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RESUMEN

La fisura labiopalatina es una de las malformaciones congé-
nitas mas frecuentes. La incidencia en Chile es de 1.7 por mil
recién nacidos, lo que significa que nacen alrededor de 400
casos cada ano. Las causas determinantes son: hereditarias
en 20-25%, ambientales en 10% y desconocidas hasta ahora
en 70% de los casos. Con respecto a la prevencion, pareciera
que la suplementacién con Acido Félico en dosis altas antes
y durante los primeros meses del embarazo puede reducir
el riesgo. El tratamiento es multidisciplinario y se inicia en el
periodo de recién nacido. Las cirugias primarias comprenden
cierre de labio (3 meses) y paladar (12 meses). La participa-
cion de diferentes especialistas odontdlogos, otorrino, gene-
tista, fonoaudidlogas, psicélogo y enfermeras coordinadoras
es fundamental para lograr resultados 6ptimos.

Palabras clave: Fisura labial, fisura palatina, tratamiento in-
terdisciplinario.

SUMMARY

Cleft lip and palate are frequent congenital malformations,
in Chile 1.7 per one thousand babies are born with clefts,
that is, 400 cases each year. The main causes are: hereditary
20-25%, environmental 10% and unknown reasons 70% up
to now. In relation with prevention it seems a high dose of
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folic acid before and during the first months of pregnancy
might reduce the risk. The interdisciplinary treatment begins
atearly age. Primary surgeries consist of lip closure (at 3 month
of age) and palate closure (at 12 months old). To achieve the
best results is essential an interdisciplinary team such as a
dentist, ENT, genetist, speech therapists, psychologist and
coordinator nurses.

Key Words: Cleft lip, cleft palate, interdisciplinary
treatment.

EMBRIOLOGIA

Durante la 4% y 5* semana se forman los arcos branquiales compuestos
por mesénquima, internamente ectodermo y externamente endodermo.
Luego migran las células de la cresta neural a los arcos que daran ori-
gen al tejido conectivo, incluyendo cartilago y hueso. A los 37 dias es
posible observar cinco procesos: uno fronto nasal, dos maxilares y dos
mandibulares que daran origen a la cara (paladar primario). La fisura
labial se debe a una falla entre los procesos frontonasal y maxilar que
crecen, contactan y se fusionan de acuerdo a una informacion precisa
en tiempo y posicién, para dar origen a una lamina epitelial media que
se transforma en tejido mesenquimatico. La fusion de los procesos maxi-
lares con los nasales medios forman el labio superior, ocurriendo apop-
tosis (muerte celular) de las células superficiales, adhesion de los epite-
lios basales formandose una lamina epitelial media y transformacion de



sus células en tejido mesenquimatico que migran a los epitelios oral y
nasal. El paladar secundario se desarrolla a partir de dos proyecciones
mesenquimaticas (conchas palatinas) que se extienden desde la cara
interna de las prominencias maxilares, las cuales crecen y se fusionan
en la linea media; se produce la fisura palatina cuando falla la fusién (1).
El desarrollo de la cara y del paladar se realiza por diferentes procesos
embriolégicos y en distintos tiempos del desarrollo (2) . Figura 1.

Los factores genéticos o ambientales pueden interferir en la migracion
de las células desde la cresta neural hacia los procesos maxilares del
primer arco branquial, puede ser un ntmero insuficiente de células, o
debido a mecanismos intracelulares. A la décima semana de desarrollo
embrionario es posible observar ya una fisura labial establecida.

DIAGNOSTICO PRENATAL

Con el desarrollo de modernas técnicas de ecograffa, incluyendo la tri-
dimensional, es posible visualizar esta malformacién prenatalmente. La
ultrasonografia permite diagnosticar malformaciones orofaciales des-
pués de las 16 semanas de embarazo (Figura 2). En la Fundacion Gantz,
el 15% de los casos ingresa con diagndstico prenatal. El realizar un

Figura 1. Esquemas que representan la morfogénesis de la cara y el labio superior.
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diagnostico precoz permite que los padres se informen de la malfor-
macién y puedan recurrir para orientarse a centros especializados. El
consejo genético proporcionado por genetista es de gran importancia
en esta etapa y durante el periodo de recién nacido (3-4).

INCIDENCIA

Es variable en distintas poblaciones, siendo menos frecuentes en la raza
negroide (1 por 2500 RN), sequido por el grupo caucésico (1:1000). Es
mas frecuente en la mongoloide (1:700). En nuestro pais es de 1 cada
620 R.N. (1.8 por 1.000), segun datos de ECLAMC (Estudio Colaborativo
Latinoamericano de Malformaciones Congénitas). La fisura labial es mas
frecuente en varones (60%) y la del paladar en mujeres (65%). La recu-
rrencia para un préximo hijo es de 4% si ya hay un hijo afectado. Una alta
incidencia ha sido reportada en la zona de la Araucania y en las regiones
altiplanicas del norte. La Tabla N° 1 sefiala la distribucién de los tipos de fi-
sura en una revision de 6.304 casos clinicos ingresados en 22 afios (5-6).

TABLA 1.
HOMBRES | MUJERES
Fisura de labio aislada 1% 60 40
Fisura de paladar aislada 24% 35 65
Fisura labio palatinas aislada | 64% 60 40
Fisuras raras 1% 55 45
ETIOLOGIA

Clinicamente se puede presentar esta malformacién aislada (80%)
0 asociada a otras malformaciones, llamadas sindromicas (20%), se
reconocen actualmente mas de 300 sindromes en los cuales esta pre-
sente la fisura labiopalatina. La etiologia es diversa y muchas veces

Figura 2. Paciente con diagndstico prenatal de fisura labial izquierda, y luego de su nacimiento.
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incierta. Algunos casos se deben a alteraciones monogénicas, anoma-
lias cromosémicas o a agentes ambientales. La mayoria de los casos
reconoce una condicién multifactorial, que incluye factores genéticos y
ambientales. En cuanto a los factores ambientales involucrados parti-
ciparfan la vitamina A, colchicina y los glucocorticoides. Se postula que
el cigarrillo y alcohol durante el embarazo pueden desencadenar esta
malformacién.

En los genéticos participan multiples genes, incluyendo homeobox
MSX1, el factor de crecimiento TGFf33, el receptor del acido retinoico
RARA y el factor de transcripcion ARNT2 entre otros (7, 8).

CLASIFICACION

Dada la enorme variabilidad que pueden presentar las fisuras labiopa-
latinas, muchos autores a través del tiempo han propuesto diferentes
sistemas de clasificacién, fundamentados en criterios embrioldgicos,
anatémicos, odontoldgicos, quirdrgicos, computacionales, etc. En una
breve revision podemos destacar la clasificacion de Davis y Ritchie, que
sefiala tres grupos: | fisura de labio, Il fisura de paladar y Il fisura de
labio y paladar; Kernahan y Stark consideran dos grupos basicos: fisura
del paladar primario (labio y premaxila) y fisura del paladar secundario
(paladar duro y blando posterior al foramen incisivo). Embriolgicamen-
te se clasifican en

1.- Prepalatinas
2.- Palatinas
3.- Mixtas

4.- Raras

El esquema que la Fundacion Gantz utiliza se basa en la “Y" de
Kernahan, en la que se ha agregado el compromiso de la nariz y la ampli-
tud de la fisura alveolar en el recién nacido (Figura 3) (5-9).

TRATAMIENTO

El tratamiento de esta anomalia es complejo y debe realizarse por un
equipo interdisciplinario que incluye cirujanos plasticos, otorrino, gene-
tista, varias especialidades odontoldgicas, fonoaudiélogos, psicélogos
y enfermera coordinadora. Ademds el seguimiento de estos pacientes
debe ser realizado durante varios afios, hasta el completo desarrollo y
maduracion del esqueleto. A lo largo del desarrollo se deben efectuar
oportunamente intervenciones de diferente naturaleza.

Tan pronto nace el nifio, los padres necesitaran de apoyo y orientacion
en la maternidad, que debe ser proporcionado por el neonatélogo y la
enfermera matrona. Segun un estudio realizado durante el periodo de
recién nacido, se demostrd que la informacién recibida por los padres
en relacién a esta malformacion era insuficiente, inadecuada e inopor-
tuna.

Consideramos que este aspecto es de importancia critica y debe ser

FIGURA 3. ESQUEMA Y FOTOGRAFIA DE CASO DE
FISURA LABIO PALATINA UNILATERAL IZQUIERDA.

manejado adecuadamente. En nuestra institucién, el psicélogo y la
Escuela de Padres son los primeros en contactar a los padres, tran-
quilizandolos el primero y transmitiendo la experiencia vivida los se-
gundos (10, 11).

A continuacioén el cirujano examina al recién nacido, tan pronto como
sea posible y explica los aspectos mas importantes del tratamiento, (Fi-
gura 4) resolviendo las dudas que pudiesen plantear los padres. Luego
segun el caso lo deriva a otros especialistas.

ORTOPEDIA NASAL Y ALVEOLAR PREQUIRURGICA

Los RN con fisuras labio palatinas presentan un aplanamiento del ala
nasal afectada con desviacion de la columela y el septum nasal, debido
a los desequilibrios musculares, asociado a una fisura maxilar uni o bi-
lateral de grado variable. Mediante ortopedia y modelaje es susceptible
modificar estas anomalias durante el periodo de recién nacido en base
a la accién de los estrégenos maternos presentes que producen elas-
ticidad y plasticidad de las estructuras dseas y cartilaginosas del feto,
facilitando el pasaje a través del canal del parto durante el nacimiento
(12,13, 14).

La ortopedia prequirdrgica consiste en acciones mediante aparatos con
el objeto de alinear los segmentos maxilares, permitiendo que disminuya
la amplitud de la fisura, para facilitar la cirugfa primaria. El ortodoncista
toma una impresion del maxilar superior y se confecciona una placa de
acrilico, que se instala generalmente antes de los 15 dias, controlandose
semanalmente y modificandola con acrilico moldeable, usandose hasta
la cirugia del labio. Al mismo tiempo se le agrega una antena nasal, que
es una proyeccion del acrilico que permite la modelacién de la narina
malformada (Figura 5) (12-15).

En nuestra institucion, hemos desarrollado alternativamente un mé-
todo simple y eficaz para modelar la nariz. Se confecciona con un clip
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FIGURA 4. CRONOGRAMA IDEAL DE TRATAMIENTO DE UN NINO CON FISURA LABIO PALATINA.

EDAD MESES ANOS

Especialidad 11213[4|5(6|7[8|9(10|11(12|1[2|3[4|5[6]|7[8]|9(10|11(12|13[14|15(16|17[18

C D| |E F G

Cirugia plastica enfermeria

Otorrino

Genética

Odontopediatria

Ortopedia preq.

Ortodoncia

Fonoaudiologia

Kinesiologia

Psicologia

Psicopedagogia

Escuela de Padres

Cosmetologia clinica

Auditoria/R. clinica .I

A: EVALUACION Y PROGRAMACION, DERIVACION A ESPECIALIDADES.

B: CIERRE DE LABIO, RINOPLASTIA PRIMARIA Y EVENTUALMENTE
GINGIVOPERIOSTIOPLASTIA.

C: CIERRE DE PALADAR.

D: CORRECCION NASO LABIAL SI ES NECESARIO.

F: GINGIVO CON INJERTO OSEO SI ES NECESARIO.

G: RINOSEPTOPLASTIA SECUNDARIA DEFINITIVA SI ES NECESARIO

Figura 5. Caso clinico de paciente con placa de ortopedia pre quirdrgica antes y después de su uso. Notese la disminucion en la amplitud de la fisura alveolar.
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Figura 7. Disefio de técnica de Millard con los colgajos de rotacion y avance.

recubierto de plastico que es modelado con forma de gancho recu-
bierto con tela de Teflon que se apoya en la ventana nasal deforme, y
mediante un elastico se fija en la region frontal. Junto con ello se usa
tela adhesiva para aproximar los bordes de la fisura. Este sistema es
utilizado hasta el momento de la cirugia del labio (13-16). La Figura
6 demuestra un RN con el aparato de traccidn frontal elastico antes y
luego de su uso.

CIRUGIA DEL LABIO

Los pacientes, antes de ser sometidos a su operacion, deben reunir con-
diciones de peso y nutricionales adecuadas, no deben cursar con pato-
logias agudas y los examenes preoperatorios deben estar en parametros
normales. La literatura inglesa recomienda la regla de los tres 10, o sea
10 gramos de hemoglobina, 10 libras de peso y 10 semanas de vida
como requisitos preoperatorio. Acostumbramos al uso profilactico de
una dosis de Cefalosporina antes de iniciar la operacién.

Se debe restaurar la funcionalidad, corrigiendo las alteraciones anato-
micas para lograr un resultado estético y funcional lo mas adecuado
posible. Multiples factores contribuyen al resultado final, entre los mas
importantes esta la experiencia y habilidad del cirujano (17).

Se han descrito muchos métodos para corregir la deformacion y
cada equipo tiene sus preferencias. Un principio general de cirugia

Figura 8. Esquema de la técnica de Nakajima y paciente antes y después de la
cirugia.

plastica es que las cicatrices se mimeticen con accidentes naturales
presentes en la anatomia normal, en este caso la columna filtral
opuesta.

La reconstitucion se realiza en tres planos, mucoso oral, muscular y
cuténeo, y en forma sincrénica la cirugia de la nariz.

Los métodos modernos mas utilizados para la fisura unilateral son
la técnica de Millard con sus modificaciones (Figura 7) y las técnicas
rectilineas (Nakayima y Fisher) cuya cicatriz se camufla con la cresta
filtral. Un ejemplo de ellas se aprecia en la Figura 8.

En la fisura bilateral de tratamiento méas complejo (18), de igual manera
se emplea la ortopedia prequirGrgica con el objeto de alinear los tres
segmentos previamente a la operacion y los métodos quirrgicos son
modificaciones de la técnica de Millard (Figura 9) (Cutting, Mulliken y
Trott) demostrandose un caso en la Figura 10.
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Recomendamos el uso de silicona gel o ldmina, cuando aparece una
cicatriz retractil o hipertrofica. Nuestras evaluaciones revelan que los
resultados estéticos obtenidos son mejores en el labio que en la nariz,
estando en una blsqueda permanente de mejores métodos.

CIRUGIA DE LA FISURA DEL PALADAR

Los tres grandes objetivos del tratamiento de la fisura del paladar son
lograr el cierre anatémico del defecto, voz y crecimiento maxilar con
caracteristicas normales. De la misma manera que en la patologia del
labio, se presenta en la fisura palatina pacientes con diferentes grados
de compromiso palatino, en la Figura 11 se observan los diferentes
tipos descritos. La presentacion clinica mas frecuente de la fisura pala-
tina se asocia a la fisura labial, generalmente unilateral.

I

Una vez terminada la operacién y antes de despertar al paciente se

efeCtl'Ja |a Infl|traCIOn de |OS nervios infraorbitarios con una SO|uCién El tratamlento qu”’urgmo es un punto de controversia puesto que exis_
de Bupivacaina y Epinefrina (19). La herida operatoria se cubre con  ten muchos protocolos en uso en lo que se refiere a la técnica y crono-

unguento antibiotico. La realimentacion es entre 1 a 2 horas de posto-  gramas. Los fonoaudiologos sefialan que las primeras vocalizaciones
peratorio con lactancia materna o mamadera, el labio se asea con se inician desde el periodo de recién nacido, por lo que se requiere que
suero las veces que sea necesario, para evitar la formacion de costras.  |os mecanismos del habla estén normalizados lo antes posible y que

Los pacientes sin cuadros sindromicos, patologias asociadas u otros ¢| cierre palatino sea precoz, antes del afio de edad. Por otra parte,
factores de riesgo son dados de alta el mismo dia, con instrucciones  |os ortodoncistas desean que el cierre del paladar se efectte en forma
precisa por escrito para el manejo del dolor, herida operatoria y ali-  tardia con el objeto que la cirugia no interfiera con el crecimiento.
mentacion. Se realiza un control telefonico a las 24 horas y es cita-
do a las 48 horas para control que efectla la enfermera. Las suturas Hay bastante acuerdo entre la mayoria de los expertos en el mundo,
cutaneas se retiran entre el 5°y 7° dia de postoperado, y cuando es  que Ia reparacion del paladar se debe efectuar precozmente en bene-
controlado por el cirujano (20). ficio del habla. Recomendamos que el cierre del velo aislado se realice
a los seis meses y si la fisura palatina es completa al afio debe estar
Posteriormente se observa la evolucion del paciente al mes 2,6y 12 cerrada. Los principales factores pronésticos para la fonacion ademés
meses, indicandose factor protector solar en la cicatriz hasta que ésta e |3 experticia y experiencia del cirujano son la gravedad de la fisura,
madure; si el caso lo requiere se indica masajes y tratamiento kinésico. la edad quirtrgica, la funcion auditiva, la rehabilitacion fonoaudiolo-
gicay la técnica empleada (21).

Figura 10. Fisura labial bilateral operada con técnica de Millard - Trott.
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FIGURA 11.TIPOS DE FISURA PALATINA

Basicamente durante la intervencion deben repararse adecuadamente
las tres capas del paladar: el plano mucoso nasal, la capa muscular,
donde deben retroponerse los misculos del paladar, que son los que
determinan el cierre del esfinter velofaringeo y el plano oral mediante
colgajos mucoperidsticos sin tension (22).

El paciente es dado de alta el mismo dia con indicacion de dieta liqui-
da por 2 dias, luego blanda, y analgésicos. Se controla por teléfono
a las 24 horas, por la enfermera a las 48 horas y por el cirujano a los
7 dias (23).

Actualmente alrededor del 80% de los pacientes logran una fonacion
normal. Los pacientes que tienen defectos al hablar (insuficiencia ve-
lofaringea), requeriran de terapia foniétrica y estudios adicionales con
nasofaringoscopia, radiologia funcional y se plantea a los cuatro afios
la necesidad de realizar operaciones en la faringe (faringoplastias) con
el objeto de corregir el escape nasal y normalizar la voz (24).

CIRUGIAS SECUNDARIAS

Muchos pacientes presentan imperfecciones luego de las cirugias prima-
rias en el labio y/o nariz. Estas dependeran de multiples factores entre
los cuales se pueden mencionar el tipo de lesién inicial, el tratamiento
primario realizado, la edad del paciente, el grado de deformacion, la
calidad de la cicatriz, las expectativas del paciente o de sus padres y
finalmente la evaluacion, experiencia y juicio de cirujano.

La necesidad de correcciones secundarias debe ser considerada como
parte integral del tratamiento y los padres deben estar en conocimiento
de ello oportunamente. No hay acuerdo de cuantas intervenciones se-
rdn necesarias en un paciente, el promedio hasta los 15 afios es entre
3,3 operaciones hasta 8,04 en casos bilaterales. En relacion a la edad
dependerd de cada caso, siendo los deseos del paciente un factor im-
portante que debe ser ponderado. En general no es recomendable hacer
cirugfas hasta después de un afio de los procedimientos primarios en
espera de la maduracion de la cicatriz. Nuestra recomendacion es reali-
zar las correcciones de labio y nariz simulténeamente antes de iniciar el
colegio, entre los cuatro y cinco afios, de tal manera que concurran en
las mejores condiciones posibles al encuentro de sus pares (25-26).

Puede ser necesario corregir un déficit o exceso de longitud en el labio



Figura 12. Paciente con rinoplastia definitiva.

o en el rojo labial, revisar la cicatriz, las alteraciones en la linea muco-
cuténea y la alineacién muscular. Es muy frecuente la persistencia de
la deformacion nasal unilateral, y en los bilaterales la poca proyeccion
de la nariz. Interesa que el escolar asista a clases en las mejores
condiciones estéticas (25).

La insuficiencia velo faringea que se traduce en voz nasal caracteris-
tica, igualmente debe ser estudiada y tratada quirdrgicamente antes
de los cinco afios de edad, puesto que si se hace tardiamente, los
vicios de fonacidén compensatorios se fijan en la corteza cerebral y son
dificiles de corregir.

Otro procedimiento quirdrgico es el injerto dseo maxilar que se plan-
tea antes del descenso del canino, ocho a diez afios de edad, en pa-
cientes que se presentan una fisura del maxilar superior, con el objeto
de lograr la continuidad dsea que permitird la movilizacién dentaria y
eventuales implantes dentarios.

Cuando el esqueleto ha madurado se realiza una rinoplastia terciaria
(Figura 12) con el objeto de corregir los déficits estéticos y mejorar la
funcién, debido a la obstruccion respiratoria que determina la desvia-
cién del septum nasal (rinoseptoplastia).
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Si el paciente, a pesar del tratamiento ortodéncico, se presenta con
alteraciones de la oclusién con retrusion del tercio medio facial se
plantea la cirugia ortognatica y/o distraccién dsea que realiza, luego
de los correspondientes estudios, el cirujano maxilo facial (27, 28).

No es infrecuente la ausencia de piezas dentarias vecinas a la fisu-
ra; la mejor rehabilitacion se realiza con implantes 6seo integrados,
idealmente luego de los 16 afios de edad, para lo cual se requiere un
injerto 0seo previo.

Odontopediatria. Especialidad que educa y contribuye a mantener en
buenas condiciones la dentadura temporal, creando habitos de higiene
y alimentacién adecuados. Debe realizar prevencién y tratamiento de
las caries.

ORTODONCIA

Es de gran importancia para el ordenamiento dental y lograr una oclu-
sion satisfactoria, se inicia a partir de la edad escolar usando aparatos
fijos y removibles que expanden el maxilar, en ocasiones se emplean
madscaras tipo Delaire.

23
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Otro profesional involucrado es el otorrino. Estos pacientes con frecuen-
cia debido a una disfuncién de la trompa de Eustaquio, presentan alte-
raciones en la ventilacion del oido medio determinando otitis media con
efusion, siendo necesario la instalacién de tubos de ventilacion timpéni-
cos, a partir de los 9 meses. Se mejorarfa la funcion timpanica previnien-
do la aparicion de hipoacusia y de otitis media serosa (29, 30).

También el psicologo juega un rol importante, dado el impacto que
pueden tener las fisuras sobre la calidad de vida y posibilidades de un
desarrollo normal de estos pacientes. Por ello a partir del nacimiento
se realizan evaluaciones periddicas y apoyo psicolégico tanto para el
paciente como para su familia cuando sea necesario.
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