SINDROME DE MICROSOMIA HEMIFACIAL

Resumen

Los autores presentan los resultados de sus observaciones y estudios, en un gru-
po de pacientes con deformidades del pabslidn avricular, Se establece que la mi-
crotia por si sola es rars v generalmente se presenta acompafiada de otras defor-
médades, constituvendo un verdadero sindrome. Se plantes el método de estudio
necesario ¥ se expone ¢l plan de tratamiento global establecido pera estos pacientes.

-

Summary

The authors present the results of thelr observations and studies in g group of
patients with deformity of the pimna. Tt is established that the presence of microtia is
rare and it is wsually accompanied by others deformities. presenting a true syndro-
me. The necessary methods of study are outlined and the comprehensive method of

treatment for this patients is reviewed

Antecedentes historicos

La ausencia total o parcial del pabellon
auricular denominads: “microtia”. ha sido
motiviy de  estudio,  desde  hace  mucho
tdempo. Los primeros reportes de gue s
tiene noticia, datan de 2000 afos 2O
por habitantes de la Mesopotamia, En
muchay de sus vanedades fue reportuda por
Bartholinus en 1654, Lachmund en [6E8
y Von Rathke en 1825, Posteriormente
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Thompson v 2! mismo Von Rathke en

1845 unalizaron las deformidades del pa
bellén  auricular  relaciondndolas con d

desarrolio embrioldgico del aparatp bran
quial en los venebrados. Diversos autores
han hecho referencia o su origen, fisiopa-
tolugia. embriologia v tratamiento 857 1531

Embrriologia

Las estructuras destinadas a la formucion
del aparate auditivo v de la mandibula
aparecen en el embrién humano en la 44
semana de gestacién, mientras que Jos
cambios embriolégicos que inician la for
macion del pabellén auricular se producet
durante ls 5a. y 6a. semanas. El mesodermt
det ler. arco branquizl forma el trago, 18
porcién anterior del hélix y el piso de 12
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concha del pabellén auricular; los mésculos
dg 1a masticac’on. el tensor del timpano y
el tensor del velo del paladar. Su cartilago
{dg ‘»‘fﬁi\‘*i} forma ¢l martillo v e vunque,
el candilo de Ia mandibula v sus ligamentos.

La porcidn mesodérmica del 20, arco.
origha ¢l resto del hélix, el antihélix, el
antitrago- ¥ el 16bulo, Los misculos de la
axpresion f&czaﬁ el estribo. proceso estilo-
hioideo, el vientre posterior facial, el ostribo,
proceso estilohioideo, el vientre posterior
del digdstrico v el ligamento sstilohioideo.
De <u cartilago o cartilago de Reichert, se
derivan la apdfisis estilohiotdea v parte del
hueso hioides.

Etiopatogenia

Existen basicamente tres leorfss gue
pretenden explicar las alteraciones otoman-
dibulares, Hoffstetter vy Veau® también
Stark v Saunders ¥ propusieron que se
trata de una deficiencin mesodérmica.

La segunds teoria sugiere la existencia
de un defecto vascular de la arteria esta-
pedial o de la arteria cardtida external?

La twreera teoria. propuesta por Poswillo

1973, plantea que estas deformidades se
debon a una hemorragia de la arteria esta-
pedial. én el periodo temprano del desa-
rrollo embrionario, ocasionando dafos en
las zonas a las que se extiende ¢l hema-
toma. Esto explicaria que las deformidades
pucden ser irregulares, unilaterales o bila-
terules y extenderse a zonas no relacionadas
embrioldgicamente ni irrigadas por el mismo
vaso, % 20

A pesar de que se conoce la relaciin de
la microtia ton otras deformidudes del 1o
¥ Z2o. arcos branquiales ¥ que han sido
descritos parcialmente por muchos autores
coms pn verdadero sindrome, no se ha
hechio una descripcidn integral del mismo
y con frecuencia vuelve a considerarse la
microtia como una deformidad aislada. Este
sindrome ha recibido diferentes nombres:

Sindrome de lo, y 20. arco branquial,
Displasia facial necrdtica. Microsonra he-
mifacial, Disostosis otomandibualar, Necross
facia) intrauterina, Sindrome de microtia v
f‘f«i’:‘migﬁmﬁh oo, R R T o R

Por su etiopatogenia v caracteristicas
morfolégicas nosotros consideramos que ¢l
wrmino mds adecuado es ¢! de “Microso-
mia Hemifacial™,

Con l1a experiencia adquirida en cirugia
crancomaxilofacisl, hemos pasado de una
vistén tunelizada que concentraba la aten-
cion en la oreja, a la observacion pano-
rimica del paciente. que incluye todas las
posib'es malformaciones asociadas de te
fidos blandos v esqueléticos.

Obijetivos

Los cbjetivos de este trabajo son revisar
un grupo amplio de pacientes diggnosticadoes
wriginalmente  comeo  simples  microtias v
hacer un inventario de sus deformidades
asociadas, plantear ¢ conjunto de elemer-
s de diagndstico necesarios y establecer
planes terapéudens integrales. acordes con
cada casv en particular,

Muaterial v método

Pera este trabajo se revisaron 528 casos.
De este grupo, 486 cran cxpedicntes de ha
Clinica de lo. v 20. Arcos branguiales del
Hospital General de México, SSA., ¥
del Hospital “Dr, Muanuel Gea Gonedles™,
SS.A. que con el diagnéstico de Microtia
fueron tratados con up conceplo tunchizade,
68 de estos pacientes pudieron ser revalo-
rados por nosotros. Los 42 restantes co-
rresponden a la época actual v los estames
rratando con un copceplo panordmico ¢
integral. En total zstudiamos ampliamenie

IO casos para este reporle,

La experiencia de un Servicio Hospita-
lario en donde algunos pacientes se han
seguido por 20 afios, nos permitio reexa-
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minar algunos de ellos en la edad adulta
y valorar las modificaciones ocurridas con
el crecimiento facial.

El' método empleado para ¢l estudio de
nuestros  pacientes  comprendié:  Historia
clinica, haciendo énfasis en la revision de
las estructuras blandas y de las posibles
alteraciones- esqueléticas,  Antropometria
facial, comparando un lado con el otro
de la cara y con los patrones mexicanos
normales publicados, Fotografia clinica, em-
pleando un cefalostato para fijar la cabeza
del paciente vy colocando por delante de
este un marco cuadriculado de un centime-
tro, utilizamos un telefoto de 75 mm.. a
3 metros de distancia para evitar distorcién.
tomando rutinariamente fotografias de fren.
te, ambos. tres cuartos de perfil, ambos
perfiles y la oclusion dentaria de frente
de perfil. Radiologia, tomando cefalome-
trias AP y laterales, placas de mandibulas

Fic. I. P-cic'mc con Microtia y macrostoma del
-e lado izguierdo,

N
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panorimicas y oblicuas, Schuller bilateral
para articulacion temporomandibular
transorbitaria de Guillén para oido medic

Audiologia, haciendo audiometria e in-
vestigacion otoneurnlégica de rutina. Ge.
nética establecié en todos los casos su
arbol genealégico y su cariotipo, Onodon-
cia, hizo modelos dentarios ¢n yeso pars
estudiar Ia oclusion y detectar las anomas

P

lias de crecimento, asimetrias, etc. . .

De los 110 pacientes estudiados, 61
fueron del sexo masculino y 40 del sexo
femenino. La edad varid de los 3 meses
a los 32 afos. 27 de ellos tenian microtia
bilateral v el resto unilateral, pero en todos
encontramos  alguna deformidad de] édrea
otomandibular concomitante a la microtia
{Fig. 1).

Las alteraciones del pabelion auricular
las hemos desglosado en ¢l cuadro 1. E!
loébulo estuvo presente en 65 casos, encon-
tramos esbozos en 27 y ausente en 18, El
aatihélix en cambic estuvo presente en 17
con eshozos en 34 v ausente en 59,

Ademds encontramos restos branquiales
cartilaginosos o poliotias entre la linea que
va del angulo externo de la boca al trago
en el 40% de los pacientes, 16% presen-
taron macrostoma, 9% ausencia de Iz
glindula pardtida. Se encontraron coloboe-

mos palpebrales en el 2% . paralisis facial

Ceapro |

ALTERACIONES ENCONTRADAS EN LAS

DIFERENTES ESTRUCTURAS DEL PABE-

LLON AURICULAR DE LOS PACIENTES
ESTUDIADOS

Presenis Eshazos Ausenis
Lobule 39.1% 24.5% ih 45
Trago 20.9% 27.3% 51.8%
Antilrage 19.1% 23.7%
Hélix 19.19% 32.7%
Antihélix 15.4% 31.0%
Cencha 19.1% 336%
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Fic. 2

.~ Paciente com microtia, macrostoma,
hipoplasia ‘de lcs miisculos de la  masticacién,
hipoplasia. de la glindula pardtida y cortedad de
fx rama mafdibular.

en el 4% e hinoplasia de los misculos de
la masticacion en el 13% (Fig. 2).

Por lo 'que respecta a las estructuras es-
queléticas, la observacion directa nos mos-
tré hipophasia mandibular en el 47%, ds-
fectos de crecimiento del zigoma en e] 11%
v falta del desarrolic del femporal en el
8% (Fig.-3). Hubo fisuras faciales en trzs
de nuestros pacientes.

Se cncontrd mordida abierta anterior en
el 30% vy mordida cruzada en el 16%,
correspondiendo a hipoplasias de la rama
mandibular, bilateral y unilateral respectiva-
mente (Fig. 4). Ademds encontramos nu-
merosas deformidades de otra indole, entre
las qug podemos mencionar: paladar hea-
dido, duplicacion renal, hernia umbilical
etcétera. . -

En totai 88% presentaron deformidadss
de.los tejidos blandos y cerca del 60%

5

presentaron deformidades de la estructura
Gsea de la casa.’s

La observacion de los pacientes a largo
plazo demostrd que ¢l patrén de crecimien-
to observado en la infancia se mantiene y
que el defecto persiste sin mejorar con el
transcurso del tempo,

Tratamiento

El tratamiento de estos pacientes debe
comprender la reconstruccion de las partes
blandas vy de la estructura Osea.

El tratamiento de las partes blandas se
refiere lo mismo a la correccidn de pro-
blemas simples como son la reseccién de
poliotias y a la correccion de problemas
mds complejos como es la reconstruccién
de microtias, macrostomas, fistulas pre-
auriculares v hendeduras asociadas. La re-
construccion de la oreja misma, es un pro-

Radiografia AP dc pacicnte con micro-
somia hemifacial fzquierda

Fis, 3
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Fic. 4. Cefalometria de un paciente con acortamiento de ambas ramas mandibulares,
empinamicnio del plano oclusal ¥y mordida abierta anterior.

blema muy. complejo que requiere de un
capitulo aparte, por lo que nos concreta-
mos @ mencionar los puntos bdsicos de la
misma. En primer lugar es necesario pla-
nificar 1a posicion v dimensién de la nueva
oreja, para obtener un resultado simétrico.
En seguida, colocar ¢l Iébulo auricular en
el sitio adecuado. Aprovechando esta misma
incisidn, en el mismo tempo quirtrgico se
introduce subcutineamente un armazdn
tallado en cartilago costal autdlogo, que
serd la estructura de la nueva oreja, Trans-
curriendo ‘tres meses la oreja esta lista
para levantarla, despegindola un poco de
su lecho y colocando detrds de ella un pe-
quefio injecto de piel. Posteriormente es
necesario hacer algunos retoques para com-
pletar esta ‘oreja®.® (Fig. 5 A-B).

La hipoplasia de los musculos mastica-
dores v la ausencia de la gléndula pard-
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tida producen disminucidn de volumen en
la hemicara afectada. aprecidndose aplana-
miento facia] importante, lo que hace ne-
cesarip aumentar su volumen, Esto se logro
mediante la implantacion del extremo distal
de un colgajo desepitalizado. de tal maners
que gran parte de €] se coloca subcuts-
ncamente y solo una parte se deja super-
ficial para mejorar la cubierta y aumentar
la distancia nariz-trago, que en estos casos
estd generalmente reducida. Los colgajos
que consideramos utiles para este efecto
son: Taliacotii, deltopectoral, adominal o
¢l ingiiinal transportado en antebrazo.

E! tratamiento de las estruciuras odseas
es indispensable para corregir la relacién
interdentaria {oclusidn) v coniribuye im-
portantemente para obtener simetria facial.
Lo que observamos generalmente ep est
pacientes fue hipoplasia del mexilar supe-
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Fio, 5. Paciente cop Microtia derecha. &) El mismo paciente una vez realinzda In

reconstruccidon  agricniar

rior del lado afectado, que ocasiona laterog.
natismo, oblicuidad del plano oclusal y
frecuentemente mordida cruzada o mordi-
da abierta anterior.

La téenica que empleamos para elongar
la rama mandibular, consiste en una osteo-
tomia vertical que va de la escotadura
sigmoidea; hasta el dngulo mandibular,
hacia abdjo hasta elongar la rama en la
proporcion adecuada y se hacen osteosin-
tesis con alambres. En algunos casos no
existe una verdadera rama mandibular, por
lo que se reconstruye con un fragmento de
costilla que se enclava y se fija con alambre
en el espesor del dngulo mandibular, lo-
grando mejorar la simetria facial. En cual-
quiera de estos casos la inmovilizacién me-
diante amarre intermaxilar es indispensable
durante un periodo de seis semanas® ¥
(Fig. 7).

En el andlisis del grupo con deformida-
des mandibulares destaca ¢] defecto de cre-
cimiento del maxilar superior, consecutivo
a la cortedad de la rama mandibular del
mismo lado. En estos casos la adaptacién
incorrecta pero bien establecida de la oclu-
sién dentaria, complica extraordinariamente

las reparaciones tardias, requiriendo de
multiples osteotomias. largos tratamientos
ortodéncicos v en ovasiones de moviliza-

ciones Oseos del tercio medio de la cara.®

e - T

A X

Fic. 6. Esquema de la técnica empleada, para
reconstruir la rama mandibular.
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Pe. 7.

Radiografia dec paciente con recons-
truccidn de rama mandibular dereche, mediante
njerto aufplozo de costilla.

Por lo tanto, las deformidades mandibu-
lares también deben ser tratadas tempra-

Ayl Ty

namente, para que los problemas de oclu
sién dentaria puedan ser resueltos ants
de la denticién permanente.

Conclasiones

De lo expussto, se desprende la impor-
tancia de realizar un inventario complety
de las deformidades de nuestro paciente,
desde el primer contacto, para poder pl:-
near un tratamiento integral, que incluse
va todas las estructuras afectadas y realizer
las diferentes correcciones en el menor nu-
mero de operaciones y en la medida de o
posible, antes de su ingreso a la escuels

E| plap de tratamiento integral se puece
sintetizar en los siguientes tiempos quiri:-
gicos: 1) Correcciéon de los macrostomas,
fistulas, poliotias y hendeduras. 2) Trasls-
do de colgajo a mejilla y osteotomias de
mandibula y/'o maxilar superior. 3) Saccién
del pediculo del colgajo a mejilla. 4) Pn-
mer tiempo de la reconstruceién auricular.
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