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OBJETIVOS

Obijetivo general.

Identificar las caracteristicas anatomofisiolégicas en los pacientes con el

sindrome de Pierre Robin.

Obijetivo especifico.

Que el Cirujano Dentista de practica general y el Ortodoncista conozcan las
manifestaciones orales, diagnostico y el tratamiento en pacientes con

sindrome de Pierre Robin.
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INTRODUCCION

La presente investigacion, comienza abordando una revision en la doctrina
odontolégica sobre los antecedentes historicos, lo cual se considerd
importante porque permitira conocer cémo se fueron realizando a través de los
anos descripciones de las malformaciones craneales que se fueron
observando en los pacientes, determinando en cada caso signos y sintomas

relacionados con el “sindrome de Pierre Robin”.

Para lo anterior se hace necesario conocer el desarrollo y crecimiento del ser
humano, porque en una etapa de éste es donde el obstetra puede tener el
primer encuentro con el sindrome de Pierre Robin, particularmente en la parte
del desarrollo de cabeza y cuello, y en donde podria participar el Cirujano
Dentista de practica general como elemento clave para detectar las
alteraciones durante el periodo embrionario de la triada identificatoria de la
presencia de este sindrome y las repercusiones que se presentaran en la
cavidad bucal. Asimismo, resulta importante abordar anomalias craneofaciales
para lograr realizar diagnosticos diferenciales y poder identificar con mayor
precision las caracteristicas clinicas que identifiquen al sindrome de Pierre
Robin.

Conocer al sindrome de Pierre Robin, implica conocer su prevalencia, su
etiologia, su patogénesis, sus manifestaciones clinicas y las diversas
alteraciones que se presentan en el sistema estomatognatico, para
posteriormente mediante auxiliares de diagnéstico como la radiografia
panoramica, la radiografia lateral de craneo, la tomografia computarizada o la
resonancia magneética, y poder realizar un diagndéstico certero para brindar un
tratamiento oportuno en los pacientes con sindrome de Pierre Robin y puedan
corregir a tiempo las alteraciones que advierta y obtener una mejor calidad de

vida, evitando su agravamiento a corto, mediano y largo plazo.

10
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CAPITULO 1.
ANTECEDENTES.

Para comenzar a abordar la presente investigacion, resulta necesario
primeramente realizar una revision en la doctrina odontolégica para destacar
los antecedentes mas relevantes que tienen relacion en el sindrome de Pierre

Robin, abordando desde la Grecia antigua hasta el afio 2016.

Hipocrates de Cos médico griego, Grecia, (460 aC.-370 a. C.): Realizo la
primera descripcion de malformaciones craneales, asociandose a la sutura
involucrada. Ademas, en sus libros junto con Galeno y Celso hablaron de las
anomalias en la forma craneal. Por otro lado, es importante mencionar que en
Grecia fue donde se dio un mayor impulso a la medicina y a otros escritos de

Hipdcrates, Aristételes y Solén (Fig. 1,2y 3).1

Fig. 1 Hipocrates de Cos. (460 aC. - 370 aC). Fig. 2 Aristoteles. (384 aC. - 322 aC). Fig. 3 Soldn. (638 a.C.-558 a.C).

Oribasio de Pérgamo (320 dC. -400 dC) médico griego: Reporto
malformaciones craneofaciales asociadas a deformidades palatinas.?

Samuel Thomas von Sommerring en 1800: Describio el crecimiento y la
fusion de las suturas craneales.? Ademas, estudié sobre el cerebro y el sistema
nervioso, los organos de los sentidos, los embriones y sus malformaciones, la

estructura del pulmén y muchas otras caracteristicas del cuerpo humano, por

11
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lo que se considera uno de los anatomistas alemanes mas importantes
(Fig.4).3

Fig. 4 Samuel Thomas von Sémmerring (1755-1830).

Johann Baptist Ullersperguer médico aleman en 1822: Describié en
algunas publicaciones el sindrome de Pierre Robin en su descripcion
anatémica patolégica de los abortos espontaneos. Describid 2 recién nacidos
con signos clinicos del sindrome de Pierre Robin que posteriormente
fallecieron, sin embargo, en la revista Annals of Maxillofacial Surgery se cita
que los dos bebés fallecidos descritos previamente por el autor no pueden
entrar en la categoria del sindrome (Siebold - Robin o Fairbairn- Robin) debido
a que cada caso tenia deformidades adicionales, como hendiduras faciales

oblicuas.?

Hugo Saint Hilaire nativo de Montreal, Quebec en 1822: Realiz6 una
descripcion detallada de la micrognatia. Ademas, describi6 el paladar hendido
y la obstruccién de vias respiratorias. Sin embargo, se desconoce que esa

descripciéon haya sido publicada.®

Moschner en 1826 en la Revista Annals of Maxillofacial Surgery: Describid
dos pacientes, el primero con micrognatia y escoliosis, el segundo con

micrognatia, lengua pequefia y una hendidura aislada en el paladar duro.*

12
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Adolph Wilhelm Otto en 1830 en su obra “Lehrbuch der pathologischen
Anatomie des Menschen und der Thiere”: Describi6é que el cierre prematuro

de las suturas impedia el crecimiento apropiado del craneo, compensado este
de las suturas no afectadas (Fig. 5).2

Fig. 5 Adolph Wilhelm Otto. (1786-1845).

Von Siebold E. anatomista Aleman en 1835: Asocié la presencia de
glosoptosis con micrognatia provocando compromiso de las vias aéreas,
descripcion consistente con las publicaciones iniciales de Pierre Robin.
Establece una subdivision del sindrome y la denomina triada de Siebold- Robin

en la cual se puede observar ausencia de paladar hendido (Fig. 6).4

Fig. 6 (a) Perfil de un paciente con secuencia de Siebold-Robin, (b) Ausencia de paladar hendido.

Pedro Joaquin lefoulon en 1840 en su obra “Orthopedie Dentaire y
Ortodontosie”: Describio el tratamiento de las irregularidades dentarias y el

tratamiento de las deformidades congénitas y accidentales de la boca.*

13
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Fasebeck F. anatomista francés en 1842: Publicd una segunda descripcion
de un caso, en el cual observé ausencia congénita total de la lengua (aglosia)
y una lengua mas pequefia de lo habitual (microglosia), combinada con

micrognatia.*

Fairbairn en 1846 en la Revista Annals of Maxillofacial Surgery se citaque
el autor: Publicé la triada original de signos (un paladar hendido ancho en
forma de “U” con compromiso y obstruccion de las vias respiratorias
(glosoptosis) y (micrognatia) afirmando que la presencia de una hendidura
ancha y en forma de “U” justifica el diagndstico de la denominada triada de
Fairbairn-Robin (Fig. 7).*

o g APRTE

- .,;‘u <

>

Fig. 7 (a) Perfil de un paciente de la triada Fairbairn-Robin. (b) Hendidura palatina ancha en forma de U.

Walter Harris Coffin en 1850: Utiliza vulcanita para dar estabilidad a las

placas de ortodoncia.

Norman W. Kingsley en 1859: Hablé por primera vez de la fisura palatina en
términos ortoddnticos e implementd un obturador a base de oro y un velo de

plastico para el tratamiento de la fisura palatina.

Walter Harris Coffin en 1871: Describié una placa de expansion elaborada a
base de vulcanita dividida en la parte media por un alambre con forma de “w”
el cual al activarlo generaba la expansion de la maxila. El uso de la vulcanita
fue hasta la segunda guerra mundial puesto que ese momento fue

reemplazada por el acrilico.

14



m AJ“

FACULTAD

Ui
ovonmmocia
UNAM
1904

Norman W. Kingsley en 1874-1880: Publico “Una investigacién sobre la
causa de las irregularidades en el desarrollo de los dientes” (1874), “Cirugia o
mecanismo en el tratamiento del paladar hendido congénito” (1876) y “La
civilizacion en su relacion con la creciente degeneracion de los dientes

TG

humanos.” (1881). La obra que le dio la reputacion se titulé “Tratado sobre las
deformidades orales como rama de la cirugia mecanica” (1880). Ademas, fue
uno de los contribuyentes mas ingeniosos al desarrollo temprano de la
ortodoncia. Ademas, disefid los primeros obturadores palatinos de goma
blanda que permitieron a los pacientes con labio y paladar hendido, realizar

sus funciones normales (Fig. 8 y 9).°

A TREATISE
ON ORAL
DEFORMITIES

VA S Branch Of Mechanical Surgery)

by

Q2orman ). Ringslep

Fig. 8 “Tratado sobre las deformidades orales como rama Fig. 9 Norman W. Kingsley. (1829- 1913).
de la cirugia mecanica.

Odilon Marc Lannelongue y Victor Ménard, (Fig. 10) en 1891 en Paris en
su libro “Afections Congénitales” (Fig. 11): Citaron una serie de casos con
afecciones congénitas relacionadas con el sindrome de Pierre Robin en dos
casos de recién nacidos con micrognatia, paladar hendido y glosoptosis, a las
cuales se les dio importancia hasta el afio 1923 con la clasica descripcion de

Pierre Robin.

15
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Ademas, los autores previamente citados se sintieron atraidos por primera vez
a la condicidn en su estudio de las facies adenoideas en nifios y sefialaron que
la obstruccion respiratoria estaba presente con frecuencia con bebés con una

mandibula en retroceso y que esto era atribuido a la glosoptosis.’

AFFECTIONS CONGENITALES

TETE ET COU

Fig. 10 Dr. Odilon Marc Lannelongue (1840-1911). Fig. 11 Pagina del libro: Affections Congénitales
Source: National publicada por el Dr. Lannelongue y Dr. Menard in
Library of Medicine. 1891.

Shukowsky en 1902: Desarrollé una técnica quirtrgica que consistié en crear
una adhesion de la lengua al labio inferior, dando el primer paso al tratamiento
quirargico para eliminar la obstruccion de la via aérea causada por la

glosoptosis.

Pierre Robin en 1902, citado por el archivo de bronconeumologia:
Preconizaba la utilizacion de un dispositivo al que denomind: “monobloc”, se
denomind asi debido a que unié dos aparatos removibles de acrilico (uno
superior y uno inferior) mas la colocacion de un tornillo de expansion en la
maxila para expandir la arcada dental, ese dispositivo favorecio el

desplazamiento funcional de la mandibula logrando una posicion mas anterior.

Codivilla en 1905: Destacé la importancia del empleo de la distraccién
osteogénica mandibular para el tratamiento de diversas malformaciones
craneofaciales. Ademas, realiz6 la primera distraccion 6sea como tratamiento

para un fémur corto.?

16
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Shukowsky en 1911, citado por la revista Otolaryngol Clin North Am:
Describid uno de tres casos con glosoptosis y compromiso de las vias
respiratorias como “estridor (sonido agudo o silbido que suele escucharse al
inhalar) inspiratorio congénito infantil”.? Asimismo sefial6 que el crecimiento
mandibular deficiente podria atribuirse a una presion mecanica intrauterina, en
la que el mentdbn se encuentra comprimido de tal modo que limita su
crecimiento y asoci6 las manifestaciones clinicas observadas en el sindrome

de Pierre Robin con otros sindromes.8

Pierre Robin, estomatdlogo francés en 1923: Introdujo y describié una
entidad novedosa a la cual acufié el término glosoptosis (desplazamiento
posterior de la lengua hacia la faringe sin posibilidad de controlarla, que puede
causar la obstruccién de las vias respiratorias) en presencia de micrognatia y
describié su tratamiento.? Asimismo destaco las terribles consecuencias que

implicaba la glosoptosis con respecto a las vias aéreas.®

Por otro lado, describié la “liberacién de la faringe oral” con un aparato
protésico (monobloc) que proyectaba la mandibula y la lengua hacia adelante,
para evitar la obstruccion de la faringe.*°

Mas adelante afirmé que el paladar hendido podia estar involucrado en esta

entidad ademas de la micrognatia y la glosoptosis (Fig. 12).*

Fig. 12 Pierre Robin (1867-1950) estomatologo francés.
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Abbott en 1927: Fue uno de los autores que inici6 con el método de la
distraccion osteogénica en el alargamiento de una tibia. Sin embargo, en este
y otros casos similares se reportaron con una alta incidencia de
complicaciones como infeccibon de la herida quirdrgica, necrosis e

impredecibilidad de la mineralizacién ésea.?

Pierre Robin en 1934: Aconsejaba la utilizacion de su monobloc, con ese
dispositivo se buscaba promover un desplazamiento de la mandibula para
aumentar el tamafio de la via aérea evitando la glosoptosis en nifios que

presentaban micrognatia severa.

Maurice Goldenhar en 1952: Describié una enfermedad caracterizada por
microsomia craneofacial, quistes dermoides oculares y anomalias espinales
de caracter unilateral que afectaba estructuras de cabeza y cuello del primer y
segundo arco faringeo, esta entidad fue designada como sindrome de

Goldenhar.2

Llazarov un ortopedista en 1954 citado en la Revista Odontoldgica
Mexicana: Realiz6 un trabajo de distraccibn osteogénica en extremidades
inferiores. Ademas, aplico la distraccibn mandibular como una alternativa en
las técnicas quirdrgicas para el tratamiento de las deformidades

craneofaciales.!

David Poswillo un cirujano oral y maxilofacial en 1960 en el Reino Unido:
Postul6 que la combinacion de una mandibula extremadamente pequefia y
oligohidramnios durante el embarazo tardio, combinados producian una

condicion diferente (paladar hendido) (Fig. 15).%?
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Fig. 13 David Poswillo, profesor de cirugia oral (1923-2003).

Smith y Stowe en 1961 en Filadelfia: Informaron el caso de unos hermanos
afectados con sindrome de Pierre Robin, pero no realizaron una descripcion

detallada.13

McKusick Va et al. en 1962 en Filadelfia: Retrat6 a los pacientes de los que
hablaron Smith y Stowe en el afio de 1961 y planteé la posibilidad de que estos
hermanos pudieran tener el sindrome de Stickler o el sindrome de Wagner.
Ademas, argumentaron que el sindrome de Stickler debe considerarse primero
en casos de sindrome de Pierre Robin, especialmente en incidencias

familiares.13

Grimm et al. en 1964 en la Revista Annals of Maxillofacial Surgery:
Afirmaron que el sindrome de Pierre Robin habia sido descrito mucho antes
de las publicaciones de Robin y determinan que los pacientes que habian sido
analizados por otros autores como: Ullersperger (1822), Moschner (1826), Von
Siebold (1835) y Von Amoén (1842), no pueden entrar en la clasificacion de
Siebold-Robin o Fairbairn- Robin ya que cada caso tenia deformidades

adicionales, como hendiduras faciales oblicuas.*

Smith y cols. en 1966 en la Revista Anales Espafoles de Pediatria:
Identificé por primera vez el sindrome Cerebro Costo Mandibular el cual se
caracteriza por micrognatia, glosoptosis, anomalias del paladar, deformidad
toracica y defectos costovertebrales multiples, asi como frecuente retraso de

crecimiento y desarrollo mental.*4
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Kringelbach en 1968 en la Revista Anales Espafioles de Pediatria:
Comenzd a describir un sindrome, el cual es caracterizado por defectos

costovertebrales multiples, micrognatia, glosoptosis y anomalias del paladar.*®

Mc Nicholl en 1970 en la Revista Anales Espafioles de Pediatria:
Denomind a la entidad identificada por Smith y cols. en 1966 y Kringelbach en
1968 como sindrome Cerebro Costo Mandibular en el cual identifican los
signos clinicos de micrognatia, glosoptosis y alteraciones en el paladar

asociada a deformidades toracicas y alteraciones costovertebrales.®

Shaet al. en 1970 en el departamento de odontologia, Servicios médicos
reales Jordanos: Describieron en un par de gemelos de 4 hermanos

presencia del sindrome de Pierre Robin.*3

Snyder en 1972: Utiliz6é un distractor externo para corregir la mandibula de un
“can” al cual previamente le habia desplazado un segmento de mandibula de

15 mm. produciéndole mordida cruzada.!

Pierre Robin estomatdlogo francés 1974: Denomina a la triada de signos
presentes en dicha entidad los cuales son glosoptosis, paladar hendido y

micrognatia como sindrome de Pierre Robin.6

Michieli y Miotti en 1976: Repiten el experimento realizado por el autor
Snyder en 1972 y deciden utilizar un aparato interno para llevar a cabo la

correccion de la mandibula de otro “can”.11

Pasyayan y Lewis en 1984 en la Revista Annals of Maxillofacial Surgery:
Propusieron clasificar al sindrome como una entidad de forma aislada
(sindrome de Pierre Robin no sindrémico), o con asociacion a otros sindromes
(sindrome de Pierre Robin sindrémico). Distinguieron entre casos no

sindrbmicos a los que se encuentran originados por varias etiologias y
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sindrbmicos a los que pueden ser heredados de manera similar a los

sindromes concomitantes.8

Ademas, sugirieron el uso de dos terminologias, secuencia, que hace
referencia a la serie de eventos durante la patogénesis en casos no
sindrémicos y sindrOmicos, para casos en los cuales se encuentre otro

sindrome asociado.8

Kutsevliak y Sukachev en 1984: Mediante la utilizacion de los distractores
mandibulares, colocaron nuevamente un distractor en la mandibula de otro

“can” y lograron desplazarla 12 mm.!

Mc Carthy en 1989 en Estados Unidos: Fue el primero en aplicar la
distraccion mandibular osteogénica para elongar la mandibula, avanzar la
base de la lengua con agrandamiento del espacio retrofaringeo y con ello

disminuir la obstruccién de la via aérea.l’

Breugem y Courtemanche, en un articulo de 2009: llustran la confusién con
respecto a la clasificacién de la secuencia de Pierre Robin. Encuestaron (a
través de cuestionarios) la diferencia entre “retrognatia” y “micrognatia” y si el
tipo de hendidura (es decir, en forma de “U” a forma de “V”) no tuvo ninguna

influencia en el proceso de toma de decisiones.®

Butow et al. en el afio 2016 en la Revista Annals of Maxillofacial Surgery:
Revisaron la literatura y recomendaron que el sindrome de Pierre Robin tuviera
dos divisiones, la primera, en la triada de Fairbairn - Robin y la segunda, en la
secuencia de Siebold - Robin.*
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CAPITULO 2.
CRECIMIENTO Y DESARROLLO DEL SER HUMANO.

El desarrollo del ser humano es un fendmeno que tiene inicio desde la
concepcion, llamado también periodo preembrionario (en el cual se lleva a
cabo la union del 6vulo con el espermatozoide). Posteriormente tenemos el
periodo embrionario que es precisamente dentro del cual podemos tener el
primer encuentro con el sindrome de Pierre Robin, siendo el momento en el
gue el obstetra podria observar y diagnosticar, o bien sera dentro del periodo
del desarrollo de la denticién y crecimiento donde el odontélogo podra ser
elemento clave para detectar las alteraciones de la triada identificatoria de la
presencia de este sindrome, por ello resulta fundamental que a manera de
esbozo conozcamos el proceso embrionario y del desarrollo de las estructuras

de la cavidad oral, lo que se referira en el presente capitulo.

2.1 Crecimiento: Se define como “movimiento de la materia viva que se
desplaza en el tiempo y espacio”. El crecimiento es solo la manifestacion de la

capacidad de sintesis de un organismo y de cada una de sus células.®

2.2 Desarrollo humano: Se define como los determinados cambios,
cuantitativos o cualitativos, constantes o inconstantes que suceden a lo largo

de la vida desde la concepcién hasta la muerte.?°
2.3 Etapas de desarrollo del ser humano.

Para que hablemos de desarrollo humano, primero debemos conocer sobre el
proceso de formacion de un nuevo ser, y para ello veremos que ocurren una
serie de etapas y eventos especificos de manera secuencial y ordenada en un
tiempo determinado. Ademds, veremos qué importancia representa la
aparicion de alteraciones durante algunas etapas del desarrollo humano que

pueden provocar una serie de cambios en las estructuras anatomicas del
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organismo en desarrollo, como las que se presentan en el primer y segundo

arco faringeo.

Las etapas del desarrollo se dividen en el periodo de huevo o periodo
preembrionario que va desde la fecundacion hasta la tercera semana de
desarrollo. En el periodo embrionario que va de la tercera a la octava semana
de vida intrauterina y el periodo fetal, que comprende desde la novena semana

hasta el parto.
2.3.1 Periodo de huevo o preembrionario.

El mecanismo para dar inicio a este periodo, se le conoce como fecundacion,
que es la union del 6vulo con el espermatozoide, de forma inmediata se
presenta una simbiosis entre el nicleo del espermatozoide y el nucleo del

ovulo lo que da como resultado la formacion del cigoto o huevo.

En el interior del 6vulo se extiende el material genético y se forma un
pronucleo masculino con 23 cromosomas, de la misma manera se forma un

pronucleo femenino con 23 cromosomas, dando un total de 46.

Continuando con dicho proceso, en la etapa de segmentacion va a haber una
serie de divisiones celulares sucesivas (2, 4, 9, 16, a 32) por mitosis, durante
las divisiones se produce la formacion de un macizo de células, que se conoce

como morula (por su forma que adquiere similar a una mora) (Fig. 14).2+-2?

16 células (morula)
(3 dias)

Fig. 14 Etapa de segmentacion.
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En la etapa de segmentacién, hay la presencia de dos estructuras, el
trofoblasto, que mas adelante contribuira en la formacion de la placenta y el

embrioblasto, que posteriormente dara la formacion del embrion.

En esta semana en el trofoblasto se van a formar dos capas (citotrofoblasto y
sincitiotrofoblasto) y del embrioblasto se dara origen al hipoblasto (que formara
al endodermo) y al epiblasto (que formara la capa del ectodermo), dando como
resultado la formaciéon de la capa bilaminar, con lo que comienza el periodo

embrionario.
2.3.2 Periodo embrionario.

En este periodo se llevara a cabo la gastrulacion, proceso por el cual el disco
germinativo bilaminar, pasa de ser un disco de dos capas a uno de tres capas

denominado disco germinativo trilaminar (Fig.15).

Ectodermo~_ i .

Epiblasto Mesodermo N
/;Hlpoblasto\ D - Endodermo/g

Blastocisto Blastocisto con
implantado disco bilaminar Gastrulacion

Fig. 15 Proceso de transformacién de disco bilaminar a disco trilaminar.

El disco germinativo trilaminar, va estar conformado por el ectodermo,
mesodermo y endodermo. El ectodermo es la capa germinativa que se va a
encargar de dar origen a los 6rganos y estructuras que se van a mantener en
contacto con el exterior (sistema nervioso central, sistema nervioso periférico,

epitelio de la nariz, oidos, o0jos, piel, cabello, ufias, esmalte dental y glandulas).

El mesodermo dara origen a estructuras como: craneo, tejido conjuntivo de la
cabeza, dermis, tejido conjuntivo del organismo, aparato circulatorio, sistema

muscular y sistema esquelético. Finalmente, el endodermo dara origen a
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tejidos que van a revestir el tubo digestivo y de algunos 6rganos como (higado,

pancreas y pulmones).

En la cuarta semana de desarrollo, el embridon sufre un plegamiento que
permite la formacion de diversas estructuras anatémicas como el tubo neural,
presencia de neurdporos (aberturas que quedan en el extremo cefalico y
caudal del tubo nervioso), asi como de placodas (engrosamiento transitorio de
tejido ectodérmico craneal) en la region externa de la cabeza, y aparicion de
tres pares de arcos faringeos y se advierten somitas (estructuras segmentadas
formadas a ambos lados del tubo neural durante el desarrollo embrionario) en

el dorso del embrién.

Al término de la cuarta semana aparecen 3 estructuras anatoémicas
denominadas prominencias faciales (prominencia de la maxila, prominencia
mandibular y prominencia frontonasal) que al fusionarse favorecera al

desarrollo de la cabeza y cuello.?!
2.4 Desarrollo de cabezay cuello.

El desarrollo de la cabeza y cuello es importante conocerlo, para identificar el
momento en el cual las estructuras que dan formacién a la mandibula, la

maxila y la lengua se alteran y provocan cambios en la cavidad oral.

Para dar paso a la formacion y desarrollo de la cabeza, debe de haber una
fusion de estructuras anatémicas; fusion de la hendidura, ubicada entre la
prominencia nasal medial y la prominencia de la maxila que daran origen a la
formacion del labio superior y la fusién de la prominencia mandibular, al labio

inferior que dara la formacion a la mandibula.

La fusion de las prominencias de la maxila con las prominencias nasales

laterales va a constituir las mejillas, por consiguiente, durante este periodo se
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fusionan cinco prominencias faciales que daran como resultado la formacion

de la nariz.

Posteriormente, el cierre de la comunicacion que existe entre la cavidad oral
con respecto a la cavidad nasal se lleva a cabo mediante la fusion de los
procesos nasales mediales con el proceso de la maxila en la linea media,
dando como resultado el segmento intermaxilar integrado de tres
componentes; un componente labial, un componente de la maxila superior y

un componente palatino que formard el paladar primario.

La formacién del paladar definitivo se integrard con el paladar primario,
compuesto por la premaxila, los cuatro incisivos y el paladar secundario, que
se form¢ al constituirse una prolongacion procedente de los mamelones de la
maxila que va a estar compuesto por los huesos palatinos y las crestas
palatinas de la maxila y la mandibula.?3

Tanto el paladar primario como el secundario van a estar divididos por un

orificio que da paso al conducto incisivo.
2.4.1 Arcos faringeos.

Los arcos faringeos son estructuras anatbmicas que aparecen durante la
cuarta y quinta semana del desarrollo embrionario y van a constituir el aspecto
externo caracteristico del embrion; el ser humano cuenta con 5 pares, aunque

el quinto se considera transitorio y tiende a desaparecer (Fig.16).

Fig. 16. Arcos faringeos.
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Los arcos faringeos se encuentran constituidos por fisuras que reciben el
nombre de hendiduras faringeas y por bolsas faringeas que van a tener una
localizacion en la pared lateral de la faringe; cada arco esta conformado por
un componente esquelético, muscular, nervioso y por un nucleo de tejido
mesenquimatoso, el cual va a recibir células provenientes de la cresta

neural.?1-23
2.4.2 Primer arco faringeo.

Para fines de esta revision, se hara la descripcién Unicamente de lo que
corresponde al primer arco faringeo. El primer arco faringeo es una estructura
anatdbmica que se conforma por dos porciones: la dorsal que forma la
prominencia de la maxila y la ventral que corresponde a la prominencia
mandibular, la cual contiene el cartilago de Meckel, misma que durante las
etapas de desarrollo desaparecera, pero contribuira a la formacion de los

huesos del oido medio (yunque, martillo) y meato auditivo externo.

Del mesénquima (conjunto de tejido conectivo laxo, fibroblastos y colageno)
gue se ubica en la prominencia de la maxila, se da origen a la premaxila, a la
maxila, al hueso cigomético y parte del hueso temporal; y del tejido
mesenquimatoso que se encuentra en el cartilago de Meckel se formara la
mandibula (Fig.17).

Fig. 17 Esquema del cartilago de Meckel.
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Dentro de las estructuras anatomicas que derivan del primer arco faringeo se
encuentran: musculos de la masticacion (temporal, masetero y pterigoideos)
vientre anterior del digastrico, milohioideo, tensor del timpano y tensor del
paladar que reciben su inervacion correspondiente de la rama mandibular del
nervio trigémino; ademas, la inervacion de la piel de la cara derivara de las

ramas oftalmica y maxilar del mismo nervio.?

Por otro lado, del segundo arco faringeo van a derivar estructuras éseas como;
el estribo, la apofisis estiloides, el ligamento estilohioideo y los cuernos
menores del hueso hioides. Del tercer arco faringeo van a derivar estructuras
como; el cuerno mayor y parte inferior del cuerpo del hueso hioides y del cuarto

y quinto arco faringeo los cartilagos laringeos.*
2.4.3 Bolsas faringeas.

El ser humano cuenta con cuatro pares de bolsas faringeas, que son
estructuras anatdmicas en forma de 6valo; cada bolsa presenta su localizacion

frente a su arco faringeo correspondiente.

Las estructuras que derivan de la primera bolsa faringea son: la cavidad
timpanica (oido medio) y la tuba faringotimpanica (de Eustaquio). De la
segunda bolsa faringea se da origen a las amigdalas palatinas y a la fosa
amigdalina. La tercera y cuarta bolsa se caracterizan por presentar un ala
dorsal y ventral en su extremo distal, de las cuales se deriva la glandula

paratiroides superior e inferior.
2.4.4 Hendiduras faringeas.

Son estructuras anatémicas que se encuentran localizadas a un lado de la
faringe. En la quinta semana del desarrollo el embrion cuenta con la presencia

de cuatro hendiduras. Conforme hay un crecimiento del segundo arco faringeo
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provoca que la primera hendidura desaparezca y de esta manera junto con la
proliferacion de tejido mesenquimatoso del segundo arco provoca la
superposicion al tercer y cuarto arco faringeo, lo que provoca que las

hendiduras tiendan a desaparecer.?*
2.5 Desarrollo embriolégico de la lengua.

La lengua es una estructura anatémica que aparece alrededor de la cuarta
semana de vida intrauterina; del primer arco faringeo derivan dos
protuberancias linguales laterales y una protuberancia medial o tubérculo
impar y del segundo, tercero y cuarto arcos faringeos se origina una segunda

protuberancia de nombre eminencia hipobranquial.

Las protuberancias linguales laterales se fusionan entre si, y a su vez con la
prominencia medial formardn los dos tercios anteriores del cuerpo de la

lengua.

Ademas, de la porcion posterior de la lengua, se va a originar otra
protuberancia que va a permitir el posterior desarrollo de la epiglotis (6rgano

cartilaginoso que participa en la funcion de la deglucion).

La inervacion sensitiva de la lengua corresponde al nervio glosofaringeo, la
epiglotis y el extremo posterior de la lengua esta inervada por el nervio laringeo
superior y todo lo correspondiente a la musculatura se encuentra inervada por
el nervio hipogloso. La region de la raiz de la lengua esta inervada por los
nervios glosofaringeo y vago en comparacion con el cuerpo de la lengua que

se encuentra inervado por el nervio trigémino.?!
2.6 Periodo fetal.

Es el periodo comprendido desde el comienzo de la hovena semana hasta el

final de la vida intrauterina; el cambio de embrion a feto es importante porque
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significa que estamos en presencia de un ser humano totalmente reconocible

y que todos sus sistemas principales estan formados.

El ritmo de crecimiento corporal y maduracion de O0rganos y tejidos en este
periodo es muy rapido y el aumento del peso del feto es enorme en las Ultimas

semanas.

2.6.1 Etapas del desarrollo humano.

Las caracteristicas de las etapas del desarrollo del ser humano son:
2.6.1.1 Primera infancia 0-3 afios.

En esta etapa del desarrollo se llevan a cabo los primeros actos de succién
(amamantamiento). Desarrollo de capacidades y habilidades psicomotrices
(manejo de las extremidades superiores e inferiores). Se realizan los primeros
desplazamientos conocidos como “gateos”. Pronunciacion de las primeras
palabras y presencia de reacciones emocionales de agitacion y excitacion e

interaccion con la actividad fisica.
2.6.1.2 Segunda Infancia 3 a 6 afos.

En esta etapa del desarrollo hay un mejoramiento de habilidades motrices,
adquieren rapidez en los movimientos que realizan y hay una mejor

coordinacion.
2.6.1.3 Niflez 6 a 12 afos.

En esta etapa del desarrollo existe relacién con otros seres humanos, vinculos
con actividades recreativas, desarrollo de habilidades cognitivas, adquisicion

de habilidades de lectura, escritura y pensamiento légico.
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2.6.1.4 Adolescencia 12 a 20 afnos.

En esta etapa del desarrollo humano aun no se alcanza la madurez,
comienzan los cambios hormonales y fisicos, crecimiento en talla, voz, peso y

determinacion de la madurez sexual.
2.6.1.5 Juventud 20 a 24 afos.

En esta etapa del desarrollo el individuo se adentra al autoconocimiento y a la
autoaceptacion, comienza a realizar interacciones sociales adultas y puede

generar sus propios ingresos.
2.6.1.6 Adultos 40 a 60 afios.

En esta etapa del desarrollo persiste el control de emociones y sentimientos,
adquisicion de la plenitud en su evolucion fisica, bioldgica y psiquica. Cambios

fisicos, emocionales y psicolégicos.
2.6.1.7 Adultos mayores de 60 afios en adelante.

En esta etapa del desarrollo se presenta una creciente disminucién de fuerza

fisica, asi como un deterioro de las capacidades fisicas y cognitivas (Fig. 18).

(Cr

;Z{IIW1

Fig. 18 Etapas del desarrollo humano.
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CAPITULO 3.
ANOMALIAS CRANEOFACIALES

Las malformaciones craneofaciales resultan importantes de identificarlas y
conocerlas, porque al tratarse de anomalias que son prevalentes en la edad
pediatrica pueden poner en peligro la vida de un nifio o dejar secuelas que
incidiran en su esfera intelectual o faciales que, aunque no pongan en riesgo

vital sin duda dejaran una huella en los nifios o familiares de por vida.

Nos abocamos en esta revision bibliografica a las mas frecuentes y que tienen
relacion con el sindrome de Pierre Robin, considerando las fisuras faciales,

encefaloceles, disostosis, atrofia, hipoplasia, neoplasias y craneosinostosis.

3.1 Malformacion: Es una anomalia en la morfologia intrinseca de un érgano
o de una estructura anatémica, producida por un desarrollo anormal del
mismo. Suele producirse durante las primeras 8 semanas de vida intrauterina

y la mayoria es de causa genética.?’

3.2 Deformacion: La deformacién es una anomalia en la forma o posicién
de un 6rgano o de una estructura anatbmica normalmente formada, producida
por una compresion de las estructuras anatomicas que actia de forma

prolongada tras finalizar el periodo de organogénesis embrionaria.?’

3.3 Sindrome: EIl sindrome se define como el conjunto de anomalias
(generalmente malformaciones) que se suelen presentar conjuntamente en los

pacientes afectados y cuya causa es Unica y conocida.?’

3.4 Anomalia: Se refiere a la desviacién de la forma y/o tamafio de una

estructura anatémica.?8
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Dentro de las anomalias craneofaciales, existe una serie de entidades clinicas,
que para poder ser estudiadas el Comité de Nomenclatura y Clasificacion de

las Anomalias Craneofaciales determiné dividirlas en 4 categorias que son:
3.5 Fisuras faciales.

Las fisuras consisten en la separacion o hendiduras que se presentan en el
labio, en el paladar o ambos. De acuerdo a la Organizacién Mundial de la

Salud, se clasifican de la siguiente manera: (Tabla. 1).

Tipo de hendidura Descripcion Fotografia clinica

Ausencia de la fusion de procesos

Paladar Hendido | palatinos dejando una comunicacién

(Fig.19). con la cavidad nasal.

Fig.19 Fisura palatina.

Labio fisurado Hendidura bilateral, parcial o completa

bilateral (Fig.20). | con posible fisura de la encia.

Fig.21 Fisura labial bilateral.

Labio fisurado Hendidura unilateral, parcial o
unilateral (Fig.21). | completa del labio superior que puede
estar asociada con una fisura en la

encia.

Fig.21 Fisura labial unilateral.
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Hendidura del Ausencia de fusién de los procesos
paladar duro con | palatinos que afecta ambos lados del
labio fisurado labio.
bilateral (Fig.22).

Fig.22 Hendidura del paladar y labio

bilateral.

Hendidura del Ausencia de fusiéon en el cierre de
paladar duro con | ambos procesos palatinos que afecta
labio fisurado un solo lado del labio.

unilateral (Fig.23).

Fig.23 Hendidura del paladar con fisura

labial unilateral.

Tabla 1. Clasificacion de la Organizacién Mundial de la Salud, de las fisuras labiales y hendiduras del paladar.

3.6 Encefaloceles.

Los encefaloceles son protrusiones de tejido intracraneal a través de un
defecto 6seo del craneo, se produce durante la cuarta semana de gestacion.
La incidencia del encefalocele en nacidos es de aproximadamente un caso
entre 2,000 a 6,000 recién nacidos. El contenido del encefalocele es liquido
cefalorraquideo o tejido neural. Su localizacion corresponde al 75% en regién
occipital y 15% en regién parietal y sincipucio (parte de la cabeza que abarca
desde la frente hasta la parte superior de la cabeza).

Manifestaciones clinicas: Alteraciones visuales, microcefalia (cabeza
pequefa), retraso mental, crisis convulsivas, manifestaciones nasales y

auditivas.

Su tratamiento es quirdrgico y para facilitar su estudio se clasifican de acuerdo

a la zona anatémica donde se localizan; asi encontramos el encefalocele
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frontal (a), encefalocele frontonasal (b), encefalocele occipital (c), encefalocele

parietal (d) y encefalocele orbitario (e) (Fig.24).2°

Fig. 24 Zonas anatémicas donde se localizan los encefaloceles.

3.7 Disostosis.

La disostosis se define como una mala conformacion, deformidad o
imperfeccion de los huesos del cuerpo humano, la cual se caracteriza por
una osificacion defectuosa de los tejidos fetales. Dentro de la disostosis se
engloban diversas entidades que presentan malformaciones en uno o varios

huesos, las cuales se describen a continuacién (Fig.25).

Fig. 25 Esquema de la osificacién defectuosa de los cartilagos.

3.7.1 Microsomia Hemifacial (Sindrome de Parry Romberg).

El sindrome de Parry Romberg se caracteriza por la presencia de atrofia
(disminucion en el tamafio o nUmero, o en ambos casos a la vez, de uno o
varios tejidos de los que forman un érgano, con la consiguiente minoracién del
volumen).3® progresiva de la piel y tejidos blandos de un solo lado de la cara,

comprometiendo musculos, cartilagos y estructuras oseas (Fig.26).
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Fig. 26 Aspectos clinicos de la microsomia hemifacial.
Se ha observado que es de progresion lenta, variable e irreversible, con
incidencia de (1: 700.00) con predominio en el sexo femenino. Descrito por

Caleb Parry en 1825y descrito como sindrome por Moritz Romberg en 1846.3%
31

Caracteristicas clinicas:

e Anormalidades inmunolégicas.

e Atrofia Hemifacial.

e Sintomas neuroldgicos: Cefalea, dolor facial, convulsiones, neuritis
trigeminal, parestesia facial, disfuncion de nervios craneales,
hemiparesias y alteraciones cognitivas.

e Manifestaciones orales: Atrofia de la mitad de la lengua y labio,
acortamiento del cuerpo y rama mandibular, retraso de la erupcion

dental, malformacién de raices dentales.
3.7.2 Sindrome de mandibula pequenia.

El sindrome de mandibula pequefia es una anomalia del desarrollo que puede
ser congénita o adquirida, donde la mandibula es mas pequefia de lo normal.
Puede considerarse como una deformacién, cuando hay fuerzas de
compresion intrauterina sobre la mandibula del feto. Si hay presencia de
micrognatia (mandibula inferior mas pequefia de lo normal), puede ser

corregida sin necesidad de tratamiento por el potencial de crecimiento del ser
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humano, logrando un incremento proporcional de las estructuras anatémicas.

Su incidencia es de (1:1,000) recién nacidos.38
3.7.3 Sindrome de Goldenhar.

El sindrome de Goldenhar es una anomalia que corresponde al primer y
segundo arco braquial. Su etiologia es heterogénea, es posible que su origen
sea debido a un insuficiente aporte vascular, alteraciones en la migraciéon de
células provenientes del mesodermo. Su incidencia es de (1: 3,500) a (1:5,600)
presenta predilecciébn al sexo masculino, femenino 3:2. Fue descrito por
Maurice Goldenhar en 1952 (Fig. 27).23-32

Fig. 27 Aspectos clinicos frontal y lateral del sindrome de Goldenhar.
Dentro de las manifestaciones clinicas tenemos; maloclusion dental, alteracion
en el desarrollo de la musculatura masticatoria, hipoplasia de la maxila y
micrognatia de forma unilateral, dificultad para la alimentacion, microtia
(defecto en el cual la oreja es pequeiia y no se ha formado correctamente),

problemas en ojos, oidos y columna vertebral.
3.7.4 Sindrome de Treacher Collins.

El sindrome de Treacher Collins corresponde a un desorden autosémico
dominante del desarrollo craneofacial. Su etiologia es desconocida, su
prevalencia es de (1:25,000) y (1:70,000). Fue descrito por primera vez por
Thompson y Toynbee en 1846, Berry en 1889 y finalmente, Treacher Collins
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en 1900 describid sus principales caracteristicas y le dio su hombre a dicha
entidad (Fig.28).33

Fig. 28 Aspecto facial, paciente con sindrome de Treacher Collins.

Sus caracteristicas clinicas son las siquientes:

e Anomalias en la region orbito- cigomaética.

e Anomalias en las uniones de la articulaciébn temporomandibular.

e Malformacion del oido medio interno.

e Macrostomia (hendidura orofacial que afecta las comisuras bucales).
e Hendiduras palpebrales.

e Coloboma (defecto en el iris del ojo) del parpado inferior.

e Hipoplasia malar.

e Malformacion del pabellon auricular.

e Presencia de labio y paladar hendido.

e Ausencia de pestafas en el tercio medio del parpado inferior.
3.7.5 Sindrome de Nager (Disostosis Acrofacial).

El sindrome de Nager es una anomalia genética que se transmite de forma
autosémica dominante, su incidencia es baja, fue descrito por Slingenberg en
1908 y posteriormente en 1948 por Félix Robert Nager (Fig.29).

Fig. 29 Aspecto facial paciente con Sindrome de Nager.
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Dentro de sus caracteristicas clinicas tenemos: micrognatia, fisuras
palpebrales, malformaciones del oido medio y externo, canal auditivo atrésico
o estenotico, hendidura del paladar duro o blando, pestafias ausentes o0 mas
bajas, pelo o cuero cabelludo con extension en la mejilla, ausencia o hipoplasia
del velo del paladar, ausencia o hipoplasia de pulgares, limitacién de extensién
del codo, afeccién de los dedos de los pies y piernas. Ademas, anomalias
internas como, reflujo del rifidn, estdbmago, problemas cardiacos y aspecto

facial similar al sindrome de Treacher Collins.3*
3.7.6 Sindrome de Binder.

Sindrome congénito caracterizado por hipoplasia de la maxila, angulo naso
frontal plano, senos frontales hipoplasicos, ausencia de espina nasal anterior,
columela corta, disfunciones orofaciales, proyeccién del menton y angulo
nasolabial agudo. Su incidencia es de (1:10,000) nacimientos. Descrito por K.
H. Binder en 1962.35(Fig.30)

Fig. 30 Hipoplasia de la premaxila en paciente con Sindrome de Binder.

Dentro de sus caracteristicas clinicas tenemos:

e Maxila de reducidas dimensiones.

e Narinas de forma triangular.

e Columela (porciéon mas anterior y caudal del septum nasal) corta.
e Angulo nasolabial agudo.

e Relacion esquelética clase lll.

e Labio superior convexo.
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e Angulo goniaco abierto.
e Perfil concavo.
e Anquilosis lingual.

e Apifilamiento dental.
3.8 Neoplasias.

Las neoplasias se definen como una proliferacion descontrolada de células en
un tejido, el cual por sus caracteristicas histolégicas o genéticas puede ser

benigno o maligno (Fig.31).%°

» 'x*o
2% 1;5;’%
9 B
T P
0 <

Fig.31 Esquema de una neoplasia benigna y una maligna.
3.9 Displasia: Describe la presencia de células anormales en un tejido o un

érgano, no es cancer, pero puede evolucionar a cancer.*?
3.9.1 Displasia Osea Fibrosa.

La Displasia ésea fibrosa es un trastorno no hereditario del desarrollo
esquelético caracterizado por una proliferacion anormal, de fibroblastos vy
diferenciacion deficiente de osteoblastos que conduce a un reemplazo de
tejido 6seo esponjoso por tejido conectivo fibroso. Su incidencia y prevalencia

son dificiles de estimar, pero 5% a 7% de los tumores 6seos son benignos.

Las caracteristicas clinicas que se observan en la maxila son: aumento de
volumen, indoloro, unilateral, lento y progresivo, asimetria facial, compromiso

de la maxila asociado a pérdida de la audicion.
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En hueso frontal, esfenoides y etmoides: obstruccion nasal, obliteracion del
osteo sinusal, aumento lento y deformante de los huesos. Finalmente, en los
huesos del craneo y cavidad orbitaria se puede apreciar: diplopia, pérdida de

la vision, parestesia, cefalea y exoftalmia.*?
3.9.2 Neurofibromatosis.

La Neurofibromatosis es una enfermedad de origen genético que involucra la
patogenia de la piel, sistema nervioso, 0jos, hueso, y sistema endocrino. Se
clasifica como neurofibromatosis tipo | con una incidencia de (1:3,000),
neurofibromatosis segmentaria con 100 casos reportados en la literatura y

neurofibromatosis tipo 2 con (1: 50,000).

Fue descrito por primera vez por Rodolph Albert Von Kolliker en 1860,
posteriormente, Friedrich Daniel Von Recklinghausen elabora una descripcion
clasica, la neurofibromatosis segmentaria fue descrita por Gammel en 1931,
pero Miller y Sparks en 1977 fueron quienes la denominaron como
neurofibromatosis segmentaria.** La manera de clasificarla se enlista de la

siguiente manera:

o Neurofibromatosis Tipo |I: Presencia de manchas “café con leche”
(Fig.32).

Fig. 32 Manchas color “café con leche” en neurofibromatosis tipo I.
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e Neurofibromatosis segmentaria: Presencia de manchas “café con

leche” asociada a neurofibromas (Fig.33).

Fig. 33 Manchas color “café con leche” y neurofibromas.

e Neurofibromatosis _Tipo 1l: Presencia de manchas cafés vy

Schwannoma (tumores de las células de Schwann) (Fig.34).

Fig. 34 Tumor de las células de Schwann localizado en la mufieca.

3.10 Craneosinostosis.

La craneosinostosis es un defecto congénito que se caracteriza por un
cierre prematuro de una o mas suturas craneales. Su incidencia es de
(1:25,000) en los casos aislados y (1:30,000) a (1:100,000) en casos

sindrémicos, con mayor prevalencia en mujeres.

Fue descrito por Virchow en 1851. Nomenclatura morfolégica de los tipos de

craneosinostosis (Tabla. 2).%®
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Término Morfologia Suturainvolucrada
Dolicocefalia. Cabeza alargada. Sagital.
Acrocefalia. Cabeza puntuada. Coronal, Lambdoidea o todas
las suturas.
Braquicefalia. Cabeza pequefia aplanada. Coronal.

Oxicefalia. Cabeza en forma de torre. Coronal, lambdoidea o todas
las suturas.

Turricefalia. Cabeza en forma de torre. Coronal.

Trigonocefalia. Cabeza en forma de triangulo. | Metépica.

Plagiocefalia.

Cabeza asimétrica.

Lambdoidea unilateral.

Kleeblattschadel.

Craneo en forma de trébol.

Multiples, pero no todas las

suturas.

Disostosis craneofacial.

Deficiencia hemifacial.

Craneosinostosis que
involucra las suturas de la

base craneana.

Tabla 2. Nomenclatura morfoldgica de los tipos de craneosinostosis.
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CAPITULO 4.
DESARROLLO DE LA DENTICION.

El desarrollo de la denticién resulta importante abordarlo, para conocer los
diferentes estadios del proceso de formacion de los dientes y con ello de
manera comparativa poder observar las alteraciones que se puedan presentar

y permitan diagnosticar el sindrome de Pierre Robin.

Entre los datos que podemos observar en ese proceso de formacion de los
dientes podemos identificar la presencia de dientes natales, agenesias
dentales, alteraciones en la secuencia de erupcion, alteraciones en la

morfologia de los dientes.

4.1 Desarrollo de la denticion.

El desarrollo de la denticion es un proceso complejo de interacciones entre
diversas estructuras anatomicas, para poder comprenderlo debemos de
conocer dos estructuras; la cresta neural y los arcos faringeos (especialmente
el primer arco). De la cresta neural derivan las células ectomesenquimaticas y

del primer arco faringeo el epitelio oral primitivo.

El proceso de la odontogénesis tiene lugar durante la sexta semana de vida
intrauterina y se encuentra dividido en 3 estadios; estadio de brote o yema,

estadio de casquete y estadio de campana.

Después de 6 semanas de desarrollo embrionario aparece una proliferacion
de células que dan lugar a la banda epitelial primaria en la maxila y en la
mandibula en desarrollo, esta se bifurca en un proceso lingual llamado lamina

dentaria que dara lugar a la formacion de los dientes y una lamina vestibular,
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qgue dar& origen al vestibulo bucal ubicado entre los dientes y las mejillas

(Fig.35). Los estadios que daran formacién a los dientes son:

Fig. 35 Banda epitelial primaria.

4.2 Estadio de brote o yema.

El estadio de brote se caracteriza por el desarrollo de placodas en la lamina
dentaria, durante este proceso el ectodermo se va a introducir o brotar dentro
del ectomesénquima, dando lugar a los sitios de los futuros dientes deciduos.
En su parte inferior el ectomesénquima va estar disperso y so6lo en una

pequefia porcion se va a encontrar mas condensado (Fig.36).

Fig. 36 Estadio de Brote.

4.3 Estadio de casquete.

Posteriormente, se dara inicio al estadio de casquete, el 6rgano del esmalte
estara conformado por tres estructuras; epitelio dental interno, epitelio dental
externo y reticulo estrellado. El ectodermo invaginado junto con el

ectomesénquima que se habia concentrado en la parte inferior va a seguir
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desarrolldndose y expandiéndose hacia los lados creando un aspecto de
casco envolviendo a la futura papila dental que mas adelante formara el

complejo dentino pulpar (Fig.37).

Epitelo bucal

Fig.37 Estadio de casquete.

Asimismo, en este estadio se puede observar la presencia de otra estructura
denominada, la lamina del sucesor que estara destinada a la formacion del
diente permanente. Ademas, durante esta etapa, vamos a diferenciar tres
estructuras; érgano dental del ectodermo, papila dental del ectomesénquima

y saco dentario.

4.4 Estadio de campana.

En el estadio de campana se llevan a cabo dos eventos importantes, la
morfodiferenciacion y la histodiferenciacion; la morfodiferenciacion se refiere
al establecimiento de la forma de la corona (cuspides, bordes y fisuras) y la
histodiferenciacion se refiere a la diferenciacion de la papila dental en
odontoblastos (células que forman la dentina) y el epitelio interno del érgano
del esmalte en ameloblastos (células que forman el esmalte). Ademas, por
medio del mufidn epitelial se preformara el esbozo de la futura raiz dental, la
cual tendrd su formacion completa una vez que el diente erupcione en la
cavidad oral (Fig.48).4°

46



UNAM

1904

Fig.38 Estadio de campana y vaina de Hertwig.

4.5 Fases de la erupcion dental.

La erupcion dental es un proceso en el que los dientes en formacion migran al
medio bucal para contactar con los dientes antagonistas y comenzar a realizar
las funciones de la masticacion.

Existen varias teorias que tratan de explicar la erupcion dental:

1. Formacién y crecimiento de la raiz: La erupcion se lleva a cabo por

el depdsito de cemento en el extremo apical, genera un remodelado que

induce al proceso eruptivo.

2. Crecimiento del hueso alveolar: La erupcién se lleva a cabo por

medio de un mecanismo de resorcion y aposicion en el hueso.

3. Presién vascular e hidrostatica del tejido conectivo periodontal: La

erupcion dental se lleva a cabo por el aumento local de la presion
vascular y del liquido tisular de los tejidos periapicales.

4. La traccion del componente colageno del ligamento periodontal:

La erupcién dental se lleva a cabo mediante los cambios de orientacion
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gue tienen las fibras colagenas de una forma oblicua a una horizontal,

generando un sistema suspensorio conocido como “hamaca”.

Para comenzar con las fases de la erupcion dental debemos saber que la
erupciéon dental, se divide en tres: fase preeruptiva, fase eruptiva prefuncional

y fase eruptiva funcional las cuales se describen a continuacion:

4.5.1 Fase preeruptiva.

En la fase preeruptiva, se inicia la formacion de la corona, se puede apreciar
el comienzo de la formacion radicular, el érgano del esmalte se observa unido
al epitelio dentario reducido, hay formacion del saco dentario, el tejido 6seo se
encuentra rodeando los dientes permanentes, hay formacion del canal
gubernacular (canal 6seo que conecta al diente no erupcionado en desarrollo

con la mucosa oral) (Fig.39).4°-46

<—— Diente primario

Gubernaculum
dentis

Germen de diente
A permanente

Fig. 39 Canal gubernacular.
Ademas, los dientes primarios se encuentran rodeados por tejidos blandos,
existe una remodelacion 6sea de las paredes del alveolo y los gérmenes
dentarios (primarios y permanentes) empiezan a realizar movimientos en
distintas direcciones previos a la erupcién, los cuales tienen por objeto

mantener la posicion de los dientes en la maxila y la mandibula.
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4.5.2 Fase eruptiva prefuncional.

La fase eruptiva prefuncional, inicia con la formacion radicular, gracias a la
vaina radicular de Hertwig. Este periodo seguird hasta que el diente erupcione
y entre en contacto con su antagonista; comienza el desarrollo del ligamento
periodontal por los fibroblastos, en la porcién coronaria hay fusion del epitelio
bucal y epitelio reducido del esmalte, ademas, de que hay movimientos que
llevan a la erupcion propiamente del diente y permiten que el mismo alcance

una posicion funcional.

4.5.3 Fase eruptiva funcional.

La fase eruptiva funcional comprende desde que el diente entra en contacto
con su antagonista hasta la pérdida del mismo por causas diversas. Asimismo,
hay un proceso de adaptacion con respecto al crecimiento en la maxila y

mandibula.*®

Como se menciond anteriormente, la presencia de movimientos posteruptivos

van a mantener al diente en oclusion, distinguiéndolos en dos categorias:

e Movimientos de compensacién: Encargados de la formacion de mas

hueso en la region apical debido al crecimiento de la maxila y la

mandibula y movimientos que van a compensar el desgaste oclusal.

e Movimientos de desplazamiento: Presentes por el desgaste proximal

de los puntos de contacto de los dientes.

4.6 Denticion primaria.

La denticion primaria consta de 20 dientes (10 dientes corresponden a la
arcada superior y 10 a la arcada inferior). Los dientes comienzan a erupcionar
alrededor de los 6 a 7 meses de edad y se completa a los 3 afios, la denticion
primaria se mantiene en boca desde los 6 meses hasta los 6 afios de edad.
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La denticiébn primaria comienza con la erupcion de los incisivos centrales
inferiores a los 6-7 meses de edad seguido de los centrales superiores a los
8-9 meses de edad, los incisivos laterales superiores erupcionan a los 9-10
meses de edad, los incisivos laterales inferiores erupcionan a los 10 meses de
edad, los primeros molares erupcionan a los 12- 24 meses de edad, los
caninos a los 18 meses de edad y finalmente, los segundos molares alrededor

de los 26 meses de edad (Tabla. 3).4748

Denticién primaria Meses
Incisivo central inferior (ICl) 7
Incisivo central superior (ICS) 9
Incisivo lateral superior (ILS) 10
Primer molar (1M) 12
Caninos (C) 18
Segundo molar (2M) 26

Tabla. 3. Cronologia de la erupcién primaria.

El reemplazo de la denticidén primaria se lleva a cabo por medio de un proceso
de reabsorcion radicular denominado rizolisis (pérdida de sustancia gradual de
la raiz y elementos tisulares del diente deciduo) a causa de la presiéon que

ejerce el diente permanente que va a erupcionar (Fig.40).

«+— Diente primario

A »

i n Rizoclasia

;p/ a Diente

/’4\/ \\ permante
[ M)
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Fig.40 Reabsorcion radicular.
Conforme avanza el proceso de reabsorcion radicular, provoca el
desprendimiento del diente temporal que se conoce como exfoliacion

(desprendimiento del diente deciduo).
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4.6.1 Caracteristicas en la denticién primaria.

La denticion primaria va a tener diferentes caracteristicas en la morfologia de
las piezas dentales que la conforman; los dientes primarios son mas pequefos
que los dientes permanentes, sin embargo, tienen una camara pulpar amplia
con cuernos pulpares (principalmente el cuerno mesial) que se localiza muy

cerca de la delgada capa de dentina.*’

Tienen formas mas congruentes, presentan un color mas blanco, sus coronas
son mas amplias en sentido vestibulo lingual que mesiodistal, presenta raices
mas delgadas y alargadas, tienen una marcada constriccion en el cérvix y se
encuentran menos mineralizados por lo que las lesiones cariosas pueden

afectar de forma mas réapida el esmalte dental.

Asimismo, la presencia de espacios fisioldgicos, la relacion incisiva borde a
borde, la oclusidn en bisagra, la atricion y la ausencia de intercuspidaciéon son

caracteristicas que vamos a encontrar en la denticién primaria.

4.6.2 Caracteristicas de las arcadas dentales en la denticion
primaria.

Las arcadas dentales en la denticiébn primaria van a presentar espacios de
crecimiento entre los dientes, estos espacios se encuentran debido a la
discrepancia de tamafo mesiodistal de los dientes primarios y permanentes.
Si bien es cierto si una arcada dental presenta varios espacios fisiologicos es
indicativo de que los dientes permanentes contaran con el espacio suficiente
para poder erupcionar, de lo contrario si no hay espacios de crecimiento se

podra inferir que los dientes permanentes tendran problemas para su erupcion.
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Los espacios de crecimiento fueron descritos por Baume en 1950 como
espacios fisiolégicos y establecié que existen dos tipos de disposicion de los

dientes primarios:

e Tipolo espaciada: Presenta diastemas, es favorable para la erupcion

de los dientes permanentes porque hay espacio en las arcadas (Fig.41).

Fig.41 Tipo | de Baume.

e Tipo llo cerrada: Ausencia de diastemas, no es favorable debido a que

indica una falta de espacio en las arcadas dentales (Fig.42).

Fig.42 Tipo Il de Baume.

e Mixto: Es una combinacién del tipo | y tipo Il, en la arcada superior
podemos tener la presencia de un tipo | y en la arcada inferior un tipo Il

o viceversa (Fig.43).

|

Fig.43 Combinacién Tipo | y Tipo |l de Baume.
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4.6.3 Espacios en la denticion primaria.

1. Diastemas fisiol6gicos: Espacios que se presentan de forma

generalizada ubicados frecuentemente en la zona incisiva (Fig.44).

Fig.44 Diastemas fisiolégicos.

2. Espacios primate: Espacios ubicados por mesial del canino superior y

distal del canino inferior (Fig.45).

1 i Espacios
’-f‘&:'/‘. ‘ prswg'\jacrv, 3
L A

Fig.45 Espacios primate.

3. Espacio de deriva 0 nance: Es el espacio que resulta del reemplazo

de caninos y molares temporales por sus homélogos (Fig.46).

Fig.46 Espacio de deriva o nance.
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4.6.4 Clases caninas en la denticion primaria son:

e Clase I: Cuspide del canino superior se encuentra en el mismo plano

vertical que la cuspide distal del canino inferior.

e Clase |l: Caspide del canino superior esta por delante de la superficie

distal del canino inferior.

e Clase lll: Cuspide del canino superior esta por detras de la superficie

distal del canino inferior.

4.6.5 Planos terminales.

Los planos terminales fueron analizados por Baume en 1950, corresponden a
los planos que se encuentran perpendiculares a la cara distal del segundo
molar superior o inferior primario, estos planos van a servir para hacer una
presuncion de la posicion futura de los primeros molares permanentes al hacer

erupcién y entrar en oclusion. Existen 4 tipos de planos terminales:

e Plano terminal recto: Ambos molares se encuentran en un mismo nivel

formando una linea recta. La cuspide mesiovestibular del primer molar
superior ocluye con la cuspide mesiovestibular del primer molar inferior
(Fig.47).

Fig.47 Plano terminal recto.
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e Plano terminal con escalén mesial: La cuspide mesiovestibular del

segundo molar superior primario ocluye en el surco bucal del segundo

molar inferior primario, formando un escalén (Fig.48).

Fig.48 Plano terminal con escal6n mesial.

e Plano terminal mesial con escalén exagerado: La cuspide

mesiovestibular del segundo molar superior primario cae por detras del

surco central del segundo molar inferior primario.

e Plano terminal con escaldn distal: La cuspide mesiovestibular del

segundo molar superior ocluye en el espacio interproximal del primero

y segundo molares inferiores primarios (Fig.49).

Fig.49 Plano terminal con escalén distal.

4.7 Denticion mixta.

Entre ambas denticiones surge un recambio dental denominado denticion
mixta, en la cual hay presencia de dientes deciduos como permanentes en las
arcadas dentales. La denticibn mixta se puede dividir en temprana
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(corresponde a la erupcion de los incisivos centrales, laterales y el primer molar

permanente) y tardia (corresponde a la erupciéon de los premolares).®

Una vez concluido el periodo de recambio o denticion mixta que tienen lugar
entre los 6 y 12 afios de edad, se establece la denticibn permanente que

consta de 32 dientes.#®

4.7.1 Caracteristicas de la denticién mixta.

En la denticibn mixta vamos a tener cambios en la dimensién de las arcadas
dentales por la erupcion de los dientes permanentes y la posicion mas labial
de los incisivos secundarios, aumento de la dimensién vertical, aumento del

ancho intercanino y la presencia de espacios de deriva (Fig. 50).

Fig.50 Denticion mixta.

4.8 Denticion permanente.

La denticibn permanente se compone de 32 dientes, 16 corresponden a la
arcada superior y 16 a la arcada inferior, la cronologia de los mismos comienza
a los 6-7 afos de edad, cuando emergen los incisivos centrales inferiores y el
primer molar permanente, a los 7-8 afios de edad erupcionan los incisivos
centrales superiores e incisivos laterales inferiores, a los 8-9 afios de edad

erupcionan los incisivos laterales superiores.

A partir de los 9-10 afios de edad, comienza el segundo periodo transicional
con la erupcion de los caninos inferiores, posteriormente a los 11-12 afios de
edad erupcionan los caninos superiores y segundos premolares inferiores,

alrededor de los 11-13 afios de edad, erupcionan los segundos molares
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inferiores y los segundos molares superiores. Este proceso finaliza con la
erupcion de los terceros molares en el periodo de los 17 a 21 afios
(Tabla.4)748

Denticién permanente Anos
Incisivos centrales (IC) 7
Incisivos laterales (IL) 8
Caninos (C) 10
Primer premolar (1PM) 9a10
Segundo premolar (2PM) 10
Primer molar (1M) B
Segundo molar (2M) 12
Tercer molar (3M) 1174

Tabla 4. Cronologia de la erupcién permanente.

4.8.1 Caracteristicas de la denticién permanente.

En la denticibn permanente vamos a observar ciertas caracteristicas como:
tamafio mas grande respecto a los dientes temporales, el color es mas
amarillento, el espesor de tejido dentario es mayor, las camaras pulpares
presentan un tamafio menor, hay ausencia de diastemas, presentan un
tamafio mas alargado en sentido apicocoronal, son mas anchos en sentido
mesiodistal, los molares presentan clspides mas prominentes y presentan una

constriccion en el cérvix (Fig.51).

Fig.51 Diferencia de tamafio de un diente temporal (a) con respecto a un
diente permanente (b).
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CAPITULO 5.
CLASIFICACION DE LAS MALOCLUSIONES.

El desarrollo del ser humano se identifica por la serie de cambios constantes
y progresivos que se van presentando en todo su organismo, incluyendo a los
dientes, los cuales al igual que todos los componentes del organismo también
pueden presentar cambios al ir apareciendo y desarrollandose, proceso
durante el cual, se pueden hacer manifiestas alteraciones de las estructuras

anatémicas de la boca.

También se pueden advertir habitos que desarrollen condiciones patoldgicas
en la forma, tamafio y posicion de los dientes y de las estructuras 6seas que
componen la cavidad oral provocando el desarrollo de alteraciones que daran

lugar a maloclusiones dentales.

Para poder comprender la clasificacion de las maloclusiones, abordaremos el
concepto de oclusion y lo que implica una adecuada oclusion, es decir su
condicion normal para después reconocer cuando se esté ante la presencia

de una condicion patologica.

5.1 Oclusién: La oclusion ha sido definida por Davis y Gray como el contacto
existente entre los dientes. Estos contactos pueden ser considerados tanto en
estatica, cuando los dientes contactan en maxima intercuspidacion (MIC) al
finalizar el cierre mandibular, como en dinamica, cuando los dientes se

deslizan entre si con el movimiento mandibular.#®

5.2 Maloclusion: Es el resultado de la anormalidad morfolégica y funcional
de los componentes 6seos, musculares y dentarios que conforman el sistema

estomatognatico.>®
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Edwar Hartley Angle en 1899, estudidé las relaciones mesiodistales de las
piezas dentales basandose en la posicion de los primeros molares
permanentes, en la actualidad sigue vigente y se conoce de manera universal

y establecio 3 clases:

5.3 Clase I de Angle.
La clase | de Angle se presenta cuando la cuspide mesiovestibular del primer

molar superior, ocluye en el surco bucal del primer molar inferior (Fig.52).

Fig.52 Clase | de Angle.

5.3.1 Caracteristicas Clase | de Angle.

e Relaciones mesiodistales normales de la maxila, mandibula y arcos
dentales.

e Oclusion normal de primeros molares.

e El perfil facial del paciente puede ser recto (Fig.53).5!

Fig.53 Perfil facial del paciente clase I.
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5.3.2 Relacion canina Clase I.
La relacién canina clase | se presenta cuando el vértice de la cuspide del

canino superior ocluye entre el canino inferior y el primer premolar.

Angle al realizar su clasificacion correspondiente a la Clase |, no considero la
posicion de los dientes anteriores superiores e inferiores, la mordida cruzada
ni la pérdida de espacio por desplazamiento de los primeros molares

permanentes, por lo que Anderson, agreg6 a la Clase | de Angle lo siguiente:

e Clase |l de Angle tipo 1: Los dientes superiores e inferiores anteriores

se encuentran apifiados, caninos en labioversion, infra labioversion o

linguoversion.

e Clase | de Angle tipo 2: Los incisivos superiores se encuentran

proinclinados o espaciados.

e Claselde Angletipo 3: Los incisivos inferiores pueden estar cruzados

con respecto a los incisivos inferiores.

e Clase | de Angle tipo 4: Hay presencia de mordida cruzada posterior

en ambas denticiones, los dientes anteriores se encuentran alineados.

e Clase | de Angle tipo 5: Hay una pérdida de espacio posterior por

desplazamiento de primeros molares permanentes. Ademas, hay
protrusion bimaxilar, puede haber malposicién, correcta forma de los

arcos, pero la estética se ve afectada.
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5.4 Clase Il de Angle.

La clase Il de Angle se presenta cuando la clspide mesiovestibular del primer
molar superior ocluye por delante del surco bucal del primer molar inferior
(Fig.54).

<

Fig.54 Clase Il de Angle.

5.4.1 Caracteristicas Clase Il de Angle.
e La mandibula se encuentra en relacion distal respecto a la maxila.
5.4.2 Caracteristicas Clase Il Subdivision 1:

e Arco superior angosto y contraido en forma de “V”.

e Incisivos proinclinados (Fig.55).

e Labio superior corto e hipotonico.

e Incisivos inferiores extruidos.

e Labio inferior hipertonico.

e Puede haber presencia de incompetencia labial.

e Curva de Spee mas acentuada (por la extrusion de los incisivos
inferiores).

e El perfil facial del paciente puede ser divergente anterior, labial
convexo (Fig.56).

Fig.55 Incisivos proinclinados. Fig.56 Perfil de un paciente Clase Il Subdivision .
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Ademas, la clase Il subdivision I, tiene una subdivisién adicional; se puede

presentar Unicamente de manera unilateral.>!
5.4.3 Caracteristicas Clase Il Subdivision 2:

e Oclusion distal de ambas hemiarcadas del arco inferior.
e No existe obstruccion nasofaringea.

e Sellado bucal normal.

e Funcidn labial normal.

e Falta de desarrollo de la mandibula.

e Forma de arcos normal.

e Incisivos inferiores menos extruidos.

e Sobremordida vertical normal.

e Si hay micrognatia puede haber presencia de apneas.
e Incisivos superiores retroinclinados (Fig.57).

Fig.57 Incisivos superiores retroinclinados.

Ademas, la clase Il subdivision Il, va a presentar una subdivision adicional; se

va a presentar de manera unilateral.
5.4.4 Relacion canina clase Il.

Larelacion canina clase Il de Angle se presenta cuando el vértice de la cuspide

del canino superior ocluye entre el canino y el lateral inferior.
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5.5 Clase lll de Angle.

En cuanto a la clase Ill de Angle, se presenta cuando la cuspide
mesiovestibular del primer molar superior ocluye por detras del surco bucal del
primer molar inferior. El origen de este tipo de maloclusién puede estar

asociado a una hipoplasia de la maxila con prognatismo mandibular (Fig.58).

Fig.58 clase Il de Angle.

5.5.1 Caracteristicas Clase lll de Angle.

e Oclusion mesial de ambas hemiarcadas.

e Apifilamiento de moderado a severo en ambas arcadas, especialmente
en arcada superior.

e Inclinacion lingual de los incisivos inferiores y caninos ocasionada por
la presion del labio al intentar cerrar la boca.

e Sistema neuromuscular anormal.

e El perfil del paciente puede ser divergente posterior, labial concavo.
Ademas, la clase llIl, se puede presentar de manera unilateral.>!

5.5.2 Relacién canina clase lll.
La relacion canina clase Ill se presenta cuando el canino superior ocluye

distal al canino inferior.

Angle al realizar su clasificacion clase Il no considero la mordida borde a
borde, la posicion de los incisivos anteriores ni el desarrollo del arco de la

maxila, por lo que Anderson, agrego a la clase Ill de Angle lo siguiente:
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e Clase lll de Angle tipo 1: Relacién molar clase Ill, con mordida borde

a borde.

e Clase lll de Angle tipo 2: Relacion molar clase Ill, con incisivos

superiores alineados, incisivos inferiores apifiados y en posicion
respecto a los superiores.

e Claselllde Angle tipo 3: Relacion molar clase lll, con presencia de un

arco mandibular muy desarrollado y un arco de la maxila poco
desarrollado, dientes superiores apifiados y en posicion lingual con
respecto a los inferiores.

5.6 Clasificacion de las maloclusiones en los 3 planos del espacio.

Las maloclusiones transversales se definen como las alteraciones de la
oclusion en un plano horizontal o transversal, este tipo de maloclusiones
pueden estar presentes pese a la relacion vertical o sagital presente en un
paciente.>” Puede tener un origen esquelético y uno dental; cuando es de
origen esquelético el tratamiento estd encaminado a la extrusion de los
molares, por el contrario, cuando es dental, el tratamiento sera encaminado a

la intrusion de los incisivos superiores.

Paul W. Simon en 1926 dio una clasificacion de las maloclusiones en tres

planos del espacio, que son los siguientes:
5.6.1 Maloclusiones en el plano transversal.

e Mordida cruzada posterior: Las cuspides vestibulares de los

premolares y molares superiores ocluyen en las fosas de los premolares
y molares inferiores, puede ser bilateral, unilateral o afectar una pieza

de manera aislada.

e Mordidacruzadaincompleta: Existe una oclusién “cuspide a cuspide".

64



il

- E o
u”, “wnl;-'“u v
ODONTOLOGIA
W UNAM

1904

e Mordida en tijera: Las caras palatinas de premolares y molares

superiores contactan con la cara vestibular de piezas inferiores, puede

ser bilateral, unilateral o afectar una pieza de manera aislada.>?
5.6.2 Maloclusiones en el plano sagital.

Las maloclusiones que corresponden al plano sagital, se encuentran
relacionadas con la posicion que presenten los molares permanentes,
teniendo asi una clase | o normoclusion, una clase Il o distoclusion y una clase

[Il 0 mesioclusion.
5.6.3 Maloclusiones en el plano vertical.

Dentro de las maloclusiones que corresponde al plano vertical para su estudio
se dividen en; mordida cruzada anterior (dientes anterosuperiores al ocluir se
ubican lingualmente respecto a los dientes anteroinferiores) (Fig.59), mordida
cruzada posterior (dientes posterosuperiores ocluyen por dentro de sus
antagonistas (Fig.60), mordida cruzada completa (es la combinacion de la
mordida cruzada anterior y la mordida cruzada posterior) y mordida abierta

(uno o0 mas dientes no logran contactar con el plano de oclusién)®® (Fig.61).

Fig.59 Mordida cruzada anterior. Fig.60 Mordida cruzada posterior. Fig.61 Mordida abierta.
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CAPITULO 6.
SINDROME DE PIERRE ROBIN.

El sindrome de Pierre Robin, se define como una afectacion en la cual la
mandibula se presenta mas pequefa de lo normal, esta situacion se puede
advertir desde la novena semana de gestacién; esta malformacién de la
mandibula va a provocar que la posicién de lengua dentro de la cavidad oral
adopte una posicién anormal, y esto va a producir a su vez dificultad para
respirar, tragar, deglutir, succionar, y por ende problemas en la alimentacion y

el desarrollo propio del crecimiento.

Este sindrome se manifiesta en la mayoria de los casos en una presencia de
mandibula pequefia, paladar hendido, posicion de lengua anormal, perfil
convexo, mentén retraido entre otros, asi como ya en la revision clinica
podremos observar alteraciones como presencia de dientes natales, la
posicion de la lengua, incompetencia labial, problemas de deglucion y succion,
mucosas resecas, paladar profundo, arcadas dentales estrechas y con el
tiempo la presencia de alteraciones en la secuencia de erupcion de dientes,

dientes supernumerarios.
6.1 Prevalencia.

El sindrome de Pierre Robin tiene una prevalencia de 1:30,000 en recién
nacidos vivos, con una relaciébn 1:1 con respecto al sexo masculino y

femenino.>*-56
6.2 Etiologia.

El sindrome de Pierre Robin, es una condicién con multiples causas, incluso
se le ha denominado malformacion de Pierre Robin, por tratarse de una
condicion congénita de anomalias faciales en humanos y que este sindrome

€S una secuencia con una cadena de ciertas malformaciones del desarrollo.
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Se han identificado factores genéticos que tienen relacién con la formacion del
labio y paladar hendido, pero aun la etiologia de este sindrome aislado

generalmente se desconoce.

Se considera que los cambios en el ADN cerca del gen Sox9 (se encuentra
localizado en el brazo largo del cromosoma 17 (17g24), es un gen fundamental
en la determinacién sexual masculina y en la osteogénesis), son la causa
genética mas frecuente, porque ese gen proporciona instrucciones para
fabricar una proteina llamada SOX9 que tiene un papel importante en la
formacion de muchos tejidos y 6rganos diferentes durante el desarrollo
embrionario y regula la actividad de otros genes envueltos en el desarrollo del
esqueleto, incluyendo la mandibula (que al verse afectada se presenta la
micrognatia).>® EI gen Sox9 (en condiciones normales el sujeto tendra dos
copias provenientes uno del padre y otro de la madre).

El sindrome de Pierre Robin, generalmente no se hereda, sino que es debido
a cambios genéticos, y se ha presentado en personas que no tienen
antecedentes familiares; ahora bien, cuando se hereda sigue un patron
autosomico dominante, que es cuando una sola copia de un gen esta alterado

0 mutado, para que se pueda presentar la enfermedad.>®

En otros casos se ha relacionado con un patron de herencia autosémico
recesivo (presencia de dos copias iguales de un gen alterado o mutado), en la

mayoria de los casos, para que se pueda presentar la enfermedad.
6.3 Patogénesis.

Existen teorias que tratan de explicar el origen y desarrollo del sindrome de

Pierre Robin y son a saber:

e Teoria mecanica: Que se sustenta en la importancia de la posicion

que adopta el feto en el Utero durante la séptima a onceava semana, y
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considera que, si hay una disminucion del espacio y una compresion de
la cabeza del feto contra el térax, se provocara un desarrollo deficiente
de la mandibula.

e Teoria de oligohidramnios: Sostiene que la carencia de liquido

amnidtico causa la deformacion de la barbilla y del impacto subsecuente

de la lengua entre los pilares del paladar.

e Teoria de la maduracion neurolégica: Se basa en el retardo de la

maduracién de estructuras como la lengua, pilares faringeos y paladar,

asociado a la demora de la conduccion del nervio hipogloso.

e Teoriadeladesneuralizacion romboencefalica: Que hace referencia

a que las estructuras que regulan el romboencéfalo (cerebelo, puente y
bulbo raquideo), pueden presentar un problema durante el desarrollo

del organismo desde la fecundacién hasta la plenitud y madurez.>’
6.4 Manifestaciones clinicas del Sindrome de Pierre Robin.

Durante las primeras nueve semanas de gestacion se presenta una alteracion
en el desarrollo de la mandibula (micrognatia) que provoca una posicion
posterior de la lengua, al estar en esa posicion se impide el cierre de los
procesos palatinos y provoca la formacion de una hendidura del paladar, lo
que conlleva a la obstruccion respiratoria y problemas de alimentaciéon

asociados a alteraciones en la deglucion (Fig.62).

Fig. 62 Micrognatia y desplazamiento posterior de la lengua.
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La obstruccién respiratoria se produce debido a que anatomicamente la lengua
se sustenta por el musculo geniogloso que se insertan en la sinfisis de la
mandibula y la lleva hacia adelante. Cuando la mandibula es hipoplasica la
accion del musculo geniogloso no se realiza adecuadamente y la lengua tiende
a desplazarse a la faringe.

Asimismo, la lengua al encontrarse en una posicién mas posterior, actia como
una valvula que permite la salida de aire, pero no la entrada lo que genera la
acumulacion de saliva y provoca una obstruccion de la via aérea superior
durante la inspiracion comprometiendo el estado nutricional y la calidad de vida

del paciente.

Al encontrarte obstruida la via aérea se presenta en el paciente:

e Hipoxia (ausencia de oxigeno suficiente).

e Hipercapnia (elevacion anormal en la concentracion de didxido de

carbono en la sangre).
e Acidosis (acumulacion de acido en el torrente sanguineo).
e Problemas en el desarrollo de la succion y la deglucion.
e Somnolencia (exceso de suefio).
e Falta de ganancia de peso.
e Malnutricién.
e Agotamiento y fallo cardiaco.
6.5 Alteraciones en el Sindrome de Pierre Robin.

Las alteraciones que se presentan en el sindrome de Pierre Robin son:

micrognatia, glosoptosis (desplazamiento posterior de la lengua hacia la

69



», i

ovontouoia )
UNAM

1904

faringe, con menor frecuencia y no siempre constante) y obstruccion mecanica

de la via aérea.

Ademas, el desplazamiento posterior de la lengua puede intervenir en la fusion
de los procesos palatinos, ocasionado una hendidura del paladar duro en
forma de “U” en el 60% de los pacientes (Fig.63).

Lo lengua obstruye el paso del aire

Fig. 63 Obstruccion mecénica de la via aérea.

El sindrome puede acompafarse de diversas manifestaciones como:
dificultad para la alimentacién por una alteracion morfolégica de la mandibula
que va a provocar que los movimientos de succién y deglucion no se den
adecuadamente; eventos pulmonares por broncoaspiracion, reflujo
gastroesofagico, problemas oftalmolégicos (hipermetropia, miopia,
astigmatismo, esclerosis de coOrnea, estenosis nasolagrimal), dificultad
respiratoria (estridor, cianosis, retracciones costoesternales) y problemas
cardiovasculares (conducto arterioso persistente, agujero oval persistente,

defecto septal ventricular).

A continuacién, daremos paso al estudio de las alteraciones que se presentan
en la cavidad oral, dividiéndolas en alteraciones de la mandibula, alteraciones
en la lengua, alteraciones de las mucosas, alteracion de los dientes,

alteraciones en la articulacion temporomandibular y alteraciones en el paladar.
6.5.1 Alteraciones de la mandibula con respecto a la maxila.

e Clinicamente se puede observar un overjet aumentado de 4.7mm

(variando de 1 a 10 mm), maloclusion clase Il que se presenta en el
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91.7% de los pacientes, micrognatia (promedio de la retraccion
mandibular corresponde de 10 a 12 mm), limitaciones en la apertura

bucal, mordida abierta. 58
6.5.2 Alteraciones en la lengua.

e Glosoptosis:

La glosoptosis esta presente en 70 a 85%, provoca obstruccion
respiratoria, dificultad de la alimentacion (por un acercamiento de la
lengua a las dos ramas de la mandibula), vomitos, desnutricion

neumonia por aspiracion y muerte (Fig.64).
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Fig.64 Glosoptosis.
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e Macroglosia:

Lengua que presenta un tamafio relativamente mas grande o puede
haber una pseudo-macroglosia debido al tamafio reducido de la

mandibula.

e Anquiloglosia: La lengua se ancla a la base de la lengua por una

banda de tejido, presentes en un 10 a 15% de los pacientes reportados

en la literatura.®’
6.5.3 Alteracién en las mucosas.

e Mucosas secay palida:

En los pacientes con sindrome de Pierre Robin podemos tener
presencia de mucosas secas debido al retrognatismo mandibular que

impide el sellado labial adecuado.

71



.

ovontouoia )
UNAM

1904

Ademas, cuando se emplea la sonda nasogastrica los pacientes tratan

de respirar por la boca lo que conlleva a la resequedad de las mucosas.
6.5.4 Alteraciones en los dientes.

e Apinamiento dental:

El apifiamiento dental se encuentra presente en el 81% de los pacientes, en el
género masculino el apifiamiento se ha encontrado que es de ausente a
moderado, por el contrario, en el sexo femenino el apifiamiento ha sido leve a

grave. %8

e Agenesias dentales:

Las agenesias se presentan con mayor frecuencia en la denticion permanente,
los dientes involucrados son el incisivo lateral superior, el segundo premolar

inferior y el segundo premolar superior.

e Alteraciones de forma:

En pacientes con sindrome de Pierre Robin se pueden encontrar dientes
conoides, dientes con talén cuspideo (a), tubérculos labiales, fisuras en los
bordes incisales, el borde incisal de los incisivos centrales es méas delgado en
sentido labiolingual y presentan curvaturas muy marcadas en la cara lingual y
los mamelones pueden ser de tamafio excesivo 0 muy prominentes (b)
(Fig.65).%°

Fig. 65 Tal6n cuspideo (a) mamelones irregulares (b).
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e Dientes supernumerarios con posicidn ectoépica:

Es frecuente el desarrollo de dientes a un costado de la fisura, la entidad mas
frecuente es el “mesiodens” (diente supernumerario localizado en la linea
media de la maxila entre los incisivos centrales superiores) (Fig.66). La ectopia

mas frecuente es la del primer molar.

Fig.66 Diente supernumerario en linea media “mesiodens”.

e Dientes natales:

Los dientes natales son los dientes que se presentan en la cavidad oral al
momento del nacimiento del bebe, en pacientes con sindrome de Pierre Robin

pueden aparecer en la arcada inferior adheridos a la encia (Fig.67).

Fig. 67 Dientes natales.

El tratamiento consiste en realizar su extraccion para evitar molestias durante

la alimentacion, ademas, de evitar riesgo por aspiracion o deglucion.
6.5.5 Alteraciones en la articulacion temporomandibular.

e Anquilosis temporomandibular bilateral:

La anquilosis temporomandibular es una patologia causada por la inmovilidad
o fusion del céndilo a la base del craneo, implica la limitacion de la apertura

bucal por la escasa longitud del cuerpo y rama mandibular, provoca
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desarmonias oclusales, obstrucciobn de la via aérea, trastornos en la

alimentacion y dependiendo la gravedad puede producir asimetrias faciales.®°
6.5.6 Alteraciones en el paladar.

e Hendidura del paladar:

Alteracién en la mucosa palatina provocada por la interposicion de la lengua
€s una causa importante para la aparicién de disnea (sensacion de falta de
aire) y cianosis (coloracion azulada en la piel o mucosas por la falta de oxigeno
en sangre) en el periodo neonatal. La hendidura puede englobar el paladar
duro y blando o ambos, sin embargo, no hay casos donde se encuentre

asociado a labio hendido.

Asimismo, se ha reportado que los pacientes que cursan con hendiduras en el
paladar tienden a presentar una mayor incidencia de gingivitis y caries dental
debido a la dificultad para realizar una correcta higiene oral, accién que

repercute no solo a nivel dental sino también a nivel gingival (Fig. 68).

e
N

Fig.68 Hendidura palatina en forma de “U”.

e Paladar alto v arqueado (ojival):

El paladar alto y arqueado (ojival) es una alteracion de la cavidad oral
caracterizada clinicamente por presentar un paladar profundo asociado a un
crecimiento transversal deficiente de la maxila, que ocasiona una falta de

espacio. Las consecuencias asociadas a esta deformacion son problemas en
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la oclusién, presencia de mordidas cruzadas, giroversion o apifiamiento de
dientes (Fig.69).

Fig.69 Paladar alto y ojival con hendidura presente.
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CAPITULO 7.
DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTOS EN PACIENTES CON
SINDROME DE PIERRE ROBIN.

Para poder brindar un tratamiento adecuado de una enfermedad, sindrome o
patologia es necesario contar con diversos auxiliares de diagnéstico
(ortopantomografia, radiografia lateral de craneo, tomografia axial
computarizada, resonancia magnética) que nos permitan evaluar, reconocer,
identificar y recolectar todas los datos clinicos necesarios para poder
establecer un diagnostico adecuado y por consiguiente llevar a cabo un
manejo correcto del sindrome, ademas de lograr el apoyo multidisciplinario de

diversas especialidades médicas, para una atenciéon mas completa.

Dentro del manejo terapéutico los pacientes con sindrome de Pierre Robin
requieren de la participacion de especialistas como; Cardiologos, Genetistas,
Endoscopistas, Neonatologos, Neurocirujanos, Fisioterapeutas, Oftalmdlogos,
Pediatras, Nutri6logos, Cirujanos Dentistas de préctica general y
Ortodoncistas con la finalidad de recibir un tratamiento adecuado cubriendo

todas las necesidades y requerimientos que sean necesarios.

Asi nosotros podemos llevar a cabo un diagndstico adecuado se debe recurrir
a diversos auxiliares de diagnostico como: la tomografia computarizada, la
radiografia panoramica, la radiografia lateral de craneo, la polisomnografia y
la ecografia; los cuales nos van a permitir en primer lugar, ayudarnos a
establecer un diagnadstico diferencial con respecto a otras entidades como el
sindrome de Stickler, el sindrome Velocardiofacial o el sindrome de Treacher
Collins y con base a los datos obtenidos determinar el tratamiento mas

adecuado.

Los tratamientos propuestos para el manejo terapéutico de los pacientes con

sindrome de Pierre Robin son variables y pueden ir desde la modificacion de
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la posicion del recién nacido (posicién decubito prono) hasta la implementacién
de procedimientos quirdrgicos como la distraccion 6sea mandibular o
procedimientos como la adhesion lingual que permita liberar la via aérea y

desplazar la lengua a una posicion anterior y evitar la obstruccién de la faringe.

La toma de decisiones para los tratamientos, deben estar encaminados
primeramente al manejo de la via aérea y, en segundo lugar, a todas aquellas

alteraciones que se encuentren asociadas al sindrome.
7.1 Auxiliares de diagnostico.

Es importante conocer las herramientas de la ciencia y la tecnologia que nos
permitan realizar un diagnostico del sindrome de Pierre Robin a temprana
edad para evitar el desarrollo y complicaciones en el paciente o en el
tratamiento de pacientes con alteraciones que no fueron prontamente

diagnosticados para lograr una correccion por medio ortodéncico o quirdrgico.
7.1.1 Ecografia (ultrasonido).

La ecografia es un auxiliar de diagnéstico por imagen que utiliza ondas
sonoras; normalmente la primera ecografia se realiza a las 12 semanas de

gestacion.

Ademas, en el sindrome de Pierre Robin nos permite observar la diferencia de
tamafio de la maxila y la mandibula y poder determinar mediante un angulo si

tenemos alguna alteracion en la mandibula.

El angulo que se traza corresponde al angulo facial inferior, el cual se calcula
creando una linea vertical que toca la frente, luego una segunda linea
perpendicular a la primera ubicada en el nasién y un tercer plano que se dirige
al menton, al interceptar estas lineas forman un angulo, y se ha considerado
gue si presenta un valor de 31° (treinta y un grados) o menos serd indicativo

de que hay un crecimiento deficiente de la mandibula (Fig.70).6*
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Fig. 70 Angulo facial inferior.

7.1.2 Resonancia magnética.

La resonancia magnética es un auxiliar de diagnostico que, a través del
empleo de un campo magnético, pulsos de radiofrecuencia, y una

computadora crea imagenes de las estructuras internas del cuerpo.

En pacientes con sindrome de Pierre Robin se ha implementado debido a que
mejora significativamente la calidad de las imagenes del feto en crecimiento y
desarrollo; esta indicado para obtener un diagndstico certero de dicha entidad
tomando en consideracion 3 criterios: el primero corresponde al angulo facial
inferior, el segundo hace referencia a la forma de la lengua, que si bien es
cierto, en la mayoria de los pacientes presenta; (1) tamafio normal, (2)

macroglosia y (3) la presencia de paladar hendido.

Si estos 3 criterios apuntados, se encuentran presentes en la resonancia
magnética, se puede presumir el diagndstico del sindrome de Pierre Robin
(Fig.71).%2

Fig.71 Micrognatia, glosoptosis y paladar hendido en imagen por resonancia magnética.
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7.1.3 Ortopantomografia.

La ortopantomografia es un auxiliar de diagndstico que nos permite observar
estructuras 6seas como: la maxila, la mandibula, la articulacién
temporomandibular y los dientes. En pacientes con sindrome de Pierre Robin
es util para detectar si hay presencia de dientes supernumerarios o dientes
retenidos con o sin localizacion ectdpica, falta de espacio generalizada,
agenesias dentales, alteraciones en la secuencia de erupcion, observacion de
las cabezas condilares (pueden estar poco desarrolladas) o deteccién de

dientes extruidos (Fig.72).

Fig. 72 Ortopantomografia en paciente de 10 afios con Sindrome de Pierre Robin.

7.1.4 Radiografia lateral de craneo.

La radiografia lateral de craneo es un auxiliar de diagnostico que se puede
utilizar desde el primer mes de edad y de forma preliminar a un tratamiento

ortodéncico en pacientes con datos clinicos del sindrome de Pierre Robin.

Se emplea para valorar si el cuerpo mandibular y una rama ascendente
presentan un tamafo disminuido, de igual manera para observar la distancia
presente de la base posterior de la lengua a la pared faringea posterior, (si esa
distancia es de 2 mm o menos sera indicativo de remitir al paciente para la
colocacion de un distractor 6seo), ademas, permite la valoracién posquirurgica

generada por el distractor 6seo, asimismo la observaciéon de un angulo
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goniaco abierto, signo caracteristico en los pacientes con sindrome de Pierre
Robin (Fig.73).53

Fig. 73 Angulo goniaco abierto en paciente con sindrome de Pierre Robin.

7.1.5 Tomografia axial computarizada.

La tomografia axial computarizada es un auxiliar de diagndstico que se solicita
en pacientes con sindrome de Pierre Robin para el estudio de manera mas
amplia del craneo, la maxila y la mandibula. Con este estudio podemos
observar la presencia de: hipoplasia de los condilos o de la apofisis
coronoides, el colapso de la maxila, apifiamiento dental, reabsorciones éseas,
asimetria de la mandibula, dientes retenidos y el andlisis de la via aérea.%

Ademas, es de utilidad para poder localizar los gérmenes dentarios y con ello
realizar la planeacion quirurgica para las osteotomias que se utilizaran para la

colocacién de los distractores 6seos mandibulares (Fig.74).

Fig. 74 Tomografia de un paciente con sindrome de Pierre Robin.
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7.2 Tratamientos en el sindrome de Pierre Robin.

Debido a que los pacientes con anomalias craneofaciales presentan una serie
de alteraciones en diversas zonas anatémicas tienen una amplia variedad de
tratamientos que pueden emplearse. En los pacientes con el sindrome de
Pierre Robin se indica el tratamiento postural, el tratamiento con traqueotomia,
el tratamiento alimenticio, el tratamiento psicoldgico, el tratamiento quirdrgico,
el tratamiento logopédico, el tratamiento de la lengua y el tratamiento

ortopédico.
7.2.1 Tratamiento postural (posicidén decubito ventral).

El tratamiento postural consiste en colocar al paciente con sindrome de Pierre
Robin en una posicion decubito ventral. Esta posicion es capaz de mejorar la
oxigenacion arterial, debido a que el paciente se coloca acostado boca abajo,
con el objetivo de aumentar la calidad y seguridad del paciente permitiendo
una postura que lo auxilie a conseguir una mejor ventilacion de la via aérea
(Fig. 75).57

Fig. 75 Posicién decuUbito ventral en paciente con sindrome de Pierre Robin.

7.2.2 Tratamiento con traqueotomia.

La traqueostomia es una alternativa de tratamiento que, si bien es cierto, se
usa como ultimo recurso para mejorar la oxigenacién, también lo es que la
tragueotomia se asocia a complicaciones como; bronquitis cronica,

enfermedad pulmonar obstructiva cronica, traqueomalacia, infecciones y
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muerte subita. Esta alternativa de tratamiento presenta una elevada morbilidad
(Fig.76).54

i e
Sonda

| nasogastrica

. Y '

‘V : ‘

Fig.76 Paciente con distractor 6seo, sonda nasogastrica y tragueotomia.

7.2.3 Tratamiento alimenticio.

El tratamiento alimenticio de los pacientes con sindrome de Pierre Robin esta
encaminado a tener una dieta hipercal6rica que consiste en; formulas lacteas
con glucosa, triglicéridos, acidos grasos) esto con la finalidad de que el recién
nacido pueda ganar peso. Si la alimentacion no se puede llevar a cabo por la
dificultad para deglutir por la obstruccion se puede optar por la nasogastrica o
la intervencion quirdrgica mediante la apertura de un orificio en la pared
anterior del abdomen para introducir una sonda de alimentacion (gastrostomia)
(Fig.77).

SU=SMl Puerto de
§; alimentacion

Tubo de gastrostomia para bebés
recién nacidos

Fig. 77 Gastrostomia.
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7.2.4 Tratamiento psicolégico.

El tratamiento psicologico se instaura para aminorar y exteriorizar las malas
experiencias ocasionadas por todos los tratamientos a los que se tienen que
someter los pacientes con sindrome de Pierre Robin y mejorar el vinculo

afectivo con los padres del recién nacido.
7.2.5 Tratamiento logopédico.

El tratamiento logopédico es una terapia que se emplea en los pacientes con
sindrome de Pierre Robin y se debe implementar de forma concomitante con
el momento del habla, debido a que estos pacientes presentan alteraciones en
el desarrollo psicomotor y en el lenguaje. Los fonemas mas alterados son: k,

gy x y las consonantes van acompafiadas de un ligero silbido nasal.®®
7.2.6 Tratamiento quirdrgico con Distractor Oseo.

El distractor éseo es un dispositivo encargado de aumentar las dimensiones
de la mandibula y del complejo craneofacial por medio de una elongacion
gradual de vasos, tejidos blandos, musculatura, nervios y piel, se considera
una alternativa de tratamiento temprano que no requiere de la colocacion de

injertos (Fig.78).

Fig. 78 Distractor 6seo vista extraoral.
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Las ventajas de la distraccion 6sea son: aumento las dimensiones de la via
aérea retrofaringea, elongacion del cuerpo mandibular que al estar bajo
distraccion activa favorece un cambio significativo de la obstruccion de 18 a
25 mm. Dentro de las complicaciones asociadas a los distractores tenemos:
Infecciones locales de la piel por un manejo inadecuado de los clavos de

fijacion, Infeccion, extrusion de los clavos de fijacion y cicatriz hipertréfica.

Ademas, es importante mencionar que si la distraccion fracasa el paciente
debe ser sometido a traqueotomia para garantizar una via permeable y segura

que facilite una deglucion sin riesgo de aspiracion.
7.2.7 Tratamiento quirurgico de la lengua.

Los procedimientos quirdrgicos que se realizan en la lengua son muy
importantes en los pacientes con sindrome de Pierre Robin debido a que
disminuyen la obstruccion que se genera en la via aérea por el desplazamiento

posterior de la lengua, los procedimientos quirdrgicos son:

e Adhesion lingual: Es una técnica en la cual el borde anterior de la

lengua se adhiere al labio inferior. Sin embargo, no resuelve el
problema, provoca trastornos en la alimentacion, fonacion y alteraciéon

en el desarrollo de los dientes del area adherida (Fig.79).

Fig. 79 Adhesién lingual.

e Hiomandibulopexia: En esta técnica quirdrgica se pensaron para

desplazar el hioides y la base de la lengua a una posicion mas

anterior.%6
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e Técnica de Douglas (1946): En esta técnica un area es denudada

debajo de la lengua a lo largo del piso de la boca, sobre el alveolo y el
labio inferior, entonces la lengua se llevaba hacia adelante. Una sutura
es pasada desde el dorso de la lengua hasta el mentén.%” Esta técnica

fue modificada por Routledge.

e Labio-glosopexia de Routledge: Es una técnica quirdrgica que se

emplea durante el primer afio de vida, consiste en la sutura y traccion
de la lengua al labio inferior o a la mandibula para desobstruir la via
aérea. Esta técnica se puede usar en combinacion con la distraccion
mandibular para lograr mejores resultados, el tiempo que se utiliza es
de 18 meses. Sin embargo, una de las desventajas de esta técnica es

que altera el desarrollo del lenguaje (Fig.80).%7

Fig. 80 Labio glosopexia de Routledge.

7.3 Ortopedia prequirurgica en el recién nacido con sindrome de

Pierre Robin.

Para poder realizar la toma de decisiones y el empleo de aparatologia
adecuada para el tratamiento de pacientes con sindrome de Pierre Robin

debemos conocer los métodos que se han empleado, los cuales son:

e Método de Hotz:

El método de Hotz, emplea placas palatinas de acrilico pasivas o activas (con

tornillo de expansion), se rebasan cada 7-15 dias para dirigir el crecimiento.
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Esta indicado en pacientes con fisura labiopalatina uni o bilateral, en los que

la protrusion de la premaxila es leve o severa (Fig.81).58

Fig. 81 Método de Hotz en pacientes con fisura labiopalatina.

e Método de McNeill:

El método de McNeill, utiliza placas palatinas intraorales de acrilico en
pacientes con fisuras labiopalatinas, las placas palatinas son sujetadas con un

gorro que hace una traccion extraoral (Fig.82).

Fig. 82 Gorro de traccién extraoral.

e Método de Grayson:

El método de Grayson, emplea a las placas intraorales una antena nasal que
se prolonga hasta los cartilagos nasales para realizar el modelado de las

narinas (Fig.83).

Fig. 83 Placa de moldeamiento nasoalveolar de Grayson.
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e Método de Georgiade Latham:

El método de Georgiade Latham, emplea el aparato de avance dentomaxilar
(DMA) en fisura labiopalatina unilateral y un aparato de reposicion elastica de
la premaxila (ECPR) en fisura labiopalatina bilateral. Es una placa palatina
activa con tornillos de expansioén, que se apoya en los segmentos laterales

para evitar su colapso y se fija con pins (Fig.84). %°

Fig. 84 Método de Georgiade Latham.

7.4 Tratamiento ortopédico y aparatologia empleada en pacientes

con sindrome de Pierre Robin.

Como se ha mencionado, los pacientes con sindrome de Pierre Robin tienen
a su alcance una alternativa de tratamientos que les permiten mejorar la
calidad de vida, como lo hemos visto el objetivo mas importante dentro de los
primeros tratamientos es mantener permeable la via aérea y en un segundo
momento llevar a cabo tratamiento multidisciplinario durante los primeros
meses de vida para favorecer una correcta alimentacion que le permita al

individuo tener un crecimiento adecuado de las estructuras orofaciales.
7.4.1 Protesis de acrilico con coleta posterior.

El tratamiento inicial de estos pacientes con sindrome de Pierre Robin puede
llevarse a cabo mediante la colocacion de una protesis de acrilico cuyo flanco
vestibular va adosado al reborde alveolar superior, esta protesis presenta una
prolongacion “tipo coleta” en su parte posterior que permite que la lengua

tenga un tope o punto de apoyo posterosuperior que le permite descender y
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tener una posicibn mas adelantada, dando solucion a la glosoptosis y
permitiendo que el recién nacido pueda ser alimentado mediante biberdn
(Fig.85).7°

Fig. 85 Protesis de acrilico con coleta posterior.

Ademas, el uso de recursos terapéuticos adicionales como chupetes o
biberones anatdémicos, junto con un tratamiento postural (decubito prono)
permite que se lleve a cabo la alimentacion y mejoren los problemas asociados

a la respiracion.
7.4.2 Nocturnal Airway Patency Appliance (NAPA).

El monoblock (nocturnal airway patency appliance) es un dispositivo de acrilico
con 6 a 8 ganchos como sistema de anclaje y una prolongacion de acrilica
hueca en su interior. Este dispositivo permite realizar avances mandibulares
entre 6 a 9 mm. situacién que en pacientes con sindrome de Pierre Robin

mejora la obstruccion de la via aérea (Fig.86)."*

Fig.86 (a) Disefio del monoblock propuesto por Pierre Robin (b) Monoblock (nocturnal airway patency appliance).
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7.4.3 Monoblock Herbst.

El monoblock Herbst, es un dispositivo indicado para el tratamiento de la clase
Il esquelética con retrognatismo mandibular y la apnea obstructiva del suefio.
Este dispositivo se compone de férulas de acrilico junto con guias de acero
que guian la propulsion mandibular. Su funcién es mantener ambas arcadas
en oclusién durante el suefio manteniendo a la mandibula en una posicién mas
anterior (Fig.87)."%

Fig. 87 Monoblock Herbst.

7.4.4 SAS de Zurich.

El monoblock Sas de Zurich, es un dispositivo bimaxilar rigido que se compone
de dos placas de acrilico, ambas conectadas por medio de unos alambres en
forma de “W” (disefiado de esta manera para permitir el flujo del aire), con

ganchos adams que les permiten el anclaje a las arcadas dentales.

Al utilizar este dispositivo ortopédico la mandibula se encuentra protruida y
ligeramente abierta, favoreciendo la propulsion del cuerpo mandibular y el
subsecuente desplazamiento de la lengua mejorando el espacio de la via
aérea. Dentro de las desventajas puede provocar sequedad de la boca o

excesiva salivacion (Fig.88).7%

Fig. 88 Monoblock Sas de Zurich.
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7.4.5 Obturador palatino.

Los obturadores palatinos son dispositivos protésicos de acrilico que se
utilizan para obturar un defecto congénito, mediante la ocupacién del espacio
creado como consecuencia de pérdida o ausencia de tejido en la maxila. Los
obturadores estan indicados para el tratamiento de malformaciones
congénitas en las que no se haya podido lograr el cierre de los procesos
palatinos por una alteracion durante el desarrollo embrionario. Su funcion es
obturar el defecto de la maxila, permitiendo una separacion de la cavidad oral

con la cavidad nasal y la subsecuente alimentacion del recién nacido (Fig.89).

Fig. 89 Placa obturadora estimuladora.

7.4.6 Tratamiento ortopédico con regulador de funcién Frankel tipo
Il.

El regulador de funcién Frankel es un aparato removible elaborado por Rolf
Frankel en 1950 y 1960, que puede inhibir o promover el crecimiento 6seo de
la maxila y la mandibula, neutraliza las funciones y fallas de posicién de la
musculatura peribucal y busca la reeducacién muscular y la correccion de las
anomalias de posiciéon funcional de la mandibula, de la lengua, dientes y los
labios. Este aparato esta indicado en maloclusiones dentales clase | y clase |l
division 1 entre los 6 y 12 afios.”?"3
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Hay cuatro tipos de reguladores de funcién Frankel, para los pacientes con
sindrome de Pierre Robin se utiliza el regulador de funcién Frankel I, indicado

para tratar maloclusiones clase Il division 1y 2 (Fig.90).

Fig. 90 Regulador de funciéon Frankel tipo II.
7.4.7 Tratamiento ortopédico con Bionator estandar.

El bionator es un aparato que fue descrito por Wilhelm Balters en 1952,
posteriormente Felix Asher realizé una descripcion mas profunda de dicho
dispositivo ortopédico. Hay tres tipos de bionator para la correccion de diversas
maloclusiones, estos son: bionator estandar, bionator para clase Il y bionator

para mordida abierta.’*

Para fines de esta revision se abordara lo referente al bionator estandar, que
esta indicado para el tratamiento de la clase | de Angle Divisién 1. La funcién
de este dispositivo ortopédico es lograr una posicion mas anterior de la lengua,
incentivar el crecimiento de la mandibula y reducir la mordida profunda,
situacion clinica que se puede observar en pacientes con sindrome de Pierre
Robin.

Con el dispositivo ortopédico bionator se lograra una posicién mas adelantada
de la mandibula con la libertad de realizar movimientos de lateralidad que
estimularan el crecimiento a nivel del condilo. Este dispositivo ortopédico esta
contraindicado en pacientes clase Il de Angle causada por retrusion de la
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maxila, patrén de crecimiento vertical, incisivos proinclinados y apifiamiento
dental (Fig.91).

Fig. 91 Bionator estandar.

7.4.8 Tratamiento ortopédico con Bimler.

La aparatologia miofuncional tipo bimler, son dispositivos bimaxilares
desarrollados por el Dr. Hans Peter Bimler, estos aparatos funcionales
elasticos junto a la accion de resortes y tornillos permiten hablar y hacer
movimientos de lateralidad, se pueden utilizar todo el dia, permiten la
realizacion de movimientos linguales lo que provoca una estimulaciéon del
crecimiento éseo que favorece al desplazamiento dental. Se emplea como un
aparato corrector y una vez que se consigue la posicion deseada, funciona

como un retenedor.”

Bimler disefi6 dos aparatos, el primero para la correccién de la clase Il, (bimler
clase Il division 1 (tipo A), para el tratamiento de las maloclusiones clase Il
division 1 y bimler clase Il division 2 (Tipo B) para tratamiento de las
maloclusiones clase Il division 2.) y el segundo para la correccion de

maloclusiones clase Il (Fig.92).

Fig. 92 Bimler Tipo A y Bimler Tipo B.
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7.4.9 Tratamiento ortopédico con activador abierto elastico de

Klammt II.

El activador abierto elastico de Klammt Il es un aparato ortopédico funcional
de la maxila que al ser colocado en la cavidad oral, genera un desplazamiento
mandibular que provocara el cambio de posicion del condilo (de una posicion
mas posterior y superior a una posicion mas baja en relacion al techo de la
cavidad glenoidea y mas anterior en relacion al meato auditivo), por lo tanto,
al ser una aparato de propulsién mandibular, estimula el cartilago condilar y

aumenta la longitud del cuerpo mandibular.

Este aparato ortopédico esta indicado para el tratamiento de la clase Il division
1 de Angle, overjet mayor a 4 mm, apifiamiento superior e inferior, atresia de
la maxila (disminucion de la dimension transversal y paladar profundo),
retrognatismo mandibular en fase de denticion mixta y en pacientes con patrén

de crecimiento meso o braquifacial (Fig.93).7®

Fig. 93 Activador abierto elastico de Klammt Il.

7.4.10 Tratamiento ortopédico con activador de Andresen.

El activador de Andresen es un aparato ortopédico de avance mandibular y
levantamiento de mordida utilizado en la denticion mixta, fue utilizado
inicialmente en 1908 por Andresen pero fue hasta 1938 cuando se denomind
como activador. Su accion ortopédica consiste en transmitir estimulos

funcionales al tejido 0seo por medio de la actividad de los musculos de la
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masticacion. Este aparato ortopédico, provoca la retrusion de la arcada

superior y la protrusion de la arcada inferior.””

Sus indicaciones del activador de Andresen son: Correccion de mordida
abierta y mordida profunda, correccién de habitos prolongados de succion
digital, interposicion labial, correccién de la respiracion oral, clases Il con
protrusion de la maxila y retrognatismo mandibular. Sin embargo, este aparato
esta contraindicado en pacientes que presentan un patron de crecimiento
vertical (Fig.94).

Fig. 94 Activador de Andresen.

7.4.11 Tratamiento ortopédico con pistas planas clase Il

Las pistas planas son un aparato ortopédico de accion bimaxilar fundamental
para la rehabilitacién neuro oclusal, fueron disefiados por el Dr. Pedro Planas.
Estos aparatos ortopédicos al ser colocados en la cavidad oral presentan ligero
movimiento, no son fijos, solamente contactan por medio de unas superficies
denominadas “pistas”, al contactar el aparato superior con el inferior permite
la realizacion de movimientos de lateralidad de los dientes, un plano oclusal
fisiolégico, rehabilitacion de la articulacion temporomandibular, eliminaciéon de
mordidas cruzadas, correccion de distoclusiones y frenado de mesioclusiones
(Fig.95)-"8

Fig. 95 Modelo superior con pistas planas clase Il.
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7.4.12 Tratamiento ortopédico con Quad Helix.

El Quad Helix es un aparato ortopédico de expansion de la maxila disefiado
por Ricketts entre 1973 y 1975. Su funcion esta dada por la expansién de la
maxila de molares permanentes o temporales mediante una fuerza continua y
controlada generando un crecimiento transversal en paladares pequefios y
ojivales. En pacientes con sindrome de Pierre Robin se indica para el
tratamiento de los segmentos colapsados, rotaciones de molares superiores
permanentes, pacientes con maloclusion clase Il divisibn 2 y traccion de

dientes anteriores retenidos (Fig.96).7°

- / \ -

Fig. 96 Quad Helix.

Dentro de sus contraindicaciones encontramos que no debe emplearse en los
pacientes clase Il esqueletal debido una maxila protrusiva, dientes anteriores
extremadamente rotados, incisivos anteriores superiores proinclinados,
pacientes poco colaboradores y pacientes con tendencia de crecimiento

vertical.
7.4.13 Tratamiento ortopédico con Arco transpalatino.

El arco transpalatino es un aparato ortopédico de anclaje a la maxila, utilizado
para controlar la posicion de los molares, puede ser pasivo o activo, fijo o
removible. Su funcidén consiste en corregir la rotacion, estabilizacion, anclaje,

mesializacion y distalizaciéon de los molares superiores.®°
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Las indicaciones para su utilizacién son; mordida cruzada unilateral o bilateral,
estabilizacion de molares y mantenedor de espacio. Se encuentra
contraindicado en maloclusiones clase Il cuando son extraidos los primeros
premolares y en los casos clase Ill no quirargicos que se necesita el

movimiento mesial de los molares (Fig.97).

G A
.

)

Fig. 97 Arco transpalatino.
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CONCLUSIONES

De los autores revisados en el apartado de Antecedentes, se obtuvo
gue los mismos, fueron observando la repeticion de algunos signos
clinicos como micrognatia, glosoptosis y paladar hendido, y sintomas
como la dificultad para respirar, y los agruparon y en su momento se
denominé sindrome de Pierre Robin.

Conocer las anomalias craneofaciales es de gran utilidad para poder
tener presentes en una revision, posibles diagndsticos diferenciales y
determinar cuando en verdad se esta ante un paciente con sindrome de
Pierre Robin.

El desarrollo de la denticién primaria como de la segunda denticion son
un dato importante, para poder identificar las alteraciones que en ese
proceso se pueden presentar en la cavidad oral en un paciente con
sindrome de Pierre Robin.

Conocer la clasificacion de Angle nos va a permitir conocer qué tipo de
maloclusion se presenta en el sindrome de Pierre Robin.

Los auxiliares de diagnostico (resonancia magnética, ultrasonido y
tomografia) son los instrumentos idéneos que deben emplearse a
temprana edad para el diagndstico de pacientes con sindrome de Pierre
Robin.

Los tratamientos posturales si se realizan de manera simultanea con
procedimientos quirdrgicos logran resultados adecuados en pacientes
con sindrome de Pierre Robin que les permiten tener una calidad de
vida.

El empleo de aparatos ortopédicos como el monobloc en pacientes con
sindrome de Pierre Robin es una alternativa de tratamiento para permitir
el crecimiento de la mandibula y favorecer una nueva posicion de la

lengua, que permita al paciente liberar la obstruccion de la via aérea y

97



», i

ovontouoia )
UNAM

1904

mejorar su calidad de vida, evitando con ello que se pueda

broncoaspirar.

8. El empleo de los aparatos ortopédicos a temprana edad favorece el
estimulo y desarrollo de las estructuras orofaciales, permitiendo que el
paciente tenga oportunidad por medio de su propio organismo
redireccionar el crecimiento de la maxila y la mandibula, evitando la
probabilidad de que mas adelante tenga que ser sometido a un

procedimiento quirdrgico mas invasivo como una cirugia ortognatica,
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PROPUESTAS

Que el Cirujano Dentista de practica general reciban desde su
formacion profesional capacitacion adecuada sobre los diferentes
sindromes, en particular sobre el sindrome de Pierre Robin, dado que,
aunque es baja su presencia en los pacientes, es claro que, de
presentarse, sus consecuencias son graves.

Que en las Facultades de Odontologia se implementen mesas clinicas
por parte de personal de la salud con experiencia en pacientes con
sindrome de Pierre Robin, para que puedan compartir y ensefar desde
su deteccion y diagnostico hasta el manejo terapéutico de los pacientes
con este sindrome.

Que los alumnos de la facultad de odontologia elaboren folletos los
cuales sean difundidos en las clinicas o dentro de la institucion para que
los pacientes tengan la oportunidad de informarse y conocer el
sindrome de Pierre Robin.

Que exista la obligacion de una interconsulta o trabajo multidisciplinario
entre el pediatra y el Cirujano Dentista (o el Odontopediatra) en la
atencion de pacientes dentro de la etapa de primera infancia, para una
atencion temprana que evite mayores malformaciones y en su caso
revertir y modificar algunos signos.

Que exista comunicacién entre el Cirujano Dentista de practica general
y el Ortodoncista, para en caso de haber detectado la presencia del
sindrome de Pierre Robin, pueda coadyuvar con la implementacion de
tratamientos ortopédicos y aparatologia adecuada, para favorecer el
crecimiento de las estructuras orofaciales, lo que sin duda auxiliara para
mejorar la calidad de vida del paciente, y evitar sin duda mayores
alteraciones.

Que el Cirujano Dentista de practica general, asi como los profesionales

de la medicina de las instituciones coadyuven en la formacion de un

99



», i

ovontouoia )
UNAM

"

1904

banco de informacion sobre atencion de pacientes con sindrome de
Pierre Robin, ya que esto ayudaria a conocer mas sobre el mismo, y en
la aparicion y deteccidn oportuna de signos del mismo.

Que esta investigacion de revision bibliografica coadyuve con la
elaboracion de un protocolo de actuacién del Cirujano Dentista de
practica general y el Ortodoncista, que sirva de guia de actuacion para

los mismos ante un caso de paciente con sindrome de Pierre Robin.
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