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RESUMEN

La microsomia craneofacial (CFM) también conocida como micro-
somia hemifacial, en la actualidad denominada espectro éculo-auri-
culo-vertebral (OAVS) (OMIN 164210), es una alteracion compleja del
desarrollo caracterizada por malfomacion auricular y afectacion del
desarrollo y crecimiento del esqueleto, tejidos blandos y estructuras
neuromusculares craneofaciales, que producen asimetria facial tridi-
mensionaly que se puede acompanar de una variedad de alteraciones
extracraneales.

Aunque existen distintas clasificaciones clinicas de la CFM, las mas
utilizadas son la OMENS vy la clasificacion de Pruzansky modificada
por Kaban. El tratamiento de la CFM ha de ser siempre multiciscipli-
nar. La planificacion ortoddncica dependera fundamentalmente de la
gravedad de la anomalia, del desarrollo dentario, de la edad del pa-
ciente, de la maloclusion y sobre todo de las necesidades quirldrgicas.
En las CFM leves, utilizaremos aparatologia funcional, vigilancia del
crecimiento con bloque de mordida y al finalizar el crecimiento se va-
loraréa la cirugia. Enla CFM moderadas, se realizara tratamiento orto-
déncico dentario como asistencia a la distraccion, uso de aparatologia
funcional y cirugia ortognatica. En las CFM graves, se realizara ade-
mas injerto.

PALABRAS CLAVE: Microsomia craneofacial, microsomia hemi-
facial, deformidades craneofaciales, tratamiento ortoddncico, trata-
miento multidisciplinar.

ABSTRACT

Craniofacial Microsomia [CFM), also referred as hemifacial mi-
crosomia and oculo-auriculo-vertebral spectrum (OMIN 164210}, is a
complex developmental disease characterized by ear malformations
and impairment of the skeletal and soft-tissue development of cranio-
facial structures. The most important manifestation of CFH is facial
asymmetry; in addition, patients with CMF frequently show extra-cra-
nial manifestations.

From a clinical and radiographic point of view, CMF is classified ac-
cording to the OMENS classification and the Kaban's maodification of
Pruzansky classification. CMF treatment always need a multidiscipli-
nary approach. Orthodontics treatment in these patients will depend
on CMF severity, as well as other factors, such as patient’s age, dental
development, skeletal malocclusion severity, and the type of planned
surgery. Mild CMF is usually treated with functional appliance and clo-
se follow-up of the growth with bite block. The need of any type of sur-
gery will be evaluated at the end of the orthodontic treatment. CMF of
moderate severity usually needs orthodontic preparation for distrac-
tion osteogenesis, functional appliance and orthognathic surgery. In
severe CMF, bone graft is usually also needed.

KEY WORDS: Craniofacial microsomia, hemifacial microsomia,
craniofacial deformities, orthodontic treatment, multidisciplinary
treatment.
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DEFINICION

El termino de microsomia hemifacial ~ (CFM),
acufado por Gorlin y Pindborg en 1964, engloba a
un conjunto de anomalias congénitas con una pre-
sentacion clinica muy variada, por lo que ha recibido
distintos nombres como son diséstosis otomandibu-
lar!, sindrome de primery segundo arco branquial?®
y sindrome de Goldenhar*®, entre otros. Aunque du-
rante el desarrollo del articulo sequiremos utilizando
el término CFM, en la actualidad se prefiere denomi-
nar a la entidad como espectro éculo-auriculo-ver-
tebral (OMIN 164210)*¢y se considera una alteracion
compleja del desarrollo que afecta a las estructuras
de la cabeza y del cuello derivadas del primery se-
gundo arco braquial’. La variedad en la expresion
fenotipica de esta condicion es tal que la manifesta-
cién clinica puede ser tan leve como la simple pre-
sencia de un apéndice pre-auricular, o tan grave
como una deformidad facial extensa con ausencia
de pabellén auricular, ausencia de musculos facia-
les y grave afectacion mandibular®. Los pacientes
con CFM se caracterizan, en general, por presentar
una asimetria facial tridimensional, con deformidad
auricular de diferente gravedad y grados variables de
afectacion del desarrollo y crecimiento del esquele-
to’, tejidos blandos y estructuras neuromusculares
craneo-faciales'?, también es comun que presenten
alteraciones extracraneales'. La frecuencia de las
diferentes alteraciones descritas en la CFM se pre-
sentaenla Tabla 1.

EPIDEMIOLOGIA, GENETICAY ETIOPATOGENIA

La CFM es la sequnda anomalia congénita mas
comun de los sindromes de cabezay cuello, después
de lafisura de labioy paladar?'. Su prevalencia no es
bien conocida, ya que existen discrepancias en la lite-
ratura, habiéndose publicado cifras entre 1 por 5642
y 1 por 45.000". En un reciente estudio, el mayor es-
tudio poblacional basado en los datos de una red de
registros europeos de malformaciones congénitas
(EUROCAT), se ha establecido una prevalencia de 1
por 26.370 (3,8 casos por cada 100.00 nacimientos'.
Sin embargo, es importante resaltar que ésta seria
una estimacion de la prevalencia de la CFM por de-
bajo de la real, ya que estos registros solo incluyen
casos diagnosticados al nacimiento y con anomalias
graves y no incluyen casos con manifestaciones me-
nores o diagnosticados en etapas mas avanzadas
de la vida. En Espana segun el Estudio Colaborativo
Espanol de Malformaciones Congénitas (ECEMC] la
frecuencia serfa de 1/23489 nacidos vivos. Esto signi-
ficaria que en Espafna nacerian unos 16 nifios/as con
OAVS cada ano™.

La etiologia y herencia de la CFM son heterogé-
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neas. Asi, se ha descrito hasta un 5,6 % (EUROCAT]
de casos familiares con un patrén de herencia tanto
autosémica dominante, como autosémico recesi-
vo'#1” y alteraciones cromosdmicas, principalmente
en los cromosomas 5, 18y 22 entre otros'®'. Sin em-
bargo, la mayor parte de los casos son esporadicos,
como lo demuestra la baja incidencia de hijos de pa-
cientes afectados que se estima en un 2%’.

La CFM se ha asociado en diversos estudios a la
exposicion intrauterina a medicamentos vasoactivos
como, aspirina, ibuprofeno y la pseudoefedrina®?,
especialmente unido al consumo de cigarrillos.
También se ha observado un incremento de casos en
gestaciones gemelares y en gestaciones proceden-
tes de fertilizacion in vitro?, asi como en nacidos de
madres diabéticas®#.

Desde un punto de vista patogénico, aunque se
ha explicado mediante diferentes teorias?®, la CFM
se relaciona con una pérdida precoz de células de la
cresta neural del primer y segundo arco braquial?,
que puede deberse a la disfuncién de genes aln no
identificados, tanto en casos esporadicos como he-
reditarios, a la accion directa de los agentes toxicos
descritos, o a alteraciones vasculares que induzcan
hemorragia en la zona durante el periodo embriona-
rio. En este sentido, en 1973 Poswillo?, realizé una
fenocopia animal de la CFM en la que observé que
hemorragias en la zona de irrigacion de la arteria
estapedia producen un hematoma en el area de los
dos primeros arcos branquiales. El tamano del he-
matoma y la lesion del tejido resultante, explican la
morfologia y las variaciones de la CFM en los mode-
los experimentales.

MANIFESTACIONES CLINICAS: CLASIFICACION

Como se ha indicado, las alteraciones que pre-
sentan los pacientes con CFM varian mucho en su
extension y gravedad, y no estan claros los criterios
minimos para su diagndstico®. Los varones estan
mas afectados que las mujeres”” en relacion 3:2 y
las alteraciones son mas frecuentemente unilate-
rales, pero se presenta bilateralmente en el 15 al 30
% de los casos, casi siempre de forma asimétrica.
Ocurre mas en el lado derecho con una relacion 3:2
comparado con el izquierdo?. En una revision de 34
casos tratados en nuestra consulta, 19 eran varones
y 15 mujeres; la edad media era de 8,3 anos; 27 eran
unilaterales (88%) y 7 bilaterales (12%). Se diagnos-
ticaron como CFM leves 4, moderadas 20 y graves
10, datos coincidentes con la literatura. Sin embargo,
con respecto al lado afecto, en nuestra serie, aunque
pequena, la lateralidad era muy similar, pues se ob-
servd afectacion del lado izquierdo en un 53% de los
pacientes.
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FRECUENCIA DE LAS DIFERENTES ALTERACIOEE?SESCRITAS EN LA MICROSOMiA CRANEOFACIAL
ALTERACION | FRECUENCIA

Oido 100%
Microtia/oreja rudimentaria 94-88%
Apéndice preauricular 39-59%
Atresia/ estenosis conducto auditivo externo 25-53%
Ausencia de pabellon auricular 9%
Anotia 7%
Cara 56-90%
Microsomia craneofacial, incluyendo micrognatia, hipoplasia mandibular 49-699
y alteraciones en la posicion de la mandibula ¢
Ojo 18-65%
Dermoide epibulbar 4-30%
Microftalmia 5-35%
Coloboma de parpado 4-12%
Fisura oro-facial 10-40%
Fisura labio-palatina 8-9%
Fisura palatina 7-15%
Vértebras 18-42%
Costillas 7-8%
Corazon 5-30%
Respiratorias 2-5%
Genitourinarias 16-23%
Extremidades 11-23%
Sistema Nervioso Central (incluida paralisis facial) 11-40%

En los casos unilaterales, lo mas llamativo vy la
afectacion principal es la hipoplasia mandibular con
desviacion de la mandibula, del mentén y de la co-
misura hacia el lado afecto, que se acompanan de
la inclinacion del plano oclusal hacia el mismo lado,
como si estuviese siendo empujado (Figura 1). Esto
es debido a una hipoplasia hemimandibular que
hace que el mentén se desvie hacia ese lado por el
mayor crecimiento del lado sano. La altura mandibu-
lar del lado afecto siempre serd menor a lo largo del
crecimiento en estos pacientes®.

Es frecuente la macrostomiay se asocian altera-

ciones del conducto auditivo externo, que pueden ir
desde una oreja pequena y malformada a ausencia
completa de la misma con presencia de un lébulo de
forma y posicion anémala; en general, el pabelldn
auricular estad desplazado inferior, medial y ante-
riormente (Figura 2). La gravedad de la deformidad
auricular no es paralela a la deformidad mandibular.
Hay algunos autores que consideran la implantacion
baja de la orejay la disminucion del tamano de estas
como formas menores de CFM?".

Ademas de las alteraciones descritas, pueden
estar afectados otros huesos del esqueleto craneo-
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Fig. 1 Paciente con MCF unilateral derecha. Obsérvese la des-
viacion de la mandibula, menton comisura labial hacia el lado
afecto.

facial, especialmente la porcion timpanica y petrosa
del temporal, el maxilary el cigoma, que puede ser
hipoplasico, lo que da a la cara un aspecto aplana-
do. También pueden observarse distopias orbitarias
y, frecuentemente, hipoplasias musculares que
suelen afectar a los musculos masticatorios, lo que
no hace mas que acrecentar la hipoplasia de los
huesos sobre los que se insertan; también pueden
existir anomalias de los pares craneales, siendo la
mas frecuente la pardlisis facial que puede ser se-
cundaria a la agenesia de los musculos faciales y a
alteraciones del nervio facial, tanto en su trayecto
intra como extracraneal. También son frecuentes
deformidades de los tejidos blandos, hipoplasia de
piel, tejido subcutaneo, musculatura de la mimicay
gléandula pardtida

En los casos bilaterales, que son mayoritaria-
mente asimétricos, ademas de los cambios comen-
tados en los pacientes con afectacion unilateral, el
perfil es lo que se ve mas afectado. En general, la de-
ficiencia mandibular es muy llamativa, lo que condi-

ciona una retrusion del mentén y un angulo cérvico-
mandibular deficiente (Figura 3.).

Aunque existen distintas clasificaciones clinicas
de la CFM, las mas utilizada son la OMENS*y la cla-
sificacion original de Pruzansky propuesta en 1969%
y modificada por Kaban et al®*. OMENS es el acro-
nimo de las siglas en inglés de las cinco principales
manifestaciones de la CFM: orbita, mandibula, ore-
ja lear), nervio facial y tejidos blandos (soft tissues).
En esta clasificacion, a cada alteracion se le asigna
una puntuacion establecida del 0 al 3, obteniéndose
tras la suma de las puntuaciones de las 5 variables
una puntuacion final que nos indica la gravedad de
la malformacion en su conjunto32 (Tabla 2. Los pa-
cientes con anomalias extracraneales se evallan
segun la clasificacion OMENS+"%53% que es la cla-
sificacion OMENS a la que se le afade un sufijo co-
rrespondiente a las anomalias extracraneales que
presenten (R, renales; C, cardiacas etc.).

La clasificacion de Pruzansky modificada por Ka-
ban et al* se basa en las alteraciones de la mandibu-
la y articulacion temporomandibular observadas en
las radiografias anteroposteriores y laterales de cra-
neo (Tabla 3y Figura 4). La gran diferencia se observa
en el Grado Il, que presenta dos subclasificaciones
dependiendo de la posicidn de la cavidad glenoidea,
la cual puede estar normal (IIA) o alterada (I1B). Mas
recientemente, algunos autores han cuestionado la
reproducibilidad de la clasificacidén y recomiendan la
evaluacion de las deformidades mediante el uso de
tomografia axial computarizadas (TAC) de alta reso-
lucién? (Figura 5).

DIAGNOSTICO

El diagndstico de los pacientes con CFM es fun-
damentalmente clinico y radioldgicoy se sigue la sis-
tematica habitual, integrando la informacion obteni-
da en el examen clinico con el examen radiogréficoy
estudio de modelos, para realizar un correcto plan de

Fig. 2. Diferentes grados de afectacién del pabelldn auricular.
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Fig. 3. Paciente con MCF bilateral asimétrica. Se observa una
deficiencia mandibular severa y afectacion del plano oclusal.

tratamiento. Actualmente, los protocolos fotografi-
cos 3Dy la TAC constituyen unos elementos impres-
cindibles en el diagnéstico sobre todo en la CFM tipo
Iy Ill'y en la evaluacion del tratamiento®®. Es muy im-
portante establecer el grado de compromiso de las
diferentes estructuras afectadas, tanto anatdémica
como funcionalmente, para poder consultar con los
diferentes especialistas de las dreas comprometidas.
Analisis facial

Dado que la apariencia clinica de estos pacien-
tes estd dominada por la asimetria facial vy los tra-
tamientos estan dirigidos a corregirla, la valoracion
estética sera una pieza importantisima de la explo-
racion clinica. En una cara normal, ambas mitades
nunca son idénticas, pero las asimetrias deben ser
muy ligeras. Los factores culturales y étnicos influ-
yen en la percepcion de una cara, pero en nuestra
cultura una cara desproporcionada se convierte en

un problema psicosocial; por el contrario, los ras-
gos faciales proporcionados son aceptables, aunque
no sean bellos, por lo que el objetivo principal en la
exploracidn facial es detectar la desproporcion para
intentar tratarla.

En la exploracion frontal, se evaluara el nivel de
implantacion de las orejas, separacion de ojos y se
analizard la simetria bilateral de los quintos de la
cara. Es conocido que en una cara proporcionada la
nariz, la boca y el mentdn deben estar localizados
en el quinto central; sin embargo, en pacientes con
CFM, estas estructuras no estan centradas. También
se evaluara la proporcion y simetria entre los tercios
facialesy la proporcién entre la anchura de boca, ojos
y nariz. Se evaluara la simetria de los lados derecho
e izquierdo de la cara: la linea medio facial deberia
coincidir con la punta nasal, el filtrum labial, linea
media entre los incisivos centrales superiores e infe-
rioresy la linea media menton. La evaluacion de los
tejidos blandos en estos pacientes es fundamental y
las mediciones para el analisis antropométrico solo
se puede realizar sobre el paciente con calibradores.

También analizaremos la relacion proporcional
entre altura y anchura de la cara; el anélisis de los
tercios faciales (que incluye la evaluacion de la altu-
ra del tercio facial inferior, la proporcion entre tercio
medio, superior e inferior), las diferentes anchuras
(cigomatica, gonial, base de la nariz y bocal, la dis-
tancia intercantal y la distancia pupilar-mesofacial.
Para evaluar el angulo de la apertura facial, traza-
remos unas lineas que van desde el canto externo
de los ojos a las comisuras bucales y la interseccion
de ambas debe describir un angulo de 45° + 5° (Fi-
gura 6).

En estos pacientes, un buen punto de partida

Fig. 4. Alteraciones radiograficas en la ATM y en la mandibula.
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Tabla 2.
CLASIFICACION 0. M. E.N.S.
ORGANO ALTERADO | DESCRIPCION
Orbita
00 Orbita normal de tamafo y posicién
01 Orbita de tamafo alterado
02 Orbita con posicién alterada
03 Orbita con tamafio y posicién alterados
Mandibula
MO Mandibula norma
M1 Mandibula y fosa glenoidea pequenas
M2a Rama mandibular corta, fosa glenoidea en posiciéon anatdmica
M2b Rama mandibular corta. ATM desplazada inferior, medial y anteriormente con céndilo hipo-
plasico
M3 Ausencia completa de rama, fosa glenoidea y ATM
Oreja
00 Oreja normal
01 Hipoplasia ligera
02 Ausencia del canal auditivo externo con hipoplasia de la concha
03 Ausencia de oreja con presencia de un ldbulo remanente desplazado inferior y anteriormente
Nervio Facial
NO Sin afectacion del nervio facial
N1 Afectacion del nervio facial superior (temporal y zigomatico)
N2 Afectacion del nervio facial inferior (bucal, mandibulary cervical
N3 Afectacion de todas las ramas
Tejidos Blandos
S0 Sin afectacion de tejidos blandos
S1 Minima deficiencia del tejido celular subcutdneo y musculo
S2 Afectacion moderada de tejidos blandos (entre S1y S3)
S3 Marcada deficiencia del tejido celular subcutaneo con hipoplasia muscular

para el andlisis facial es trazar una linea paralela a la
ceja del lado sano 'y, a partir de ella, trazar una per-
pendicular a través de la raiz nasal, que correspon-
deria a la linea mediofacial y desde esta linea medir
distancia a punta nasal, filtrum, linea media incisiva
superior, linea media incisiva inferior y menton. Las
medidas desde canto externo o interno a comisuray
desde trago a comisura, nos sirven sobre todo para
evaluar la mejoria después del tratamiento con injer-
to o distraccion (Figura 7).
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El analisis facial posterior al tratamiento incluye
la valoracion de la simetria, de la comisura bucal,
del angulo goniaco, del mentén y de la rotacién de
la linea media en los casos unilaterales. En los ca-
sos bilaterales, se evaluara la correccion del perfil
retrognatico, proyeccion del mentén, el aumento de
la longitud de garganta, la altura facial anterior y la
disminucién del surco mentolabial (Figura 7).

Elmontaje del caso en articulador requeriria, una
vez colocado en el lado sano, colocar un nivel, puesto
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Fig. 5. Actualmente se recomienda evaluar las deformidades mediante el uso de tomografia computarizada de alta resolucion.

que muchos de estos pacientes carecen de conducto
auditivo o lo tienen a distinta altura (Figura 8).
Analisis radiolégico

En el examen radiografico, la ortopantomografia
permite un analisis inicial de la mandibula, evaluan-
do ambos lados en una misma imagen. Se analizara
especialmente la forma mandibular lo que permite
clasificar radiograficamente la CFM. La telerradio-
grafia frontal permite observar el grado de asimetria
y desviacion mandibular y la telerradiografia lateral

Fig. 6. Analisis facial frontal minucioso para valorar el grado
de asimetria bilateral en los quintos faciales y la despropor-
ciony asimetria de los tercios faciales.

permite evaluar mediante la cefalometria las re-
laciones entre el maxilar y la mandibula. La radio-
grafia oclusal proporciona una vision apropiada de la
bdéveda palatina en caso de fisura labio-palatina. La
TAC permite la reconstruccion del craneoy de la cara
en 3dimensionesy es un excelente método para pla-
nificar los tratamientos quirdrgicos en los pacientes
con deformidades faciales, aunque se deben pedir

Fig. 7. La comparacion de la longitud entre canto externo y
comisura entre lado sano y afecto pretratamiento nos da una
idea del grado de afectacion; asi como la medida del angulo
de apertura facial. Postratamiento estas mediciones, entre
otras, permiten corroborar la eficacia de un tratamiento post
injerto o distraccion dsea.
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Tabla 3.
CLASIFICACION DE PRUZANSKY MODIFICADA POR KABAN

Mandibula de morfologia normal pero pequena

TIPOIIA S .
posicion y funcional.

Rama mandibular corta de tamano anormal, cavidad glenoidea en adecuada

TIPOIIB

Cavidad glenoidea en posicidn alterada, en posicion inferior, medial y anterior.

TIPOIII

Ausencia de articulacion temporomandibular (ATM]

los minimos necesarios para minimizar la radiacion
en estos pacientes sometidos a muchas pruebas ra-
diolégicas (Figura 9).

En los pacientes moderadamente graves y gra-
ves, los modelos de estereolitografia contribuyen no
solo al diagndstico, sino que son un elemento muy
importante en la planificacién quirtrgica®, sobre
todo para decidir con exactitud la zona y el vector
maés adecuados para la distraccion (Figura 9).

Respecto al diagndstico dentario, las alteracio-
nes dentarias mas comunes que presentan estos
pacientes son agenesias, hipoplasias dentales, y mi-
crodoncia®“'. El retraso en el desarrollo dental en
pacientes con CFM tipo IIB y lll es bastante comun,
estando principalmente afectados los dientes mas
posteriores, aunque en muchos casos el retraso esta
determinado por el procedimiento quirdrgico reali-
zado, que generalmente es la distraccion de la rama
afectada.

PLANIFICACION DEL TRATAMIENTO ORTODONCICO
Considerando la alteracion de la mandibula como

la principal manifestacion de la CFM, para la eva-

luacion radiografica hemos utilizado la clasificacion

Fig. 8. Para realizar un correcto montaje en el articulador es
preciso colocar un nivel puesto que muchos pacientes care-
cen de conducto auditivo externo.
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original de Pruzansky modificada por Kaban* re-
lacionandola con la gravedad de la CFM y el tipo de
tratamiento a realizar. Para simplificar, se ha conside-
rado la CFM leve con el tipo I yalgunos IIA, la CFM mo-
derada con los tipos IIAy algunos IIB y las CFM graves
corresponderian a los tipos Il y algunos IIB que no tie-
nen parte de la rama mandibular. (Fig. 10, A, B, Cy D).

La planificacion ortoddncica en los pacientes con
CFM dependerd de la gravedad de la anomalia, del
desarrollo dentario, de la edad del paciente, asi como
de la maloclusién que presente, pero sobre todo de
las necesidades quirlrgicas. En cada fase se deben
tener objetivos concretos para que los tratamientos
sean lo mas cortos posible y evitar que el tratamiento
se prolongue desde la ninez a la edad adulta. El tra-
tamiento de este tipo de anomalias complejas en las
que pueden estar afectadas varias estructuras debe
ser bien planificado y llevado a cabo por un equipo
multidisciplinario en el que se implican cirujanos
maxilofaciales, genetistas, otorrinolaringdlogos, los
cuales deben realizar un completo examen otoldgi-
co y audioldgico para valorar la pérdida auditiva y las
manera de resolverla, psicdlogos, especialistas en
microcirugfa, ortodoncistas, oftalmélogos, especia-
listas de la via aérea, rehabilitadores etc. En algunos
paises, existe la figura del coordinador entre estas
diferentes especialidades, pero en Espana no existe,
aunque si tenemos al pediatra que puede coordinar
las actuaciones de los diferentes profesionales. En
cualquier caso, hay una figura que es imprescindible
y que hace de puente entre las diferentes especiali-
dadesy que es la de los padres.

Una vez realizada la evaluacion exhaustiva del
paciente con los medios que hemos comentado so-
meramente, se establecerd una lista con los proble-
mas del paciente: esta evaluacién debe ser precoz,
aunque luego se decida postergar el tratamiento. El
diagndstico finaliza cuando no solo se elabora una
lista con los problemas del paciente, sino también se
establece un calendario con las diferentes interven-
ciones de los distintos profesionales y se informa a
los padres.
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Fig. 9. Fotografia, tomografia computarizada y estereolitografia permiten la reconstruccion del craneoy de la cara en tres dimen-
siones siendo un excelente método para planificar los tratamientos quirdrgicos en los pacientes con deformidades faciales.

El objetivo fundamental del tratamiento es mejo-
rar la hipoplasia mandibular (aunque el protocolo de
tratamiento puede variar este objetivo principal). Por
tanto, se intentara aumentar el tamano de la man-
dibula en las zonas deficientes y mejorar los tejidos
blandos involucrados, para liberar el crecimiento del
maxilar superior; ademas en los casos Il By Ill se

intentara crear una articulacién entre la mandibula
y el hueso temporal cuando se encuentra ausente.
Asi mismo, se procurara corregir las deformidades
secundarias del maxilar, mejorar la inclinacién del
plano oclusal, asi como establecer una oclusion fun-
cional con una mejor apertura bucal, en los casos
en los que esté limitada, y una apariencia estética y

Tipo IIA

Fig. 10. El analisis radiografico permite clasificar el grado de afectacion en: leve (tipo I'y algunos tipos I1A], moderada (tipos lIAy
algunos tipos IIB]y grave [tipo Il y los tipos |IB mas severos que carecen de rama mandibular).
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TIPO DE MICROSOMIA SEGUN SEVERIDAD ‘

Leve

Tabla 4.
TRATAMIENTO SEGUN EL GRADO DE AFECTACION DE LA MICROSOMiA CRANEOFACIAL

TRATAMIENTO

Aparato funcional
Vigilancia del crecimiento
Ortodoncia de terminacion
Cirugia ortognatica o retoques estéticos

Moderada

Tratamiento ortoddncico dentario como asistencia a la distraccion

Blogue de mordida
Aparato funcional
Cirugia ortognatica

Grave

Asistencia a la distraccion tratamiento ortoddncico

INJERTO+ bloque de mordida
Distraccion del injerto

Aparato funcional
Cirugia ortognatica + prétesis de ATM

armonica de la cara. En palabras de los pacientes in-
tentar conseguir una “cara normal que no llame la
atencién”.

Como se ha comentado, la pauta de tratamiento
varia dependiendo del grado de afectacion. A la hora
de planificar el tratamiento vamos a distinguir entre
CFM leves, moderadas y graves (Tabla 4). Las CFM
leves corresponden, como se ha indicado previa-
mente, a un tipo | y algunos llA, y se caracteriza por
estar afectado solo el dngulo goniaco; la ATM y la
rama mandibular estan bien formadas, aunque pue-
den ser pequefnas. En general, las CFM leves, tanto
unilaterales como bilaterales, presentan una mini-
ma afectacion tanto de las estructuras esqueléticas
como musculares y de los tejidos blandos; general-
mente existe una maloclusion de Clase Il con dife-
rentes grados de severidad, dependiendo del patron
facial del paciente, y en la que lo mas llamativo es la
inclinacion de los planos oclusales. Para su trata-
miento, se coloca un aparato funcional hibrido cuyo
objetivo fundamental es intentar evitar el “canteo del
plano oclusal’, ademas del estimulo de crecimiento
sagital mandibular en caso de que lo necesitara; de-
pendiendo de la evolucion, se terminara el caso orto-
déncicamente o se esperara a la cirugia.

Los pacientes con CFM moderadas, que corres-
ponden a un tipo IIA o IIB, generalmente presentan
una afectacion mayor de las estructuras faciales,
musculares y de tejidos blandos y el tratamiento de
eleccion suele ser la distraccién de la rama afecta-
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da, para lo cual se hace una preparacién ortodédncica
mediante expansion, bloque de mordida y a veces se
requiere aparatologia fija para resolver las maloclu-
siones severas, que en ocasiones se producen antes
de ladistraccién o después de ella. Una vez finalizada
la distraccion y estabilizada la oclusidn, se suele de-
jar al paciente con un aparato funcional que favorez-
ca el descenso del maxilar del lado afectado, aprove-
chando la mordida abierta lograda por el distractor,
lo que a su vez mantendra el alargamiento vertical
de la rama logrado por el componente vertical del
distractor. Cuando el paciente finaliza el recambio
dentario y el crecimiento, dependiendo de la evolu-
cién, se puede optar por un tratamiento ortoddncico
de terminacion con o sin retoques estéticos y si la
evolucidn, sobre todo si la inclinacion de los planos
oclusales supera los 8°, se optara por cirugia ortog-
natica generalmente bimaxilary a veces con protesis
de ATM.

En las CMF graves, en las que falta una parte de
la hemimandibula, lo primero es la realizacion del
injerto en esa zona. Aqui el ortodoncista debe prepa-
rar verticalmente al paciente mediante un bloque de
mordida que, previamente al injerto, alargue la mus-
culatura y que después del injerto evite las recidivas
verticales; pasados al menos 6 meses, se valorara si
es necesario la distraccion del injerto, para lo cual se
seguiria la preparacion ortoddncica a este fin.

El protocolo quirdrgico varia dependiendo de los
distintos servicios hospitalarios, pero en general es
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EDAD ‘

0-4 anos

Tabla b.
PROTOCOLO QUIRURGICO

VALORACION Y TRATAMIENTO

Problemas respiratorios, nutricion, evaluacion auditiva.
Cierre de la macrostomia, reseccion apéndices preauriculares, cirugia del parpado y cornea

5-7 anos

Cirugia mandibular:

Casos moderados: distraccién mandibular
Casos severos: reconstruccion mandibular con injertos o colgajos microvascularizados

Cirugia orbitaria

8-14 anos

Reconstruccion del pabellén auricular
Considerar nueva cirugia mandibular

Lipoescultura

15-21 anos

Cirugia ortognatica, mentoplastia
Reconstruccion de la articulacién temporomandibular con protesis customizada
Implantes malares, angulo mandibular

Rinoplastia

el que se presenta en la Tabla 5. Con respecto al se-
guimiento del tratamiento quirdrgico durante la dis-
traccion, se realizard una ortopantomografia sema-
nalmente durante la distraccion y quincenalmente
en la consolidacion. Se usara ecografia para control
del callo éseo, asi como TAC 3D previo y a los 2 me-
ses de la retirada del distractor.

CONCLUSIONES

La CMF es una enfermedad heterogénea, tanto
en su etiologia, como en sus manifestaciones cli-
nicas y en su tratamiento. La afectacion de las di-
ferentes estructuras es muy variable, lo que hace
complicado realizar protocolos de tratamiento y hace
que el trabajo interdisciplinario tenga que estar muy
bien coordinado. Eltratamiento debe tener en cuenta
los factores psicosociales del paciente, asi como las
alteraciones extracraneales, que deben ser detecta-
das lo mas precozmente posible, estableciendo unas
prioridades en el tratamiento. <]
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