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HENDIDURA FACIALTESSIER 30. REPORTE DE CASO
Y REVISION DE LA LITERATURA

Dra. Lidia Araceli Campos Ramirez* Dr. José Ernesto Miranda Villasana§
Dr. Yonatan Josué Torres Cruz**

Resumen

Las fisuras faciales atipicas son muy raras. Hasta ahora, solo se han reportado
100 casos de hendidura mandibular y del labio inferior en la linea media," sin
existir casos reportados en México. Tessier clasificd las hendiduras faciales en
30 variantes, asignando a la hendidura de la linea media con el nimero 30.2 La
severidad de la hendidura puede variar desde una muesca leve en el labio
inferior o alvéolo mandibular hasta una segmentacién completa del labio inferior
y lengua, que se extiende a las estructuras del cuello.>* En este trabajo
presentamos el primer paciente femenino de nacionalidad mexicana de 6 meses
de edad que nace con esta deformidad craneofacial, asi como una revision
aleatorizada de la literatura de ésta patologia.

Palabras Clave: Fisura labial, Tessier, anquiloglosia.

Abstract

Atypical facial victims are very rare. So far, only 100 cases of mandibular cleft
and lower lip have been reported in the midline,’ with no reported cases in
Mexico. Tessier classified the facial clefts into 30 variants, assigning the midline
cleft with the number 30.2 The severity of the cleft can vary from a slight notch in
the lower lip or mandibular alveolus to a complete segmentation of the lower lip
and tongue, which extends to the structures of the neck.34 In this work we present
the first female patient of Mexican nationality of 6 months of age born with this
craniofacial deformity, as well as a randomized review of the literature of this
pathology.

Key words: Cleft lip, Tessier, ankyloglossia

Introduccion

Las fisuras de la linea media de la mandibula y el labio inferior son muy raras
entre las deformidades faciales congénitas. En 1976, Tessier introdujo una
clasificacion para la deformidad craneofacial, que consistia en 30 variantes.? La
fisura de la linea media del labio inferior fue clasificada por Tessier como fisura
facial numero 30. Couronne la describi6é por primera vez en 1819. Ostroom hizo
una revision de la literatura y encontré 65 casos reportados incluyendo 3 casos
propios. Se han publicado pocos casos desde ese tiempo. 567

Embriolégicamente, la mandibula se desarrolla a partir de la fusion de dos
prominencias mandibulares, que se derivan del primer arco branquial. La sinfisis



mandibular se forma cuando el embrion tiene una longitud de aproximadamente
25 mm durante el séptimo mes de vida intrauterina y se osifica durante el primer
afo postnatal. La fusidon de prominencias mandibulares produce las regiones de
la mandibula, mejilla inferior y mentén de la cara. El fracaso en la fusion de las
prominencias mandibulares en la linea media produce un defecto central del
labio inferior y el mentén, que se conoce como la fisura numero 30 por la
clasificacién de Tessier.68

Hay una amplia variacion en la gravedad de esta deformidad, que va desde una
simple muesca en la mucosa, hasta la divisibn completa del labio inferior que
involucra la lengua, el mentdn, la mandibula, el cuello y el manubrio del
esternon.® También se informan diferentes malformaciones en otros érganos
como el corazdn, las extremidades y los 6rganos internos concomitantes con
Tessier 30. ¢

Las hipdtesis existentes sobre el origen de este defecto durante el periodo
embrionario son el resultado de una falla en la fusibn de la prominencia
mandibular dentro del primer arco branquial, separadas por un surco en la linea
media o debido a la falla de la migracion y penetracion de las células
mesordérmicas. Los defectos parciales o completos de la diferenciacion del
centro de crecimiento pueden estar asociados con defectos mandibulares.®

La hendidura de la linea media de la mandibula y el labio inferior puede estar
asociado a otros sindromes como el sindrome de Robinow, que se presenta con
malformaciones en las extremidades, genitales, vértebras y costillas, o el
sindrome de Richieri-Costa que involucra defectos de las extremidades, y podria
ser concomitante con la hendidura mandibular y labio inferior. 56

Da Silva et.al. realizaron una publicacién de 14 pacientes con hendidura de la
linea media mandibular, en la cual cinco de los cuales tenian apnea del suefio o
dificultades para alimentarse después del nacimiento. Se consideré que
representaban la secuencia de Pierre Robin (micrognatia, glosoptosis y
obstruccion de las vias respiratorias).®

El protocolo de tratamiento aceptado sobre la base de una experiencia clinica
limitada es la reconstruccién primaria de tejidos blandos y el retraso de la
reconstruccion dsea hasta los 8 a 10 afios de edad segun Armstrong y Millard.®

Por otro lado, Oostrom et al. dijo que una osteosintesis cuidadosa de la base de
la mandibula no dana estos brotes y puede causar una mejor relacion
maxilomandibular en la oclusion. También declararon que este momento deberia
depender de la gravedad de la hendidura. Sherman y Goulian trataron con éxito
defectos 6seos mandibulares de la linea media a los 20 meses de edad.

Armstrong y Waterhouse trataron la deformidad de la hendidura del labio inferior
a la edad de 5 meses y la deformidad mandibular con injerto 6seo para corregir
la mordida cruzada oclusal a la edad de 4 afios.?2 También sugirieron que la
reconstruccion 6sea debe realizarse preferiblemente después de la erupcion de
la denticion secundaria para disminuir el dano a los brotes dentales en
crecimiento. En general, si no hay una brecha entre los segmentos hendidos, la



reconstruccion puede diferirse hasta 10 afios. Silos segmentos de la mandibula
hendida son libremente moviles, la reconstruccidon temprana se vuelve
obligatoria.’

Presentamos este caso unico de hendidura en la linea media del labio inferior
(incompleto) con afeccion del segmento alveolar de la mandibula, la cual fue
tratada con cirugia inicial de tejidos blandos para el labio inferior mediante plastia
en V y frenilectomia para tratar la anquiloglosia asociada.

Caso Clinico

En el 2019, una nifia mexicana de 6 meses de edad fue remitida al Hospital
Regional “General Ignacio Zaragoza”, ISSSTE en la Ciudad de México por
presentar malformacion de la mandibula y el labio inferior, lo que representaba
una dificultad para la alimentacion. Nacidé por parto eutécico a término de la
madre de 30 afos. Su puntaje de apgar en el primer minuto de vida fue de 9.
Sus padres negaban un matrimonio consanguineo sin antecedentes familiares o
congénitos de cualquier malformacién. Su primer hijo no tuvo ninguna
enfermedad médica o anomalia. No hubo antecedentes de ninguna enfermedad
ni de tomar medicamentos durante el embarazo de la madre.

Una hendidura de la linea media del labio inferior fue evidente en el examen
fisico. La punta de la lengua estaba pegada a los margenes de la hendidura del
labio inferior. No se palpé movilidad de los segmentos éseos de la mandibula.
No hubo otros hallazgos o deformidades aparentes en el craneo, cuello, térax,
abdomen, genitales, 6rganos internos o extremidades. La ecografia abdominal y
pélvica no mostrd hallazgos anormales. La tomografia computarizada mostré
una muesca alveolar entre los incisivos inferiores, sin comprometer la region de
la sinfisis y el borde basal. (Ver Fig. 1)

La nifia era un bebé a término con buena condicion fisica en el momento de la
presentacion. Por lo tanto, se decidid reparar la hendidura de la linea media
incompleta del labio inferior con la liberacion de la anquiloglosia como cirugia de
tejidos blandos y postergar la reparacion del defecto 6seo alveolar a la edad de
los 8 afnos.

Se llevdé a cabo la cirugia electiva mediante anestesia general balanceada e
intubacion orotraqueal. El labio se reparé mediante un procedimiento de plastia
en V. El primer paso fue liberar la lengua del piso de la boca. La punta de la
lengua estaba pegada a los bordes de la fisura labial. La lengua liberada se
suturd en un cierre continuo mediante vicryl 4/0. (Ver Fig. 2) Se realizd una
incisién en la linea media para la plastia en V en la mucosa posterior, se continud
bajando verticalmente hasta el surco labial con la mucosa socavada a cada lado
del defecto asi como diseccién del musculo orbicular a cada lado de la hendidura.
La unidn fibrotica del musculo en la linea media se extirpd verticalmente y los
musculos se suturaron juntos a través de la hendidura mediante vicryl 4/0. Se
recortd la mucosa, el bermellon y se cerré la herida con monocryl 7/0. La escision
de la piel en V facilité el escalonamiento de la unién mucocutanea y permitié el
cierre vertical del borde libre de bermellon. (Ver Fig. 3)



Durante el postoperatorio, la paciente no mostrdé ningun signo de infeccion. La
cicatrizacion de la herida quirdrgica ocurrid sin ningun problema. Todas las
suturas se retiraron al sexto dia postoperatorio para evitar reaccién cutanea y se
continué con manejo de estimulante tisular. Después de 6 meses, no hubo
incompetencia labial, dehiscencia de la herida y los segmentos mandibulares se
mantuvieron estables en la manipulacion. (Ver Fig. 4)

Discusioén

Las hendiduras craneofaciales atipicas son raras, la incidencia se estima en 1.4
a 4.9 por 100,000 nacidos vivos segun Resnick y Kawamoto en 1990, lo que
concuerda con la incidencia en México en la que no se encuentran casos
reportados de hendidura del labio inferior y mandibula en la linea media. °

Una revision de la literatura por Erdogan et al. en 1989 encontraron 48 pacientes
con una hendidura en la linea media del labio inferior y, de estos, 37 también
involucraron la mandibula. ® En nuestro caso hubo afeccion del labio inferior y
solo una muesca en el sector alveolar de la mandibula.

Armstrong y Waterhouse en 1996 informaron 67 casos con esta anomalia.
Después de eso, solo unos pocos casos han sido publicados.? Pueden
presentarse como hendiduras completas o incompletas junto con lengua bifida y
anquiloglosia asociados. A medida que aumenta la gravedad, se ven afectadas
estructuras del cuello y puede existir ausencia del hueso hioides, hendidura del
manubrio del esterndén, atrofia de los musculos del cuello o ser reemplazados por
tejido cicatrizal denso. 1% En el presente trabajo presentamos el primer caso
reportado en México de paciente femenino con presencia de hendidura de la
linea media del labio inferior incompleta tipo Tessier 30 asociada a anquiloglosia.

La hendidura no. 30 de Tessier se caracteriza por hendidura mandibular,
displasia intermandibular y sindrome branquiogénico de la linea media. ” Otras
anomalias reportadas asociadas con este sindrome incluyen defectos cardiacos
congénitos, deformidades de las extremidades y quistes de duplicacién en el piso
de la boca junto con hendidura mandibular en la linea media.5” El caso
presentado se manifest6 de manera aislada al descartar mediante examenes
complementarios defectos en otros 6rganos. Puede haber otras anomalias
faciales asociadas como hendidura del labio superior, paladar hendido, anomalia
de Pierre-Robin, pits labiales, microsomia hemifacial, fusion del proceso alveolar
maxilar y mandibular, masa ectdpica de glandula salival en el dorso de la lengua
y quiste dermoide de la nariz o el mentén asi como deformidades de los ojos y
los oidos.®

Recientemente, Oostrom et al. en 1996 propusieron una nueva hipotesis
embrioldgica para explicar la razon de esta hendidura. Segun esta hipétesis, se
supone que solo hay un arco branquial, en el que dos procesos mandibulares se
desarrollan por separado en el periodo embrionario temprano. En el desarrollo
normal, estos procesos se conectan durante el periodo embriolégico temprano.
Los cartilagos secundarios de la protuberancia mental forman huesecillos en el
tejido fibroso de la sinfisis que luego ayudaran a convertir su sindesmosis en una



sinostosis a través de la osificacidon endocondral durante el primer afio de vida.
Sin embargo, no se fusionan entre si en pacientes con esta hendidura.

De acuerdo con Oostrom et al. cualquier hipoplasia que ocurra en los procesos
mandibulares causa una hendidura grave que puede afectar a toda la mandibula.
Sin embargo, una falla en el desarrollo que ocurre al final del periodo
embriologico conduce a una hendidura menos severa con afeccién del labio.®
Con base en esta teoria, se puede proponer que el caso presentado puede haber
sido afectado al final del periodo embrioldgico, lo que condujo a una hendidura
solo del labio inferior.

Se han propuesto factores predisponentes como la radiacién, infeccion,
desequilibrios maternos, drogas y agentes quimicos, sin embargo, no han sido
verificados en modelos experimentales y en nuestro caso se negaron todos los
factores por parte de la madre durante el embarazo. Asi mismo no existe una
técnica quirurgica convencional para su correccion, por lo que en los reportes
publicados cada cirujano ha creado su propia reconstruccion.®

Existe controversia sobre la edad ideal para el tratamiento de la hendidura
mandibular. Da Silva y cols. proponen un protocolo quirdrgico de pacientes con
fisura facial Tessier 30, en el cual comentan que en pacientes sin dificultad
respiratoria o problemas de alimentacion, se evalua la continuidad de la
mandibula. Si la mandibula es continua, se puede utilizar la distraccion para
mejorar el contorno. Sila mandibula no es continua, recomiendan el injerto éseo
con un injerto costal a una edad temprana menor de 2 afios. En nuestro caso no
recomendamos la distraccion ésea al permanecer los segmentos mandibulares
con continuidad 6sea en borde basal y la sinfisis mandibular, tal y como lo
propone Da Silva y cols.

Las deformidades de los tejidos blandos de la lengua, el cuello y el labio inferior
deben corregirse a una edad temprana (3 meses) como se indica. Es por esto
que al existir buenas condiciones de salud de nuestra paciente y basados en la
regla de los 10 de Wilhelmmesen y Musgrave de 1969 se sometio a cirugia para
la correccion de tejidos blandos. Los pacientes con secuencia de Pierre Robin
asociada con hendiduras mandibulares deben abordarse de manera diferente.
Si se preserva la continuidad de la mandibula, se puede utilizar inicialmente una
via aérea nasofaringea hasta que se produzca un mejor desarrollo
neuromuscular. Si este enfoque conservador es inadecuado, puede estar
indicada la distraccion mandibular.®

Millard et al. informaron la correccion inicial de una hendidura de la linea media
del labio inferior a los 6 meses seguido del cierre de la hendidura mandibular a
los 8 afnos. El momento del tratamiento de la hendidura mandibular por parte de
la mayoria de los cirujanos cuando el nifio tiene entre 8 y 10 afios es evitar dafar
los brotes de los dientes en desarrollo, por lo que en nuestro caso decidimos
postergar la reparacion del defecto ¢seo alveolar a la edad de los 8 afios.™
Oostrom y otros declararon que una osteosintesis cuidadosa en el borde inferior
de la mandibula no dafara los brotes dentales. Ademas, el crecimiento
cartilaginoso condilar generalmente depende de la estimulacion funcional de la
actividad masticatoria. Por lo tanto, parece légico normalizar la funcién



mandibular en una etapa temprana de la vida. En nuestro caso presentado al
tener los segmentos 6seos fusionados de la mandibula, no se requiere de
osteosintesis.

Otros informes sugieren la liberacion de la lengua en la etapa temprana de la
vida y la reparacion de otros tejidos blandos, incluida la lengua bifida y el labio
inferior a través de una plastia en Z para casos severos donde las fisuras son
extensas con involucro de tejidos cervicales.® En el caso presentado solo se tratd
de fisura en labio inferior con anquiloglosia, por lo que se siguié el protocolo para
el cierre de tejidos blandos establecido por Millard mediante una plastia en V con
la cual se han obtenido buenos resultados estéticos y funcionales en fisuras
menos graves.

Conclusiones

Existe muy poca informacion acerca de las hendiduras faciales de la linea media,
por lo tanto no existe un consenso bien justificado para el manejo de éste tipo de
hendiduras, siendo de importancia publicar éstos casos cuando se presenten
para lograr formar un protocolo de manejo y obtener resultados satisfactorios. En
nuestra opinion, la correccion de las deformidades faciales atipicas en 1 etapa o
2 etapas debe tener en cuenta la edad y el desarrollo del paciente, asi como de
las estructuras involucradas, ya sea hendiduras completas que abarcan tejidos
duros o solo tejidos blandos. EI modo y el momento de la cirugia siguen siendo
controvertidos debido a la rareza y el alto grado de variacion en tales casos, sin
embargo, el procedimiento mediante el cual se reparod la fisura labial dio como
resultado el desarrollo anatomico normal del labio. El crecimiento normal resulté
en una funcion satisfactoria del habla y la alimentacion.
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