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GLOSARIO

ADIPOSO Variedad de tejido conjuntivo que incluye una importante proporcion de

vacuolas grasas.

APLASIA: Ausencia de desarrollo de un tejido u érgano.

ATM: articulacion temporomandibular

AURICULA: Pabelldn de la oreja

AUTOSOMAL: relativo a la variedad de cromosoma que no interviene en la

determinacion del sexo.

BICORTICAL: de dos cortezas

DISMORFISMO: Anomalia en la forma de una parte del cuerpo.

DISPLASIA: Trastorno del desarrollo de los tejidos que ocasiona malformaciones.

ETIOLOGIA Parte de la medicina que investiga las causas de las enfermedades.

EXFOLIACION: Desprendimiento de las partes mas superficiales de una

estructura, comunmente de un epitelio de revestimiento.

FENOTIPICO: Conjunto de caracteres que se manifiestan visiblemente en un

individuo y que expresan la interaccion de su genotipo con su medio.



GENETICA: Ciencia de los fendmenos hereditarios que estudia la transmision de

los caracteres anatémicos, citolégicos y funcionales de padres a hijos.

HIPERTROFICO: Con caracteristicas de crecimiento anormal del tejido de un

organo.

HISTICO: propio del tejido organico.

MESODERMICO: Relativo a tercera hoja embrionaria situada entre el endoblasto

y el ectodermo, que da origen a la sangre, esqueleto, rinones, musculos, etc.

MHF: Microsomia hemifacial

NEUROLOGIA Especialidad médica que estudia el sistema nervioso y sus

enfermedades.

NEUROLOGO, A Especialista en neurologia.

ORTODONTICO: relativo a la estomatologia que se ocupa de la correccion de las

anomalias en la posicion de las piezas dentarias.

ORTOPEDIA : Parte de la medicina y de la cirugia que se ocupa del tratamiento

de las afecciones del esqueleto, articulaciones, aparato locomotor, etc.

OSTEOGENESIS: Proceso de formacion de los huesos.

OSTEOLOGIA: Parte de la anatomia que trata de los huesos.



OTORRINOLARINGOLOGIA: Parte de la medicina que trata de las enfermedades

de los oidos, la nariz y la laringe.

PARESIA: Paralisis parcial o ligera, con disminucion de la fuerza muscular.

PATOGENIA: Investigacion y estudio de los mecanismos por los que un agente

nocivo o patégeno desencadena las enfermedades.

PATOLOGIA: Ciencia de las causas, sintomas y evolucion de las enfermedades.

PTERIGOIDEQ: Hueso de los vertebrados originado a partir de la fragmentacion

de un cartilago.

RECESIVO: Dicese del gen o caracter hereditario que no se manifiesta en el
fenotipo del individuo que lo posee, pero que puede aparecer en la descendencia

de éste.

RETINOL: Preparacion farmacéutica de vitamina A.

SINDROME: Conjunto de sintomas que caracterizan una enfermedad o una

afeccion.

TAC: tomografia axial computarizada, técnica de exploracion radiolégica basada
en la reconstruccion informatica de la imagen de un plano interno del organismo a
partir de una serie de andlisis de densidad efectuados mediante barrido y/o

rotacion del conjunto formado por el tubo de rayos X y los detectores.



TOMOGRAFIA: Procedimiento de exploracién radiologica, que permite obtener la
imagen radiografica de un plano interno del organismo de una forma nitida,

mientras que los otros planos quedan difuminados.

TRAQUEOTOMIA: Operacion quirurgica que consiste en abrir la traquea al nivel
de ia garganta con el fin de poneria en comunicacion con el exterior por medio de

una canula, cuando hay riesgo de asfixia.



INTRODUCCION

La presente investigacion parte del problema de que siendo la microsomia
hemifacial una malformacion congénita y una patologia no muy frecuente, 10s
estudiantes desconocen su manejo y, por tanto, se hace necesario e importante

determinar el tipo de manejo clinico y quirdrgico mas indicado.

El trabajo tiene como objetivo realizar una revision bibliogréfica de caracter
cientifico alrededor del tema de la microsomia hemifacial, sus diversas etiologias,
los diferentes manejos clinicos y tratamientos quirdrgicos, de acuerdo con
experiencias descritas en la literatura cientifica y los casos clinicos mas

caracteristicos.

El estudio de la etiologia de este tipo de malformaciones, asi como de los
diagnosticos clinico, radiolégico y diferencial, lleva a tratamientos y resultados que
deben ser reconocidos por los estudiantes en salud oral para preveer una serie de

herramientas en el manejo de esta patologia.

Los diversos articulos publicados comprueban una taxonomia de los diferentes
tipos de microsomia hemifacial o hemicraneofacial, o de disostosis otomandibular,
pues afecta vias auditivas, aéreas y oculares, incluso. Esta deformidad es
explicada etiolégicamente desde angulos que van de la formacion congenita por
malformacion accidental (anomalias fetales) hasta la razén genética (genes

defectivos).



La clasificaciéon de mayor aceptacion en el medio cientifico es la de Pruzansky con
tipos I, lIA, IIB y IlI. Los grados del defecto esquelético van de leves en grados |, |l

y ll, a moderados y severos.

El componente diagndstico pasa de la amniocentesis para detectar a nivel del
ADN la anomalia congénita, a las pruebas ecogréficas para comprobar anomalias

6seas, tomografias computarizadas y electromiografias.

Los tratamientos van desde el simplemente ortopédico para alargamiento 6seo,
pasando por la osteogénesis provocada mediante distracciones mecanicas, las
protesis temporales, hasta las cirugias correctivas (osteotomias, implantes e

injertos, reconstruccion 6sea) para la mejora de aspectos esteticos conexos.

El tipo de estudio es revision bibliogréfica. La poblacién a que va dirigido esta
compuesta por los estudiantes de la salud oral interesados en el diagnostico,
manejo clinico y quirdrgico de esta patologia, permitiendo su mayor informacion y
capacitacion. Se accedio a bases electronicas de datos como Elsevier, Electronic,
Journals Service de Ebsco Host, Pubmed o Medline. Las unidades tematicas
correspondientes a los objetivos planteados son la etiologia, el diagnodstico, el

manejo clinico, y quirlrgico de la microsomia hemifacial.

El procedimiento de investigacion utilizo la internet, fue el medio con mayor
profusion para consulta y se manejaron idiomas espariol e ingles. Las fuentes
fueron consultadas en las bibliotecas Fundacion Santa Fé de Bogota, Luis Angel
Arango, Hemeroteca Nacional, Federacion Odontologica Colombiana, Universidad

Javeriana y Colegio Odontolégico Colombiano.

Las fuentes cientificas consultadas fueron tales como Academia Americana de

Cirugia Dental Pediatrica, Children’s Craniofacial Association, Cleft Palate-



Craniofacial Journal o Columbia Dental Review, la Revista Adm., el Department of
otorminolonynadeogy and communicative science, la Aarch Otoangol Head Heck
Surg, los archivos de Otorrinolaringologia del Journal Article, el Journal of pediatric
dentistry, el Analisis American Journal Orthodontics, el Journal of Craneofacial
Surgery, La revista Oral maxilofacial surgery, el Journal article, el Journal oral
maxillofac surg, Pediatric anestesia, Oral abstracts, el Departamento de Fisica
Medica de la Universidad de Londres, la Asociacion de medicina, el Journal de
Union Medical University, Journal article neuroaudiology, Dysmorphology, el Acta
odontoldgica escandinava, entre otras. Se procedio a la consulta de 75 fuentes en

inglés y 20 en espanol.

Como instrumento para recoleccion de datos se disefio una matriz bibliografica,
los datos fueron seleccionados por columna, se tuvieron en cuenta las fuentes
bibliograficas halladas, el tipo de MHF de que trataba basicamente la fuente y la
etiologia, tipologia, hallazgos clinicos, diagnostico, tratamiento, manejo quirurgico

y cuidados postoperatorios.

El primer capitulo del trabajo contiene los aspectos tedrico-cientificos de
conceptualizacion relacionada con la patologia en estudio. El segundo capitulo
trata de aspectos metodoldgicos de la investigacion, tipo de estudio e
instrumentos. El tercer capitulo realiza una sintesis y discusion de resultados.
Finalmente, las conclusiones del trabajo, seguidas de las recomendaciones
correspondientes, acompanadas de las matrices bibliograficas utilizadas en el

desarrollo de trabajo.



1. ASPECTOS TEORICOS CIENTIFICOS

1.1 PROBLEMA

La microsomia hemifacial es una malformacion congénita que afecta el
primer arco branquial (mandibular) y el segundo arco branquial (hioideo).
Siendo esta una patologia no muy frecuente, los estudiantes desconocen su
manejo y, por tanto, se hace necesario e importante determinar el tipo de

manejo clinico y quirdrgico mas indicado.

Los diversos articulos publicados pueden permitir comprobar una taxonomia
de los tipos de microsomia hemifacial o hemicraneofacial, o de disostosis
otomandibular, patologia que puede afectar conductos auditivos, aereos y

globos oculares.

El estudiante debe reconocer en esta deformidad su etiologia, su taxonomia
o tipologia en el medio cientifico, asi como la clasificacion de su severidad

como defecto.

Igualmente, conocer los diagnosticos diferenciales, la diagnosis radiolégica y

tratamientos quirdrgicos y correctivos, en general.

Por lo tanto, es necesario preguntarse ;Cudl es el manejo clinico y quirurgico

éptimo para pacientes con microsomia hemifacial?



1.2 JUSTIFICACION

Es importante este estudio ya que es una herramienta bibliografica para los
estudiantes de la salud oral en el diagnéstico, manejo clinico y quirurgico de
esta patologia. Al realizar un compendio, el estudiante de salud oral estara

mas informado y capacitado al respecto.

1.3 PROPOSITO

Con este estudio se pretende realizar una revisién bibliografica de los
diferentes tipos de microsomia hemifacial con su respectivo manejo clinico y
quirtirgico, orientando asi a los estudiantes en el diagnostico y tratamiento

acertado de esta patologia.

1.4 MARCO TEORICO

La microsomia hemicraneofacial, término utilizado por Converse y cols.
(1977) también denominada disostosis otomandibular por Longacre (1975),
es una malformacion congénita por la interrupcion o reduccion del
crecimiento de las estructuras originadas en el primero y el segundo arco
branquial y es la segunda anomalia congénita facial mas comun (1 de cada
5600 nacidos vivos) después del labio y paladar hendido. La microtia,
considerada frecuentemente como una deformidad congénita aislada, en la
mayoria de las ocasiones esta asociada a otro tipo de deformidades que
afectan la mitad de la cara, constituyendo lo que se conoce como Microsomia
Hemifacial. La microtia ha sido motivo de estudio desde hace mucho tiempo.
Los primeros informes de que se tiene noticias datan de 2000 arios antes de

Cristo por habitantes de la mesopotamia.




En muchas de sus variedades fué descrita por Bartholinus en 1654,
Lachmund en 1688 y Von Rathke en 1825. Posteriormente Thompson y el
mismo Von Rathke (1845) analizaron las deformidades del pabellon auricular
y la relacionaron con el desarrollo embriologico del aparato branquial en los
vertebrados. Diversos autores han hecho referencia a su origen,
fisiopatologia, embriologia y tratamiento. La microsomia hemifacial es la
segunda anomalia craneofacial mas comun del nacimiento, después del labio
y paladar hendido. Es una malformacion congénita que afecta las estructuras
derivadas del primero y segundo arco branquial embrionario, afectando en
primera medida el esqueleto facial y el pabellén auricular. La microsomia
hemifacial comprende varios defectos en el desarrollo del primero y segundo
arco branquial involucrando asimetria facial moderada o como forma severa
incluye malformaciones adicionales oculares, vertebrales, cardiacas y renales
(Simpson Becky, 1999).

La caracteristica mas tipica del desarrollo de la cabeza y el cuello es la
malformacion de arcos branquiales faringeos. Estos arcos branquiales
aparecen en la cuarta y quinta semana de desarrollo intrauterino, hoy
contribuye en gran medida a las caracteristicas externas del embrion. En un
periodo inicial estan constituidos por bandas de tejido mesenquimatoso,
separado por profundos surcos, denominados hendiduras faringeas.
Simultaneamente con el desarrollo de los arcos y hendiduras aparece cierto
numero de evaginaciones (bolsas faringeas) a lo largo de las paredes
laterales del conducto faringeo, la porcion masa cefalica del intestino anterior.
Poco a poco las bolsas se introducen en el mesenquima circundante pero no
establecen comunicacion abierta con las hendiduras externas. Se adoptaron
los nombres de hendiduras y bolsas faringeas, denominado indistintamente a

los arcos branquiales o faringeos (Langman 1988).




Cuando el embrion tiene cuatro semanas y media de edad pueden
identificarse cinco formaciones mesenquimaticas a saber: 1 y 2 los procesos
mandibulares (primer arco branquial), 3 y 4 los procesos maxilares (porcion
dorsal del primer arco branquial) lateralmente al estomodeo, 5 la primera
elevacion frontal ligeramente redondeada que se encuentra en situacion

craneal con respecto al estomodeo (Langman, 1988).

Cada uno de los arcos branquiales esta formado por un nucleo central de
tejido mesodérmico, abierto por su lado externo por ectodermo superficial, y
revestido en su interior por epitelio de origen endodérmico; la parte central de
estos arcos reciben un numero abundante de células de la cresta, que
emigran hacia los arcos para constituir los componentes esqueléticos de la
cara. Cada arco branquial posee sus propios componentes musculares, 0s
cuales conducen su propio nervio, asi mismo cada arco posee su propio

componente arterial (Langman 1988).

El cartilago del primer arco branquial esté formado por una porcién dorsal,
llamado proceso maxilar que se extiende hacia delante debajo de la region
correspondiente al ojo, y una porcién ventral, el proceso mandibular o
cartilago de Meckel; en el curso estas dos pequefias porciones experimentan
regresion y desaparecen, quedando dos porciones en los extremos dorsales
que persisten y forman positivamente el yunque y el martillo. El mesengquima
del proceso maxilar dara origen mas tarde al premaxilar, maxilar, hueso
zigomatico y parte del hueso temporal por osificacion membranosa. El
maxilar inferior se forma de manera analoga por osificacion membranosa del

tejido mesenquimatoso que rodea el cartilago de Meckel.

Ademés, el primer arco branquial contribuye a la formacion de los huesos del

oido medio; la musculatura del primer arco branquial esta constituida por los
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musculos de la masticacién el vientre anterior del digastrico, el milohioideo, el
musculo del martillo y periestafilino externo. La innervacion de los musculos
de este arco llega Unicamente por la rama maxilar inferior del nervio
trigémino, como el mesenquima del primer arco contribuye también a la
dermis de la cara, la innervacion sensitiva de la piel facial es suministrada por

las ramas oftalmica, maxilar superior y maxilar inferior (Langman, 1988).

El cartilago del segundo arco branquial o arco hioideo (cartilago de Reichert)
da origen al estribo, la apdfisis estiloide del hueso temporal, el ligamento
estilohioideo y verticalmente el hasta menor y la porcién del cuerpo del hueso
hioides. Los musculos del arco hioideo son el nucleo del estribo, el
estilohioideo el vientre posterior del digastrico, el auricular y los musculos de
la expresién facial. Todos estos musculos estén inervados por el nervio
facial, que es el nervio correspondiente al segundo arco branquial (Langman
1988).

Los tipos de malformaciones que pueden causarse por los factores genéticos
y los medio ambientales estan dependientes en la tasa de desarrollo del
embridon en el momento del nacimiento. En los periodos criticos y para la
mayoria de las malformaciones mayores ocurre durante el proceso de

embriogenesis (antes de la novena semana de fertilizacion) (Turvey, 1996).

Cada malformacién esta relacionada con los problemas del crecimiento y de
la funcion de la articulacion temporomandibular, podria haber un exceso de
un elemento normal, podria haber reemplazo de un elemento normal por otro
elemento que suplanta en cierto grado la funcion propia del elemento
normalmente situado. Se ha comprobado gue puede existir una condicion de:
a. Aplasia, b. Hipoplasia y c. Hiperplasia. Puede existir para la rama o para el

cuerpo de la mandibula que pueden estar afectados unilateralmente o
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bilateralmente como lo pueden estar distintas partes del hueso temporal
(Turvey, 1996).

La microsomia hemifacial es una variable progresiva y sistematica de
anormalidad: el término fué usado primero por Gorlin y Pindborg en 1969, se
han sugerido nombres como: asimetria de primer y segundo arco branquial,
espectro oculo-auriculovertebral, disostosis otomandibular, displasia oculo-
auriculo vertebral, displasia facial lateral y microsomia craneofacial unilateral;
esta variedad de nombres refleja un entendimiento incompleto de la etiologia
genética y patogénesis, deformidades que estan incluidas en esta categoria
(Joseph, 1990).

ETIOLOGIA

Un amplio espectro de malformaciones clinicas sugiere que la etiologia de la
microsomia hemifacial puede ser variable heterogénea, se conocen como
posible etiologia: la exposicién de las mujeres embarazadas a la talidomida
(medicamento antihemético y somnifero que recibian las mujeres en el
embarazo hacia 1962), primidone y &cido retinoico, se han asociado a
defectos congénitos del primer y segundo arco branquial. Hijos de japonesas
embarazadas expuestas a las bombas atomicas de 1945, asi como las
gestantes sometidas a radioterapia, enfermedades maternas como rubéola,
citomegalovirus, herpes simple, toxoplasmosis, sifilis; estas no permiten la
formacion y desarrollo adecuado de las estructuras del feto, y provocan

malformaciones somaticas (Joseph 1990).

Respecto de la Microsomia Tipo Il (Humes, Psillakis, Wright, 2001), se
encuentra que en la hipotesis etiolégica se habla de que debido a una gama

amplia fenotipica hay una variedad de nombres para describir MHF.
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En general, los estudios tienden a afirmar que la microsomia hemifacial se
presenta esporadicamente y al azar, aunque se cree que en algunas familias
puede ser hereditaria, lo cual se debe a la observaciéon acerca de la gran
cantidad de casos familiares, en los cuales se presentan mas de una vez en
una familia y de los cuales existen registros oficiales (Quirds A., d’Escrivan
de Saturno, 2004).

La etiologia de otro sindrome conexo como el hemangioma lateral de nariz o
de cuello, causa su origen en un accidente vascular en el feto. Este accidente
causa el suministro de la sangre y produccion de los grumos de sangre en el
area de esos tejidos que se desarrollaran en las estructuras de la oreja y
mandibula. La cantidad del dafo causada por el accidente vascular se
relaciona directamente al periodo de desarrollo en el que ocurre, asi como al
grado de destruccion del tejido que tiene lugar. Puesto que no esta ligado a
origenes genéticos, la mayoria de los casos de microsomia hemifacial son
esporadicos y el riesgo de un individuo afectado para tener un nifo afectado

es minimo (World Craneofacial Foundation, 2004)

En cuanto a la microsomia displasica oculoauricular, el sindrome de
Goldenhar, es otra condicion muy similar. Los estudios no acuerdan la
etiologia de esta condicion con las acciones de la madre o actividades
durante su embarazo. Es muy probable que el nifio reciba el juego normal de
genes de ambos padres. Sin embargo, algo ocurre en las fases tempranas
de desarrollo para causar esta condicion. Los estudios experimentales con
ratones muestran del Utero que si un vaso sanguineo se rompe cerca de los
descansos de la oreja se abre y sangra, los ratones presentan una condicion
que se parece a la Microsoma hemifacial. No hay ninguna evidencia de que
traumas o el movimiento excesivo de la madre cause este problema (Fearon,
1993).

13



Por otra parte, la etiologia en general de los casos de microsomia hemifacial
han llevado, en algunos casos, a la hipotesis del autosoma dominante. Esta
etiologia consistiria en que un gen es necesario para expresar la condicion, y
el gen se pasa del padre al nifio con un 50% de riesgo para cada embarazo.
Los varones y mujeres son igualmente afectados y hay gran variabilidad en

expresion del gen.

El autosoma recesivo, en que dos copias del gen son necesarias para
expresar la condicion, que se expresa de un padre que es portador. Los
padres del portador tienen 25% de oportunidad con cada embarazo de tener
un nifo con microsomia hemifacial. Los varones y mujeres son igualmente

afectados.

La herencia multifactorial, expresa que "muchos factores" estan envueltos
causando un defecto del nacimiento. Dichos factores normalmente son
genéticos y medioambientales. A menudo un género (varén o hembra)
frecuentemente es afectado mas que el otro. Los varones tienen ligeramente
mayor probabilidad de ser afectados que las mujeres. Los reportes de
familias que tienen un nifio con muestra de microsomia hemifacial muestran
probabilidad de aproximadamente 2 a 3%. Los padres y otros miembros
familiares deben tener una evaluacion completa. Muchos nifos con
Microsomia HemiFacial, MHF, se relacionan con varios tipos de
anormalidades del cromosoma. Los cromosomas como estructuras celulares
que llevan nuestros genes, determinan rasgos como el tipo de sangre y color
del ojo. Las anormalidades del cromosoma son normalmente esporadicas
(Packard, 2001 — 2004).
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Otros estudios afirman que la asimetria y deformidad congénita de la cabeza
y cara causada por el desarrollo anémalo de las estructuras derivados del los

primer y segundo arco braquial (Silvestri, Natali y Fadda , 2004.

Como ya se menciond, algunos estudios hallan que la etiologia puede estar
en que la MHF es causada por ingestién de una droga para fertilidad (Lust,
1996). Sin embargo, esta hipotesis fue ampliamente debatida en una
discusion en la United States District Court for the Central District of
California Edward Rafeedie, District Judge, Presiding (Lust, 1996).

En otro aspecto, el denominado complejo de malformacion
oculoauriculovertebral se considera como una variedad de MHF bilateral, con
los defectos vertebrales, la proporcién del encéfalo occipital y la hendidura de
labio y paladar que representan interaccion a la altura de la linea media
probablemente entre los 2 campos (Thomas P., 1980).

Esta microsomia tiene su etiologia explicada en el campo de desarrollo no-
especifico complejo, DFC, qué normalmente ocurre esporadicamente, pero
también puede verse como un autosoma de rasgo dominante y como una
manifestacion del componente en el sindrome del trisoma 18 (Thomas P.,
1980). El diagnéstico es diferenciado y se discuten patogenias y

consideraciones terapéuticas (Thomas P., 1980).

En estudios acerca de la microsomia parte de un andlisis morfométrico
(Seow, Urban, Vafaie y Shusterman, 2003). En este orden, la etiologia se
explica por su patogénesis que involucra una anormalidad de la cresta
nerviosa. Ademas, estos resultados también apoyan el concepto que la
microsomia hemifacial es bilateral en lugar de una condicion unilateral (Seow
y cols., 2003).
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Existen basicamente tres teorias gque pretenden explicar las alteraciones
otomandibulares de estos pacientes, Stark y cols propusieron que se trataba
de una deficiencia mesodérmica; Walker sugiere que la deformidad se origina
a partir de un aporte sanguineo embrionario insuficiente, que temporaimente
detendria el proceso de desarrollo, mientras que una lesion necrdtica
provocaria destruccion histica. Asi, plantea la posible existencia de un
defecto vascular de la arteria estapedial o de la arteria carétida externa. La
tercera teoria propuesta por Poswillo 1973, plantea que dichas deformidades
se deben a hemorragia de la arteria estapedial en el periodo temprano del
desarrollo embrionario, que ocasiona dafno en el area de los dos primeros
arcos branquiales a donde se extiende el hematoma. Algunos especialistas
anotaron que puede también la microsomia hemifacial resultar de la
hemorragia fetal en la region del primer y segundo arco branquial (Rayan y
col., 1992).

En algunas familias afectadas la historia es consistente con herencia

autosomal recesiva y autosomal dominante (Gorlin y col. 1.970).

CLASIFICACION

Kaban, Leonard B. y colaboradores en 1998 enfatizaron la clasificacion de la

microsomia hemifacial segun Pruzansky:

TIPO |: presenta mandibula y articulaciéon temporomandibular, todas las
estructuras estdn presentes, normales, en forma y localizacion; pero

pequefias; los musculos, tejido adiposo y glandular pueden estar

16



disminuidos. En este tipo mandibular el oido externo puede estar perdido o
casi normal, la articulacion temporomandibular esta presente, pero hay
reducida traslacion durante la apertura mandibular (Kaban, Leonard B. Y Col.
1998).

TIPO II: la rama mandibular pequefia de forma anormal con una articulacion

temporomandibular hipopldsica. Este grupo se subdivide en:

TIPO llA: la rama de la mandibula, el céndilo y la articulacion
temporomandibular, ATM, estan presentes pero hay hipoplasia y presenta
forma anormal. Todos los musculos estan presentes y el patréon de uso es
relativamente normal: durante la apertura mandibular, la asimetria
mandibular comienza a ser mas marcada debido a que el lado afectado no se
traslada hacia delante. El proceso coronoideo y el geniano estan bien
desarrollados. (Kaban, 1998)

TIPO 1IB: Hay hipoplasia de la rama mandibular y evidente anormalidad en
su forma y localizacion, la estructura articular esta perdida y el tamario del
proceso coronoideo esta reducido. El grado de hipoplasia muscular es
reflejado en la cantidad de diferencia 6sea en los tipos de insercion. La
deformacion esqueletal es localmente severa debido al mecanismo de
avance de la mandibula sobre ese lado que esta perdido. El resultado es
desorden en el plano oclusal y migracién mesial impar de los dientes
maxilares sobre el lado afectado; no hay articulacion con el hueso temporal.
La articulacion temporomandibular es tan hipopldsica que esta desplazada
hacia el sentido anterior e inferior (en relacién con el lado normal) (Kaban,
1998).
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TIPO llIl: Se caracteriza por ausencia total de la rama de la mandibula, el
condilo y la ATM, musculos pterigoideo lateral y temporal estan presentes

pero no se articulan con la mandibula remanente (Kaban, 1998).

En un estudio retrospectivo de casos de MHF (Rahbar y cols., 2001), que
utilizé evaluacién tomografica, se ha buscado el establecimiento de un

estandar de medicion de malformacién (Rahbar y cols., 2001).

La propuesta se basa en que cada carta de la sigla OMENS indicade 1a 5
manifestaciones de dismorfia; O, asimetria orbital; M, hipoplasia mandibular;
E, deformidad auricular; N, involucramiento del nervio; y S, deficiencia del
tejido suave. Se propone como sistema para evaluar posibles correlaciones
entre la severidad de rasgos de dismorfologia con el tipo de anormalidades

en el hueso temporal y con grado de déficit de oido (Rahbar y cols., 2001).

Los resultados del estudio recomiendan el uso del sistema de clasificacion de
OMENS para la documentacion y analisis de dismorfias que se encuentran
de MHF, asi como la evaluacion audiolégica completa en todos los pacientes
con este sindrome de microsomia hemifacial sin tener en cuenta el tipo de
anormalidades craneofaciales y la tomografia computarizada del hueso
temporal y para la evaluacion extensa del déficit de oido (Rahbar y cols,,
2001).

HALLAZGOS CLINICOS

La normalidad mandibular en niflos con microsomia hemifacial puede
presentar desde una rama y un condilo pequefio pero de forma normal
resultando en una asimetria moderada a una completa ausencia de
estructuras dando por resultado una deformidad mas severa. Se observa
rotacidon de los dientes en caso moderado o severo, apifamiento, posibles
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dientes perdidos o impactados en los casos mas severos. La sonrisa es
usualmente inclinado con el lado afectado, siendo mas alta que en el lado no
afectado, el menton puede parecer inclinada, también varian las
deformaciones de la oreja desde una malformacion moderada hasta una
ausencia completa de esta, fallas en el diagndstico de la pérdida sensorial de
la audicion en nifios con microsomia hemifacial, puede tener consecuencias
serias como perdida sensorial significativa y por consiguiente retraso en el

habla y adquisicion del lenguaje (Orney, 1998).

Las tres principales deformaciones caracteristicas de la microsomia
hemifacial son: a. Hipoplasia auricular, b. hipoplasia mandibular, c. hipoplasia
de tejidos blandos (Paquin, 1996).

Otras caracteristicas de estos pacientes son la reduccion unilateral y bilateral
de tamafio y aplanamiento del maxilar superior, anormalidades de los ojos
que pueden incluir quistes en el globo ocular y ausencia del tejido en los

parpados superiores, y boca normalmente ancha. (Paquin, 1996).

La denticion del lado hipertréfico es anormal en tres aspectos: tamario de la
corona, tamafo y forma de la raiz y grado de desarrollo. Los dientes
permanentes del lado afectado suelen estar agrandados. Aunque el aumento
en el tamano no es mayor del 50%, este agrandamiento es mas frecuente en
los caninos, premolares y primer molar. De modo caracteristico, los dientes
permanentes del lado afectado se desarrollan con mas rapidez y erupcionan
primero, asociado a este fenémeno esta la exfoliacion prematura de los

dientes temporales (Rowe, 1997).

La lengua frecuentemente se afecta por la hemihipertrofia, debido al

crecimiento de las papilas linguales, ademas del agrandamiento unilateral
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general y el desplazamiento contralateral, la mucosa suele aparecer

aterciopelada y como si colgara ligeramente (Rote, 1997).

Los defectos presentados en tejidos blandos que se analizan mediante el
examen fisico y revision de las radiografias frontal, lateral, oblicua y
submental. Los componentes del tejido blando a considerar son: espesor,
musculos de la masticacion y de la expresion facial, presencia o ausencia de
macrostomia, marcas en la piel, hendiduras faciales, funcion de nervios
craneales en particular el Vil, y del paladar blando. La paresia mas comun
del nervio facial incluye la rama mandibular marginal seguida por la rama al
musculo frontal, muy rara vez un paciente presenta paresia total del nervio
VIl o deficiencia sensitiva en la distribucion del V par craneal. La hipoplasia
del musculo pterigoideo lateral varia desde ligera, en pacientes con defecto

esquelético tipo | hasta ausencia completa en los del tipo Il (Kaban, 1998).

Por lo general el grado de esta deficiencia se relaciona con la magnitud del

defecto esquelético; estos defectos se subdividen en:

* Leves: se presentan como hipoplasias subcutaneas y musculares minimas;

macrostomia. La anomalia del oido externo se clasifica en:

Grado |: hipoplasia ligera, agrandamiento leve, pero todas las estructuras

estan presentes.

Grado lI: ausencia del canal auditivo externo, hipoplasia variable de la

concha.

Grado lll: ausencia de la auricula, perdida de la conduccién auditiva a causa

de los huesecillos del oido los cuales se derivan del segundo arco branquial.
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* Moderado: en los que se pueden encontrar condiciones clinicas entre leves

y severas.

* Severas: presenta hipoplasia muscular subcutdnea grave, hendiduras

faciales, macrostomia y debilidad muscular, (Posmick, 1998).

También encontramos pacientes con microsomia facial bilateral y con
sindrome de Treacher Collins, estos pacientes presentan una variedad
caracteristica de anomalias que incluyen articulaciones temporomandibulares
hipoplasicas, ramas mandibulares cortas y disminucion de la altura de la

parte posterior de la cara.

El Sindrome de Treacher Collins (frecuencia de 1-10000 nacidos vivos) es un
rasgo autosémico dominante, con penetrancia incompleta y capacidad de
expresién variable. Las caracteristicas clinicas de este sindrome descritas
por Thompson en 1847, Berry en 1889 y Collins en 1900, la llamaron
“Disostosis Mandibulofacial”. Los hallazgos clinicos en el sindrome son
variables, con amplio espectro de alteraciones que pueden ser bilaterales y
simétricas, las aberturas palpebrales tienen sentido contrario al de los
mongoloides (hacia abajo); casi siempre ausencia de pestarias. La nariz es
larga y los huesos y arcos zigomaticos o estan ausentes, la sutura
frontocigomatica esta desplazada hacia abajo y las orbitas tienen forma de

lagrima.

La microsomia facial bilateral presenta deformidades esqueléticas similares
en la mandibula, ATM y regiones zigomaticas pero no presentan los defectos
caracteristicos de tejidos blandos alrededor de los parpados, que son
comunes en el sindrome de Treacher Collins. En la microsomia facial
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bilateral, los defectos esqueléticos y de tejidos blandos son casi siempre
asimétricos y los pacientes pueden tener alteraciones unilaterales o
bilaterales del nervio facial y macrostomia, las cuales no estan presentes en
el sindrome de Treacher Collins; la microsomia facial bilateral es un

padecimiento aislado sin patrén de herencia conocido. (Kaban, 1998).

La correccion de la deformidad esquelética de la ATM en ambos sindromes
consiste en el alargamiento de las ramas mandibulares y el avance de la
mandibula, el propdsito fundamental de la operacién es aumentar la altura de
la parte posterior de la cara. En el paciente adulto con una deformidad en
etapa final se requiere una operacién en el maxilar, ya sea Lefort | o II; el
maxilar se rota en sentido opuesto a las manecillas del reloj, con centro de
rotacion en la regién nasofrontal o la espina nasal anterior para hacer que
crezca la parte posterior de la cara. Se alarga la rama mandibular, ya sea
mediante osteotomia sagital, osteotomia e injerto 6seo, o por medio de la
construcciéon de una nueva rama y ATM. En el nifio, la rama mandibular se
alarga, se avanza y se rota el cuerpo en contra de las manecillas del reloj

para cerrar cualquier tipo de mordida abierta anterior. (Kaban, 1998).

En otro estudio descriptivo (Carvalho, Cancién, Vargervik, Lalwani, 1999),
con metodologia de analisis estadistico, noventa y nueve pacientes
peditricos con HFM fueron evaluados en California, San Francisco, Centro
Meédico (Carvalho y cols., 1999).

Los resultados mostraron predominio de Disfuncién auditiva en un 79% y del
Nervio Facial en un 21% en Pacientes microsomia Hemifacial a nivel de esta
poblacién de pacientes y asociacién entre estas 2 caracteristicas (Carvalho y
cols., 1999)
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Sin embargo, se encontré que no hay asociacion significativa entre MHF
bilateral y la ocurrencia de SNHL o paralisis facial, ni una asociacion entre lo

auditivo y el trastorno del nervio facial (Carvalho y cols., 1999).

El diagndstico diferencial estima que a la edad 5 afos, los hemangiomas son
los tumores mas comunes encontrados en infantes. Aproximadamente, de
todo recién nacido, 1% a 3% tienen hemangiomas. La mayoria aparece
varias semanas después del nacimiento con una incidencia de 10% a 12%
por 1 afo de edad. Se afectan mas normalmente hembras que los varones
por una proporcion de 3 a 1. De los infantes diagnosticados con un
hemangioma 15% a 20% tendran lesiones multiples. La primera sefal de un
hemangioma es una zona eritematosa o telangiectasia pequefios rodeados
por un halo palido. El darea mas comun en el cuerpo parece ser la cabeza y
region del cuello (Sargent, 1997, 2000).

Es asi como la microsomia hemifacial resulta en una condiciéon que afecta el
crecimiento de la cara unilateralmente o bilateralmente. La severidad de este
desorden puede variar desde leve apacible a severo, aungue pueden
afectarse estructuras faciales diferentes, las areas mas comunes incluyen la

oreja, la cavidad oral, y la mandibula (WCF, 2004).

DIAGNOSTICO

Se conocen diferentes pruebas diagndsticas para detectar los genes
defectivos y las anomalias fetales, muchas de las cuales se pueden
diagnosticar mediante amniocentesis, que consiste en tomar una muestra del
liquido amnidtico que rodea el feto para analizar y se cultivan las celulas
fetales, consiste en la realizacion de la biopsia de las vellosidades conicas;

en las células fetales cultivadas se puede estudiar una funcion concreta o
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analizar su ADN para detectar la anomalia congénita. También se usan
ecografias (ultrasonido) para detectar anomalias 6seas y malformaciones;

tomografia computarizada y electromiografia. (Patel, Seclerk, 2001).

Como toda deformacion craneofacial la evaluacién y el tratamiento, requieren
un equipo muiltidisciplinario trabajando estrechamente junto con la familia
para procurar el mejor resultado funcional y estético posible. Debido a la
anormalidad mandibular estos nifios pueden estar en riesgo de problemas
respiratorios y alimenticios y necesitan ser evaluados por un especialista, si
se encuentra compromiso de vias aéreas o fallas para ganar peso; a veces
es necesario una traqueotomia y/o gastronomia para ayudar con la
respiracion y la alimentacion. Un oftaimélogo puede estar involucrado en la
evaluacioén y tratamiento si se presenta anormalidad ocular. Una evaluacion
auditiva a temprana edad ayudara a detectar y a mejorar la sordera, un
especialista en fonoaudiologia puede ayudar al nifio a aprender |las destrezas
basicas, un ortodoncista puede evaluar el crecimiento de las estructuras
faciales y monitorear la erupcién dental. En el tiempo adecuado varias
intervenciones ortoddnticas deben ser iniciadas. Muchas malformaciones
congénitas pueden ser corregidas mediante cirugia, entre ellas, el paladar
hendido y el labio fisurado (Patel Baver Bruce 2001).

Un diagnéstico clinico usual dice que en los casos de ausencia congénita de
condilos, que son poco frecuentes, generalmente ello esta asociado a casos
de microsomia hemifacial. Quirdés ha presentado el caso de un paciente de
género femenino, nifia de cinco 5 afos de edad, con ausencia congenita del
céndilo izquierdo, caso en el cual no se tiene conocimiento ni reporte de la
presencia de la misma lesion en ningln otro familiar (Quirés y d’Escrivan,
2004).
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En cuanto a la microsomia displasica oculoauricular, el sindrome de
Goldenhar, es otra condicién muy similar. Los nifios con Goldenhar tienen las
mismas caracteristicas que aquellos con microsomia hemifacial, pues
también tienen problemas del cuello que principalmente son causados por

una fusion entre los huesos del cuello (Fearon, 1993).

Es por ello que el diagnéstico diferencial acerca de la microsomia hemifacial
se hace mediante examen fisico al nacimiento. El auxilio de la evaluacion
genética determina una etiologia parcial en el sentido de si la microsomia
hemifacial se aisla u ocurre como parte de otro sindrome o condicion
(ACPCA, 2003).

En muchos casos de MHF, el diagnostico clinico encuentra la incidencia de
agenesis y las inclusiones dentales en pacientes y aconseja diagnostico
radiografico consistente fotografias y varias radiografias (Silvestri y cols.,
2004)

VALORACION PREOPERATORIA

En la valoracion preoperatoria tienen singular importancia los estudios
radiolégicos, que permiten valorar el grado de alteracion de las diferentes
estructuras oseas involucradas (arcadas dentarias, arcos zigomaticos,
huesos temporales, orbitas y maxilares superiores). Resulta particularmente
Utiles la radiografia de Watters, la posteroanterior y la panoramica de la
mandibula, que permiten observar claramente la forma, la dimension y la
proporcién de estos elementos, asi como la relacion dentoalveolar. La
cefalometria lateral y anteroposterior es un estudio imprescindible para la
adecuada valoracion de estos pacientes. Por su parte, los modelos dentarios

son un recurso insustituible para el estudio de la oclusion. Es necesario
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contar con un estudio fotografico completo que permita la apreciacion
tridimensional del caso. La valoracion antropométrica proporciona un
concepto integral del caso, permitiendo un plan quirdrgico mas preciso y

resultados mas satisfactorios (Fuente del Campo, 1980).

Los profesionales usualmente, solicitan los examenes de diagnodstico a
realizarse para confirmar la microsomia hemifacial, entre los cuales se
pueden incluir: Radiografias cefalicas laterales y posteroanteriores y

radiografias panoramicas y de articulacion temporomandibular, ATM.

Se hacen examenes de diagnostico que utilizan rayos de energia
electromagnética invisible para obtener imagenes de los tejidos, los huesos y
los 6rganos internos en placas radiograficas. También, tomografias
computarizada, TC o TAC, procedimiento de diagnostico por imagenes que
utiliza una combinacion de radiografias y tecnologia computarizada para
obtener imagenes de cortes transversales del craneo, tanto horizontales
como verticales. La TC muestra imagenes detalladas, incluidos los huesos,
los musculos, el tejido adiposo y los o¢rganos. Las tomografias
computarizadas muestran mas detalles que las radiografias generales
(Quirds y d’Escrivan, 2004)

El diagndstico radioldgico se compone del trabajo del fotografo, quien toma
fotografias que se agrandan para clasificar segun tamaro, puede pensar en
cambios en apariencia con base en el uso de dibujos clasificados segun
tamario, y del neuro-radiélogo, quien leera radiografias de cerebro y craneo
(Fearon, 1993).

En lo que puede considerarse un diagnéstico diferencial, el genetista también

aconseja a las familias acerca de la posibilidad y probabilidad de futuras
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generaciones que tengan microsoma hemifacial o sindrome de Goldenhar
(Fearon, 1993).

El tratamiento es multidisciplinario e integral en el cual el cirujano
craneofacial y el neurocirujano se complementan con cirugia pléstica, en
tanto que un otorrino supervisa en conjunto con el psicélogo pediatrico
(Fearon, 1993).

En cuanto a resultados, se ha encontrado que los nifos tratados localmente
por médicos individuales que no trabajan en equipo o por equipos inexpertos
tienen riesgo de resultados poco satisfactorios. Estos nifos a veces
requieren dos o tres procedimientos adicionales para corregir procedimientos

realizados bajo estas condiciones de trabajo no integral (Fearon, 1993).

Siempre es necesario el diagnostico mediante radiografia de la cara que
debe ordenarse para una prognosis mas exacta. Igualmente, se recomienda
la tomografia (Packard, 2001 — 2004).

Para un diagnostico diferencial tipicamente después de una historia medica
comprensiva, hay el examen fisico por un genetista. No existe la prueba de
sangre para diagnosticar HFM. Porque el espectro de severidad es tan
ancho, el diagndstico debe venir de un genetista experimentado en

diagndstico de anomalias craneofaciales (Packard, 2001 — 2004).

El tratamiento especifico para HFM es sumamente inconstante debido a que
hay tantas diferencias en los tipos de HFM. Cualquier nifio con HFM debe ser
evaluado por un equipo de profesionales expertos en anomalias

craneofaciales. Cada uno de los especialistas tendra un plan del tratamiento
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propuesto que depende de la severidad de los hallazgos fisicos especificos
de su nifo (Packard, 2001 — 2004).

Es claro que las estructuras en una radiografia lateral de la cara son mas
pequenas (subdesarrolladas) que aquellos en el otro lado. Aunque la oreja y
Ja mandibula siempre son afectados, la severidad de este subdesarrollo varia
ampliamente entre los individuos (ACPCA, Center for Craneofacial Anomalies
at UCSF, 2003).

Un estudio de Humes y colaboradores muestra un diagnéstico clinico en que
se recomendd la prostésis maxilofacial para el paciente. Se aconsejo
audifono fijo al hueso y 3 injertos craneofaciales para implante de retencién

de una prétesis (Humes, Psillakis, Wright, 2001)

TRATAMIENTO

El tratamiento, en el Ultimo caso mencionado, buscé la atresia de correccion
de la oreja y tuvo como resultado la reconstrucciéon quirurgica mediante el
uso de injertos craneofaciales y la opcién de un implante de retencion, lo cual
proporciond cuidado comprensivo, con mejora, en la calidad de vida para

tales individuos (Humes y cols., 2001)

Sin embargo, el tratamiento se adapta segun la severidad de la condicion,
teniendo en cuenta la clasificacion minuciosa del defecto esquelético en el
plan de tratamiento, se hace una evaluacion con el equipo con énfasis en la
via aérea, audicion y consideraciones genéticas. Debe dirigirse a corregir el
soporte esquelético, restaurar el volumen facial, corregir la mal oclusion
dentaria y reconstruir el pabellon auricular afectado. Dada sus

caracteristicas, es necesario resolver primero las alteraciones estructurales y
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posteriormente las de partes blandas hasta lograr un aspecto adecuado y

simétrico (Fuente del Campo, 1980).

Un diagnéstico ya comentado de ausencia congeénita de condilos, poco
frecuente, en paciente de género femenino, nifa de cinco 5 afos de edad,
con ausencia congénita del céndilo izquierdo, se le habia presentado como
alternativa para correccion de la desviacion lateral de la mandibula, en el
comienzo, realizarle una cirugia mediante la cual se colocaria un implante
costocondral de la misma nifia, implantado en la region condilar para suplir al
condilo faltante. El caso fue referido a interconsulta desde la Universidad de
los Andes en el Estado de Mérida, Venezuela, en busca de una alternativa
distinta a la quirdrgica ofrecida, debido a la corta edad de la paciente, al ser
examinada se observé una franca desviacion de la mandibula hacia la

izquierda en apertura (Quirés y d’Escrivan, 2004).

El tratamiento generalmente tiene como meta para los nifios con MHF el
equilibrar la apariencia de los dos lados de la cara tanto como sea posible.
Dependiendo de las caracteristicas particulares de la condicion de un nifo,
son la cirugia y/o la ortodoncia lo que puede recomendarse. La intervencion
quirdrgica sera necesaria para reparar microsomia hemifacial y es
considerada reconstructiva, pues no es aconsejable la cosmética (ACPCA,
2003).

Algunos tipos de MHF suelen ser tratados mediante distraccion mandibular
osteogenética, usando un Dispositivo Intraoral (Takashima, Kitai, Mori,
Murakami, Kreiborg, Takada, 2002)

Este tratamiento ortoddntico combinado con osteogénesis de distraccion

mandibular que usa un dispositivo intraoral y un plato de mordida en un

29



paciente con microsomia hemifacial, puede corregir la asimetria facial severa

e hipoplasia lateral mandibular (Takashima y Cols., 2002).

En casos de malformaciéon craneofacial asimétrica inconstante que produce
hipoplasia de los componentes de los primero y segundos arcos braquiales
(Kaur T., 2002), se les dié tratamiento mediante la reconstruccion y
correccion de deformidades secundarias de maxilar, nariz, 6rbita y hueso

zigomatico, mediante injertos 6seos (Kaur T., 2002).

TRATAMIENTO PARA EL RECIEN NACIDO: se valoran las funciones
vitales como respiracién y suefio, en casos severos la mandibula es
deficiente y la lengua obstruye la respiracion durante el suefo, una
traqueotomia temporal es recomendada; en caso que el nifio sea incapaz de
alimentarse adecuadamente un tubo temporal de alimentacion o gastronomia

puede ser el adecuado (Patel y Bruce 2001).

TRATAMIENTO PARA EDAD 2 - 4 ANOS: Pacientes medianamente
afectados; en pacientes con subdesarrollo severo de la mandibula se hace
reconstruccion usando un injerto éseo que es tomado de las costillas, o la
mandibula es aumentada usando injerto de separaciéon. La tecnica de
alargamiento 6seo tiene ciertas ventajas: solo requiere una corta operacion
para la insercion, y los padres son capaces de aumentar la mandibula en
casa por el apretamiento de un simple tornillo al final de la separacion, no es
doloroso este proceso de alargamiento. Después que el procedimiento de
injerto o alargamiento 6seo ha aumentado la longitud sobre el lado afectado
habra un espacio entre los dientes superiores o inferiores de ese lado. Luego
la ortodoncia por medio de un retenedor plastico que es gradualmente

modificado lleva a los dientes superiores a un crecimiento dentro del espacio
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hasta que ellos contacten con los dientes inferiores; este proceso tiende a

nivelar la boca y los dientes (Joseph, 1990).

TRATAMIENTO PARA EDAD ENTRE 6 — 8 ANOS: es el periodo ideal para
reconstruir el oido externo, es particularmente aplicable a pacientes que no
estan severamente afectados. En pacientes con asimetria facial severa, la
reconstruccion del oido es de menor importancia, la cirugia consiste en
trasplantar la piel y usar el tejido fino compuesto por el cartilago y la piei del
otro oido. En niflos donde la audicion es critica el otorrinolaringdlogo y el
cirujano plastico trabajan juntos para reconstruir el conducto auditivo y las
estructuras del oido medio cuando es posible. Se utilizan las costillas para
reconstruir la porcion que falta y/o se alarga usando un dispositivo de

distraccion osteogénica (Bruce y Patel, 2000).

TRATAMIENTO PARA EDADES ENTRE 8 — 10 ANOS: este periodo es
excelente para reconstruir la simetria completa de las mejillas, este puede
ser el estado mas importante en términos de apariencia; las mejillas se
reconstruyen usando tejido blando tomado de otras partes del cuerpo como
son la espalda y el abdomen bajo, el tejido es trasferido con su suministro
sanguineo usando microcirugia. En este periodo se hace la terapia

ortoddntica adicional (Joseph, 1997).

TRATAMIENTO PARA ADOLESCENTES: Es la época ideal para hacer la
cirugia de la mandibula, la ventaja de la cirugia en esta etapa es que el
paciente ha crecido completamente o esta por terminar su crecimiento. A los
pacientes que en la nifiez se les realizo alargamiento o injertos 6seos pueden

requerir posterior tratamiento en la adolescencia (Joseph, 1990).
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TRATAMIENTO PARA ADULTOS: Consiste en una cirugia para nivelar el
maxilar y las escotaduras piriformes; para hacer la mandibula métrica, y para
colocar la articulacion temporomandibular en su sitio correcto. Las
anormalidades en el ancho maxilar y mandibular (plano transversal) se
corrigen con ortodoncia o en el momento de la cirugia, los defectos del
contorno en el esqueleto se corrigen con injertos sobrepuestos de hueso; por
lo general las alteraciones de tejidos blandos y de oido se corrigen después
gue se logra la simetria esquelética;, en los pacientes con microsomia
hemifacial tipo 1IB y lll, se construye una nueva rama en la mandibula y una
nueva ATM en el sitio correcto. Los pacientes con deformidad del tipo Il
tienen ausencia congénita de la rama y la ATM; el lébulo temporal del
cerebro es visible en las radiografias en el sitio donde deberia estar la ATM.
En caso de pacientes tipo IIB la rama y la ATM son tan hipoplasicas y se
ubican en un sitio tan anormal que no son utiles y deben retirarse y

reemplazarse quirdrgicamente.

El primer paso para planear la cirugia es determinar la localizacion correcta
para la ATM. En un cefalograma coronal, la linea media verdadera (vertical)
se marca desde la crista galli a través de la parte superior del tabique nasal.
La linea horizontal verdadera se marca perpendicular a la linea media
verdadera a nivel de los bordes supraorbitales. Las distancias de la ATM
normal y anormal a la linea media se miden perpendiculares a la verdadera
vertical, las distancias verticales de la ATM normal y anormal a la verdadera
horizontal se miden a nivel de los bordes supraorbitales. Con estas medidas
es posible determinar el desplazamiento inferior y medial de la articulacion
temporomandibular anormal. El siguiente paso en la correccion de la
deformidad en adultos en la etapa final, es colocar el maxilar en posicion
correcta por medio de osteotomia Lefort |. Cuando es necesario se construye

una nueva rama en el lado anormal utilizando hueso de la cresta iliaca con
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una articulacion costocondral para la cabeza del condilo. La ATM se
construye con costilla de espesor completo o con cresta iliaca. Se fabrica una
fosa para la cavidad glenoidea en el injerto y se cubre con fascia temporal y

musculo, si es posible (Kaban, 1998).

MANEJO QUIRURGICO

Existen diferentes opciones de tratamiento quirtrgico, dependiendo de la
severidad de la malformacion se escoge la alternativa ideal, uno de los
tratamientos quirtrgicos es elongar la mandibula girandola hacia su posicion
en linea media dejando la articulacion temporomandibular en su lugar,
ayudandose con ortodoncia funcional. Su objetivo es corregir las
deformidades del maxilar y estableciendo oclusion funcional (Joseph, 1990).

Otra alternativa de tratamiento son los trasplantes en los vasos 0seos que
consiste en trasplante fibular vascular 6seo de un donante, teniendo en

cuenta el objeto de la reconstruccion en grado Il y lll (Parangue, 2001).

Otro muy usado es le trasplante por inyeccion de tejido adiposo para casos
en los cuales el déficit es solamente moderado, en casos mas severos se

realiza una microcirugia con colgajo (Guichard, 2001).

La restauracién y correccion con ortodoncia con o sin cirugia son
tratamientos muy comunes para las anormalidades faciales para aquellos
pacientes con microsomia hemifacial que poseen necesidades dentales
especificas que requieren su restauracion y correccién (Monaha y Patel,
2001).
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La osteogénesis con distraccion simultanea combinada del maxilar y la
mandibula usando solo un aparato para distraccion en microsomia
hemifacial, es mejor realizarla en pacientes jévenes y luego es mas facil
corregirla con ortodoncia; en pacientes adultos puede lograrse buena estética
creando severa alteracion en oclusion, requiriendo de extensos y complejos

tratamientos ortodénticos (Hugh, 2001).

El colgajo muscular y el platisma pedicular se han usado en casos
moderados a severos, este fue transeptado en el nivel clavicular y vuelto al
margen mandibular y desmenuzado subcutdneamente en la parte afectada
desde la nasolabial hasta el margen orbital y lateralmente a |la parte anterior
del oido, sin complicacion alguna los pacientes fueron observados durante y
después del procedimiento; la meta del tratamiento es una mejoria cosmética
del defecto facial, incluyendo injertos de tejido graso, pediculos cutaneos,

grasa inyectada o aspirada y flaps libres. (Frank, 1995).

Segun la experiencia de 18 afos en cirugia craneomaxilofacial (Antonio
Fuente del Campo y Jorge M. Psillakis, 1980), nos han permitido observar
que las osteotomias del antro maxilar pueden realizarse a edad temprana sin
riesgo de dafar los gérmenes dentarios, ni afectar su crecimiento. El riesgo
de alterar la migracion de los gérmenes dentarios y con ello la erupcion de la
denticidn, no existe si se realizan osteotomias cuidadosas y selectivas a las
paredes del antro maxilar (sin cruzarlo), ya que los gérmenes dentarios no
descienden a su posicion alveolar definitiva a través de un conducto
establecido, sino por efecto de induccién natural. Al planear la correccion de
las alteraciones 0seas es necesario decidir la proporcion de elongacion que
requieren en el lado corto y de acortamiento en el lado largo para obtener

resultados de proporciones estéticas. (Fuente y Psillakis, 1980).
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La cirugia se realiza bajo anestesia general bajo intubacion nasotraqueal.
Mientras un equipo quirtrgico toma el injerto osteocartilaginoso costal, otro
equipo se concentra en la realizacion de las osteotomias
maxilomandibulares. El abordaje se realiza por via intraoral a través de una
incision vestibular superior, hecha de lado a lado, y otra mas pequeha
practicada en el surco vestibular inferior, al nivel de ambos angulos

mandibulares (Fuente y Psillakis, 1980).

La osteotomia maxilar se inicia en el antro con un cincel fino que permita
penetrar en el seno maxilar. En este punto se coloca enseguida una sierra de
corte sagital de alta velocidad, para realizar la osteotomia iniciando en la
pared anterior del seno y continuar en sus paredes lateral y medial. Una vez
realizado este procedimiento en forma bilateral, se disecan en forma
subperiostica la region piriforme y el piso de ambas fosas nasales y se
secciona la unién del tabigue al vomer. Mediante un cincel curvo se efectua
por via intraoral la disyuncion de la articulacion pterigomaxilar en forma
bilateral. Enseguida, con un forceps tipo rowe se aplica fuerza sobre el
segmento bimaxilar de arriba abajo y de un lado al otro, hasta lograr
desplazarlo. Una vez liberado se lleva a la posicién planeada, donde se fija
mediante placas y tornillos de acuerdo con los principios de fijacion rigida.
Habitualmente se emplea una mini placa en L con tornillos de 1.7 mm de

didmetro o dos mini placas con tornillos de 1.7 mm a cada lado.

Respecto a la hipoplasia que afecta la rama mandibular en el lado corto, es
recomendable reconstruirla solo en los casos en que se encuentra totalmente
ausente. Para ello se emplea un injerto costal osteocartilaginoso, colocando
su extremo 0seo sobre el angulo mandibular ya sea montado a manera de
mortaja o simplemente sobrepuesto. Su fijacion se logra mediante dos o tres

tornillos corticales colocados con técnica de compresion. En los otros dos
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grados, en los que se presenta una rama mandibular hipoplasica, pero con
articulacion temporomandibular funcional, es preferible practicar una
osteotomia vertical-sagital de la rama hipoplasica, que permite elongarla al

deslizar un segmento sobre el otro.

Se considera que la articulacién temporomandibular que estos pacientes
tienen es mas funcional que cualquiera que podamos construir. En pacientes
mayores de 6 afos, es necesario hacer osteotomia en la rama mandibular
del lado largo, para que la rotacion que esta sufre al hacer la elongacion del
lado corto no afecte su articulacion temporomandibular. En niflos mas
pequefos esto no es necesario dado que la funcidon de la articulacion se
adapta facilmente a los cambios ocasionados por la cirugia. Una vez
realizada la fijacion del maxilar y completadas las osteotomias mandibulares,
se llevan ambas arcadas a oclusién, inmovilizandolas mediante tres o cuatro
amarres de alambre cuyo empleo sera exclusivamente preoperatorio (Fuente
y Psillakis, 1980).

Se completa el procedimiento colocando por via percutanea dos tornillos que
inmovilicen la osteotomia realizada en la rama mandibular del lado largo. En
estas condiciones se retiran los alambres y el paciente sale de la sala sin
fijacion intermaxilar, lo que aumenta su margen de seguridad y mejora el
prondstico. El siguiente tiempo quirdrgico corresponde a la reconstruccion del
volumen de partes blandas faltantes en el lado hipoplasico. Esto se logra
mediante un colgajo libre micro anastomosado. El area dadora ideal es la
ingle aungue dependiendo del caso puede emplearse un colgajo escapular o
algun otro. El colgajo debe calcularse considerando el volumen que requiere
la mejilla y 1a superficie cutanea entre la comisura labial y el 16bulo auricular,

para lograr simetria con el otro lado.

36



El volumen se logra incluyendo bajo la piel de la mejilla la mayoria de este
colgajo previamente desepitalizado, dejando expuesta solo el area de piel
necesaria para lograr una mejilla de dimensiones adecuadas. El colgajo debe
fijarse a las estructuras Oseas para evitar que se cuelgue, afectado por la
gravedad. En un tercer tiempo quirurgico se realiza la reconstruccion del
pabellén auricular, de acuerdo con los principios establecidos para este tipo
de reconstrucciones. Aungue son poco frecuentes, se presentan casos con
asimetrias severas que afectan también el malar y la orbita. En estos casos
es necesario realizar osteotomias mas complejas que involucren de forma
especifica estas areas. El tratamiento temprano de estos pacientes ha
proporcionado resultados sumamente satisfactorios en forma inmediata y
permite contar con elementos maleables que responden mas
adecuadamente al manejo ortoddntico, obteniendo una oclusion satisfactoria
y estable y un aspecto estético también satisfactorio (Fuente del Campo,
1980).

Se ha visto como las técnicas recomendadas para el tratamiento de la
agenesia del condilo giran también en su mayoria alrededor de las
alternativas quirtrgicas. La mayoria de los autores recomiendan la cirugia
temprana a partir de los 3 afos de edad, siendo sus objetivos restablecer un
centro de crecimiento condilar que facilite el normal desarrollo éseo facial,
restablecer la simetria facial, y reparar las deformidades faciales. Varios
tejidos autélogos han sido empleados para la reconstruccion del céndilo
mandibular. Entre ellos los mas populares han sido el esternoclavicular y el
costocondral. El injerto es posteriormente filado mediante miniplacas y
tornillos bicorticales de titanio a la mandibula. Uno de los problemas es el
crecimiento impredecible del injerto, habiéndose descrito casos de
hipercrecimiento tanto en nifios como en pacientes durante la pubertad
(Quirds y d’Escrivan, 2004)
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El tratamiento para estos pacientes, requiere generalmente de especialistas
como cirujano craneofacial y ortodoncistas con experiencia con estos
problemas. La deformidad de la mandibula se observa ya a los 3 afos de
edad y si la retraccion mandibular es severa como para causar dificultad de
la via aérea, debe reconstruirse. Esta reconstruccion de la mandibula puede
ser lograda quirdrgica u ortopédicamente, extendiéndola con un injerto de la
costilla o con la utilizacién de un dispositivo de distraccién. La distraccion de
la mandibula involucra cortar (corticotomia) los huesos de la mandibula y
poner dos pinzas a cada lado de esta (WCF, 2004)

Como resultado, cada dia, las pinzas se empujan a mano separadamente y
el nuevo hueso se genera en el area del corticotoma. El acercamiento mejor
a reconstruir la mandibula es determinado por el cirujano y es especifico para
cada paciente. Si se necesita, la reconstruccion de la oreja se realiza en
cuatro fases y normalmente empieza a la edad de seis afios. En lo
postoperatorio, a lo largo de la vida, estos pacientes deben mantener
oclusién dental adecuada a través del tratamiento ortodéntico continuado
(WCF, 2004)

ETAPAS PARA LA INTERVENCION QUIRURGICA: paladar hendido: de 10
a 12 anos, oido externo: 6 afnos o mas, cavidad glenoidea, condilo y rama
ascendente de la mandibula: de 5 a 10 anos, reconstruccion de la orbita /
hueso zigomatico con injertos craneales de 6 a 9 afos, cirugia ortodontica:
de 14 a 16 anos precedida y seguida por tratamiento ortodontico, rinoplastia:
15 a 17 anos. (Simpson, 1999).

38



RESULTADOS

Los resultados de Molina y Ortiz reportan el tratamiento quirirgico por
distraccion osteogénica con buenos efectos en tamafio y forma de la
mandibula con expansion adaptativa de piel, musculos, vasos y nervios en

periodos de 8 a 12 semanas (Quirds y d Escrivan, 2004)

En los casos de hemangioma lateral de nariz (Sargent, 1997-2000), el
diagnéstico clinico consiste usualmente en que éstos hemangiomas pasan
caracteristicamente por las fases de proliferacion rapida seguidas por
involucién lenta espontanea. Estos pueden empezar como una "mancha
puntual" que es un parche palido pequefio, bien demarcado o una area
pequefia de telangiectasia rodeada por un halo palido. Los hemangiomas
normalmente pasan por su fase de crecimiento los primeros 8 meses de vida.
El tiempo exacto de involucion es inconstante pero puede empezar a los 18
meses de edad. Una serie grande de hemangiomas que se han reportado
muestra que a la edad de 5, 50% tienen totalmente resuelto y a la edad de 7,
75% a 90% han desaparecido. Ni el tamaro ni el sitio del hemangioma tienen
efecto en el tiempo o grado de involucion. Uno de las primeras senales de
dicha involucion es el cambio del color rojo luminoso a uno rojo mas oscuro.
Este color puede ser seguido por una apariencia gris en la superficie con
manchas pequefnas blancas. La piel se vuelve menos tensa a medida que

involuciona la lesidon (Sargent, 1997, 2000).

Los resultados en casos de MHF tratados mediante distraccion mandibular
osteogenética y dispositivo Intraoral, en general dan una asimetria facial que
resulta mejorada, y el ramus del mandibular alarga en una direccién anterior

y principalmente posterior con desplazamiento ligeramente posterior y
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superior del segmento del proximal. Estos resultados han sido estables

durante 1 ano (Takashima y cols., 2002).

POSTOPERATORIO

Acerca de los controles y la evolucion del paciente luego de una cirugia
correctiva de una microsomia hemifacial, asi como de los examenes

necesarios luego de ella, existen diversas posibilidades segun el caso.

En el caso de una distraccion osteogénica mandibular, una revision posterior
cada dos afos, en dependencia de la edad del paciente. A menor edad

mayor regularidad en el examen postoperatorio.

Igual sucede con el tratamiento de una ausencia congénita de condilo, por
ejemplo, que a menor edad del tratamiento ortopédico, merece una revision
mas constante, cada seis a 12 meses, dependiendo de la evolucién y

posicionamiento dentarios definitivos en el infante.

En caso que se haya intervenido quirtrgicamente por ejemplo la traquea, la
vigilancia postoperatoria de dicha traqueotomia se da en los primeros 30 dias
respecto de su cuidado. Sin embargo, acerca de una posible osteotomia de
acortamiento, o de una elongacién de un maxilar, segun el caso determinado,
la supervision del periodo postoperatorio depende de la edad del paciente.
Es usual que luego de los 24 afos de edad, la revision bianual asegure la

pronta atencién de posible malformacion posterior.

A menor edad de desarrollo 6seo del paciente, debe atenderse quiza incluso
con diagndstico radioldgico previo, la evolucion debe tener un seguimiento

hasta lograr diagnosticar su resultado definitivo.
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En cuanto a resultados, en general, se ha encontrado que los nifios tratados
localmente por médicos individuales que no trabajan en equipo 0 por equipos
inexpertos tienen riesgo de resultados poco satisfactorios. Estos nifios a
veces requieren dos o tres procedimientos adicionales para corregir
procedimientos realizados bajo estas condiciones de trabajo no integral
(Fearon, 1993).

1.5 OBJETIVOS
1.5.1 Objetivo general

Realizar una revision bibliografica sobre el manejo clinico de pacientes con

los diferentes tipos de microsomia hemifacial.

1.5.2 Objetivos especificos
Describir:
La etiologia de la microsomia hemifacial.

La clasificacion de la microsomia hemifacial, los diferentes grados de
severidad y su adecuado manejo.

Los hallazgos clinicos.

El diagnostico de casos.

El tipo de tratamiento

El manejo quirurgico
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2. ASPECTOS TECNICO METODOLOGICOS

2.1 TIPO DE ESTUDIO

Revisién bibliografica.

2.2 POBLACION A QUE VA DIRIGIDO EL ESTUDIO

Estudiantes de odontologia.

2.3 UNIDADES TEMATICAS
La etiologia de la microsomia hemifacial.

La clasificacion de la microsomia hemifacial, los diferentes grados de
severidad y su adecuado manejo.

Los hallazgos clinicos.

El diagnostico de casos.

El tipo de tratamiento

El manejo quirurgico

42



2.4 INSTRUMENTO PARA RECOLECCION DE DATOS

Se realizé una matriz bibliografica (Anexo 1), que consta de una divisién por

columnas en las cuales se previeron las unidades tematicas a tratar.

Entre dichos datos por columna se tuvieron en cuenta las fuentes
bibliogréficas halladas, el tipo de microsomia hemifacial de que trataba

basicamente la fuente consultada y su etiologia.

Ademas, se identificaba de cada fuente bibliografica, los diagnosticos clinico,
radioldgico y diferencial realizados o recomendados por el autor del articulo
cientifico. También, se identificd en la matriz diseflada el tratamiento

realizado dentro del caso descrito por la fuente y sus resultados posteriores.

Se trabajaron veinticinco (95) articulos con caracter selectivo, 75 en ingles y
20 en espanol. Esto es, que luego de una mas amplia revision bibliografica
en que se hizo lectura de cerca de cuarenta fuentes, se escogieron aquellos
gue fueron tratados en el marco tedrico del trabajo asi como en la discusion

de resultados.

Las fuentes consultadas consistieron en diversas publicaciones cientificas
como la Revista Adm., el Department of otorminolonynadeogy and
communicative science, la Aarch Otoangol Head Heck Surg, los archivos de
Otorrinolaringologia del Journal Article, el Journal of pediatric dentistry, el
Analisis American Journal Orthodontics, el Journal of Craneofacial Surgery,
La revista Oral maxilofacial surgery, el Journal article, el Journal oral
maxillofac surg, Pediatric anestesia, Oral abstracts, el Departamento de




Fisica Medica de la Universidad de Londres, la Asociacion de medicina, el
Journal de Union Medical University, Journal article neuroaudiology,

Dysmorphology, el Acta odontolégica escandinavica, entre otras.

Estas fuentes fueron consultadas en el servicio de consulta bibliotecaria de
de la Fundaciéon Santa Fé de Bogota, a través de su servicio de acceso en
internet a Medline, cuyas referencias fueron repetidas o reiteradas en
muchos de los casos.

Se hallaron fuentes que hacian referencia al mismo caso o informe cientifico
pero publicadas en diferente editorial o journal. La internet fue el medio
utilizado con mayor profusion para consulta con el Electronic Journals

Service de Ebsco Host.




3. RESULTADOS

La revisién bilbiografica acerca del tema de la microsomia hemifacial, sus
diversas etiologias, los diferentes manejos clinicos y tratamientos quirtigicos,
de acuerdo con experiencias descritas y los casos clinicos mas
caracteristicos muestra que el estudio de la etiologia de este tipo de

malformaciones es incompleto.

Se conoce de variados diagnosticos clinicos, recomendaciones de orden

radiologico para su diagnostico y valoracion.

Sin embargo, las factores en verdad causales de la patologia no son aun
reconocidos. No obstante, los estudios al respecto deben ser conocidos por
los estudiantes en salud oral para que puedan contar con una serie de

herramientas en el manejo de esta patologia.

Como resultados claros los diversos articulos consultados comprueban la
existencia de una clasificacion de los diferentes tipos de microsomia
hemifacial, MHF, realizada por Pruzansky en TIPO | con mandibula y
articulacion temporomandibular, estructuras presentes normales en forma y
localizacion, aunque pequenas y musculos, adiposidades y glandulares quiza
disminuidos, oido externo que puede estar perdido o casi normal, la ATM
esta presente, pero hay reducida traslacién durante la apertura mandibular; el
TIPO Il, presenta la rama mandibular pequefa de forma anormal con una
ATM hipoplasica, en el Tipo lIA la rama de la mandibula, el condilo y la ATM
muestran hipoplasia y forma anormal, la asimetria mandibular es mas
marcada dado que el lado afectado no se traslada hacia delante.
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El Tipo B, presenta hipoplasia de la rama mandibular y evidente
anormalidad en su forma y localizacion, estructura articular perdida y tamano
del proceso coronoideo reducido. El Tipo lll se caracteriza por ausencia total
de la rama de la mandibula, el céndilo y la ATM, musculos pterigoideo lateral

y temporal presentes pero no articulados con la mandibula remanente.

La denominacién de la patologia MHF pasa de hemicraneofacial, disostosis
otomandibular, asimetria de primer y segundo arco branguial, espectro oculo-
auriculovertebral, displasia oculo-auriculo vertebral, displasia facial lateral y
microsomia craneofacial unilateral. Esto demuestra un entendimiento

incompleto de la etiologia genética y patogénesis involucradas.

Los grados del defecto esquelético van de leves en grados |, Il y lll, a

moderados y severos. El sindrome afecta vias auditivas, aéreas y oculares.

La deformidad es etiologicamente vista desde angulos muy contrarios que
van de la formaciéon congénita por malformacién accidental del feto a la

existencia de genes defectivos.

La diagnostico puede involucrar desde la amniocentesis, a las pruebas
ecogréficas para comprobar anomalias 0seas, tomografias computarizadas y

electromiografias.

En los tratamientos predominan las intervenciones quirdrgicas, los
tratamientos que combinan la ortodoncia, la osteogénesis provocada
mediante distracciones mecanicas, las protesis temporales, las cirugias
correctivas que incluyen osteotomias, tragueotomias, implantes e injertos
o0seos y reconstruccion Osea, hasta llegar a la cirugia estética, no

recomendada por muchos expertos.

46



4. CONCLUSIONES

La MHF es la segunda malformacion congeénita después de labio y paladar

hendido aunque no es muy frecuente.

En la MHF, donde las estructuras se encuentran alteradas en cuanto a su
potencial de crecimiento, y ubicadas en posiciones diferentes a las normales,

generan modlficacién en el complejo craneofacial.

Siendo la talidomida un medicamento no utilizado en la actualidad considera
que el factor genético y ambiental son los que influyen en la aparicion de esta

patologia.

Para diferenciar ei grado de severidad de esta malformacién se propuso la
clasificacion de Pruzansky que es la mas utilizada en el medio médico -

cientifico.

Se concluyd, que el diagnostico diferencial mas predominante es ei sindrome
de Goldenhar.

Existen medios por los cuales se puede detectar rapidamente la
malformacidén, como son la amniocentesis, la tomografia computarizada,
pruebas ecograficas y electromiografia . El manejo clinico mas utilizado es la

ortopedia, ortodoncia y tratamiento quirurgico.

Es importante la parte estética aunque predomina la parte funcional que se le

pueda brindar al paciente con sus diferentes.
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5. RECOMENDACIONES

Siendo esta patologia poco frecuente en el diario vivir es importante que los
estudiantes de salud oral conozcan mas a fondo lo relacionado con esta
malformacién para que estén en capacidad de diagnosticar y orientar a los

pacientes y familiares.

Lograr desarrollar en los seminarios de patologia oral los sindromes o

malformaciones que puedan afectar cabeza, cuello y cavidad oral.

Seria importante e interesante para los estudiantes de pregrado contar con
un material didactico de informe e ilustracién, como videos, de intervenciones

quirurgicas realizadas a pacientes que presentan estas malformaciones.
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Anexo 1. Matriz Bibliografica

UNIDADES TEMATICAS

FUENTE , . oo Dx Dx Dx RESULTADO
Microsomia Etiologia Clinico Rx Diferencial TRATAMIENTO
La tipo | responde
positivamente al
Elongacion de la | tratamiento  funcional,
mandibula la tipo Il responde a la
— girdandola a  su | reconstruccion
Tl posicion en linea | quirirgica corrigiendo
Joseph G. 1990 TIPO Il media dejando la | deformidades ¢ del
ATM en su lugar. Y | maxilar y
ortodoncia estableciendo oclusion
funcional. funcional y apariencia
estética de la cara y
denticion.
Se enfatizo las
Transplantes en los | caracteristicas
vasos oseos: | fundamentales  para
reconstruccion  de | escogencia de vasos
Paranque AR, | TIPO Il microsomia Gseos para transplante
Bey. E. 2001 TIPO Il hemifacial usando | con donador tgnlendo
transplantes con un | en cuenta el objeto de
compuesto fibular | reconstruccidn tipo Il y
vascular ¢seo de | tipo 1 segun
un donador. clasificacion de
Pruzansky.
Teniendo en cuenta
las diferentes etapas
Transplantes r
Guichard S. | TIPOI Inyecc?()n de tejipgo tde ukI:at clrugiat o
Arnaud. E. 2001 | TIPO Il adiposc, ook ik Dot
Raicroitugie Flap: ser efectivamente
planeadas.
Estos tipos de
tratamiento son
comunmente  usados
Restauracion y | para ayudar
Monaha. R 1ipo1 correccion en | efectivamente a la
Patel. P.2001 ortodoncia con o | rehabilitacion de
sin cirugia. pacientes con
microsomia hemifacial
con positivos
resultados.
Ortodoncia. Entre mas joven se
Osteogenesis, aplique el tratamiento
TIPO I distraccion son mejores los
Hughl. 2001 TIPO Il samult.aneamente resultados.
TIPO Il compmada del Mu)"' buenos logros
maxilar y | estéticos, pero puede

mandibula (usando
un _ aparato para

crear una  severa
alteracion en oclusion
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distraccion)

requiriendo complejos

tratamientos de
ortodoncia, se reporto
un caso muy

importante de  un
paciente de 11 afios el
cual obtuvo excelente
simetria facial y
oclusién dental.

La distraccion
osteogenica

mandibular es el mas
efectivo procedimiento
para corregir la
microsomia hemifacial.

Distraccion la rama de Ila
osteogenica en | mandibula fue
Wang X. 2001 }-:gg ::I correccion de | alargada
microsomia principalmente de 15 a
hemifacial. 30 milimetros. No se
encontrd ni infeccién
ni cisosteogenesis, el
distractor se retiro 3
meses después
mientras el  nuevo
hueso se formaba.
Su éxito depende de
Alargamiento 6seo |la severidad o de la
por distraccion | falta de hueso Yy
TIPO | gradual y | tejidos blandos.
Clara E. 2001 TIPO Il restat_:racién de | Llevando positivo el
TIPO Il oclusion. tratamiento con una
Nueva articulacion | asimetria facial
temporomandibular | correcciones dseas Yy
(Tipo 1) correcciones de
tejidos blandos.
Flap muscular: | Reportado mejoria
platisma pedicular, | cosmética del defecto
injertos de tejido | facial, ningin paciente
TIPO | graso, pediculados | presento
Frank E. 1995 TIPOII cutaneos, comprometido lengua,
TIPO Il musculares o flap | tronco ni
musculo-cutdneo, extremidades, muy
grasa inyectada o |buenos resultados en
aspirada y flaps |4 pacientes de 9 a 28
libres. afos de edad.
A veces
Desplazamiento de | desafortunada la
Laszlo Schwartz los segmentos | respuesta del paciente
I TIPO I faciales, correccion

1994

del pabelién
auricular y oreja.

y muy complicado su
realizacion  por el
riesgo al dafo al
nervio facial.
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Oscar Quirdés A.,

Oscary
d’Escrivan de
Saturno, Luz.
2004

En general, la
microsomia hemifacial
se presenta
esporadicamente  (al
azar), pero se cree
que en algunas

familias es hereditaria.
Esto se debe a la gran

cantidad de
familiares (casos
se presentan mas
una vez en

€asos

que
de
una

La ausencia
congénita de
condilos es poco
frecuente,

generalmente esta
asociada a casos

de microsomia
hemifacial el
siguiente caso

presenta una nifia
de 5 afos de edad,
con ausencia
congénita del
condilo  izquierdo,
quien no reporta la
presencia de la
lesi6n en ningun
otro familiar, se le
habia  presentado
come alternativa
para correccion de
la desviacion
lateral de la
mandibula a la
apertura  realizarle
una cirugia
mediante la cual se
colocaria un
implante

costocondral de la
nifa implantado en
la region condilar

Los examenes de
diagnéstico a
realizarse para
confirmar la
microsomia hemifacial
pueden incluir:

® Radiografias
cefdlicas laterales y
posteroanteriores y
radiografias
panoramicas y de
ATM- examenes de
diagndstico que
utilizan rayos de
energia
electromagnética
invisible para obtener
iméagenes de los
tejidos, los huesos y
los drganos internos
en placas
radiogréaficas.

. Tomografia
computarizada
(También llamada TC
o TAC.) -
procedimiento de
diagnéstico por
imégenes que utiliza
una combinacién de

Las técnicas
recomendadas

para el tratamiento
de la agenesia del
coéndile giran en su

mayoria  alrededor
de las alternativas
quirargicas, "La
mayoria de los
autores

recomiendan la

cirugia temprana a
partir de los 3 afos
de edad, siendo los

objetivos

restablecer un
centro de
crecimiento

condilar que facilite
el normal desarrollo

6seo facial,
restablecer la
simetria facial, vy
reparar las
deformidades

faciales".  Varios
tejidos autélogos
han sido

empleados para la
reconstruccion del
condilo mandibular.

Molina y Ortiz reportan

el tratamiento
quirtrgico por
distraccion

osteogénica con

buenos resultados en
tamafio y forma de la

mandibula con
expansion  adaptativa
de piel, musculos,

vasos y nhervios en
perfodos de 8 a 12

ge s 12
familia) registrados para  suplir al radiografias y Entre| elloshlos rr!:s semanas
céndilo faltante. | tecnologia plopu a‘res Ian.s"ao
Fue referida a | computarizada para M els ernotcogzi?ra'r
interconsulta desde | Obtener imagenes de )(El o . pA naral.
la Universidad de | cortes transversales s
los Andes en el |delcraneo, tanto ?psd:rlormen:d. ;
estado Mérida, | horizontales como IJ?.I feciarEe
Venezuela, en | verticales. Una TC tmml_;liaca: & Iy
busca de una | Muestraimagenes doml ?: v caels
alternativa  distinta detalladas, incluidos e d[bz?lo Ua da
a la quirurgica | los huesos, los e s 5
ofrecida, debido a | Musculos, el tejido sl i o
la corta edad de la | adiposo y los drganos. ::reclelzlen_b'e doi
paciente, al ser | Las tomografias i °°;1 g
examinada se | computarizadas Z\Je °i,’( e oze
observo una franca | Muestran més detalles h?s‘;r g .°?5°ts °
desviacién de la | que las radiografias "me'“"“‘e" -
mandibula hacia la | 9enerales. :onm% enen pacig:\t::
:;Z;:rltirr‘?aa Gl durante la pubertad
Larry A. Sargent, | Clasificados  segun la| Una hipdtesis  es | El diagnostico de El grupo de | Es urgente la Es urgente la
M.D., 1997, 2000 | severidad de la deformidad | hipoplasia nuclear o | sindrome de deformidades que | correccion correccion quirlrgica
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del mandibular

agenesis de los sexto
y séptimos nervios
faciales. Otra hipbtesis
es aplasia primaria o
falta de desarrollo de
los  musculos que
llevan a atrofiar el
nervio. También estd
duda el papel que
obra la herencia. Hay
la percepcion de que
no juega ningun papel,
ha habido informes de
un numero pegueno
de casos que ocurren
en familias que indican
una posible tendencia
hereditaria.

Mébius no siempre
se haceen la
guarderia de recién
nacidos y no se
reconoce a
menudo como
sindrome de
Mébius durante
varios meses. Los
padres
normalmente
muestran la
preocupacion por
el efecto mascara
debido a la
pardlisis del nervio
facial. La parélisis
del sexto nervio se
pone obvia cuando
el nifio sigue
objetos volviénde
su cabeza de lado.
El nifio puede
experimentar
problemas cuando
la comida se aloja
en las mejillas que
requieren
levantamiento
manual. Sin
embargo, en la
forma congénita de
problemas
paraliticos,
funciones faciales
no es a menudo
tan significante
como podria
esperarse. La
proteccién de la
cornea que se
relaciona a la
habilidad de cerrar
los ojos es
normalmente
adecuada con
problemas
relacionados a la
rara exposicion de
lacoérnea. Es la
falta de expresion
facial o
incapacidad para
sonreir lo que

constituyen este
sindrome puede variar
grandemente en la
magnitud y grado
desde el
subdesarrollo  minimo
de la mandibula a la
deformidad severa del
craneo y cara.
Caracteristicamente,

involucra un lado de
la cara, tan alto como
15% de todos los
casos. La deformidad
mas obvia involucra la
mandibula y oreja,

pero la deficiencia del
tejido suave,
hipoplasia maxilar vy
orbital, craneal
pueden estar
presentes.

quirdrgica
recomendada
dependiendo de la
edad del paciente
en referencia. Se
recomienda
intervencién
quirurgica
temprana si
posible. Es
preferible tener la
reconstruccion del
nino antes de que
él empiece la
escuela a cuatro a
cinco afios de
edad. Sin embargo,
la edad del
paciente no afecta
el resultado
operative; la
reconstruccion
exitosa también
puede realizarse en
adultos.

recomendada
dependiendo de la
edad del paciente en
referencia. Se
recomienda
intervencion quirtrgica
temprana si posible.
Es preferible tener la
reconstruccion del
nifio antes de que él
empiece la escuela a
cuatro a cinco afios de
edad. Sin embargo, la
edad del paciente no
afecta el resultado
operativo; la
reconstruccion exitosa
también puede
realizarse en adultos.
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propone el
problema mayor.
Esto puede inhibir
desarrolio del
psicosocial severa
del nifo cuando se
acerca la edad
escolary se da
cuenta que ellos
son diferentes.

Larry A. Sargent,
M.D., 1997, 2000

Hemangioma
nariz

Lateral

de

Los hemangiomas
pasan
caracteristicamente
por las fases de
proliferacion rdpida
seguidas por
involucion lenta
espontaneo. Estos
pueden empezar
como una "mancha
puntual” que es un
parche pélido
pequerio, bien
demarcado o una
drea pequefia de
telangiectasia
rodeada por un
halo paélido. Los
hemangiomas
normalmente
pasan por su fase
de crecimiento los
primeros 8 meses
de vida. El tiempo
exacto de
involucion es
inconstante pero
puede empezar a
los 18 meses de
edad. Una serie
grande de
hemangiomas que
se han reportado
muestraque a la
edad de 5, 50%
tienen totalmente
resuelto y a la edad
de 7, 75% a 90%
han desaparecido.
El tamario ni el sitio
del hemangioma
tienen efecto en el
tiempo o grado de

Edad S afos.
Hemangiomas son los
tumores més
comunes encontrados
en infantes.
Aproximadamente de
todo recien nacido,
1% a 3% tienen
hemangiomas. La
mayorfa aparece
varias semanas
después con una
incidencia de 10% a
12% por 1 afo de
edad. Se afectan més
normalmente hembras
que los varones por
una proporcion de 3 a
1. De los infantes
diagnosticados con un
hemangioma 15% a
20% tendrdn lesiones
multiples. La primera
sefial de un
hemangioma es un
parche del
eritematoso o
telangiectasia
pequefios rodeados
por un halo pélido. El
area mas comun en el
cuerpo parece ser la
cabeza y region de|
cuello.
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involucion.

Uno de las
primeras  sefales
de involucion es el
cambio del color
rojo luminoso a un
mas oscuro rojo. El
puede ser seguido
por una apariencia
gris en la superficie
con manchas
pequenas blancas.
La piel se vuelve
menos tensa a

medida que
involuciona la
lesidn.

World
Caraneofacial
Foundation, 2004

El origen de este
sindrome es un
accidente vascular en
el feto. Este accidente
causa el suministro de
la sangre y produccion
de los grumos de
sangres en el drea de
esos tejidos que se
desarrollaran en las
estructuras de la oreja
y mandibula. La
cantidad del dafio
causada por el
accidente vascular se
relaciona directamente
al periodo de
desarrollo en el que
ocurre asi como al
grado de destruccion
del tejido que tiene
lugar. Puesto que no
esta ligado
genéticamente, la
mayoria de los casos
de microsomia del
hemifacial son
esporadicos y el
riesgo de un individuo
afectado para tener un
nifo afectado es
minimo

Los rasgos fisicos
de incluyen lo
siguiente:
Subdesarrolio
unilateral o
Bilateral de la
Mandibula
(mandibula)
Subdesarrollo
unilateral o
Bilateral de la oreja
Reduccién
unilateral o
Bilateral en tamaro
y allanando el
maxilar (mandibula
superior)
Estrechando de la
apertura del ojo

La microsomia
Hemifacial es una
condicién que afecta
el crecimiento de la
cara unilateralmente o
bilateralmente. La
severidad de este
desorden puede
variar de apacible a
severo. Aunque
pueden efectuarse
estructuras faciales
diferentes, las dreas
mas comunes
incluyen la oreja, la
cavidad oral, y la
mandibula.

Para estos
pacientes, el
tratamiento

requiere
generaimente de
especialistas

cirujano

caraneofacial y un
ortodoncista con
experiencia con
estos  problemas.
La deformidad de la
mandibula se
observa ya a los 3

afios de edad si la
retraccién
mandibular es

severa como para
causar dificultad de
la via aérea. Esta
reconstruccion  de
la mandibula puede
ser lograda
extendiendo la
mandibula con un
injerto de la costilla
o con la utilizacién
de un dispositivo de

distraccidn. La
distraccion de la
mandibula

involucra cortar

(corticotomia)  los
huesos de la
mandibula y poner
dos pihza a cada
lado de esta.

Cada dia, las pinzas
se empujan a mano
separadamente y el
nuevo hueso se
genera en el drea del
corticotoma. El
acercamiento mejor a
reconstruir la
mandibula es
determinado por el
cirujano y es
especifico para cada
paciente. Si se
necesita, la
reconstruccion de la
oreja se realiza en
cuatro fases y
normalmente empieza
a la edad de seis
afios. A lo largo de la
vida, estos pacientes
deben mantener
oclusién dental
adecuada a través del
tratamiento
ortoddntico
continuado.
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Displasia Oculoauricular. El
sindrome de Goldenhar es

Los estudios no
acuerdan esta
condicién con las
acciones de la madre
o actividades durante
su embarazo. Es muy
probable que el nifio
reciba el juego normal
de genes de ambos
padres. Sin embargo,

El  fotdgrafo  toma

Nifios tratados
localmente por
médicos  individuales

gue no trabajan en

o o algo ocurre en las fotografias que se|El genetista también | Cirujano ; .
ﬁ{:oscocgilcggl d?nur?arsg:::; fases tempranas de agrandan para- | aconseja a las | Caraneofacial y ?nqel:(lpgrt:s e e‘iiue'g:rs\
| : : desarrollo para causar clasificar segun | familias acerca de la | neurocirujano P
as mismas caracteristicas ol ; - riesgo de
e adisilce or esta condicion. tamafio. El artista | posibilidad y | complementando rasiiados -
Jeffrey Fearon, microsomia q hemiffacial Estudios con ratones médico puede pensar | probabilidad de | con cirugia safistuctorics Epst s
Junio 1993 tanbién:  Hanen roblemas' muestran del Utero en cambios en aparien | futuras generaciones | plastica,. Aifios 5 ———
del ctallo P ue | Gue si un vaso con base en el use de | que tengan | Un otorrino baciiien W © ek
principalmente gon sanguineo se roompe dibujos  -clasificados | microsoma hemifacial | supervisa en ergce mishin
; cerca de los segun tamario. ° sindrome de | conjunto con | Proc
causados por una fusién o 3 i e adicionales para
puentes ©dseos entre los descansos de la oreja El Neuro-radiélogo | Goldenhar. Psicdlogo P
se abre y sangra, los leera radiografias de pediatrico B
huesos del cuello. salih faseriah Lna i Myt o procedimientos
m—— dii:?ér? que  se y - realizados bajo estas
parece al Microsoma condiciones:
hemifacial. No hay
ninguna evidencia de
que traumas o el
movimiento  excesivo
de la madre cause
este problema.
El autosoma El tratamiento
dominante: un gen es especifico para
necesario para " ; HFM es
expresar la condicion, ,:': Firarsni:tlgg; eosstll:::s sumamente
y el gen se pasa del dg S dore P inconstante porque
padre al nifio con un Rl T oriaaton hay tantas
50% de riesgo para ol exaimen fizi o5 BOT Y| diferencias en los
cada embarazo. Los Hrarliate om tipos de HFM.
varones y hembras ; ; g ’ Y Cualquier nifio con
4 Es necesario examinar | la prueba de sangre
son igualmente ; - A g HFM sospechoso
y radiografia de la cara | para diagnosticar
Lucile afectado y hay gran tabiaN Lede | BEM. Poraiia:sl debe ser evaluado
Packard2001 variabilidad en el 8 ap ot i e'ctm';‘e ceveridad | POT Un equipo de
2004 expresion del gen. diagnéstico parexacto esF;an T anomalias de
Autosoma recesivo en Tomograf diagnéstico debe caraneofacial.

que dos copias del
gen son necesarias
para expresar la
condicion, que se
expresas de un padre
que es portador. Los
padres del portador
tienen 25% de
oportunidad con cada

venir de un genetista
experimentado en
diagnostico de
anomalias del
caraneofacial.

Cada uno de los
especialistas tendra
un plan del
tratamiento
propuesto que
depende de la
severidad de los
hallazgos fisicos
especificos de su
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embarazo de tener un
nifo con microsomia
hemifacial. Los
varones y hembras
son igualmente

afectados.

Herencia Multifactorial,
"muchos factores"
estan envueltos

causando un defecto
del nacimiento. Los
factores normalmente
son genéticos vy
medioambientales. A
menudo un género
(varon o  hembra)
frecuentemente es
afectado mas que el
otro. Los varones son
ligeramente mas
probablemente ser
afectados que las
hembras.

Los reportes de
familias que tienen un
nifo con muestra de
microsomia hemifacial
muestran probabilidad
de aproximadamente

2 a 3%. Los padres y
otros miembros
familiares deben tener
una evaluacion
completa. Muchos
ninos con MHF se
relacionan con varios
tipos de

anormalidades del
cromosoma. Los
cromosomas como
estructuras celulares
que llevan nuestros
genes, determinan
rasgos como el tipo de
sangre y color del ojo.
Las anormalidades del
cromosoma son
normalmente
esporadicas.

nino.

American Cleft
Palate-
Caraneofacia|
Association, like

Las estructuras en un lado
de la cara son mds
pequenas
{(subdesarrolladas) que

El  microsomia de
Hemifacial es
diagnosticado por
examen  fisico  al

La meta de
tratamiento para los
nifnos con
microsomia del
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the Center for aquéllos en el otro lado. nacimiento. Un auxilio | hemifacial es
Caraneofacial Aungue la oreja y la de la  evaluacion | equilibrar la
Anomalies at mandibula siempre son genética determina si | apariencia de los
UCSF., 2003 afectados, la severidad de el microsoma | dos lados de la
este subdesarrollo varia hemifacial se aisla u | caratanto como
ampliamente entre los ocurre como parte de | sea posible.
individuos. otro sindrome o | Dependiendo de
condicion las caracteristicas
particulares de la
condicidn de un
nifo, cirugia y/o
ortodoncia pueden
recomendarse.
Intervencion
quirlrgica sera
necesario para
reparar microsomia
hemifacial y es
considerada
reconstructiva, no
aconsejable la
cosmética.
Asimetria y deformidad
congénita de la cabeza y : ; ;
A. Silvestri, G. cara causada por el Zﬂet{\tFal enen oF Igg;net;s:: L"‘ﬂﬁzgf;'a I:: Inclusiones  dentales,
Natali, M.T. desarrollo anémalo de las - iezap &ii -6t b ingclusi iR y Fotografias, y varias|no mostraron una Terceros molares
Fadda , 2004 estructuras derivado de los afectapdo @ inclisiones | dentales i radiografias relacion con la normalmente perdidos
gg‘gﬁ:‘z:egundos - dentales pacientes de HM sovisad
Discusidn en la
United States
District Court
PETER Causada por ingestion | for the Central 3 La evidencia de
ALEXANDER de una droga para | District of California Snﬁ::gn(:og: pares. causalidad es
LUST, junio 1996 fertilidad Edward Rafeedie, inadmisible
District Judge,
Presiding
El complejo de | El microsomia de
malformacion Hemifacial tien
oculoauriculovertebral se | causalidad en campo
considera como una | de desarrollo no-
variedad de microsomia | especifico complejo "
Th hemifacial bilateral, con los | (DFC) qué - . NG
omas P, defectos rtebrale! la | normal t e patogenias y
1880 i - Wi S, A ENemS Ot conseideraciones
proporcion  del  encefalo | esporadicamente, taranéuticas
occipital y hendidura de | pero también puede ¥ :
labio y paladar  que | verse como un

representan interaccién a la
altura de la linea media
probablemente entre los 2

autosoma de rasgo
dominante y como una
manifestacion del
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campos. componente en el
sindrome del trisoma
18.
Mariko .
Takashima, Tf‘g’.’“g“m
D.D.S. PhD. ortodontico ; ; ;
No?iysuki Kitai,‘ combinado con l:ej:rs;z]: m; fealm::n:ﬂ:
D.D.S., Ph.D. osteogenesis de del mandibular era
Yoshihide Mori distraccién largo en una direccién
DD.S. PhD. ! mandibular que usa antgerior y
Shumei Distraccién Mandibular W dispasitvo | principalmente
Murakami, Osteogenética usando un zwtraora(:.y i e posterior con
D.D.S, Ph.D,, Dispositivo Intraoral ecr{;%rt ida en un desplazamiento
ES)vsnsKr'e:,i't:olsg, pmaicr osoemci:n Iigeramente posterior y
Dr.Odont. y hemitacial, el
Kenji Takada, asimeira facal Reuilodos Han oA
D.D.S., Ph.D severa e hipoplasia | oo\ les durante 1 afio
oc‘tu‘bre' e 2002 lateral mandibular.
Las dimensiones del
mesiodistal del
mandibular  secundan
molar primatio y el
mandibular primero
permanente, los
dientes del molar en el
Su patogénesis lado afectado en
involucra una microsomia hemifacial
s : anor{nalidad de_ la so: significativamente
. K. Seow, S. cresta nerviosa. mas pequefios
Urban, N. Vafaie Ademas, estos G cofitiol comparados con
yS.3Shusterman, Analisis morfométrico resultados también n;‘gx):les o aquéllos de dientes
200

apoyan el concepto
que la  microsomia
hemifacial es bilateral
en lugar de una
condicién unilateral

del mando (p <0.001).

Todos los molares
primarios y
permanentes en
microsomia hemifacial
son significativamente
méas pequeiios en las

dimensiones del

mesiodistal
comparadas con
dientes normales de

grupo control
Gerard J. Noventa y nueve | Predominio de
Carvalho, MD,; pacientes Disfuncion auditiva
Caroline S. pediatricos con|79% y del Nervio
Cancion, MD, Estudio descriptivo Andlisis estadistico HFM evaluados en | Facial 21% en
MPH,; Karin California, San | Pacientes microsomia
Vargervik, DDS,; Francisco, Centro | Hemifacial en esta

Anil K. Lalwani,

Meédico.

poblacion de
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MD, 1999

pacientes y asociacion
entre estas 2
caracteristicas.

Sin embargo, no hay
asociacion significativa
entre HFM bilateral y
la ocurrencia de SNHL
o pardlisis facial, ni
una asociacién entre
lo auditvo y el
trastorno del nervio
facial.

Debido a una gama
amplia fenotipica hay
una variedad de

La prostética

Audifono fijo al hueso

Reconstruccidn
quirdrgica. El uso de
injertos
caraneofaciales y

Humes, E., nombres para | Maxilofacial ~ caso y 3 injertos Atresia de | OPcion de un implante
Psillakis, J.. | Tipo Ii describir HFM. de un Paciente con SAaneclaciiio comecion de la | 4€ retencion. Esto
Wright, R. 2001 Teratogénica, retynol, | Hemifacial para _ Impianie:  de | ... proporciona cuidado
dciso  primidone y | Microsomia retenc!on de una COFRpreneig,; oo
thalidomida, asi como proiesiy i oty D :
factores genéticos. on la calflad dy: vida
para los tales
individuos
Malformacion Reconatruccion _ de
caraneofacial f:rf:?c.ge - TMdy Esto proporciona
sardhii S KKl asimétrica inconstante e ild “d ® | cuidado comprensivo,
T ! que produce e om:’ Bces de | €ON mejora,
2602 hipoplasia de los secqln ad 9€ len la calidad de vida
componentes de los pireipd PARZ, para los tales
primero y segundos ki W L individuos

arcos braquiales.

zigomaticio. Con
injertos dseos




