FUNDACION MEXICANA

DE CIRUGIA RECONSTRUCTIVA A.C.

LABIO Y PALADAR
HENDIDO

2024. Dr. Rigoberto Ardmburo Garcia
Guia Clinica. Labio y Paladar Hendido. FUMCRE




Paladar Hendido. FUMCRE

10

Guia Clinica. Lat

o Ardmburo Garcia |

4, Dr. Rigobert

202

El labio y paladar hendido es la malformacié craneofacial mas comun. El abordaje y tratamiento de estos
pacientes es multidisciplinario y es de suma importancia la atencién primaria ya que condiciona discapaci-
dady costos muy altos.

Historia del labio y paladar hendido

Nuestro pais ha sido reconocido por su productividad y pensamiento evolutivo en el campo del labio y
paladar hendido. La primer clinica multidisciplinaria creada fue en el Hospital General de México por el
Dr. Fernando Ortiz Monasterio en 1966. Antes de ésta el tratamiento era practicado por cirujanos con
escaso entrenamiento, frecuentemente se podian observar muchas secuelas en pacientes con este pade-
cimiento.

La demanda de pacientes no atendidos en el pais alentaba a cirujanos extranjeros a acudir a operar esta
deformidad, es por eso que se crearon las camparias extramuros con la finalidad de

llevar el tratamiento quirdrgico a diferentes estados. No es hasta 1975 cuando se constituye la Asociacién
Mexicana de Labio y Paladar Hendido y Deformidades craneofaciales A.C, donde se incluia la participa-
cién de otros especialistas de ramas afines al tratamiento integral como es genética, ortodoncia, estoma-
tologia, psicologia, terapia del lenguaje entre otras.

Se han instituido centros de labio y paladar hendido en diferentes partes del pais, donde se da tratamien-
to multidisciplinario. Para unificar criterios de atencién se ha creado el Mexicleft el cual es un protocolo
nacional para normar la documentacién de cada paciente con labio y paladar hendido en México.




Epidemiologia

El labio y paladar hendido tiene una distribucion racial variable, es mas comun en asiaticos (2.1 por 1000
nacidos vivos), caucésicos (1 por 1000 nacidos vivos) y poco comin en afro- caribefios (0.3 por 1000
nacidos vivos) [1] .

Acorde al andlisis de Shoichiro Tanaka, publicado en el 2012 de aproximadamente 30 paises, coloca a
Japdny México en Tery 2ndo lugar, por prevalencias de 19y 13.7 por cada 10,000 nacidos vivos, respecti-
vamente. Continuando con nuestro pais, se pueden identificar 9.6 casos por dia, igual a 3,521 casos
nuevos por ano, que sumado a la prevalencia del 2003, registrada en el

Programa Nacional Extramuros de la Secretaria de salud en México, de 139, 000 nifios con LPH en
cualquier manifestacién fenotipica, corresponde a un total de 174,210 pacientes con LPH para el 2013.

El padecimiento es mas comun en hombres con una relacién 2:1. Sin embargo, en casos de labio hendido
aislado la relacién es de 1.5:1 (H:M) [2] . La presentacion méas comun es la presencia de labio y paladar
hendido. Segun Fraser y Calnan, 21% de los casos corresponden a labio hendido aislado; 46% labio y
paladar asociados y 33% como paladar hendido aislado. Las fisuras unilaterales son é veces mas comunes
que las bilaterales [2] .

La configuracién tiene una relacién 6:3:1 (Izquierdo/derecho/bilateral). Sin embargo, El Dr. Mendoza
publicé en el 2013 un estudio de nuestra poblacién, con 358 pacientes sdlo con labio y paladar hendido
unilateral, donde reporté que el lado derecho predomina sobre el izquierdo, con un 80%.

Hasta 14% de los casos son sindromicos y se han relacionado con 250 sindromes, algunos ejemplos son:
sindrome otopalatodigital, sindrome de Van der Woude, sindrome velocardiofacial, sindrome de Stickler,
sindrome de Treacher Collins, entre otros

Embriologia

La formacién del labio y el paladar representa una serie de eventos que inicia con el desarrollo del labio
alas 4 a7 semanas de gestacién y el paladar ocurre entre las 6 y 10 semanas. Embrioldgicamente, la cara
se desarrolla por 5 prominencias que rodean el estomodeo o boca primitiva: frontonasal, esta formado
por mesénquima ventral y se subdivide en dos prominencias nasales: medial y lateral. Forma la frente,
nariz y boca. La prominencia maxilar derecha e izquierda estan formados por células de la cresta neural
que migran del primer arco faringeo y forma ambos lados de la boca. Ademas, estan las prominencias
mandibular derecho e izquierdo (5).

El labio inferior y la mandibula se forman en la semana 4 de gestaciéon por fusion de los procesos mandi-
bulares a la linea media. El labio superior se genera por la fusion del avance de las prominencias maxilares
con las prominencias nasales mediales en la semanas 5y 6. La fusidn de las prominencias mediales forman
la premaxila, mientras que la fusion de las prominencias maxilares forman los elementos laterales del labio
superior [3] .

El paladar secundario (posterior al foramen incisivo) inicia a formarse en la éta SDG, se fusiona del
foramen incisivo hacia atras a la Gvula. Se fusiona en la linea media para formar el hueso palatino, el
paladar duro se fusiona con vémer del septum nasal a la 8va SDG y continla posteriormente hasta com-
pletarse su formacién en la semana 12 de gestacién. Esta fusién procede de anterior a posterior, lo que
ayuda a entender el espectro de hendiduras del paladar secundario. El paladar secundario incluye tanto
el paladar duro como el blando [4] .
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Etiologia

Existen 2 teorias que a pesar de ser vigjas, sélo tratan de explicar cdmo las alteraciones tisulares generan
las hendiduras faciales. La teoria Clasica, segun Durscy y His (1892) en la que establecen que “la falla en
la fusion del proceso nasal medial con uno o ambos procesos maxilares, resulta en una fisura uni o bilate-
ral, respectivamente”. La teoria de la penetracién mesodérmica, segin Pohlman, Veau y Staark (1952)
menciona que “aunque los procesos se fusionen, éstos finalmente se separan por falla en la penetracién
del tejido mesodérmico o de soporte”.

La mayoria de hendiduras orofaciales, son causadas por la interaccién entre factores genéticos y ambien-
tales. Se han descrito genes candidatos relacionados a este padecimiento. El gen Sonic Hedgehog regula
el crecimiento y fusién de las prominencias faciales. Se ha relacionado con variantes del factor transfor-
mante de crecimiento alfa (TGF alfa) y el factor transformador de crecimiento B3, los cuales regulan la
degradacion epitelial de la linea media para la fusidon completa de prominencias faciales [5] . EI IRF-6 esta
relacionado con el sindrome de Van der Woude. Finalmente el polimorfismo C667T del gen MTHFR esta
presente en mestizos mexicanos en 50 a 58.5%, la alteracién en este no permite la absorcién del acido
félico [6] .

Los factores ambientales relacionados al labio y paladar hendido es el consumo de medicamentos duran-
te el embarazo, los més descritos en la literatura son los anticonvulsivantes como fenitoina, diazepam
valproato de sodio y topiramato, metrotexate y corticosteroides. Otros factores ambientales relacionados
son el tabaquismo [7], alcoholismo [8] , deficiencia de folatos, obesidad materna, contracciones uterinas,
oficio de los padres, humo de lefia, entre otros [9] .

Una forma de aterrizar estos datos es que la genética no sélo es Util en la busqueda de las causas, sino
también en cuanto a proporcionar el consejo a familias afectadas, ya que el riesgo de recurrencia depen-
de del nimero de familiares afectados. Si 2 padres sanos tienen un hijo con LPH: el riesgo de tener un
2do. afectado es de 4%; y de 9% de tener un tercer hijo afectado. En cambio, un padre con LPH tiene un
riesgo de 4% de que su hijo presente LPH, y 17% de tener un segundo hijo afectado.

Anatomia patologica

En el labio fisurado existen todos los elementos anatémicos, solo que estan ectdpicos, desplazados o
hipoplasicos. En el labio hendido unilateral observamos un musculo orbicular con Discontinuidad e inser-
cién anémala a la dermis y a la ventana nasal, es mas hipoplésico en el lado medial, en el lado lateral se
inserta al ala nasal. En el bermelldon el ancho es menor en el lado medial, presenta un filtrum corto y
oblicuo, la premaxila (medial): se encuentra proyectada con rotacién externa, el maxilar (lateral): esta
colapsado y en retroposicion. En algunos casos se puede observar la banda de Simonart: el cual es un
puente de piel residual en la porcidn superior del labio hendido. Presente en 10-30% de los casos. Limita
la proyeccion anterior de la premaxila. Por otra parte en la nariz, hay cartilagos alares con una crura medial
corta y una crura lateral larga y desplazada caudalmente, los cartilagos laterales se desvian en opuesto,
las narinas son asimétricas, anchas, aplanadas, desplazada hacia atrés, su margen se angula hacia adentro.
El septum es convexo y junto con la base de la columnela y la premaxila se desvian hacia el lado sano, la
espina nasal es lateral y hacia delante [10] .

En el labio hendido bilateral se observa un muisculo orbicular insertado a ambos lados del ala nasal. Prola-
bio con poca altura, sin arco de Cupido, sin filtrum y sin musculo orbicular. La premaxila tiene una hipe
proyeccion anterior, mientras que el maxilar no posee piso, ni techo nasal y palatino. Hay asimetria de
ambos segmentos, con colapso y rotacion variables; la columnela: corta o inexistente. La nariz tiene
cartilagos alares: aplanados, con fibras vestibulares.

Domos desplazados hacia posterolateral, las cruras mediales son cortas y las laterales largas; las narinas
son anchas, con margen desviado hacia adentro, la punta esta aplanada y deprimida [10] .
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Clasificacion

Se han propuesto varias clasificaciones, desde complejas hasta sencillas. Segin Berkowitz, acorde a las
estructuras afectadas, hay 4 variantes de fisuras labiopalatinas: 1 en fisuras labio y alveolo, 2 para fisuras
de labio y paladar (tanto primario como secundario), 3 para las fisuras de paladar secundario y 4 para
Insuficiencia velofaringea congénita por paladar hendido submucoso.

La clasificacion clinica es sencilla y practica, consiste en describir el lado afectado y la extension de la
fisura. Asi, la hendidura labial puede ser izquierda o derecha, unilateral o bilateral, completa o incomple-
ta; y asociarse o no a paladar hendido, tomando como referencia el agujero incisivo. Para esquematizar lo
anterior, Kernahan, en 1958, propuso su “Y con rayas”, donde enfatiza 3 porciones: 1) una caja para la
Uvula y paladar blando; 2) dos cajas para el paladar; y 3) las ramas de la Y, representando al paladar prima-
rio y los labios [11] .

En 1973, Elsahy para ilustrar las condiciones preoperatorias (anatémicas y funcionales) adjunté, entre otras
figuras, 2 tridngulos para representar los sitios nasales y dos circulos que cuantifican la protrusién de la
premaxilay la calificacion velofaringea. En 1976, Millard agrega tridangulos que ilustran la nariz y el umbral
nasal. En 1998 Larson propone un nuevo modelo de Y: agregando entre otros, 2 cajas en cada brazo para
los umbrales nasales. Sustituir cifras por letras; serd mindscula o mayuscula para fisuras incompletas o
completas, respectivamente. Si la caja esté vacia, indica ausencia de fisura en dicha zona.

En labios hendidos Incompletos a su vez pueden dividirse en menor cuando la escotatura en la
unién mucocutanea es mayor de 3 mm en un arco de Cupido normal, microforma cuando la
escotatura es menor de 3 mm en un arco de Cupido normal y mini-microforma cuando hay
disrupcién en la unién mucocutanea sin elevacion del arco de Cupido [12] .

Se han propuesto varios sistemas de clasificacion del paladar hendido. Una de las mas populares es
clasificacién de Veau, esta considera como clase | a la fisura incompleta, afecta Unicamente paladar
blando; clase Il a la fisura que afecta paladar blando y duro que se limita a paladar secundario; clase Il al
labio y paladar hendido unilateral (que afecta paladar primario y secundario) y clase IV al labio y paladar
hendido bilateral.

El Dr. Mario Mendoza desarrollo en 1994 un sistema de clasificacidon que divide a las hendiduras palatinas
en 3 grados de acuerdo al ancho de la fisura en la unién del paladar duro con el blando.

-GRADO [: hendidura con una amplitud menor del ancho de los segmentos palatinos.
-GRADO IlI: hendidura con una amplitud igual que al ancho del segmento palatino menor.
-GRADO II: una hendidura con una amplitud mayor a los segmentos palatinos.

El paladar hendido submucoso es una condicion donde la mucosa tiene continuidad pero el musculo
elevador del velo del paladar se encuentra hendido en la linea mediay con sus fibras orientadas longitudi-
nalmente. Fue descrito por primera vez por Roux en 1825. La triada clésica de Calnan es diagndstica: Gvula
bifida, escotadura o muesca palpable en el paladar duro posterior y diastasis de la musculatura del velo
que se evidencia como una zona clara, trasltcida en la linea media conocida como zona pellucida. Con la
contraccion de la musculatura del velo del paladar se puede observar una diastasis de los musculos. No
todos los pacientes presentan la triada, reportado en una serie de 243 pacientes de nuestro servicio en el
2001 Unicamente 70% de ellos presentaban las 3 caracteristicas clinicas [13] .
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Diagnostico

El diagnéstico prenatal de labio hendido se puede realizar por ultrasonido transabdominal en el segundo
trimestre del embarazo, a las 15 semanas de gestacién con transductor abdominal y 12 semanas por trans-
ductor vaginal [14] . Para la visualizacién de paladar hendido se recomienda utilizar resonancia magnética.
El diagndstico de las fisuras labio-palatinas es clinico. Al momento de identificarse se tiene que referen-
ciar a un grupo multidisciplinario de labio y paladar hendido.

Tratamiento

"Obtener el resultado ideal debera de ser por el método que nos permita reubicar los tejidos desplaza-
dos a su posicidon normal reparando las fallas embrioldgicas, sin interferir en el crecimiento de la cara”.
Mario Mendoza

El protocolo de nuestro servicio se recomienda la queiloplastia a los 3 a 6 meses de edad siempre y
cuando exista un adecuado estado nutricional, y la palatoplastia entre los 6 y 18 meses de edad con un
promedio a los 10 meses ya que posterior a los 12 meses presentan articulaciones compensatorias e
insuficiencia velofaringea en un 62%.

= ORTOPEDIA PREOPERATORIA

Se indica dentro de las 2 primeras semanas del nacimiento. Se basa en el uso de aparatologia gija o remo-
vible, simple o sofisticada con los siguientes objetivos: un moldeado simétrico de los cartilagos alares,
alargamiento del déficit columnelar, alineacién y aproximacién de los segmentos maxilares y retraccién
efectiva de la premaxila prolapsada [15] .

El Moldeado pasivo nasoalveolar (MPN) con placa dental y traccidn con telas: se utiliza una placa intraoral
para moldear pasivamente los segmentos maxilares, ademas se utilizan telas adhesivas a las mejillas que
generan traccién para aproximar los bordes labiales. En algunos centro adicionalmente se incluye un
conformador nasal. La placa dental guia el crecimiento maxilar para que la brecha disminuya a menos de
5 mm [16] . Santiago reporté que 60% de los pacientes que se realizo MPN y gingivoperiosteoplastia no
requirieron de injerto dseo alveolar.El moldeado pasivo sélo con placa dental: no utiliza cintas adhesivas
en bordes labiales [17] .

El moldeado activo con aparato de Latham [18] consiste en el uso de un aparato intraoral que permite la
aproximacién de segmentos maxilares en 3-5 semanas. En afectacion unilateral: al activar un tornillo se
busca aproximacién del borde medial con el lateral. En la afectacion bilateral: mediante un pin de
sujecion intermaxilar, sirve como apoyo para traccionar hacia atras la premaxila prominente y aproximar
esta con los bordes laterales. Adicional permite una expansion transversal del maxilar.
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= QUEILOPLASTIA UNILATERAL

Los objetivos de la reparacién del labio [19] son realizar una reseccién minima de tejido, minima cicatriz,
lograr simetria nasal, no invadir unidades anatémicas, reconstruccién anatomica y crecimiento armonioso.

Tradicionalmente, el procedimiento es planeado en relacién a la regla de los 10's: 10 semanas de vida, 10
libras (4.5-5 kg) y 10 gr/dL de hemoglobina. Sélo un peso por debajo de las 10 libras (4.5 kg) se ha identifi-
cado como un factor de riesgo para complicaciones anestesicas durante el procedimiento [20] .

Se han descrito diferentes procedimientos en relacion con la forma de los colgajos: en linea recta [21]
Rose-Thompson y Chait, cuadrangulares [22] LeMesurier, triangulares Tennison-Randall [23], Skoog y
Najima; rotacion y avance Millard [24, 25] y Cutting; Hibridos Fisher [25] .

= QUEILOPLASTIA UNILATERAL (Técnica de Millard 1)

Es una técnica donde “se corta a medida que se avanza” y requiere de mayor experiencia y sentido artisti-
co [26] . La ventaja de esta técnica es que camufla la interrupcién que se realiza en la columna del
philtrum, cerca de la nariz. La desventaja, sin embargo, es que facilmente puede conseguirse una contrac-
cion vertical de la cicatriz, con la resultante muesca en el bermelldn del labio, y una tendencia notoria a
descender la base alar. El marcaje del paciente toma en cuenta 8 puntos [27] .

Para el segmento medial, que corresponde al colgajo de rotacién se identifica el arco de cupido con los
puntos 1, 2y 3. De este Ultimo se dibuja con una linea imaginaria la incision medial, que correspondera al
nuevo filtrum del lado fisurado. Esta incisién en la porcién superior es curva, hasta el punto 5 o base de la
columnela.

Este punto no es fijo y podra modificarse segun la rotacién requerida, que a su vez depende de la altura
total del labio. Del punto 5 se realizara un corte hacia atras (back cut) hasta el punto “X"”, también variable
y que idealmente sera el centro del nuevo Filtrum.

El colgajo se completa extendiendo otra incision por el borde mucocutaneo hasta la base nasal.

Para el segmento lateral, que corresponde al colgajo de avance, las incisiones determinan la cantidad de
tejido a avanzar. Se diseca y libera el fondo de saco. El punto 6 se une al punto X. La reparacién tendra 3
capas de sutura, mucosa, piel y musculo. [28]

En los dltimos 50 afios la técnica también ha presentado modificaciones por otros autores, como la de
Mohler en 1987, quien alterd el marcaje para obtener una cicatriz méas simétrica. Noordhoff en 1997,
haciendo hincapié en el balance que debe lograrse entre labio blanco y rojo, agrega un pequefio colgajo
triangular con base en el labio lateral, marcado sobre el rollo cutaneo y formado por encima del punto de
mayor proyeccién del arco de cupido (Punto de Noorhoff). Otros autores que han hecho modificaciones
a la técnica Millard son: Byrd, Cutting, Mulliken y Stal, entre otros [29] .

El Dr. Mario Mendoza sugirié disminuir la incision en la base del alar del lado fisurado, para evitar una
cicatriz visible innecesaria. También comenté que es necesario realizar un cierre anatémico del piso nasal
el cual consiste en el disefio de dos colgajos de mucosa nasal, uno medial y uno lateral a la fisura.

Se realiza la reconstruccién del piso nasal uniendo ambos colgajos de posterior a anterior en dos planos

anatémicos [30] . Esta técnica evita que se genere un piso nasal asimétrico y disminuye la incidencia de
fistulas nasovestibulares.
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* QUEILOPLASTIA UNILATERAL (Técnica de Tennison Randall)

Esta técnica de Z-plastia inferior, preserva el arco de Cupido. Su finalidad es descender la linea
cutdneo-mucosa interna del labio fisurado y colocar el arco de Cupido en posicién normal mediante un
colgajo triangular inferior desde el lado externo de la fisura. Esté indicada en todo tipo de fisura unilateral,
especialmente para fisuras amplias con grandes deficiencias de tejidos y en cirujanos con poca experien-
cia.

= QUEILOPLASTIA UNILATERAL (Técnica de Fisher)

Fisher en 2000 y 2005 publico su técnica, en base a la reparacién de la subunidad anatémica, la cual
produce una cicatriz a lo largo de la “linea ideal de reparacién”.

Su marcaje basado en la técnica de Millard de Rotacion y Avance, y de Noordhoff; utiliza més referencias
anatémicas, para asi poder trazar en el labio medial, el filtrum y sus crestas representado en la imagen con
la letra "A” y “B”, marcando un punto importante por encima del borde mucocuténeo del punto de
mayor proyeccion del arco de cupido, el cual serd mas tarde el sitio receptor del colgajo triangular del
labio lateral. [31]

En el labio lateral traza una linea que tendré la misma longitud que la cresta del filtrum del lado [31] fisura-
do, representado con letra “B”, ademés de marcar un colgajo triangular, calculando su base de acuerdo
alaformula=ab-1mm-c.

Las principales ventajas de esta técnica son menor cicatriz en la base nasal, la cicatriz seguiré lineas natu-
rales, excepto en el tridngulo que esta por encima del borde mucocuténeo, el cual sera diferente segin
la longitud del labio lateral.

= QUEILOPLASTIA BILATERAL (Técnica de Mulliken)

Mulliken describe que el reto de la cirugia es la reconstruccién del complejo naso labial en tres dimensio-
nes, y anticipar una cuarta dimensién dada por el tiempo, para predecir la distorsién y crecimiento facia-
les. Su técnica fue descrita en 1983 y enfatiza el uso de la ortopedia prequirdrgica. Aunque ya presenta
modificaciones, busca el cierre simétrico. Para ello realiza un diseccién supraperiéstica del labio lateral y
del m orbicular, continuidad muscular primaria, adecuada forma y tamafio del prolabio: Los pilares a
recrear tendrén una distancia no mayor a 5 mm y la base del colgajo del filtrum inicia a 2 mm de la unién
de la columnela con el labio y la formacidn del tubérculo medial y del borde mucocutaneo usando el labio
lateral [32] .

Actualmente realiza la reparacion nasal junto con la queiloplastia. Realiza reconstruccién nasal de la punta
y la columnela con diseccién y colocacién anatémica de los cartilagos alares [33] .

Antes, los colgajos de las bases alares los avanzaba hacia la linea media y los suturaba entre ellos; ahora
los sutura hacia un colgajo columnelar, con la finalidad de hacer una nariz menos ancha, con columnela
més larga y punta més proyectada [34] .

Mulliken reporta que al realizar su técnica realiza mediciones transoperatorias y las compara con bebés

normales de hasta 12 meses, detectando que genera narices més cortas, menos anchas y con puntas
proyectadas; labios con altura total normal, pero con labio blanco corto y bermellén alto [35] .
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* QUEILOPLASTIA BILATERAL (Técnica de Manchester)

Manchester sugirid el uso total del prolabio, con colgajos disecados de la mucosa del bermellén para
conservar el borde mucocutaneo [36, 37] . Sin embargo, estos colgajos pueden sufrir, perder parcialmente
sus bordes o cambiar de color.

La técnica del Doctor Mendoza, en su marcaje semeja al del Dr. Manchester, pero en su trazo del piso
nasal, la incisién superior del prolabio se extiende hacia dentro de la mucosa nasal, disecando un colgajo
mucoperidstico septal. Después, se realiza una incisién lateral en la base alar y ésta se continda con la
banda que distingue la mucosa vestibular del ala nasal, levantando otro colgajo mucoperiéstico del lado
fisurado. El cierre del piso nasal se logra al suturar entre si estos dos colgajos (septal y del ala).

Para lograr una simetria del piso y de los cartilagos alares, la técnica incluye la liberacién de todo el cartila-
go alar, tan extenso como sea posible, incluso hasta llegar a la fosa piriforme. Esto permitira la rotacién
del ala nasal.

Para elongar la columnela usaréa sélo ortopedia pre o postquirdrgica, nunca transquirirgica, porque esta
Ultima “crea columnelas artificiales”.

Para el cierre labial, utiliza la totalidad del prolabio:

- La mucosa del labio lateral se diseca ampliamente y se une en forma de Z a la mucosa de la premaxila 'y
del prolabio, esto logra un fondo de saco maés profundo, recreando asi un vestibulo mas anatéomico.

- El musculo es disecado y no se lleva a la linea media, sino sélo se inserta a cada lado del prolabio. Esto
permitird un mejor crecimiento facial y evitara que cuando el musculo se active forme masas laterales.

- El bermelldn del prolabio se usa integro, no se diseca (otra diferencia con Manchester).

Esto proporciona un volumen central adecuado y armonia con los segmentos laterales.

- La piel del prolabio se desepiteliza parcialmente y se une también en forma de Z con la piel lateral.

Las ventajas de esta técnica son un resultado més anatémico y estético, filtrum mas natural, vestibulo méas
profundo, narinas méas simétricas. La principal desventaja de la técnica es su complejidad.

* QUEILOPLASTIAY TRATAMIENTO NASAL

Se ha descrito en la literatura que el manejo de la nariz desde etapas tempranas es necesario debido a
que ayuda a manipular la depresion del ala nasal, mejora la proyeccion de la punta, da simetria de las
fosas nasales y permite la elongacién de la columnela [38, 39] . Todos los métodos de tratamiento estan
basados en una ortopedia prequirdrgica y se definen en base al tipo de fisura [40] :

En una fisura leve la deformidad nasal es minima. Se recomienda el uso de conformadores y la cirugia
nasal secundaria definitiva [40] . Mientras que en una fisura moderada el cartilago alar se encuentra
desplazado horizontal y verticalmente. Durante la queiloplastia se realiza sutura interdomal para corregir
el desplazamiento horizontal y vertical del cartilago alar. Se recomienda el uso de conformador por 4-6
meses [41] .

En una fisura severa el cartilago alar esta desplazado horizontal y verticalmente, también en sentido
posterior. En estos casos esta indicada una reparacion nasal primaria durante la queiloplastia. Se realiza
diseccién cartilaginosa, incluyendo la liberacién del cartilago alar hacia la fosa piriforme del lado fisurado
y de lainsercion del musculo transverso de la nariz. La correccidn consiste en realizar una suspension inter-
domal y del dorso nasal. Para modificar la desviacién posterior se realiza una sutura transcutanea entre
cruras mediales y/o interna hacia el dorso nasal [42] .

Complicaciones de la quelloplastia

Segun el tiempo de aparicidén se denominan complicaciones tempranas el sangrado, hematoma, infec-
ciony dehiscencia. Las denominadas tardias o secuelas soncicatriz corta, de regular o mala calidad, rebor-
de mucocutdneo no alineado, asimetria nasal, deformidad en silbido, fondo de saco insuficiente, colum-
nela corta, entre otras.
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Palatoplastia

La meta de la palatoplastia es un cierre completo del paladar con restauracién de la funcién del esfinter
velofaringeo. Los objetivos son: evitar la formacién de fistula, restaurar al funciéon velofaringea y optimizar
el crecimiento maxilar. Para lograr estas metas es necesario: cerrar el defecto con un cierre en 3 capas: 1)
nasal, 2) muscular y 3) oral con una sutura libre de tensién [43] .

En general todas las técnicas utilizan un colgajo mucoperidstico para cierre del paladar duro; la repara-
cién del paladar blando se centra en la correccién de la posicidon anormal del musculo elevador del velo
del paladar [44] .

Técnicas para reparacion paladar duro

= VON LANGENBECK

Bernhard Von Langenbeck introdujo el uso de colgajos mucoperidsticos para el cierre de hendiduras del
paladar secundario en 1861. Su descripcién inicial involucraba la simple aproximacion de los méargenes de
la hendidura con el uso de colgajos mucoperidsticos bipediculados bilaterales con el uso incisiones de
relajacién. Hoy en dia se utiliza esta técnica con modificaciones que se han realizado a través del tiempo:
con liberacion del pediculo palatino mayor y veloplastia intravelar o reparacion del muisculo elevador del
velo del paladar para reproducir la anatomia normal muscular.

El procedimiento consiste en dos colgajos mucoperidsticos incidiéndose la mucosa en la superficie oral
de los bordes de la fisura e incisiones de relajacion que van en el borde lateral del paladar duro, empezan-
do cerca de la linea de sutura palatomaxilar hacia posterior justo medial al borde alveolar terminando
lateral al hamulus, aproximadamente 1cms posterior a la tuberosidad mayor del alveolo. Los colgajos se
disecan y se elevan con dos pediculos neurovascular (arteria palatina mayor posteriormente y pediculo
incisivo anteriormente) para finalmente cerrar por planos: 1) cierre de la mucosa nasal, posteriormente 2)
veloplastia intravelar para el acomodar el plano muscular y finalmente la mucosa oral.

Es la técnica de eleccion en paladar hendido incompleto del paladar secundario sin labio hendido o
alvéolo hendido asociado. Sus ventajas incluyen un cierre libre de tensién gracias a las incisiones laterales,
siendo esta la primera técnica descrita en proponerlas; y que el colgajo de patron axial mantiene adecua-
dairrigacion. [45]

» VV-Y PUSHBACK (Veau-Wardill-Kilner)

Como antecedente George Dorrance (1877-1949) de Philadelphia defendia la trasposicion del musculo
fracturando el hamulus para cambiar el vector de la contraccién muscular y en combinacién con la técnica
de Langenbeck alargar el paladar. Victor Veau, William E M Wardill (1893-1960) y Thomas Kilner
(1896-1964) describieron en conjunto esta técnica. También referian que la palatoplastia esta indicada a
edad mas tempranas, 12-18 meses de edad [46] .

En esta técnica se realizan las incisiones de forma similar las de von Langenbeck sin embargo se secciona
el pediculo superior dejando un colgajo mucoperidstico de un solo pediculo y de base posterior (basado
en la arteria palatina mayor) de cada lado y de esta forma aumentar la longitud del paladar. La esencia del
alargamiento palatino es la incisién central en “V" en el paladar duro para después cerrarlo en forma
lineal. La descripcion inicial incluia osteotomia del paladar duro posterior en el foramen palatino para
liberar el pediculo vascular con liberacion del periostio para mayor liberacion. Originalmente descrito el
tejido nasal se libera y se deja abierto; sin embargo la mayoria de los autores han propuesto dar cobertura
nasal con colgajos vomerianos o de mucosa bucal. El paladar blando se repara haciendo un cierre trans-
verso del muasculo elevador del velo del paladar y cierre directo de los méargenes de la fisura [47] .
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Esta técnica tiene la ventaja de incrementar la longitud del paladar y mejorar la posicidon hacia una
posicion transversal del elevador, a través de la cual se consigue un resultado aceptable en la fonacion y
el lenguaje. Sin embargo, se dejan grandes areas cruentas en el paladar anterior y en la superficie nasal
que cierran por contraccién (con subsecuente retroceso de la longitud ganada).

Las desventajas propuestas de esta técnica debido al area cruenta que deja en el paladar anterior son:
mayor colapso transversal, mayor restriccién del crecimiento maxilar antero-posterior y mayor tasa de
fistulas [48] .

= PALATOPLASTIA DE 2 COLGAJOS (Bardach)

Descrito inicialmente por el cirujano polaco Janusz Bardach en 1967 con aportaciones de Salyer describie-
ron la técnica de liberacién de colgajos mucoperidsticos Unicamente de los mérgenes de la fisura para el
cierre central [49] . Se indica especialmente para hendiduras pequefas. Es una modificacion de la técnica
de von Langenbeck extendiendo la incisiones de relajacion a lo largo de los mérgenes alveolares al borde
de la fisura. El disefio de estos colgajos depende completamente de los vasos palatinos pero son mas
versatiles. Por ejemplo en una fisura unilateral el colgajo del segmento mayor se puede avanzar hasta el
borde alveolar eliminando practicamente las fistulas anteriores. Ya que lo colgajos no poseen un pediculo
anterior la visibilidad es buena para un cierre 6ptimo de la mucosa nasal y musculatura del velo.

Las ventajas de esta técnica es que se ha reportado un efecto minimo sobre el crecimiento maxilar, pero
sus limitantes es que no otorga un alargamiento adicional del paladar reparado lo que se asocia en algu-
nos casos con IVF, aunque se requieren de mas estudios para valorar el desenlace del lenguaje en estos
pacientes [50] .

= COLGAJO VOMERIANO

En 1926, Pichler describe el uso de colgajo vomeriano para cierre palatino [51] . En pacientes con labio y
paladar hendido bilateral completo con una hendidura ancha se puede utilizar un colgajo vomeriano para
cierre de la mucosa nasal. Esté indicado para cierre de la porcién anterior del paladar duro o regién alveo-
lar [52] . El colgajo vomeriano fue descrito inicialmente con un pediculo inferior, una incisién en el septum
y el colgajo baja para proveer cierre en una sola capa. En estudios a largo plazo se encontré una gran
proporcién de retrusion maxilar y de fistulas [53] . En la técnica actual descrita se utiliza el colgajo con una
base superior. Se realiza una incisién en el margen libre del vémer expuesto en la hendidura con diseccién
minima del mismo para el cierre de la mucosa nasal contralateral utilizando el colgajo con mucosa del
septum. En casos de paladar hendido bilateral se requieren de 2 colgajos de mucosa septal en direccio-
nes opuestas para el cierre de la mucosa nasal, que al combinarse con la palatoplastia de 2 colgajos, resul-
ta en un cierre de 4 colgajos, con una tasa baja de fistulas y menor restriccién del crecimiento maxilar [54]

Técnicas para reparacion paladar blando

= VELOPLASTIA INTRAVELAR

Kriens fue el primero en acunar el término de Veloplastia intravelar en 1969 para reorientar la direccién
muscular de su posicién anormal sagital hacia una transversa [55] . Posteriormente Braithwaite, en 1968,
fue el primero en realizar una diseccién amplia del musculo elevador del velo del paladar desde el borde
posterior del paladar duro para una aproximacion sin tensién en la linea media [56] . Court Cutting descri-
bié una técnica de veloplastia que incluye la divisién del tenddn del musculo tensor del velo del paladar
y reposicionamiento del mudsculo alrededor del hamulus [57] .
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Este método, conocido como transposicion radical del elevador, requiere de una diseccién extensa del
musculo liberdndolo tanto de la mucosa nasal como oral. La adherencia hacia la mucosa nasal lo hace una
diseccién dificil que puede resultar en lesion o perforaciones en dicha mucosa. Sommerlad describié el
uso del microscopio para la diseccion del musculo para poder visualizar adecuadamente las fibras muscu-
lares y reducir las lesiones a la mucosa nasal.

Fl realiza la liberacion del tendén del tensor del velo del paladar justo medial al hamulus y se aproxima el
musculo elevador sin tension. Evalud esta técnica en un estudio del 2003 con reparacién de 442 paladares
hendidos con un seguimiento a 10 afios encontrando una disminucién de insuficiencia velofaringea de un
10.2% a un 4.6%. El atribuyd esta mejoria a la diseccién radical y reposicionamiento de la musculatura
velar [58] .

Hassan y Askar en el 2007, demostraron en un estudio longitudinal prospectivo de pacientes con paladar
hendido no sindrémico la mejoria de la funcion velofaringea y de la trompa de Eustaquio en los pacientes
a los que se le realizd veloplastia intravelar (técnica de Kriens) comparado la técnica convencional de
Wardill-Kilner sin veloplastia intravelar en 70 pacientes. Por lo que se sugiere una mejoria del paladar
blando con el uso de esta técnica [59] .

= Z PLASTIA DE DOBLE OPOSICION (Furlow)

En 1978, Leonard Furlow introduce una técnica con el uso de Z-plastias para cierre del paladar. El principio
es dos Z plastias (nasal y oral) en espejo donde se incluye incluir el mdsculo elevador en el colgajo con
base posterior (colocarlo en el lado izquierdo del paciente para facilitar la técnica) y la mucosa en el colga-
jo con base anterior [60] . El brazo central de ambas Z plastias es la fisura palatina y se realiza la trasposi-
cion de las Z-plastias. Esté técnica permite el cierre completo nasal y oral del paladar blando y re-estable-
ce la funcién y posicién transversal del elevador de esta forma aumentando su longitud impactando
positivamente el resultado del esfinter velofaringeo. La desventaja es que no reestablece la anatomia de
la Gvula pero ofrece buenos resultados en cuanto al lenguaje comparado con otra técnicas [61] .

Furlow describié el uso de incisiones de relajacion cuando fuera necesario. La técnica preferida por el
autor es la combinacién de Z plastia de doble oposicién para el paladar blando y técnica de 2 colgajos
para el paladar duro. La desventaja resulta en fisuras muy anchas en los que debe avanzar mucho la Z
plastia y puede ser técnicamente dificil el cierre con formacion secundaria de fistulas. Se sacrifica anchura
por expansién longitudinal del paladar. Una de las técnicas reportadas para disminuir la tasa de fistulas es
la colocacidn de dermis acelular entre el colgajo oral y nasal [62] .

Helling reporté una tasa de fistula de 3.2% con esta técnica en el 2006 [63] . Horswell y Randall aclaran que
la doble Z-plastia de Furlow es la que da los mejores resultados en cuanto a la pronunciacién cuando
evaluaron la pronunciacién final a los 5 afios de edad de hasta un 80% sin escape nasal o hipernasalidad
[64] . Es la técnica de eleccidon en casos de pacientes con paladar hendido submucoso o hendiduras
pequenas (<10mm).

= CIERRE DEL PALADAR EN 2 ETAPAS

La restriccion del crecimiento maxilar posterior a la palatoplastia llevo a la descripcién de la técnica de
palatoplastia en dos etapas: reparacion temprana del paladar blando y posterior reparacion del paladar
duro. El protocolo descrito inicialmente por Schweckendiek y Doz en 1944 incluia la reparacién del
paladar blando junto con el labio hendido a los 4-6 meses y la reparacién del paladar duro a los 4-5 afos
de edad. En 1996 Rod Rohrich actualizé esta cirugia para realizar la segunda etapa alrededor de los 15-18
meses de edad [65] .

El razonamiento de esta técnica es que con el tiempo la hendidura del paladar duro se vuelve mas angos-
ta y requiere de menor diseccién subperidstica y consecuentemente menor restriccion del crecimiento
maxilar. Multiples estudios reportan resultados subdptimos en el lenguaje con poca mejoria en el creci-
miento del maxilar.
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En un estudio por Holland y Bradley en el 2007 compararon dos grupos de 41 pacientes cada uno: repara-
cién en 2 etapas de acuerdo al protocolo de Schweckendiek y la reparacién en una sola etapa.

Concluyeron que la reparacién en 1 etapa fue superior con menor tasa de fistulas oro-nasales, menor IVF
y menor nimero de reintervenciones en paladar posteriores, ademas de que se encontré mejoria en el
crecimiento maxilar y menor necesidad de avance maxilar en el grupo de 1 etapa por lo que se abandond
el uso de esta técnica. En casos de presentar una alteracion del lenguaje es muy dificil de corregir y en
casos de restriccion maxilar pueden mejorar con ortodoncia y con avance maxilar [66] .

» PALATOPLASTIA DE INCISIONES MINIMAS (br. Mario Mendoza)

Esta técnica descrita por el Dr. Mario Mendoza en 1994, pero utilizada en nuestro servicio desde 1981 se
indica en paciente con fisuras grado | y Il del paladar secundario [67] . La incisidon se realiza en el borde
medial de la hendidura en la unién de la mucosa oral y nasal en porcién mas anterior de la hendidura
continuando hasta alcanzar el borde los pilares faringeos posteriores. Con un disector angulado se liberan
los colgajos mucoperidsticos anterior y lateralmente hasta el borde alveolar.

Se levanta la mucosa nasal de la misma forma. Si la fisura incluye el paladar primario entonces se diseca
la mucosa del vomer subperiéstica en continuidad con el colgajo nasal. Durante el procedimiento se
debe tener mucho cuidado con la arteria palatina mayor, se debe realizar una diseccion cuidadosa para
su liberacién y permitir la elongacién de los colgajos para un cierre sin tension. Diseccion completa de las
estructuras permite la identificacion del borde posterior de los huesos palatinos. Los colgajos orales se
separan con un gancho y bajo visién directa se liberan las inserciones anémalas de los musculos de medial
hasta el hamulus y se libera el tenddén del musculo tensor del velo del paladar. En el paladar blando los
musculos se disecan hasta la Gvula y la porcién inicial del pilar faringeo posterior.

Ya que se confirma que todas las estructuras obtienen un cierre directo sin tensién se sutura la capa nasal.
Posteriormente se repara la capa muscular iniciando con el palatofaringeo, después de la Gvula, recrean-
do el rafé normal del paladar blando y reorientando, retroposicionando y suturando las fibras del tensor
y el elevador del velo del paladar en la linea media. Esta miorrafia automaticamente elonga el paladar
blando de 5 a 10mm. Finalmente la mucosa oral se cierra con bordes evertidas y bordes bien afrontados
para evitar fistulas, especialmente en la unién del paladar duro y el blando.

Como ventajas presenta un sangrado transoperatorio minimo, no requiere de incisiones de relajacion,
minimo edema, ninguno de los pacientes presento dificultades respiratorias por edema orofaringeo y
todos los pacientes fueron dados de alta a sus 24 horas postoperatorias. Dentro de las complicaciones
hubieron 11% de fistulas, 6% fueron anterioress y 5% en la unién del paladar duro con el blando. Todas las
fistulas fueron menores a 3mm. 8% se encontrd con insuficiencia velofaringea en el postoperatorio, 18% con
hipernasalidad, 14% con articulaciones compensatorias y 23% con errores de articulacién del desarrollo.

Esta técnica, desarrollada en nuestro servicio, reta a la necesidad del uso de incisiones de relajacion para
el cierre del paladar (aunque a veces se puedan requerir en las fisuras grado ll), disminuye la pérdida
sanguinea y deja minima cicatriz. El uso de incisiones minimas permite que la Unica cicatriz se encuentre
en la linea media, lejos del borde alveolar y la ausencia de &reas denudadas evita la contractura cicatrizal
del cierre por segunda intencién en estas areas.

En nuestro servicio la mayoria de los pacientes son sometidos a esta técnica, hay fisuras palatinas grado
Il que también pueden cerrarse con esta técnica dependiendo de la técnica del cirujano.
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Complicaciones

Existen complicaciones Inmediatas como sangrado, obstruccién de la via aérea y dehiscencia. Para evitar
la presencia de éstas, es necesario una técnica quirlrgica meticulosa y adecuados cuidados postoperato-
rios del paciente. Las complicaciones tardias, corresponden a las secuelas que deja un tratamiento prima-
rio deficiente.

Las fistulas pueden resultar de dehiscencia de la herida, cierre con tensién, infeccién, trauma del colgajo,
hematoma o compromiso del pediculo vascular causando isquemia. Las fistulas son una complicacién
significante ya que perpetian el escape nasal de aire, distorsién del lenguaje, ademés de que perpetian
la regurgitacion de liquidos a la nariz. Los porcentajes de fistula varian en la literatura desde 3.4% publica-
dos por algunos autores y 50% de otros . Factores relacionados a la formacién de fistulas: experiencia del
cirujano, técnica utilizada, tamafio de la hendidura, si es uni o bilateral y el tiempo de la reparacion [68] .

La técnica de Veau-Wardill-Kilner se han reportado mayor indices de fistulas que con la técnica de Von
Langenbeck, Furlow o incisiones minimas; las hendiduras més amplias, bilaterales o aquellas que incluyen
el paladar primario también reportan mayores indices de fistulas. De todas las fistulas, 87% se presentan
en el paladar duro y casi la mitad de estas ocurren inmediatamente posterior a los alveolos . Una de las
clasificaciones mas aceptadas para la evaluacién de fistulas es la Clasificacion de Pittsburgh, descrita en
1997 por Smith y colaboradores, la cual las divide del | a VIl dependiendo de la localizacion, siendo habi-
tualmente las de paladar duro y en la unién del paladar duro con el blando las méas frecuentes en la mayo-
ria de los reportes [69] . El cierre tardio de las fistulas puede ser dificil especialmente en el paladar duro y
el uso de colgajos mucoperiodsticos en el lado oral es lo recomendado para el mejor resultado.

La meta principal de la palatoplastia es un lenguaje normal, especificamente a la ausencia de insuficiencia
velofaringea o escape nasal con el habla. La incidencia reportada de insuficiencia velofaringea posterior
a la palatoplastia varia del 10-80% en promedio 20%, dependiendo de la técnica quirdrgica y la edad del
paciente al momento de la cirugia. Los mejores resultados se obtienen al realizar la cirugia antes de los 18
meses [70] .

El crecimiento maxilar normal es la meta secundaria de la palatoplastia. La necesidad de avance maxilar
es altamente variable desde un 10 a un 40% por ciento de los pacientes con paladar hendido no sindréomi-
cos. Goody colaboradores en el 2007 describieron la necesidad en general de avance maxilar en el 20.9%
de los pacientes con paladar hendido [71] . En pacientes con sindromes asociados aumenta la hipoplasia
maxilar y la necesidad de intervencién quirlrgica, por ejemplo: el sindrome de van der Woude hasta 85%
requieren de avance maxilar.

El labio y paladar hendido es la malformacién craneal mas comdn por lo que un conocimiento profundo
de la fisiopatologia es necesario para su diagnéstico y tratamiento adecuado. Se requiere de un abordaje
multidisciplinario para su manejo. Las técnicas de queiloplastia y palatoplastia en general han mejorado
los resultados y el nimero de intervenciones necesarias para obtener buenos resultados han disminuido.
La eleccion de la técnica debe de basarse en evidencia. Se requieren de estudios multicéntricos para
evaluar resultados a largo plazo y obtener evidencia nivel de | para toma de decisiones en el futuro.
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Protocolo de atencidn
FUMCRE.

ATENCION DE PRIMERA VEZ:

Se realiza interrogatorio dirigido a los padres, identificacién de factores de riesgo, valoracion
y estratificacion del paciente, envio a especialidades médicas (pediatria, ortodoncia, genética,
otorrinolaringologia, foniatria, etc).

CONSEJO GENETICO:
Dirigida a los padres en el primer afio de vida y cuando el paciente es adolescente.

ORTODONCIA:
Proporciona tratamiento desde las 2 semanas de vida. Valora la necesidad de uso de confor-
madores, aparatos o férulas.

VALORACION PREQUIRURGICA:

Ee corrobora el estado de salud éptimo del paciente. Seré realizada por el anestesiélogo y por
cardiélogo. Los estudios de laboratorio e imagen solicitados segun el caso deben encontrarse
en rangos adecuados.

QUEILOPLASTIA Y CIERRE ANATOMICO DEL PISO NASAL:

Es la primera cirugia que se realiza en pacientes con fisuras labio-palatinas. El tiempo ideal
para someterse a este procedimiento es durante los 3-6 meses, las técnicas mas utilizadas es
Millard modificada (unilaterales) y técnica Mario Mendoza (bilaterales).

PALATOPLASTIA:

Este procedimiento es el segundo y tiene gran relevancia para mejorar aspectos de alimenta-
ciony lenguaje. El tiempo para llevar a cabo este procedimiento debe ser 3 meses después de
la cirugia de labio y antes del afio de edad. La técnica de incisiones minimas de Mario Mendo-
za es la mas utilizada.
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- FONIATRIA:
Terapia de lenguaje en cuanto el paciente comienza a emitir comunicacion social hablada
aproximadamente a los 2 afios.

J \ CORRECCION NASOLABIAL:
~r Este procedimiento dependeré de cada paciente y se evaluara la funcién del orbicular de los
labios y el cierre del piso nasal.

2: INJERTO OSEO ALVEOLAR (I0A):
—_— Durante la denticién mixta entre los 8 y 11 afios.

) RINOSEPTUMPLASTIA:
Entre los 15y 18 afios.

food  CIRUGIA ORTOGNATICA:
@ En caso de requerirse. Esto se evalla posterior a los 15 afios.
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