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Introduccion

Historicamente las anomalias congénitas han sido representadas mediante
grabados y estatuas en diferentes zonas alrededor del mundo, las cuales aportan
testimonio de malformaciones en las civilizaciones antiguas. Se estima que las
hendiduras labiopalatinas acontecen aproximadamente del afio 2000 a.C., dado
que el primer hallazgo concerniente a una hendidura fue en una momia del
mismo afio. En México, se poseen representaciones en ceramica respectivas a

la cultura totonaca con el defecto en el labio superior.

De modo que, el labio y paladar hendido es una malformacion craneofacial
congénita debida a la falta de desarrollo del labio superior y paladar, ya que el
tejido no se fusion6 durante los periodos precisos del desarrollo embrionario que
van de la cuarta a la 122 semana de vida intrauterina; comprometiendo a la
afectacion de una o mas estructuras de la nariz, labio superior, proceso alveolar,
paladar primario y secundario por lo que, sus caracteristicas clinicas varian
segun el caso. Su causa es de origen multifactorial con una estimacion entre
1:500 y 1:700 nacimientos a nivel mundial, aunados a factores genéticos,

ambientales e interaccién gen-ambiente.

En la atencion bucodental se emplea el uso de elementos y herramientas
auxiliares para el diagnéstico, tratamiento y prondstico; uno de estos son los
sistemas de clasificacion de labio y paladar hendido que proporcionan al equipo
multidisciplinario e interdisciplinario trabajar de una manera mayormente factible
de acuerdo con la categorizacion asignada al cuadro clinico del paciente, asi
como la importancia que tiene dentro de la epidemiologia para la investigacion y
administracion del padecimiento. A lo largo del tiempo se han postulado distintas
clasificaciones basadas en diferentes enfoques ya sean embrioldgicos,

anatomicos, morfologicos, estadisticos, etc.

No obstante, se han desarrollado nuevos sistemas en la busqueda de clasificar
las hendiduras con mayor exactitud al igual que mejorar las limitantes de las
clasificaciones actuales. Sin embargo, aun no hay un acuerdo por parte de los

profesionales de la salud y otras partes interesadas que establezcan cudl
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emplear a nivel internacional, debido a que existe una gran variedad de
clasificaciones con el potencial para emplearlas en la practica clinica pero ha
dificultado la comprension reciproca, comunicacion y control del paciente entre
las areas de la salud, ya que generalmente emplean diferentes sistemas de

clasificacion.

La investigacion de esta problematica se realizé con el propdsito de describir e
identificar la importancia de la clasificacion de LPH para brindar un mejor servicio
de la salud en el &mbito interprofesional que sume a la atencion, investigacion y
administracion a nivel institucional e interinstitucional. Lo anteriormente descrito,
se llevé a cabo mediante la busqueda exhaustiva de la informacion de los
estandares que debe incluir una clasificacion, los sistemas frecuentemente

empleados y como estas contribuyen en el correcto manejo interdisciplinario.
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Capitulo |

1.1 Embriologia: crecimiento y desarrollo craneofacial

En el desarrollo embriolégico las estructuras externas e internas
primordiales quedan constituidas en un periodo entre las semanas cuarta a
octava. Al finalizar este lapso ha comenzado el desarrollo de 6rganos y
sistemas mas importantes. La estructura del embridon cambia a medida que
se forman los tejidos y 6rganos, es asi que al finalizar la octava semana ya
cuenta con un aspecto notoriamente humano. La caracteristica mas
evidente en el desarrollo de cabeza y cuello es la formacion y presencia de
los arcos faringeos, estos aparecen en la cuarta y quinta semanas de vida
intrauterina. Los arcos faringeos dan origen a distintas estructuras y se

presentan por pares, estos se resumen en la tabla 112,

1.1.1 Arcos faringeos

Su desarrollo comienza al principio de la cuarta semana, cuando las células
de la cresta neural migran hacia las futuras regiones de cabeza y cuello.
Son seis pares de arcos y se presentan como elevaciones superficiales a
los costados de la faringe primitiva (Figura 1y 2).

Cada arco faringeo se encuentra formado por?:
« Nducleo de mesénquima recubierto por ectodermo en su cara externa
y endodermo en su cara interna.
e Un vaso sanguineo o arco adrtico
e Un cartilago
e Un primordio muscular
e Un nervio

Neuroporo rostral

Nivel
Segunda hendidura faringea de seccién |
chi Segundo arco faringeo Fosa ética
' Primerarco faringeo \  Placoda ética 4 o -

. el /

/ 1 | \ ;

ki o a13) ¥
{ ) Primera RN | Nivel \ 71112¥ \ \ jC=
\ | : 27D T'de seccibn H '\ o/ | Esbozo >
A | { B | / C { superior D [
23 dias 24 dias 26 dias Estomodeo 28 dias
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Membrana

Figura

Plano

; de seccién J
Prominencia

maxilar B Estomodeo - i ™\ Placoda nasal

Y A\ 4 ' \

orofaringea Prominencia . Membrana { : )
\ / X orofaringea SNl g Primer arco

mandibular Y 1
\ ~— rota § t7 faringeo
( § L N\2
a9

E F 4 ~—<___Prominencia G }
. R cardiaca 2 Segundo
23 dias 26 dias 28dias  areco faringeo

1. llustraciones correspondientes al aparato faringeo humano. A, Visién dorsal de la parte

superior de un embrién de 23 dias. B a D, Visiones laterales que muestran el desarrollo tardio de

los arcos faringeos. E a G, Visiones ventrales o faciales que ilustran la relacion existente entre el

Prime

primer arco faringeo y el estomodeo?.

*Modificado de Moore K, et al. Embriologia clinica.

r arco faringeo (Arco mandibular)

Surge

alrededor del dia 23+ 1. Forma dos protuberancias a los lados del

estomodeo: el proceso maxilar (Porcion dorsal) y el proceso mandibular

(Porcion ventral), este ultimo envuelve al cartilago de Meckel. Ambos

procesos son responsables del desarrollo 6seo del tercio medio e inferior

de la cara y de los tejidos blandos?2.

Quarey Qarasnilly fHlondre

Derivados vasculares?:

Da origen a la arteria maxilar y parte de las arterias car6tidas
externas.

Derivados del cartilago:

El cartilago de Meckel constituye los huesos del oido medio, yunque
y martillo; el pericondrio formard el ligamento anterior del martillo y
el ligamento esfenomandibular. Las porciones ventrales del cartilago
establecen el esbozo de la mandibula en forma de herradura y
desaparece conforme se desarrolla el hueso mandibular a su
alrededor, siguiendo un proceso de osificacion intramembranosa del
tejido mesenquimatoso, es decir, su desarrollo es de modo
independiente, directamente a partir del tejido conectivo del
cartilago. El céndilo cartilaginoso se origina gracias a un cartilago
secundario que se forma posteriormente.

En el mesénquima del proceso maxilar se origina la premaxila,
maxilar, hueso cigomatico y la porcion escamosa de los huesos

temporales mediante una osificacion membranosa.



Derivados del masculo?:

Forma los muasculos de la masticacion (Temporal, masetero y
pterigoideos medial y lateral), vientre anterior del digastrico,
milohioideo, tensor del timpano y tensor del velo del paladar.
Derivados del nerviol-3;

El nervio trigémino o V par craneal en sus dos ramas caudales
(Maxilar y mandibular). Es el nervio sensorial primordial de cabezay
cuello, inervando a los dientes y las mucosas de la cavidad nasal y

oral. Su rama motora inerva los musculos de la masticacion.

Sequndo arco faringeo (Arco hioideo)

Aparece cerca del dia 24+ 1; contribuye a la formacion del hueso hioides®.

Quarey Qarasnilly fHlondre

Derivados vasculares?®:

Forma las arterias hioideas y estapedias.

Derivados del cartilago®?:

Un primordio cartilaginoso proximo al extremo dorsal del cartilago de
Reichert participa en el desarrollo del oido. Coadyuva a la formacién
del estribo del oido medio y de la apdfisis estiloides del hueso
temporal.

La parte cartilaginosa establecida entre la apdfisis estiloides y el
hueso hioides retrocede, pero su pericondrio forma el ligamento
estilohioideo.

El extremo ventral del cartilago se osifica y forma la asta menor del
hioides y a la parte superior del cuerpo del hueso hioides.
Derivados del masculo®:

El masculo dard lugar a los musculos de la expresion facial o de la
mimica (buccinador, auricular, frontal, cutdneo del cuello, orbicular
de los labios y orbicular de los parpados), musculo del estribo,
estilohioideo, vientre posterior del digastrico.

Derivados del nervio?3;

Nervio facial o VII par craneal inerva los musculos anteriormente

descritos.



Tercer arco faringeo

Aproximadamente a los 28+ 1 dias es posible identificar el tercer par de

arcosq.

Derivados vasculares®:

Se originan las arterias carétidas comunes y las porciones
proximales de las arterias cardtidas internas.

Derivados del cartilago?:

Localizado en la porcion ventral del arco, se osifica para dar origen
a la asta mayor del hueso hioides y la asta superior del cartilago
tiroides. El cuerpo del hioides se forma a partir de la eminencia
hipobranquial.

Derivados del masculot:

Forma el musculo estilofaringeo.

Derivados del nervio3:

Nervio glosofaringeo o IX par craneal, inerva fundamentalmente

mucosas de lengua y laringe.

Cuarto y sexto arcos faringeos

Surgen entre los 28+ 1 dias?®.

Derivados vasculares®:

Del cuarto arco adrtico izquierdo se forma el segmento del cayado
aortico, mientras que del arco derecho surge el segmento proximal
de la arteria subclavia derecha. En cuanto al sexto arco aértico
izquierdo, en su porcion proximal se origina la parte proximal de la
arteria pulmonar izquierda y de su porcion distal el conducto
arterioso. Finalmente, de la porcién proximal derecha se formara la
parte proximal de la arteria pulmonar derecha.

Derivados del cartilago?:

Los cartilagos de los arcos cuartos y sextos se fusionan para formar
los cartilagos tiroides, cricoides, aritenoides, corniculado vy
cuneiforme de la laringe.

Derivados del musculo?:

Quarey Quramillo {Hondra. 10



La musculatura del cuarto arco faringeo origina los musculos

cricotiroideos, elevador del velo del paladar y constrictor de la

faringe. La musculatura del sexto arco forma los musculos

intrinsecos de la laringe.

Derivados del nerviol-2:

El cuarto arco y los musculos del sexto arco estan inervados por la

rama laringea superior y recurrente del nervio vago o X par craneal.

El quinto arco faringeo, si existe, es rudimentario y no origina ninguna

estructural.
Arco Nervio Musculos Esqueleto Ligamentos
faringeo
1. Mandibular V. Trigémino: e  Masticacion ® Premaxilar  Ligamento anterior
Divisiones (Ter_npc_)ral, masetero, o Maxilar del martillo
maxilares y pterigoideo medial y i e Ligamento
mandibulares lateral) ® Cartilago de 9 .
Lo Meckel dara esfenomandi
Milohioideo : bular
) ) origen al
Vientre anterior del primordio de
digastrico la mandibula
e Tensor del velo del ® Martillo
paladar ) e Yunque
e Tensor del timpano
2. Hioideo VII. Facial e Expresion facial ® Estribo * Ligamento
(bucal, auricular, ® Proceso estiloides estilohioideo
frontal, cutaneo del e Asta menor del
cuello, orbicular hioides
bucal, orbicular de )
los parpados) ® Parte superior del
e Vientre posterior del ﬁ?’(ﬁ&%‘; del
digastrico Cartil p
S ® Cartilago de
o
EStI|OhI0.IdeO Reichert
e Estapedio
IX. ; e Estilofaringeo ® Asta mayor del
Glosofaringeo hueso
hioides
® Parte inferior del
cuerpo del
hioides
X. Vago Cricotiroideo e Cartilagos laringeos
Elevador del velo del (Tiroides,
paladar cr|_c0|de_3$,
e Constrictores de la e
fari corniculado,
aringe cuneiforme)
® Misculos intrinsecos
de la laringe
® Musculos estriados
del eséfago
Tabla 1. Estructuras derivadas de los arcos faringeos y su inervacion?.
g y
*Modificado de Sadler T. Langman’s medical embryology.
Quareg Qaramill Alondre. 11



1.1.2 Bolsas faringeas

El endodermo de la faringe primitiva reviste la parte interna de los arcos y
bolsas faringeas. Las bolsas se desarrollan en pares como evaginaciones
del endodermo entre los arcos, siguiendo una secuencia craneocaudal
(Figura 2). Entre el arco mandibular y hioideo surge el primer par de bolsas
y de la misma manera para los restantes. Cuatro de ellas son bien definidas
pero el quinto par es rudimentario o inexistente y su recubrimiento
endodérmico dara lugar a érganos vitales de cabeza y cuello'?, en la tabla

2 se muestran las estructuras derivadas de las bolsas.

Bolsa faringea Estructuras derivadas
1 e Cavidad timpéanica (Oido medio)

Conducto auditivo (Trompa de Eustaquio)

2 ® Amigdala palatina
Fosa amigdalina

3 e Glandula paratiroidea inferior
Timo
4 e Glandula paratiroidea superior

e Cuerpo ultimobranquial (Células parafoliculares [C] de la glandula tiroidea)

Tabla 2. Estructuras derivadas de las bolsas faringeas?.

1.1.3 Hendiduras o surcos faringeos

En la cuarta y quinta semana de vida intrauterina se desarrollan cuatro
hendiduras o surcos faringeos que dividen externamente los arcos, y solo
un par de estas bolsas colabora a su estructura final (Figura 2)*2.

La porcion dorsal de la primera hendidura crea el conducto auditivo externo,
los remantes de la segunda, tercera y cuarta establecen el seno cervical

que esta obliterado en condiciones normales?.

Quarey Quramillo {Hondra. 12



1.1.4 Membranas faringeas

Se disponen en el cimiento de las hendiduras o surcos y se forman en las
areas en que los epitelios de las hendiduras y bolsas se aproximan entre si

(Figura 2). Solamente un par de membranas coadyuva a la formacion de la
membrana timpanica'?.

Seno cervical . o
s Faringe primitiva
=
= [ \ Primera bolsa
; S faringea
. Primero
. Nivel @ @o | __Primera hendidura
- de seccion B Py = — /faringea
\ Segundo-{ o C (o) j
\ oo el g
- | 2S =4 Arteria del segundo
0 o2 Seno cervical
5 i Cuarto A" 3 5 //0‘

B \ 2 \ \/ e 7’\Mesénquima

Cresta epicardica Eséfago primitivo
Nivel de seccién D Mesénquima
{ \ Nervios craneales:
T
(> @y
Sana (ch; Cocl—W
cervical
La { Z\l f\ \DT/
/917 ;@Hslx
Abertura /K Vo) Lijo%\
en el seno cervical af i X
D\ ® \\ / ? {

Conducto

auditivo Arcos

/ \
externo / k. faringeos
C—e0
= = rimero
Nivel ( oCL\/, \/993/
de seccién F ,-3<>> - -
| gundo
) G
——Tercero
Resto transitorio | °‘<1>J‘\ r\;o /
del seno W % Gy
cervical \\ i{%\ /d\}: / Cuarto
2\ [ &)

Primer arco faringeo

Prominencia Prominencia
maxilar mandibular

Figura 2. A, Vision lateral de las regiones de la cabeza, el cuello y el térax de un embrién
(aproximadamente, 32 dias), con demostracion de los arcos faringeos y del seno cervical. B,
Seccion esquematica a través del embrion en el nivel mostrado en A, con ilustracion del
crecimiento del segundo arco sobre el tercer y cuarto arco. C, Un embrién de aproximadamente 33
dias. D, Seccién del embrién en el nivel mostrado en C, con ilustracion del cierre temprano del
seno cervical. E, Un embrién de aproximadamente 41 dias. F, Seccién del embrion en el nivel
indicado en E, con demostracion del resto quistico transitorio del seno cervical. G, Esquema
correspondiente a un feto de 20 semanas que ilustra la zona de la cara que procede del primer par

de arcos faringeos?.

Quarey, Qaraimillo fHondsa. 13



1.1.5 Formacion de la cara

El primordio facial brota al comienzo de la cuarta semana a la periferia del
estomodeo. Consisten esencialmente de un mesénquima derivado de la
cresta neural. Los cinco primordios faciales que contribuyen a la
configuracion de cara son (Figura 3, 4 y 5)12:

« Un proceso frontonasal'®: Rodea la parte ventrolateral del
prosencéfalo y conforma la mitad superior de la cara, frente, puente
nasal, filtro nasolabial, premaxila y el paladar duro.

o Dos procesos maxilares bilaterales®: Limitando lateralmente al
estomodeo. Constituye la mitad superior de las mejillas, las
porciones laterales del labio superior.

« Dos procesos mandibulares bilaterales®: Limitando al estomodeo en
su parte inferior. Forman la mandibula, la mitad inferior de las

mejillas, labio inferior.

Prominencia frontonasal Prominencia frontonasal
/)/ Placoda nasal

Prominencia maxilar
1/> Prominencia maxilar

j Arco mandibular

Estomodeo
Arco mandibular

Arcos faringeos
20.y 3o0.

Protuberancia cardiaca
A B

Prominencia frontonasal

{ Placoda nasal
% ‘

Figura 3. A. Vista frontal de un embrién de alrededor de 24 dias. El estomodeo, cerrado en forma

Prominencia maxilar superior

Prominencia maxilar inferior

Segundo arco

temporal por la membrana bucofaringea, esta rodeado por cinco prominencias mesenquimatosas.
B. Vista frontal de un embrion de 30 dias aproximadamente que muestra la rotura de la membrana
bucofaringea y la formacion de las placodas nasales en la prominencia frontonasal. C. Fotografia

de un embrién humano en una fase (28 dias) similar a la de B3.
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Estos dos ultimos procesos derivan del primer arco faringeo y el proceso
frontonasal estd constituido por la proliferacion de un mesénquima en
posicion ventral con las vesiculas cerebrales. Los cinco procesos faciales
son centros de crecimiento constante del mesénquima subyacente®?3,

La mandibula y el labio inferior son las partes iniciales de la cara en
formarse puesto que proceden de la fusion de los extremos mediales de los
procesos mandibulares en el plano medio. Al término de la cuarta semana,
brotan a los lados de la prominencia frontonasal las placodas nasales que
son engrosamientos ovales bilaterales del ectodermo superficial y
primordios del epitelio nasal, derivadas del proceso frontonalsal25,
Mientras que en la quinta semana, las placodas nasales se invaginan para
generar las fosas nasales o primordio de la cavidad nasal, estas se
profundizan y el mesénquima de los bordes de las placodas nasales
prolifera produciendo una elevacion en forma de herradura alrededor de las
fosas que dan origen a las prominencias nasales laterales (Borde externo)
y mediales (Borde interno). Inicia el desarrollo de los pabellones auriculares
y las placodas épticas se encuentran lateralizadas?3°.

Al comienzo de la sexta semana de desarrollo, el mesénquima de los
procesos maxilares prolifera, de modo que estos aumentan de tamafo y
crecen medialmente uno hacia otro y también hacia las prominencias
nasales comprimiéndolas y llevandolas a aproximarse a sus
contralaterales. Cada prominencia nasal lateral esta apartada del proceso
maxilar por una hendidura designada surco nasolagrimal, el cual se
prolonga del angulo interno del ojo en desarrollo a la boca del embridn.
Para el final de la sexta semana los procesos maxilares comienzan a unirse
con las prominencias nasales laterales dando origen a las futuras alas de

la nariz con las mejillas (Figura 4)%3.

Prominencia
frontonasal

Fosa nasal 2
Ojo

Fosa nasal
Prominencia
nasal lateral
Prominencia
nasal medial

Prominencia
maxilar

Prominencia
mandibular
Surco
nasolagrimal

Estomodeo
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Prominencia lnasal medial
m

andlbular
1° hendidura . Conducto
auditivo
20 arco externo

Figura 4. Cara frontal del rostro. A. Embrion de 5 semanas. B. Embrion de 6 semana. De una

Prominencia
nasal media

forma gradual las prominencias nasales van siendo separadas de la prominencia maxilar por
surcos profundos. C,D. Fotografias de embriones humanos en fases similares a las Ay de B,
respectivamentes.

El conducto nasolagrimal se desarrolla a partir de un engrosamiento
alargado del ectodermo que emerge en el suelo del surco nasolagrimal, el
extremo del conducto se expande para formar el saco lagrimal. En el curso
de la séptima semana, las prominencias nasales mediales se fusionan con
las laterales y el proceso maxilar, por lo que se establece una continuaciéon
entre el maxilar y el labio superior al mismo tiempo que separa las fosas
nasales del estomodeo formando al segmento intermaxilar, originando el
componente labial que forma el filtro nasal, el componente gnatogingival o
maxilar (Dara origen a la premaxila que mas tarde alojara a los incisivos y
Su encia asociada) y el componente palatino que forma el paladar anterior
al fusionarse con el septum nasal'-.

Los labios y las encias comienzan su desarrollo a partir de un
engrosamiento lineal del ectodermo, es la lamina labiogingival la cual se
degenera dejando un surco labiogingival. En el plano medio permanece una
pequefia zona de la lAmina que forma el frenillo del labio superior que une
el labio a la encia. Las regiones caninas, premolares, molares y labiales
laterales del arco superior se originan en los procesos maxilares, y las
porciones incisivas y labiales medias (filtro nasolabial), en las
protuberancias medias®®.

Entre la octava y 10® semanas concluye el proceso de fusion de los
procesos faciales, junto con el desarrollo del prosencéfalo y la region

cervical del embrion se da la posicion definitiva de los ojos y pabellones
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auriculares; al finalizar la 102 semana del desarrollo se ha formado la cara

del embridon en su totalidad?3®.

1.1.6 Formacion de nariz y cavidad nasal

La nariz se forma por cinco prominencias faciales (Figura 5)%3:
« La prominencia frontal da origen a la frente y al puente de la nariz.
o La unién de las prominencias nasales mediales produce el filtro o
filtrum nasal, la cresta, la punta y parte del tabique nasal.

o Las prominencias nasales laterales producen las alas de la nariz.

I:] Prominencia frontonasal [:I Prominencia maxilar - Prominencia mandibular

)

(NG \

Arcos
faringeos:

Estomodeo Primero

Prominencia cardiaca e
A1

Segundo

24 dias

Placoda cristaliniana
Placoda nasal
Estomodeo e

Segundo arco faringeo

Fosa nasal

Ojo

Surco nasolagrimal

C1

31 dias

Fosa nasal

Media

Lateral} Prominencias nasales

Surco nasolagrimal

38 dias

Conducto auditivo externo
(primera hendidura faringea)

Quarey, Qaraimillo fHondsa. 17



\ Prominencia nasal medial
T Prominencia nasal lateral o
Conducto auditivo externo =
monticulos auriculares 5
E y E1

Orificio nasal

Conducto auditivo
externo

Mandibula Fq

Oido
externo

f Parpado
oo

. 4 Prominencias nasales mediales

que se fusionan entre si
y con las prominencias maxilares
G G4

48 dias

N

Parpados cerrados

Surco nasolagrimal

r
H1

Segmento intermaxilal
H
10 semanas
/\
‘ ’ Filtrum labial g /
| I
14 semanas

Figura 5. Esquemas ilustrativos de las fases progresivas en el desarrollo de la cara humana.

En la cuarta semana de vida intrauterina la formacién de la nariz inicia con
la presencia de las placodas nasales que son dos engrosamientos del
ectodermo superficial en las porciones ventrolaterales de la prominencia
frontonasal. Las placodas nasales se profundizan para conformar las fosas
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nasales y la proliferacion del mesénquima circundante forma las
prominencias nasales mediales y laterales, por consiguiente el hundimiento
de las fosas forma los sacos nasales primitivos. En el final de la quinta
semana se inicia la migracion de las prominencias nasales a la linea media,
lo que acerca a los sacos nasales. La prominencia frontal da origen a la
frente y a una zona vertical de tejido entre las protuberancias nasales
medias que al fusionarse se forma el tabique nasal*34.

En el curso de la sexta semana aumenta la profundidad de las fosas y estas
al principio estan separadas por la membrana oronasal que las divide de la
cavidad oral primitiva mediante los fordAmenes recién formados: las coanas
primitivas, situadas por detras del paladar primario. La membrana se rompe
al final de la sexta semana y la cavidad nasal y oral entran en comunicacion.
Después del desarrollo del paladar secundario, las coanas se sitian en la
unién entre la cavidad nasal y la faringe!3.

El tabique nasal se desarrolla en forma de un crecimiento en direccion
inferior de las partes mediales de las prominencias nasales mediales
fusionadas; la fusidén entre el tabique nasal y los procesos palatinos se
explican mas adelante y comienzan entre la novena y 122 semana de

gestacion?.
1.1.7 Formacion del paladar

El paladar se desarrolla por dos esbozos?!3:

« Paladar primario, que se forma del segmento intermaxilar.

o Paladar secundario, que se origina de los procesos palatinos

laterales.

En la quinta semana de gestacion comienza su formacion al igual que el
desarrollo de la cara por el proceso frontonasal y maxilares®.
Otros autores describen que se inicia en sexta semana de gestacion,
completandose en la 122 semana. El periodo critico del desarrollo del
paladar va desde el final de la sexta semana hasta el comienzo de la

novena (Figura 6)*.
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Figura 6. A, Seccién sagital de la cabeza del embrién al final de la sexta semana, con

Paladar blando

Uvula

demostracion del proceso palatino medio. B,D,F y H, Techo de la boca entre las semanas 6y 12,
con ilustracién del desarrollo del paladar. Las lineas de guiones en D y F identifican las zonas de
fusion de los procesos palatinos. Las flechas indican el crecimiento medial y posterior de los
procesos palatinos laterales. C, E y G, Secciones frontales de la cabeza con ilustracion de la fusion
entre si de los procesos palatinos laterales, del tabique nasal y de la separacion entre cavidades

nasal y oral®.

Paladar primario o anterior

Al comenzar la sexta semana se empieza a desarrollar el paladar primario

0 proceso palatino medial. Primeramente formado por la fusion de las
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prominencias nasales mediales, es una masa de mesénquima con forma
de cufia que se sitla entre las superficies internas de los procesos
maxilares de los maxilares en desarrollo que dan lugar al segmento
intermaxilar el cual crece en direccién dorsal o posterior para constituir el
paladar primario, fusionandose después con los procesos maxilares. En
esta etapa, las cavidades nasal y oral estan separadas entre si sélo en la
regibn mas anterior y media del maxilar por el paladar primario que forma
la porcion premaxilar del maxilar. Simboliza una pequefia porcion del
paladar duro del adulto (anterior al agujero incisivo). El paladar primario
desarrolla gradualmente hueso mediante una osificacion membranosa que

conforma la premaxilal>.

Paladar secundario o posterior

Es el primordio de la mayor parte del paladar duro y de todo el paladar
blando. Inicia su desarrollo al comienzo de la sexta semana a partir de dos
proyecciones mesenquimatosas que se extienden desde las partes
mediales de los procesos maxilares, brindando lugar a los procesos
palatinos laterales. Los procesos palatinos laterales estan dirigidos hacia
abajo y hacia los bordes laterales de la lengua que se desarrolla en el piso
de la faringe primitiva, conforme pasa el tiempo estos procesos se alargan
y se elevan hasta conseguir una posicién horizontal por encima de la lengua
entre las semanas séptima y octava. El crecimiento de la lengua esta
involucrado con el cambio de orientacién de los procesos palatinos®3.

La fusion de los procesos palatinos derecho e izquierdo (Laterales)
establecen el paladar secundario, en donde pronto aparece tejido éseo en
Su mayor extension, a partir de los huesos maxilares y palatinos; la porcion
posterior del paladar secundario (Del tabique o septum nasal hacia atras)
no se osifica y da origen al paladar blando y la Gvula. El rafe palatino medio
indica la linea de fusién de los procesos palatinos. En el plano medio del
paladar, entre la parte anterior del maxilar y los procesos palatinos, hay un
pequefio canal nasopalatino, este canal es representado en el paladar duro

del adulto por el agujero incisivo, es el punto de referencia que identifica el
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limite de la linea media entre las porciones palatinas primarias y
secundarias. La union del tabique nasal y los procesos palatinos comienza
en la parte anterior durante la novena semanay finaliza en la parte posterior
hacia la 122 semana por arriba del primordio del paladar duro. Entonces,
las dos camaras nasales son independientes por completo, y ambas se

separan de la boca a lo largo de todo el paladart®+4,

1.2 Anatomia

Es de suma importancia el conocimiento de la anatomia patolégica que
puede presentar la nariz, el labio y paladar de acuerdo al tipo de hendidura
labial, palatina o labiopalatina que padezca el paciente, esto nos dirige
hacia el correcto diagndstico y posterior tratamiento del labio y/o paladar
hendido. Para comprender e identificar los elementos anatémicos
involucrados del defecto, es importante conocer la anatomia normal de

cada una de las estructuras mencionadas anteriormente (Figura 7).

Columela Punta nasal

Reborde
alveolar

Linea blanca

Filtro nasal

Arco d ) )
cupido™ 3 ———— = Umbraldela Rafé palatino
fosa nasal
/ .
' Cresta o

Linea blanca columna filtral Paladar duro

Paladar
blando

Bermellon Tubérculo Linea roja Bermellon
Figura 7. Anatomia normal de nariz, labios y paladar®.
*Modificada de https://acortar.link/cEeWay https://acortar.link/LQ6GHs

1.2.1 Nariz externa

Esta compuesta por cuatro partes principales (Figura 8):
« Pirdmide 6sea’: También denominada béveda 6sea, es la parte de
la nariz externa que sobresale por encima y por delante de la linea
base nasal. Su punto medio superior es la profundidad del nasion y

el mas bajo el rinion o area K.
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« Piramide cartilaginosa’: Llamada béveda cartilaginosa, es una
estructura formada en T la cual esta constituida por el cartilago
septolateral y dos areas membranosas con cartilagos accesorios.

o LO6bulo’: Representa el tercio inferior mévil de la piramide nasal
externa, constituido por dos cartilagos lobulares, fiboras musculares,
tejido subcutaneo conectivo y adiposo, y piel con glandulas
sebéaceas. Sus principales estructuras son:

o Punta nasal”®: Proyeccion mas anterior del tercio inferior de
la nariz, compuesta por la union de dos cupulas o domos de
los cartilagos alares, fibras de tejido conectivo interdomal y la
piel que los cubre.

o Alas nasales’®: Son las paredes laterales méviles del I6bulo
y estan constituidas por los pilares laterales del cartilago
lobular y los musculos. Sus partes son:

= Reborde alar: Representa el margen caudal del ala.

= Base alar: Porcion inferior de unién del ala al labio
superior.

» Faceta: Area plana en la parte ventrocaudal del ala
correspondiente a la escotadura caudal del I6bulo.

= Surco alar vertical: Depresion del ala medial al domo.

= Surco o pliegue supraalar: Surco horizontal por encima
del margen craneal del pilar lateral.

= Surco alar-facial: Pliegue en la base alar entre el ala y
la cara.

o Columela’®: Estructura en la linea media que une la punta
nasal con el labio superior, formando el pilar medial del
cartilago lobular.

o Fosa nasal’: También denominadas narinas. Se encuentran
rodeadas por la columela, el reborde alar inferior y el umbral

de la fosa nasal (Reborde inferior de la fosa nasal).
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o Banda de Simonart®: Parte anatémica que constituye el piso
nasal en su porciéon mas anterior y que une la base alar con
la base de la columela.

« Areas de tejido blando’: La nariz externa cuenta con cuatro areas de
tejido blando, las cuales son:

o Hendidura paraseptal o area de tejido blando paraseptal.

o Area de tejido blando lateral o area de bisagra.

o Muesca lobular caudal.

o Area de tejido blando alar.

La piramide Osea, la pirdmide cartilaginosa y el I6bulo conforman un tercio
de la nariz externa.
e Vascularizacion’:

o Arteria facial: Irriga a la piramide nasal externa y da origen a
la arteria labial superior en el angulo de la boca. A partir de
esta arteria se forma la rama alar y, en la linea media, a la
arteria columelar que irriga a la columela y la punta del I6bulo.
Una rama de la arteria columelar llamada septal nasal irriga
el tabigue nasal.

o Rama nasal anterior: Irriga el dorso y ala de la nariz.

o Arteria nasal dorsal: Rama terminal de la arteria oftalmica
irriga al dorso nasal.

o Arteria angular: Brinda irrigacion junto al margen de la nariz
hacia el angulo del ojo.

e Inervacion’:
La inervacion sensorial de la cavidad nasal y de la piramide externa
se deriva del nervio trigémino de sus rama oftalmica (V1) y maxilar
(V2).

o Nervio supraorbital: Inerva a la raiz nasal.

o Nervio supratroclear: Brinda inervacion a la piramide 0sea y
cartilaginosa en su porcion superior.

o Nervio infratroclear: Inerva a la pirdmide 0sea y cartilaginosa.
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parte medial

Rama nasal externa del nervio etmoidal anterior: Inerva a la

de la pirdmide cartilaginosa y el |6bulo.

Nervio infraorbital: Brinda inervacion a la parte lateral de la

pirdmide cartilaginosa y I6bulo, mejilla, labio superior.
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Figura 8. Vista lateral y de la base del |6bulo con las principales caracteristicas anatdmicas de la

1.2.2 Labios

nariz externa’.

Los labios son pliegues tritisulares mucomusculocutaneos moviles, que

estan situados en la parte anterior de la boca y en el tercio inferior de la

cara, formando la hendidura labial y cierran el orificio bucal. Su cara anterior

es cutdneo-mucosa Yy én

()
/71
|
e

Figura 9. Anatomia labial. 1.
Crestas o columnas filtrales. 2.
Arco de cupido. 3. Unién
cutaneomucosa?®,
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su cara posterior es mucosa la cual esta en
relacion con el vestibulo, la cara anterior de las
arcadas dentarias y de las encias®1°.

Partes y componentes de los labios (Figura 9):
. Labio blanco®: Constituido por piel
gruesa muy adherida al musculo subyacente
con glandulas sebaceas y gran numero de
foliculos pilosos en el hombre.

o Cresta o columna del filtro®: Es la porcion
elevada marginal que delimita el filtro nasal a los
lados de la porcidon media del labio superior, se
forma por la interseccion de los fasciculos

superficiales del musculo orbicular de los labios.
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o Filtro nasal®®: Es una depresion central del labio superior que
se encuentra por debajo de la nariz y esta delimitado por las
crestas filtrales. Su origen se debe al entrecruzamiento de los
fasciculos superficiales del masculo orbicular de los labios.

o Linea blanca® Se le denomina linea de unién cutaneo-
bermelldn o linea blanca de Millard y es aquella linea que se
extiende en el limite de la porcion cutanea del labio o labio
blanco.

o Arco de cupido®: Es aquella estructura que se encuentra en el
centro del labio superior y en el limite inferior del filtro nasal.
Es un arco de forma variable horizontal y con una convexidad
de gran importancia estética.

o Labio rojo!% Formado por mucosa en su porciéon interior vy
semimucosa en su porcion exterior.

o Bermellon®%: Es aquel tejido que representa la zona de
transicion entre la piel del labio y la mucosa labial, es decir la
zona de interseccion mucocutanea. Se caracteriza por ser
seco debido a la falta de glandulas mucosas y sudoriparas;
se distingue de color rojo por los capilares. Se encuentra entre
la linea blanca y roja del labio; cominmente es mas ancho a
nivel de la base del filtro y se le denomina tubérculo labial.

o Linea roja®: Es la linea que divide el bermellén y la mucosa
labial.

o Prolabio® Es la porcibn mas anterior e inferior del proceso
frontonasal que se fusiona con los procesos maxilares; esta
compuesto por una zona cutanea y otra mucosa.

Musculos nasolabiales

Hay 11 musculos de la mimica o faciales que intervienen en la movilidad
del labio y las comisuras (Figura 10)%0.

e Mdsculo de funcion esfinterianal®:
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Figura 10. Mdsculos nasolabiales. 1.
Elevador del labio superior. 2.
Elevador del labio superior y del ala
nasal. 3. Nasal. 4. Nasal por su parte
alar. 5. Depresor del tabique nasal. 6.
Orbicular. 7. Cigomatico menor. 8.
Cigomatico mayor. 9. Orbicular. 10.
Mentoniano. 11. Depresor del labio
inferior. 12. Depresor del &ngulo de la
boca. 13. Buccinador. 14. Rosario.

15. Platismalo.

Su funcion principal es la continencia labial; entre
estos se distinguen los musculos intrinsecos como
el orbicular, incisivos y compresores. Se distribuye
en dos planos:

o Plano profundo: Constituido por la banda
muscular labiobuccionofaringea la cual esta
formada en su parte anterior por el musculo
orbicular interno que esta adherido al corion de la
mucosa y se prolonga lateralmente por el musculo
buccionador. También, los musculos compresores
de los labios que son responsables del beso y la
succion forman parte de este plano.

o Plano superficial: Conformado por el musculo
orbicular externo, cuyas fibras son intrinsecas o
extrinsecas. Estas Ultimas fibras pertenecen a los
musculos faciales, que se dirigen hacia los labios y
se reunen en la region paracomisural
entrelazandose y formando un nudo muscular
complejo denominado modiolo.

Las fibras intrinsecas se extienden desde el borde

alveolar del maxilar y la mandibula hasta los labios, donde se

fusionan con las fibras extrinsecas.

« Musculos que acttan sobre la comisural?: Estos convergen hacia el

modiolo.

Por su parte alta y lateral, se encuentran los musculos que

expresan alegria:

o Mdsculos cigomaticos (Menor y mayor) y el musculo elevador

del labio superior los cuales estira la comisura en sentido

superior y lateral.

o Mdsculo elevador del angulo de la boca y el musculo risorio;

estos traccionan la comisura lateralmente.
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En la parte baja y lateral, estan los musculos que expresan
asco y tristeza:

Musculo platisma, el depresor del dngulo de la boca y el
depresor del labio inferior; estos traccionan las comisuras
hacia abajo.

En el labio superiorioii:

El masculo elevador del labio superior y del ala de la nariz, el
cual se inserta en el proceso frontal del maxilar y en la cara
profunda de la dermis del ala nasal y labio superior. Cumple
con la funcién de ensanchar las fosas nasales y eleva el labio
superior y las alas.

En el labio inferiort®11;

Musculo depresor del labio inferior, se une a la cara profunda
de la piel del labio inferior. Y el mudsculo mentoniano, se
origina en las eminencias alveolares de los incisivos inferiores

y se dirige en la cara profunda de la piel del menton.

e Vascularizacion011:

(o]

Arteria facial: Rama de la arteria carotidea externa que irriga
las estructuras de la cara superficial.

Arteria labial superior: Irriga el labio superior y emite tres
ramas principales septal, alar y terminal.

Arteria labial inferior: Colateral de la arteria facial, irriga al

labio inferior.

e Drenaje venolinfaticol®:

(0]

Labio superior: Por el tronco filtrocolumelar y el sistema
venoso ascendente, forman el tronco labioseptocolumelar, el
cual se une lateralmente con la vena facial y drenan en los
ganglios linfaticos yugulocarotideos.

Labio inferior: El sistema venoso es independiente de la red
arterial, por otro lado las venas de drenaje ascendentes se
unen con el sistema de las venas yugulares anteriores; los

dos tercios mediales drenan hacia los ganglios linfaticos
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submentonianos y los laterales junto con las comisuras hacia
los ganglios linfaticos yugulocarotideos y subdigastricos.
e Inervacion?:
Esta dada por el VIl par craneal (Nervio facial) y de su rama
cervicofacial, la cual da origen a:
= Rama bucal inferior, es el nervio motor de la sonrisa.
= Rama marginal de la mandibula, posibilita la expresion
de la tristeza y el disgusto.
= Rama cervical.
o Labio superior, su inervacion sensitiva procede el V par
craneal (Nervio trigémino) por su rama maxilar.
o El labio inferior y el mentén estan inervados sensitivamente
por la rama mandibular del trigémino que da origen al nervio

mentoniano.

1.2.3 Paladar

El paladar se divide en dos regiones:

« Paladar duro (Figura 11)%%2: Como su nombre lo indica, es un
segmento duro e inmévil formado por el proceso palatino de los
huesos maxilares anteriormente, las laminas horizontales de los
huesos palatinos posteriormente, mucosa bucal y nasal. Los huesos
maxilares y palatinos se unen por la mitad en la estructura
denominada sutura palatina media.

Esta estructura separa la cavidad oral de las cavidades nasales,
formando de esta manera el techo de la cavidad oral y el piso de la
cavidad nasal.
Se constituye por:
o Boédveda palatina, la cual estad formada por cuatro capas:
o Capa superior o nasal: La cara nasal del paladar duro

esta cubierta por mucosa respiratoria.
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o

Capa inferior o bucal: Cubierta por mucosa bucal. Esta
adherida al periostio, seguida por la encia a nivel de la
cresta alveolar del maxilar.

Capa glandular: Constituida por glandulas salivales
palatinas distribuidas en cada lado de la linea media;
presentando su maximo desarroll6 en la parte posterior,
de la region donde forma una capa continua y espesa.
Capa 6sea: Formada por los procesos horizontales de
los huesos maxilares superiores y palatinos; presenta

rugas palatinas.

e Vascularizacion®12;

La brinda las arterias:

@)

@)

Arteria palatina descendente: Su origen es de la porcion
pterigopalatina de la arteria maxilar interna y se dirige
hacia abajo por el conducto palatino mayor hasta llegar
a la boveda palatina y transcurrir por el agujero palatino
mayor y discurre antero medialmente hacia el conducto
incisivo e irriga la encia palatina, mucosa del paladar
duro y glandulas palatinas.

Arteria esfenopalatina: Irriga a la mucosa del paladar.

e Drenaje venolinfatico!?:

o

La vena facial se dirige desde el canto interno para
unirse con la vena retromandibular por debajo de la
mandibula y a esta anastomosis se le llama vena facial
comun.

Plexo venoso pterigoideo se encarga del drenaje del
paladar duro en la fosa infratemporal.

El drenaje linfatico esta dado por los ganglios cervicales
laterales profundos que se localizan a lo largo de la vena
yugular interna, en los ganglios retrofaringeos vy

yugulodigastricos.

e Inervacion®12

Quarey Qarasnilly fHlondre

30



Gancho del proceso —
pterigoides (de la lamina
medial de la pterigoides)

Tensor del velo del paladar v =
%

o Suinervacion sensitiva la brinda el nervio nasopalatino
y el palatino mayor que son ramas del ganglio
esfenopalatino.
De acuerdo con su origen embrionario el paladar se divide a partir
del aguajero incisivo en su parte anterior a este como paladar
primario o premaxila (Es la parte anatémica que conforma el soporte
0seo del prolabio que se forma a partir del proceso frontonasal) y
posterior al agujero en paladar secundario.

Rafe palatino
(mucosa del
paladar duro)

Aponeurosis palatina

—— S IsGs
- Porcién muscular gle;r?gtl)adar
Gléandulas palatinas — |~ 3 —‘\"TL—'—_Mucosa
\ / *F ~ )
| Vista Inferior \\ Uvula

Figura 11. Estructura del paladar duro y blando?2.
*Modificado de https://acortar.link/357Rs5

Paladar  blando  (Figura  12)8%12.  Es  un  pliegue
musculomembranoso movil; divide la nasofaringe de la orofaringe y
gracias a los musculos que lo conforman lleva a cabo funciones
como la deglucién y fonacién.

El limite entre la cavidad oral y la orofaringe esta dado por el istmo
de las fauces; y delimitado por: los arcos palatoglosos en los
laterales, el paladar blando en la porcion anterior y la base de la
lengua en la porcion posterior.

Esta conformado por una capa gruesa fibrosa denominada
aponeurosis palatina y por cinco musculos; cuatro son pares y uno
impar. La Gvula también es un elemento caracteristico del paladar,

esta formada por el masculo palatoestafilino y mucosa.

Quarey Quramillo {Hondra. 31



Su constitucion esta dada por:

e Aponeurosis palatina: Membrana que se dirige hacia atras del

paladar duro y ocupa la mitad anterior del paladar blando.

Esta formada por tres bordes:

o Borde anterior: Su insercion es en el borde posterior

del paladar duro.

Borde posterior: Se encuentra libre y se observa a la
Gvula en la parte media, de ella parten los pilares
amigdalinos; el pliegue palatogloso (Anterior) y el
palatofaringeo (Posterior) que delimitan la fosa
amigdalar.

Bordes laterales: Se insertan en el borde inferior y
gancho de la lamina medial del proceso pterigoides y

se siguen con las paredes laterales de la faringe.

e Musculos:

Quarey Qarasnilly fHlondre

o Mdsculo acigos de la uUvula (Palatoestafilino): Se

origina de la espina nasal posterior y se dirige en
sentido posterior de la aponeurosis palatina; esta
encapsulado por una banda de tejido mucoso, la cual
brinda estabilidad y apoyo. Su funcién es elevar,
retraer la Gvula palatina, ayudando a los musculos
elevadores del paladar a la apertura del istmo de las
fauces entre la cavidad oral y orofaringe; permite la
extensién del paladar durante la fonacion.

Musculo elevador del velo del paladar (Periestafilino
interno): Surge de la porcion petrosa del hueso
temporal y del segmento cartilaginoso de la trompa
auditiva. Su funcion es elevar al paladar blando,
cerrando el espacio velofaringeo. Junto con el musculo
tensor del velo del paladar evitan la entrada de los

alimentos a la nasofaringe durante la deglucion.
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o Mdusculo tensor del velo del paladar (Periestafilino

externo): Esta formado por dos segmentos, su origen
es de la fosa escafoides y posterior a esta, en el borde
medial del ala mayor del esfenoides y lateral al surco
de la trompa auditiva. Proporciona tension al paladar y
dilatacion a la trompa auditiva o de Eustaquio durante
la deglucion y el bostezo.

Musculo palatogloso (Glosoestafilino): Se origina de la
aponeurosis palatina y desciende por delante de la
amigdala para insertarse en el margen de la lengua.
Su funcién es cerrar el istmo faringeo a manera de
esfinter permitiendo la masticacién, succion y
deglucion.

Musculo palatofaringeo (Faringoestafilino): Esta
conformado por dos fasciculos; fasciculo anterior y
posterior. Emerge del paladar duro y de la aponeurosis
palatina para insertarse al borde superior del cartilago
tiroides. Su funcion es estrechar el istmo faringonasal,
descender el velo del paladar y elevar la faringe
durante el proceso de deglucion y fonacién. En adicion,
cierra las vias respiratorias laringeas durante la

deglucién para evitar el paso del bolo alimenticio.

e Vascularizacion®12:

o Arteria palatina menor: Es una rama pequefia de la arteria

palatina descendente (Rama de la maxilar interna), la cual

penetra en el paladar a través del foramen palatino menor.

o Arteria faringea ascendente: Rama de la carotida externa.

o Arteria palatina ascendente: Rama de la arteria facial, esta irriga

al paladar blando, muasculos, trompa auditiva y amigdalas

palatinas.

e Drenaje venolinfatico®?:

Quarey Qarasnilly fHlondre
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o El drenaje venoso se debe al plexo faringeo que recorre por los
troncos colectores laterales hacia la vena yugular interna.
o Sudrenaje linfatico se divide en superior e inferior y terminan en
los ganglios de la cadena yugular interna.
e Inervacion?:

o Inervacién motora: Todos los musculos palatinos excepto el
musculo tensor del velo del paladar (Inervado por el nervio
pterigoideo medial que se origina de la rama mandibular del
V par craneal), estan inervados por fibras del plexo faringeo
derivadas del X par craneal (Nervio vago).

o Inervacion sensitiva: Brindada por el nervio facial (Inervacion
gustativa), el nervio glosofaringeo y los nervios palatinos

menores.

Glandulas Tuba auditiva

pekon Gancho
Elevador del velo del proceso
Aponeurosis palatina del paladar pterigoides

—— ApONeurosis
palatina
Salpingofaringeo
(extremo
seccionado)

Buccinador Tensor del velo
Tensor del velo del paladar

del paladar Palatofari
Gancho del proceso e
pterigoides Constrictor superior
Elevador del velo o

del paladar Musculo de la dvula
Constrictor superior

de la Ian'nge Ralz de la len
(extremo seccionado) St

Palatogloso
Palatofaringeo

i 5 ‘ gb ol
| Tonsila \

L/
palatina en la\ 8%
fosa tonsilar

Epiglotis Tonsila

Figura 12. MUsculos del paladar blando?3.
*Modificado de https://acortar.link/357Rs5

Es fundamental saber que se denomina paladar primario y secundario por
su origen embriolégico. Sin embargo, el paladar duro y blando hacen
referencia a estructuras anatémicas representadas por el paladar 6seo
anterior y el tejido blando o muscular del paladar posterior'4.
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Capitulo I

2.1 Antecedentes

Desde los comienzos de la humanidad, se sabe de la existencia de las

malformaciones congénitas que son aquellos defectos estructurales

presentes en el nacimiento; eran representadas tal como lo muestran los

grabados y figurillas que se encuentran en
distintos lugares del mundo, mediante los
hallazgos arqueolégicos los cuales
brindan testimonio de tal anomalia en las
civilizaciones antiguas. Algunos autores
estiman que las fisuras labiopalatinas
datan del afio 2000 a.C.; el primer registro
referente a la existencia de la fisura labio-

alveolar-palatina, se encuentra en una

Fiaura 7. La Gran Esfinae de Giza"'.

momia egipcia de este mismo afio (Figura 7)>16,

Figura 14. Estatua de la cabeza de
payaso del Museo Arqueoldgico de

. .17
corino en Grecia .
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En determinadas culturas, el nacimiento de un nifio
con malformaciones era considerado un ser
impuro, quien era sacrificado; por el contrario, en

otras lo deificaban y adoraban®®.

A continuacion, se describen algunos hechos y
hallazgos historicos que sustentan la existencia de
labio y/o paladar hendido desde épocas muy

remotas.

En el Museo Arqueoldgico de Corinto en Grecia,
existe una estatua del siglo IV a.C. en la que se
simboliza la cabeza de un payaso con la
deformidad caracteristica de un labio hendido

unilateral (Figura 14)'8.
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En México, en la costa este de Nayarit, asi como también en las regiones
de Tabasco y Veracruz, se descubrieron representaciones de
malformaciones del labio superior en cerdmica correspondientes a la
cultura totonaca (periodo clasico entre los 200 y 400 afios a.C.). En otras
piezas, se distingue una desnutricion significativa asociada a un labio y
paladar hendidos, esto puede relacionarse con los factores etiolégicos de

las fisuras labiopalatinas® 8.

En el museo de Musée Guimet de Paris en la coleccion de Wagner, hay
estatuillas de figuras con hendiduras faciales al igual que en el Museum fir
Folkerkunde de Munich y en el grupo denominado Los Danzantes en el sitio
arqueolégico de Monte Alban en México (Figura 15)*°.

Figura 15. Estatuas con representacion de hendiduras labiopalatinas'’.
En la literatura médica, Celso (afio 25 d.C.), quien fue un cirujano romano,
realizo la primera descripcion cientifica sobre las fisuras. Propuso incidir los
margenes de la fisura, a su vez incidir la mucosa a lo largo de la arcada

alveolar, acercamiento de bordes y sutura®®.

Galeno (129-200 d.C.), médico griego, atribuyé el término “colobomata”

para referirse al labio hendido (Figura 16)6-18,
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En el imperio Indio Inca de los Andes en Peru,
la poblacion reflejaba el realismo en su arte
ceramico especializdndose en el rostro
humano, expresiones y deformidades faciales,
genitales humanos, posiciones sexuales, entre
otras. EIl cirujano plastico Alberto Carrion
Vergara, emitio6 fotografias al Museo
Arqueolégico de Lima de aquellas esculturas

de cerdmica sobre hendiduras que /
Galen
corresponden del 200 al 400 d.C'’, -

. ) , Figura 16. Retrato de Galeno”.
En torno al afio 390 d.C., durante la dinastia

Ch’in, denominaron a la malformacion como “labio libre” o “T’'u Ch’ueh”. En
la dinastia Tang, entre los afios 618 y 901, Fang Kan lo distinguieron como

“cirujano de labios™®,

Albucasis (936-1013), cirujano arabe quien estudi6 las deformidades de la
cara; en su manuscrito ratifica que las fisuras de labio deben ser
necesariamente reavivadas mediante cauterizacion y suturas sirviéndose
de agujas de peletero. Tal manuscrito se encuentra en la Biblioteca

Casanatense de Roma®16,

Johan Yperman (1295-1351), médico cirujano del siglo XIlII, fue el primero
en notar el origen congénito de la hendidura y a su vez clasifico las
diferentes formas de la condicion y establecié la primera técnica sobre la
intervenciéon de labio leporino, en donde, detalla el reavivamiento de los
bordes y la sutura profunda hecha con agujas triangulares. Asimismo
utilizaba como refuerzo una aguja larga que atravesaba todo el labio y se

mantenia en posicién con un hilo, colocados en forma de ocho6:18,

El Papa Inocencio Il en el afio 1215, dictamina un Decreto enunciando que
“la cirugia y la pérdida de sangre iban en contra de la moral cristiana” por
lo cual, provocd una interrupcion y demora en la evolucion de la
intervencién quirdrgica del labio leporino que se extendié hasta el siglo
XVI18,
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Al inicio del Renacimiento, comenzaron los estudios mas trascendentes y
racionales ya que, se diferenciaban las formas congénitas de las
adquiridas y a su vez se menciona la concomitancia entre labio leporino y

la fisura palatina®®.

Fabricius ab Aquapendente (1537-1619) menciond el origen embriolégico
de las hendiduras, cuando surgio que en el desarrollo fetal el labio superior
Gnicamente se une a lo largo de la linea media en una etapa bastante

tardial®.

Para el afio 1556 Pierre Franco publicd “Petit traité” y en 1561 “Traité des
Hernies” (Figura 17), donde realizé un extenso estudio sobre las fisuras
labio-alveolo-palatinas, acentuando una clasificacibn meticulosa de
multiples tipos de hendiduras. Cabe mencionar que fue el primero en
destacar el origen congénito de la malformacion, y se refiri al labio leporino
como la “lievre fendu de nativité” (labio partido) y “dents de lieévre” (dientes
de liebre)%18-20, Ambroise Pare en 1568 empled el término “bec-de-lievre”
para denominar al labio leporino y brindé difusién en sus escritos sobre los
obturadores palatinos que mejoran la fonacién, estos elaborados por

Amatus Lusitanus en 156016.18,

TRAITE

DES HERNIES

CONTENANT VNE AMPLE
declaration de toures leurs efpeces, & autres
excellentes parties dela Chirurgie, affauoir de

, X PIERRE, des cATARACTES des &
R 1 Yo d eux,
Laquelle les Clnrmglcm hernieres ex- autres maladies , defquelles tommelaycure,cﬂ:

PETIT TRAITE
CONTENANT VNEDES
pAF(TlFS{'JL[SCII’ALLES

P CHIRVRGIE,

cercent, ainfi quil eftmongre - penbieule:auffielellede peu dhommes bien

exercée : Aucc leurs caufes, fignes , accidens,
anatomic des parties affetées, & leurentie~
Faic par Pierre Francochirur g Rl

PaPIERRE FRANCO
I faut endurer pour durer, riers en Prouence,demeurant A’ i
= Prefenta Orenge.

en la page fuivane,

gien de Laufane,

. '
& |
& e
\\ !
AL /
. ’4""1”";’{/7({?**” PAR THIBAVLD PAYAN,
Par Antoinze Vincent, 4 LT
P g Auecpriailegefmrmfm

1556~

Figura 17. Petit traité 1556 y Traité des Hernies 15612122,
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Para el siglo XIX, Meckel en 1808 publicé su teoria donde explica que los
labios se formaron por cinco procesos independientes que eventualmente

se fusionaron, tres para el labio superior y dos para el labio inferior?®.

Dentro de la misma época entre la segunda y tercera década hay un cambio
significativo, se destaca la importancia estético-funcional del labio y la
atencion a los resultados dismorficos, retracciones, y otras secuelas de las

cirugias gque se realizaban en estos afios?®.

Joseph Francois Malgaigne (1806-1865) todavia se referia al labio hendido

como “bec-de-liévre” (pico de liebre)?°.

El razonamiento mas claro sobre el origen de la hendidura facial en este
periodo fue proporcionado por Philippe Frederick Blandin (1838-1896),
quien sugirié que era consecuencia de la falla en la unién entre la premaxila
y los procesos o segmentos maxilares. William His de la Universidad de
Leipzig detallo el desarrollo embriologico facial como resultado de la fusion
de cinco procesos alrededor de la boca primitiva o estomodeo, donde la
falta de unién de alguno de dos de los procesos o segmentos atribuiria a la
formacion de un tipo diferente de hendidura, que variaba desde la
hendiduras unilaterales y bilaterales hasta la rara hendidura del labio

inferior a lo largo de la linea media'®.

Por otra parte, en 1921 Truman W. Brophy publico su propio estudio sobre
clasificaciones de labio leporino, su intencidon era dar cuenta de cada

musculo y hueso involucrado en esta deformidad?®:.

En la American Medical Association en el afio 1922, John Staige Davis y
Harry P. Ritchie declararon que el término “labio leporino” debia de
descartarse y en su lugar nombrar a la anomalia “hendidura congénita de
labio”, se debe agregar que fueron los primeros en abogar por un sistema

estandar de clasificacion?3.

Fogh Andersen en 1958, indic6 que el foramen incisivo es el causante del
principal problema en la malformacion, en este mismo afilo Kernahan

propuso el esquema “Y"23,
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Para el afio 1960, la American Association for Cleft Palate Rehabilitation
nombré un comité de nomenclatura para formular un sistema de

clasificacion?2s.

Millard en 1976, preferiria usar los términos descriptivos labio leporino, con

sus respectivas categorizaciones y diferentes grados?3.

2.2 Definicidén de labio y paladar hendido

De acuerdo con la Organizacion Mundial de la Salud (OMS)?, las
anomalias congénitas se designan asi mismo como defectos de
nacimiento, trastornos o malformaciones congénitos. Dicho lo anterior
Soheir et al?®® las define como “cualquier defecto morfolégico, funcional,
bioquimico o molecular que puede desarrollarse en el embrion y el feto
desde la concepcidon hasta el nacimiento, ya sea que se detecte en el
transcurso del embarazo, en el parto o en un momento de la etapa

postnatal”.

En relacion con el concepto antes mencionado y al tema que nos atafie
destacamos que si entre la sexta y doceava semanas de vida intrauterina
se presenta una combinacién de falla en la unién normal o desarrollo
embrionario inapropiado, puede afectar los tejidos blandos y componentes
0seos del labio superior, el reborde alveolar, asi como el paladar, en
consecuencia dara origen al labio y/o paladar hendido que son anomalias
gue comunmente estan asociadas y forman parte de las malformaciones
congénitas mas habituales de cabeza y cuello, las cuales se definen con

mas detalle a continuacién?6:27,
La American Cleft Palate-Craniofacial Association (ACPA)?2 define al:

o Labio hendido como “una separacion de los dos lados del labio. Esta

separacion comunmente incluye al maxilar y/o encia superior”.
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o Paladar hendido como “una abertura en el techo de la boca en la que
los dos lados del paladar no se fusionaron, ni se unieron, a medida

en que se desarrolla el embrion o feto en la gestacion”.

El labio hendido y paladar hendido pueden presentarse en un solo lado
(labio y/o paladar hendido unilateral) o en ambos lados (labio y/o paladar
hendido bilateral). Teniendo en cuenta que el labio y el paladar se
desarrollan independientemente, es probable que quien lo padece presente
Gnicamente labio hendido, paladar hendido o ambos labio y paladar

hendido?.

De manera semejante la Asociacion Mexicana de Labio y Paladar Hendido
y Anomalias Craneofaciales, A.C (AMLPH A.C)?° determina que el labio y
paladar hendido son considerados como el desarrollo incompleto del labio
superior y/o paladar, donde el tejido no se fusiona durante el desarrollo
fetal.

En la Norma Oficial Mexicana NOM-034-SSA2-2013, Para la prevencion y
control de los defectos al nacimiento®°, puntualiza en los siguientes

apartados a esta anomalia como:

3.43 Labio hendido: al defecto facial que involucra el cierre completo o
incompleto del labio superior, unilateral, bilateral o medial, generalmente

lateral a la linea media.

3.44 Labio y paladar hendido: al defecto facial completo o incompleto
unilateral o bilateral, del labio superior alvéolo dentario y paladar.

2.3 Embriogénesis

Una vez que se ha definido al labio y paladar hendido o fisura labiopalatina,
es importante mencionar que son de las malformaciones craneofaciales
congénitas que muestran variabilidad en el grado de deformidad que va
desde microformas del labio hendido o uUvula bifida hasta hendiduras

extensas que comprometen el labio superior, el proceso alveolar, paladar
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primario y paladar secundario. Todas estas variantes producen un aspecto
facial anormal y defectos del habla, denticiéon, audicion, deglucion,

masticacion, entre otras complicaciones! 3L,

Con relacion al capitulo |, el desarrollo del labio y paladar hendido conlleva
una serie compleja de eventos que requiere una estrecha regulacion de la
migracion, crecimiento, diferenciacioén y apoptosis celular. Por tanto, estas
anomalias ocurren en dos puntos determinantes de la gestacion que son,
entre la cuarta y octava semana en la formacion del labio superior y entre
quinta y 128 semana en la constitucion del paladar por ende, de la cuarta a

la 122 semanas son criticas para la morfogénesis facial®31-32,

Las malformaciones labiopalatinas se consideran a partir del agujero
incisivo ya que constituye la linea divisoria entre estas y se denominan
fisura anterior, que como su nombre lo indica se forman por delante del
agujero y fisura posterior cuando estan detras de este'2. Su embriogénesis

se describe a continuacion:

Anteriores al agujero incisivo.

« Fisuras anteriores (Figura 18)%3: Involucra al labio hendido con o sin
fisura de la parte alveolar del maxilar, y se deben a una falta en la
fusion del mesénquima de los procesos maxilares con las

prominencias nasales mediales.

()

Figura 18. Desarrollo facial humano. (a) Las células migratorias de la cresta neural se incrementan
en los procesos faciales. (b) Los procesos nasales mediales y laterales (mnp y Inp,
respectivamente) se fusionan con los procesos maxilares (mxp) para formar el labio superior. (c)
Labio hendido bilateral®!.

*Modificado de Hammond N, Dixon M. Revisiting the embryogenesis of lip and palate development.
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Entre la cuarta y octava semana se desarrolla el labio superior; los procesos
maxilares dan comienzo a su crecimiento medial y se fusionan
primeramente con los procesos o0 prominencias nasales laterales que dan
lugar a las alas de la nariz. Los procesos maxilares siguen su crecimiento
en la misma direccién y se fusionan con los procesos nasales mediales en
ambos lados, aproximando las fosas nasales cerca de la quinta semana de
desarrollo embrionario. EI segmento intermaxilar se origina por la fusion
entre los procesos nasales mediales, este a su vez, se fusiona con los
procesos maxilares, lo que origina la formacion del filtro y el tercio medio
del labio superior, el paladar primario, la nariz y el tabique nasal; el defecto

o fracaso de todo este proceso conduce a la formacion del labio hendido®.

En adicién, el ala nasal puede contribuir a la fisura del labio superior y a la
parte anterior del paladar, puesto que la falla en la fusién inicial de las
prominencias nasales laterales con las nasales mediales esta implicada en
las fisuras anteriores. La falta en la desintegracién normal del ala nasal por
muerte celular apoptética o transformaciéon epitelio-mesénquima es una
causa de labio hendido superior, hendidura alveolar y hendidura del paladar
anterior al impedir la fusién del mesénquima nasal medial y maxilar. Esta
deficiencia de fusion puede explicarse como un “defecto de diferenciacion”,
en contraste a un “defecto de fusién”, que se convierte clinicamente
significativo en la variabilidad del grado de deformidad que presentan las
formas de las hendiduras anteriores. Los contactos imprecisos por
divergencias topograficas de los procesos o las secuencias retrasadas de
los sucesos clave también se atribuyen a la formacion del labio hendido

superior34.
El labio hendido se puede presentar de forma unilateral o bilateral.

« Labio hendido unilateral (Figura 19)*: Se debe a la falta de fusién del
proceso maxilar del lado afectado con las prominencias nasales
mediales, esto por la falta de fusion de las masas mesenquimales y
a deficiencias de proliferacién del mesénquima, tal como la pérdida

del epitelio de superficie.
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Figura 16. Labio hendido unilateral?.

« Labio hendido bilateral (Figura 20)*: A causa de la falta de fusion de
las masas mesenquimales de los procesos maxilares con las
prominencias o procesos nasales mediales. El epitelio de los dos

surcos labiales permanece distendido y se divide.

Figura 17. Labio hendido bilateral*!.

En los casos bilaterales, los defectos pueden no ser idénticos y debido a

esto el grado de variabilidad de deformacion difiere?.

« Fisura del paladar primario o anterior (Figura 21)!: Se dan por la falta
de fusién de las masas mesenquimales de los procesos palatinos

con el mesénquima del paladar primario.
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Figura 21. Labio y paladar primario hendido unilateral y bilateral®®.

*Modificado de Kummer A. Cleft palate and craniofacial conditions: A comprehensive guide to
clinical management.

Posteriores al agujero incisivo.

« Fisuras posteriores (Figura 22)%3: Involucran la fisura del paladar
secundario, se deben al desarrollo deficiente del paladar posterior, a
errores en el crecimiento y fusién de las masas mesenquimales de
los procesos palatinos entre si y con el tabique nasal, lo que impide

su fusion.

(d) ®)

v

Figura 22. Desarrollo facial humano. (d) El paladar secundario se desarrolla a partir de los
procesos maxilares. (e) Los segmentos palatinos emparejados (ps) crecen verticalmente antes de
elevarse a una posicion horizontal por encima de la lengua y fusionarse a través de la costura
epitelial de la linea media. Posteriormente, el mesénquima palatino se diferencia en hueso y
musculo formando el paladar duro y blando respectivamente. (f) La falla de estos procesos resulta
en paladar hendido con el tabique nasal (ns) visible3?.

*Modificado de Hammond N, Dixon M. Revisiting the embryogenesis of lip and palate development.

La formacion del paladar se da entre la quinta y la doceava semana de

gestacion, pero el periodo crucial es entre la sexta y novena semanas. El
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paladar secundario o posterior se desarrolla a partir de los procesos
palatinos laterales que se originan de los procesos maxilares. El desarrollo
muscular y crecimiento de la lengua, posibilita la elevacion y fusién de los
procesos palatinos laterales. La 122 semana distingue el final del desarrollo
facial, esto conlleva la fusion del paladar primario con el secundario
mediante la transformacion epitelio-mesénquima y la muerte de la unién bi-
epitelial sin embargo, la interrupcion de cualquiera de los eventos de la
union epitelial, migracion celular y apoptosis dara origen a la formacion de

la hendidura palatina®3,

La complejidad de la formacion del paladar esclarece la falla de este y de
tal manera dando origen a la fisura del paladar dado que es susceptible a
una variedad de factores ambientales que intervienen sobre una base de
predisposiciones genéticas a la fisura. De manera que la fisura del paladar
es consecuencia de distintos factores que imposibilitan el cierre y la fusion
de los tres elementos palatinos (Un paladar primario y dos procesos

palatinos laterales)3*.

También se puede presentar la fisura abarcando ambos paladares tanto

anterior como posterior:

e Fisura de las partes primaria y secundaria del paladar (Figura 23)*:
Se deben a la falta fusion de las masas mesenquimales de los

procesos palatinos con el mesénquima del paladar primario, entre si

y a su vez con el tabique nasal.

Figura 23. Labio y paladar hendido unilateral y bilateral®.
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En cuanto al labio y paladar hendido se puede presentar de forma unilateral
o bilateral. En varios casos ambos defectos se combinan, su embriogénesis
dependera de la composicion de estos, pero indiscutiblemente son defectos
del desarrollo del segmento intermaxilar, procesos palatinos laterales y el

proceso maxilar3,

Es asi que la deficiencia en la formacion parcial o total del paladar anterior
originara al labio hendido y la falla en la formacion del paladar posterior

conduce al paladar hendido®3.

2.4 Etiologia

Dentro de las malformaciones craneofaciales, las hendiduras o fisuras
labiopalatinas son las anomalias congénitas méas frecuentes, la OMS
estima una incidencia de 1:500 y 1:700 nacimientos a nivel mundial. Su
etiologia es multifactorial y se estima que el 80% de su prevalencia es
debida a factores genéticos, ambientales (teratogénicos) e interaccion gen-

ambiente36-38,

Estas se pueden dividir en hendiduras labiopalatinas sindromicas y no

sindrémicas por lo cual, su etiologia es diferente.

2.4.1 Factores genéticos

Sindromicas333639; Presentan malformaciones fisicas o cognitivas

asociadas. Relacionada con méas de 300 sindromes donde la fisura es una
caracteristica causada como parte de un trastorno genético (monélogo o
mendeliano). Los sindromes asociados con labio y/o paladar sindrémico
son: Sindrome de Van der Woude causado por un defecto en el IRF6 en el
cromosoma 1 (siendo el mas asociado a hendiduras), Sindrome de
Pterigium Popliteo, Sindrome de Kallmann, Sindrome EEC (ectrodactilia,
displasia ectodérmica y labio/paladar hendido), Sindrome de DiGeorge,

entre otros que se mencionan en la tabla 3:
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Sindrome Hendidura Gen
Agenesia dentaria con o sin hendidura Labio hendido con o sin paladar MSX1
hendido
Apert Paladar hendido FGFR2
Bamforth-Papas Labio hendido con o sin paladar RIPK4
hendido
Braquio-6culo-facial Labio hendido con o sin paladar TFAP2A
hendido
CHARGE Paladar hendido CHD7
Displasia ectodermal Labio hendido con o sin paladar PVRL1
hendido
Cornelia de Lange Paladar hendido NIPBL
Crouzon Paladar hendido FGFR2
DiGeorge Paladar hendido TBX1
Displasia compomélica Paladar hendido SOX9
Gorlin Labio y paladar hendido PTCH1
Hay-Wells o displasia ectodermica Labio hendido con o sin paladar TP63
hendido
Holoprosencefalia Labio hendido con o sin paladar GLI2; SHH; SIX3;
hendido TGIF
Kabuki Labio hendido con o sin paladar MLL2 KDM6A
hendido
Kallmann Labio y paladar hendido FGFR1
Loeys-Dietz Paladar hendido TGFBR1; TGFBR2
Oculofaciocardiodental Paladar hendido BCOR
Opitz G/BBB Labio hendido con o sin paladar MID1
hendido
Oro-facial-digital Labio hendido con o sin paladar GLI3
hendido
Paladar hendido ligado al cromosoma X y Paladar hendido TBX22
aquiloglosia
Pierre Robin Paladar hendido SOX9
Van der Woude Labio hendido con o sin paladar IRF6

hendido

Tabla 3. Sindromes con hendiduras labiopalatinas mas frecuentes36.

*Modificado de Pusapaz D, et al. Genética de las fisuras labiopalatinas: una visiéon general de los
factores de riesgo genéticos y ambientales.

No sindrémicas?®:3°: Son trastornos genéticamente muy complejos

causados por la correlacion de diferentes factores de riesgo genéticos y
ambientales. Esta anomalia se presenta sin otras malformaciones
congénitas y tampoco se puede identificar una causa conocida del
trastorno. Se han identificado muchos genes cuya mutacién puede llevar a
labio y paladar hendido no sindrémico, en la tabla 4 se mencionan algunos
de estos.
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Gen Funcién
GAD67 Enzima productora de acido amino butirico
GABRB3 Receptor de acido y-aminobutirico
TGFB3 Péptido de sefializacion
ET1 Péptido vasoactivo
HOXA2 Factor de transcripcion
DLX2 Factor de transcripcién
LHX8 Factor de transcripcion
MSX1 Factor de transcripcion
TBX1 Factor de transcripcion
P63 Factor de transcripcién
PAX9 Factor de transcripcion
PITX1 Factor de transcripcion

Tabla 4. Hendiduras labiopalatinas no sindromicass®.

*Modificado de Pusapaz D, et al. Genética de las fisuras labiopalatinas: una vision general de los
factores de riesgo genéticos y ambientales.

2.4.2 Factores ambientales

Tabaquismo333639; E| consumo de tabaco materno durante el periodo de

gestacion y los genotipos de TGFB3 y MSX1 infantil, estan relacionados
con el aumento de riesgo del 20% de presencia de labio hendido con o sin
paladar hendido aislado. También se estima que el consumo de = 10

cigarros/dia eleva significativamente el riesgo a paladar hendido.

Consumo de alcohol332: La ingesta excesiva de alcohol en el embarazo

causa el Sindrome de alcoholismo fetal que incluye al labio y paladar
hendido. El consumo de = 4 tragos/mes aumenta el riesgo a hendiduras
labiopalatinas y a su vez se eleva entre los bebés con variante alélicas en
MSX1.

Medicamentos®3338: Hay un considerable riesgo de labio y paladar hendido

en recién nacidos debido a madres gestantes tratadas con medicamentos
como amoxicilina, fenitoina, oxprenolol y tietilperazina. El paladar hendido
se ha relacionado con el consumo de carbamazepina y oxitetraciclina
durante el embarazo. Los anticonvulsivos como fenobarbital, trimetadiona,
valproato y dilantina inciden en la aparicion de labio y/o paladar hendido.

Ademas, medicamentos para tratar acné que contienen accutane y
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metrotrexato, de la misma manera medicamentos para tratar artritis y

psoriasis incurren en la malformacion de hendiduras orofaciales.

Estrés fisiolégico y/o emocional materno3*3®: Esto puede facilitar

defectos en el nacimiento por el aumento en la produccion de

corticoesteroides.

Uso de 4cido félico vy multivitaminicos333638: | os suplementos

vitaminicos y acido folico reducen los defectos del tubo neural y pueden
prevenir las malformaciones orofaciales y por ende reduce el riesgo en la
aparicién de labio y/o paladar hendido, pero no tiene grandes beneficios
sobre el paladar hendido aislado. Ademas, el zinc es de gran importancia
para el desarrollo fetal y su déficit se relaciona con el incremento del riesgo
de hendiduras orofaciales en la descendencia. La vitamina A como el retinol
se transfiere al embrion por medio de la circulacion transplacentaria, pero
en alto consumo puede llevar a efectos teratogénicos y en mutaciones con
la proteina de union a retinol (RBP4) y el receptor alfa del acido retinoico
(RARA) que se asocian con la presencia de labio y o paladar hendido, es

asi que, se recomienda una dieta balanceada.

Radiacién ionizante33: Provoca efectos dafiinos en el embrién generando

hendiduras faciales.

Enfermedades metabolicas33:38:

e La diabetes pregestacional y gestacional constituye un factor de
riesgo para labio y/o paladar hendido en recién nacidos.

e Sobrepeso y obesidad materno se relacionan con el riesgo de
hendiduras orofaciales.

e Bajo peso durante el embarazo también es indicativo de riesgo a

hendiduras orofaciales.

Hipoxia®®: La hipoxia en el embriéon puede generarse por el consumo de
tabaco, niveles reducidos de oxigeno por la altitud, por farmacos como la
fenitoina y la insuficiencia placentaria que traen como consecuencia la

aparicion de hendiduras orofaciales.
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Hipertermia3338: E| sistema nervioso central es muy sensible a la

hipertermia y esto causa defectos faciales cuando la madre la presenta

entre la cuarta y séptima semanas de gestacion.

2.5 Epidemiologia (Incidenciay prevalencia)

Las hendiduras orofaciales son un problema de salud importante con altas
tasas de mortalidad infantil, principalmente en paises en desarrollo, y
morbilidad, que afectan a la alimentacion, el habla, la audicion y en general
a la calidad de vida y a muchos aspectos psicosociales de los
sobrevivientes y sus familiares que, requieren de una atencion compleja y
multidisciplinaria. Ademas, la anomalia impone una carga econdmica
general muy alta al sistema de salud a nivel mundial. Sin embargo,
bastantes paises de bajos ingresos todavia no cuentan con un sistema de
control de natalidad y tampoco un sistema de registro para anomalias del

nacimiento, en especifico de labio y/o paladar hendido3!:32:40,

En la siguiente tabla 5, se muestra la prevalencia de hendiduras orofaciales

al nacer por continente.

.~ Continente ~ Numerodelabioy/o =~ Nimerode  Prevalencia (1:1000 nacidos
paladar hendido nacimientos Vivos)
Asia 15646 9965084 1.57
Norteamérica 18276 11728914 1.56
Europa 5028 3236253 1.55
Oceania 2822 2125912 1.33
Sudamérica 3205 3229179 0.99
Africa 216 380373 0.57

Tabla 5. Variacion geogréfica en la prevalencia de hendiduras orofaciales por continente3.

*Modificado de Agung S, et al. The role of family history as a risk factor for non-syndromic cleft lip
and/or palate with multifactorial inheritance.
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A nivel mundial el labio y/o paladar hendido, acorde con la OMS estima que
la incidencia es de aproximadamente entre 1:500 y 1:700 nacimientos, y la
relacion varia geograficamente, entre grupos étnicos, raza, sexo y el nivel
socioeconémico. De manera semejante, la incidencia de paladar hendido

es alrededor 1:3300 a 1:1000 nacimiento anuales3’:38.41.42,

Los nifios que nacen con esta anomalia representan en un 70% labio y/o
paladar hendido no sindrémico y ocurren como casos aislados sin otras
anomalias fisicas, y el 30% restante se ha registrado que esta asociado

con mas de 320 sindromes>41:42,

La prevalencia, como se mencioné anteriormente varia con la relacion
étnica y geografica que van3::

e 1:500 en individuos asiéticos e indios americanos

e 1:1000 en poblacién europeas

o 1:2500 en poblaciones africanas

En circunstancias de ingresos medio-bajos, alrededor de 1:730 nifios nacen
con labio y/o paladar hendido. Por otra parte, la prevalencia de paladar

hendido es de 0.5:1000 nacidos vivos®3,
Es asi que la distribucién tipica de los tipos de fisura es3:

e 45% labio y paladar hendido
e 40% paladar hendido aislado
e 15% labio hendido

Respecto a lo anterior, el 75% de las hendiduras que afectan al labio se
presentan de forma unilateral, siendo mas frecuente hacia el lado izquierdo

que las del lado derecho en proporcién 2:13343,

La tasa de incidencia por sexo entre las fisuras no sindromicas, el labio y/o
paladar hendido es dos veces mayor en hombres, por el contrario, el
paladar hendido es dos veces mas frecuente en mujeres esto, sin

diferencias raciales significativas®3. En adicion el labio hendido bilateral es
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mas comun en hombres que en mujeres relaciéon 2:1%3. En el esquema 1 se

muestra la prevalencia de labio hendido y paladar hendido.

"' No sindrémico ( Unilateral “‘ ‘f Bilateral
(0% (90%) O (10%)

¥ ¥
No [ Lado Lado

| hereditario ‘ izguierdo derecho
(80%) (66%) (34%) |

Y

B I
‘ Heraditario

(20%)

Esquema 1. Prevalencia de labio y/o paladar hendido a nivel mundial*?.

En nuestro pais este defecto craneofacial se presenta en 1:750 recién
nacidos vivos#4. La AMLPH A.C%, estima que nacen mas de 3000 nifios

con labio y paladar hendido cada afio. La frecuencia es*:

e 46% ambas lesiones simultaneas

e 33% hendidura palatina aislada

e 21% labio hendido aislado
Este dltimo defecto tiene mayor incidencia en nifios recién nacidos
masculinos, a diferencia que los de sexo femenino ya que, muestran mayor

incidencia en hendiduras de paladar aislada con una relacién general de
7:3544,

En tanto que, de manera simultanea el labio y paladar hendido es mas
comun en hombres, esto se ratifica por un estudio de los casos de
hendiduras reportado por la Direccion General de Epidemiologia de la

Secretaria de Salud en 2015, informa que los nuevos casos®:

e« 60% en hombres
e 40% en mujeres
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Capitulo Il

3.1 Labio y/o paladar: tipos y caracteristicas clinicas

Respecto al primer capitulo de esta monografia en donde fueron descritas

las caracteristicas anatdmicas normales de nariz, labio y paladar podremos

identificar y conocer la anatomia patologica de las estructuras involucradas

en las hendiduras labiales, palatinas o labiopalatinas, con el propésito de

clasificar el tipo de hendidura que presentan los pacientes que padecen

esta malformacion y quienes asisten al consultorio médico o dental para su

atencion, de tal manera realizar el correcto diagnostico para el manejo multi

e interdisciplinario. Dicho lo anterior, se describe, sefiala e ilustra las

caracteristicas clinicas en las tablas 6, 6.1, 7y 7.1.

3.1.1 Hendiduras labiales

Tabla 6. Hendiduras labiales

El labio que presenta esta anomalia cuenta con los elementos anatémicos del labio normal sin embargo, se pueden encontrar

desplazados e incluso hipoplasicos. De acuerdo con el grado de severidad de la malformacion, sera el grado de afectacion e

hipoplasia que presenten las estructuras como la piel, mucosa, musculo, cartilago y hueso*42.

Tipo

Medial

Microforma

Incompleta

Quarey Qarasnilly fHlondre

Caracteristicas

La hendidura se encuentra en medio del labio superior y se caracteriza por una grieta o surco
en este, puede ser total o parcial. Se considera una anomalia poco frecuente y esta asociada

a los sindromes como trisomia 13 o Sindrome de Patau, la holoprosencefalia, entre otros®.

Muesca o surco vertical de los tejidos blandos del labio superior en la unién mucocutanea, esto
indica que el musculo orbicular del labio presenta una hendidura total o parcial.

Se puede observar clinicamente una discrepancia minima de la altura, la cual es inferior a los
3 mm entre el labio con hendidura y su contralateral, asi mismo, puede acompafiarse una
malformacién nasal por la traccion desbalanceada del musculo en la base del lado hendido y

otras alteraciones en el tejido 6seo subyacente, como hipoplasia o deficiencial448,

Su presentacion clinica puede variar desde la afectacion del bermellén hasta involucrar dos
tercios de la altura del labio y comprometiendo o no a la cresta alveolar.

Generalmente presenta una dehiscencia del musculo orbicular en la parte inferior del labio
superior, aunque este puede encontrarse totalmente seccionado, con un defecto parcial o total
del tejido cutaneo y la mucosa del labio superior.

En aquellos pacientes con division total del musculo, su insercion y direccion cambia; se une a
la base del ala en el lado hendido y a la base de la columela en el lado contralateral.
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Unilaterales

. Hendidura parcial de los misculos del labio superior.
Microforma

Clinicamente puede observarse una discrepancia menor a los 3 mm en la altura de ambos

lados laterales del labiot*.




Tabla 6. Descripcion clinica de los tipos de hendiduras labiales.

*Fuente propia.

Tabla 6.1. Fotografias clinicas de hendiduras labiales

Tipo Fotografias clinicas
Punta nasal
Umbral de la
fosa nasal
Ala nasal
Filtro nasal
Base alar
Linea blanca
Cresta o
columna filtral
Linea roja Bermellén
Medial Figura 24. Labio hendido medial®.

*Modificado de Yao J, et al. Atlas of Cleft Lip and Palate & Facial Deformity Surgery.
e |
LR
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Figura 25. Labio hendido medial®.
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Base de la

Umbral de la
columela

fosa nasal

Punta nasal

Ala nasal

Base alar

Cresta o
columna filtral

Bermellon

Microforma cupido

) Figura 26. Microforma del labio hendido unilateral*.
Unilaterales

*Modificado de Yao J, et al. Atlas of Cleft Lip and Palate & Facial Deformity Surgery.

Figura 27. Microforma del labio hendido unilateral*.
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Base de la Punta nasal
columela nta Ala nasal

Umbral de la
fosa nasal
se alar
Prolabio
Filtro nasal

Li ji i
nea roja 16n Linea blanca

Figura 31. Microforma del labio hendido bilateral®.

Microforma

*Modificado de Yao J, et al. Atlas of Cleft Lip and Palate & Facial Deformity Surgery.

Figura 32. Labio hendido bilateral*.
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Tabla 6.1. Fotografias clinicas de los tipos de hendiduras.

*Fuente propia




3.1.2 Hendiduras palatinas

Tabla 7. Hendiduras palatinas
La malformacion del paladar varia en el grado de extension y afectacion de los elementos anatomicos implicados. Causa hipoplasia
de los tejidos circundantes y desalineacion de las estructuras relacionadas®.

Tipo Caracteristicas

Compromete a las estructuras que se encuentran anterior al agujero incisivo, es
decir, afectan a todo el labio (ComUnmente a la nariz), umbral de la fosa nasal,
musculo, mucosa, cresta alveolar hasta el agujero incisivo de un solo lado.
La hendidura continua las lineas de sutura embrioldgicas, las cuales son las
crestas o columnas filtrales del labio superior situadas por debajo de la nariz asi
como, las lineas de sutura incisivas de la cresta o reborde alveolar. Se observan
Unilateral todas las estructuras como el filtro nasal, las crestas filtrales pero la hendidura se
direcciona en el lateral de una de las columnas filtrales. En el lado hendido el labio
es corto y el arco de cupido se desvia hacia arriba de la malformacién. Si la
hendidura llega al umbral nasal, el masculo orbicular es discontinuo y desviado
hacia el largo del borde del bermellén. Hay un defecto de la nariz puesto que, el
ala nasal del lado afectado se desplaza lateralmente y provoca que la nariz se
ensanche y se aplane. La columela de lado de la hendidura es corta y se dirige

Paladar primario
oblicuamente con su base desviada al lado contralateral al defecto43®,

Afecta a los mismos elementos de la hendidura unilateral del paladar primario pero
en ambos lados.
Esta malformacion aisla de manera triangular al prolabio y la premaxila. El prolabio
se distingue como un tejido que se adhiere a la punta de la nariz, la premaxila esta
desplazada y en posicién anterior. El labio se encuentra acortado y el arco de
Bilateral cupido se dirige hacia arriba en la hendidura o no es visible. Si esta hendidura se
extiende por todo el labio, el masculo orbicular esta seccionado puesto que se
curva hacia arriba a lo largo de los laterales del labio hendido.
Hay afeccion en la formacion de la nariz siendo esta mas ancha y aplanada, ya
gue el ala nasal se desvia lateralmente por la separacion del labio. La columela es
muy corta o nula, dando la apariencia de que el prolabio y la premaxila estan

unidos a la punta nasal*43>48,

Presentan una dehiscencia subyacente de la musculatura palatina, por el
contrario, la mucosa suprayacente se encuentra intacta.
Se caracteriza por la presencia de la Gvula hipoplasica o malformada sin afectacion
Submucosa .
del velo del paladar cuando el grado de severidad es menor. No obstante, puede
presentar muescas en la linea media del paladar duro, Gvula bifida o hipoplasica,
Prlletler ser ekl una zona peldcida (Es aquella linea azul transltcida en la linea media del paladar

blando que representa la falta de musculatura) e insuficiencia velofaringea#3>47,

_ Implica el defecto del paladar que se extiende por detras del agujero incisivo a
Paladar aislado 5 o ) . .
través del paladar duro, siguiendo la linea de la sutura palatina media y paladar

blando hasta la Gvula.
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Paladar completo (Primario
y secundario)

Unilateral

Bilateral

El defecto se puede observar ancho y en forma de campana, a través de la
hendidura se encuentra el vémer en la linea media, con algunas uniones al paladar
remanente.

La aponeurosis velar esta ausente y la orientacion de los muasculos elevadores del
velo del paladar, palatofaringeo y mdsculo uvular estéan alterados. La musculatura
del paladar se inserta en el borde posterior del paladar duro hendido, en lugar de

la linea media y esto hace que los musculos no sean funcionales*48°,

Involucra al paladar primario y paladar secundario de un solo lado.

La hendidura ésea fracciona al maxilar en dos partes, en un fragmento mayor y
otro menor. En la parte anterior, se divide la arcada alveolar a nivel del incisivo
lateral. La premaxila estd desplazada del segmento palatino lateral del lado
hendido. El hueso vémer se establece sobre la linea media de la cara nasal del
paladar y se ubica unido al segmento palatino lateral no hendido.

El defecto nasal se debe a deformaciones dseas, por lo que hay un aplanamiento
nasal y desviacion del tabique con desplazamiento de la punta de la nariz hacia la
hendidura.

Los musculos del paladar blando se forman pero estan subdesarrollados y no se
unen en la linea media del paladar, lo que provoca la difusién del velo y la

aponeurosis de este®®.

Abarca paladar primario y secundario en ambos lados.

Esta malformacion es asimétrica; la premaxila esta protruida y desviada hacia uno
de los lados, a consecuencia de esto el prolabio parece estar unido a la punta de
la nariz y con poca o nula columela. La protrusion grave de la premaxila, la posicion
del prolabio, los segmentos intermaxilares y la simetria del paladar definiran el
grado de defecto de la nariz. La punta de la nariz es plana.

Se presenta la division del labio y alveolo en tres partes, lo cual da origen a que
las porciones laterales y cada base alar se encuentren desplazadas hacia los
lados, produciendo una posicion anormal muy amplia de las bases alares
causando un defecto en los cartilagos inferolaterales. El tabique nasal esta
desviadoy el borde inferior de vdmer se observa a través de la hendidura palatina,
separado de los segmentos palatinos laterales y uniéndose a la premaxila.

Los musculos palatinos son hipoplasicos y su insercién es anormal, se dirigen
anteriormente hacia el paladar duro. Por consecuencia, las fibras musculares no
forman el haz muscular para el correcto funcionamiento del esfinter

velofaringeo#4748,

Tabla 7. Descripcion clinica de los tipos de hendiduras palatinas.

Quarey Qarasnilly fHlondre

*Fuente propia.

62



Tabla 7.1. Fotografias clinicas de hendiduras palatinas

Tipo Caracteristicas

Punta nasal Ala nasal

Bermellon

Premaxila
Unilateral
Figura 37. Labio y paladar hendido unilateral®.
*Modificado de Yao J, et al. Atlas of Cleft Lip and Palate & Facial Deformity Surgery.
Paladar
primario
e
Figura 38. Labio y paladar hendido unilateral®.
Prolabio
Columela Punta nasal Ala nasal
ase alar
Umbral de la
Bilateral fosa nasal

Linea roja

Premaxila Bermellon

Figura 39. Paladar y labio hendido bilateral**.
*Modificado de Rossell Perry. Atlas of Operative Techniques in Primary Cleft Lip and Palate Repair.
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Figura 40. Labio y paladar primario hendido bilateral®.

Zona Linea blanca
pelucida
Paladar duro
Uvula bifida

Linea roja

Figura 41. Paladar hendido submucoso®.

*Modificado de Yao J, et al. Atlas of Cleft Lip and Palate & Facial Deformity Surgery.

Submucosa e
o

Figura 42. Uvula bifida®.
*Modificado de Yao J, et al. Atlas of Cleft Lip and Palate & Facial Deformity Surgery.
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Punta nasal

Umbral de la

fosa nasal Ala nasal

Arco de cupidd Base alar

inea blanca

Unilateral
Prolabio
Paladar e
completo
(Primario y

o
secundario) Vémer Bermellén Linea roja

Figura 45. Labio y paladar hendido unilateral completo®!.
*Modificado de Coletta RD, Sunavala-Dossabhoy G. Orofacial clefts: A compendium on non-
syndromic cleft lip-cleft palate.
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Figura 46. Labio y paladar hendido unilateral completo®.
*Modificado de Yao J, et al. Atlas of Cleft Lip and Palate & Facial Deformity Surgery.

Prolabio .
Premaxila

Ala nasal

Linea blanca

Linea roja

Bilateral Figura 47. Labio y paladar hendido bilateral completo®.
ilateral
*Modificado de Yao J, et al. Atlas of Cleft Lip and Palate & Facial Deformity Surgery.

Figura 48. Paladar hendido bilateral completo®.

*Modificado de Yao J, et al. Atlas of Cleft Lip and Palate & Facial Deformity Surgery.

Tabla 7.1. Fotografias clinicas de los tipos de hendiduras palatinas.
*Fuente propia
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3.2 Diagnéstico

La manifestacion clinica de las hendiduras labiopalatinas tiene una gran
variabilidad, dependiendo de la severidad y de las estructuras anatomicas
involucradas. Es de suma importancia la interpretacion de cada caso
porque esto define el diagndstico, tratamiento y el posible prondstico®.

El diagnostico de labio y/o paladar hendido se efectia durante el periodo
de gestacibn a partir de la 122 semana por medio de examenes
imagenologicos como: la ecografia prenatal (Bidimensional vy
tridimensional), fetoscopia y resonancia magnética3’.

Actualmente, la ecografia prenatal es un procedimiento de rutina durante el
embarazo y conforme a las guias del International Society of Ultrasound in
Obstetrics and Gynecology (ISUOG), la valoracion de la cara fetal implica
la presencia de las orbitas y la cavidad oral, evaluando la nariz/fosas
nasales, el perfil facial y los labios. Por lo tanto, es una herramienta eficiente

no invasiva para el correcto diagnéstico de esta anomalia3352.

La mayoria de las malformaciones de labio hendido se pueden detectar por
medio de la ecografia bidimensional convencional (2D), pero esta tiene
limitaciones y no es totalmente certera para deteccion de hendiduras
palatinas o para observar el paladar del feto por la trasposicion de
estructuras anatomicas como la lengua y el reborde alveolar (Figura 48).
Debido a lo anterior, la tasa de identificacion del paladar hendido ha
mejorado con el desarrollo de técnicas de ultrasonido tridimensional (3D),
la cual mejora la sensibilidad y especificidad del diagndstico reduciendo la
tasa de evaluaciones erréneas, ya que facilita la examinacién entre el
maxilar y la mandibula, forma de la nariz, la ubicacion y el rango involucrado
de la hendidura, asi como la relacion de los cambios anatomicos. No
obstante, esto depende de la técnica ecografica tridimensional empleada,
de la interpretacion del ecografista, edad gestacional y la posicion del feto

durante el procedimiento (Figura 49)37:53.54,
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Figura 48. Sonograma 2D coronal, muestra la discontinuidad del labio superior®2.

De manera que cuando se realiza el ultrasonido de rutina y se detecta un
hallazgo andmalo que indique una posible hendidura, se debe de proceder
al uso de la ecografia 3D para evaluar la extension del defecto y si
compromete al paladar puesto que, con la bidimensional es compleja su
visualizacion. Dicho de otra manera, la ecografia 2D y 3D presentan la
misma tasa de identificacién para labio hendido pero la tridimensional nos
mostrara la estructura del paladar, lo que mejora de manera significativa el
diagndstico de labio y/o paladar hendido fetal prenatal. En adicién a los
examenes imagenolégicos de las malformaciones congénitas, se puede
realizar un cariotipo y amniocentesis para descartar sindromes genéticos

asociados al defecto37:>4.

Figura 49. Malformacion fetal del labio y paladar hendido unilateral por ultrasonido 3D5*.
*Modificada de Deng X, et al. Prenatal Diagnosis of Fetal Cleft Lip and Palate with Three-
Dimensional Ultrasound Information Technology.

En la etapa postnatal se realiza la examinacion clinica de las limitaciones,

extension y severidad de la malformacion de la nariz, labios y paladar, ya
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gue su efecto morfolégico es muy notorio; sin la necesidad de estudios de
laboratorio o bioquimicos. Dentro del diagndstico se tiene en cuenta a los
sistemas de clasificacion, codificacion y nomenclatura de la malformacién

que se mencionan dentro de los apartados de este capitulo®®,

Por ultimo, el diagnéstico eficaz posibilitara brindar las recomendaciones
oportunas en el momento adecuado para que el paciente y sus familiares
afronten intervenciones hospitalarias interdisciplinarias en las diferentes
etapas del crecimiento y de esta manera crear modelos integrales de
atencién de acuerdo con el padecimiento. Se debe agregar que esto
proporciona evidencia relevante para algunas culturas y paises en los que

se considera la posibilidad de la interrupciéon del embarazo3”°4,

3.3 Clasificaciones de LPH y su importancia

Las clasificaciones tienen por objetivo organizar la informacion de manera
gue sea comprensible y concreta; lo cual permite una comunicacion
mayormente factible y efectiva entre los profesionales de la salud,
administrativos hospitalarios, agencias gubernamentales y otras partes
involucradas. La clasificacién de LPH se emplea como herramienta para la
relacion interdisciplinaria de las distintas areas de la salud, en el
diagnéstico, tratamiento, prondéstico e investigacion del padecimiento del
paciente; la cual es el elemento clave para el cuidado de la malformacion

siempre y cuando sea clara, facil de entender y precisa?®:51:5,

La revision de la literatura que se realizo en la busqueda de la informacién
actualizada para la presente monografia fue publicada en el periodo del afio
2017 al 2023 en tres bases de datos bibliograficas: PubMed, EBSCO y
Google Scholar, de los cuales como resultados arrojados se seleccionaron
seis articulos y un libro con las siguientes palabras clave de busqueda: Cleft
lip, cleft palate, cleft lip and palate, classification, nomenclature,

terminology.
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Raposo C, et al*’ establece que actualmente no existe un consenso con
respecto a la clasificacion ideal para categorizar a las malformaciones de
labio y/o paladar hendido, pero el criterio para definir los elementos ideales
gue debe contener una clasificacion se describieron en tres pilares por el
Comité de Nomenclatura de la ACPA en el afio 196247

I.  Definiciones claras y concisas de términos.
a. Rechazo de lo sin sentido, ambiguo e irrelevante.
b. Preferencia por términos simples y descriptivos en inglés.
c. Retencion de términos habituales establecidos, cuando sea
posible para evitar la duplicacion y confusion.
Formacion de nuevos términos solo donde sea necesario.
Indicacion de los términos sindnimos [sic], especialmente
aquellos de amplio uso, como lo basados en latin o griego
para facilitar la comprensién y el uso del sistema propuesto
aqui.
ll.  Conveniencia de uso.
a. Economia expresiva.
b. Orden logico de la clasificacién conforme con:

i. Relacion topografia (espacial) normal de las
estructuras anatomicas.

ii. Secuencia normal en el desarrollo embriolégico y
union.

c. Métodos estandarizados de medicion.
[ll.  Estimulacién de investigacion académica y clinica.
a. Procedimientos estandarizados para la observacion y el
informe.

i. Términos significativos de antecedentes
embriologicos.

ii. Descripcion significativa de las relaciones tisulares
utilizadas para evaluar la necesidad y el método de
terapia.

b. Provision para condiciones raras.

A pesar del afio en que se introdujeron estos pilares, la descripcion aun es

vdlida y guia a los autores en la elaboraciéon de nuevas clasificaciones®’.

En el estudio transversal de Houkes R, et al>® por la ACPA publicado en el
afio 2023, realizaron la identificaciébn de los sistemas de clasificacion
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comunmente empleados por los proveedores de hendiduras a nivel mundial

incluyendo las indicaciones, limitaciones y los datos esenciales que debe

incluir cada sistema por medio de una encuesta transversal a 197 personas

registradas en tres reuniones internacionales sobre labio y paladar hendido

y afecciones craneofaciales; donde se les cuestiono lo siguiente:

Pais y ciudad de procedencia.

Especialidad o el area de la salud a la que pertenecen.

En qué momento de la atencion del paciente se realiza el registro o
clasificacion de la hendidura.

Especialista quien realiza la clasificacion.

Motivo por el cual realizan la clasificacion.

Sistema de clasificacion que emplean.

Cuentan con un sistema de registro nacional o estatal.

Tipo de informacién esencial al usar una clasificacion de
hendiduras.

Limitaciones que presenta el sistema de clasificacion que usan.
Si recomiendan el sistema que utilizan.

Que debe de tener una clasificacion ideal.

Los resultados obtenidos involucrados directamente en este rubro son los

siguientes:
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Profesiones de la salud que emplean clasificaciones de LPH (Figura
50)
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Plastic Surgeon
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Figura 50. Distribucién de profesiones entre los encuestados®.

Sistemas de clasificacién frecuentemente empleados (Figura 51)
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Preferred Cleft Classification Systems

Jensen

Orphanet Codes
Fogh-Andersen

Luijsterburg et al. CPCJ 2014
CLAP notation

ACPA-classification (Harkins et al.)

Kernahan striped-Y
Veau

LAHSHAL

ICD-10 Coding

o
s
a

20 25

Percentage

w
=)
w
»
=]

Figura 51. Sistemas de clasificacion preferidos entre los encuestados. Abreviaturas: ACPA:
American Cleft Palate-Craniofacial Association; CLAP: Cleft Lip, Alveolus and Palate; ICD-10:
International Statistical Classification of Diseases and Related Health Problems, 10th rescision;

LAHSHAL: Lip, Alveolus, Hard palate, Soft palate, Hard palate, Alveolus, Lip%®.

e Tipo de informacién esencial en una clasificacion de hendiduras

(Tabla 8)
Datos esenciales Ndmero de votos
Caracteristicas anatdmicas y morfolégicas 64
Severidad y extensién de la hendidura 39
Datos que influyen en el momento de la cirugia y la eleccién del tratamiento 52
Datos importantes para fines de investigacion 23
Datos esenciales para documentacion y registro 14
Datos esenciales para evaluar los resultados del tratamiento 9

Tabla 8. Datos esenciales acorde a las preferencias de los encuestados®®.

e Limitaciones recurrentes del sistema de clasificacion que emplean

(Tabla 9)
Descripcion No incluye Falta de La hendidura no
alta de
anatémica paladar e pertenece Demasiado
demasiado hendido T arafica perfectamente a las elaborado
imprecisa submucoso grafica categorias
LAHSHAL 21 7 1 1
Veau 24 3 2 1
Fogh 2
Andersen
Kernahan's 12 2
striped Y
ACPA 13 1 1 1
CLAP 5 . 1 .
Jensen 1 . . 1
ICD-10 21 1 .
Orphanet 2 1
codes
Luijsterburg 1 1 1

*Los nameros representan el nimero de encuestados que abordan una limitacion a un sistema en particular.
Abreviaciones: ACPA: American Cleft Palate-Craniofacial Association; CLAP: Cleft Lip, Alveolus and Palate;
ICD-10: International Statistical Classification of Diseases and Related Health Problems, 10th; LAHSHAL: Lip,
Alveolus, Hard palate, Soft palate, Hard palate, Alveolus, Lip.

Tabla 9. Limitaciones por sistema de clasificacion®®.
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En el estudio los resultados arrojan que la poblacion encuestada empleo
18 sistemas de registro o clasificacion de hendiduras donde las limitaciones
mas frecuentes que sefalaron fueron la descripcion indeterminada de la
extension y severidad del defecto, falta de integracion del paladar hendido
submucoso y la complejidad para clasificar con exactitud todas las
hendiduras dentro de categorias descritas en un sistema. De igual forma
determinaron que la descripcion anatomica y de la extensién o gravedad
de la hendidura son los elementos primordiales pero a su vez los limitantes
para la mayoria de los sistemas®®.

Las desventajas dentro del estudio es la tasa de respuesta desconocida
por la falta de especificacion en algunas preguntas incluyendo el sesgo de
participacion lo que complica brindar recomendaciones globales. No
obstante, recomiendan el uso del sistema de clasificacion LAHSHAL como
Optimo por su extension, tasa de implementacion alta e implementarlo con
el sistema CIE-10°°,

3.3.1 Clasificacion de Davis y Ritchie (1922)

Davis y Ritchie dieron la recomendacién de la suspension del término “labio
leporino” y brindaron la primera propuesta para categorizar las hendiduras
(Tabla 10). Tiene un enfoque quirdrgico, y el sistema se divide en tres
grupos acorde con su posicidn en relacion al proceso alveolar gracias a que
los fenotipos de la anomalia pueden involucrar a multiples estructuras. En

esta categorizacion se debe incluir el lado y extension de la anomalia?°:52,

La clasificacién cuenta con deficiencias en la descripcién insuficiente del
labio hendido, hendidura del paladar primario con paladar secundario
intacto y presencia o ausencia del compromiso alveolar, y el agujero

incisivo por lo que fue descontinuada®*®,

Quarey Quramillo {Hondra. 73



Incompleta
Unilateral Derecha
Completa
Izquierda Incompleta
Completa
Grupo | o Prealveolares: Bilateral Derecha Incompleta
Hendiduras de labio sin compromiso Completa
del proceso alveolar; pueden p
asociarse o0 no a fisuras del paladar.
Incompleta
Izquierda
Completa
Incompleta

Mediana (Menos
prevalente) Completa

Paladar blando: La hendidura puede abarcar desde solo la Gvula

Grupo Il o Postalveolares: hasta el paladar blando completo.

Hendiduras de paladar que no se
extienden hacia el proceso alveolar.

; a Paladar dur lando: P resentar una m xtender.
EUEE AR & Mo & (e 6l aladar duro y blando: Puede presentar una muesca o extenderse

al agujero incisivo y comprometer el paladar blando.

labio.
Unilateral Derecha Incompleta
Completa
Izquierda Incompleta
Completa
Grupo Il o Alveolares: Bilateral Derecha Incompleta
Se asocia a la hendidura de labio, Completa
paladar o ambas. p
Incompleta
Izquierda
Completa
Mediana (Menos Incompleta
prevalente)
Completa

Tabla 10. Clasificacion de Davis y Ritchie 192251,

*Fuente propia

3.3.2 Clasificacion de Veau (1931)

De las clasificaciones mas empleadas por su simplicidad y relevancia
clinica abogando por un descripcion clara y concisa del defecto y extension
labial; esta divide a las hendiduras segun aspectos morfoldgicos en cuatro

grandes grupos como se observa en la tabla 112051,

Quarey Quramillo {Hondra. 74



Pero como inconveniente, esta clasificacion a pesar de que diferencia entre
paladar blando y duro no cuenta el labio/alvéolo hendido y la gravedad
morfologica. Sin embargo, este sistema redireccioné el progreso de una

linea de pensamiento, ya que el autor utilizé el agujero incisivo como punto

de referencia anatémico para la division de los grupos+7:5.

Anomalias del labio
Labio hendido completo: Cuando no ha habido fusion
del proceso maxilar superior con el filtro nasolabial y el
piso de la nariz no se ha formado.

Labio hendido incompleto: Cuando hay una fusion
parcial del proceso maxilar con el filtro nasolabial, el
piso de la nariz esté cerrado, pero el masculo orbicular
de los labios no esta debidamente orientado en forma
circular.

Labio hendido cicatrizal: Cuando hay fusién completa
del proceso maxilar con el filtro nasolabial, pero hay
una pequefia hendidura en forma de cicatriz en el rollo
rojo labial.

Labio hendido bilateral: Cuando no hay fusién del filtro
nasolabial con los dos procesos maxilares superiores.

Anomalias del paladar
Grupo I: Hendiduras del paladar blando; no considera
aquellas que se dividen a la Gvula de manera parcial.

Grupo Il: Hendiduras de paladar duro y blando, que se
pueden extender entre el agujero incisivo y el borde
posterior del paladar. Especifica divisiones de la
béveda y el velo del paladar, sin involucrar al proceso
alveolar ni el labio.

Grupo lll: Hendiduras del paladar blando y duro que se
extiendan unilateralmente a través del proceso alveolar
(Unilateral completa). La caracteristica de la hendidura
se localiza entre canino e incisivo lateral, hay
compromiso de Uvulay el segmento no afectado se une
al septum o tabique nasal.

Grupo IV: Hendiduras del paladar blando y duro que se
extienden bilateralmente a través del proceso alveolar

(Bilateral completa). Existe compromiso de Gvula y los
segmentos maxilares no se encuentran unidos al
tabique nasal.

Tabla 11. Clasificacion de Veau 19315°1,
*Fuente propia

3.3.3 Clasificacion de Fongh Andersen (1942)

Poul Fogh Andersen, cirujano que valoro que el agujero incisivo era una
mejor linea divisoria embriolégica que el proceso alveolar para las
hendiduras puesto que, en sus extensas investigaciones epidemiolégicas,
observo un grado de asociacion de la hendidura labial con la division del
proceso alveolar. Incluyo la hendidura submucosa, hendidura del paladar
blando y hendidura del paladar duro con la mucosa oral y nasal intacta.
Propuso una alternativa para la clasificacion de estas malformaciones, la

cual esta conformada por cuatro grupos que se resumen en la tabla 122047,
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1. Labio hendido (Unico o doble)

2. Labio hendido con paladar hendido

3. Paladar hendido aislado
4. Hendiduras atipicas raras (Ejemplo: labio hendido medial)

Tabla 12. Clasificaciéon de Fogh Andersen 194220,

3.3.4 Clasificacion de Kernahan y Stark (1958)

Basaron el sistema de clasificacion de hendiduras en la anatomia del
desarrollo, ya que apoyaron el uso del agujero incisivo como linea divisoria
considerando a la embriologia mas que a la morfologia, siendo acreditados
por ser los primeros en consolidar los aspectos embriolégicos en la
descripcion de hendiduras a pesar de que Fogh Andersen empleo de
manera intuitiva a la embriologia. Se debe de tener en cuenta que a esta
clasificacion hay que agregar la hendidura submucosa que puede pasar por
desapercibida a menos que la Gvula sea bifida?®47:5,

En esta clasificacion divide a la hendidura en tres grupos como en la tabla
13.

Hendiduras del paladar primario Hediduras del paladar Hendiduras del paladar primario y
secundario secundario
Unilateral Totaly subtotal Total Unilateral Total y subtotal
Total (Premaxila ausente) y
Mediana SUtht‘."“ (Premaxnla Subtotal Mediana Total y subtotal
rudimentaria)
Bilateral Totaly subtotal Submucoso Bilateral Total y subtotal

Tabla 13. Clasificacion de Stark y Kernahan®.

3.3.4.1 Clasificacion de Kernahan striped Y (1971)

La clasificacién es una modificacion simbdlica en forma de Y rayada. Este
diagrama representa la forma mas severa y extensa en la que la
malformacion del labio y paladar hendido se presenta con semejanza a esta
letra. El sistema se divide de la siguiente manera (Figura 52)*7:56:
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« Un pequefio circulo representa al agujero incisivo en el punto en que
se divide el paladar primario del secundario.
e Cada uno de los lados derecho e izquierdo, se secciona en tres
porciones:
o Labio (1,4)
o Alvéolo (2,5)
o Premaxila (3,6)
e Elrestante de la Y se divide muy similar, en dos partes:
o Paladar duro (7,8)
o Paladar blando (9)
Las hendiduras se representan:
e Punteando las estructuras involucradas; cuando la hendidura es
submucosa la seccion esta sombreada.
e Sombreando la parte anterior de la extremidad de la Y para
representar la banda de Simonart.
El uso de esta clasificacion fue para el registro médico en papel y disminuyd
por la aplicacion de registros de salud electrénicos puesto que no se puede

emplear para la comunicacién verbal o descripcion textual®®.

9

Figura 52. Clasificacién de Kernahan striped Y 1971. R: Derecha, L: Izquierda®.
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3.3.4.2 Clasificacion de Millard (1976)

Modifico la clasificacion de Kernahan striped Y por Elsahy, agregando
triangulos invertidos sobre los segmentos triangulares verticales 1y 5, para
representar los aspectos derecho e izquierdo del arco nasal
respectivamente. Se pueden emplear lineas horizontales en estos
segmentos de la nariz, de acuerdo con el grado del defecto nasal para su
registro. Asi como, utilizar lineas horizontales para marcar hendiduras

submucosas (Figura 53)20:%6,

Nose -
4 — Nasal floor 5

2 l«— Lip —

Alveolus

Hard | palate
4 8

9
Hard
palate
10
Soft
11
palate

Figura 53. Clasificacion de Millard 1976. Nose: Nariz, Nasal Floor: Piso nasal, Lip: Labios,

Alveolus: Alveolo, Hard palate: Paladar duro, Soft palate: Paladar blando®®.

3.3.5 Clasificacion de la ACPA por Harkins (1962)

Propuesta por Harkins y sus colaboradores en la Asociacion Americana de
Paladar Hendido (ACPA). Este sistema de clasificacién integral se basa en
el concepto de embriologia, el cual divide anatbmicamente las hendiduras
en cuatro grupos; debe de describir la ubicacién (izquierda, derecha, linea
media), extension (4, %5, completo) y ancho de la hendidura (Tabla 14)5%:55,
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a.
1. Hendiduras prepalatinas
(Hendidura de labio y b.
paladar primario c
embriol6gico) ’
c.
2. Hendiduras palatinas- d
(Hendidura del paladar ’
secundario embriolégico) e.
3. Hendiduras prepalatinas y
palatinas
a.
4.  Hendiduras faciales b.
distintas de las prepalatinas
y palatinas c.
d.

Labio hendido

Alveolo hendido

Labio, alveolo y paladar primario
hendidos

Paladar duro hendido

Paladar blando hendido

Paladar duro y paladar blando
hendidos

Proceso mandibular hendido
Hendiduras naso-oculares
Hendiduras oro-oculares

Hendiduras oroaurales

Tabla 14. Clasificacion de la ACPA 1962. Abreviatura: ACPA: American Cleft Palate-

Craniofacial Association?%47,

3.3.5.1 Clasificacion de Spina (1973)

Victor Spina sugiri6 una modificacion a la clasificacion internacional

presentada por la ACPA, con el fin de realizar la terminologia mas precisa

haciendo referencia a una estructura anatémica especifica y hacer que el

sistema de clasificacion fuera méas sencillo de comprender, de ensefiar,

mas manejable de memorizar y con mayor aplicacién para la comunicacion

interdisciplinaria e internacional®°,

Sin embargo, se consideré una modificacion minima de una clasificacion

anterior, Spina agrego el parametro de hendiduras faciales raras (Tabla 15).

El punto de referencia para la categorizacion es el agujero incisivo,

denominado “foraminal”3347,
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A. Unilateral 1. Total
2.  Parcial
Grupo |. Hendiduras de agujeros -
preforaminales (Hendiduras que se B. Bilateral 1. Total
encuentran por delante del agujero 2 Pparcial
incisivo), hendiduras del labio con o '
sin hendidura alveolar. C. Mediana 1 Total
2. Parcial
1. Derecha
B. Unilateral

Grupo Il. Hendiduras
transforaminales (Hendiduras de los
labios, alvéolo y paladar)

2. lzquierda
A. Bilateral

1. Total

Grupo lll. Hendiduras postforaminales. 2 Pparcial

Grupo IV. Hendiduras faciales raras
Tabla 15. Clasificacion de Spina 1973%7.
*Modificado de Alonso N, et al. Cleft lip and palate treatment: a comprehensive guide.

3.3.6 Clasificacion LAHSHAL (1989)

Es un sistema de registro para el diagndstico de malformaciones de labio y
paladar hendido introducido por Otto Kriens, que se basa en la anatomia
del paciente para facilitar el registro durante el examen clinico. LAHSHAL
(Figura 54) es un acrénimo por sus siglas en inglés de los términos labio
(L), alvéolo (A), paladar duro (H) y paladar blando (S) que son estructuras
involucradas en las hendiduras; y van desde el lado derecho (Primeras tres
letras) al izquierdo (Ultimas tres letras) en donde se puede hacer distincién
entre unilaterales y bilaterales asi como la extension de la misma. Las
hendiduras totales o completas se clasifican en letras mayusculas y por otro
lado las parciales o incompletas se indican con letras minusculas. Incluso,
se emplean simbolos para describir otras alteraciones, como33.55:56;

e * Indica una hendidura minima como muescas o paladar hendido

submucoso.
e e Indica que la estructura anatomica no presenta afectacion.
o + En el apartado de L cuando esta presente la banda de Simonatrt.

e 1,2,3,4 Valor numérico para indicar la gravedad de la hendidura.
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Esta clasificacion es muy detallada, tiene potencial y amplitud en la
descripcion de hendiduras y se puede emplear para registros electronicos;
la desventaja es que no es completamente conocido por el personal de

salud o no han aterrizado en su totalidad el uso del sistema.

A

A

Alveolo

Alveolo

Derecha Izquierda

H

Paladar duro

S

Paladar blando

Figura 54. Clasificacion de LAHSHAL 19895,
3.3.7 Diagrama de reloj Lima (2009)

El diagrama es un circulo dividido en cuatro areas que representan cada
componente del labio y paladar hendido el cual disefié Percy Rossell Perry.
Se emplea para seleccionar la mejor técnica quirdrgica en funcion de la
severidad del paladar hendido y la deficiencia del tejido, ya que incluye el
indice palatino el cual es un método para la evaluacion del paladar hendido.
El indice manifiesta la cantidad de tejido blando disponible para colgajos
palatinos y la relacién con el ancho de la hendidura a tratar®’.
Cada una de las areas representa la estructura afectada por la hendidura®®:

e Nariz

o Labio

« Paladar primario

« Paladar secundario
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De acuerdo con las mediciones, se dividen las cuatro areas en tres
porciones cada una, clasificando al indice en tres grados de severidad*’:°6:
e Leve
« Moderado
e Severo
Se asignan los nameros del reloj que van del 1 al 12 a cada grado de

severidad (Figura 55)°°.

Paladar 12 Nariz
secundario

10

Paladar
primario

Figura 4. Esquema de reloj del programa Outreach Surgical Center Lima

Figura 55. Esquema de reloj del programa Outreach Surgical Center Lima®®.

3.3.8 Notacion CLAP abreviada (2015)

Alexander Allori propuso una forma estructurada universal para la
descripcion de fenotipos de labio y/o paladar hendido. Se describe como
acronimo CLAP de acuerdo con la sigla de hendidura (C mayuscula), labio
(L), alvéolo (A), paladar (P). La notacibn CLAP se lee de izquierda a
derecha y se traduce a la forma estructurada®’.

Esta clasificacion (Figura 56) incluye la afectacion y representacion
anatomica (Letras mayusculas), lateralidad (Unilateral [u]; bilateral [b];
mediana [med]), severidad (Completa [c]; incompleta [i]; forma menor,

microforma o mini-microforma [m]) y morfologia del componente
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postforaminal (Uvula bifida [bu]; paladar hendido submucoso, con o sin
Gvula bifida [sm]; hendidura de Veau | del paladar blando [v1]; hendidura
de Veau Il del paladar blando y duro secundario, hasta el agujero incisivo
[v2]; hendidura de Veau Il unilateral del paladar blando y duro secundario
a través del paladar primario y el alvéolo [v3]; hendidura bilateral Veau IV
del paladar blando y duro secundario a través del paladar primario y el
alvéolo [v4])?°.

Es importante considerar que para casos bilaterales se describe la

asimetria (a), y para unilaterales se especifica2%-°°.

Anatomical Involvement

right | |unilateral | | complete | cleft |lip | and |alveolus| with a [ Veau-Ill |cleft | palate |
side laterality severity | | morphology |
Pre-foraminal Description Post-foraminal Description

right |u|c CILAP v3

side Anatomical morphology
laterality Involvement

severity

Figura 56. Ejemplo de uso de la clasificacion CLAP 201520,

3.3.9 Clasificacion Estadistica Internacional de Enfermedades
y Problemas de Salud Relacionados, 112 Revisiéon (CIE-11)
Version de la OMS 2023

La Clasificacion Internacional de Enfermedades por sus siglas CIE, brinda
un lenguaje comun que proporciona al personal de salud compartir
informacion estandarizada a nivel mundial. En su 112 revision la CIE-11 es
la versibn mas actual para el registro y notificacion de estadisticas de

mortalidad y morbilidad a nivel nacional e internacional acerca de
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enfermedades en atencion primaria, secundaria y terciaria; esta recoleccion
de datos y estadisticas respaldan los sistemas de pago, planificacion de
servicios, administracion de calidad y seguridad asi como, la investigacién

de servicios de salud descritos en el esquema 2°°.

Esquema 2. Funciones de la CIE-11 (Internacional)®°,

Conforme a nuestro tema de interés, la CIE-11 en el apartado 20:
Anomalias del desarrollo en su primera secciébn nombrada “Anomalias
estructurales del desarrollo que afectan principalmente a un sistema
corporal” en su division “Anomalias estructurales del desarrollo de la cara,
la boca o los dientes” encontraremos a las “Hendiduras de labio, alvéolo o

paladar” con los cddigos de la tabla 16.
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e | A40.0 labio hendido, unilateral
LA40 labio hendido e | A40.1 labio hendido, bilateral
LA40.2 labio hendido, medial

LA41.0 labio hendido y alvéolo, unilateral
LA41 labio hendido y alvéolo e LA41.1 labio hendido y alvéolo, bilateral

LA42.0 paladar duro hendido
LA42 paladar hendido e | A42.1 paladar blando hendido
e | A42.2 Gvula hendida

LA4Y Otras hendiduras especificas de labio, alveolo o paladar

LA4Z Hendiduras de labio, alveolo o paladar, no especificas
Tabla 16. CIE-11 para Anomalias estructurales del desarrollo de la cara, la boca o los dientes®?.

La importancia del uso de la clasificaciéon de LPH para el correcto manejo
interdisciplinario radica en mejorar la comunicacion entre los profesionales
de la salud para la atencién y control a corto, mediano y largo plazo de los
pacientes en las diferentes areas de intervencion asi como la evaluacion
de datos de investigacion y administracion a nivel mundial. De esta manera,
se requiere un sistema unico universalmente aceptado y aplicado, con las
caracteristicas descritas anteriormente que desafortunadamente aln no
existe, en consecuencia se invita a todo el sector salud disponer de las
clasificaciones que proporcionen mayor mérito en la practica clinica

interprofesional.

3.4 Manejo interdisciplinario

Los pacientes que padecen labio y/o paladar hendido presentan multiples
problemas o alteraciones funcionales y estéticas por lo que, requieren
diversos procedimientos de atencion desde la etapa prenatal y continda su
tratamiento a lo largo de su vida. De modo que su manejo debe ser por
medio de un equipo multidisciplinario e interdisciplinario conformado por
distintas areas y especialidades de la salud las cuales se mencionan en el
esquema 3, con el propdésito de garantizar que la atencion que se brinde se
efectle de manera coordinada, coherente y oportuna en las evaluaciones
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y tratamientos de acuerdo con las necesidades médicas, psicoldgicas y de

desarrollo general que requiere el cuadro clinico del paciente como de su

- 9@
e M, o

e20=s
N @

familia®2-6s,

Esquema 3. Equipo multi e interdisciplinario en la atencién a pacientes con labio y paladar

hendido®%67,

*Modificado de Sharma G. Orthodontic Management of Cleft Lip and Palate Patients Current

Treatment of Cleft Lip and Palate.

Actualmente no existe un manejo estandarizado para la atencion de labio
y/o paladar hendido que se haya aprobado por todos centros que tratan a
la malformacién craneofacial. Sin embargo, la ACPA en el afio 2022
desarroll6 un proceso de aprobacién para proporcionar los siguientes

aspectos®3-6°:
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o Estandares que identifican las caracteristicas esenciales de calidad
para la conformacion y funcionamiento del equipo con el fin de hacer
factible la atencién en conjunto.

¢ Informacion determinada para los pacientes, familiares o cuidadores
acerca de los servicios brindados por los equipos que acatan los

estandares determinados.

Los estandares para la atencion han transcurrido por una revision
exhaustiva y representan las condiciones necesarias para la aprobacion y
calidad de los equipos interdisciplinarios de especialistas de la salud que
dan servicio a personas con labio y/o paladar hendido y afecciones
craneofaciales. Estos se resumen en seis componentes indispensables,
indistintamente del tipo de afeccién®465,

1. Composicion del equipo
Gestion de equipos y responsabilidades
Comunicacion entre paciente y familiares o cuidador
Competencia cultural

Servicios sociales y psicologicos

o gk w0 DN

Evaluacién de resultados

Una vez que se a diagnosticado al paciente con LPH en la etapa prenatal
0 postnatal, se hace la referencia al tratamiento del equipo multidisciplinario
donde los integrantes evaluaran el caso de manera individual para que
posteriormente las areas de la salud trabajen interdisciplinariamente,
tomando en consideracion la importancia de los primeros 1000 dias vida
del paciente con LPH; en el esquema 4 se describe la distribuciéon de los

dias®2.

365 dias del
segundo afo

PRIMEROS 1000 DIAS
DE VIDA

365 dias del
primer ano

270 dias de la
gestacion

Esquema 4. Primeros 1000 dias del nifio por labio y paladar hendido®2.

*Fuente propia
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El manejo interdisciplinario brinda numerosas ventajas, ya que ofrece la
valoracion integral del paciente asi como la evaluacion individualizada de
cada profesional de la salud con base en la evidencia y conocimiento de
las diferentes especialidades para conseguir un plan de tratamiento 6ptimo,
disefiado desde la perspectiva de las areas involucradas, lo que permite la
toma de decisiones compartida; de esta manera logran un mayor control en
la planificacion integral, seguimiento del caso, atencion, reinsercion social
y familiar lo que lleva a una mejor calidad de vida. Esta organizacion del
equipo permite una comunicacién continua entre el clinico con los
pacientes y familiares permitiendo un vinculo de confianza mutua, lo cual
favorece que la informacibn que se proporcione contemple
recomendaciones de cada uno de los tratamientos, alternativas y factores

de riesgo asociados®2:8,

Entre el equipo interdisciplinario se distingue el papel del odontélogo desde
el diagndstico temprano de la anomalia, guiando al familiar en el correcto
manejo del paciente tanto en el crecimiento como en el desarrollo, cabe
destacar que es el principal responsable de la salud oral del paciente e
interrelacionandose con otras especialidades para proporcionar un
tratamiento integral, en el esquema 5 se mencionan la areas de la
odontologia involucradas. Es de gran importancia conocer las anomalias
orales que padecen los pacientes con tal defecto para brindar el tratamiento
oportuno, rehabilitando los aspectos funcionales y estéticos®°.

Frecuentemente se requiere un tratamiento ortodéncico complejo a largo
plazo, debido a que los pacientes comunmente presentan muchas
variaciones y complicaciones en su aspecto esquelético, dental y médico,
esto infiere la remisién a especialidades como la cirugia maxilofacial para
generar un aspecto facial armonico, una oclusion funcional, estable y
estética en la medida de lo posible. El ortodoncista participa en la via de

manejo en distintas etapas del crecimiento’®:
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« Etapa postnatal

o Entre los tres y seis meses de vida

« Etapa de la denticién mixta temprana

« Etapa de la denticion mixta tardia

« Etapa de la denticién permanente temprana
« Etapa de la denticién permanente tardia

Prétesis

maxilofacial Odontopediatria

Cirugia
maxilofacial

Ortodoncia

Protesis y
Periodoncia rehabilitacién
oral

Esquema 5. Especialidades odontoldgicas involucradas en el manejo interdisciplinario del labio y
paladar hendido®4.6567,

*Fuente propia
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Conclusion

En primer término, se arrib6 a la conclusién de que, es imprescindible para
los profesionales de la salud el conocimiento del desarrollo embrionario de
cabeza y cuello, en especial en el area odontolégica debido a que las
anomalias congénitas como labio y paladar hendido acontecen en
diferentes procesos de la morfogénesis facial, provocando la afectacion de
las estructuras anatomicas de nariz, labios y paladar. Estd malformacion
craneofacial cuenta con altas tasas de incidencia y prevalencia a nivel
mundial y nacional; mas aun, este defecto muestra variabilidad en el grado
severidad clinica a causa de que su origen es multifactorial por lo que el
manejo es multi e interdisciplinario con la finalidad de mejorar la calidad de
vida del paciente.

El uso de las clasificaciones de LPH que se mencionan en la literatura
cumplen la funcion como auxiliar de diagndstico, estas tienen por objetivo
organizar la informacion de manera que sea comprensible y concreta
permitiendo un lenguaje comun clave entre el personal de salud involucrado
en el equipo por abordaje interdisciplinario, pese a lo cual siempre debe de
ser clara, facil de comprender y precisa con la finalidad de una
comunicacion mayormente factible y efectiva en las diferentes areas de la
salud para la atencion y control a corto, mediano y largo plazo de los
pacientes como de su familia, al igual que la evaluacién de datos de

investigacion y administracién a nivel mundial.

Actualmente no se dispone de una clasificacion idonea que englobe los
criterios potencialmente apropiados. En consecuencia, se requiere un
sistema con mayor homologacion aceptado y aplicado para su manejo a
nivel mundial, nacional que por ende, proporcione un mejor abordaje en la
practica clinica interprofesional. En este trabajo de investigacion se
describi6 e identificé la relevancia del conocimiento y uso de los sistemas
de clasificacion de labio y/o paladar hendido, permitiendo la generacion de
nuevas lineas de investigacion que consoliden la aplicacion del tema de

manera interdisciplinaria e interinstitucional.
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