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Fig. 108. Andlisis cefalométrico 3D en crdneos de primate y ratén. Visidon lateral y craneo-basal
(tomado de Hallgrimsson et al., 2004).

Fig. 109. Landmarks del craneo del hurén en los cefalogramas lateral y dorsoventral (tomado de He
and Kiliaridis, 2004)

Fig. 110. Landmarks del craneo del hurén en los cefalogramas lateral y dorsoventral (tomado de He
and Kiliaridis, 2004)

Fig. 111. Labio leporino unilateral en vaca que muestra el defecto derecho con la deformidad dsea
maxilar y nasal.

Fig. 112. TC helical craneal en un caso esporadico de labio leporino en vaca (tomado de Lupp et al.,
2012).

Fig. 113. Labio leporino afectando distintas razas de perros, de forma uni y bilateral.
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Fig. 114. Visién ventral (A) y lateral (B) de los craneos ovinos con los landmarks utilizados en la
cefalometria directa. Los puntos de referencia R, S, T and Q apareen en el lado operado, mientras
que los X, Y, Zand W estan en el lado no-operado (tomado de Papadopulos et al., 2005).

Fig.115 — Vision ventral (A) y lateral (B) de los craneos ovinos con los landmarks utilizados en la
cefalometria con TC 3D. Los puntos de referencia R, S, T and Q apareen en el lado operado, mientras
que los X,Y,Zand W estan en el lado no-operado (de Papadopulos et al., 2005).

Fig. 116. Ubicaciones aproximadas de los medidores de tensién en el maxilar izquierdo y derecho
(LMax y RMax, respectivamente) y los huesos frontales (LFront y RFront) y medidas de un solo
elemento en las mandibulas. Eje del craneo (SA). (Tomado de Thomason et al., 2001)

Fig. 117. Oveja gestante y feto ovino como animales de experimentacion.

Fig. 118. Ovejas gestantes en el estabulario del VHIR.

Fig. 119. Uno de los dos quiréfanos de experimentacion animal del VHIR.

Fig. 120. Diferencias entre Utero humano y Utero ovino bicorne (arriba). Diferencias entre Utero
gestante y no gestante en la oveja (abajo).

Fig. 121. Incision en el utero ovino bicorne mediante electrobisturi.
Fig. 122. Apertura del Utero ovino para acceso intrauterino con anclaje de las membranas.

Fig. 123. Aspiracién del liquido amnidtico para conservarlo y para estudio. Exposicidon de la cabeza
fetal (E65).

Fig. 124. Exposicion del hocico fetal (A). Se corta sobre la incisidn labial (B) y se reseca una porcion de
tejido naso-labial de 2mm (C).

Fig. 125. Exposicion del hocico fetal con escision de tejido naso-labial de 2mm.

0a

Fi

g. 126. Incisién doble naso-labial izquierda con bisturi microquirurgico.

Fi

g. 127. Corte con tijeras sobre la incision naso-labial izquierda.

Fi

g. 129. Se prolonga la incision mediante tijera por la linea media palatina hasta la Uvula.

Fi

g. 130. Cierre de la histerotomia.

Fig. 131. Reparacién precoz del defecto (E75). Se refrescan minimamente los bordes labiales del
defecto con el corte del electrobisturi y se utilizaron puntos de sutura de PDS 4/0.

Fig. 132. Reparacion precoz del defecto (E75). En otro grupo se realiza grapado del defecto.

Fig. 133. Acceso intrauterino mediante fetoscopia.

Fig. 134. Reparacion precoz del defecto (E75) mediante fetoscopia.

Fig. 135. Reparacion precoz del defecto (E75) mediante fetoscopia. Grapado con endo-grapadora.
Fig. 136. Reparacion tardia del defecto (E105) con cirugia fetal abierta. Exposicidn hocico fetal.

Fig. 137. Reparacion tardia del defecto (E105) con cirugia fetal abierta. Sutura del defecto fetal.
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Fig. 138. Reparacion tardia del defecto (E105). Defecto fetal suturado.

Fig. 139. Reparacion tardia del defecto (E105) con cirugia fetal abierta. Grapado del defecto fetal.
Fig. 140. Reparacion tardia del defecto (E105) mediante fetoscopia. Visidén del defecto fetal.
Fig. 141. Reparacion tardia del defecto (E105) mediante fetoscopia. Sutura del defecto fetal.
Fig. 142. Induccién de la anestesia en la oveja gestante con propofol y halogenados.

Fig. 143. Intubacidn en la oveja gestante.

Fig. 144. Oveja gestante intubada. La anestesia se mantiene con isoflurano 2%.

Fig. 145. Se rasura el abdomen en la oveja gestante.

Fig. 146. Se lava y enjabona todo el abdomen en la oveja gestante.

Fig. 147. Se pinta con povidona iodada todo el abdomen en la oveja gestante.

Fig. 148. Realizacion de TC en las cabezas de los corderos nacidos en todos los grupos.

Fig. 149. Puntos de referencia anatdmicos (landmarks) y distancias en el craneo de la oveja.

Fig. 150. Puntos de referencia anatdmicos (landmarks) y distancias escogidas para la medicién
cefalométrica en la TC en el craneo de los corderos de todos los grupos.

Fig. 151. Preparacion de los moldes de impresién mediante alginato en la cubeta de impresion. La
mezcla del alginato en taza de hule y espatula para yeso.

Fig. 152. Alginato en la cubeta de impresion. Molde de escayola con la impresidn alveolo-palatina.
Fig. 153. bloques del hocico ovino incluyendo parte del paladar.

Fig. 154. Secciones coronales (A) y transversales (B) de los bloques del hocico ovino.

Fig. 155. Bloques del hocico en corderos con FLP unilateral no reparada (grupo LUT).

Fig. 156. Seccién coronal del bloque nasolabial (hocico) en el grupo LUT.

Fig. 157. Secciones labiales coronales previa extraccién de las grapas en los corderos del grupo STP.
Véase el detalle de los orificios del grapado y la impronta de la cicatriz de union.

Fig. 158. Secciones labiales a distintos niveles en cajetillas enrejilladas debidamente rotuladas.
Fig. 159. Microtomo y secciones en el portaobjetos etiquetado.
Fig. 160. Microscopio de fluorescencia Olympus BX-61.

Fig. 161. Estudio fotografico en el cordero normal (sin creacidn de defecto y sin cirugias correctoras).
Véase la completa simetria de las estructuras nasales y maxilares.

Fig. 162. Estudio fotografico en el cordero con FLP unilateral izquierda, con defecto sin cirugias
correctoras ( Grupo LUT). Véase la importante desviacion del maxilar superior hacia el lado sano.
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Fig. 163. Estudio fotografico en el cordero con FLP unilateral izquierda corregida por cirugia fetal en
un periodo temprano de la gestacidén (E75) mediante sutura PDS 4/0 (Grupo SUT1). Véase la ausencia
de desviacion del maxilar superior y su casi completa simetria sin retrusién.

Fig. 164. Detalle fotografico en un cordero con FLP unilateral izquierda corregida por cirugia fetal en
un periodo temprano de la gestacién (E75) mediante sutura PDS 4/0 (Grupo SUT1).

Fig. 165. Estudio fotografico en el cordero con FLP unilateral izquierda corregida por cirugia fetal en
un periodo temprano de la gestacion (E75) mediante GRAPAS (Grupo STP1). Véase la ausencia de
desviacion del maxilar superior y su casi completa simetria sin retrusion.

Fig. 166. Detalle fotografico en un cordero con FLP unilateral izquierda corregida por cirugia fetal en
un periodo temprano de la gestacion (E75) mediante GRAPAS (Grupo STP1). Véase la ubicacion de
las grapas y la linea de union cicatricial con minima muesca.

Fig. 167. Detalle fotografico en corderos con FLP unilateral izquierda corregida por cirugia fetal en un
periodo TEMPRANO de la gestacion (E75) mediante sutura (SUT1) o GRAPAS (Grupo STP1). Véase el
acortamiento del labio reparado en la medida vertical respecto al sano contralateral.

Fig. 168. Detalle fotografico en corderos con FLP unilateral izquierda corregida por cirugia fetal en un
periodo TARDIO de la gestacién (E105) mediante sutura (SUT2) o GRAPAS (Grupo STP2). Véase el
acortamiento del labio reparado en la medida vertical respecto al sano contralateral

Fig. 169. Estudio fotografico en el cordero con FLP unilateral izquierda corregida por cirugia fetal en
un periodo TARDIO de la gestacién (E105) mediante sutura (Grupo SUT 2). Véase la presencia de
desviacion moderada del maxilar superior y ligera asimetria.

Fig. 170. Estudio fotografico en el cordero a término con FLP unilateral izquierda corregida por
sutura en un periodo PRECOZ (Grupo SUT 1) y en uno TARDIO de la gestacion (Grupo SUT 2). Véase la
presencia de desviacién moderada del maxilar superior (dngulo de 152) y defecto alveolar en el
tardio.

Fig. 171. Estudio fotografico en el cordero con FLP unilateral izquierda corregida por cirugia fetal en
un periodo TARDIO de la gestaciéon (E105) mediante GRAPAS (Grupo STP 2). Véase la presencia de

desviacion moderada del maxilar superior con ligera asimetria y retrusion.

Fig. 172. Estudio fotografico comparativo entre el cordero normal y con FLP unilateral izquierda.
Véase la presencia de gran desviacién del maxilar superior y asimetria, respecto al normal.

Fig. 173. Estudio fotografico comparativo entre el cordero y el humano con FLP unilateral izquierda.
Véase la presencia de gran desviacion del maxilar superior y asimetria, en ambos. Similitud en las
deformidades maxilares y desviacion nasal entre ambos. Este modelo animal ovino se asemeja
enormemente al humano.

Fig. 174. Estudio fotografico en los hocicos del cordero normal.

Fig. 175. Estudio fotografico en los hocicos del cordero con FLP unilateral izquierda (LUT).

Fig. 176. Estudio fotografico en los hocicos del cordero con FLP unilateral izquierda reparada con
sutura (SUT 1) en un periodo temprano de la gestacién (E75).

Fig. 177. Estudio fotografico en los hocicos del cordero con FLP unilateral izquierda reparada con
grapado (STP 1) en un periodo temprano de la gestacién (E75).

Fig. 178. Estudio fotografico en los hocicos del cordero con FLP unilateral izquierda reparada con
grapado (SUT 2) en un periodo tardio de la gestacion (E105).
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Fig. 179. Estudio fotografico en los hocicos del cordero con FLP unilateral izquierda reparada con
grapado (STP 2) en un periodo tardio de la gestacion (E105).

Fig. 180. Estudio de los maxilares superiores en moldes de impresidon de escayola tomados en los
intervenidos prenatalmente con grapas (A) o sutura (B). Véase la buena recuperacién del maxilar
superior en el cordero reparado precozmente (A) y la falta de simetria de las estructuras nasales y
maxilares en el paladar del cordero intervenido tardiamente en la gestacién (B).

Fig. 181. Estudio TC convencional en 2D en el cordero normal (sin creacién de defecto y sin cirugias
correctoras). Véase la completa simetria de las estructuras nasales y maxilares.

Fig. 182. Estudio TC convencional en 2D en el cordero afectado por el defecto sin corregir (LUT).
Véase la completa asimetria de las estructuras nasales y maxilares que se muestran desviadas hacia
el lado sano.

Fig. 183. Estudio TC - 3D en el cordero normal (sin creacidon de defecto y sin cirugias correctoras).
Véase la completa simetria de las estructuras nasales y maxilares.

Fig. 184. Estudio TC convencional y 3D en el cordero normal y rn nacido con defecto FLP. Véase la
completa asimetria de las estructuras nasales y maxilares, asi como el defecto 6seo alveolar
izquierdo.

Fig. 185. Estudio TC convencional y 3D en el cordero con FLP unilateral izquierda, con defecto sin
cirugias correctoras (Grupo LUT). Véase la importante desviacién del maxilar superior hacia el lado
sano.

Fig. 186. Estudio TC convencional y 3D en el cordero con FLP unilateral izquierda corregida por
cirugia fetal en un periodo temprano de la gestacién (E75) mediante sutura PDS 4/0 (Grupo SUT1).
Véase la ausencia de desviacion del maxilar superior y su casi completa simetria sin retrusién.

Fig. 187. Estudio TC convencional y 3D en el cordero con FLP unilateral izquierda corregida por
cirugia fetal en un periodo TARDIO de la gestacion (E105) mediante GRAPAS (Grupo STP 2). Véase la
presencia de desviacion moderada del maxilar superior con ligera asimetria y retrusion.

Fig. 188. Estudio TC convencional y 3D en el cordero con FLP unilateral izquierda corregida por
cirugia fetal en un periodo TARDIO de la gestacién (E105) mediante sutura (Grupo SUT 2). Véase la
presencia de desviacion moderada del maxilar superior y ligera asimetria.

Fig. 189. Estudio TC convencional y 3D en el cordero con FLP unilateral izquierda no corregida (LUT)
comparada con la corregida por cirugia fetal en un periodo TARDIO de la gestacion (E105) mediante
sutura (SUT 2). Véase la presencia de desviacion moderada del maxilar superior y la presencia de
defecto dseo alveolar no corregido.

Fig. 190. Estudio TC convencional con medidas cefalométricas tomadas en la cabeza de cordero
normal.

Fig. 191. Encontramos diferencias significativas (p<0.05) entre grupos en la variable PPS-AIB (Med1).
Fig. 192. Encontramos diferencias significativas (p<0.05) entre grupos en la variable inter-retromolar

trigone (Right RMT - Left RMT) - (Med6).

Fig. 193. NO encontramos diferencias significaticas (p<0.05) entre los grupos en el resto de variables
medidas (Med 2 y 3 tanto R como L).

Fig. 194. Encontramos importantes diferencias significativas (p<0.05) entre grupos en la variable de
angulo de desviacion maxilar superior y vémer - (Med angle).
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Fig. 195. Encontramos una curva exponencial de grado de deformidad y de incremento de angulo de
desviacion entre grupos (Med angle).

Fig. 196. Estructura de la piel normal con sus anejos.

Fig. 197. Histologia del labio normal.

Fig. 198. Secciones coronales de los labios en los distintos grupos (Tricrdmico de Masson).

Fig. 199. Secciones coronales de los labios en los distintos grupos (Actina muscular total - AMT).
Fig. 200. Seccion coronal en labio de cordero recién nacido normal (Hematoxilina-Eosina x 40).

Fig. 201. Seccion coronal en labio de cordero recién nacido con FLP (Hematoxilina-Eosina x 40).

Fig. 202. Seccion coronal en labios de corderos con FLP reparada prenatalmente de forma precoz en
la gestacion. Comparacion con el lado sano contralateral (Hematoxilina-Eosina x 40).

Fig. 203. Seccion coronal en labios de corderos con FLP reparada prenatalmente de forma TARDIA en
la gestacion con sutura. Comparacion con el lado sano contralateral (Hematoxilina-Eosina x 40).

Fig. 204. Seccion coronal en labios de corderos con FLP reparada prenatalmente de forma TARDIA en
la gestacion con grapado. Comparacién con el lado sano contralateral (Hematoxilina-Eosina x 40).

Fig. 205. Seccion coronal en labios de corderos recién nacidos normales (Tricrdmico Masson 40 X).

Fig. 206. Seccion coronal en labios de corderos recien nacidos con FLP unilateral inducida
quirurgicamente (Tricrdmico Masson 40 X).

Fig. 207. Seccion coronal en labios de corderos con FLP reparada prenatalmente de forma TARDIA en
la gestacion con sutura. (Tricrdmico Masson 40 X).

Fig. 208. Seccion coronal en labios de corderos con FLP reparada prenatalmente de forma PRECOZ en
la gestacion con sutura. (Tricrdmico Masson 40 X).

Fig. 209. Esquema basico de la iluminacidn en el microscopio de fluorescencia (wikipedia.org)
Fig. 210. Seccién coronal en labios de corderos recien nacidos normales (Colageno I, 40 X).
Fig. 211. Seccién coronal en labios de corderos recien nacidos con FLP (Colageno I, 40 X).

Fig. 212. Seccion coronal en labios de corderos con FLP reparada prenatalmente de forma TARDIA en
la gestacion con sutura. Comparacion con el lado sano contralateral (Colageno I, 40 X).

Fig. 213. Seccion coronal en labios de corderos con FLP reparada prenatalmente de forma TARDIA en
la gestacion con sutura. (Colageno I, 40 X).

Fig. 214. Seccion coronal en labios de corderos con FLP reparada prenatalmente de forma PRECOZ en
la gestacion con sutura. (Colageno I, 40 X).

Fig. 215. Seccion coronal en labio de cordero recién nacido normal (Actina Muscular-ATM, 40 X).

Fig. 216. Seccion coronal en labio de cordero recién nacido normal con detalle (Actina Muscular -
ATM, 40 X).

Fig. 217. Seccién coronal en labio de cordero recién nacido con FLP (Actina Muscular-ATM, 40 X).
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Fig. 218. Seccidon coronal en labios de corderos con FLP reparada prenatalmente de forma TARDIA en
la gestacion con sutura. Comparacion con el lado sano contralateral (Actina Muscular-ATM, 40 X).

Fig. 219. Seccidn coronal en labios de corderos con FLP reparada prenatalmente de forma TARDIA en
la gestacion con sutura. Comparacion con el lado sano contralateral (Actina Muscular-ATM, 40 X).
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1. FISURAS LABIOPALATINAS
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1.1. Definicion:

Malformacion congénita que es considerada la segunda en frecuencia entre
los recién nacidos vivos. Se presenta en 1 de cada 800 nacidos vivos y representa el
15% de las malformaciones congénitas. El término labio leporino proviene del latin
lepus, utilizado hace ya muchos anos para designar a los pacientes con labio
hendido que se asemejaban a la hendidura facial de la liebre.

La hendidura o fisura labial, término actualmente utilizado como sinénimo de
labio leporino, es una malformacién congénita que se caracteriza por fisura del
labio superior, y que puede o no comprometer al paladar secundario
denominandose entonces fisura labio-palatina, pudiendo ser la fisura labial tanto
unilateral como bilateral y la palatina, medial.

En muchos casos, requieren varias intervenciones quirdrgicas correctoras y
son nifos que precisan un seguimiento periddico hasta la adolescencia e incluso la
edad adulta, por un equipo médico multidisciplinar que aborde los multiples
aspectos y problematicas que comporta esta malformacion.

1.2. Embriogénesis:

A los tres dias aproximadamente de la fecundacion llega el huevo al utero;
algunos dias después tiene lugar la implantacién en el endometrio. Durante este
tiempo se produce la segmentacion y la diferenciacion en embrioblastos con
membrana trofobldstica. En las semanas siguientes se desprende el embrién del
saco vitelino. El embrién de 4 semanas tiene, en este momento, entre 6 y 8 mm.
existiendo todos los esbozos organicos y el corazén empieza a latir. En el segundo
mes desaparecen los surcos branquiales y la cauda, apareciendo los segmentos de
las extremidades.

A partir del tercer mes empieza el periodo fetal que se caracteriza por el
crecimiento rdpido del cuerpo y la diferenciacién posterior de los tejidos. El
embrion pasa a llamarse feto. En esta etapa se mide la talla entre el vértice craneal
y el coccix, o también entre el vértex y el taldn (Fig. 1).
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mferior a la realidad,

Fig. 1. Tamafios comparativos en los diferentes periodos del desarrollo.

El centro topografico del desarrollo facial es el estomodeo o boca primitiva,
alrededor del cual se forman prominencias y surcos que, al crecer y diferenciarse,
dan lugar a las estructuras que forman la cara.

Clasicamente, en la 52 semana de gestacion, cinco mamelones de crecimiento
rapido esbozardn la cara sobre el abultamiento cefalico: uno medio y superior, el
proceso o mameldn frontal y los otros, laterales y simétricos, los procesos o
mamelones maxilares superiores e inferiores (fig.2). El mamelén frontal desciende
en direccidn vertical entre los dos mamelones maxilares superiores y lleva en si
mismo cuatro procesos. Los dos internos se fusionan para formar el tubérculo
incisivo y los extremos forman ala con la nariz.

En la 62 semana los procesos maxilares se hacen prominentes, crecen hacia la
linea media, acercandose a los procesos nasales, los cuales, a su vez, han crecido
hasta tal punto que la porcion inferior del proceso frontal, situado entre ellos,
desaparece por completo y ambos procesos nasomediales quedan en contacto. Los
procesos nasolaterales se mueven hasta ponerse en contacto con los procesos
maxilares en ambos lados. En la 72 semana se originan dos salientes desde la
cavidad oral, a ambos lados del maxilar, denominadas crestas o prolongaciones
palatinas, que tienden a crecer y fusionarse en la linea media (Fig. 6). En la regiéon
anterior, una zona triangular correspondiente al premaxilar proveniente del
proceso nasomedial (paladar primario) se coloca entre los tabiques palatinos
(paladar secundario), con los que se une para configurar el paladar primitivo.
También, simultaneamente, desciende el tabique nasal hasta unirse al paladar,
contribuyendo a la separacion de la cavidad oral y las fosas nasales. Hacia la 82
semana de gestacion ya se han formado los labios y parte del paladar. El resto del
paladar acaba de formarse sobre la 122 semana (Fig. 7).
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Fig. 2. Desarrollo embriolégico de la regidn oro-facial.
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Fig. 3. Vision frontal de un embriéon humano de 24 dias (A) y 28 dias (4 semanas)
(B) visto al microscopio electrdnico (C).
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Fig. 4. Vision frontal de un embriéon humano de 5 semanas (A), y 6 semanas (B) visto al
microscopio electrdnico (C).
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Fig. 5. Vision frontal de un embrién humano de 7 semanas (A), y 10 semanas (B).
Visto al microscopio electrénico embrién 7 sem. (C).
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Fig. 6. Fusion de las prolongaciones palatinas (arriba).Paladar primitivo fusionado y descenso del
septo nasal en un embrién humano de 7 semanas (abajo).
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Fig. 7. Vision del paladar primitivo en un embrién humano de 11 semanas.

Dos teorias pueden explicar la génesis del labio leporino: el defecto de
coalescencia de las membranas faciales y la falta de mesodermizacion de muro
epitelial. La primera, defendida por Goethe y Kolliker, la hendidura del labio
leporino pasa entre el proceso nasomedial y el proceso nasolateral o maxilar
superior. Propone la existencia de un error en la fusién de los extremos libres de
estos procesos que forman la cara y sugiere como mecanismos patogénicos un
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retardo o restriccidn de sus movimientos que evitan que estos procesos se pongan
en contacto. Waarbrick sugirié que las células epiteliales deben desaparecer vy, si
esto no ocurre, aunque los extremos de dos procesos se unan, el mesodermo
subyacente no puede fusionarse, causando una hendidura

Segun Fleischmann, la teoria de los procesos o mamelones de la cara no es
exacta. Victor Veau y Politzer admiten que la hendidura del labio leporino no es
primitiva sino secundaria. Un engrosamiento del ectodermo, el muro epitelial,
crece progresivamente en espoldn, esbozando asi por detrds la cavidad de las fosas
nasales. Esta segunda teoria o de la penetracién mesodérmica, fue propuesta
inicialmente por Stark, quien sugiere que no existen los extremos libres de los
procesos faciales. Estos tienen una capa de ectodermo, por cuyo interior migra el
mesodermo. El mesodermo debe aportar vasos y nervios al muro epitelial. Si no
penetra este muro (penetracion mesodérmica), se produce reabsorcién, y por
consiguiente una hendidura que constituye el labio leporino.

La divisidn palatina se explica facilmente. Los procesos maxilares superiores
emiten por su cara profunda dos laminas horizontales (Fig. 6) que se juntan para
constituir el paladar y el velo. Este proceso apenas esta esbozado para el paladar
primario, y la malformacién sobreviene en la fase del paladar secundario, ya que
los repliegues palatinos no realizan su unidn en la parte media.

Fig. 8 (A). Palatogénesis en el feto de ratdn que se inicia E11.5, pero los procesos maxilares no se
tocan hasta E14 para después fusionarse (Tomado de Chai et al., 2007).

Diferentes factores de crecimiento juegan un papel clave en la interaccién
entre tejidos, como sucede en la fusién de las prominencias palatinas que se
produce por una interaccion epitelio-mesenquimal (Fig. 8 A-B). Se adhieren a través
de desmosomas para formar una ldmina epitelial media la cual desaparece por
transformacidn epitelio-mesenquimatica.
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Fig. 8 (B). Fusion de las prominencias palatinas.
Tomado de Ritva R. et al. J. Clin. Invest. 113:1692-1700 (2004).

En el paladar secundario, estos procesos estan regulados por TGFR-3 (Tudela
et al 2002), pero este factor no estd presente en los procesos maxilares o nasales
qgue forman el paladar primario, por lo cual en la formacidn del labio actuarian otros
factores tales como Shh (sonic hedgehog) y BMP (proteina morfogenética de
hueso), que ya se ha demostrado estan involucrados en la fusion del labio de pollo
(Montenegro). Se ha descubierto un requerimiento genético de la glicdgeno-
sintetasa-kinasa (GSK-3) en el desarrollo de la linea media. Los ratones mutantes

homozigotos que carecen de esta sustancia desarrollan una fisura palatina por
defecto en la fusion del paladar (Fig.9).
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Fig.9. Los ratones mutantes GSK-3b presentan fisura palatina.
Tomado de Liu K.J. et al. Nature 446, 79-82, March 2007

El factor de crecimiento transformante-B3 (TGFB3) es un miembro de la
superfamilia de los B-TGF y esta involucrado en la division, diferenciacion,
motilidad, la adhesion y la muerte celular. EIl TGFB3 tiene una funcién bien
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establecida en el desarrollo normal del corazéon, pulmén, mama y el paladar
(Laverty et al. 2009). El andlisis de su expresion (Pelton et al 1990), los modelos de
ratones knockout y los estudios de su inactivaciéon otorgan una clara funcién al
TGFB3 en el desarrollo del paladar secundario. Estos ratones Tgfb3 knock-out
presentan paladar fisurado causado por la ausencia de fusién palatal (Tudela et al
2002;. Stanier et al. 2004). Las deficiencias de adhesion son debidas a la falta de
degradacion de la membrana basal y de la transformacion epitelial-mesenquimal
(Kang y Svoboda, 2002). El TGFB3 estd asociado con la curacién de heridas sin
cicatriz durante el desarrollo embrionario en un modelo de rata (Shah et al. 1995),
y con los ensayos clinicos de la avotermina (TGFB3 recombinante, activo, humano)
gue fueron inyectando bajo incisiones cutdneas para disminuir la apariencia de la
cicatriz (Ferguson et al. 2009).

Un meta-andlisis de trece estudios sobre fisuras labiopalatinas prueban la
vinculacion del locus TGFB3 (Marazita et al. 2004). Mutaciones raras en el TGFB3
(Lidral et al 1998) se asocian con fisura labiopalatina y polimorfismos en este gen se
han asociado también con fisura en varias poblaciones (Beaty et al 2002;. Vieira et
al 2003;. Suazo et al. 2010).

Nuestro grupo estd investigando la presencia y distribucién del TGFB3 y sus
receptores en los margenes de las fisura palatina creada en los fetos de ratén (Fig.
10) al administrar un producto teratogénico (Triancinolona) a la madre gestante en
el 9 dia de la gestacién (Fernandez et al. 2013). Los resultados confirman la
implicacion del TGFB3 en el proceso de palatogénesis (Fig. 11). Nuestro trabajo
ayuda a la elucidacidn de la funcién de varios de los miembros de la familia TGF-B, y
sugiere que la desregulacién de la expresion de genes o proteinas de algunos de los
miembros de TGF-B podria tener una influencia critica en el origen de esta
malformaciéon lo que sugiere una posible terapia basada en la administracion
intrauterina de factores de crecimiento especificos.

Figura 10. Caracterizacidon del modelo de ratones con fisura palatina. Este modelo en ratones fue
generado mediante inyeccidén intramuscular de aceténido de triamcinolona en el dia 9 de
gestacion. (A) malformacidén del paladar hendido se generdé en todos los fetos tratados con
triamcinolona (imagen derecha) en comparacidon (imagen izquierda) con los fetos no
tratados.(tomado de Fernandez A. et al. 2013).
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Healthy Cleft Palate

Figure 11. Deteccién por inmunofluorescencia de los miembros de la familia TGF-B en secciones
transversales del paladar de ratones wild-type y con paladar hendido. Criosecciones transversales de
paladares de ratén de dia embrionario 18 (E18) se inmunotifieron para determinar la localizacion de
las proteinas TGFB-1 (a, b), TGFB-2 (c, d), TGFB-3 (e, f), TGFB- Rl (g, h) and TGFB-RII (i, j) tanto en las
muestras del paladar normal (a, ¢, e, g, i) como en el fisurado (b, d, f, h, j). Las flechas blancas indican
la localizacidon de proteinas especificas en las secciones transversales del paladar hendido. Las
imagenes muestran microfotografias con 4x de ampliacion (Tomado de Fernandez A. et al. 2013).
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1.3. Anatomia normal de la region orofacial

Los labios son repliegues musculomembranosos situados en la parte anterior
de la boca, cuyas superficies internas y externas estan revestidas de mucosa vy piel,
respectivamente. Entre ambas superficies se encuentra alojado el mdusculo
orbicular de los labios. Existe un labio superior y otro inferior que limitan la
hendidura bucal y se contintdian entre si formando la comisura labial (Fig. 12).

En el labio superior, por su cara externa podemos considerar dos zonas: una
cutdanea o labio blanco. y otra mucosa o bermellén que se desglosa en bermellén
seco y humedo. El limite entre la zona cutdnea y el bermellén lo marca la linea
cutaneo-mucosa o linea alba, que esta cubierta por una cresta cutanea. En el
centro dibuja un arco de concavidad superior, el arco de Cupido. Por encima, en el
centro del labio cutdaneo, encontramos el philtrum, que es una depresién
delimitada lateralmente por dos crestas verticales y que une el arco de cupido con
la base de la columnela. Esta es la porcién cutdnea del tabique nasal que une el
labio superior con la punta nasal. El bermellén en su porcién central protuye
formando el tubérculo medio.La longitud y altura del labio superior deben ser
iguales a las del labio inferior. El labio normal esta formado de dos mitades
simétricas derecha e izquierda.

Punta nasal
) Aleta nasal
narina
columnela
philtrum
) Cresta del philtrum
Arco de Cupido
Linea alba

Tubérculo central

vermellon Comisura labial

Fig. 12. Anatomia normal del area oronasal.

Su musculo mas importante es el orbicular de los labios, que cierra el esfinter
oral y proporciona la competencia labial, fundamental para una correcta respiracién
nasal. Los musculos elevadores del labio superior son: el elevador del labio superior, el
cigomatico mayor y el cigomatico menor. Otros musculos que actuan en los labios son
el triangular de los labios, el risorio y el buccinador. En el labio inferior la elevacién y
protrusion de la parte central es producida por los musculos mentonianos, mientras
que su descenso se debe a la accion de los musculos cuadrados del mentdn que nacen
del borde inferior de la mandibula (Fig.13).
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Fig. 13 (B). Musculatura del area facial.

La inervacion motora de tan compleja arquitectura muscular es
proporcionada por las ramas del VII par craneal o nervio facial, mientras que la
inervacidén sensitiva corre a través de las ramas del nervio trigémino. El riego arterial
viene de las arterias labiales superior e inferior, ramas de la arteria facial y el drenaje
venoso se efectla por las venas que derivan a la vena facial. El drenaje linfatico de los
labios se dirige hacia la cadena submaxilar y submentoniana.

1.3.1. Anatomia del paladar.

El paladar normal divide la orofaringe y la nasofaringe y y estd compuesto por
los llamados paladar duro y blando (Fig. 14 A). El paladar duro normal se cubre con una
membrana mucosa espesa que se adhiere estrechamente al periostio. Esta cobertura
mucoperidstica de la superficie dsea se halla por via oral y nasal. El vémer del tabique
nasal se fusiona con el la linea media.

La parte 6sea del paladar (Fig. 14 B) es una estructura simétrica con la divisién
basada en el origen embrionario en el paladar primario y secundario. El premaxilar,
alvéolo, y el labio, que son anteriores al agujero incisivo, forman parte del paladar
primario. Las estructuras posteriores, que incluyen el maxilar superior en dos maxilas,
los huesos palatinos y la apofisis pterigoides, son parte del paladar secundario. La
severidad de la fisura del paladar dseo varia de una simple muesca hasta la fisura
completa del paladar duro o de los alvéolos.

El hueso palatino se encuentra por detrds del maxilar superior y la [dmina
pterigoidea. Se compone de los procesos horizontal y piramidal. El proceso horizontal
contribuye a la cara posterior del paladar duro y se convierte en el suelo de las coanas.
El proceso piramidal se extiende verticalmente paraa contribuir al suelo de la érbita.
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Soft Palate

Fig. 14 (A). Vision introral del paladar duro y blando.

Incisive canals

Incisive foramen

Formina of Scarpa

. o |
Palatine process of maxilla Greater palatine foramen

Horizontal plate of palatine bone Lesser palatine foramina

Fig. 14 (B). El agujero incisivo separa las estructuras del paladar primario (labio y proceso alveolar) y
paladar secundario (paladar duro y blando). La arteria palatina mayor surge del agujero en la cara
posterolateral del paladar duro.
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El paladar duro mantiene la anchura y la proyeccidn anterior de la
arquitectura maxilofacial. El paladar blando se considera como una regiéon muscular
gue actla como una valvula, denominado esfinter velofaringeo. Este esfinter proyecta
el paladar blando hacia la pared posterior de la faringe, produciendo una separacién
dinamica entre la nariz y la boca. El paladar blando también contribuye con la funcién
muscular en la respiraciéon, soplido, deglucién, y fonacion.

Seis musculos (Fig. 15) tienen relacién con el paladar: elevador del velo del
paladar, constrictor faringeo superior, uvular, palatofaringeo, palatogloso, y el tensor
del velo del paladar. Los 3 musculos que parecen tener la mayor contribucion en la
funcién velofaringea son el uvular, elevador del velo del paladar, y faringeo constrictor
superior. La funcidn del musculo uvular es aumentar el volumen del velo durante su
contraccion muscular. El elevador del velo del paladar, que surge de la trompa de
Eustaquio, tira del velo del paladar superior y posterior para aproximar el velo del
paladar contra la pared posterior de la faringe. El movimiento interno de la pared de la
faringe, atribuida a faringeo constrictor superior, ayuda en la oposicién del velo en la
pared posterior de la faringe para formar un esfinter competente. El palatofaringeo
desplaza la boca hacia abajo y hacia dentro.

: Soft Palate

Uvula

Fig. 15 (A). Vision introral del paladar blando.
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Fig. 15 (B). Musculos del paladar blando.

El palatogloso es principalmente un depresor del paladar que desempefia un papel en
la produccién de fonemas con acoplamientos nasales, permitiendo el flujo de aire
controlado a la cdmara nasal. Los tendones del musculo tensor del velo del paladar
pasan alrededor del gancho de la apdfisis pterigoides y la aponeurosis del misculo se
inserta a lo largo del borde posterior del paladar duro. El musculo se origina en parte
en el margen cartilaginoso de las trompas de Eustaquio. La funcidn del tensor del velo
del paladar, similar al tensor del timpano con el que comparte inervacidn, es mejorar
la ventilacion y el drenaje de las trompas de Eustaquio.

En el paladar hendido, la aponeurosis del tensor del velo del paladar, en lugar
de seguir el borde posterior del paladar duro, se adhiere a lo largo de los bordes de
fisura dsea. Todos los musculos se unen a la insercidn del paladar en la aponeurosis del
musculo. Por lo tanto, se acorta la longitud total del paladar. La anormalidad en el
tensor del velo del paladar aumenta la incidencia de otitis media e infecciones del oido
medio.

El musculo elevador del velo del paladar también se ve alterado por el paladar
hendido. El elevador no forma el acodamiento completo. La porcién medial de cada
lado se inserta en el borde medial del paladar duro. Asi, en pacientes con paladar
hendido, disminuye la eficacia de la traccidn velar contra la pared posterior de la
faringe generando incompetencia velofaringea.
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1.4. Aspectos historicos:

La observacidon de estas malformaciones se remonta a los origenes de la
humanidad, dada la espectacularidad de la misma y su facilidad de observacién.

La primera historia hallada sobre FLP es el de horror y la incredulidad. En la
antigliedad, muchas deformidades congénitas, como las FLP, se consideraban como
evidencia de la presencia de un espiritu maligno en el nifio afectado (Converse et al.
1977). Los nifios con deformidades faciales eran condenados y apartados de la tribu
o unidad cultural, algunos abandonados en desiertos, una practica que aun hoy
prevalece en ciertas tribus africanas. En Esparta, los recién nacidos desafortunados
fueron abandonados en el Monte Tagete, mientras que en Roma se les habia
ahogado en el rio Tiber o arrojado por la roca Tarpeya. El célebre fildsofo Platdn,
lejos de oponerse a esta prdctica, la justificé en uno de sus didlogos en “La
Republica”, y explicd que se trataba de un medio para eliminar malos presagios y
preservar la solidez de la raza. George Dorrance, en 1933, publicé en Londres un
estudio del caso de FLP una momia de la época precristiana, que se habia informado
en 1929, por Smith y Dawson, en su obra Egypcian Mummies. Por lo tanto egipcios
conocian esta malformacién. En las antiguas civilizaciones mediterraneas estos
nifios se dijo que poseian poderes sobrenaturales (Ortiz-Monaterio et al. 1971).

Las FLP eran aparentemente desconocidas en Grecia. No se halla ni una sola
referencia de esta deformidad en el Hippocraticus Corpus, que representa un
compendio de los conocimientos médicos de aquella época. Esto podria llevar a
sospechar que esta deformidad congénita no era prevalente en aquella region. Tord
Skoog, sin embargo, describe una estatuilla de terracota encontrada en 1969 en el
barrio de los alfareros de Corinto (Fig. 16). La estatuilla precristiana representa a un
payaso con un labio leporino completo modelado en detalle y con los defectos
secundarios de la premaxila y las aletas nasales claramente visibles. Estatuillas de
personajes con hendiduras faciales se pueden ver en el Museo Guimet de Paris
(Wagner Collection), el Museum fir Folkerkunde en Munich, y en un grupo
conocido como Los Danzantes en el yacimiento arqueoldgico de Monte Alban en
México (Bhattacharya et al., 2009).

Fig 16. Estatuillas con FLP.
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Terracota griega precristiana (imagen derecha). Estatuilla precolombina (imagen izquierda).
Hay citas de la misma época en la medicina china acerca de la reparacién del
labio leporino (Khoo-BC). Chou ch’en’s, durante la dinastia Ming, en 1516, ya dibujé
un vendedor ambulante con un claro labio leporino izquierdo (Fig. 17)

. A

Fig. 17. Grabado a mano, de Chou ch’en’s, durante la dinastia Ming (1516). China.

También se describe entre las culturas precolombinas, segin lo relata Fray
Bernardino de Sahagun en su Historia General de las cosas de la Nueva Espaia.

Un jarrén del periodo Moche (200-600 afios DC) del museo arqueoldgico de
Lima (Fig.18A) muestra el retrato de un hombre con un labio leporino unilateral
simple izquierdo no reparado. Se aprecia la desviacidn nasal y las tipicas bandas de
Simonart en el leporino unilateral aislado. Otro ejemplo es una figura de terracota
procedente de Napiola, de la cultura del golfo en América central (200 AC-1521 DC),
que representa un hombre-pajaro. Muestra una premaxila protuberante y no hay
puentes que fijen el prolabio, caracteristico de un labio leporino bilateral total (Fig
18B).

Fig 18. Represebtaciones de labio leporino en la cultura precolombina.
Izquierda: Retrato en un jarrdn, Cultura Moche (Museo Nacional de Antropologia y Arqueologia Lima).
Derecha: Figura de terracota - Napiola (Coleccién Mr and Mrs Kirk Douglas, Beverley Hills/California)
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Existe un craneo pre-colombino procedente de Perd, guardado en Berlin
(Rudolf Virchow’s Anthropological Collection), que muestra un fisura palatina
unilateral completa izquierda (Fig. 19), y se cree que sirvio6 como modelo al pintor
Paul Cézanne para realizar su obra al 6leo “pirdmide de craneos” (1901) donde
aparece reflejado el defecto.

Fig. 19. Izquierda: craneo pre-colombino procedente de Peru, guardado en Berlin (Rudolf Virchow’s
Anthropological Collection). Derecha: Oleo de Paul Cézanne “piramide de craneos” (1901).

Se encontrd un esqueleto adulto de la época medieval en una excavacién de
Canterbury, del siglo XI, con evidentes signos de una fisura labiopalatina unilateral
total (Fig.20). A pesar del defecto, el individuo sobrevivivié hasta una edad
avanzada (Anderson, 1994).

Fig 20. Craneo del s. XI, hallado en Canterbury, con defecto éseo de una FLP unilateral total.
En el siglo XIV, Yperman nos da una detallada descripcidon del tratamiento

quirdrgico del labio leporino. Ambroise Paré lo describe como “bec de lievre”,
guedando asi denominado desde entonces en Francia.
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Leonardo da Vinci (1452-1519) nos dejo unos grabados (c. 1485-90) en tinta
marrdon ‘doce fragmentos illustrando bustos de hombres y mujeres grotescos en
perfil derecho e izquierdo’. En uno de ellos aparece un hombre con tonsura que
presenta una oreja izquierda deformada y un perfil facial muy retruido y aparente
con una premaxila retruida y una pseudoprogenia, todo ello secundario a una fisura
labiopalatina (Fig. 21).

B
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Fig 21. Grabados de Leonardo da Vinci.

Fabricius ab Aquapendente (1537-1619) fue el primero en sugerir la base
embriolégica de estas FLP cuando sugirié que el labio superior se fusiona a lo largo
de la linea media en una etapa muy tardia durante el desarrollo del feto humano
(Fig. 22). La explicacion mas convincente del origen de la FLP en este periodo fue
proporcionada por Philippe Frederick Blandin (1838-1896), quien sugirié que era el
resultado de un fracaso de unién entre la premaxila con los segmentos maxilares.
En 1808, Meckel publicé su teoria de que los labios se forman a partir de cinco
procesos separados que deben unirse, tres para el labio superior y dos para el labio
inferior. William His, en Leipzig en 1872, describié que el desarrollo embrioldgico
correcto de la parte media de la cara depende de la fusidén de los cinco procesos de
todo el estomodeo, y que el fallo de cualquiera de estas partes en unirse daria lugar
a los diferentes tipos de FLP. De todos modos, el primero en sugerir el origen
congénito de la FLP fue el médico Jean Yperman (1295-1351), que ademas clasifico
las distintas formas de fisuras y establecid los principios para su tratamiento.
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Fig. 22. Fabrizio ab Aquapendente, en 1603, publicd dibujos anatdmicos ilustrando la funcidn
del paladar en el habla y la succidn, asi como el origen embriolégico de la FLP.
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Albucasis (936-1013), cirujano arabe que trabajé en Cérdoba (Espafia), en su
manuscrito que se halla en la Biblioteca Casanatense de Roma, afirma que las
fisuras de labio deben ser necesariamente reavivadas mediante cauterizaciéon y
suturadas sirviéndose de agujas de peletero. La primera descripcidn precisa sobre
la intervencién de labio leporino fue hecha por Yperman, que describe el
reavivamiento de los bordes y la sutura profunda hecha con agujas triangulares.

Fue en el siglo XIX cuando aparecieron las técnicas y estudios de esta
patologia, con autores como Ph.J. Roux, P.J. Desault, Dieffenbach, Malgaipre y
Nelaton, que dieron paso a los avances y conocimientos de la época actual (Perko,
1986). En el siglo 20, el desarrollo de técnicas fiables en anestesia pediatrica hacen
posibles reparaciones mas precisas. Los Dres. LeMesurier y Hagedorn fueron de los
primeros cirujanos en introducir métodos de mejorar la cicatriz de la reparacion de
labio leporino con las llamadas ténica de reparacidon en cuadrilatero, modificada
posteriormente para la reparacion triangular de Tennison. Ralph Millard introdujo
la reparacién de avance-rotacion labial sobre 1950, que es probablemente la
reparacion mas utilizada hoy en dia (Fig. 23).

La reparacién de paladar no se llevé a cabo hasta la primera parte del siglo
XIX, abordando inicialmente fistulas palatinas se asociaban a menudo con la sifilis
terciaria (Rogers, 1971).

En 1764, Le Monnier, un dentista francés, repard con éxito un velo de paladar
fisurado. En 1816, Karl Ferdinand von Grafe, un cirujano pionero de la cirugia
plastica alemana, se acredita como el primero en la realizacién de la reparaciéon del
velo palatino. El primer cierre velar estadounidense se llevé a cabo en 1824 por
Warren. En 1828, Dieffenbach mejord el tratamiento quirdrgico de la fisura
palatina con la introduccién de elevacidon de la mucosa del paladar duro para
permitir el cierre de la fisura palatina. Von Langenbeck, en 1859, propuso la
creacién de un colgajo bipediculado que se pudiera movilizar medialmente para
cerrar la fisura palatina. EI mejor aporte vascular del colgajo disminuyd
significativamente la incidencia de dehiscencias.

Fig. 23. Dieffenbach, Langenbech, Veau, Le Mesieur and Ralph Millard.

Conseguido con éxito el cierre del paladar, la preocupacién por la funcién
palatina se despertd. Es evidente en ese tiempo que el paladar corto e inmovil
afectara la capacidad de expresidn de los pacientes con paladar fisurado.
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Veau, Kilner, y Wardill describieron el colgajo unipediculado posterior nutrido
por la arteria palatina mayor que permitié alargar el paladar. El Dr. Veau describe la
orientacién anormal de los musculos elevadores del paladar en el paladar hendido
y el primero que abogé, su reparacidon en 1930. La Z-plastia de doble oposicién para
la reparacion del paladar blando fue descrita por el Dr. Furlow en la década de 1980
y rapidamente gand popularidad en muchos centros.

En 1994, Schweckendiek defendié el uso de un cierre paladar en 2 tiempos. El
paladar blando se debia cerrar temprano, y aplazar el cierre del paladar duro hasta
varios afios después. La razén para el procedimiento en dos tiempos era
proporcionar mejoria en la funcién velofaringea durante el desarrollo inicial del
habla, y lograr el cierre del paladar duro después que la fisura se estrecha con el
crecimiento facial.

1.5. Etiopatogenia e incidencia

La FLP es la segunda malformacion congénita mas frecuente, después del pie
zambo o equinovaro. El labio leporino es mas frecuente en varones, mientras que la
fisura palatina es mas probable que ocurra en las mujeres.

El labio leporino unilateral, que ocurre comunmente en el lado izquierdo, es
mas comun que el labio leporino bilateral. La frecuencia es algo mayor conforme
aumenta la edad de la madre, y varia en distintos grupos de poblacion. El labio
leporino y la fisura palatina se producen entre todas las razas y han sido descritos
durante muchos afios. En la poblacion general, es decir, de parejas sin antecedentes
de fisuras labio-palatinas en ambos lados de la familia, la incidencia varia con la
poblacién, entre 1/5000 y 1/1000 para el labio leporino o paladar hendido, y
alrededor de 1/2500 para la fisura paladatina aislada. Los asiaticos tienen un riesgo
mayor que los caucasicos o la raza negra. La incidencia mas alta existe en los indios
norteamericanos y los japoneses (aproximadamente uno de cada 350 nacimientos).
Los afro-americanos y los africanos representan la menor incidencia de Ia
deformidad de labio leporino (aproximadamente uno de cada 1.500 nacimientos).
Hay una mayor frecuencia de FLP en ciertas poblaciones de Escandinavia y Europa
central. Los datos del Eurocleft sugieren un lento aumento en la incidencia en los
ultimos afos, pero esto podria deberse a la notificacidn de los casos mas leves.

Las causas de las fisuras labiopalatinas no estan claras, aunque hay acuerdo en que
la herencia desempefia un papel importante. Se acepta, en general, que el factor
etioldgico principal del labio leporino tiene caracter genético (12); un tercio de los
casos tienen algun familiar afectado.En diferentes familias pueden ser debidas a
mutaciones en los distintos genes involucrados en el desarrollo del labio. En estos
casos los riesgos genéticos deben ser razonablemente faciles de determinar. En
otras familias, el labio leporino puede ser debido a los efectos combinados de mas
de un gen. Por ultimo, los modelos animales sugieren que la exposicion materna a
sustancias que alteran la composicion normal del material hereditario durante el
periodo critico del desarrollo facial del embridn pueden tener una implicacién en la
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produccién de labio leporino. Asi la etiologia no sélo se basa en la genética, o
genotipo, también en la exposicidn a estas sustancias mutagenas.

Muchas de estas malformaciones faciales dependen de factores ambientales
(Jones, 1993) con efecto teratdgeno, que afectan a la mujer en las primeras etapas
de la gestacion, como agentes infecciosos, radiaciones, agentes quimicos
ambientales, como pesticidas que impregnan alimentos vegetales, y farmacos
(acido valproico). El efecto del tabaco durante el embarazo incrementa el riesgo de
fisura labiopalatina (Kallen, 1997; Lieff, 1999) sobretodo si se asocia a otros
factores de riesgo. Los déficits nutricionales pueden tener influencia, asi, el
tratamiento con acido félico durante la gestacién ayuda a prevenir la aparicion de
estas malformaciones faciales.

1.6. Consejo genético

En 1981 se describieron los primeros diagndsticos ecograficos prenatales de
fisura labiopalatina (Aubry, 1992; Christ y Meininger, 1991). Actualmente se puede
diagnosticar un labio leporino o una fisura palatina (Hafner et al., 1977; Nyberg et
al., 1995) mediante el estudio ecografico prenatal. De esta forma el cirujano
pedidtrico puede preparar y orientar a los padres de cara a la reparacion quirurgica.
Asi, se mejora la aceptacién de la malformacién tras el nacimiento y no representa
una amarga sorpresa. También se abren expectativas a la reparacion del defecto
prenatalmente mediante técnicas de cirugia fetal (Loppo et L., 1999) que
actualmente estan en fases de experimentacion (Stelnicki et al., 1999; Weinzweig
et al., 1999).

El genetista debe formar parte del equipo interdisciplinario que atiende estas
malformaciones (Berk et al., 1999). Debe informar a los padres de los riesgos de
recurrencia de fisura labiopalatina en otros futuros hijos. Existen tablas
estandarizadas, confeccionadas por Fraser y Habib (Habib, 1978) que establecen
dichos riesgos. En general, en lo que se refiere a la repeticion del labio leporino,
estd comprobado que si los padres son normales y han tenido un hijo con labio
leporino, la probabilidad de que lo presente el hijo siguiente es de 4%. Si hay dos
nifios con labio leporino, el peligro para el tercero aumenta al 9%. Si uno de los
padres presenta labio leporino y este defecto aparece en un hijo, la probabilidad de
que el siguiente niflo tenga la anomalia se eleva al 17%. Si ambos padres estan
afectos, el riesgo de tener un hijo con fisura labiopalatina oscila entre el 25 y 50%.

La genética de las fisuras labiopalatinas es compleja, y es esencial un
diagndstico clinico preciso antes de dar cifras de riesgo de recurrencia. Lo primero a
considerar es que la fisura palatina aislada se comporta como una entidad distinta
al labio leporino con o sin paladar fisurado. Una linea de evidencia viene de los
estudios de gemelos, de un tercio a la mitad de los gemelos idénticos son
concordantes, es decir, si uno muestra fisura el otro también, aunque el grado de
severidad observado puede ser muy diferente entre ambos gemelos, sin embargo,
uno con labio leporino y el otro con el paladar hendido no se ha observado.
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Una segunda consideracion es que el labio leporino, con o sin paladar
hendido, puede ocurrir como parte de un grupo de malformaciones en muchos
sindromes de apariencia compleja. Un sindrome es un grupo de anomalias
pequefias e inusuales que a menudo son vistas juntas en los nifios, dandoles una
semejanza o "aire de familia", por asi decirlo. Asi que las fisuras labio-palatinas
estdn a menudo asociadas con otras anomalias, que forman parte de diversos
sindromes. En algunos de los sindromes en los que se ven labio leporino o fisura
palatina, las anomalias asociadas pueden ser mas graves, como en el caso de
algunos sindromes cromosdmicos. Los cromosomas son paquetes de genes de la
célula donde organiza el material hereditario cuando se va a dividir. Estos paquetes
se encuentran normalmente en un numero par, y pueden ser agrupados por pares,
lo que refleja el hecho de que la mitad del material hereditario de la célula
proviene del padre y la otra mitad de la madre. Hay 46 cromosomas (23 pares) en
las células humanas, excepto en las células germinales, donde los miembros de
cada pareja se han separado. Veintidds de ellos son llamados "autosomas", y
contienen la informacion para muchos de los rasgos variados, algunos de los cuales
seran notables en la descendencia. A efectos de identificacién, estos cromosomas
se les asigna un numero, del 1 al 22, de manera que cuando nos referimos al
cromosoma 6, por ejemplo, todos sabemos de que cromosoma estamos hablando.
El cromosoma que queda se llama el cromosoma del sexo, porque, entre otros,
contiene los genes que determinan el sexo de la descendencia. El espermatozoide
portador del cromosoma Y del sexo se ve obligado a producir una descendencia
masculina, mientras que los espermatozoides que llevaban el cromosoma sexual X
producirdan una mujer.

En un 20% de los casos, se les asocian otras malformaciones (Milerad et al.,
1997). Se han advertido anomalias cromosémicas en algunos pacientes (casos
sindrémicos). Asi, en la trisomia 21 o sindrome de Down, el labio leporino y la fisura
palatina se presentan en el 4-6% de los casos. En la trisomia 18 o sindrome de
Edwards hay labio leporino en un 15% de los casos. En la trisomia 13 o sindrome de
Patau, en 70-80% de los casos hay paladar y labios hendidos. En muchos casos, se
ha identificado (Ardinger et al., 1989; Field et al., 1994; Fraser, 1979), la presencia
de factor transformador de crecimiento (TGFB) en un locus del brazo corto del
cromosoma 2 (banda p13). Existen genes que en ciertos individuos predisponen a
una fisura labiopalatina aislada.

Hay aproximadamente 400 sindromes asociados con fisuras labio-palatinas.
Estos pueden seguir una transmision dominante, ligada al X o recesiva. En una
situacion recesiva, el nifio afectado serd el primero en manifestar la anomalia con
ausencia de antecedentes familiares, pero después habrd un riesgo para los
hermanos de ser afectados. Algunos ejemplos son:

'] Sindrome de Stickler (25%): Secuencia Pierre-Robin sequence con
miopia progresiva severa y artritis juvenil.
'] Sindrome Velocardiofacial (15%): manos y dedos afilados, anomalias
cardiacas, nariz prominente y deleccion 22q11.21
'] Sindrome de DiGeorge: Hipoplasia timica, hipoparatiroidismo, anomalias
cardiacas y deleccion 22q
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[J Sindrome de Patau o Trisomia 13: Microcefalia, aplasia cutis, polidactilia,
anomalias cardiacas, convulsiones y retardo mental severo.

'] Sindrome de Edwards o Trisomia 18: Orejas de implantacion baja,
malformaciones en manos, pies en mecedora y anomalias cardiacas.

'] Sindrome de Van der Woude: Fisura palatina asociada a fositas labiales.

Los sindromes cromosdmicos estan asociados con anomalias en la distribucién
de los cromosomas entre las células germinales, de modo que algunas de estas
células germinales o gametos terminan teniendo mas material hereditario de lo
normal, y otros menos. Estos hechos, cuando ocurren, causan anomalias muy
caracteristicas, facil de identificar, como por ejemplo el sindrome de Down. En otros
casos, la fisura labiopalatina se observa de forma sutil y puede pasar inadvertida en
un examen superficial. Por ejemplo, en el sindrome de Van der Woude la hendidura
del paladar o del labio superior estd acompanada fositas en el labio inferior.

En algunas familias, una fisura del paladar secundario o uvula bifida son
heredados tras una herencia recesiva “ligada al X", es decir, el problema esta en el
50 por ciento de los descendientes varones de las parejas afectadas, donde la
madre es la transmisora. En estas familias, las hijas, casi nunca son afectadas, pero
el 50 por ciento de ellas en promedio son portadoras. En una de estas familias, en
Islandia, el gen ha sido localizado en el brazo largo del cromosoma X.

En su forma "pura", es decir, sin la compafia de cualquier otra malformacién
(la llamada fisura labiopalatina no-sindrémica, con labio leporino con o sin paladar
hendido) parece ser un autosomica dominante en algunas familias, donde se ha
localizado en el brazo corto del el cromosoma 6.

Una historia familiar detallada, puede ayudar a establecer el modo de
segregacion, y por lo tanto el factor de riesgo de recurrencia. Sin embargo, la
mayoria de las familias no pueden mostrar unos antecedentes congruentes con el
modelo autosémico dominante, y si otros diagndsticos han sido excluidos, seria
apropiado mencionar cifras riesgo de recurrencia basados en datos empiricos
compatibles con un modelo multifactorial. La siguiente tabla, que muestra el riesgo
genético de fisura labiopalatina, puede ser util en estos casos.

., Fisura Fisura

Relacion con el caso ) . .
labio-palatina palatina

Gemelos (riesgo global) 4% 1.8%
Gemelos (solo un afecto) 2.2% -
Gemelos (los dos afectos) 10% 8%
Gemelos y padres afectos 10% -
Hijos 4.3% 6.2%
Parientes de 22 grado 0.6% -
Parientes de 32 grado 0.3% -
Poblacidn general 0.1% 0.04%

from MoonDragon's Pediatric Information
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Observe que si se puede establecer que no hay otros familiares afectados, el riesgo
para los hermanos (2,2 %) es menor que el riesgo global (4 %). La cifra mas alta se
debe usar si la historia no es fiable o no disponible. Desde un punto de vista
subjetivo, es esencial destacar que el labio leporino se presenta como un accidente
de la naturaleza, y no por culpa de cualquiera de los padres.

Hay muchos procesos que pueden influenciar en la formacién de los labios, y
cada uno de ellos requiere diferentes moléculas clave que se generan y funcionan
normalmente. Muchas mutaciones genéticas que podrian alterar la funcién de
cualquiera de estas moléculas podrian dar lugar a un labio leporino. Este modelo
podria explicar la alta incidencia de labio leporino y la baja recurrencia de la misma
familia. En resumen, cuando una familia con labio leporino y paladar hendido pide
consejo genético, es esencial determinar si es sélo la malformacién (sin labio
leporino sindrdmico) mediante el examen detallado del paciente. Ademas, debe
hacerse un cuidadoso historial familiar para comprobar si existe un patrén
reconocible de segregacidn, es decir, si se puede decir que en una familia particular,
la fisura se hereda ligado al sexo o un rasgo autosémico. Si todo esto se ha excluido,
las cifras que figuran en el cuadro anterior podrian mencionarse.

La etiologia del labio leporino y/o paladar hendido no sindrémico puede ser
explicada por la accion de varios factores ambientales (por ejemplo, fumar y acido
folico) (Shi et al 2008.; Wehby et al. 2010), asi como de unos 14 genes diferentes
(Schliekelman et al. 2002). Existe actualmente una evidencia genética y biolégica
convincente de la contribucidon de genes como: IRF6, 8q24, FGFR2, FOXE1, BMP4,
TGFB3, MSX1, MAFB, PAX7, ABCA4, y VAX1 (Dixon et al. 2011).

1.7. Epidemiologia

El labio leporino y paladar fisurado se encuentran entre las mas frecuentes
anomalias congénitas de la cabeza y el cuello. En términos generales, la incidencia
se estima entre 0,8 y 1,7 casos por 1.000 nacidos vivos . Segun la literatura (Fogh,
1961; Croen et al. 1998; Mossey, 2002), la incidencia de FLP puede ser influenciada
por caracteristicas geograficas, raciales y socioecondmicas. En Filipinas
encontraron una incidencia de 1,94 por 1.000 nacidos vivos (Murray et al. 1997). En
Japodn, la incidencia fue de 2,13 fisurados por 1.000 nacimientos (Neel, 1958). En
Brasil (Martelli-Junior et al. ) registré una tasa de 1,46 casos de FLP por cada 1.000
nacidos vivos.

En Europa (EUROCAT) se hallaron diferencias significativas en prevalencia
entre los registros y dentro de paises (Calzolari et al. 2004). La incidencia en Espafia
oscilé entre 0,5 y 1,44 casos por cada 1.000 nacidos vivos (Garcia-Romero et al.
2004; Rodriguez-Delhi et al., 2010).

En cuanto a la frecuencia de la parte afectada, un estudio realizado en Mexico
(Blanco-D4vila, 2003) encontré que un labio leporino, con o sin paladar afectado,
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tiene preferencia a ocurrir en el lado izquierdo y en el pacientes masculinos, del
mismo modoque sucede en Kenia (Wanjer, 2009). En Europa, (Calzolari et al. 2004)
hay tendencia hacia un predominio femenino, especialmente entre los casos
aislados,es decir, sin otras anomalias congénitas multiples.

Las variaciones en la prevalencia de FLP entre paises y grupos étnicos o
raciales que se han encontrado por los diferentes investigadores (Erikson, 1976;
Forrester, 2004) plantean la necesidad de ser mas definido para una mejor
comprensién de etiologia de las FLP. Un estudio reciente (Yafiez-Vico et al., 2012)
realizado en Espafia, concluye que la unilateral es el patrédn mas frecuente en las
FLP completas en la poblacién del sur de Espafia. El lado izquierdo y el sexo
masculino son mas frecuentes. Una historia asociada de FLP en la familia parece
ocurrir con mas frecuencia en el lado paterno de la familia.

El labio leporino unilateral completo con paladar fisurado (54,4%) fue el mas
frecuente, seguido de la FLP bilateral completa (16,3%). Los pacientes varones
(60,97%) y el lado izquierdo (41.46%), como hemos indicado, fueron los mas
afectados. Un familiar positiva se observé en el 21,94% de los sujetos.

Los datos indican que es necesaria una investigacion genética integrada con
los estudios epidemioldgicos para establecer una predisposicion genética del labio
leporino con o sin implicacion del paladar.

1.8. Clasificacion de las FLP

[LABIO LEPORINO|

En el labio malformado existen todos los elementos anatédmicos del labio normal
(Fig. 4), aunque estén desplazados y muchas veces hipopldsicos. Existe, una
hipoplasia regional que no se debe olvidar jamas desde el punto de vista del
tratamiento quirdrgico a elegir.

1.8.1. Labio leporino unilateral.

La fisura esta situada por fuera de la cresta filtral. Todos los elementos de la
parte media del labio forman parte del borde interno de la fisura (Fig. 24).

El arco de Cupido y el filtrum tienen una diferencia evidente. La cresta filtral
del labio hendido es algo mas corta y mas oblicua que la mitad opuesta, y también
sobresale menos. Esto es consecuencia de la gran hipoplasia regional. El labio
fisurado carece de altura, de manera que la linea cutaneomucosa y la parte mucosa
del labio estan desviadas en direccion a la base de la nariz.

Hay, pues, desarrollo insuficiente de las partes préximas a la fisura labial, lo
cual es mas marcado en la parte mucosa del labio. La mucosa es delgada, seca y se
descarna con facilidad por defecto de desarrollo de las glandulas subyacentes. El
musculo subyacente esta mal desarrollado.
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El borde externo de la fisura parece mejor conformado. La mucosa es
abundante y de formacidn normal. El musculo orbicular de los labios estd mejor
desarrollado. Este borde externo, sin embargo, es asiento de hipoplasia que se
reconoce con un examen mas atento. La colocacion de la cresta filtral precisa el
sitio exacto de la fisura.

El musculo orbicular de los labios, aunque bien conformado, presenta
retraccion muscular. Esto se debe a que falta su punto de unién con la parte
opuesta.

La separacién de los dos bordes de la fisura labial en su parte mas baja
aumenta cuando el nifio rie, consecuencia de la retraccion muscular. Estas
caracteristicas del labio fisurado aseguran dos aspectos peculiares que deben
respetar las técnicas quirdrgicas que se apliquen:

- Conservar toda la longitud de la linea cutaneomucosa para reconstruir un
labio que sea de longitud normal.

- Dar al labio, en su parte fisurada, una altura simétrica a la parte sana. Esto
se debe conseguir creando un colgajo que al cortarlo corrija la falta de altura del
lado hendido.

La aleta nasal del lado afectado esta aplanada e hipertrofiada. Los cartilagos
alares no confluyen en la punta de la nariz, como es normal, sino que el cartilago
alar afectado queda separado del opuesto por interposicion del tejido adiposo.

La porcién externa de la aleta nasal tiene una implantacién mas baja que la
aleta sana. Esto se debe a la retraccion muscular que ejerce sobre ella la
musculatura de la porcion externa de labio, y al defecto éseo a nivel de la fisura
maxilar, que coincide con la zona de implantacién de la aleta nasal.

La base de la columna estd desviada hacia el lado sano. La punta de la nariz es
mas ancha y presenta en su centro una muesca, creada por separacion de los
cartilagos alares. En los labios unilaterales, cuando el suelo nasal no esta hendido,
aparece casi aumentado en su didmetro transversal.

Fig. 24. Labio leporino Unilateral Total (LUT)
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1.8.2. Labio Leporino bilateral.

El centro del labio, el prelabio, a veces esta separado completamente de las
dos partes laterales (Fig. 25). El desarrollo insuficiente siempre es manifiesto sobre
esta parte central. El prelabio carece de altura, tanto en la parte cutanea como en
la parte mucosa. Su desarrollo es insuficiente. El arco de Cupido no es reconocible.
No hay cresta cutdnea por encima de la linea cutaneomucosa. El filtrum y crestas
filtrales no estdn claramente desarrolladas, como tampoco la parte media del
musculo orbicular (no existe musculo en el prelabio).

En algunas formas benignas estos defectos son menos notorios. Cada sujeto
debe ser estudiado atentamente y de forma individual. Las dos partes laterales del
labio tienen caracteristicas idénticas a la porcidon externa de un labio leporino
unilateral.

En el labio leporino bilateral la hipoplasia se extiende a la parte inferior de la
nariz. La columnela es corta y a veces casi inexistente. Las aletas nasales presentan
las mismas caracteristicas que en el labio unilateral.

La region incisiva central y aislada, que denominamos premaxila, la cual, al
mismo tiempo, es la que sufre mayor deformidad. Se proyecta hacia delante,
debido a la presidon ejercida por un lado por la lengua y por el otro por el
crecimiento del vémer. Estas dos fuerzas de proyeccidén anterior no encuentran la
contrafuerza que normalmente ejerce el musculo orbicular del labio, que como
sabemos no existe en el prelabio.

Fig. 25. Labio leporino Bilateral Total (LBT)
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1.8.3. Clasificacion clinica del labio leporino.

Aungue hay muchas clasificaciones de estas anomalias (Fig. 26), seguiremos
la clasificacion de Veau, por ser completa y de facil memorizacién:

Labio leporino cicatricial (Lc).

Lo podemos considerar como la variedad mas benigna de labio leporino. La
malformacion en ligera depresion del borde mucoso asociada a un surco vertical en
el labio cutaneo.

La denominacidn de cicatricial en realidad es impropia, pues clinicamente no
se puede hallar indicio alguno de curacion de una herida o ulcera. Consideramos
mas acertada la denominacion francesa “formes larvées” o latina “forme frustre”.

Labio leporino simple (LUS/LBS).

Encontramos una muesca mas o menos profunda en el labio superior, que
abarca todo el bermelldn y se extiende hacia el labio cutdneo. La muesca puede
comprender todo el labio cutdneo o sélo parte de él. En el primer caso decimos que
la hendidura abarca los 3/3 del labio cutaneo.

Hay continuidad de la arcada alveolar. El suelo de la nariz se conserva aunque
casi siempre algo ensanchado. Los dientes frecuentemente son andmalos o estan
desviados. Puede ser unilateral o bilateral.

Labio leporino total (LUT/LBT).

Es una hendidura que afecta la totalidad del labio y del paladar primario,
limitado por detrds por el agujero palatino anterior.

La arcada alveolar estd dividida. La nariz, ensanchada por alargamiento e
hipertrofia de la aleta nasal. También puede ser unilateral o bilateral.

Formas asimétricas (LBA).

Las formas del labio leporino bilateral pueden ser muy variadas: simple de un
lado y total del otro. En estos casos los catalogamos como formas asimétricas.
Asimismo, pueden asociarse a una division palatina simple o total, unilateral o
bilateral.

Labio leporino central (LC).
Es una hendidura que abarca todo el labio, tanto en el lado derecho como en

el izquierdo, con agenesia total de prelabio y premaxila. Puede ser parcial o simple
(LCs).
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Labio leporino inferior (LI).

Es una fisura que comprende el bermellén y puede extenderse por la zona
cutaneo del labio. Segun la superficie afectada se dice que comprende los 3/3, 2/3
o simplemente 1/3 del labio. Puede asentar en la parte media del labio, como
ocurre generalmente en esta rara malformacidn, o bien localizarse en el lado
izquierdo o derecho del labio.

Fig 26. Formas de presentacién de labio leporino.
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FISURA PALATINAl

Se presenta de forma aislada en 1 de cada 2500 recién nacidos vivos.
Durante muchos siglos ha sido una malformacién no corregida quirdrgicamente por
su inaccesibilidad, pero desde 1920 con la introduccion de la anestesia
endotraqueal, aumentd la seguridad para la correccién quirdrgica del paladar
hendido.

Existe una falta de fusion en la linea media del paladar, unilateral o bilateral, y
gue puede abarcar desde la Uvula hasta arcada alveolar y labio, en su mdaxima
expresion. La musculatura del velo del paladar esta separada y se inserta de
manera andmala en el borde posterior del paladar duro. Esto motiva una
incompetencia del velo del paladar lo que resulta en una dificultad en el habla (voz
nasal) y regurgitaciéon nasal en la alimentacién. La desembocadura de la trompa de
Eustaquio en esta regidn es andmala y motiva otitis medias de repeticion.

1.8.4. Clasificacion de las fisuras palatinas.

Se utiliza la clasificacidn esquematica de Kernahan basada en las estructuras
anatdmicas afectadas: el punto central es el orificio incisivo que divide el paladar
en uno anterior o primario y otro posterior o secundario (Fig. 27). Se intenta
homogeneizar la descripcidén a nivel internacional para poder llevar un recuento
informatizado.

= Nose —

<o} Nasal floor -

2 - Lip | &6

Alveolus

Hard palate
4 8

Hard

palate
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Soft

palate

Fig. 27. Modificacién de Millard de la Y de Kernahan para el labio leporino y el paladar.
El pequefio circulo indica el orificio incisivo, los triangulos indican la punta y suelo nasal.
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La nomenclatura que hemos utilizado siempre (Fig. 28-30) y nos sigue
funcionando es la descriptiva, segun el nivel de afectacion.

Fig. 28. Formas de presentacién de la fisura palatina.

El paladar fisurado puede estar aislado o asociado con un labio leporino. Si
solo estd afectado el paladar que se conoce como una fisura palatina, hendidura
secundaria o incompleta (Fig. 28 A). En su forma mas leve afecta sdlo la Gvula, pero
incluso esto lleva a una anormalidad en los musculos de la boca v, si el habla se ve
afectada, la reparacién sera necesaria. Este tipo se conoce como fisura palatina
submucosa (Fig. 28 B).

Una fisura palatina completa implica una hendidura del paladar y las encias
(alveolo) con la parte exterior del alvéolo que tiende a contraer hacia dentro (Fig.
28 C). Una fisura palatina completa bilateral (Fig. 28 D) ocupa la parte central y deja
libre la isleta central que puede crecer hacia delante. Este es el premaxilar y lleva
los cuatro dientes superiores centrales.

Fig 29. Fisura palatina total unilateral (derecha) y central o bilateral (izquierda).
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DPs

DPUT

DPSu+e

DPA

DPs = Division palatina
DPSe = Divisién palatina
DPSu+e = Divisiéon palatina
DPUT = Divisién palatina
DPBT = Divisién palatina
DPA = Divisiéon palatina
DPC = Division palatina

submucosa.

simple estafilosquisis.
simple uranoestafilosquisis.
unilateral total.

bilateral total.

alveolar.

central.

Fig 30. Diferentes formas de fisura palatina. A: uvula. B: paladar blando. C: Paladar duro incompleto.
D: Paladar duro icompleto. (tomado de Silva-filho et al., 2007)
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1.8.5. Sindrome de Pierre-Robin.

Es una malformacion congénita, descrita en 1923 por el francés Pierre Robin,
gue se caracteriza por presentar hipoplasia mandibular con microretrognatia,
fisura palatina y glosoptosis o caida de la lengua hacia la hipofaringe, que puede
motivar una obstruccién de la via aérea (Fig. 31a). Existen varios grados de
retrognatia que condicionan el grado de obstruccion respiratoria. Se puede llegar al
fallecimiento por asfixia en las formas graves, si no se actla con rapidez.

En las formas mas leves, es suficiente un tratamiento postural en decubito
lateral o prono. En formas con crisis de cianosis, se aconseja la fijacidon anterior de
la lengua al labio inferior para evitar su caida, mediante glosopexia anterior (Fig.
31b). En casos de urgencia vital puede requerirse traqueotomia (Cheng et al. 2011).

Una vez pasados los primeros meses de vida, la lengua adquiere un buen
tono muscular y no se producen crisis de asfixia. La mayoria desarrollan una
mandibula aceptable, pero algunos precisardn de cirugia ortognatica correctora
(Fig. 31c),(Denny et al, 2005).

Fig 31. A: Sindrome de Pierre-Robin con marcada retrognatia y glosoptosis.
B: Glosopexia anterior. C: Distractor mandibular en el periodo neonatal.

1.9. Desarrollo facial andomalo

En las FLP existe deformidad facial, nasolabial y maxilar en el momento del
nacimiento, que se ha ido forjando durante la gestacién y el desarrollo intrauterino.
Existen anomalias de formacidn en partes blandas y partes éseas.

Dependiendo del tipo de FLP habra mayor o menor grado de deformidad, que
vamos a describir a continuacién, segun los protocolos clinicos de la Sociedad
Espaiola de Cirugia Oral y Maxilofacial (capitulo 53).
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1.9.1. En el LABIO LEPORINO UNILATERAL:

e La fisura esta ubicada por fuera de la cresta filtral. Todos los elementos de la parte
media del labio forman parte del borde interno de la fisura. El arco de Cupido y el
filtrum tienen una diferencia evidente. La cresta filtral del labio hendido, es algo
mas corta y mads oblicua que la de la mitad opuesta del labio (Fig. 32).

e Al labio fisurado le falta altura y existe un desarrollo insuficiente de las partes
proximas a la fisura labial.

e Las fibras musculares, que normalmente se insertan en septum, espina nasal
anterior y premaxilla, se encuentran interrumpidas y generalmente paralelas al
margen de la hendidura. La contraccion muscular en dicha posicién produce un
abultamiento lateral debido a que la fisura no permite al muisculo alcanzar su
longitud normal. Las fibras musculares se insertan a lo largo del borde del
bermelldn y sobre el periostio del maxilar.

e En las fisuras incompletas que no exceden dos tercios de la altura labial, algunas
fibras musculares decusan a través del extremo superior de la fisura al lado
contralateral, constituyendo la banda de Simonart (que incluye también arteriolas y
nervios). El segmento lateral contiene mayor nimero de fibras musculares que el
medial.

e Por ultimo, la piel del labio fisurado se encuentra retraida como resultado de la
accién muscular.

Fig. 32. Imagenes de FLP unilateral total o Labio leporino unilateral completo (LUT).
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1.9.2. En el LABIO FISURADO BILATERAL:

e El prolabio estd separado completamente de las dos porciones laterales. Al
prolabio le falta altura tanto en la parte cutdanea como en la mucosa. Su desarrollo
es insuficiente (Fig. 33).

e El arco de Cupido no es reconocible. El filtrum y las crestas filtrales no estan
claramente desarrolladas.

e El prolabio no contiene fibras musculares, por lo que carece de volumen y de las
estructuras producidas por el musculo: el filtrum y el tubérculo.

e La columela es corta y a veces inexistente. Las alas nasales presentan las mismas
caracteristicas que el labio fisurado unilateral.

Fig. 33. Imagenes de FLP bilateral total o Labio leporino bilateral completo (LBT).

1.9.3. DEFORMIDAD NASAL:

e La nariz en los nifios fisurados esta hipoplasica y deformada por la protrusién de la
premaxila, lo que motiva acortamiento de la columela, retroposicion de las bases
alares y ensanchamiento con atrofia del piso nasal o ausencia del mismo (Fig. 34).

e El septum nasal permanece siempre unido a la espina nasal, por lo que se curva
hacia el lado no fisurado. La base del septum nasal, y por tanto la columela, se
encuentran desviados hacia el lado no fisurado, por la traccién no balanceada de los
musculos insertados en la espina nasal y premaxila del lado sano.
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e Las estructuras alares cartilaginosas se encuentran deformadas y luxadas, pero no
hipoplasicas, por acccion de la musculatura insertada en las mismas y la
deformacion del esqueleto maxilar subyacente (que es hipopldsico).

* Al separarse los pilares medial y lateral del cartilago alar, el arco alar desciende en
forma de M y pierde su sobreposicidn al cartilago lateral. En la fisura bilateral, la
separacion entre los pilares mediales puede llegar a tal extremo que da la
apariencia de nariz bifida.

Fig. 34. Deformidad nasal en FLP unilateral total (A) y bilateral total (B).

1.9.5. DEFORMIDADES OSEAS en la FLP:

Estas deformaciones tienen aspectos diferentes segun la forma anatémica de la
malformacidn, segun el procedimiento quirdrgico que se haya practicado y segln la
edad del paciente.

1.9.5.1. DEFORMIDADES OSEAS PRIMITIVAS EN EL LABIO LEPORINO UNILATERAL
TOTAL CON FISURA PALATINA.

e Es la forma mas frecuente.

e La hendidura ésea divide enteramente el maxilar superior en dos partes,
situadas a un lado y a otro del agujero palatino anterior. Dorsalmente al agujero
palatino anterior a la fisura es sagital y paramedial. Por delante se inclina hacia
fuera y divide la arcada dentaria en la regidon del incisivo lateral.

¢ Los dos fragmentos de maxilar superior solamente se unen entre si en su parte
anterior por su fijacidn al esqueleto nasal, y en su porciéon craneal y posterior por
su fijacién al esfenoides. Estas uniones son insuficientes para darle al maxilar
superior la solidez suficiente para soportar la accidn de las fuerzas musculares o
las retracciones cicatriciales postoperatorias.
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e Las deformaciones dseas primitivas observadas al nacimiento del nifio, se
caracterizan por un desplazamiento divergente de los dos fragmentos del maxilar
superior y la consecuente deformacion nasal (Fig. 35).

® La porcidon maxilar no fisurada se encuentra rotada hacia fuera, con el fulcro
localizado en la regidn pterigoidea, por accidon simultdnea de la presion de la
lengua y la accién muscular en el lado sano.

* Hipoplasia de la porcidn alveolomaxilar de la premaxilla en el lado fisurado.

e La porcidn maxilar fisurada esta rotada hacia dentro, por accién de la lengua, e
hipoplasica, especialmente acentuada en sentido vertical.

¢ Diastasis de las tuberosidades maxilares y procesos pterigoideos, por la no
fusidon de los musculos palatinos en la linea media.

Fig. 35. Labio leporino Unilateral Total (LUT).
Importante separacidn y desviacion de los arcos maxilares.

1.9.5.2. DEFORMIDADES OSEAS PRIMITIVAS EN EL LABIO LEPORINO BILATERAL
TOTAL CON FISURA PALATINA.

e Son muy semejantes a las del labio fisurado unilateral, la diferencia radica en
qgue la premaxila sufre una mayor deformidad. Esta proyectada hacia delante y
rota anteriormente debido a la presidon ejercida por la lengua y por el
crecimiento del vémer (Fig. 36). Estas dos fuerzas de proyeccién anterior no
encuentran la contrafuerza que normalmente ejerce el musculo orbicular de los
labios.
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e Contrarrestando la gran proyeccion de la premaxila, los dos fragmentos
laterales estdn poco desplazados y la hipoplasia suele ser considerable. Hay una
forma con los dos fragmentos laterales colapsados detrds del tubérculo central
protruido y otra con los dos fragmentos rotados externamente provocando
fisuras muy anchas.

¢ Gran diastasis de las tuberosidades maxilares.

Fig. 36. Labio leporino Biilateral Total (LBT).
Importante protusién premaxila y didstasis de los arcos maxilares

1.10. Banda de Simonart.

La banda de Simonart es un puente de unidn entre el tejido labial de ambos
extremos labiales del la FLP y previene la deformidad completa de la fisura, es decir,
la minimiza y evita la maxima expresion malformativa. El estudio histoldgico de
estos puentes tisulares muestran su estructura compuesta de fibras musculares y
paquetes vasculo-nerviosos, cubiertos de piel. La manifestacién mas leve, es la
variante Ilamada subclinica (Silva-Filho et al., 1994), que contiene sdlo el tejido
mucoso.

Aunque el término “banda de Simonart” ha sido empleado con frecuencia en
los trabajos clasicos sobre FLP y es bien conocido por los equipos que se ocupan de
estos pacientes, los origenes de este término son algo oscuros. Gibson,en 1997,
sugiere que puede haber confusidn entre las bandas en FLP descritas por Gustav
Simon (1824-1876) y las bandas intrauterinas descritas por Cecilien Simonart (1816-
1846). Debido a que Gustav Simon era un médico alemdan y “Arzt” significa médico
en alemadn, las bandas de Simon-Arzt y las bandas intrauterinas de Simonart pueden
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haberse confundido por un largo tiempo. Sin embargo, porque dado que el término
en todo el mundo ya es conocido para indicar las bandas en las FLP, seguiremos
llamandolas asi, independientemente de su origen.

Fig 37. Labio leporino unilateral simple o incompleto con fusidn ésea (A) y otro con hendidura dseay
banda de Simonart a nivel de partes blandas labiales (B).

La distincién entre un labio leporino incompleto y una banda de Simonart no
esta bien clara en la literatura (Fig. 37). El término banda de Simonart se refiere a
las adherencias o puentes de tejido blando, sin implicacién ésea, entre los bordes
medial y lateral del labio fisurado a nivel del propio espesor del labio, suelo orificio
nasal o entre los procesos alveolares (Fig. 38). Asi, siempre tiene que existir
hendidura dsea alveolar, ya que de lo contrario seria un labio leporino simple o
incompleto.

Fig 38. Labio leporino unilateral a nivel éseo, pero con banda de Simonart a nivel de partes blandas,
alveolo o orificio nasal, que evita la diastasis de los bordes dseos alveolares del maxilar superior
(Fuente: Semb and Shaw 1991).

Maurer, en 1936, advirtié que esta banda aparece como el resultado de un
proceso de cicatrizacion tras la falta de fusion del proceso maxilar y nasal medial en
el desarrollo facial. Veau and Polizer (1936) explicaron que este puente era el
resultado de una penetracion parcial de la pared epitelial, que al principio separa
los procesos maxilar y frontonasal y que después se fusiona penetrando en el
mesodermo para establecer el paladar primario.
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Tondury (1961) sugirié que la banda podia ser el resultado de una formacion
parcial o insuficiente del la pared epitelial.

Muchos agentes nocivos pueden alterar, durante el periodo embrionario, la
tasa de proliferacion celular en el proceso nasal lateral, reduciendo su tamafo e
impidiendo que alcance el proceso nasal medial para su correcta fusidon. Otras
regiones se extienden lateralmente y medialmente para alcanzar el proceso maxilar
y llegar a fusionarse. La alteracion de este proceso, como hemos explicado
anteriormente, resulta en una fisura labiopalatina en su diferente espectro. En la
banda de Simonart puede haber una asincronia en la proliferacion celular que
facilite el puente de unién solo en un punto, es decir, una forma incompleta de
fusién de partes blandas. De forma alternativa, podria resultar por un proceso de
post-fusidn tras una ruptura de los tejidos conectados (Ferguson et al. 1985).

En un estudio a gran escala se determiné la prevalencia de banda de Simonart
(Silva-Filho et al., 1994) analizando 2014 pacientes no operados con FLP unilateral
completa y observaron que el 19,6% de los pacientes presentaba banda de
Simonart, independientemente de la lateralidad de la hendidura y el sexo del
paciente. De los 394 pacientes que presentaron el puente de tejido blando, la
mayoria tenia recubrimiento cutdneo de las bandas (94,9%). El resto(5,1%) se
consideraron como variantes subclinicas debido a su tamafo mds pequefio y la
ausencia de cobertura de la piel.

Posteriormente (Silva-Filho et al., 2005) han analizado otros 407 pacientes no
operados con FLP uni o bilateral, hallando una prevalencia de las bandas de
Simonart del 31,2 %, siendo éstas mas frecuentes en los casos unilaterales.

En una serie de Oslo (Semb and Shaw 1991) determinan que en un tercio de las
FLP unilaterales completas a nivel éseo, aparecen bandas de Simonart. Estos casos
evidencian menos anomalias en el crecimiento y desarrollo facial, y en el momento
preoperatorio ofrecen menor distorsion maxilar y nasal por la influencia restrictiva
de la cincha de tejido blando, con mejores relaciones cefalométricas maxilo-
mandibulares, por lo que la correccién quirurgica (Fig. 39) se muestra mucho mas
sencilla y con mejores resultados potenciales.

Leve deformidad nasal

Banda de
Simonart

Labio leporino
incompleto

Fig 39. Labio leporino unilateral derecho con banda de Simonart
y con ligera deformidad aleta nasal ipsilateral.
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Segun Wiggman et al. (2012), los casos con banda de Simonart presentan una
amplitud de la hendidura significativamente menor a nivel anterior (p<0,001) y
medio (p<0,001). Ademas, este puente tiene un efecto significativo en la inclinacién
final del maxilar (p<0,05), que se incrementa.

Los casos con bandas de Simonart requieren significativamente un menor
numero de intervenciones quirurgicas secundarias, sobretodo a nivel de retoques o
correcciones nasales. El septo nasal y los cartilagos alares se osifican durante la vida
fetal y, en los casos de fisuras completas, se establecen distorsiones nasales
permanentes. La distorsidon 6sea durante el periodo intrauterino va a ser crucial en
cuanto a la deformidad dsea definitiva postnatal, y la minimizacion de esta
malformacion es la principal ventaja que ofrecen la presencia de bandas de
Simonart. Su presencia en casos de FLP bilateral puede ser muy importante a nivel
clinico al retener el crecimiento y prolapso de la premaxila a modo de probdscide.

1.11. Problemas asociados

1.11.1. ALIMENTACION.

La mayoria de nifios con FLP comen y se alimentan sin dificultades, por lo que
de forma general no debemos esperar grandes problemas para la ingesta. Aun asi,
una preocupacién bastante constante es conseguir una nutricién adecuada.

Los niflos con labio leporino y paladar hendido tienen mal posicionados los
grupos musculares y presentan abertura oral patolégica, cambiando el efecto de
vacio o succidn que debe existir en la boca, lo que conduce a diferentes dificultades
en la alimentacidn, respirar, oir o hablar.

La succion también estd dificultada en estos pacientes por la falta de techo en
la cavidad oral y por no tener un paladar funcionante. Ademas, los liquidos tienen
tendencia a subir a la cavidad nasal. Los pacientes sin fisura palatina, no llegan a
tener estas dificultades, y a pesar del defecto labial, suelen comer con facilidad.

Para mejorar la succién y deglucion existen algunas recomendaciones que
van a ayudar la bebé a alimentarse:

'] En la alimentacién normal, el labio superior tiene relativamente poco
trabajo, por lo que los pacientes sin fisura, como hemos comentado,
no suelen tener problemas.

[0 La lactancia materna estd permitida, aunque precisara tiempo de
dedicacién y paciencia. Las madres deben estar abiertas a otras
alternativas, si no consiguen una adecuada nutricién dando el pecho.
Se pueden extraer la leche materna mediante bombas de succién
artificiales y administrar esta leche por otros medios que la succién
directa del pecho.

[J Se recomiendan tomas pequefias y frecuentes. Aunque puede resultar
pesado, lento y algo frustrante, al final, el bebé va a recibir mas
calorias y va a ganar peso.
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[0 La posicion del bebé puede contribuir a una mejor ingesta.
Colocandolo en posicidn erguida, sentado, vamos a evitar el ascenso
de los liquidos a la nariz. En todo caso, debe ser una posicidén
confortable para madre e hijo.

Tras la reparacidon quirlrgica del paladar pueden reaparecer dificultades de
forma temporal. Los profesionales médicos y de enfermeria del centro van a ayudar
a mejorar esta situacion. Es importante recordar que dejando aparte estas
dificultades mecanicas en la alimentacién, el bebé fisurado es como cualquier otro
bebé, y que siguiendo unas directrices y ayudas, se consigue un patrén de
alimentacion correcto y llevadero. Los problemas seran siempre debidos a la FLP y
no al propio bebé o a la madre. La correcta forma de alimentarlo requiere un
tiempo de entrenamiento y adaptacion.

Los padres no deberian sentirse estresados o solos en el momento de afrontar
estos problemas. Debe existir un profesional en fisioterapia y logopedia detras. El
pediatra debe remitir a los padres a estos profesionales de forma precoz, que
ademas deben estar sub-especializados en este tipo de patologia.

Por otro lado, existen accesorios de alimentacidn especiales para estos nifios. Hay
muchos tipos de jeringas, biberones y tetinas en el mercado que pueden contribuir
a mejorar la alimentacion del lactante con una FLP. A menudo, cuando el nifio tiene
un paladar hendido y la lactancia materna no es posible, un biberén blando también
se puede utilizar. El orificio de la tetina no debe estar en la parte delantera o la
parte superior, se debe colocar lateralmente. Hay tetinas especiales de
alimentacion (Fig. 40), que pueden cubrir la zona de hendidura, y también
biberones blandos, que siendo presionados a intervalos van a permitir el flujo de
leche hacia la boca. El uso de botellines blandos se recomienda sélo cuando el bebé
tiene reflejo de deglucion algo alterado y para minimizar el riesgo de aspiracion.

Fig. 40. Posicién correcta para la alimentacién del fisurado y tetinas NUK. Esta tetina puede
colocarse en los biberones comunes o en los biberones con bolsas desechables. El agujero se
puede hacer mas grande haciendo un corte en cruz en el centro.
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En algunos casos, se deben afiadir suplementos nutricionales a la leche
materna o a la leche artificial para alcanzar las necesidades caléricas completas. El
contacto fisico directo y cercano madre-hijo potencia una buena relacion, asi como
el contacto visual, para una comunicacion temprana. Hay que hacer del acto de la
alimentacion un momento confortable y relajado para ambos madre e hijo.

1.11.2. HABLA'Y LENGUAIJE.

Es importante tener en cuenta que no todos los nifilos con FLP tendran
dificultades del habla. Sin embargo, debido a la naturaleza de la condicidn, el nifio
con paladar hendido tiene mas riesgo de tener un problema de habla y/o lenguaje.
Asi, tanto los padres como los profesionales deben mantener una estrecha
vigilancia sobre el desarrollo del habla. Los problemas del habla y el lenguaje en los
nifios con FLP generalmente se asocian con las deficiencias en la audicion, los
patrones alterados de movimiento lingual, los problemas de la funcién del paladar y
una combinacién todos estos factores.

Un nifio con FLP debe ser visto por un fisioterapeuta del habla y el lenguaje
alrededor de los seis meses de edad o antes, si hay dificultades de alimentacién. La
alimentacion y el habla estan estrechamente relacionados por lo que el terapeuta
puede ayudar en ambos aspectos. Es evidente que un nifio tan pequefio no serd
capaz de cooperar con el fisioterapeuta, pero el profesional logopeda puede
aprender mucho escuchando el patrén de balbuceo del nifio y observando como
interactua con los padres. En este punto, el logopeda puede trabajar con los padres
y asesorar sobre aspectos importantes del habla y del lenguaje. Ademas, el nifio
puede ser revisado regularmente por el terapeuta para asegurarse de que todo se
estd desarrollando dentro de las lineas normales.

Al igual que con cualquier nifio, es mucho lo que pueden hacer los padres para
fomentar el desarrollo de buen habla y el lenguaje. Sabemos que, con el fin poder
hablar, el nifio debe ser capaz de escuchar y entender palabras y frases. La
importancia de que los padres ayuden con el habla temprana y el desarrollo del
lenguaje no puede ser subestimada, ya que el niflo pasara la mayor parte del
tiempo con ellos en los primeros afios. Sin embargo, las actividades deben realizarse
de una manera natural y divertida dentro de lo posible y los padres no deben
colocar al nifio bajo presion. Algunas pautas son:

e Hablar con el nifno desde una edad muy temprana. Hay que hablar con el
nifio durante las actividades cotidianas, por ejemplo, a la hora del bafio, "aqui esta
el jabdn / agua / toalla, etc", "Mami te esta lavando", "hay que lavarse las manos /
cara / dedos de los pies, etc."

e Nombrar los articulos de uso diario tales como taza, cuchara, plato, coche,

puerta, perro, ladrillos, etc para ayudar al nifio a comprender y utilizar el
vocabulario.
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* Los juegos de simulacion con juegos de mufiecas, comercios, vestirse, etc, es
una actividad muy divertida en la que el nifo puede aprender mucho vocabulario y
oraciones sencillas.

e Utilizar libros ilustrados simples como ayuda al vocabulario. Contar historias
simples de libros con imagenes es muy util y agradable. Cantar canciones y rimas
infantiles también ayuda a desarrollar el lenguaje.

Los nifios con paladar fisurado pueden tender a utilizar demasiado la parte
posterior de su lengua, lo que resulta en muchos sonidos generados muy atrds en la
boca. El logopeda puede aconsejar sobre esto. Es importante, sin embargo, alentar
los intentos del nifio por balbucear, y alabar el esfuerzo aunque no parezca que el
habla es totalmente correcta.

La longitud y el movimiento del paladar blando (en la parte posterior de la
boca) son factores importantes en buen habla. Durante el proceso del habla, el
paladar blando se mueve hacia atrds y hacia arriba para obliterar el paso contra la
pared posterior de la faringe y evitar que el aire se escape de la garganta hacia los
conductos nasales. Si el paladar es demasiado corto o el movimiento es deficiente,
esta accidon de cierre no se produce y el aire se escapa por las fosas nasales,
provocando un habla que suena nasal.

Hay ejercicios que promuevan el buen movimiento del paladar que se puede
practicar con el nifio como parte de un juego: cualquier ejercicio que precise soplar
(Fig. 41), por ejemplo, soplar burbujas, soplar con una pajita, etc. Habitualmente el
nifio puede aprender a hacer estos ejercicios a partir de los 2 o 3 afios de edad.

Fig 41. Ejercicios que requieren soplar para mejorar la funcion palatina.
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Si tras una evaluacién minuciosa llevada acabo por el cirujano plastico y
logopeda, la voz nasal es un problema se disefiard el mejor proceso de tratamiento
para el caso. Esto puede incluir grabaciones de voz, radiografias y videos de
movimiento paladar. El cirujano plastico y logopeda pueden entonces decidir si el
nifo requiere:

1. Practicas de logopedia y foniatria.
2. Logopedia y un aparato en la boca.
3. Cirugia para corregir la voz nasal (faringoplastia).

El nifo puede requerir una combinacion de todos estos enfoques. La mayoria
de los nifios con labio leporino y paladar fisurado que tienen problemas del habla
iniciales, pueden crecer y llegar a tener un habla normal si son atendidos en el
momento adecuado. Se debe aplicar, desde el principio, toda la terapia de
logopedia/foniatria y, si es necesario, el tratamiento quirdrgico y ortoddncico.

Los nifios mayores o adultos que persisten con dificultades del habla, también
deben asistir a un logopeda, aunque no lo hicieran cuando eran mas jovenes, ya que
muchos problemas se pueden corregir con esta terapia.

1.11.3. AUDICION

La parte del oido que se ve afectado y puede provocar sordera en un nifio con
paladar fisurado es el oido medio. Si el sonido no puede viajar libremente a través
del oido interno, la persona no puede escuchar con claridad. El oido medio es la
estructura en el interior del timpano, que transmite el sonido al oido interno. Este
oido medio estd en comunicacién con la parte posterior de la nariz a través de la
trompa de Eustaquio. El aire debe ser capaz de obtenerse a través de la parte
posterior de la nariz, y llegar al oido medio y viceversa, de lo contrario se va a
producir sordera.

Cuando un nifio tiene un labio leporino aislado, los problemas de audicién no
se plantean. Sin embargo, cuando hay una fisura en el paladar, los problemas de
audicion pueden surgir porque el paladar blando en la parte posterior de la boca
tiene musculos conectados a la trompa de Eustaquio (Fig. 42). Al bostezar, comer o
tragar, los movimientos del paladar traccionan del tubo de la trompa abierta y
permite que el aire entre y salga de ella. En un nifio con paladar hendido, dado que
hay una anormalidad en los musculos del paladar, también existe una anormalia en
los musculos de la trompa de Eustaquio, ya que ambos forman parte del mismo
grupo muscular. Por lo tanto, si la trompa de Eustaquio no funciona correctamente,
el aire no puede entrar en el oido medio con tanta facilidad como en el nifio normal
y su lugar es ocupado por liquido.
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Fig. 42. Anatomia del oido y localizacion de la trompa de Eustaquio.

Cuando el paladar fisurado es reparado por el cirujano plastico, algunos de los
musculos conectados con la trompa de Eustaquio se seccionan para ponerlos en el
medio de la boca. Estos son suturados en el centro para cerrar el paladar. La
presencia de liquido en el oido medio interfiere con la conduccidn del sonido, y el
nifio va a presentar "problemas de audicién". No es sordo total, pero va a tener un
grado moderado de sordera de unos 30-60 decibelios en promedio. No se sabe la
incidencia real de esta sordera en pacientes con FLP, pero podria ser tan alta como
un 90 por ciento. Por ello, es importante que todos los nifios con FLP se sometan a
una evaluacién auditiva completa realizada sobre los doce meses de vida.

Los problemas de audicidn en los primeros afios significaran dificultades en el
habla, porque un nifno sélo puede imitar el sonido que oye. Esto ha mejorado
enormemente en los Ultimos afios porque existen pruebas de deteccidén precoz de
la audicién en los bebés. Los padres deben ser conscientes de la posibilidad de
problemas de audicion en un nifio con paladar hendido para ponerle remedio y que
no se le prive de la capacidad de aprendizaje correcto en los primeros aios.

Por lo general, a la edad de 6 o 7 anos la morfologia de la cara del nifio se
hace mas larga y la trompa de Eustaquio se vuelve mas inclinada en su posicién. La
infeccion no serd entonces tan facil de asentar. Los problemas de infecciones del
oido medio y de obstruccidn de la trompa de Eustaquio tienden a disminuir después
de esa edad. En los nifios pequefios, sin embargo, el tubo estd en una posicion mas
horizontal y es mds facil que se presentes infecciones del oido, que pueden
empeorar los déficits de audicidén pre-existentes por la malformacién.

Todos los nifos con FLP deben tener especial atencién con respecto a su
posible grado de sordera o déficit de audicidn. Los padres y los maestros suelen ser
los primeros en darse cuenta de que puede existir un problema. El subir el sonido
de la televisidn o tener que repetirle las cosas son a menudo los primeros indicios
de este problema. En un nino muy pequefio es un poco mas dificil de detectar la
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pérdida de audicion. Si el nifio no atiende o se aisla, este comportamiento puede
deberse a que estd afectado por una infeccidén en el oido que provoca problemas de
audicién. La mala audicidn puede resultar en un habla insuficiente o tardia.

El tratamiento consiste en una cirugia ambulatoria, es decir, la admisién del
nifio en el hospital por un dia, la administracién de la anestesia general y el drenaje
del liquido del oido medio con la insercion de un drenaje timpdnico o tubo de
ventilaciéon (Fig. 43). Mejoran por el drenaje de liquido, pero mas especificamente
por permitir que el aire llegue al oido medio, lo que ayuda a secar las secreciones y
llegar a una audicion dentro de la normalidad. Por lo general estos drenajes
transtimpanicos son espontdneamente expulsados 6-9 meses después de su
colocacién. Los padres generalmente notan una mejoria en la audicién tras unos
dias. Desafortunadamente los drenajes pueden ser requeridos varias veces hasta
que la trompa de Eustaquio del nifio comienza a funcionar correctamente. En
muchos casos, estos nifnos necesitan visitas periddicas por parte del cirujano
otorrinolaringdélogo hasta que los pacientes tienen 10 afios de edad. Algunos nifios
realmente pueden continuar hasta la adolescencia con problemas de oido y un
pequefio numero, en Ultima instancia, requeriran una cirugia del oido mas
importante.

Fig. 43. Drenaje transtimpdnico para evacuar las secreciones del oido medio.

1.11.4. AMIGDALITIS Y ADENOIDES.

Al igual que cualquier otro nifio, el nifio con FLP puede sufrir de amigdalitis y
adenoiditis, dando lugar a dolores de garganta recurrentes o infecciones de las vias
respiratorias. La eliminacion de la almohadilla adenoide en la parte posterior de la
nariz puede tener el efecto de eliminar el contrafuerte contra el que el paladar
reconstruido cierra el paso. Cuando se repara un paladar fisurado, el cirujano
plastico a veces toma tejido de las amigdalas de cada lado para ayudar en el cierre
de la fisura en los lados de la faringe.
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El cirujano ORL, por lo tanto, aunque a menudo esta dispuesto a extirpar las
amigdalas y las adenoides, debe abstenerse , si es posible, para no comprometer
asi la reparacion del paladar.

//..;,, L .f_i_\_denoides

Y
S,
%\

Fig. 43. Localizacién anatémica de amigdalas y adenoides.

En estos casos, cuando un nifio que ha tenido una reparaciéon de paladar
hendido sufre de amigdalitis recurrente verdadera (6 episodios reales en 18 meses,
gue requieren antibidticos, etc), la cirugia puede ser considerada, a pesar del riesgo
qgue implica. En estos casos se sugiere, si es posible que el nifio sea visto en una
clinica de fisurados, llegando a una decisién conjunta respecto a la posible cirugia
entre el cirujano plastico, cirujano otorrinolaringdlogo y logopeda involucrados en
el caso. Si este tipo de cirugia es realmente necesaria, existe el riesgo de que el
habla del nifio puede deteriorarse después de la operacién, y que la cirugia de
faringoplastia pueda ser necesaria en su momento. El mismo riesgo de las
amigdalas, también se aplica a la extraccidon de las adenoides en un nifio con FLP.

1.11.5. ANOMALIAS DENTALES

Es importante que la denticion primaria (dientes de leche) y dientes
permanentes (adulto) sigan siendo soélidos y que las encias se mantengan
saludables. Todos los dientes, incluyendo los dientes primarios, en un nifio con FLP
son importantes para el futuro tratamiento de ortodoncia.

El nifio no debe dormir con un biberdn en la boca porque este habito puede dar
lugar a un rapido deterioro de los dientes - una situacién conocida como "Decay
nursing bottle". Si se usa chupete, éste no debe ser sumergido en azlcar, miel o
cualquier cosa dulce, ya que esto también puede causar caries extensa en el nifio
pequefio. La caries dental se puede prevenir evitando comidas azucaradas tales
como barras, galletas, chocolates, dulces y bebidas azucaradas entre comidas y
antes de acostarse.

Los dientes y las encias deben mantenerse limpios y saludables con el cepillado
supervisado por un padre. El cepillado diario con una crema dental con fllor ayuda
a prevenir la caries dental. Sélo una pequefia cantidad de pasta dental con fluoruro
se debe utilizar para los nifios pequefios.
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El paciente con FLP debe asistir a un dentista regularmente, siendo la primera
visita al cumplir un afio.

1.11.5.1. Tratamiento de ortodoncia e injerto dseo.
CIRUGIA PRIMARIA

Esta es la primera operacion realizada por el cirujano plastico que trabaja en
estrecha consulta con el ortodoncista y los demas miembros del equipo de
especialistas.

A partir de los 2 afos, se deben comenzar las revisiones dentales de estos
pacientes, para preveer el tratamiento futuro, mediante radiografias, impresiones y
fotografias ya desde esta etapa.

EVALUACION COMPLETA

A la edad de 7 afios, se debe realizar una evaluacién de ortodoncia completa.
Los dientes supernumerarios se eliminan (son pequefios dientes o denticulos), ya
que interfieren con el desarrollo adecuado o erupcién de los dientes definitivos.
Este tratamiento se suele realizar por un cirujano maxilo-facial.

Para algunos nifios, el tratamiento ortoddncico simple, que incluya brackets
para enderezar los dientes, puede ser suficiente sin ningun tratamiento adicional.
En la mayoria de ocasiones se van a precisar otras medidas adicionales

EXPANSION RAPIDA MAXILAR Y EL INJERTO OSEO

En la mayoria de los casos, las fisuras completas, ya sean bilaterales o
unilaterales y algunas fisuras alveolares (hendidura en el hueso debajo de la encia),
se va a precisar la expansion del maxilar y y la colocacion de injerto éseo en el
defecto.

En estos casos, la mandibula superior parece asentarse un poco mas atras que
la mandibula inferior, debido a que el maxilar superior no puede crecer tan bien
como deberia, debido a la ausencia de tejido y hueso. Esto provoca una "mordida
cruzada" con el arco dental superior que se cae hacia el interior del arco dental
inferior. En condiciones normales, esto deberia ser al revés.

La expansion maxilar debe comenzar sobre los 9 a 10 afios de edad. Esto se
logra mediante la colocacion de aparatos fijos a la parte superior de la mandibula. El
seguimiento radioldgico mostrard cuando la ortodoncia ha sido exitosa y el cirujano
maxilofacial, acontinuacién, podra colocar un injerto éseo,procedente de la la
cadera o la tibia, para reemplazar el tejido éseo maxilar deficitario.

81



La posicion expandida del arco dental se mantiene durante 6 a 12 meses,
tiempo suficiente para que el injerto se integre con éxito. Este procedimiento debe
ser finalizado a la edad de 10 a 11 afos. Los dientes suelen erupcionar a través del
injerto y cuando todos los dientes definitivos, incluyendo los caninos y premolares
hayan salido (generalmente a la edad de 13 afios), la alineacién ortoddncica
completa de los dientes ya puede comenzar con el uso de aparatos fijos. El objetivo
del tratamiento de ortodoncia es, en lo posible, alinear todos los dientes y cerrar
todos los espacios residuales sin el uso de puentes o dentaduras postizas. Esto se
puede lograr cuando existe sélo un diente incisivo lateral ausente.

1.11.6. CIRUGIA ORTOGNATICA.

Cuando el tratamiento de ortodoncia se ha completado, un numero
significativo de casos no son satisfactorios porque los huesos del maxilar superior e
inferior estan incorrectamente relacionados entre si, y por consiguiente los arcos
dentales también estdn mal encajados. Esto se puede corregir por medio de cirugia
a la edad aproximada de 18 afos (Levy-Bercowski et al. 2011). En la mayoria de los
casos una osteotomia va a dar muy buenos resultados.

Fig 44. Distraccién interdentaria osteogénica en el cierre de una amplia hendidura alveolar en
un niflo con labio leporino y paladar hendido unilateral. (A) La hendidura alveolar antes de
distracciéon. Un arco transpalatino y aparatos fijos para ortodoncia prequirlrgica. (B) La fisura
alveolar se aproximd con éxito. (C) La anchura del defecto dseo alveolar en la radiografia
predistraction. (D) La radiografia post-tratamiento muestra que la fisura se aproximé con éxito y el
hueso injertado prendié correctamente (tomado de Liou E. et al, 2009).
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El manejo de una fisura alveolar amplia y de un fallo del injerto éseo alveolar
es una de las las tareas mas dificiles para el cirujano y el ortodoncista. Las técnicas
de distraccion intraoral (Fig. 44) y de la osteotomia segmentaria van a servir para la
solucién de estos problemas, y la ortodoncia con mini-tornillos como dispositivo de
anclaje temporal para la solucidn del fracaso del injerto 6seo alveolar. La distraccion
interdental osteogénica se realiza para minimizar la hendidura alveolar antes de
aplicar el injerto de hueso alveolar (Liou E. et al, 2009).

Fig. 45. Molde dental sobre un soporte articulado semi-ajustable. A: simulacién del estado
preoperatorio. B: Modelo tras cirugia correctiva ortognatica con osteotomias tipo LeFort I.
(tomado de Levy-Bercowski et al. 2011)

En algunos casos, la terapia precoz y el tratamiento de ortodoncia son
insuficientes para corregir las disarmonias esqueléticas y de tejidos blandos en el
paciente con FLP. Cominmente, el tercio medio facial tiene deficiencia esquelética
y maloclusién dental clase Ill que esta presente en combinacidn con otras anomalias
dental. En el labio y paladar fisurado, la cirugia ortognatica (Fig 45) puede conseguir
el avance del maxilar superior con un procedimiento quirurgico tipo LeFort para
distraccion maxilar, osteogénesis y retroceso mandibular en combinacién con el
avance maxilar y, en raras ocasiones, retroceso mandibular.

La seleccion del tratamiento éptimo para un paciente especifico depende de la
edad del paciente, la cantidad de avance necesario, la gravedad de la discrepancia
maxilomandibular, el impacto de la cirugia en el habla, la estabilidad, el resultado
estético, y la consideracion de las posibles complicaciones.

La necesidad de la planificacién del tratamiento multidisciplinario y secuencial
por etapas es esencial para el éxito de los resultados del paciente con FLP.

1.11.7. ASPECTOS PSICOSOCIALES.
El nacimiento de un bebé con una malformacién craneofacial como las FLP
representa una crisis para los padres. Todos los familiares cercanos van a

experimentar una serie de sentimientos como el shock depresién o dolor. Muchos
factores van a influir en estas sensaciones.
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Shock y devastacion

Cuando un profesional de la salud comenta el diagndstico a los padres,
inicialmente éstos sienten que todo es como un mal suefio y que van a despertar y
todo estara bien. Se necesita tiempo para que asimilen la realidad de la situacién.
Por ello, es importante que la informacion se reafirme y se actualice, ya que la
cantidad de informacion que los padres asimilan en estado de shock es muy
pequefia.

Negacion

"Esto no me puede estar pasando a mi, a mi hijo, a nuestra familia". Se
necesita algun tiempo para llegar a lidiar con las situaciones estresantes. Esta es una
parte normal del proceso de aceptacidon. Sin embargo, cuando se enfrentan a la
realidad de la situacidn y si el apoyo prestado y la informacién son buenos, la
negacion puede convertirse en aceptacion.

Enojo

La ira puede alterar la comunicacién. Puede ser dirigida hacia si mismos, la
familia, el hospital, el personal, Dios, etc. Pueden sentir que la vida les ha dado un
golpe muy duro y que pueden estar enojado por esto. De nuevo, esto es una
reaccidon normal y parte del proceso de curacién.

Duelo y pérdida

A menudo, la primera reaccién a la noticia es un intenso dolor y tristeza.
Pueden llorar la pérdida del bebé ideal que sofiaban, y ademas la pérdida de una
vida familiar como habias imaginado antes. Este sentimiento es normal en los
padres que han recibido este tipo de noticias. En este momento, se tiene que tratar
de equilibrar los aspectos positivos para aminorar sus miedos y ansiedades.

Miedo

La gente suele temer a lo desconocido. Los padres temen que la patologia de
su hijo sea lo peor que podria ser. Sus primeros pensamientos son totalmente
sombrios. La culpa, especialmente si hay un elemento hereditario, confusion,
insomnio e impotencia son también las emociones que los padres puedan tener.
Poco a poco, sin embargo, los padres llegan a una etapa de resolucion, es decir que
se resuelve una situacidn que no puede cambiar, y empiezan a pensar en el futuro.
No todo el mundo siente todas las reacciones descritas. Sin embargo, si aparecen,
es importante dar apoyo para contrarestar estos sentimientos.

En general, la mayoria de los nifios y adultos con FLP no parecen
experimentar problemas psicosociales mayores, aunque si que algunos problemas
especificos puedan surgir. Por ejemplo, han sido reportadas dificultades de relacién
con problemas de conducta, insatisfaccion con la apariencia facial, depresién y
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ansiedad. Algunas diferencias se han encontrado entre los distintos tipos de FLP en
relacidon con el autoconcepto, la satisfaccidn con la apariencia facial, la depresién,
problemas de aprendizaje y las relaciones interpersonales. Con algunas pocas
excepciones, la edad del individuo con FLP no parece influenciar en la aparicion o la
gravedad de problemas psicosociales (Hunt et al., 2005).

Los niflos con FLP son mas propensos a tener deficiencia intelectual,
especialmente cuando esta asociado con un sindrome, en cuyo caso, se ha visto
que casi la mitad de este grupo tienen déficits cognitivos (Gorlin et al. 1990).
Incluso en la presencia de inteligencia normal, las puntuaciones de Cl verbal son
mas bajas (Richman y Eliason, 1982). Hay una diferencia significativa entre los nifios
con FLP completa y aquellos con paladar fisurado aislado.

En los adultos con FLP no se ha encontrado un mayor riesgo de tener graves
problemas psicolégicos (Richman & Harper, 1980), pero algunos (Ramstad et al.,
1995) encontraron que estos adultos tenian el doble de probabilidades que los
controles para padecer ansiedad y depresion.

Otros estudios muestran que los adultos con FLP tienden a evitar situaciones
sociales, se casan mas tarde en la vida y tienen menos hijos (Rumsey et al, 1986).
Por otro lado, este grupo de adultos se ha visto que tienen los mismos logros
educativos y de empleo que un grupo de control (Ramstad et al., 1995).

Para evitar estos problema, los equipos multidisciplinares de tratamiento de
FLP deberian contar con profesionales como psicdlogos o psiquiatras que den
apoyo a estos paciente y asi mejorar su autoestima y confianza para afrontar su
vida social con éxito (Turner et al. 1998). Asi, una mejor comunicacion entre los
profesionales dedicados a tratar estos pacientes podran detectar y analizar las
dificultades que esta poblacién puede tener. Con la identificacion temprana de los
problemas y la intervencién a tiempo con las aportaciones de profesionales de
salud mental y talleres de habilidades sociales, estas dificultades se puede
minimizar de forma importante (Lockhart, 2003).

1.12. Tratamiento

1.12.1. Tratamiento quirurgico del labio leporino.

1.12.1.1. Objetivos.

Aun son validos los principios sefialados por V. Veau: “La reconstruccion de la
cincha muscular debe ser el primer objetivo; toda la piel labial es util; el arco de
Cupido se obtiene conservando un segmento de la linea cutaneomucosa del labio
interno”. Es decir, debemos conservar la funcién del labio (Habel et al., 1996)
separando el musculo orbicular, preservar la longitud del labio (Lee, 1999) y crear
un arco de Cupido, asi como corregir la deformidad nasal.
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1.12.1.2. Técnicas.
LABIO LEPORINO UNILATERAL.

Se han propuesto muchas técnicas para la solucién de este problema, y adn
se llevan a cabo de manera variada, pero debemos considerar las mas conocidas y
utiles, que se dividen en dos grandes grupos: técnicas a colgajos cuadrangulares,
iniciadas por Le Mesurier, y técnicas a colgajos triangulares, cuyo autor es
Tennison. Una variante de estos colgajos triangulares es la rotacion y avance de
Millard.

Tras una larga experiencia en este campo, optamos por la técnica a colgajos
triangulares de Tennison, modificada y sistematizada por Malek, y por la de
rotacién y avance de Millard.

a) Método directo de 60° (Tennison/ Malek).

Llamamos h a la longitud del labio sano (h = 2- 4). Llamamos h" o altura del
labio fisurado a la distancia entre la base de la columela (punto 5) y el vértice
externo del arco de Cupido (punto 3) (h" =5 —3) (Fig 8).

Si este vértice externo no es visible, lo podemos calcular marcando el punto
1, que representa el centro del arco de Cupido; si tampoco es visible, lo situaremos
sobre la linea del bermelldon a un distancia aproximada de 3 mm del punto 4
(Vértice interno del arco de Cupido); a la misma distancia del punto 1 situaremos el
punto 3, también sobre la linea del bermelldn, con lo que habremos preformado un
arco de Cupido de unos 6 mm de longitud.

Una vez calculadas estas longitudes, procederemos a trasladarlas a una
cartulina prefabricada en la que hay dibujados dos angulos, uno de 120° y otro de
150°. Con ello pretendemos obtener matematicamente la longitud x (de los lados
del tridangulo equildtero que trazamos en el lado externo, y de la linea que parte del
punto 3 para formar un angulo de 60° con la linea 5-3).

N

T
o
S

Fig. 46. Incisiones del método directo de 60 grados.
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Para obtener esta longitud x hacemos lo siguiente: sobre el dngulo d 120°
marcamos, a partir de su vértice, la longitud h". A partir del punto asi obtenido en Ia
cartulina trazamos un arco de radio h que corta el otro lado del angulo en un
punto. La distancia comprendida entre este punto y el vértice del angulo
representa un valor x o base del triangulo equilatero.

Una vez conocidos h, h'y x, ya podemos realizar facilmente el trazado de las
incisiones (Fig. 7 B).

Incisiones. Lado interno: unimos 5 con 3, y 7 con 3; lado externo: unimos 6
con 9, 9 con 10, y 10 con 8. Método directo a 90°. Basicamente igual que el
anterior, salvo que las lineas 5-3 y 7-3 forman un dngulo de 90°. El calculo de la x se
hace sobre la linea de 150° y se llama x*(90° + 602 = 1509).

Fig. 47. Incisiones del método directo de 90 grados.
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b) Técnica de rotacién y avance (Millard).

Este procedimiento, como las plastias a colgajos cuadrangulares vy
triangulares, tiene como principal ventaja introducir tejido lateral en la vertiente
interna de la fisura labial. Se basa en la rotacion de la vertiente interna y avance de
la vertiente externa.

La técnica de Millard (Fig. 48) talla los colgajos en la parte superior de la
fisura; tiende a corregir las asimetrias del piso de la nariz; disimula la sutura
transversal en el pliegue subnarinario y la parte vertical de la sutura simula la
cresta del filtro en el labio fisurado.

Se marca previamente y con cuidado el arco de Cupido. Esta marca puede ser
dificil de hacer en el lado hendido porque el limite del arco no siempre se nota
bien. En esta caso, se mide la altura del labio sano desde la nariz hasta el punto mas
elevado del arco de Cupido y se transporta esa medida a la orilla interna de esta
fisura (Fig. 49 A).

Se efectla primero la incision interna desde la linea cutaneomucosa, en el
extremo del arco de Cupido, hacia el piso de la nariz; a continuacién se traza una
incision, que desde el extremo inferior de la incisidon anterior se dirige hacia arriba,
dibujando una suave curva hacia la concavidad inferior, y sobrepasa ligeramente la
linea media, colocandose por debajo de la columela. La longitud esta incisidn esta
en funcién de la hipoplasia y se continla hasta lograr que la vertiente interna
pueda descender rotando para colocarse, sin esfuerzo ni tensién, en su posicion
normal.

Trazado de puntos e in-
cisiones en la técnica de rotacién-
avance de Millard.

RN

Afrontamiento de los col-
gajos al finalizar la intervencion.

Fig. 48. Incisiones del método de avance-rotacion de Millard.

Queda un colgajo superior con la base por debajo de la columela, que
contribuira a formar el piso de la nariz. La incisidn en el externo se efectua desde el
piso de la nariz hacia abajo hasta llegar a la unién cutaneomucosa, y desde alli hacia
afuera hasta lograr que la distancia A-B sea igual a C-D. A continuacion se efectua el
trazado horizontal desde C hasta la base del ala de la nariz, rodeando dicha ala
nasal.
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Estas incisiones delimitan un colgajo triangular cuyo vértice se lleva a la
brecha que abre el descenso del colgajo tallado en el vértice interno. Es decir, se
entrecruzan los colgajo de tal manera que se sutura A con Cy B con D.

El desplazamiento de C hacia la linea media produce rotacion del ala de la
nariz hacia la buena posicién. El colgajo triangular que se lleva hacia fuera y se
sutura al extremo de la incisiéon por debajo del ala de la nariz tiende a corregir el
desplazamiento de la columela hacia el lado sano (Fig. 49 B). Afrontados los
colgajos se procede a la unidn de los tejidos por planos.

Fig. 49. Incisiones del método de Millard.

En ambas técnicas, previamente al afrontamiento de los colgajos triangulares
se procede a una cuidadosa diseccion del labio aislando sus tres planos (piel,
musculo y mucosa). Mediante incisiones mucosas en el fondo del vestibulo, a
continuacion de la diseccion hacia arriba, respetando el periostio, se libera todas
las adherencias que retienen el labio en posicién defectuosa. Se diseca la mucosa
nasal interna (del vémer) y externa, que suturadas entre si formardn el suelo del
tunel nasal neoformado. Se procede luego a la sutura de los distintos planos entre
si, teniendo gran importancia el plano muscular, afrontando los colgajos. Es
importante eliminar tensiones.

Sistematicamente se practica la rinoplastia primaria descrita por McComb
(1985; 1986; 1996), disecando el dorso nasal del lado afectado, separando la piel
del cartilago hasta la linea media del resto de la nariz. Con dos puntos de
suspension se equilibra toda la zona nasal del lado afectado (Salyer, 1986).

Para evitar la aparicidon de una muesca muy inestética, se practica una Z en el
bermellén, tras afrontar los dos puntos del vértice del arco de Cupido,
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entrecruzando los colgajos mucosos. Existen variaciones de esta técnica (Mulliken y
Martinez-Pérez, 1999).

c) Técnica adhesiva labial.

En caso de una FLP unilateral completa, el defecto amplio del labio superior y
del paladar con una deformidad nasal severa origina un amplio defecto dseo a nivel
alveolar, la rotacién hacia afuera del arco maxilar alveolar en el lado sano y
desplazamiento medial del segmento alveolar en el lado fisurado. En el caso de FLP
bilaterales completas, la protusiéon de la premaxila que desplaza labio y soporte
alveolar central va a dificultar la cirugia correctora en proporcién directa al grado de
desplazamiento o separacidn de los bordes alveolares.

La normalizacién temprana del defecto congénito se ha convertido en el foco
del tratamiento de la FLP. Para tratar la FLP unilateral completa, la técnica
quirurgica Unica con ortopedia maxilar previa combinada ha sido el estandar
(McNeil, 1950; Suri and Tompson, 2004). En este caso de ortopedia maxilar precoz
combinada con una técnica quirdrgica aun hay gran debate. La terapia precoz con
ortodoncia, sin interferencias de la cirugia, fue reportado por McNeil, mediante un
aparato de paladar para mantener los segmentos palatinos separados antes de que
el paladar se repare. En las FLP completas, los paladares primario y secundario se
pueden mover hasta alcanzar una alineacion satisfactoria mediante unos aparatos
construidos especialmente para el paciente.

Algunos autores (Georgiade et al., 1968: Georgiade y Latham, 1975; Latham et
al., 1976) han propuesto un aparato maxilar activo que mueve los segmentos
alveolares de la hendidura de una manera predeterminada con fuerzas controladas
(Fig. 51). Ademas, existe el modelaje pre-quirdrgico naso-alveolar combinado con
cinta adherida a la piel (Grayson et al., 1999; Cutting et al., 2000; Liou et al., 2004)
como un nuevo enfoque a los métodos tradicionales de ortopedia prequirurgica
para nifios con FLP.

En pacientes con amplias fisuras unilaterales y bilaterales, la cirugia de la
adhesion precoz del labio (Fig. 50) se convierte en un medio para reducir la
hendidura de forma temprana y, asi, mejorar el resultado final de la reparacién
definitiva (Maisels, 1966; Papay et al., 1994).

Fig.50. Técnica adhesiva labial. Disefio de las incisiones y resultado final.
(tomado de Cho et al., 2006).
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Fig. 51.Aparato de modelaje alveolar pasivo sobre molde dental y aplicado al paciente
después de una técnica adhesiva labial (tomado de Cho et al., 2006).

Fig. 52. Queiloplastia definitiva ( segundo tiempo quirdrgico de la correccién). Imagen del
labio con la adhesidn quirurgica previa y con el marcaje de las incisiones para técnica de Millard
(tomado de Cho et al., 2006).

Las ventajas de esta estrategia quirurgica en 2 tiempos (Cho, 2006) son que el
segmento de la hendidura se desplaza a una posicién normal, el arco es estabiliza,
se logra una plataforma mas simétrica para la nariz, y se obtiene una cicatriz labial
aceptable por la reduccidn de la tensién. Una desventaja es que es una operacion
de dos fases que se necesita para la reparacion del labio (Fig. 52). Obviamente, se
precisa un estudio longitudinal para la evaluacién funcional de los patrones de
crecimiento maxilar y mandibular.

La adhesion labial convierte un labio leporino completo amplio en una FLP
incompleta, ya sea unilateral o bilateral. Aunque esto precisa afadir un
procedimiento quirdrgico extra para la reparacion habitual del labio leporino, hace
qgue el cierre definitivo sea mas simple y sencillo. Esto resulta en la mejora de los
resultados de la reparacién primaria definitiva (Fig. 53) con menos necesidad de
operaciones secundarias. La adhesion precoz del labio deberia formar parte
indispensable del tratamiento del labio leporino (Kalanzi et al., 2004) .
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Fig.53. Cambios en el crecimiento y disposicién de los segmentos alveolares a las 4 semanasy a
los 10 afios de vida en paciente de LUT tratado en 2 tiempos con técnica labial adhesiva
(tomado de Cho et al., 2006).

LABIO LEPORINO BILATERAL.

Las dificultades técnicas son mayores y los resultados no son satisfactorios.
Siempre hay una marcada hipoplasia del tubérculo medio, con escaso bermellén y
ausencia total o parcial del musculo orbicular.

Muchas veces hay marcada protusion de la premaxila, que en algunos casos

extremos obliga a realizar osteotomia para retruirla (Padwa et al., 1999). Si la
protusion lo requiere (de mediana a grande), se realiza en un primer tiempo la
técnica adhesiva (Fig. 55), modificacién que describiera Celesnik para contener
dicha protusion y proceder posteriormente a la reparacion labial mediante las
técnicas descritas, preferentemente colgajos de Millard para las formas bilaterales.
Esta técnica fue promovida por El Dr. Alberto Verdeja Ibafiez (1933-1989), nacido
en Santiago de Cuba, que fue el fundador de la Especialidad de Cirugia Buco-
Maxilofacial en la Republica Dominicana.
Otros grupos realizan tratamiento ortopédico (Grayson, 1997) prequirdrgico
mediante cinta adhesiva (Fig. 54-A) o férulas (Fig. 54-B), el llamado nasoalveolar
molding (NAM), que ayuda a minimizar la deformidad ésea (Grayson, 2005; Sury et
al., 2012; Liceras et al,, 2012) pero con dudosos resultados que deben ser
evaluados e investigados (Grayson, 2013).
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Otros prefieren la intevencidn quirdrgica precoz mediante la técnica adhesiva que
consiste en tomar dos colgajos al pediculo superior de la zona cicatricial de los
lados externos del labio bilateral fisurado y unirlos entre si a través de una
tunelizacion en la base de la columela (colgajo transcolumelar bilateral).

Fig.54-A. Tratamiento ortopedico prequirurgico con cintas adhesivas cutaneas en LUT y LBT.

Post NAM

Fig. 54-B. NasoAlveolar Molding (NAM) corrige la forma y posicion andmala del maxilar superior y
nariz antes de la reparacién primaria naso-labial en la FLP bilateral ( tomado de Grayson, 2005).



Trazado de puntos e
incisiones en la técnica de Verdeja.

Técnica de Verdeja.
Atrontamiento de los colgajos al
finalizar la intervencién.

Fig. 55. Incisiones del método de Verdeja.

Con esta técnica se logra ejercer presién sobre la premaxila favoreciendo su
retroceso (Fig.56). La adhesién transcolumelar debe realizarse antes de los dos
meses de edad. Posteriormente se interviene el lado mas afectado y en un segundo
tiempo el lado contralateral mediante las técnicas descritas para el leporino.

Fig. 56. Tecnica adhesiva segun Verdeja.
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1.12.1.3. Cronologia quirurgica.

La pregunta clave es cuando es el mejor momento para reparar una fisura
labial o palatina. Después de muchos afios y estudios, todavia no existe un
consenso a este respecto.

Algunos grupos prefieren intervenir en el periodo neonatal, pero la mayoria
opta por la intervencidn del labio entre los 3 y 6 meses. Nuestro criterio es el
siguiente: antes de los dos meses de edad se realiza técnica adhesiva en las formas
bilaterales totales de labio leporino. Entre los 3 y 4 meses de edad operamos las
formas cicatriciales y simples unilaterales. A los 6 meses de edad operamos las
formas unilaterales totales.,las bilaterales simples y el lado mas afectado de las
formas bilaterales totales. A los 9 meses de edad se opera el lado menos afectado
de las formas bilaterales totales.

1.12.1.4. Cuidados postoperatorios.

Una vez finalizada la intervencidén, tras una cuidadosa extubacion, se
mantiene al paciente con unos manguitos o férulas que inmovilicen la flexién de
ambos codos durante 10-15 dias para evitar que se toque o dafie la zona labial
intervenida.

Se puede iniciar la alimentacién oral de forma inmediata tras 3 6 4 horas. Es
recomendable una cobertura antibidtica oral durante 5 dias, asi como humedecer o
limpiar la sutura, con suero fisioldgico o solucidn antiséptica, varias veces al dia.

Si se utilizan suturas no reabsorvibles, deberdn retirarse al quinto dia para
evitar una posible cicatriz hipertréfica. Se han ido reduciendo las estancias
hospitalarias, y en algunos centros estan sélo 24 horas. Nosotros mentenemos al
paciente ingresado entre dos y tres dias tras la intervencion quirurgica.

1.12.1.5. Labio leporino cicatricial o microformas.

El labio leporino cicatricial o subclinico, también llamado forme frustre (forma
frustrada), es la mds suave versién de un labio leporino incompleto. Esta micro-
forma labial es un tipo de fisura labial muy poco frecuente, que corresponde solo al
1% de los pacientes FLP unilateral (Fig. 57).

Asi, no tiene la apariencia obvia de las otras FLP. Simplemente, puede aparecer
como una cicatriz vertical desde el labio hasta la nariz. Puede haber una muesca en
el borde del bermellon y la nariz puede verse afectada. Las caracteristicas
anatdmicas mas importantes de esta anomalia son: alteracion de la linea cutaneo-
mucosa a nivel del arco de Cupido, surco en el rojo labial, disrupcién del musculo
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orbicular y malformacién nasal menor. Hay una cierta interrupcién de la
continuidad del musculo orbicular, por lo que puede causar problemas de
alimentacion o succioén, asi como del habla.

La reparacién de este tipo de labio leporino suele obtener un éptimo resultado
funcional y estético. Se han descrito diversas modificaciones a las técnicas clasicas
existentes, y asi se proporciona un éptimo resultado funcional con la correccién del
surco, muesca del bermellén y deformidad de la nariz.

El actor, Joaquin Phoenix, tiene un labio leporino cicatricial. Parece como si
tuviera una cicatriz quirudrgica de reparacién de un labio leporino, pero en realidad,
es su apariencia natural sin intervencion.

Fig. 57. Microforma o labio leporino cicatricial. El actor americano Joaquin Phoenix.

Un labio leporino cicatricial tiene tres componentes principales: (1) un defecto
menor de el borde bermellén superior con pérdida de la cresta mucocutdnea, (2)
una cresta estrecha de tejido, parecido a una columna del philtrum exagerada que
se extiende hasta el orificio de la nariz, y (3) una deformidad de la nariz.

Algunos autores los diferencian en formas “minor” y formas “micro”. La forma
minor se define como un defecto que se extiende 3 mm o mas por encima del
punto mas alto del arco de Cupido. La forma micro se define como una muesca
bermellén-cutdnea de menos de 3 mm por encima del vértice normal. Estos autores
(Yuzuriha y Mulliken, 2008) utilizan técnicas como la de avance-rotacién de Millard
para las formas minor y una doble z-plastia para las micro.

96



Fig.58. Paciente con un labio leporino bilateral asimétrico: (A) forma minor en la derecha y
forma micro en la izquierda. (B) marcaje intraoperatorio para una reparacién de avance-
rotacién en lado derecho y una excision fusiforme vertical en el lado izquierdo. (C) Imagen tras
la correccion. (D, E & F) buen resultado a la edad de 15 afios (tomado de Mulliken, 2009).

Para lograr la continuidad del musculo sin una cicatriz externa en el labio
superior, se introdujo un nuevo método para la correccion de esta microforma
utilizando interdigitacidon vertical del musculo orbicular a través de la incisién
intraoral para crear el surco nasolabial (Desrosiers et al., 2009; Cho, 2004). A través
de la incision intraoral, se practica una incisién de espesor total para descender la
mucosa y la porcion posterior del musculo. Los colgajos musculares medial y lateral
también se separan de la mucosa oral y, tras tenerlos completamente expuestos, se
dividen en dos hojas. La hoja superior del colgajo de musculo lateral se sutura a la
dermis en el hoyuelo filtral y la base a la parte superior del colgajo de musculo
medial. Los dos fasciculos de cada colgajo de musculo se suturan juntos para crear
una interdigitacion vertical, para asi aumentar el grosor de la columna del philtrum
y proporcionar continuidad del musculo. Los resultados de interdigitacion vertical
del musculo han sido muy buenos con funcién conservada del orbicular oris y
satisfaccion del paciente. La cicatriz de la operaciéon no queda visible en la ranura
deprimida del philtrum (Fig. 58). Las ventajas del procedimiento propuesto son la
creacién de un surco nasolabial anatdmicamente natural sin una cicatriz externa
visible a través de la incision intraoral, la conservacidn de la continuidad y funcion
del musculo, y el aumento suficiente de la columna filtral por la interdigitacion
vertical del musculo.

En conclusidn, hay que resaltar que independientemente de la técnica utilizada,

los resultados estéticos y funcionales van a ser excelente, sobretodo utilizando las
modificaciones técnicas propuestas en los ultimos afos.
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1.12.1.6. Resultados postquirurgicos.

El labio, los maxilares y esqueleto facial, se van desarrollando y modificando en
su forma y estructura a lo largo del periodo de crecimiento del nifio hasta bien
pasada la adolescencia. El resultado postoperatorio inmediato de una cirugia
correctora, una vez pasado el tiempo postquirdrgico en el que la inflamacion impide
evaluar resultados, puede ser de entrada excelente, correcto, regular o,
sencillamente malo. Un resultado aceptable en este periodo, digamos un afio
después de la intervencién puede verse alterado en los siguientes afios, tanto a
mejor como a peor. El resultado estético y funcional a largo plazo, determinara la
satisfaccion del paciente y del cirujano. Los defectos o deformaciones secundarias
subsecuentes a la cirugia correctora son susceptibles de correcciones mediante la
cirugia de las secuelas (ver mas adelante).

Es frecuente observar pequeios defectos en linea alba cutaneo-mucosa o en el
mismo espesor del bermellén que pueden ser corregidos sobre los 6 afios de edad
mediante pequefas Z-plastias o la extirpacion en huso del defecto cicatricial, en
caso de exceso de grosor del bermelldn labial. En los casos con muy mal resultado,
en que queda un labio superior corto, que el musculo no esta bien reconstruido o
alineado, o la nariz esta aplastada o caida, se puede llegar a tener que realizar la re-
intervencion total del labio. Con las cirugias conservadoras o minimas no se llegara,
en general, a un buen resultado. En los casos bilaterales asociados a labios
hipoplasicos o en los sometidos a multiples intervenciones por fallos de sutura o
retoques, se puede realizar una plastia de Abbé, que consiste en un trasplante de
tejido del labio inferior al labio superior.

Por lo general el buen resultado correlaciona con la gravedad del caso y la
deformidad del maxilar superior que le acompafa. Las formas simples o las micro-
formas suelen ofrecer un resultado excelente. Asi, también los casos que presentas
bandas de Simonart van a dar mejores resultados que las formas completas
unilaterales y mejor aun que las bilaterales.

Si atendemos a las pdaginas web de distintos centros hospitalarios y unidades
especializadas de tratamiento del labio leporino, en paises de primer nivel,
podremos observar algunas fotografias publicadas con muy buenos resultados, pero
aun siendo casos escogidos por su relativa buena evolucién, muchas dejan mucho
que desear y no pasan de un resultado malo o aceptable (Fig 59, 1-5). Nos podemos
imaginar los resultados en las formas graves, en centros no especializados o de
paises no avanzados, e incluso en manos de cirujanos sin experiencia. Seguramente
esos resultados, que no se publican, serdn bastante malos y con secuelas
importantes relacionadas con la propia malformaciéon maxilar y con la fibrosis
cicatricial de multiples cirugias.
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Fig. 59-1. Resultados postquirudrgicos en microformas de FLP. Antes (A) y después (B) de la cirugia
correctora. Tomado de www.pedsent.com/surgery/cleftlip.htm y de
www.flickr.com/photos/stlchildrens/6960170299/in/photostream/lightbox.
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Fig. 59-2. Resultados postquirurgicos en formas simples o incompletas de FLP. Antes (A) y después
(B) de la cirugia correctora. Tomado de www.pedsent.com/surgery/cleftlip.htm y de
www.flickr.com/photos/stlchildrens/6960170299/in/photostream/lightbox.
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Fig. 59-3. Resultados postquirurgicos en formas unilaterales completas de FLP. Antes (A) y después
(B) de la cirugia correctora. Tomado de www.pedsent.com/surgery/cleftlip.htm y de
www.flickr.com/photos/stichildrens/6960170299/in/photostream/lightbox.
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Fig. 59-4. Resultados postquirurgicos en formas bilaterales completas de FLP. Antes (A) y después
(B) de la cirugia correctora. Tomado de www.pedsent.com/surgery/cleftlip.htm y de
www.flickr.com/photos/stlchildrens/6960170299/in/photostream/lightbox.
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Fig. 59-5. Resultados postquirurgicos regulares o malos, a corto plazo (arriba) y a largo plazo (abajo),
en formas uni y bilaterales, tomados de diversas paginas de internet a través del buscador google.
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1.12.2. Tratamiento quirurgico de la fisura palatina.

1.12.2.1. Objetivos.

Se pretende una reconstruccién funcional con fusién en la linea media de la
musculatura del velo palatino, de cara a una correcta deglucién y sobre todo
conseguir un habla normal.

1.12.2.2. Cronologia.

Existe controversia en cuanto al momento adecuado para el cierre de la fisura
palatina. Algunos grupos (7, 10, 41) optan por la reparacion en el periodo neonatal
argumentando que se consiguen mayores resultados en cuanto al habla, a pesar de
los mayores riesgos anestésicos y mayores dificultades técnicas. La mayoria de
grupos intervienen antes del inicio del habla entre los 12 y 18 meses.

Nuestra pauta es la reparacidn en dos tiempos de las formas totales de fisura
palatina: a los 18 meses se corrige el paladar blando (estafilorrafia funcional) y
entre los 4 y 6 afos se cierra el paladar duro (uranorrafia). De esta manera no
afectamos el crecimiento de la cupula ésea palatina al despegar la fibromucosa que
le aporta la vascularizacion.

Las formas no totales de fisura palatina, que no afectan la arcada alveolar, se
reparan en un solo tiempo, a los 18 meses, mediante estafilorrafia o
uranoestafilorrafia, segun se precise.

1.12.2.3. Técnicas.

Las intervenciones quirdrgicas se practican bajo anestesia general
endotraqueal y un separador abrebocas tipo Doot.

Todas técnicas que utilizamos se basan en la descrita por Veaux-Wardil-
Kilner, con incisiones en el borde interno de la fisura que atraviesan la hemiuvula
en ambos lados, e incisiones en el borde externo desde el espacio retromolar,
siguiendo la parte interna de la arcada dental, hasta su parte mas anterior. Se crean
dos planos mucosos, oral y nasal, y se disecan las estructuras musculares del velo
del paladar entre ambos. Posteriormente se sutura el plano nasal, el muscular vy,
finalmente, el bucal en su linea media.

Las técnicas que utilizamos son las siguientes:
'] Uranoestafilorrafia funcional total.

Incisiones de la técnica de Veau-Wardil y despegamiento de los dos colgajos
de fibromucosa palatina. Se aislan las arterias palatinas anteriores a su salida por el
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agujero palatino posterior. Se libera la insercion del musculo tensor del paladar en
los dos lados. Se sutura en dos planos: nasal y oral. Entre ambos, es muy
importante suturar la capa muscular de velo del paladar.

[1 Uranoestafilorrafia funcional mixta.

Es una variante de la anterior. Unicamente se despega un colgajo de
fibromucosa palatina en el lado interno de la fisura que se suturara en dos planos al
lado externo. El resto es igual que la anterior técnica.

[1 Estafilorrafia funcional.

Se puede practicar con despegamiento de la fibromucosa palatina, igual que
en la primera técnica descrita, o sin despegarla siguiendo los bordes de la
hendidura al realizar las incisiones. Debemos realizar incisiones laterales de
descarga en el espacio retromolar, por donde se recurre el tendén del musculo
tensor del paladar y se diseca el espacio de Ernst. Se sutura la capa muscular del
velo y la mucosa en dos planos (nasal y oral).

[0 Uranoestafilorrafia funcional en dos tiempos .

Se practica un primer tiempo en que cerramos el paladar blando mediante
una estafilorrafia sin despegamiento de la fibromucosa palatina y un segundo
tiempo quirdrgico entre los cuatro y los seis afios de edad, en el que se practica la
uranorrafia o cierre del paladar éseo fisurado.

La reparacion von Langenbeck (Fig. 60): Se crean dos colgajos bipediculados
mucoperidsticos mediante una incisidn a lo largo de la parte oral de los bordes del
defecto y alo largo de la cresta alveolar posterior de la tuberosidad del makxilar al
nivel anterior de la fisura. Los colgajos se movilizan medialmente con la
preservacion de las arterias palatina mayor y se cierra por planos. Otros grupos
utilizan la técnica de doble Z-plastia de Furlow (Fig. 61).

En todas las técnicas descritas practicamos una plastia funcional del velo del
paladar de Sanvenero-Roselli, mediante la prolongacién de Ilas incisiones
posteriores mas alld de la Udvula, siguiendo el pilar amigdalino posterior. Asi
estrechamos el cavum y alargamos el paladar blando, de cara a evitar una
insuficiencia velofaringea.
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Fig. 60. La reparacion von Langenbeck.

Fig. 61. la técnica de doble Z-plastia de Furlow
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1.12.2.4. Indicaciones.

Se indica unay otra técnica dependiendo del tipo y grado de fisura palatina.
En la submucosa (DPs) (Calnan, 1954; Gosain et al., 1996) practicamos una
estafilorrafia funcional sin despegamiento (un solo tiempo). En la estafilosquisis
(DPSe), si no es completa (afecta 1/3 6 2/3), se practica estafilorrafia funcional sin
despegamiento, y si es completa (DPSe 3/3), una estdfilorrafia funcional con
despegamiento. En la  uranoestafilosquisis (DPSu+e) realizamos una
uranoestafilorrafia funcional.

En la fisura palatina unilateral total (DPUT), una uranoestafilorrafia en dos
tiempos (Larson et al.,, 1998) primero la estafilorrafia sin despegamiento, y
posteriormente la uranorrafia. Las formas poco hipoplasicas pueden cerrarse
mediante la uranoestafilorrafia funcional mixta.

La fisura bilateral total (DPBT) se trata de igual forma que la anterior. La
fisura alveolar (DPA) no precisa intervencion quirurgica precoz. El tratamiento serd
ortodoncico y protésico.

1.12.2.5. Cuidados postoperatorios.

Es importante evitar maniobras bruscas de extubacién y controlar el sangrado
en las primeras horas. Se puede iniciar la alimentacion oral tras cuatro horas,
manteniendo varios dias alimentos triturados y liquidos. Se puede mantener
cobertura antibidtica oral durante cinco dias, y son suficientes 2 é 3 dias de ingreso
hospitalario. En el domicilio se deben evitar la introduccién de objetos en la cavidad
oral para no traumatizar la zona intervenida.

1.12.3. Intervenciones secundarias.

Si aparece insuficiencia velopalatina (aproximadamente en el 20% de los
casos), se observara un habla nasal (Devani et al.,, 1999), que puede estudiarse
mediante endoscopia (Igawa et al., 1998; Ysunza et al., 1999) o cine-radiografia,
evidenciando falta de contacto entre el velo del paladar y la pared posterior de la
orofaringe con escape de aire. Se debe realizar un entrenamiento de esta valvula,
con la ayuda del logopeda.
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Si no se obtiene éxito, se precisard una intervencidn secundaria que consiste
en una faringoplastia (Hogan, 1975; Jackson, 1985) mediante un colgajo faringeo,
entre los 4 y los 7 aiios, cuando se detecta el defecto foniatrico. La faringoplastia
pretende mejorar la calidad de la voz. La faringoplastia (Fig. 62) crea un mejor
cierre valvular entre el paladar blando y la parte posterior de la faringe para reducir
el escape de aire y por lo tanto el tono nasal.

Fig. 62. Faringoplastia

Otra intervencion secundaria es la reconstruccion alveolar. Tras la cirugia
reconstructiva de labio y fisura palatina, queda una muesca en el alveolo (Lisson,
1997) por déficit dseo, que entre los 6 y 8 afios de edad debemos rellenar mediante
un injerto de hueso de cresta iliaca o calota craneal.

Este relleno dseo hard de soporte para la denticion definitiva que
posteriormente precisard, con toda seguridad, de un tratamiento ortoddncico.
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A principios de los 90, se identificaron las bone morphogenetic proteins
(BMP) que son unas potentes proteinas osteoinductivas con la habilidad de inducir
diferenciacion hacia osteoblastos en las células progenitoras mesenquimales
pluripotenciales. Desde el 2006 estas proteinas BMP se fabrican sintéticamente y
estan disponibles para su uso clinico (Fig. 63).

Fig. 63. Aplicacion de rhBMP-2 en el defecto 6seo alveolar

El uso de rhBMP-2 junto con hueso obtenido de raspado del cigoma evita la
necesidad de cirugias adicionales y disminuye la morbilidad postoperatoria
asociada con los injertos dseos cldsicos de cresta iliaca (Balaji et al., 2011).

1.12.4. Cirugia de las secuelas.

Los pacientes que nacen con FLP deben someterse a un numero de
procedimientos quirdrgicos correctivos durante su infancia y juventud. En la
primera edad adulta se precisaran en algunos casos correcién de deformidades
labiales y nasales residuales (rinoplastias / septoplastias) o faciales éseas (cirugia
ortognatica).

Las cicatrices que los resultan de estos procedimientos se ha demostrado que
afectan el crecimiento del maxilar superior, y a menudo conduce a la deficiencia
maxilar (Ross, 1987; Marte et al, 1990;. Capelozza Filho et al, 1996). Se han
analizado el momento de la realizacién de las reparaciones iniciales y de
intervenciones secundarias para refinar su resultado y tratar de maximizar los
beneficios mientras se minimiza la interferencia con el crecimiento maxilar. Aun asi,
un porcentaje de pacientes con FLP van a requerir cirugia ortognatica en la madurez
esquelética para la correccidn de una maloclusidon maxilar clase lll.

La cirugia ortognatica seria necesaria para permitir una adecuada relacién
funcional del maxilar superior con la mandibula, ademds de una mejor y armdnica
estética facial. Se estima que esta cirugia se precisa en aproximadamente el 25% de
pacientes con FLP unilateral (Ross, 1986; DelLuke et al.,1997).
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Fig. 64. Cirugia ortognatica. Osteotomia de avance tipo LeFort I.
Resultados estéticos y funcionales postquirurgicos (tomado de Nakajima et al., 2012).

Por otro lado, en un centro (Rosenstein et al., 2003), donde el injerto dseo
primario se realiza en el momento inicial de la reparacién del labio, la tasa de
cirugia ortognatica fue 18,29% en una muestra pacientes con tipos mixtos de FLP.
En otro informe (Schnitt et al., 2004), el 32% de los pacientes con FLP unilateral
requiere cirugia bimaxilar. De manera similar, Cohen et al. (1995) recomienda
cirugia ortognatica al 26% de los pacientes con FLP unilateral y el 24% de los
pacientes con FLP bilateral.

M4ds recientemente, un grupo de Boston (Good et al., 2007) reporta
frecuencias de osteotomia de Le Fort | del 48,5% de los pacientes con FLP unilateral
completa y del 76,5% con bilateral completa.

En un estudio realizado en Canadd (Daskalogiannakis et al., 2009)
comprobaron que el 48,3%de sus pacientes tratados de FLP se consideraron para
realizar una cirugia ortognatica. Para la FLP bilateral completa el porcentaje fue del
65,1%. Los pacientes que hicieron ortopedia prequirdrgica en las FLP unilaterales
precisaron de cirugia ortognatica en un 59,4%.

Para la fijacién de las osteotomias correctoras se utilizan dispositivos de
distraccion que son generalmente clasificados en tipos externos e internos. El
movimiento de avance de los distractores externos puede ser controlado
facilmente pero su gran tamafio y la necesidad de una madscara facial causa
bastante molestia y estrés psicoldgico para el paciente. Los nuevos distractores
internos son mas pequefios y mejor tolerados, pero no son facilmente controlables
y su retirada es mas dificil. Un grupo japonés (Nakajima et al,, 2012) ha disefiado
unos nuevos fijadores internos (Fig.64) que minimizan las molestias y las
dificultades. Es el llamado sistema NAVID que se ha mostrado seguro, efectivo y
fiable para todos los tipos de distraccion osteogénica tipo le Fort.
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1.12.5. Equipo multidisciplinar.

El tratamiento integral de las fisuras labiopalatinas no es puntual ni aislado,
sino que se sucede en el tiempo desde el nacimiento, la edad pediatrica e incluso
en la edad adulta. Para llegar a los mejores resultados, se precisa de un equipo
multidisciplinar (Sanchez-Ruiz et al., 1999) que englobe diferentes especialistas
para tratar cada uno de los aspectos que comporta esta patologia. Se requiere la
participacién de una enfermera coordinadora, que interrelacione los padres con los
distintos especialistas, y un cirujano pediatrico coordinador. Se precisa de un
cirujano craneofacial, cirujano plastico, pediatra, genetista, obstetra,
odontopediatra, ortodoncista, oftalmdlogo, neurocirujano, logopeda,
otorrinolaringdlogo, psicdlogo infantil y asistente social.

De forma ideal, este equipo multidisciplinar debe reunirse y contrastar
opiniones de cada caso individualmente, con lo que también seria interdisciplinar,
alcanzando un tratamiento integral de esta patologia.
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