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-IFatamiento de la fisura labio palatina en el Pert

Percy Rossell Perry '

Introduccion

La historia de esta enfermedad est4 llena de religion y
supersticion. En la China antigua se creia que se producia por
comer liebre, en Grecia se eliminaba todo nifio nacido con
malformaciones echandolos del monte Taigeto en Esparta. En
nuestro continente, Aztecas ¢ Incas mataban a los niflos
nacidos con deformidades pues los consideraban un castigo
de Dios. Se dice que esta aberracion es aln practicada en
algunas provincias de nuestro pais. Asi se cree también que la
presencia del trueno hace que las embarazadas den a luz nifios
con fisuras.

En la actualidad, existen paises cuyas leyes permiten a
los padres abortar a los nifios que son diagnosticados con
malformaciones congénitas, las cuales incluyen fisuras labio
palatinas.

La fisura labio palatina es la malformacion congénita
facial mas frecuente, representando un 15% de éstas. La
incidencia reportada en Pera es de 1/1000 nacidos vivos"”
aunque se presume mayor.

Se le conoce popularmente como labio leporino y pala-
dar hendido.

Este término viene de la forma de labio de liebre (del
latin leporinus)®. El término médico a utilizar formalmente es
el de fisura labial (unilateral o bilateral) o queilosquisis y fisura
palatina (unilateral, bilateral o incompleta) o palatosquisis.

Se considera que la incidencia de fisuras labio pala-
tinas es mayor en la raza asidtica, en comparacién con la
raza mestiza o caucasica, siendo la raza negra la menos
afectada, aunque se requieren de mas estudios para confirmar
estas hipdtesis.

La mayor parte de las fisuras labio palatinas
corresponden a formas no sindrémicas.

La fisura labio palatina se ha asociado a més de 300
sindromes, siendo el mas frecuente el de Van der Woude.

Esta malformacion tiene un impacto importante en la
salud del niflo pudiendo presentar deformaciéon facial con
impacto psicosocial, dificultades para hablar y alimentarse asi
como alteraciones dentoesqueleticas.

De acuerdo a la Asociacion Americana de Fisuras
. 3 . . .. ., .
Palatinas®, su manejo requiere de la participacién de un equipo

multidisciplinario conformado por: cirujano pléstico, pediatra,
otorrinolaring6logo, dentista (ortopedista, ortodoncista),
rehabilitador de lavozy el hablay psicdlogo.

Embriologia

La formacioén de la cara ocurre entre la cuarta y octava
semanas del desarrollo embrionario. Las estructuras que
formaran la cara en el ser humano estan compuestas por 5
primordios los que aparecen alrededor del estomodeo (boca)
embrionario tempranamente en la cuarta semana de desarrollo.

Estos primordios son: la prominencia frontonasal, 2
procesos maxilares y 2 procesos mandibulares.

El labio superior y la nariz se formaran a partir de la
eminencia frontonasal y procesos maxilares del primer arco
branquial debido al desplazamiento y fusién de estos'”. La fa-
lla en la fusion de estos segmentos, es lo que origina la fisura
labial. La migracion de mesodermo a esta zona de fusion es un
evento indispensable y la falla de ésta es el origen de 1a fisura.

Durante la cuarta semana se desarrollan las placodas
nasales sobre el borde inferior de la prominencia frontonasal.
La proliferacion del mesodermo produce elevaciones en los
procesos nasales medial y lateral. El espacio dejado entre
ambas correspondera a las fosas nasales.

Alrededor de las 6 semanas el proceso nasal medial
crece hacia abajo para contactar y posteriormente fusionarse
(alrededor de las 7 semanas) con el proceso nasal medial del
lado opuesto formando la columella, piso nasal, septum caudal
asi como el prolabio y premaxila (paladar primario).

La formacién del paladar secundario (paladar duro
posterior al foramen incisivo y paladar blando) toma lugar
entre la octava a décimo segunda semana de gestacion, a partir
de los procesos palatinos.

La fusion y formacion de hueso a este nivel se
realiza en las areas en contacto con el septum nasal.
La teoria clasica propuesta por Dursy en 1869, propone que la
fisura se forma por la falla en la fusién de los elementos
ectodérmicos y mesodérmicos en el areca de la fisura.
Posteriormente, la teoria propuesta por Veau en 1938 y Stark
en 1954 de penetracion mesodérmica, plantea que la fisura
ocurre anivel de las lineas de fusion como resultado de una falla
en la migracion del mesodermo; es la mas aceptada actualmen-

te como etiologia de las fisuras del labio y paladar primario®®®.
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Una teoria reciente descrita por Hall” considera que la
causa es la deficiencia en la migracion o proliferacion de tejido
de la cresta neural, lo cual esta en relacion con un gran nimero
de malformaciones craneofaciales referidas como neurocristo-
patias que incluye las fisuras faciales.

Etiologia

La fisura labio palatina puede presentarse de
manera aislada (mas frecuente) o como parte de sindromes
cromosomales, mendelianos o teratogénicos.

Es considerada como una patologia congénita de tipo
multifactorial, esto es, los factores genéticos y ambientales son
responsables. En la mayoria de los casos no hay una sola causa
relacionada, esto es, la fisura es causada por varios factores que
interactiianala vez.

También es importante considerar que las fisuras
labio palatinas o labiales son genéticamente diferentes de las
fisuras palatinas aisladas. Estas se asocian mas a patologias
sindrémicas.

Las regiones cromosdmicas donde se ha identificado
genes asociados a la fisura labio palatina son: 1q, 4p, 4q, 6p, 7q
y19q®.

Sin embargo, los factores ambientales parecen jugar un
rol mas importante en la patogenia de esta enfermedad,
encontrandose una lista larga de causas asociadas.

Entre las més importantes se tienen: *'?

a) Infecciones: Virus Influenza A2, rubéola y

Toxoplasma gondii.
b) Drogas: Fenobarbital, Difenilhidantoina, Acido
Valproico, Trimetadiona, Corticoesteroides,

Diazepam, Tabaco y Alcohol.
¢) Déficitnutricional: Deficiencias de acido folico.
d) Otros factores: Stress.

Manejo prequirirgico

El manejo prequirtrgico estd orientado a facilitar el
cierre primario de la fisura labial y prevenir complicaciones
tales como la dehiscencia del cierre quirtrgico del labio.

Existen diferentes métodos utilizados entre los que
destacan el uso de mecanismos pasivos como las bandas
elasticas, tapes o los moldes nasoalveolares (denominado
NAM en inglés) y los mecanismos activos donde destaca el
método de Latham.

En la actualidad los métodos activos como el de
Latham han perdido popularidad debido a su aparente efecto
nocivo sobre el crecimiento maxilar. El uso de los mecanismos
pasivos han adquirido mayor aceptacion y son los mas usados
hoy en dia.
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De acuerdo a la evidencia disponible parece no haber
diferencias en los resultados obtenidos con los diferentes
métodos pasivos. La técnica del molde nasoalveolar se ha
difundido mucho en diferentes hospitales de nuestro pais pese
a no ser un método reciente. Este fue descrito por Grayson"”
y tiene por finalidad conseguir un cierre y alineamiento de la
fisura alveolo palatina asi como un moldeamiento de la
deformidad nasal.

Sin embargo, carece de evidencia cientifica suficiente
para recomendar su uso ademas de presentar una serie de
complicaciones relacionadas con su uso tales como: aspiracion
de material de impresion, ulceraciones, irritacion de la piel,
dolor y disconfort del nifio, recidiva de la deformidad nasal y
afeccion del crecimiento maxilar™ ",

En nuestra experiencia se recomienda como una
alternativa en casos de fisuras bilaterales severas (cuando el
ancho de la fisura es mayor de 1 cm). No se justifica su uso en
ningun tipo de fisura labiopalatina unilateral pues aqui el cierre
primario quirtrgico permite obtener los objetivos de un cierre
anatomico de la fisura alveolo palatina y correccion de la
deformidad nasal"”.

La adhesion labial quirargica descrita por Randall, es
otra alternativa que tiene el inconveniente de requerir un acto
quirargico adicional sin embargo es una alternativa util cuando
el paciente llega para la cirugia a una edad tardia para el uso de
métodos no quirtrgicos pasivos (3 meses) .

Evaluacién preoperatoria

Se debe obtener informacion de antecedentes en
relacion con el proceso actual.

Por lo general, los padres son los que describen los
antecedentes relacionados con el padecimiento actual. El
interrogatorio debe realizarse en los drganos pertinentes
afectados, asi: medicamentos relacionados y administrados con
el padecimiento actual, experiencias quirurgicas y hospitalarias
previasy lahora que ingiri6 alimentos por tltima vez.

Ademas, se debe buscar informacion acerca de eventos
en el pasado del paciente que guarden relacidon con el acto
quirtrgico y anestésico a realizarse”®. Considerar:

e Cirugias y anestesias previas: tipo de cirugia y anestesia,
complicaciones, etc.

o Infecciones respiratorias recientes y su tratamiento.

e Afecciones respiratorias cronicas como el asma u
otras, descartando problemas congénitos asociados.

e Desarrollo através de las curvas de crecimiento del nifio.

e Informacion acerca del estatus nutricional y sus
posibles alteraciones (desnutricion aguda o cronica).

e Condiciones patoldgicas de importancia para la anestesia
como cardiopatias, alergias a firmacos, etc.

e Antecedentes familiares de paralisis prolongada, muerte
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subita, hipertermia maligna, defectos genéticos,
trastornos médicos familiares, reacciones alérgicas.

De manera practica fue descrito en la literatura por
Wilheimmesen y Musgrave en 1966, la regla de los 10, para
considerar los parametros clinicos y de laboratorio basicos
para calificar la condicion preoperatoria de los pacientes“”.

Esta regla considera las 10 semanas de edad (alrededor
de los 3 meses), 10 gramos de hemoglobina, y 10 libras de peso
(alrededor de 5 kilos de peso). Sin embargo, se debe tomar esta
valoracion solo como una referencia y no debe reemplazar a
una valoracion clinica y de exdmenes auxiliares minuciosa para
descartar cualquier condicién crénica o aguda que contraindi-
que la cirugia®’.

Protocolos quirirgicos

En relacion a la fisura palatina esta patologia tiene
diferentes protocolos de manejo variando en la edad de cirugia
y tiempos quirdrgicos principalmente.

En el norte de Europa, en los paises escandinavos se
popularizé el protocolo propuesto por Malek, quien
recomendaba la cirugia del labio asociada al cierre temprano
del paladar blando (antes de los 6 meses), esto permite la
reduccién del tamafio de la fisura a nivel del paladar duro
facilitando el cierre posterior a los 5 afios. Asi se propone el
cierre del paladar en 2 tiempos quirurgicos. Posteriormente
esta propuesta fue modificada por el grupo de la
Universidad de Gotemburgo en Suecia realizando el cierre del
paladar duro alrededor del afio de edad debido a problemas
asociados con el desarrollo de la voz y el habla®”.

La principal desventaja de este protocolo es la mayor
proporcion de fistulas palatinas reportada por diferentes
estudios. Esto debido a que el segundo tiempo quirtrgico debe
lidiar con tejido cicatrizal generado por el primer tiempo
quirdrgico.

Otro protocolo de 2 tiempos quirlrgicos popular en
Europa es el descrito por Abyholm, quien propuso el cierre del
paladar duro junto con el labio utilizando el colgajo de vomer
antes de los 6 meses para luego cerrar el paladar blando a los 5
aflos usando la técnica de Von Langenbeck con incisiones de
relajacion laterales®.

Esta propuesta tiene los mismos problemas que la
anterior pues se ha reportado una mayor proporcion de fistulas
y problemas asociados al desarrollo de la voz y el habla.
Parece asociarse a una mayor probabilidad de obtener un
paladar corto menos funcional.

En la actualidad este protocolo se utiliza realizando el
cierre del paladar blando alrededor del afio de edad.
Ambos protocolos populares en Europa se sustentaron en el
efecto negativo de la cirugia sobre el crecimiento maxilofacial,
por tal motivo se diferia el cierre del paladar duro hasta que se
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complete el desarrollo del maxilar superior. Esta hipotesis es
cuestionable si se toma en cuenta que la causa de la hipoplasia
del maxilar es multifactorial como lo demuestran ensayos

r e . (24,25)
clinicos recientes .

Ademas esta sustentada en evidencia cientifica de tipo
observacional donde el rol de las variables de confusion limita
laposibilidad de validar las conclusiones obtenidas.

El otro protocolo mas usado en el mundo para el
tratamiento de la fisura palatina es el cierre quirtrgico
temprano (9 a 12 meses) del paladar en 1 solo tiempo

quirargico. Este es muy usado en los Estados Unidos®®.

En este protocolo se destacan las técnicas de 2 colgajos
(Bardach), Von Langenbeck y Furlow (de doble Z plastia) y el
reparo del plano muscular usando la técnica de veloplastia
intravelar.

La mayor desventaja es la mayor diseccion quirtirgica
de los tejidos y probable mayor sangrado, sin embargo, este
protocolo tiene una menor proporcion de fistulas palatinas y
mejores resultados en la voz y el habla reportados. Su efecto
negativo sobre el crecimiento maxilar es una hipétesis no bien
sustentada.

Diferentes estudios (incluidos ensayos clinicos) han
demostrado en la actualidad no haber diferencias entre las
cirugias de paladar de 1 y 2 tiempos quirargicos. Estos
hallazgos confirman la naturaleza multifactorial de esta
complicacion®*.

En relacion a la cirugia de fisura labial existen muchas
técnicas y ausencia de evidencia cientifica que permita definir
cual es mejor.

La técnica de Millard ha sido la més difundida durante
las ultimas décadas en América debido probablemente a la
actividad de las misiones quirdrgicas provenientes de los
Estados Unidos®”.

Estatécnica (al igual que otras de cicatriz lineal como
Mohler o de incisiones minimas) utilizadas para corregir la
fisura labial unilateral, tiene como principales inconvenientes
una m(ggfor proporcion de cicatrices hipertroficas y de asimetria
labial™.

Esto ha motivado que se hayan popularizado hoy en dia,
las técnicas derivadas de la técnica de Tennison-Randall que
usa Z plastias para reparar el labio. La técnica de Fisher, muy
usada en la actualidad, carece de originalidad y es en realidad
una variante de esta®’

En la cirugia de la fisura labial bilateral, se destacan las
técnicas de Manchester y Millard®**".

La primera es cada vez menos popular debido a la pobre
calidad de sus resultados. Esto es debido a que utiliza el
prolabio hipoplasico (poco desarrollado) para reconstruir el
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filtro nasal y tubérculo del bermellon. Este labio reparado
carece de linea blanca y tiene un bermellon poco desarrollado.
Ademas, carece de plano muscular.

La técnica de Millard reconstruye la porcion central
inferior del labio utilizando tejidos de los segmentos laterales.
Laprincipal desventaja es la presencia de una cicatriz central en
la parte inferior del filtro nasal, ademas sacrifica un poco el
didmetro transverso del labio. La técnica de Mulliken se basa en
la de(slz\)/[illard pero propone ademds el reparo primario de la
nariz"™.

Recientemente, se ha propuesto el reparo precoz (antes
de los 3 meses) de la fisura labial sin embargo, se debe tener en
cuenta el acto anestésico observandose mayores complicacio-
nes respiratorias en nifios de menor edad.

Atn sigue siendo un consenso la edad de 3 meses para el
reparo de la fisura labial.

En relacién a la deformidad nasal, la correccion
primaria (durante la cirugia labial) fue cuestionada durante
mucho tiempo pues se creia que afectaba el crecimiento nasal,
sin embargo en la actualidad esta muy difundida su correccion
primaria. Esto tiene un gran impacto sobre la calidad de vida de
los pacientes y reduce lanecesidad de tratamientos posteriores.

Ennuestro pais, el cierre de la fisura labial a 1os 3 meses
y el cierre del paladar en un solo tiempo quirurgico entre los 9 'y
12 meses es el protocolo mas difundido. Asimismo, existe una
importante contribucion de cirujanos plasticos peruanos a la
cirugia de la fisura labio palatina.

El Dr. Carlos Navarro, es uno de los pioneros en
desarrollar campafias quirtrgicas de atencion de los nifios
fisurados teniendo diferentes técnicas quirurgicas propuestas
por ¢l, siendo su contribucién mas importante la correccion de
laGvula utilizando un lado del paladar fisurado®™.

El autor de este articulo también ha propuesto
diferentes contribuciones en este campo que han tenido

aceptacion internacional, como son: clasificacion de severidad
de las fisuras labio palatinas, técnica de triple Z plastia para
corregir la fisura labial unilateral, técnica de V-Y-Z para
corregir la deformidad nasal en fisuras labiales, técnica de un
colgajo para reparar las fisuras palatinas unilaterales y la
técnica de uvuloplastia unilateral (derivada de la técnica de
Navarro)**".

La clasificacion de severidad de las fisuras labio
palatinas ha permitido el desarrollo de protocolos quirtrgicos
mas individualizados ajustando las técnicas quirurgicas a la
naturaleza y severidad de cada tipo de fisura®. (Figuras 1 al 6).

El protocolo del Programa Outreach Surgical Center
Limaes presentado en la figura 7.

Terapia de rehabilitacion de voz y habla

La fisura labio palatina afecta el normal desarrollo de la
voz y el habla debido a la alteracion anatomica del aparato
fonatorio. La produccion de la voz se genera por el paso de aire
de los pulmones a través de 3 esfinteres: gldtico en la laringe,
velar en el paladar blando y labio dental a nivel bucal. La
alteracion anatomica y funcional de los esfinteres del velo del
paladar y labio dental hace que el nifio trate de compensar estas
deficiencias en otras areas anatomicas produciéndose los
sonidos compensatorios gldticos y faringeos.

A esto se le suma el escape de aire durante la fonacion a
través del esfinter velofaringeo incompetente y/o fistulas
palatinas generando un incremento de la resonancia de la voz
denominado hipernasalidad.

De esta forma el reparo deficiente de la fisura labio
palatina puede generar la voz caracteristica del fisurado
compuesta por sonidos compensatorios e hipernasalidad,
condicién que se denomina como insuficiencia velofaringea.

El diagndstico de esta condicion se hace primero a
través de una evaluacion fonoaudioldgica hecha por el equipo

Figura 1. Preoperatorio de fisura labial unilateral.
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Figura 2. Postoperatorio de 1 afio de fisura labio palatina unilateral ope-
rada con técnica de triple Z plastia de un brazo + rinoplastia primaria V-Y-
Z.
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Figura 3. Preoperatorio de fisura labial bilateral.

Figura 5. Preoperatorio de fisura palatina unilteral.

Figura 4. Postoperatorio de 1 afio de fisura labio palatina bilateral
operada con técnica de queilorrinoplastia primaria.

Figura 6. Postoperatorio de 1 afio de fisura labio palatina unilateral
operada con técnica de 1 colgajo + uvuloplastia unilateral.

Fisuras bilaterales severas

Deformidad labio nasal
Deformidad palatina

Insuficiencia velofaringea
Revision labio nasal

Fisura alveolar
Injerto 6seo alveolar

Hipoplasia maxilar

Protocolo del Programa Outreach Surgical
Ortopedia prequirdrgica 2-3 semana
Rinoqueiloplastia primaria 3 meses
Palatoplastia primaria (Uranoestatilorratia) 1 afio
Faringoplastia 5 afios
Técnica de acuerdo con deformidad 5 afos
Cierre de fisura alveolar 5 afos
Injerto hueso autologo cresta iliaca 7-9 afios
Cirugia ortognatica 16-18 afios

Figura 7. Protocolo de manejo del paciente fisurado del Programa Outreach Surgical Center Lima.

interdisciplinario con participacion principal del rehabilitador
de la voz y habla. Como examenes auxiliares se tienen a la
nasoendoscopia, que da informacidn acerca de las caracteristi-
caracteristicas del cierre velofaringeo, informacion 1til para la
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planificacion de la terapéutica a seguir. La fluoroscopia es otro
examen auxiliar que brinda informacion acerca de la posicion
de la musculatura velar y de su funcion. No se hace de manera
rutinaria.
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Esta patologia se puede prevenir con la realizacién de
una buena cirugia primaria, con restitucion de velo del paladar
donde las técnicas de veloplastia intravelar y Furlow dan
buenos resultados. Asimismo una terapia de rehabilitacion
precoz de este esfinter reconstruido se convierte en un valioso
complemento que optimiza los resultados quirtrgicos.

El tratamiento de esta condicion se hace de manera
interdisciplinaria. La correccion de los sonidos compensato-
rios aprendidos se hace a través de la rehabilitacion de la voz y
el habla por parte del fonoaudidlogo. La hipernasalidad
(incremento de la resonancia nasal de la voz) debida a un
paladar insuficiente para evitar el escape de aire a las fosas
nasales durante la fonacidn, es por lo general de caracter
quirdrgico.

Esta cirugia se recomienda de hacer alrededor de los 5
aflos y puede ser de 2 tipos: obstructiva y no obstructiva. La
cirugia obstructiva estd representada por los colgajos
faringeos, las faringoplastias y los implantes retrofaringeos.

La principal limitacion de estas técnicas es la
obstruccion de la via aérea, siendo el apnea del suefio un
cuadro clinico asociado que puede afectar seriamente la salud
delos pacientes®™.

Las técnicas no obstructivas evitan esta condicion pero
su eficacia esté relacionada con casos mas leves. Las técnicas
mas usadas son la veloplastia intravelar secundaria y la técnica
de Furlow.

Recientemente ha aparecido el uso de protesis
velofaringeas, denominadas como bulbo faringeo, que
permiten estimular a la musculatura velar de tal forma de
corregir la insuficiencia. Su eficacia parece estar limitada a
casos(Ag)eves y se requiere de mas estudios para determinar su
valor™.

Rehabilitacion dentoesquelética

El desarrollo dental y maxilar se encuentra con
frecuencia afectado en estos pacientes demandando una
especial atencion por parte del equipo de fisuras. Asi
alteraciones en nimero y posicion de las piezas dentales,
enfermedad periodontal, fistulas alveolares, hipoplasia maxilar
y alteraciones de la oclusion dental son problemas frecuentes
de observar.

El trabajo del ortopedista y ortodoncista es de vital
importancia para poder posicionar los segmentos maxilaresy
alinear las piezas dentales proporcionando una oclusion dental
adecuadaalos pacientes.

Asimismo,la realizacion de los injertos dseos
alveolares con hueso autélogo esponjoso durante el periodo de
denticion mixta por parte del cirujano plastico permitira la
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reconstruccion del defecto 6seo generado por la fisura a nivel
alveolar. La reconstruccion de este segmento permitird la
erupcion dental cuando se realiza a la edad adecuada. En
pacientes mayores servira para la colocacion de un implante
dental.

Finalmente, la hipoplasia del maxilar superior
observada con relativa frecuencia en estos pacientes requerira
de diferentes tratamientos para corregir la oclusion dental
destacandose la cirugia ortognatica recomendada una vez que
el paciente complete la madurez dsea.

Esta se puede realizar con osteotomias mas placas o a
través de la distraccion osteogénica.

La seleccion dependerd de la naturaleza del problema.
Aunque al parecer la distraccion dsea tiene menos recidiva de
la deformidad inicial, este sigue siendo el principal problema
asociado a estas cirugias*".,

Experiencia del Programa
Outreach Surgical Center Lima

Este programa fue creado por la Fundacion Interplast y
soportado por la Fundacion Smile Train de los Estados Unidos
enelafio 2001, al igual que otros 8 programas en diferentes
paises en desarrollo. Esta destinado a ayudar a nifios y adultos
de bajos recursos afectos de esta patologia por parte de
cirujanos locales con experiencia en esta enfermedad
congénita.

En la actualidad se ha cooperado con 115 campaiias
quirtirgicas y operado cerca de 3000 pacientes en diferentes
partes de nuestro pais.

Ademas, este programa esta dedicado a la educacion e
investigacion de esta patologia habiendo desarrollado
metodologias publicadas en las revistas arbitradas mas
importantes de la especialidad en Europay Estados Unidos.

Nuestra experiencia ha sido plasmada en 4 libros
escritos por el autor que han servido como una forma de
motivary difundir las publicaciones cientificas en nuestro pais.

Nuestro objetivo es erradicar a largo plazo las
campaflas quirdrgicas y fortalecer las instituciones como
centros de referencia siguiendo el modelo vigente en paises
desarrollados.

Diferentes publicaciones han mostrado la limitacio-
nes y malos resultados observados en estas actividades
desarrolladas por cirujanos no especializados en esta
patologia. Esto sumado a la limitada capacidad para el
seguimiento y tratamiento de secuelas hace necesario
reflexionar sobre su vigencia por parte de nuestras autoridades.
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