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INTRODUCCION

Es importante para el cirujano dentista el conocer las anomalias craneofaciales
que afectan a todo el sistema estomatognatico asi como a la articulacion
temporomandibular, ya que en los Uultimos afos se ha encontrado una mayor
incidencia de casos, en las instituciones y centros de salud y que probablemente
en un tiempo no muy lejano se presente en nuestra consulta privada.

LLas anomalias craneofaciales incluyen un conjunto de diversas deformidades que
se presentan en el desarrollo intrauterino de los huesos faciales y de la cabeza,
que son congénitas y constan de diversas variaciones es decir pueden ser leves o

graves y requieren intervencion quirtirgica.

Los factores predisponentes mas comunes para que estas se presenten son: la
combinacién de genes, el medio ambiente y la deficiencia de acido folico.

Los tipos de anomalias craneofaciales que se presentan principalmente son: labio
fisirado y/o paladar hendido, craneo-sinostosis, microsomia hemifacial,
malformaciones vasculares, hemangiomas, y plegiocefalia deformacional o
posicional.

La microsomia hemifacial es la segunda anomalia congénita después de labio y
paladar fisurado (uno de cada 5,600 nacidos vivos).

Por todo ello es importante para el cirujano dentista que conozca las anomalias
craneo faciales para poder realizar un buen diagnoéstico o tener conocimiento de
ellas para saber con que especialista remitirlo.
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CAPITULO |

ANTECEDENTES HISTORICOS

En los afos setenta, la microsomia hemifacial fue definida como una condicién
que afectaba principalmente el desarrolio auditivo, bucal y mandibular.®

En 1654 Bartholinus describe la ausencia del conducto auditivo externo en un nifio
y la relaciona con la microsomia craneofacial.

Lachmund (1688) reporta el caso de un paciente femenino con microtia y agenesia
del conducto auditivo externo.

Goldenhar (1952) lo menciona como el sindrome de Goldenhar al igual que Gorlin
Francois y Haustrate (1954) lo denominaron como un desorden disostosis
otomandibular.

Murray (1957) propone una clasificacion dependiendo del grado de deformidad en
los tejidos blandos,

Gras (1965) menciona los efectos teratologicos de los escritos 2000 anos A.C. por
los mesopotamicos, como manifestaciéon mas temprana documentada sobre las
malformaciones del primero y segundo arcos braquiales, también en ese afo
describe una frecuencia de incidencia de uno por cada 5,600 nacimientos.'®'®
Pruzansky (1969) establece una clasificacion de acuerdo a la deformidad
mandibular.”’

Poswulo (1974) describe un espectro de frecuencia de 1. por cada 3,500 nacidos.
Gorlln Y colaboradores (1976) mencionan por sexo que la relacnon masculino —

Hall-,(1 979). escrlbe una etiologia en la cual mtervuene un espectro relacxonado

con las andas amnlotlcas

Melnlcb '980) reglstra una frecuencia de 1 por cac 26,500 acjmientos en un

estudlo prospectlvo _
Harvold, Vargervnk y Chierici (1983) mencionan otras clasmcacmnes



Stoll y colaboradores (1984) notaron una prevalencia de 1 por cada 19,500
nacimientos.

Lauritzen y colaboradores (1985) propusieron una clasificacion anatomica
disefiada para ayudar a determinar el plan de tratamiento incluyendo
malformaciones de la mandibula, articulacion temporomandibular, arco cigomatico
y la orbita.®!

Rollinick y colaboradores (1987) mencionan que existe una proporcién de 3:2
predominando el iado derecho sobre el izquierdo, clasifican a los pacientes con
microsomia hemifacial de acuerdo a un patron completo de caracteristicas
fenotipicas. Dan el termino de displasia oculoauriculovertebral (OAV) para
especificar a los pacientes con varias combinaciones de microtia, hipoplasia
mandibular ,dermoide epibulbar/lipodermoide y anomalia vertebral ,también en ese
afio David y colaboradores realizaron otra clasificacion que fue denominada
S.A.T. que es un sistema de coédigo alfa numérico que representa las anomalias
esquelétales, auriculares y de tejidos blandos.’™

Actualmente la mas aceptada en base a los defectos de los tejidos blandos, y
esqueléticos, con un fin de tratamiento; es la propuesta por Leonard D. Kaban.'



CAPITULO Il

DESARROLLO EMBRIONARIO DE CABEZA Y CUELLO

FORMACION DE LA CARA

Las células de la cresta neural de la zona craneal y vagal van a dar lugar al
ectomesénquima de la region craneo-cervico-facial y arcos branquiales, a partir
del cual se diferencian los procesos faciales.

Una de las caracteristicas mas importantes en la formacion de la cara la
constituyen los desplazamientos y multiplicacion celular que dan como resultado la

formacion de los mamelones o procesos faciales.

La caracteristica tipica del desarrollo de la cabeza y cuello es la formacién de
arcos branquiales o faringeos. Aparecen en la cuarta y quinta semana del
desarrolio intrauterino. En su periodo inicial estan constituidos por tejido
mesenquimatico, separados por surcos denominados hendiduras faringeas. Los
arcos branquiales no soélo contribuyen a la formacion del cuello, sino que
desempefan un papel importante en la formacién de la cara, principalmente el

primer y segundo arcos.®

La cara se forma entre las semanas cuarta a octava del periodo embrionario
gracias al desarrollo de cinco mamelones o procesos faciales: El mamelon cefalico
o frontonasal constituye el borde superior del estomodeo o boca primitiva. Los
procesos maxilares se advierten lateralmente al estomodeo y, en posicion caudal
a éste, los procesos mandibulares (ambos procesos derivados del primer arco
branquial). A cada lado de la prominencia frontonasal se observa un
engrosamiento local del ectodermo superficial, las placodas nasales u olfatorias.
Durante la quinta semana las placodas nasales se invaginan para formar las
fositas nasales. En la sexta semana aparecen rebordes de tejido que rodean a

()}



cada fosita formando, en el borde externo, los mameilones nasales externos y, del

lado interno, los mamelones nasales internos.

En el curso de las dos semanas siguientes los procesos maxilares crecen
simultaneamente en direccidon medial, comprimiendo los procesos nasales hacia la
linea media. En una etapa ulterior queda cubierta la hendidura que se encuentra
entre el proceso nasal interno y el maxilar, ambos procesos se fusionan. En
consecuencia, el labio superior es formado por los dos procesos nasales internos

y los dos procesos maxilares.

El labio inferior y la mandibula se forman a partir de los procesos mandibulares,

que se fusionan en la linea media.

La nariz se forma a partir de las cinco prominencias faciales: la prominencia
frontonasal da origen al puente de la nariz y la frente; los mamelones nasales
externos forman las aletas y los procesos nasales internos fusionados dan lugar a
la punta de la nariz.®

Como resultado de la fusién en profundidad de los procesos nasales internos se
forma el segmento intermaxilar, del cual derivaran el surco subnasal, la porcion del
maxilar superior con los cuatro incisivos y el paladar primario triangular.

Las crestas palatinas derivadas de los procesos maxilares se fusionan en la
séptima semana dando lugar al paladar secundario. Hacia delante las crestas se
fusionan con el paladar primitivo dejando como linea divisoria entre ambos
paladares, el agujero incisivo.

Con la formacion de las coanas primitivas se ponen en comunicacion las
cavidades nasales primitivas con la cavidad bucal, inmediatamente por detras del
paladar primario.

El pabellon de la oreja se desarrolla a partir de seis proliferaciones
mesénquimatosas en los extremos dorsales del primer y segundo arcos
branquiales, y rodeando a la primera hendidura faringea. Estas prominencias, tres



a cada lado del conducto auditivo externo, se fusionan y se convierten poco a
poco en la oreja definitiva.

Los ojos comienzan a desarrollarse como un par de vesiculas Opticas de cada
lado del prosencéfalo al final de la cuarta semana de la vida intrauterina. Las
vesiculas Opticas, invaginaciones del cerebro, toman contacto con el ectodermo
superficial y provocan los cambios necesarios para la formacion del cristalino. La
cérnea se forma a partir de ectodermo superficial y epitelio epidérmico. A través de
la fisura coroidea penetra la arteria hialdidea (futura, arteria central de la retina) y
las fibras nerviosas del ojo.

Los parpados aparecen al segundo mes como repliegues ectodérmicos. Durante
el cuarto mes se ponen en contacto y se sueldan. Al sexto mes se vuelven a
separar.

Durante el tercer mes aparecen como finas vellosidades los pelos de la cara, en
primer lugar las cejas y en el labio superior.®

Si bien los arcos branquiales confieren en un periodo inicial el aspecto tipico a la
cabeza y el cuello, en el periodo postnatal la aparicion de los cornetes nasales,
senos paranasales y dientes proporcionan a la cara su forma adulta definitiva.

-~
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Embrién de 4 semanas (vista frontal y lateral) Embrién de 8 semanas (vista frontal y lateral)
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- Proceso froto nasal
- Proceso masilar
. Proceso mandibular
- Lstomodea

E...

P Prmer ateo hranguial

Sepundo areo branguial

Embrién de 14 semanas (vista frontal y lateral)

MECANISMO DE SOLDADURA DE LOS MAMELONES FACIALES

En el periodo embrionario la formacion de la cara resulta del crecimiento desigual
de los cinco mamelones o procesos faciales y de su fusion.

La uniéon de los distintos mamelones entre si, se realiza por medio de dos
mecanismos: Mesodermizacién o consolidacion remodeladora.

> Mesodermizaciéon: Los mamelones se desarrollan de forma independiente
y al alcanzar cierto grado de desarrollo, sus epitelios se ponen en contacto
soldandose sus bordes libres, siendo posteriormente reabsorbidos por
células fagocitarias mesenquimaticas. De esta manera, los mesénquimas
de los mamelones constituyen uno solo. Este tipo de soidadura tiene lugar,
en el mecanismo que dara como resultado el cierre del paladar.




» Consolidacién remodeladora: Los mamelones faciales son zonas de
crecimiento mas veloz que las areas vecinas, pero en estadios posteriores
las areas que se desarrollan mas lentamente podran crecer hasta hacer
desaparecer la diferencia superficial que se habia establecido. En la
actualidad, se considera que este tipo de union es la que realizan la mayor
parte de los mamelones faciales al fusionarse.

Los procesos de fusion de los diferentes mamelones desencadenaran la
produccion de anomalias en la formacion de la cara.



Cronologia de la formacion de la cara

Desarrollo de los arcos branquiales Placodas

Cuarta olfatorias en el proceso frontonasal
semana Aparecen los procesos mandibulares
Vesiculas opticas y 6ticas
N Fositas nasales
Quinta . .
Mamelones maxilares superiores
semana
Organo vomeronasal
Coanas primitivas
Sexta Paladar primario
semana Labio superior S
Esbozos de los senos maxilar y etmoidal
Séptima Paladar secundario
semana Conducto auditivo externo y pabellén auricular -
Octava Cara con aspecto humano
semana Esbozos dentarios

Feto a los
tres meses

Fusion palatina completa
Cartilago nasal

Vello facial
Cuatro Bullas etmoidales
meses Seno esfenoidal
Cinco .. i
Degeneracion del érgano vomeronasal
meses

Seis meses

Dientes formados
Osificacion maxilar

Siete
meses

Celdas etmoidales
Esbozo seno frontal




CAPITULO Il
MALFORMACIONES FACIALES

Las causas determinantes de malformaciones faciales pueden incidir sobre el

huevo, el embrion o el feto.
Sobre el huevo inciden factores transmitidos por herencia.

Sobre el embrion y el feto inciden los factores congénitos, que pueden ser de

caracter infeccioso, mecanico, toxico, ambiental o nutritivo.

Las anomalias faciales ocurren por la falta de coalescencia de los mamelones, por
la no mesodermizacién de los mismos, o por un desarrollo menor o exagerado de

alguna de sus partes.?

La falla en la fusidon de los mamelones faciales se pueden explicar porque: uno, o
ambos mameiones, no crecen lo suficiente para contactar con sus homdlogos; los
mamelones enfrentados no sueldan sus epitelios o, si hay soldadura, no existe
cohesidn necesaria para impedir que mas tarde se separen; que el epitelio sea
reabsorbido parcialmente y /o que se produzca una orientacion defectuosa de las
areas de crecimiento.

Las modificaciones extremas son incompatibles con la vida. En cambio, las
anomalias pequefias son frecuentes, al punto que es muy dificil hallar una cara

simétrica por completo.
Las alteraciones craneomaxilofaciales se pueden clasificar en dos grandes grupos.

El primero incluye sindromes congénitos en los que puede existir afectacion facial
como forma de presentacion Unica. o como un signo mas, dentro de un complejo
severo.

El' segundo grupo incluye trastornos del crecimiento que aparecen durante el

mismo, con causa conocida o de forma icmopatica.®

TESIS ~~~7
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MALFORMACIONES CONGENITAS DE CARA Y CUELLO
Cualquier fallo en el desarrolio normal ocasiona modificaciones en el individuo en

gestacion. Conociendo los diferentes mecanismos morfogenéticos de cada una de
las estructuras que forman la cara podremos determinar la etiopatogenia de sus

malformaciones congénitas.

MALFORMACIONES CRANEALES

Las variaciones que presenta el craneo van desde imperceptibles hasta aquellas
que son incompatibles con la vida. En la mayor parte de los casos, tanto la forma
como el tamano del craneo corresponden a las caracteristicas del encéfalo, dado
que éste es la causa de su expansion. Una de las que mas se menciona es:®

> Craneosinostosis - trastorno en el que las suturas (puntos blandos) del
craneo de un bebé se cierran demasiado pronto, lo que provoca problemas
en el crecimiento normal del craneo y del cerebro. Este cierre prematuro de
las suturas también puede provocar un aumento de la presion dentro de la
cabeza y un cambio en el aspecto normal y simétrico de los huesos faciales

y del craneo.
MALFORMACIONES DE LA CARA

El desarrollo de cabeza y cuello es la formacion de los arcos braquiales, que
aparecen entre la cuarta y quinta semana del desarrollo intrauterino y constituyen
en gran parte a las caracteristicas externas del embridn. Inicialmente estan
constituidas por bandas de tejido mesenquimatico separado por unos surcos
profundos hendiduras braquiales o faringeas. Simultaneamente aparecen unas
invaginaciones o bolsas faringias situadas a lo largo del intestino faringeo. Poco a
poco, las bolsas se introducen en el mésinquima cincurdante, sin establecer
comunicacion con las hendiduras externas. Cada uno de los arcos braquiales esta



formado por un nucleo central de tejido mesodérmico, cubierto externamente por
ectodermo superficial y revestido en su interior por epitelio de origen endodérmico.

Ademas, la parte central del arco posee un nimero abundante de células de la
cresta, que emigran para constituir los componentes esqueléticos de la cara y el
cuello. Cada arco braquial se caracteriza por poseer sus propios componentes
musculares, esqueléticos, nerviosos, y arteriales.®

El primer arco o mandibular da lugar a la mandibula, maxilar y parte del oido
externo.

El segundo arco o hioides origina el resto de la oreja y parte superior del cuello,
- incluyendo la porcién superior del hioides.

El tercero forma la parte inferior del hueso hioides y el cuarto y quinto forman los

cartilagos de la laringe.

El embridn posee cinco pares de bolsas faringeas cuyo revestimiento epitelial
endodérmico da lugar a algunos érganos importantes. Asi, de la primera bolsa
faringea deriva la cavidad de! oido medio y conducto faringotimpanico, de la
segunda amigdala palatina, de la tercera la glandula paratiroides, de la cuarta el

timo y de la quinta los cuerpos ultimobranquiales.

Las hendiduras faringeas dan lugar a una sola estructura: el conducto auditivo
externo. La glandula tiroides deriva de una proliferacion epitelial en el suelo de la
lengua que en el curso del desarrollo desciende hasta alcanzar su localizacion

definitiva.

Los procesos faringeos de la region facial determinan, por su fusion, la formacion
y el tamafio del maxilar inferior, labio superior, paladar, nariz y la parte mas

profunda de la cara.

El complicado desarrollo de la cara a partir de estas estructuras puede producir
muchas anomalias craneofaciales y diversos tipos de defectos congénitos

laterales y de la linea media.®



En algunas ocasiones las anomalias faciales se presentan asociadas a otras
malformaciohes que pueden estar ubicadas en regiones alejadas. Por ejemplo:
Necrosis facial unilateral acompaniada de agenesia de un pulmén. El problema
consiste en establecer si ambas malformaciones corresponden a un mismo factor
genético o si se trata de dos alteraciones simultaneas.

MALFORMACIONES BRAQUIALES

El complicado desarrollo de la cara a partir de los arcos faringeos produce muchas
anomalias craneofaciales. De igual modo, las anomalias de estas estructuras
situadas en la regién cervical provocan ia formacion de quistes anormales
laterales y de la linea media.

Son muy conocidos los quistes branquiales laterales, fistulas y quistes de los

senos y de los conductos tiroglosos.

Las malformaciones del primer arco branquial: La primera hendidura branquial
origina el oido interno y el pabellon auricular, por la fusion de seis tubérculos que

confluyen para dar lugar a la oreja.

Las anomalias en esta localizacion suponen un 8% de las anomalias congénitas

cervicales.

~ Apéndices auriculares accesorios rudimentarios: Son pequefas
excrecencias de consistencia cartilaginosa situadas por delante del trago.
Pueden ser unicas o multiples, unilaterales o simétricas. Si son numerosas
pueden alinearse entre la base del trago y la comisura bucal o seguir el

trayecto del esternocleidomastoideo (ECM)

Pueden formar parte de maiformaciones mas complejas del primer arco, como el
sindrome de Goldenhar, Treacher Collins, Nager, delecion del brazo corto del

cromosoma 4, etc.
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Histolégicamente se caracterizan por presentar una estructura similar a la del

pabellén auricular.

Su tratamiento no ofrece ninguna complicacion, ya que pueden extirparse por su

base de implantacion.
FiSTULAS, SENOS Y QUISTES PERIAURICULARES

Estas anomalias del primer arco branquial se producen por una mala fusién de los
tubérculos cartilaginosos que forman el pabelldn auricular, y se clasifican en dos
tipos, | y Il. Las fistutas y quistes branquiales tipo |, que son la mayoria, aparecen
hasta en el 1% de la poblacion, la mayoria en individuos de raza negra, suelen ser
unilaterales en el lado derecho o bilaterales, y pueden ser aisladas o asociadas a

otras malformaciones de manera esporadica.

Se deben a anomalias en la duplicacién del canal auditivo externo en forma de
trayecto fistuloso cercano a la porcion inferior de la glandula parotidea y en

estrecha asociacion con el nervio facial.

Se situan en la region preauricular alta, por delante de la raiz del hélix o frente al
trago, pueden tener una longitud de hasta 2-3 cm. a través de la fosa intratemporal
paralelamente al conducto auditivo externo (CAE), y el trayecto fistuloso esta
tapizado por un epitelio poli-estratificado escamoso. Suelen ser ciegas y terminar
en un fondo de saco, pero también pueden continuarse con un cordén fibroso con
el conducto auditivo externo. En general son asintomaticas y se manifiestan en la
edad adulta mas habitualmente como quistes que como senos y fistulas. Suelen
presentarse al inicio con una inflamacién periauricular, pero ocasionalmente se
diagnostican a partir de una supuracion que forma un nédulo inflamatorio por
retencidén cronica o una reaccidon granulomatosa en el ostium de la fistula que
dificulta la localizacion del trayecto fistuloso. Pueden plantear problemas de



diagnostico diferencial con procesos infecciosos como actinomicosis, lupus

tuberculoso, con procesos infecciosos periorbitarios.

En ocasiones se asocian a otras anomalias congénitas del pabellon auricular o de
otras estructuras derivadas de los arcos branquiales (sindromes de Treacher
Collins o de Goldenhar) y a anomalias cromosomicas complejas como el sindrome

de delecion del brazo corto del cromosoma 4.

La fistula cérvico-auricular u oto-cervical (tipo Il) es otra variedad de fistula
auricular, mas excepcional que la anterior, que va desde el conducto auditivo
externo hasta la region submaxilar. Representa una anomalia del canal auditivo
externo y los quistes en esta localizacion estan compuestos por tejido ectodérmico
(epitelio escamoso, foliculos pilosos y glandulas sebaceas) y mesodérmico
(cartilago). Suelen producir manifestaciones en el primer aino de vida en forma de

otorrea o supuracién peri auricular.

MALFORMACIONES NASALES

Las malformaciones nasales pueden tener importancia no solo por la alteracion
estética, sino también por su repercusién funcional.

»~ Ausencia de nariz, por la no-aparicion de las placodas olfatorias.
»~ Malformacién unilateral; faita de una placoda olfatoria.

» Nariz bifida; los mamelones nasales internos estan separados, provocando
que las narinas estén muy separadas y que el puente nasal presente un

surco muy marcado.

~ Malformaciones del tabique nasal, por falta de coaptaciéon de los centros de

crecimiento.

» Deformidades de la piramide nasal: exceso de dorso, nariz en silla de
montar, asimetria nasal, trastornos alares. ..



Malformaciones asociadas a sindromes complejos, como la fisura

Y

labiopalatina.

‘7’

Fisuras y quistes nasales.

> Atresia de coanas, etc.

MALFORACIONES DE LA OREJA

La oreja y el resto de componentes faciales se originan de los mismos bloques
embriolégicos ( arcos branquiales hioides y mandibular), de ahi que puedan
coexistir varias malformaciones en un mismo paciente.

Dado el diferente origen primitivo del oido interno (neuroectodérmico) respecto del
oido externo y medio (ectomesénquima), pocas veces el oido interno resulta
comprometido en las alteraciones de la oreja.

Existe gran numero de sindromes clinicos con afectacion del oido externo, por
ejemplo: Acondroplasia, Enfermedad de Alport, Enfermedad de Couzon, Treacher-
Collins,®
Una de las multiples clasificaciones de malformaciones congénitas auriculares es
la de Tanzer, la cual reune las siguientes anomalias.>®

»~ Anctia

kS

Microtia con 6 sin atresia del conducto auditivo externo

v

Hipoplasia del tercio medio de la oreja

~ Oreja retraida (oreja en copa y caidas), Criptotia, hipoplasia de todo el
tercio superior.

> Oreja prominente
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 JUSTIFICACION

Saber detectar la microsomia hemifacial, asi como la orientacion adecuada
odontdlogo - paciente en el tratamiento mas conveniente para la rehabilitacion

OBJETIVO GENERAL

Identificar las anomalias craneofaciales

OBJETIVOS ESPECIFICOS

1.- Mostrar la existencia de alteraciones de la articulacion temporomandibular y
del sistema estomatognatico

2.- Comparar el estado normal y la patogenia de la articulacién
temporomandibular y el sistema estomatognatico.

3.- Reconocer la anomalia craneofacial



CAPIiTULO IV

MICROSOMIA HEMIFACIAL

DEFINICION

Es una deformidad craneofacial asimétrica variable y progresiva, que pertenece a
las malformaciones congénitas de estructura que derivan embrioldgicamente del
primero y segundo arco braquial y que dan origen a las siguientes estructuras:
procesos maxilares superior e inferior, procesos nasales, procesos palatinos,
lengua, musculatura facial, hueso hioides, musculos del cuello, nervio facial.
Afecta el esqueleto, musculos de la regidon facial, y la oreja, puede presentar

esta triada o ausencia de algun componente.'’

INCIDENCIA

Es la segunda anomalia congénita después de labio y paladar fisurado (uno de
cada 5,600 nacidos vivos), mas frecuente en hombres gque en mujeres con una
relacién de 3:2, y se presenta normalmente de forma unilateral mas que bilateral,

con una relacion de 3:2.7

SINONIMIA

Sindrome del primero y segundo arco
Disostosis otomandibular

Displasia auriculobraquiogénica
Sindrome otomandibuloauricular



ETIOLOGIA

La exposicion de la madre embarazada a farmacos como la talidomida, primidona
y acido retindico han sido asociados con defectos congénitos del desarrollo de las
estructuras derivadas del primero y segundo arco braquial.”

La microsomia hemifacial ha sido reportada en asociacién con un gran namero de
anomalias cromosdmicas y de los genes. Aunque existe un aito nivel de
discordancia en los gemelos reportados monocigéticos y dicigoticos con
microsomia hemifacial; esto no necesariamente excluye a un nivel significativo de
transmisién genética. Los gemelos pueden mostrar fenotipos disimilares, como fue
evidente en un reciente reporte de gemelos, cuyas anomalias estaban en “imagen
de espejo” uno de otro. Sin embargo, contrario a 1o que dicen los autores en sus
conclusiones, esto probablemente indica una modificacion intrinseca en vez de
ambiental, de los efectos de genotipo.?®

Debido a que pocos desdrdenes congeénitos siguen estrictamente los principios
Mendelianos, se ha desarrollado una gran variedad de modelos de explicacion
genética. Los que comunmente se aplican a microsomia hemifacial, incluyen
modelos mulitifactoriales, poligénicos y de un solo gen (autosémico, dominante y
recesivo). E! bajo porcentaje de penetracion de microsomia hemifacial y
naturaleza variable, inicialmente parecen excluir el factor causal genético. Sin
embargo, esto se explica de diversas formas. Primero, los genes normales que
estan intimamente asociados con un gen defectuoso, pueden compensar para su
pérdida de actividad, como se demostré en un modelo de (raton) de paladar
hendido e hipodoncia. De manera alternativa, puede aparecer “el recate materno”,
donde un gen materno (normal) compensa para el gen embridonico mutante, por
medio de transferencia transplacentaria de péptidos. Los cambios fenotipicos y de
penetracion, también puede ser debido a la impresion gendomica (expresion
diferencial de secuencias de ADN, derivadas de padre o madre), mosaicismo
(donde sdlo una proporcion de células tienen el gen defectuoso), o variaciones en
el genotipo general (antecedentes genéticos). De manera interesante, el litimo
dato ha demostrado ser la causa de desviar la hipoplasia simétrica a la hipoplasia



hemifacial, en un modelo de raton. De manera alternativa, las influencias azarosas
puéden contar para el bajo porcentaje de recurrencia y para las variaciones
fenotipicas observada en la microsomia hemifacial, a través de su modificacion en
la expresién del gen defectuoso y en los procesos de desarrollo subsecuentes.”®

PATOGENIA

Muchas discusiones de |la patogénesis de microsomia hemifacial se centran en la
hipétesis de Poswillo de la arteria estapedial. Aqui los embriones de ratén® se
expusieron a triazeno (administracién via materna del teratégeno a los 10.5 dias
post-coito) y desarrollaron hematomas en la regién del primer y segundo arcos
branquiales y por consiguiente, malformaciones similares a la microsomia
hemifacial. Estos hematomas parecieron desarrollarse por la interrupcion de la
arteria estapedial (un vaso del segundo arco). Aunque el modelo de Poswillo
representé un importante hallazgo, esta incompleto y esta sujeto a una sobre
interpretacion. De manera notable, representa un posible mecanismo de la
patogénesis de la microsomia hemifacial, en vez de un proceso definitivo. Es poco
probable que la formacion de hematomas en el embrién pudiera contar para el
amplio rango de manifestaciones de microsomia hemifacial, reconocidas
actualmente. Segundo, hubo un retraso significativo entre la administracion del
triazeno y la aparicion de hematomas (dia 14).%2 En combinacién con el hecho de
que no se establecid una unién clara entre la fase de la hemorragia y los defectos
finales tisulares, es posible que los hematomas fueran meramente un producto del
proceso patogenético principal. La evidencia para esto fue proporcionada por
Louryan, quién también administré triazeno a ratones en el dia 10 de gestacion.®
Obteniendo como resultado micrognatia, orejas de tamafno pequefio y defectos del
oido medio e interno (70% de los especimenes), del nervio facial, del sistema
nervioso y de la arteria estapedial. Los hematomas asimétricos se observaron en
el 30% de los embriones, desde el dia 11, pero su incidencia fue independiente de

los defectos auriculares y del cartilago de Mecke!l. Los autores concluyeron que el

[
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teratdégeno actud directamente sobre el mesénquima del arco branquial, sin que la
arteria estapedial tuviera un papel causal. Sin embargo, la frecuente distribucion
bilateral de los defectos, y la presencia de anomalias del oido interno, se separan
de la similitud de éste modelo con microsomia hemifacial. Las alteraciones
vasculares asimétricas, han sido observadas también en embriones de rata,
después de la inhibicion selectiva de una enzima de la superficie celular, la
endopeptidasa 24.11 se ha especulado que ésta y otras enzimas regulatorias,
juegan un papel importante en la morfogénesis craneofacial, desactivando las
sefales de péptidos. © ‘

A exposicion de los embriones en una etapa apropiada, resultaba en inflamacion
unilateral dosis-dependiente, y en desplazamiento de l|os primeros dos arcos
branquiales. Esto estuvo asociado con distension arterial ipsilateral y defectos del
corazén en desarrollo, este modelo ilustra que la dismorfogénesis facial asimétrica

y del corazén, puede ser causada por defectos enzimaticos.

En la ultima década, ha habido avances dramaticos en la manipulacién de los
genes y por consiguiente, en los procesos de desarrollo, a través de la tecnologia
transgénica del ratén. De manera notoria, un modelo transgénico del ratén, con
una mutacién insercional (del raton) sobre el cromosoma 10, ha sido propuesto
para microsomia hemifacial. Esto caracterizd la transmisidon autosémica
dominante, con el 25% de penetracion del fenotipo (excluyendo los homocigotos
que no sobrevivieron). Los defectos incluyeron orejas de baja insercion y poco
desarrolladas, microtia unilateral y asimetria mandibular, pero los osiculos
auditivos estuvieron aparentemente normales. '’

Los defectos esqueléticos aparecieron de manera predominante en la maxila y
cigoma ipsilaterales. Estas discrepancias limitan las comparaciones directas con
microsomia hemifacial en humanos, pero el modelo del ratén todavia demuestra
las anomalias faciales del tipo de microsomia hemifacial, con sesgo del lado
izquierdo, resultante de un solo gen con defecto. Las investigaciones adicionales
de este modelo continlan en proceso, y los resultados preliminares indican una
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similitud mas cercana con microsomia hemifacial que en los especimenes
publicados previamente. De manera interesante, los hematomas fueron
observados en los segundos arcos branquiales de los embriones al noveno dia.?

Arteria estapedial 6 estapedia

En esta arteria Poswillo trata de determiar la Patogenia por medio de
experimentos con embriones de ratones los cuales se expusieron a triazeno
(administracion via materna del teratoégeno a los 10.5 dias post-coito) y los cuales
desarroliaron hematomas en la region del primer y segundo arcos branquiales y
por consiguiente, malformaciones similares a la microsomia hemifacial.

Los vasos de los arcos branquiales dan origen a las arterias carétida externa e
interna, las que suministran irrigacion a la cara y paladar cuando los vasos del
primero y segundo arco branquial comienzan a desaparecer.'®

Tres estadios del cambio de la irrigacidon de la carétida interna a la externa.

1) A las seis semanas el aporte sanguineo a la cara es de la rama de la arteria
estapedia de la cardtida interna.

A

N\

estapedia
carbtida int.
carotida ext.
carbtida com.

Pr>p»

Arco adrtico

/
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2) A las seis y media semanas, la arteria estapedia se ha expandido en las

divisiones maxilar y mandibular.

Div. max. mand. de la
A. max, o estapedia
A. cardtida int

A. carbtida ext

AL lingua!l .

A. facial

Cardtida com.

Arco abrtico

\

3) A la séptima semana, la arteria estapedia se separa de la carétida interna y sus
ramas terminales se unen a la arteria maxilar de la cardtida externa. El cambio

se produce durante los estadios vitales del desarrollo de la cara y paladar.

C

A. estapedia en degeneracién

A, max.
carOtida int.
carotida ext

fingual
. tacial
A. cardtida com.

Por )

Arco adrtico

TN \
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CARACTERISTICAS CLINICAS

Defectos esquelétales

La mandibula es corta, retrusiva y angosta al nacimiento, volviéndose
progresivamente mas asimétrica, conforme ocurre el desarrollo del complejo
craneofacial. El espectro de la maiformacion mandibular varia desde una pequefia
mandibula con una articulacién temporomandibular hipoplasica, hasta la completa
ausencia de estas estructuras. El tercio medio facial (nariz, maxila, cigoma,
orbitas) normalmente crece hacia abajo y en direccion vertical lejos de la base
craneal. En paciente con microsomia hemifacial, las anormalidades del hueso
temporal, la hipoplasia mandibular y los defectos neuromusculares, inhiben el
crecimiento normal hacia debajo de la maxila y del tercio medio facial en el lado
afectado. Esta condicion interfiere en la separacion progresiva de las orbitas, del
alvéolo maxilar, de la apertura piriforme. El resultado es un maxilar corto con un
plano oclusal inclinado hacia arriba en direccion al lado anormal y la 6rbita puede
estar desplazada hacia abajo.'®
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Deformidad mandibular

La deformidad caracteristica es la hipoplasia de la mandibula en el lado afectado.
La rama es corta o esta virtualmente ausente, el cuerpo mandibular se curvea
hacia arriba encontrando la rama acortada. El mentén esta desviado hacia el lado
afectado, y el cuerpo mandibular en el lado afectado pierde su curvatura normal y
se encuentra aplanado. Las malformaciones del condilo y de la rama varian de
una minima hipoplasia hasta la ausencia total. Como consecuencia se pierden las
relaciones en los tres planos tridimensionales, asi como los componentes
neuromusculares identificados con estas estructuras.’”'®

TESIS CON
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Defectos de tejidos blandos

Los defectos de tejidos blandos se analizan mediante el examen fisico y la revision
de las fotografias frontales, laterales, oblicuas y submentonianas. Los
componentes del tejido blando a considerar son: espesor de los misculos de la
masticacion y de la expresion facial, presencia o ausencia de macrostomia,
marcas en la piel y hendiduras faciales, funcion de nervios craneales (en particular
el VIl par del paladar blando).

La deformidad consiste en disminucion del espesor del tejido subcutaneo que
varia de ligero a severo. Los musculos de la expresion facial y masticadores estan
hipoplasicos. El paciente puede presentar macrostomia y marcas en la piel a lo
largo de una linea que va del tragus a la comisura labial.5'%"
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Malformaciones bucales

Retraso del desarrollo en el lado afectado, con mayor frecuencia del tercer molar

de la mandibula, el esmaite del lado afectado esta blanquecino

E

TESIS CON
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CLASIFICACIONES DE MICROSOMIA HEMIFACIAL

Clasificacion de la O.M.E.N.S. (indican las principales malformaciones de la

microsomia hemifacial).

La O para la distorsion de la orbita, la M para hipoplasia mandibular; la E para la
anomalia auricular, la N para la involucracién del nervio y la S para la deficiencia
de los tejidos blandos. Por los que estas cinco manifestaciones permiten registrar
separadamente la severidad y son totalmente independientes en cada situacion ya
que incluyen lo normal que se representa en cada grupo, esto permite una gran
flexibilidad en la clasificaciéon y elimina los cambios al sistema que falla en la
configuracion de los patrones usuales de la microsomia hemifacial. Se comprende
que es rapidamente aplicable, reproducible y facilmente modificable a los cambios
asociados con la edad, crecimiento y terapia. La clasificacidon de los pacientes en
esta manera puede usarse para predecir la forma y tipo de tratamiento ortodéntico
y la correccion operativa.’®

Esta clasificacion es respecto a la severidad y frecuencia de la deformidad.

1.- Orbita: Anormalidades de posicion / tamafio fueron asociadas con la severidad

de la hipoplasia mandibular y de los tejidos blandos.

2.- Mandibula: La hipoplasia mas severa tiende a presentarse con las
deformidades en todas las variables anatomicas, anormalidades tanto en piel

como en oido.

3.- Oido: La hipoplasia fué asociada con deficiencias de la mandibula y nervio

séptimo.

4.-Nervio: La involucracién estuvo asociada so6lo con deformidades del oido y

tejidos blandos.
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5.-Tejidos blandos: La deficiencia consistentemente asociada con otras medidas

excepto con las deformidades del oido

Clasificacion de Murray (1957)

Propone una clasificacion dependiendo del grado de deformidad en los tejidos

blandos y Ia divide en leve, moderada y severa."”

Leve: Cuando existe hipoplasia subcutanea y muscular minima, ausencia de

macrostomia y leve deformidad auricular.

Moderada: Existe hipoplasia subcutanea, muscular, macrostomia y debilidad

neuromuscular.

Severa: Cuando existe hipoplasia muscular subcutanea, hendiduras faciales,

macrostomia y debilidad neuromuscular.
Clasificacion de Pruzansky (1967)
Esta determina por la deformidad mandibuiar.’

Grado |I: Presenta una hipoplasia minima mandibular todas las estructuras se

encuentran presentes.

Grado Il: El condilo y la rama son mas pequerios, la cabeza del condilo es plana,

con ausencia de cavidad glenoidea; la apdfisis coronoides puede estar ausente.

Grado IlI: Laréi‘hé"‘rhandibular puede estar reducida a una pequefa y delgada

lamina de hueso 0 no existir.



Clasificacion de Meurman
Grado I: Pabellon auricular malformado con la mayoria de los componentes.

Grado ll: Remanente de cartilago y piel, en forma de gancho y atresia del

conducto auditivo interno.

Grado llI: Pabelldn auricular ausente,lébulo deformado.’

Clasificacion de Lauritzen y colaboradores (1985)

Disefnada para determinar el plan de tratamiento, incluyendo maiformaciones de la
mandibula, articulacion temporomandibular, arco cigomatico y 6rbita.?’

Clasificacion de Leonard D. Kaban

Actualmente la mas aceptada basandose en los defectos de tejidos blandos y
esqueléticos y con fines de tratamiento.’

En esta clasificacidn, el defecto esquelético de la microsomia hemifacial se
clasifica de acuerdo a la anatomia de la rama mandibular y de la articulacion

temporomandibular.
Tipo I: La deformidad consiste en una minima mandibula y la articulaciéon

temporomandibular (ATM). Todas las estructuras estan presentes, normales en
forma y localizacion, pero pequefias.
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Tipo Il: Consiste en una rama mandibular pequenfa de forma anormal con una
ATM hipoplasica. A su vez este grupo se subdivide en tipo HHA y IIB segun Ia
localizacion y el grado de hipoplasia de la ATM.

Tipo llA: El grado es leve y la localizacion de la ATM es aceptable para la funciéon
asimétrica. La articulacion temporomandibular no se reemplazara con una
articulacion reconstruida.

Tipo 1IB: La ATM es tan hipoplasica y esta tan desplazada hacia sentido medial,
anterior e inferior (en relaciéon con el lado normal) que es necesario construir una
nueva articulaciéon.

TESIS CON
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Tipo Ni: Se caracteriza por una ausencia total de la rama mandibular y de la ATM.

MANEJO DEL. PACIENTE

Requiere del enfoque de un equipo multidisciplinario y un plan de tratamiento
integrado, a largo plazo. Esto garantiza la valoracion de cada paciente en relacion
con la cirugia reconstructiva, ortodoncia, otorrinolaringologia, audio logia, terapia
del lenguaje, oftalmologia, pediatria, genética, psicologia, etc. En la region craneo-
facial, los objetivos de! tratamiento son obtener una funcion 6ptima (audicion,
fonacion, masticacion, deglucion y respiracion) y la estética ( simetria y equilibrio).
Sin embargo, las dificuitades para obtener una cara verdaderamente normal al
final del crecimiento y del tratamiento, son ampliamente. Una prioridad temprana,
es la apreciacion completa para las malformaciones faciales y extra-craneo-
faciales, adicional a las caracteristicas presentadas. Esto es importante para el
manejo de casos severamente malformados, debido a que elios tienen una mayor
prevalecia de defectos asociados. También es importante apreciar a los miembros
probanda de una familia, para ver defectos asociados con el complejo microsomia
hemifacial. E! analisis cromosomico y el consejo genético pueden ser ofrecidos y
resulta apropiados.®
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Las dimensiones esqueléticas y los cambios, son evaluados tradicionaimente, con
una radiografia convencional (ortopantografia), Que son limitadas por su
representacion bidimensional, de estructuras tridimensionales (tercera dimension),
las peliculas céfalo meétricas ( laterales y postero-anteriores del craneo) y las
tomografias panoramicas dentales, también carecen de estandarizacion vy
precision, debido a los problemas para la posicion de la cabeza. En pocos centros,
el monitoreo del crecimiento ha sido facilitado por el uso de implantes metélicos
como marcadores y estereometria de rayos X. la tomografia computarizada,
especialmente en el formato de tercera dimensiéon, es usada mas ampliamente
como una herramienta valiosa para la presentacion prequirirgica de pacientes con
microsomia hemifacial. No soéio pueden apreciarse el tamano y la forma de los
huesos faciales, con tomas de tomografia computarizada, sino también de la
cavidad del oido medio y sus osiculos. Esta técnica resuelve los problemas de
posicidon de la cabeza, y puede usarse para generar modelos del esqueleto facial y

por consiguiente, los dispositivos quirirgicos.

Ademas del esqueleto facial, la tomografia computarizada proporciona informacion
acerca de tamano/volumen y las inserciones de los grupos de musculos
adyacentes y la morfologia superficial. Por lo tanto, el analisis muscular no esta
limitado a los grupos superficiales, como en el caso de la electro miografia.
Aunque la resonancia magnética constituye una vision no radiante de los tejidos
blandos, sus beneficios estan comunmente limitados por su pobre definicidon para
tejidos duros y por su costo. La valoracidon con laser puede considerarse un
equivalente superficial de resonancia magnética. Los procedimientos
tridimensionales de valoracion Ilaser, originan ilustraciones generadas en
computadora y la cuantificacion de la topografia facial, también sin radiacién
ionizante.®De ahi que las imagenes en serie pueden ser usadas para monitorear y
calcular los efectos en crecimiento y tratamiento. En general, la fotografia
permanece con los medios estandares para documentar la apariencia facial. Esto
puede complementarse y apoyarse con videos, que ilustran la animacion facial y



son particularmente relevantes en casos de microsomia hemifacial, con paralisis

del nervio facial.

ANALISIS CEFALOMETRICO

Las mediciones lineales y angulares son obtenidas mediante la utilizacion de
puntos de referencia anatdmicos conocidos en la radiografia lateral de craneo
(céfalo grama). Estas mediciones se comparan luego con las que se consideran
dentro de limites normales. El analisis de las radiografias céfalo métricas no se
limita al de las estructuras de tejidos duros como hueso y dientes, sino que
también incluye mediciones de tejidos blandos como la nariz, los labios y el
mentén.

Una vez identificados los puntos de referencia sobre el trazado cefalomeétrico, se
procede a tomar algunas medidas lineales y angulares. Para ubicar la base
dentaria superior en relacion con otros puntos de referencia, hay que obtener una
medida angular trazando una linea desde la silla turca al nasién y de éste al punto
A. El angulo que forma la interseccion de éstas lineas es el llamado angulo SNA.
Steiner sefiala que cuando la forma esquelética es buena, éste angulo (SNA) debe
aproximarse a los 82% Un anguioc SNA mayor de 82° podria ser una protrucion
maxilar, cuyo grado varia segin la magnitud del mismo. Por otra parte un angulo
SNA menor de 82°indica retrusion maxilar.

El angulo SNB formado por la interseccion de las lineas SN y NB define la
ubicacidén sagital de la base dentaria inferior. Un angulo SNB de 80° es compatible
con la armonia esquelética buena. Un angulo mayor de 80° presentaria protrusion
mandibular, en tanto que uno menor a 80° indicaria retrusién mandibular.'®
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TRATAMIENTO SEGUN EL DEFECTO ESQUELETAL

Es importante la clasificacion minuciosa del defecto esquelético en el desarrollo
del plan de tratamiento. El tipo esquelético predice el ritmo de progreso de la
asimetria y la distorsion en la etapa final de las estructuras esqueléticas contiguas

y contra laterales.
Pacientes que no estan en etapa de crecimiento

La estrategia del tratamiento depende de la edad del paciente y de su tipo
esquelético. La correccion tridimensional de la deformidad en la etapa final de la
microsomia hemifacial consiste en una operaciéon para nivelar el maxilar y las
escotaduras piriformes; para hacer la mandibula simétrica, y para colocar la
articulaciéon temporomandibular en su sitio correcto (plano coronal). Las
anormalidades en el ancho maxilar y mandibular (plano transversal), se corrigen
por ortodoncia o en el momento de la operacion. En el plano sagital, el maxilar y la
mandibula se movilizan en la direccién que indica la relacion de estas estructuras
con la base del craneo. Los defectos de contorno en el esqueleto se corrigen con
injertos sobrepuestos de hueso; por lo general las alteraciones de tejidos blandos

y del oido se corrigen después que se logra la simetria esquelética.

En los pacientes con microsomia hemifacial del tipo 1B y |ll, se construyen una
nueva rama de la mandibula y una nueva articulacion temporomandibular en el
sitio correcto. Los pacientes con deformidad del tipo 1l tienen ausencia congénita
de la rama y de la articulacion temporomandibular, el 16bulo temporal del cerebro
es visible en las radiografias en el sitio donde deberia estar la articulacion
termporomandibular. En casos de pacientes del tipo 118, la rama y la articulacion
temporomandibular son tan hipoplasicas y se ubican en un sitio tan anormal, que
no son utiles y deben retirarse y reemplazarse quirargicamente.?”



El primer paso para planear la operacion es determinar la localizacién correcta
para la articulacion temporomandibular. En un céfalo grama antero posterior o
coronal, la linea media verdadera (vertical) se marca desde la crista galli a través
de la parte superior del tabique nasal. La linea horizontal verdadera se marca
perpendicular a la linea media verdadera al nivel de los bordes supraorbitarios.
Las distancias de las articulaciones temporomandibulares normal y anormal a la
linea media se miden perpendiculares a la verdadera vertical, las distancias
verticales de las articulaciones temporomandibulares normal y anormal a la
verdadera horizontal, se miden al nivel de los bordes supraorbitales. Con estas
medidas es posible determinar el desplazamiento inferior y medial de la

articulacion temporomandibular anormal.

Durante la operacién, se traza la linea media facial desde la mitad del frontal, a
través de la giabela y el dorso de la nariz. La distancia de la linea media en la
glabela al tragus del oido se mide tanto en el lado normal como en el anormal de
la cara. A distancia del canto lateral, en los lados normal y anormal, al tragus
también se nota. El sitio para la articulacion temporomandibular se determina

mediante estas medidas.'*

El paso siguiente en la correccion de la deformidad en los adultos en la etapa final,
es colocar el maxilar en posicion correcta por medio de osteotomia Lefort 1. Es
importante escoger el punto de apoyo correcto para la reposicion del maxilar. Si
hay un exceso vertical, el punto de rotacion del maxilar esta en el lado anormail
(6orto) y nivela el plano oclusal sin elongacion de la parte media de la cara. Si el
plano vertical de la parte media de la cara es normal, entonces el punto de
rotacion esta en la linea media; por ello; la longitud del tercio medio de la cara no
cambia. Si esta es corta, el punto de apoyo esta del lado normal para proporcionar
un alargamiento maximo del tercio medio de la cara mientras nivela el plano



oclusal. Una vez que se repone el maxilar, se requieren osteotomias mandibulares
bilaterales para girar la mandibula a su relaciéon correcta con el maxilar.

Cuando es necesario se construye una nueva rama en el lado anormal, se utiliza
hueso de la cresta iliaca con una articulacién costocondral para la cabeza del
céndilo. La articulacion temporomandibular se construye con costilla de espesor
completo o con cresta iliaca. Se coloca en su lugar con alambre lateral al arco
zigomatico existente o al craneo si no hay arco zigomatico. Se fabrica una fosa
para la cavidad glenoidea en el injerto y se cubre con pericondrio o con fascia

temporal y musculo, si es posible.

La correccion de los defectos esqueléticos de tipo | y llA en etapa final requieren la
misma planificacion y operacion del maxilar. Sé reposiciona fa mandibula con
osteotomias bilaterales con injertos de hueso o sin ellos, 1o que depende de la
anatomia y grado de movimiento. La articulacion temporomandibular afectada se

deja intacta.®'

Pacientes en etapa de crecimiento

Los principios de la correccién quirargica de la microsomia hemifacial son
similares en los nifios que estan en crecimiento, a excepcidén que puede utilizarse
el crecimiento vertical potencial del tercic medio de la cara para prevenir una
deformidad secundaria y la necesidad de una osteotomia maxilar. En los nifios con
tipo esquelético | y ll, se usa un aparato ortodoéntico “funcional” para colocar la
mandibula afectada hacia abajo, adelante y hacia la linea media. El tratamiento
comienza tan pronto como el paciente pueda cooperar y continGa hasta que se
hace aparente una inclinacion progresiva del plano oclusal y una restriccion
vertical del tercio medio de la cara. En este momento el paciente esta listo para la

correccion de la deformidad por medio de una operacion.
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En pacientes con tipo | y lIA, la mandibula se elonga y se gira hacia su posicion
correcta en la linea media y se deja la articulacion temporomandibular en su lugar.
Quiza no sea necesaria una osteotomia compensadora del lado normal, en nifos
menores de cinco afios debido a la flexibilidad de la articulacion
temporomandibular. No se hace cirugia maxilar, se crea una mordida abierta del
lado afectado por alargamiento mandibular. Esta mordida abierta la mantiene y la
regula un aparato de ortodoncia. El maxilar crece hacia abajo y adentro del
espacio que se cred con la erupcion de los dientes permanentes; de esta manera
se nivela el plano oclusal. En pacientes con tipo !IB y Hl, la mandibula se elonga y
se rota por medio de la construccidon de una rama mandibular y de la articulacion
temporomandibular con articulaciéon costocondral e injertos de hueso de la cresta
iliaca y de costilla o de ambos. Por lo general, la osteotomia compensadora no es
necesaria en nifos menores de cinco afnos. La mordida abierta que se cred por
cirugia se regula con ortodoncia como se describe en los tipos | y 1A %%

TIPOS DE TRATAMIENTO
Estos tratamientos se realizan a nivel hospitalario

Ortopédico y ortodéntico

En individuos en crecimiento, los enfoques quirdrgicos del esqueleto facial,
usualmente se benefician a partir de la terapia integrada, con aparatologia
funcional. E! tratamiento ortodéncico sélo puede usarse para tratar la mal oclusién
y la asimetria en casos con deficiencias mandibulares y de tejidos blandos leves,
aunque el incremento anual de crecimiento mandibular menor de 3 mm, se ha
reportado en casos de microsomia hemifacial. Los aparatos funcionales desplazan
la mandibula desde su posicién en descanso, en una direccién antero-inferior en
un esfuerzo por promover el crecimiento mandibular, permiten el desarrollo maxilar
vertical y revierten las compensaciones denté alveolares (que ocurren debido al
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desarrollo dismérfico). La actividad de misculos masticatorios también se mejora,
Estos cambios reducen la asimetria facial general y la inclinacién oclusal. Por
consecuencia, ios requerimientos para osteotomias maxilares y mandibulares en
adolescencia tardia, pueden ser reducidos o evitados.

Quirargicos

La cirugia antes y al término de la adolescencia, ha sido criticada debido a la
morbilidad, al potencial de alteracion de crecimiento a partir de la operacion y la
formacion de cicatriz subsecuente; a la asimetria de la matriz funcional de tejidos
blandos; a los efectos sobre la cooperacién del paciente; y a la necesidad para
correcciones post-crecimiento. Sin embargo, durante la ultima década, la
intervencion temprana ha sido defendida en ciertas circunstancias. La
reconstruccion mandibular durante la nifiez, puede limitar las deformidades
secundarias del crecimiento, especialmente en maxila y en la hemi-mandibula
contralateral; nivela el plano oclusal y la comisura oral; optimiza el desarrollo
dental; mejora la hipoplasia de musculos masticatorios; y reduce los problemas
psicoldgicos. Idealmente, tales mejoras musculo-esqueléticas resultan después en
una mejor funcién y crecimiento facial.

Con injerto

El tratamiento del esqueleto facial, se centra en la severidad de las deformidades
mandibulares y de la articulacién temporomandibular. Se ha sugerido que las
unidades de rama-condilo, severamente malformadas (OMENS con mandibulas
tipo Mzg y Ms), deberian reconstruirse con injertos costo-condrales durante la nifiez
La tomografia computarizada podria proporcionar un medio para cuantificar el
crecimiento del injerto, pero obviamente, requeriria de una o mas tomas después
de colocado el injerto. Ei crecimiento del injerto costo-condral es variable e
impredecible. Tales diferencias se deben a la sensibilidad de la técnica, a la
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alteracion inicial del sistema musculo-esquelético y a los patrones individuales de
crecimiento somatico (costilla). Sin embargo, esto no reduce los beneficios
inmediatos proporcionados por los injertos costo-condrales en mandibula, en
términos del alargamiento inicial y del soporte estructural. El uso de un injerto
compuesto vascularizado de costilla, puede proporcionar un mejor potencial de
crecimiento. La costilla autégena también se ha usado para injerto interposicional,
con el fin de alargar la mandibula (defectos grado M, y Mza), pero probablemente
esto es antecedido por osteogénesis con distraccion.

Distraccion mandibular

se basa en la elongacion de huesos largos, teniendo como pionero a llizarov.® Se
introdujo como procedimiento clinico a finales de 1980 y los principios se han
revisado recientemente. Su principal promesa es la expansion estable del
esqueleto facial inferior y el alargamiento conjunto, asi como expansién de los
musculos circundantes y de la cubierta de fejidos blandos. no crea una unidad
funcional de articulacion condilo-fosa. A pesar de ésta limitacién, varias series de
casos han demostrado mejoras excelentes a nivel de hueso, oclusion, tejidos
blandos y aspectos estéticos. En particular, Molina y Ortiz Monasterio,® reportaron
una gran serie de casos, incluyendo 91 pacientes con microsomia hemifacial
tratados con 20 mm (promedio) de distraccién mandibular, durante 3 semanas,
manera notoria, estos incluyeron 16 casos con defectos mandibulares tipo Mzg
(severa hipoplasia de rama y céndilo) y en muchos casos, se integré el tratamiento

ortodéntico.

Tejidos blandos

La reconstruccion definitiva de tejidos blandos debe retrasarse hasta después de

completarse tanto el crecimiento como la cirugia esquelética.



Una excepcidon puede ser la reparacion temprana de la paralisis facial, usando
injertos cruzados de nervio sural (de pantorrilla) para el nervio facial. Los
resultados de Ysunza en México,® sugieren que los porcentajes de éxito para la
innervacion de novo de los miusculos de la expresion facial, se aumentan
significativamente por la insercion de un injerto sural durante el primer afio
postnatal. la atrofia de musculos faciales, probablemente necesita dos fases de
reconstruccidon con nervio sural e injertos de musculo vascularizado. El uso
adjunto de estimulacién postoperatoria en el campo eléctrico, puede mejorar

adicionalmente los resultados.
Técnica de transferencia de tejidos blandos

Estas incluyen colgajos fasciocutaneos y osteocutaneos compuestos,
dependiendo de la edad del paciente y del fenotipo musculo-esquelético. Aunque
los colgajos con frecuencia requieren revision, parecen proporcionar un medio
relativamente estable para mejorar el contorno facial final. Esto sucede
especialmente en pacientes con escoliosis moderada a severa de tejidos blandos
faciales (grados S,/S;), donde los injertos dérmicos y de grasa, podrian ser
insuficientes. En tales casos severos, si los requerimientos de tejido blando son
evidentes en una fase temprana, puede ser apropiado combinar la reconstruccion
ortognatica y de colgajo libre en una operacién. En muchos casos, el tiempo debe
dejarse pasar para las adaptaciones de tejidos biandos y para la posible recidiva
después de la cirugia esquelética.

La reconstruccién auricular deberia seguir a la correccion esquelética definitiva,
pero esto rara vez es practico, debido a los efectos psicolégicos tempranos, de la
obvia deformidad auricular, y donde la cirugia audioldogica (oido medio), es
necesaria. Esto puede resultar en dificultades considerables para el cirujano que
reconstruye, para ubicar un injerto autégeno de cartilago, debido a que la oreja
rudimentaria generalmente presenta un desarrollo con desplazamiento en
ubicacion antero-inferior La alternativa es una protesis auricular anclada con



implante éseointegrado, especialmente en casos de microtia severa. Esta técnica
de reconstrucciéon tiene el beneficio adicional de prétesis “mejores”, después de
los cambios del crecimiento o de la cirugia. De manera interesante, Brent observd
un crecimiento “normal” o ligeramente excesivo, de orejas de cartilago autogeno

injertadas desde la edad de 6 afos.

EFECTOS SECUNDARIOS DEL TRATAMIENTO

El uso de un distractor intra-oral anclado por implantes dseo-integrados, puede ser
factible para tratamientos repetidos de distraccion, especialmente donde la
ausencia parcial de dientes necesita rehabilitacion protésica. Otros desarrollos
potenciales incluyen un distractor motorizado. El seguimiento a largo plazo
(clinico, radiografico y cefalométrico) y la documentacion de series de
distracciones mandibuiares, requiere para apreciar la eficacia final (post-
adolescente), y para identificar los usos éptimos. Loskenl,® dice que la distracciéon
comunmente es mas benéfica para pacientes con retrognatia severa y dificultades
respiratorias o de alimentacién. En tales casos, puede ser ventajoso coordinar el
momento de ia distraccion con los eventos del desarrollo, como la fase de rapido
crecimiento vertical maxilar, asociada con la erupcién de los primeros molares
permanentes (desde los 6 afios de edad).

La cicatrizacién en la cara asociada con las incisiones por osteotomia, inserciones
de los pines y la distraccién actual, ha sido descrita casi universalmente como
“satisfactoria”, con la subsecuente revision de la cicatriz reportada con poca
frecuencia. Si es posible, se necesita una valoracién objetiva de tal cicatriz. El uso,
por muchos autores, de una incision de osteotomia intra-oral, en vez de la original
(submandibular) de McCarthy (adaptada), puede tener cierto peso sobre éste
resultado. El dafio al VIl nervio craneal y al dentario inferior. La disfuncion de la
articulacion temporomandibular y velofaringea, también son posibles,
particularmente en vista de las anomalias pre-existentes de microsomia
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hemifacial, en estas regiones. Actuales son relativamente voluminosos y pueden
ser inadecuados para nifios pequenos.
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CONCLUSIONES

El cirru‘javn‘o dentista necesita conocer las malformaciones congénitas que afectan a
cabézé';y cuello, ya que en la practica diaria es mas comun que acudan, al
cohs‘ultorio dental después de su tratamiento en centros de salud para su
rehabilitacion dental, asi como saber remitirlo para sui tratamiento, el cual debera

ser multidisciplinario.

La microsomia hemifacial es una asimetria que se esta presentando con mayor
frecuencia después de labio y paladar fisurado por lo que se debe dar mayor

importancia desde su diagnostico.
En esta recopilacion bibliografica se encontréo que la microsomia hemifacial se

clasifica de diversas maneras ,segtin la zona afectada, ya que los defectos se
presentan a nivel de la articulacion temporomandibular y sus componentes.
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