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RESUMEN

La microsomia hemifacial (MHF) se caracteriza por presentar afecciones del complejo craneofacial y
orofacial como son: microtia uni o bilateral, macrostomia y malformacion de la rama mandibular y el
condilo. Una clasificacion util para MHF debe cumplir varios criterios. Primero, el sistema debe ser
inclusivo, pero versatil. Las manifestaciones dismérficas deben organizarse de manera logica, concisa e
integral. En segundo lugar, los componentes anatomicos deben analizarse de forma independiente para
evaluar la posible relacion entre anomalias. Finalmente, los datos deben expresarse en una escala
numeérica y ser clinicamente Utiles para el andlisis de conjuntos de datos grandes y pequefios. El sistema
OMENS fue disefiado para cumplir con los criterios antes mencionados. Cada letra del acrénimo indica
una de las cinco manifestaciones dismorficas principales de la MHF: O para la asimetria de la cavidad
orbitaria; M para hipoplasia mandibular; E para la deformidad del oido; N para la afectacion nerviosa; S

para la deficiencia de tejidos blandos.

Esta investigacion con disefio observacional descriptivo, transversal y prolectivo tuvo como objetivo
describir la clasificacion OMENS que presentan los pacientes con Microsomia hemifacial en el Servicio
de Estomatologia-Ortodoncia del Hospital General “Dr. Manuel Gea Gonzalez”, importante Centro de

Referencia Nacional para el tratamiento de anomalias craneofaciales.

Método: Se obtuvieron registros de 90 pacientes con diagnéstico confirmado de MHF en la base de datos
del servicio de Estomatologia-Ortodoncia, que recibieron atencién del 2010 a 2019, describiendo la
clasificacion OMENS.

Resultados: En nuestra investigacion encontramos los siguientes registros mas relevantes: en oOrbita O1
(44%), en mandibula observamos una afeccién en M2 (62%), en oido una afeccién muy considerable en
E3 con el 86%. Al valorar la afeccion del nervio facial observamos una afeccion de las ramas inferiores
N2 (47%). En cuanto a tejidos blandos observamos una severidad moderada S2 del 59%.

Conclusién: Esta investigacion demuestra la asociacion entre estructuras afectadas, que se desarrollan
a partir del primer arco branquial (6rbita, mandibula, y tejidos blandos) y las estructuras derivadas del
segundo arco branquial (nervio facial y oido) con diferentes grados de afeccion dependientes de la

manifestacion clinica en que se presenta la MHF.

Palabras clave: Caracteristicas, Clasificacién, Microsomia, Hemifacial, Ortodoncia.



ANTECEDENTES

Von Arlt describi6é por primera vez la microsomia craneofacial en 1881. Fue hasta 1964 que Gorlin et. Al
comenzaron a utilizar el término de microsomia hemifacial, haciendo referencia a pacientes que
presentaran macrostomia, microtia ulitaeral y malformaciones en la rama y condilo mandibular. Diversos
nombres han adoptado esta malformacion de los cuales se incluye: microsomia craneofacial, sindrome
del primer y segundo arco branquial, disostosis otomandibular, displasia auriculobranquial, necrosis
facial intrauterina, displasia facial lateral, displasia facial necroética, dismorfogénesis otomandibular facial,
laterognasia  mandibular,  espectro  oculoauriculovertebral, = complejo de  malformaciones

facioauriculovertebrales. 1*

“La deformidad esquelética central de estos pacientes se localiza usualmente alrededor de la regién
temporomandibular, condilea, rama y cuerpo mandibular. La deficiencia del tejido blando facial incluye
hipoplasia de pabellon auricular, musculos de la masticacién, lengua, glandula parétida, submandibular,

séptimo par craneal, y la piel que cubre los musculos subyacentes”. >

Basados en el trabajo del Dr. Pruzansky, que clasifica la deformidad mandibular en tres grados, se han
descrito varios sistemas de clasificacion para la MHF que han probado cuantificar el grado de severidad

en la deformidad 6sea y de tejidos blandos *°

Vento menciona que una clasificacién atil para MHF debe cumplir varios criterios. Primero, el sistema debe
ser inclusivo, pero versatil. Las manifestaciones dismérficas deben organizarse de manera légica, concisa
e integral. En segundo lugar, los componentes anatomicos deben analizarse de forma independiente para
evaluar la posible relacion entre anomalias. Finalmente, los datos deben expresarse en una escala

numérica y ser clinicamente Utiles para el analisis de conjuntos de datos grandes y pequefios. **

El sistema OMENS fue disefiado para cumplir con los criterios antes mencionados. Cada letra del acrénimo
indica una de las cinco manifestaciones dismorficas principales de la MHF: O para la asimetria de la
cavidad orbitaria; M para hipoplasia mandibular; E para la deformidad del oido; N para la afectacion
nerviosa; S para la deficiencia de tejidos blandos. Utilizando el sistema numérico que va del 0 al 3 para

definir el grado de severidad, siendo 0 la menor severidad y 3 la mayor. **



(Fig.5)

Fig. 1. Manifestacion dismorfica de la cavidad orbitaria. 1
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Fig. 2. Manifestacion dismorfica de la mandibula. 1
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Fig. 3. Manifestacion dismorfica del oido. 1
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Fig. 4. Manifestacion dismorfica del nervio facial. 1
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Fig. 5. Manifestacion dismorfica de los tejidos blandos. 1
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Epidemiologia

La microsomia hemifacial ocupa el segundo puesto en frecuencia de las anomalias congénitas,
ganandole uUnicamente las fisuras labio palatinas. Presenta una incidencia de 1 en 3,000 a 5,600

pacientes nacidos vivos; presentando severidad en deformidades éseas, dentales y de tejidos blandos.

Predomina més en hombres que en mujeres con una relacion 3:2. Se presenta con mayor frecuencia en
el lado derecho que en el izquierdo (relacion 3:2), y la bilateralidad solo se observa aproximadamente en
el 5% al 10% de los pacientes. En pacientes bilaterales, un lado suele verse severamente mas afectado

que el otro. ***7

ETIOLOGIA

La causa de la microsomia hemifacial sigue siendo desconocida, pero parece involucrar una interrupcion
en el desarrollo del primer y segundo arco branquial durante las primeras 6 semanas de gestacion. Poswillo
desarroll6 un fenotipo de MHF en ratones, administrando teratdgenos que causaron un hematoma de la

arteria estapedial que resultd en necrosis regional. *8°

Existe una asociacion entre la ocurrencia de la gestacion mdultiple y la microsomia hemifacial, junto con
los siguientes factores de riesgo durante el embarazo: ingesta de medicamentos vasoactivos,

tabaquismo en el segundo trimestre, diabetes mellitus y uso de tecnologia de reproduccién asistida. *& 2>

23

Ademas, los patrones de transmisién autosdémica dominante y recesiva se han descrito en familias con
caracteristicas de MHF y un historial familiar positivo del 50% en un gran nimero de casos. Una variedad
de anormalidades genéticas también se ha descrito. Es posible que la heterogeneidad etiolégica junto con

la variabilidad en penetrancia y expresién podria explicar el amplio espectro fenotipico visto en MHF. &
24-29

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

¢ Queé clasificacion OMENS presentan los pacientes con microsomia hemifacial del Servicio de

Estomatologia-Ortodoncia del Hospital General "Dr. Manuel Gea Gonzalez"?.



OBJETIVO GENERAL

Describir la clasificacion OMENS en pacientes con microsomia hemifacial del Servicio de Estomatologia-

Ortodoncia del Hospital General “Dr. Manuel Gea Gonzalez”.



MATERIALES Y METODOS

Universo de estudio: Base de datos de la Division de Estomatologia-Ortodoncia del Hospital General “Dr.

Manuel Gea Gonzalez” en el periodo de marzo 2018 a Diciembre 2020.

Poblacion de estudio: Expedientes de pacientes con diagndstico de microsomia hemifacial, con registros
fotograficos y radiograficos completos en la Division de Estomatologia-Ortodoncia del Hospital General

“Dr. Manuel Gea Gonzalez”.

Tamafio de la muestra:
El tamafio de la muestra es por conveniencia y se incluiran todos los expedientes de pacientes
diagnosticados con Microsomia Hemifacial en el periodo de marzo 2018 a Diciembre 2020.

Aproximadamente 90 expedientes.

Criterios de seleccion:

Criterios de inclusion:
e Expedientes clinicos con registros fotograficos y radiograficos completos de pacientes con
diagndstico de microsomia hemifacial.
Criterios de exclusién:
e No aplica.
Criterios de eliminacion:

e No aplica.

Descripcion de procedimientos

Las variables que se toman en cuenta para la captura de datos son las siguientes: Lado afectado, afeccion
orbitaria, afeccion mandibular, afeccién de la oreja, compromiso del nervio facial y deficiencia de tejidos

blandos.

Se revisara la base de datos de la Divisiébn de Estomatologia-Ortodoncia para identificar los expedientes
de los pacientes con diagnostico de MHF.

Se verificara que los expedientes se encuentren completos con los registros fotograficos y radiograficos.
Se realizaré el analisis descriptivo de la Clasificacion OMENS que presentan los pacientes con diagndstico

de MHF por medio de un analisis fotografico y radiografico.



En el andlisis de la 6rbita se valora si se encuentra de tamafio y posicidbn normal, tamafio anormal, posicion
anormal o si la posicion y el tamafio son anormales observando una radiografia postero-anterior o0 una
tomografia axial computarizada y asi poder valorar el lado afectado de la MHF comparado con el lado no

afectado.

Para analizar la mandibula se observa en una radiografia lateral de crdneo, ortopantomografia o en una
tomografia axial computarizada si se encuentra de un tamafio normal, si el cuerpo mandibular y la fosa
glenoidea son pequefias y la rama ascendente se encuentra corta, si la articulacion temporomandibular
(ATM) se encuentra desplazada inferior, medial y anteriormente con un condilo severamente hipoplasico,

0 si existe una ausencia completa de rama ascendente, fosa glenoidea y ATM.

Para valorar la oreja observamos en fotografias clinicas y en las notas de la historia clinica del servicio de
Otorrinolaringologia si se encuentra con todas sus estructuras anatémicas presentes y completas, si existe
una hipoplasia leve pero las estructuras estan presentes, si existe una ausencia del canal auditivo externo
con hipoplasia variable de la concha, o si se encuentra el I6bulo mal posicionado generalmente desplazado

hacia inferior y anterior con ausencia anatomica de la oreja.

El compromiso del nervio facial se valora por medio de fotografias clinicas e historia clinica con notas de
la clinica de nervio periférico del servicio de Cirugia Plastica y Reconstructiva en las que se describe si
hay un compromiso superior del nervio facial afectando las ramas temporal y cigomatica, un compromiso
inferior del nervio facial involucrando las ramas bucal, mandibular y cervical o si todas las ramas estan

afectadas.

Al momento de definir la afeccion de los tejidos blandos observamos fotografias clinicas en las que
podemos valorar si existe una deficiencia minima, moderada o severa. Basandonos en la hipoplasia del

tejido celular subcutdneo y muscular

Se utilizé una hoja de captura de datos (Ver anexo 1), en el cual se asigné un nimero consecutivo a cada

uno de los expedientes revisados.

VALIDACION DE DATOS

e Se utilizo estadistica descriptiva: Tendencia central, medidas de variabilidad, dispersion o
desviacion y distribucion de frecuencias.

CONSIDERACIONES ETICAS

Todos los procedimientos estaran de acuerdo con lo estipulado en el Reglamento de la ley General de



Salud en Materia de Investigacion para la Salud.

Titulo segundo, capitulo I, Articulo 17, Seccion |, investigacion sin riesgo, no requiere consentimiento

informado.

RESULTADOS

Se revisO la base de datos de la Division de Estomatologia-Ortodoncia para identificar los
expedientes de los pacientes con diagnoéstico de MHF, de los cuales se obtuvo un resultado de 93
registros, solo se utilizaron 90 registros, porque los expedientes estaban completos.

En cuanto a la distribucion de los grupos de diagnéstico por sexo observamos que de 90 pacientes
se obtuvo que 39 son hombres (43.33%) y 51 son mujeres (56.67%), con un promedio de edad
de 16.6 afios. (tabla 1)

Tabla 1. Prevalencia de microsomia hemifacial con base al sexo

MUESTRA

No. pacientes Frecuencia relativa (%)
Hombres 39 43.33%
Mujeres 51 56.67%
Total 90 100%

Los expedientes revisados se han distribuido segun el lado afectado en tres grupos:

* Microsomia hemifacial izquierda

* Microsomia hemifacial derecha

* Microsomia hemifacial bilateral
Se puede observar que el lado donde predomina la afeccion es el lado derecho, presentandose
en 52 (57.78%) de los pacientes, mientras que el lado izquierdo es del 38.8% presentandose en

35 de los pacientes y una afeccion bilateral solamente de 3 (3.33%) de los pacientes. (tabla 2)



Tabla 2. Prevalencia de MHF con base al lado afectado.

MUESTRA

Diagnostico No. pacientes Frecuencia relativa (%)
MHF izquierdo 52 57.78%
MHF derecho 35 38.89%
MHF bilateral 3 3.33%
Total 90 100%

e Se categoriz6 la manifestacion de afeccion segun la clasificacion OMENS, y los resultados fueron
los siguientes:

Tabla 3. Afeccion en Orbita

00: Orbita en tamafio y 24 26.67%
posicion normal

O1: Tamafo orbitario 40 44 .44%
normal

0O2: Posicion orbitaria 19 21.11%
normal

03: Posicion y tamafio 7 7.78%

orbitario anormal

e En la tabla 3 se observé que 40 pacientes presentaron una afeccion O1 (44.44%) siendo esta la
gue mas predominé en los pacientes, la cual se caracteriza por presentar un tamafo orbitario

normal.



Tabla 4. Afeccion en mandibula

M1: Mandibula normal 26 28.89%

M2: La mandibulay la 56 62.22%
fosa glenoidea son
pequefias con unarama
corta

M3: Ausencia completa 8 8.89%
de rama

e En latabla 4 se observd que 56 pacientes presentaron una afeccion M2 (62.22%) siendo esta la
gue mas predomind en los pacientes, la cual se caracteriza por presentar una mandibula y fosa

glenoidea pequefia con una rama ascendente corta.

Tabla 5. Afeccion en oido

EO: Oreja normal 2 2.22%

El: Hipoplasia leve, pero 4 4.44%
todas las estructuras
estan presentes

E2: Ausencia del canal 6 6.67%
auditivo externo con

hipoplasia variable de la
concha

E3: Lobulo mal 78 86.67%
posicionado con
ausencia de oreja

e En latabla 5 se observé que 78 pacientes presentaron una afeccion E3 (86.67%) siendo esta la
gue mas predominé en los pacientes, la cual se caracteriza por presentar un lobulo mal

posicionado con ausencia total de oreja, el remanente lobular se encuentra generalmente



desplazado inferior y anteriormente.

Tabla 6. Afeccién en nervio

N VIIO: No existe 21 23.33%

compromiso del nervio
facial
N VII1: Compromiso 6 6.67%

superior del nervio facial

N VII2: Compromiso inferior 43 47.78%
del nervio facial

N VII3: Todas las ramas del 20 22.22%
nervio facial estan afectadas

e Enlatabla 6 se observo que 43 pacientes presentaron una afeccion N VII2 (47.78%) siendo esta
la que méas predomind en los pacientes, la cual se caracteriza por un compromiso inferior del

nervio facial afectando a las ramas: bucal, mandibular y cervical del séptimo par craneal.

Tabla 7. Afeccion en tejidos blandos

S0: No existe deficiencia 0 0%
de tejidos blandos

S1: Deficiencia minima de 19 21.11%
tejidos blandos
S2: Deficiencia moderada 53 58.89%

de tejidos blandos

M3: Deficiencia severa de 18 20%
tejidos blandos

e En latabla 7 se observé que 53 pacientes presentaron una afeccion S2 (58.89%) siendo esta la
gue mas predomind en los pacientes, se caracteriza por manifestar una deficiencia moderada de

tejidos blandos.



DISCUSION

De acuerdo con lo reportado por Horgan et al., (1995) obtuvieron una muestra de 121 pacientes. En su
investigacion los pacientes en el 48.76% de los casos fueron hombres y el 51.23% mujeres, lo cual es
similar de nuestros resultados, ya que el 43.33% son hombres y 56.67% son mujeres, siendo mas

predominante la afeccidén en el sexo femenino.

Park et al. (2014) obtuvieron una muestra de 100 pacientes anal6ga a nuestra investigacion, la edad
promedio fue de 11.6 afos, lo cual difiere de nuestra muestra en donde la edad promedio fue de 16.3

anos.

Poon (2003) en sus resultados obtuvo una afeccién del lado derecho (47%), del lado izquierdo (38%) y
bilateralmente (14%). En relacion a nuestra investigacion, en la cual obtuvimos una prevalencia en la

afeccion del lado derecho (57%), lado izquierdo (39%) y bilateralmente (3%).

En relacién a lo publicado por Tuin et al. (2015) se obtuvieron los siguientes resultados en cuanto a la
afeccion de 6rbita O1 (10%), O2 (10%) y O3 (8%), en la mandibula se encontré una afecciéon M1 (36%),
M2 (32%), M3(19%), en el oido la afeccion reportada fue E1(18%), E2 (13%), E3 (57%), valoraron la
afeccién nerviosa y obtuvieron una afectacion N1 (7%), N2 (26%) fue la mas alta y N3 (6%). Los tejidos
blandos presentaron afeccion mayor en S1 (43%) siguiéndole el S2 (28%) y al final el S3 (10%).

En nuestra investigacion encontramos los siguientes registros: en érbita O1 (44%), 02 (21%), O3 (7%),
en mandibula observamos una afeccion en M1 (29%), M2 (62%) M3 (8%), en oido E1 (4%), E2 (6%) y
una afeccién muy considerable en E3 con el 86%. Al valorar la afeccion del nervio facial observamos una
afeccién de las ramas superiores N1 del 7%, ramas inferiores N2 (47%) y una total afecciéon N3 del 22%.
En cuanto a tejidos blandos observamos una afeccion minima S1 en un 21%, afeccion moderada S2 del

59% y una afeccion severa del 20%.



CONCLUSION

Las afecciones en la MHF que comprenden 6rbita, mandibula, oido, nervio y tejidos blandos demostraron

una correlacion leve pero positiva entre las clasificaciones de gravedad de los cinco componentes.

Se cree que la asociacion entre estructuras puede ser causada por su origen embriolégico entre el primer
arco branquial (6rbita, mandibula, y tejidos blandos) y las estructuras derivadas del segundo arco
branquial (nervio facial y oido) con diferentes grados de afeccion dependientes de la manifestacion clinica

en que se presenta la MHF.

Un puntaje alto en la clasificacion OMENS simboliza una mayor prevalencia de presentar anomalias

extracraneofaciales.

Por ello es importante considerar que el diagnéstico de la MHF es en gran parte clinico, complementado
con estudios auxiliares y debe ser atendido de manera oportuna, de forma multidisciplinaria para
disminuir en lo posible las afecciones craneofaciales que en el transcurso del crecimiento puedan

agravarse.

Dada la prevalencia alta que presenta esta entidad, esta investigacion se realizé con el objetivo de
describir la clasificacibn OMENS en pacientes con Microsomia hemifacial en el Servicio de
Estomatologia-Ortodoncia del Hospital General “Dr. Manuel Gea Gonzalez”, Centro de Referencia

Nacional para el tratamiento de anomalias craneofaciales.
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Anexo 1

Clasificacion OMENS en pacientes con microsomia hemifacial del Servicio de Estomatologia-Ortodoncia del Hospital
General "Dr. Manuel Gea Gonzalez”.

Nombre del paciente:

No. registro:

Sexo:

Edad:

Derecho

Izquierdo

Bilateral

AFECCION EN ORBITA

Posicion y tamafio
orbitario normal

Tamarfio orbitario
anormal

Posicion orbitaria
anormal

Posicion y tamafio
orbitario anormal

Sl NO

Sl NO

Sl NO

Sl NO

AFECCION DE MANDIBULA

Mandibula normal

Mandibula pequefa
con rama corta

Rama cortay de
forma anormal

Ausencia completa
deramay ATM

S| NO Sl NO Sl NO Sl NO
AFECCION DE OREJA
Oreja normal Hipoplasialeve Ausenciadel canal Lobulo mal
auditivo externo posicionado con
ausencia de oreja
S| NO SI NO Sl NO Sl NO
AFECCION DEL NERVIO FACIAL
No existe Compromiso Compromiso inferior | Todas las ramas del
compromiso superior nervio facial
afectadas
S| NO Sl NO Sl NO Sl NO

AFECCION EN TEJIDOS BLANDOS

No existe deficiencia Deficiencia minima Deficiencia Deficiencia severa
moderada
SI NO SI NO Sl NO

Sl NO
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