- Cuidarse: descansar y alimentarse adecuadamente.

- Evitar que la FLP sea el centro de su vida: Se puede seguir
trabajando, haciendo actividades recreativas y teniendo momentos
positivos aunque se padezca esta malformacion.

- Centrarse en las capacidades del nino/a para aprender, demostrar
afecto y otras capacidades que ira desarrollando. Pensemos en lo

que puede hacer y no tanto en lo que no hace. (32)

Los problemas psicolégicos, de aprendizaje y comportamiento deben
controlarse periédicamente en los nifios con fisuras labio palatinas ya que
pueden tener un mayor riesgo de trastornos de aprendizaje, por la
probabilidad que tienen de perder la audicion o por los diferentes sindromes

asociados a esta malformacion.

Las circunstancias sociales y educacionales, el comportamiento con sus
companeros, los problemas en la relacion nifio-padres, miedos e
inseguridades generados por las intervenciones quirurgicas y las
caracteristicas intrinsecas nifio, incluido temperamento y problemas
cognitivos subyacentes, pueden combinarse para crear un cuadro clinico

complejo, que necesita ser asistido por un profesional.

Durante la adolescencia, es muy importante incluir asesoria e informacion
en temas relativos a la actividad sexual, abuso de sustancias, depresion y
otros problemas de salud, ya que la adolescencia es un periodo dificil
especialmente para aquéllos cuya imagen es diferente a la de sus

semejantes- (27)
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Estigma y autoestigma en pacientes con FLP

Usualmente estos pacientes deben lidiar, en la interaccién diaria con otras
personas ya que por su aspecto diferente se enfrentan directamente con
obstaculos sociales y efectos negativos a nivel cultural, laboral, y
economico, esto es lo que se ha denominado "estigmatizacion” o,

simplemente, "estigma".

Debido a los prejuicios y actos discriminatorios hacia las personas

estigmatizadas es frecuente que estos pacientes presenten un bajo nivel
de autoestima y una menor calidad de vida, llevando a estas personas a
la exclusion y el rechazo social, que afecta a su identidad (autoestigma).

El autoestigma, son los prejuicios que estan interiorizando, convirtiéndose
asi en atributos identitarios: la persona se cree estos prejuicios y esta
identidad. Asi, a todas las barreras que impone la sociedad podemos

afadir las que ellos mismo se imponen como resultado del autoestigma.

Para hacer frente al estigma y el autoestigma es necesario crear o
reforzar una buena autoestima, para los pacientes con fisura labial y/o
palatina. Y promover una formacién mas abierta y comprensiva con las
personas que padecen estas malformaciones, para que la inclusién sea
un hecho cotidiano y nadie pase tiempo siendo victima del estigma y/o el

autoestigma. (36)

Genética

Aunque la mayoria de los pacientes con FLP estan sanos, hay mas de 400
sindromes asociados. Los nifios con fisura palatina aislada tienen mas
posibilidades de tener un sindrome que los que tienen fisura labial o labio

palatina.

31



Entre los sindromes mas frecuentes asociados a FLP estan el sindrome de
Stickler (necesita valoracién oftalmolégica), sindrome velocardiofacial
(tiene con frecuencia problemas de aprendizaje y comportamiento),
sindrome de Van der Woude, Secuencia Pierre Robin y aunque no es de
etiolgia genética el sindrome alcohdlico fetal (provoca dafio cerebral y

problemas de crecimiento).

Si se detecta la fisura labio palatina en la ecografia prenatal se refiere a los
padres con el genetista para que inicie la evaluacién genética, que debe
incluir una historia medica familiar completa (historia prenatal, exposicién a
teratogenos e historia familiar de tres generaciones atras), diagndstico,
informacion sobre riesgo de recurrencia, y el pronodstico de la malformacion.
Desde los 16 meses de vida hasta los 11 afios de edad se debe tener
supervision periddica por un genetista para evaluar posible retraso
psicomotor u otros hallazgos atipicos que den sospecha de algun sindrome
genético. (27)

Ortopedia nasal y alveolar prequirurgica

La FLP uni o bilateral de grado variable presentan desequilibrios
musculares que crean un aplanamiento del ala nasal afectada con
desviacion de la columela y el septum nasal, los segmentos alveolares en
ocaciones estan muy separados y la premaxila puede estar muy
prominente en los casos bilaterales; gracias a la ortopedia y modelaje es
posible modificar estas anomalias durante el periodo de recién nacido. (37)

La ortopedia prequirurgica consiste en el uso de aparatos para alinear los
segmentos maxilares, disminuyendo la amplitud de la fisura, para facilitar

la cirugia primaria.

El ortopedista toma una impresion del maxilar superior y se hace una placa
de acrilico a medida que se coloca idealmente antes de los 15 dias de
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nacido, supervisandose semanalmente y modificandola con acrilico rapido,
hasta la cirugia del labio. Al mismo tiempo se usa un conformador nasal,
de acrilico en forma de gancho que se apoya en la ventana nasal deforme,
y mediante un elastico se fija en la region frontal (llustraciéon 21). Junto con

ello se usa tela adhesiva (hypafix) para aproximar los bordes de la
fisura labial. (27) (38)

llustracion 21: Conformador nasal y su uso en paciente. Fuente: Ma. Alison Ford 2010.

Cirugias primarias

Cirugia de labio o queiloplastia

La queiloplastia generalmente se realiza a partir de los tres meses de edad
o cuando los pacientes reunen las condiciones de peso y nutricionales
adecuadas, cuando no presentan patologias agudas y sus examenes
preoperatorios estan en parametros normales.
Como otro requisito preoperatorio se recomienda la regla de los tres 10 :

- 10 gramos de hemoglobina

- 10 libras de peso (4.5kg)

- 10 semanas de vida.

El objetivo es restaurar la funcionalidad y la estética del labio. Se hace una
reparacion minuciosa de la piel, el musculo y la mucosa. La correccion del
defecto nasal forma parte integral de la intervencion, realizandose

simultaneamente en los casos unilaterales.
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Los métodos mas utilizados para la fisura labial unilateral son la técnica de
Millard (llustracion 22) y las técnicas rectilineas cuya cicatriz se camuflajea

con la cresta filtral. (39)

llustracion 22: Cirugia de labio con técnica de Millard. Imagen modificada. Fuente: Nakajima 2003.

En la fisura bilateral requiere de un tratamiento mas complejo, los métodos
quirargicos son modificaciones de la técnica de Millard (llustracion 23).
(37)

c D

llustracion 23: Técnica Millard para FLP bilateral. Imagen modificada. Fuente: Nakajima 2003.

Los pacientes sin cuadros sindrémicos, patologias asociadas u otros
factores de riesgo son dados de alta el mismo dia. Las suturas cutaneas se
retiran entre el 5° y 7° dia postoperatorio y se indica el uso de factor

protector solar en la cicatriz hasta que madure; cuando aparece una cicatriz
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retractil o hipertréfica se prescribe masoterapia local, junto con ejercicios
de mimica, silbado, pompas y succidn, para el control del proceso cicatricial
desde la segunda o tercera semana del alta, esto permitira flexibilizar el
tejido conectivo, favorecer la regeneracion de las fibras elasticas, mejorar
la circulacion activa; y una vez que mejora la permeabilidad, se puede hacer
uso de silicona gel o lamina, y posteriormente se observa la evolucion del
paciente al mes 2, 6y 12.(37) (32)

Cirugia de paladar o palatoplastia

La intervencion del paladar tiene como objetivo conseguir una deglucion
correcta de alimentos, y obtener una respiracion y habla correcta.

La edad mas frecuente para la palatoplastia es entre los 6 y los 12 meses
de vida ya que es cuando el bebé comienza a blabucear, aunque la edad
ideal esta en controversia ya que los foniologos argumentan que los
resultados del habla serian mejores con una reparacion temprana y por el
contrario los ortodoncistas describen que el crecimiento facial sera mejor

con una intervencion tardia. (27) (37)

La reparacion del paladar se debe efectuar entre los 8 meses y antes de
los 2 afos ya que se recomienda un cierre tardio en beneficio del correcto

crecimiento craneofacial.

Durante la intervencion se reparan: el plano mucoso nasal, la capa
muscular, donde deben retroponerse los musculos del paladar que
determinan el cierre del esfinter velofaringeo y el plano oral mediante

colgajos mucoperiosticos sin tension. (37)

La técnica quirurgica mas utilizada es el cierre de paladar en un tiempo,

esto permite minimizar la existencia de IVF.
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En ocasiones, el cierre se realiza en dos tiempos cuando existe un gran
defecto, en estos casos la incidencia de fistulas y problemas de habla

posteriores es mayor.

Los pacientes con fisura palatina
submucosa generalmente presentan

“La triada de Calnan’:

1. Uvula bifida

2. Escotadura o muesca palpable en
el paladar duro posterior

3. Diastasis de la musculatura del

velo que se evidencia como una zona

llustracién 24: Uvula bifida en paladar hendido
submucoso.

Fuente: Sigler 2017, conocida como zona pelucida
(llustracién 24). (40)

clara, translicida en la linea media

Muchos de los casos de paladar submucoso son asintomaticos y solo
deben intervenirse los que presentan dificultad de habla (hipernasalidad e
insuficiencia velofaringea), los que presentan problemas alimentarios

(reflujo e incoordinacién deglutoria) y/o otitis serosas de repeticion.

Después de las cirugias para reparar la fisura palatina, el bebé necesita
suspender totalmente el uso de biberones ya que pueden rozar la sutura y
romper los puntos, se recomienda el uso de cucharillas durante el proceso

postoperatorio como la mejor opcion. (27) (32)

Logopedia

Actualmente alrededor del 80% de los pacientes logran una fonacion
normal. Los pacientes que tienen defectos al hablar requieren de terapia
foniatrica y estudios adicionales con nasofaringoscopia, radiologia
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funcional y se plantea a los cuatro afios la necesidad de realizar
faringoplastias con el objeto de corregir el escape nasal y normalizar la voz.
(37)

Desde el ambito logopédico las fisuras labio palatinas ocasionan un
trastorno al que se le denomina “disglosia” en donde al paciente con
alteraciones anatomicas y/o fisiolégicas se le dificulta el funcionamiento
linguistico. Estos pacientes generalmente no presentan déficit intelectual,

alteraciones neuroldgicas ni sensoriales a excepcion de la audicion. (32)

Las alteraciones mas comunes que se tratan con logopedia generalmente

son las siguientes:

- Rinolalia abierta (dificultad para emitir sonidos oclusivos: k, p, t)

- Resonancia nasal (voz nasalizada)

- Soplo nasal (el aire se escapa por la nariz al hablar)

- Disfonia (voz ronca)

- Ronquido nasal y faringeo

- Disfagia (dificultades para tragar)

- Problemas de deglucion (escape de liquidos, compensaciones en la
posicion lingual, compromiso masticatorio y consecuentes
alteraciones en la oclusion dental)

- Fonacidn intermitente (falta flujo de aire constante al hablar)

- Respiracion bucal

- Dificultades de articulacion sobre todo en fonemas labiales y
velopalatales.

Los nifios con FLP, deben tener evaluaciones semestrales los dos primeros
afnos de vida y luego en forma anual hasta los 6 afos, aun si no presenta
problemas en el desarrollo del habla, para evaluar en cada etapa los

siguientes puntos:
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Recién nacido - Control de la cicatriz y funcion labial.

a 6 meses
- Estimular reflejo de succion, respiracion y postura.

6 a 9 meses - Control de la evolucion prelinguistica del habla y del
lenguaje postoperatorio hasta los 3 afios de edad.

9 a18 meses - Evaluacion del habla 3 meses después de la cirugia
palatina (estimulacion precoz) y semestral hasta los 2
anos de edad.

2 a 6 afos - Evaluar y promover funciones orales correctas y evitar
malos habitos orales (biberén o chupete, chuparse el

dedo, etc.).

- Promover la respiracion en posicidbn correcta y
nasoabdominal, y una deglucion con apoyo favorable,
en las rugas palatinas.

6 a 12 anos - Evaluacioén anual hasta la involucion de las adenoides.
- Evaluacion y control de IVF.

- Tratamiento de las alteraciones articulatorias y de la

vOzZ, Si se precisa.

- Coordinacion con la logopedia escolar o externa.
12 a 20 anos - Controles logopédicos cada 2 - 3 afos o segun lo

requiera.

- Terapia logopédica e intervencién por IVF, si requiere
Tabla 9: Acciones de logopedia en el tratamiento de fisura labio palatina segun la edad.

Fuente: G. Gonzalez 2011.
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Odontologia

Esta especialidad atiende a los pacientes con FLP como a cualquier otro
paciente que no presente malformaciones maxilofaciales ya que educa y
contribuye a mantener en buenas condiciones la dentadura, creando
habitos de higiene y alimentacion adecuados. (32)
Algunas de las acciones que se deben de realizar son:
- Promover la buena higiene oral, esencial para el éxito del tratamiento
de la fisura y evitar infecciones postoperatorias.
- Asesorar a los padres de la caries de biberdon al erupcionar los
dientes.
- Tratamientos para caries, control de enfermedades periodontales, y

mantenedores de espacio en caso de exodoncia. (27)

Ortodoncia

El tratamiento de ortodoncia se planifica practicamente igual que si el nifio

tuviera el labio y el paladar bien formado.

Generalmente las caracteristicas que trata la ortodoncia en nifios con FLP
son:

- Paladar estrecho y presenta mordida cruzada.

- Falta de un incisivo lateral superior del lado de la fisura.

- Presencia de dientes microdonticos del lado de la fisura y puede

interferir la erupcion correcta de los dientes vecinos.

Se realiza un tratamiento en dos fases:

Primera fase: Inicia a los 6 afios, permite tratar los huesos y dura

aproximadamente 18 meses.

Seqgunda fase: Inicia a los 12 afos, se busca la alineacidon dental correcta

y dura aproximadamente 24 meses. (32)
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El tratamiento ortoddncico empieza desde los primeros dias de vida del

paciente y hasta su inicio en la vida adulta, los tratamientos que

generalmente se realizan a las diferentes edades son:

Recién nacido a

6 meses

6 meses a 6 anos

Denticion mixta

6 anos a 12 anos

Denticion
definitiva 12 a 15

anos

12 a 20 anos

Confeccién de placa palatina.

Modelaje naso alveolar.

Control.

Expansion palatina.

Expansion palatina y/o mascara facial.

Preparacion para alveoloplastia.

Brackets.

Control del crecimiento hiperplasico mandibular

mediante mentoneras ortopédicas.

Retencién post-ortoddncica.

Regulacion de arcada.
Multibrackets.

Retencién palatina post-ortodoncica fija o
removible.

Planificacion ortodoncico-quirurgica de las secuelas
oclusales, cirugia ortognatica e implantes dentales.

Control post quirurgico de la cirugia ortognatica.

Tabla 10: Acciones del ortodoncista en el tratamiento de fisura labio palatina segun la edad.

Fuente: G. Gonzalez 2011.
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Cirugias Secundarias

Las correcciones secundarias se deben considerar parte integral del
tratamiento. No se puede establecer cuantas intervenciones seran
necesarias en un paciente (el promedio hasta los 15 afios es entre 3,3
operaciones hasta 8,04 en casos bilaterales).

Las cirugias secundarias se realizan dependiendo de algunos factores:

- El tipo de lesidn inicial

- El tratamiento primario realizado

- El grado de deformacion

- La calidad de la cicatriz

- Las expectativas del paciente o de sus padres

- Laevaluacion, experiencia y juicio de cirujano

En cirugias secundarias se debe programar primero el hueso y como etapa
final las cicatrices labiales, el arco de cupido, el ala caida de la nariz y la

punta nasal. (37)

Alveoloplastia

En las FLP que presentan fisura alveolar primaria o residual es necesaria
una alveoloplastia y el cierre del defecto 6seo con un injerto 6seo obtenido
de cresta iliaca. Esta intervencion se realiza hacia los 7-9 afos de edad,
antes de la erupcién del canino permanente, para no afectar el crecimiento

del tercio medio facial.

Si se ha utilizado en el periodo neonatal el dispositivo de remodelado
nasoalveolar, es posible que la alveoloplastia no sea necesaria o, al menos,

el injerto 6seo sera de menor tamano.
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Técnica quirurgica: se realiza un colgajo en la encia adherida ya que

mejoran la salud periodontal de los dientes al erupcionar en la fisura

reparada.

El tipo de injerto mas utilizado es el autdélogo, las regiones donantes mas
empleadas son: cresta iliaca, costilla, tibia, parietal y la sinfisis mandibular.
La cresta iliaca es la region donante ideal, con una tasa de éxito por encima
del 95%.

Para evaluar el éxito del implante se usa el indice de Bergland, que clasifica
el remanente 6seo dependiendo del porcentaje de hueso:

75% al 100% = 1
0% o pérdida del injerto = 4

En la alveoloplastia se busca alcanzar un indice 1; y en caso de que no se
llegue a este parametro, hay necesidad de reinjertar.

En pacientes adultos o adolescentes que no han seguido el protocolo
estandar y ya tienen denticion permanente, se realiza una alveoloplastia

tardia y se pueden tomar diferentes decisiones segun el caso del paciente:
1.- Cuando no hay presencia de fistula oro nasal y el tratamiento
ortodoncico permite conseguir una oclusién aceptable, se puede omitir

este procedimiento quirurgico.

2.- Si serequiere una cirugia ortognatica se puede realizar la alveoloplastia

simultaneamente.
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Factores que influyen de forma negativa en la alveoloplastia:

- Paciente de mayor edad.

- Enfermedad periodontal.

- Infeccion secundaria por deficiencia en el cierre de la fistula.

- Dehiscencia de la herida quirurgica, con exposicion osea.

- Colgajos mucobucales o bucolabiales (no de encia adherida) durante la

cirugia.

- Ausencia de fijacidon de los segmentos maxilares en los casos bilaterales.
(27)

Rinoseptoplastia

La rinoplastia o septorrinoplastia se basa en la correccion de los defectos
estéticos de la punta nasal, los cartilagos alares y la obstruccion nasal
secundaria a desviaciones septales. Las rinoseptoplastias definitivas se
posponen hasta el final del crecimiento nasal.

En pacientes con FLP que presentan secuelas nasales del cartilago alar
y/o casos de obstruccion respiratoria, la reparacion se practica alrededor
de los 4 afios, con reposicion del cartilago alar. A pesar de ello las secuelas
nasales tardias de las fisuras labio palatinas son muy frecuentes.

En los casos bilaterales la falta de altura de la columnela, la desviacion del
tabique nasal y el desplazamiento de los cartilagos alares suele ser
bastante mas severa y por ello también afecta la buena estética facial.

Técnica quirurgica: generalmente se utiliza un abordaje abierto para

corregir las secuelas nasales, y con frecuencia se aplican injertos para dar
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soporte a la punta y ala nasal; a los costados de la columela. Estos injertos
se extraen del septo nasal, concha auricular, y si se requieren injertos mas

poderosos se obtienen de la costilla. (27)

Faringoplastia y/o amigdalectomia

Las porciones posteroinferiores de las adenoides intervienen en la
competencia velofaringea porque disminuyen el espacio que debera ocluir

el velo para una correcta funcion.

Se debe valorar el habla y la funcion velofaringea para decidir entre el
tratamiento protésico con el uso de obturadores, o el tratamiento quirurgico
como la amigdalectomia, adenoidectomia, asi como otros tratamientos

orofaringeos (reducciones linguales, distraccion mandibular, etc). (27)

Cirugia correctiva de secuelas labiales y nasales

Los defectos severos del bermellon labial 6 la presencia de un vestibulo
labial superior insuficiente que da lugar a una anquilosis del labio superior
se corrigen con vestibuloplastias basadas en técnicas de injertos cutaneos
o dérmicos, colgajos dermograsos, o incluso un colgajo de Abbé

(transferencia de tejido desde el labio inferior).

En los casos en los que se precise realizar una osteotomia tipo Le Fort | de
avance maxilar, la posicién y proyeccion de la columela y de la punta
cartilaginosa nasal cambiaran de forma dramatica, por lo que deberemos
reservar la rinoplastia definitiva hasta valorar apropiadamente este efecto.
(41)
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Cirugia Ortognatica

Los pacientes con FLP pueden tener comprometido el crecimiento facial
por diversas causas, la malformacién por si misma, las cicatrices de los
tratamientos quirurgicos, y por habitos orofaciales erroneos; dando lugar a

una oclusion maxilomandibular clase Ill.

Si la retrusion del tercio medio facial es leve se puede corregir con
ortodoncia; si es mas severo requiere correccion mediante cirugia
ortognatica. Esto sucede en aproximadamente el 40% de los pacientes con
fisuras labio palatinas completas.

Antes de realizar cualquier cirugia ortognatica se realiza una preparacion
ortodoncica y una planificacion previa de los movimientos éseos y de las
osteotomias (planeacion en programas 3D o con modelos de yeso) y una
documentacion adecuada: fotos, cefalometrias y modelos dentales.

Técnica quirurgica: la mas utilizada consiste en realizar una osteotomia con

avance maxilar; en otras ocasiones hay que realizar un Le Fort segmentado
para conseguir una oclusién adecuada, y posteriormente se feruliza y fija

con miniplacas.

En los afios 90 Posnick propuso avanzar el segmento fisurado hasta ocluir
el espacio edéntulo de la fisura, y asi ya no se necesitaria el tratamiento
prostodoncico del defecto alveolar.

En los ultimos afios se desarroll6 una técnica realizando la osteotomia y
distraccion 6sea, mediante el uso de distractores extra o intraorales. Este
tratamiento quirdrgico debe ser controlado durante la fase de consolidacion
de las osteotomias con la colaboracion del ortodoncista, con un
seguimiento minimo de un afo y evitar las recidivas. Actualmente es el

procedimiento de eleccion en avances mayores de 7 mm. (27)
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Implantes dentales osteointegrados

Generalmente los pacientes con FLP tienen ausencia de las piezas
dentales vecinas a la fisura por lo que posterior a la alveoloplastia y al
tratamiento ortodoncico (idealmente luego de los 16 afios de edad) se

realizan implantes dentales osteointegrados.

Otorrinolaringologia

Oido Medio
Estos pacientes con frecuencia presentan disfuncion de la trompa de
Eustaquio, lo que conlleva a alteraciones en la ventilacion del oido medio y

al desarrollo frecuente de infecciones u otitis media.

En ocasiones es necesario realizar timpanoplastias, reconstrucciones del
oido medio o colocar drenajes timpanicos, de preferencia al mismo tiempo
de la cirugia primaria de labio, con ello se mejora la funcion timpanica y se

previene la hipoacusia y la aparicidén de la otitis media serosa. (42)

Audicion
La pérdida de audicion secundaria asociada FLP, generalmente es
producida por la otitis serosa y se conoce como hipoacusia de conduccion,
puede ser ocasional y si es persistente puede influir negativamente en el
habla y el lenguaje dando lugar a consecuencias negativas en desarrollo
cognitivo y la adaptacion psicoldgica del paciente.

Se debe realizar una valoracion de la audicion con audiometria alos 6 - 7

meses de edad, y control cada 6 meses hasta que ésta sea normal dos

anos consecutivos.
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Via aérea
En ocasiones los recien nacidos con FLP pueden presentar compromiso de
la via aérea, como los que presentan secuencia Pierre Robin o después de
la realizacién de una faringoplastia por insuficiencia velofaringea pueden
aparecer problemas obstructivos de la via aérea, se deben realizar estudios
adicionales como: endoscopia, flujometria, TAC, RM y polisomnografia,
para diferenciar una alteracion anatomica de otro tipo de patologia, como

las alergias, antes de llegar a un tratamiento médico y/o quirurgico. (27)

Conclusiones

La fisura labial y/o palatina es una malformacion en donde las estructuras
de labio y paladar no se terminan de formar correctamente durante el
periodo embrionario, se manifiesta por factores teratogénicos y genéticos;
y le ocasiona varias complicaciones al recién nacido y a los familiares,
desde actividades basicas como el comer, hasta su desarrollo con la

sociedad.

El tratamiento, rehabilitacion y bienestar de los pacientes con fisura labio
palatina depende no solo de un especialista, ni de los familiares; el éxito del
tratamiento se basa en el trabajo en conjunto y sincronizado de diferentes
profesionales de la salud, de la participacion activa de los familiares y de la

cooperacion del mismo paciente.

Los cirujanos dentistas podemos actuar como coordinadores del equipo
multidisciplinario durante el tratamiento de las FLP ya que podemos orientar
a los padres y familiares sobre esta patologia y guiarlos en el proceso, sin
olvidar la salud bucal de estos pacientes.

No olvidemos que como profesionales de la salud, debemos de tener en

cuenta que necesitamos la ayuda de otros profesionales y especialistas por

eso tenemos que canalizar adecuadamente a nuestros pacientes.
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Es necesario que tengamos informacion de cada uno de los pasos del
tratamiento de las fisuras labio palatinas para poder canalizar a estos
pacientes en tiempo y forma con el area adecuada y dar a estos pacientes
la atencién interdisciplinaria que necesitan, con el objetivo de que el
proceso de rehabilitacion sea complementado y cumplido con éxito.

Los pacientes con FLP requieren evaluaciones periddicas, hechas por los
diferentes especialistas, que tienen que estar en constante comunicaciéon y
juntos evaluar los parametros necesarios del aspecto estético y funcional
de labio, paladar, nariz, la calidad del habla, el crecimiento y desarrollo de
los maxilares, el tipo de oclusion y finalmente el estado psicolégico y la
adaptacion psicosocial.

La obtencién de resultados favorables en el tratamiento de FLP, dependera
de la edad del nifio al inicio del tratamiento, las cirugias y su cicatrizacion,
la ortodoncia, la habilidad para el habla, la inteligencia y el medio social al

que pertenece.
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