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Resumen

Las fisuras oblicuas faciales son anormalidades poco frecuen-
tes, aunque la incidencia exacta es desconocida, se reporta
una incidencia de 1.5 a 5 por 100,000 nacimientos. Tessier en
1976 propuso una clasificacion de las fisuras faciales, craneofa-
ciales y laterofaciales. Morian describio la fisura oral nasoor-
bitaria (fisura nUmero 3), que representa una de las malfor-
maciones mas dificiles de corregir para el cirujano plastico
y reconstructivo. Reportamos un caso de fisura craneofacial
Tessier nimero 3 asi como la técnica de correccién quirdr-
gica empleada. Los autores enfatizan en el anélisis de la em-
briologfa facial.

Palabras clave: Fisura facial naso-orbitaria, Tessier niimero 3,
tratamiento quirdrgico.

Naso-orbital cleft, Tessier Number 3

Abstract

The oblique facial clefts are extremely rare facial anomalies,
although the exact incidence of these facial clefts is unknown,
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is reported an incidence de 1.5 to 5 per 100,000 births. Tessier
in 1976 proposed an anatomic classification of the facial, cra-
niofacial, and laterofacial clefts. Number 3 clefts o oral-nasal-
ocular cleft was described by Morian and represents one of
the most difficult malformations to correct for the recon-
structive surgeon. We report a case of unilateral Tessier No 3
craniofacial cleft and our approach to surgical correction. The
authors emphasize in the analysis of the facial embryology.
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INTRODUCCION

Las fisuras crdneofaciales son un grupo heterogéneo
de deformidades congénitas, y su tratamiento repre-
senta un reto para los cirujanos. La embriologia maxi-
lofacial juega un papel muy importante dentro del
contexto de las fisuras faciales, por lo que conside-
ramos pertinente un breve recordatorio.

EMBRIOLOGIA FACIAL

El mesénquima que forma la cabeza y cara deriva
del mesodermo paraaxial de la ldmina lateral del
mesodermo, de la cresta neural y de las placo-
das ectodérmicas. El mesodermo paraaxial forma
bloques de tejido a cada lado del tubo neural, so-
mitémeros en la region cefélica y somitas desde la
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La caracteristica mas tipica del
desarrollo de la cabeza y el cuello es la
formacioén de los arcos faringeos, que
aparecen en la cuarta y quinta semana
de desarrollo; estan constituidos por
barras de tejido mesenquimatico
separadas por profundos

surcos: las hendiduras faringeas.
Simultaneamente al desarrollo de

los arcos y las hendiduras, a lo largo
de las paredes laterales del intestino
faringeo aparecen las bolsas faringeas,
que se introducen en el mesénquima
circundante, sin establecer
comunicacion con las hendiduras
externas.

regién occipital hacia el extremo caudal. Los somi-
tas se diferencian en esclerotoma (porcién ventro-
medial) y dermamiotoma (porcién dorsolateral). Al
finalizar la cuarta semana, las células del esclerotoma
se tornan polimorfas (mesénquima o tejido conjun-
tivo embrionario). Las células mesenquimadticas se
diferencian en osteoblastos, condroblastos o fibro-
blastos. De los somitas y somitémeros se forma el
piso de la caja craneal, una pequefia porcién de la
regién occipital, todos los musculos voluntarios de
la regién craneofacial, la dermis y los tejidos conjun-
tivos de la regién dorsal de la cabeza y las meninges.

Aparato faringeo. La caracteristica més tipi-
ca del desarrollo de la cabeza y el cuello es la for-
macién de los arcos faringeos, que aparecen en la
cuarta y quinta semana de desarrollo; estdn consti-
tuidos por barras de tejido mesenquimdtico sepa-
radas por profundos surcos: las hendiduras farin-
geas. Simultdneamente al desarrollo de los arcos y
las hendiduras, aparecen varias evaginaciones, las
bolsas faringeas, a lo largo de las paredes laterales
del intestino faringeo, la porcién mds craneal del
intestino anterior. Las bolsas se introducen en el
mesénquima circundante, sin establecer comuni-
cacién con las hendiduras externas. De las 4 hendi-
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duras formadas, s6lo la primera origina una estruc-
tura que permanece durante la vida extrauterina,
el revestimiento interno del timpano y conducto
auditivo externo.

Procesos mesenquimadticos. Al final de la cuar-
ta semana el centro de la cara estd formado por el esto-
modeo, rodeado por el primer par de arcos faringeos. A
las 4 semanas pueden identificarse 5 prominencias
mesenquimadticas; los procesos mandibulares (pri-
mer arco faringeo), que se localizan caudalmente en
relacion con el estomodeo; los procesos maxilares
(porcién dorsal del primer arco faringeo), laterales
al estomodeo, y la prominencia frontonasal, que
es una elevacion redondeada en situacién craneal
con respecto al estomodeo. A cada lado de la pro-
minencia frontonasal se observan engrosamientos
locales de ectodermo superficial, las plécodas nasales
(olfatorias), originadas por influencia inductora de
la porcién ventral del cerebro anterior.

Durante la quinta semana, las placodas nasales se
invaginan para formar las fositas nasales y aparecen
rebordes de tejido que rodean a cada fosita; son los
procesos nasales (laterales y mediales). Durante las
siguientes 2 semanas los procesos maxilares crecen
en direccién medial, comprimen a los procesos na-
sales mediales hacia la linea media, posteriormen-
te la hendidura que se encuentra entre el proceso
nasal medial y el maxilar queda cubierta y ambos
procesos se fusionan.

El labio superior se forma por la fusién de los
procesos nasales mediales y los 2 procesos maxila-
res. El labio inferior y la mandibula se forman a
partir de los procesos mandibulares, que se fusio-
nan en la linea media. Inicialmente los procesos maxi-
lares y los nasales laterales se encuentran separados
por el surco nasolagrimal, que posteriormente se
cierra y se convierte en conducto nasolagrimal. Los
procesos maxilares se ensanchan para formar los ca-
rrillos y los maxilares.

La nariz se forma a partir de 5 prominencias fa-
ciales: la prominencia frontonasal da origen al puente
de la nariz; los procesos nasales mediales fusionados
forman la cresta y la punta, y los procesos nasales
laterales forman las alas de la nariz. Las estructuras
formadas por la fusién de los procesos nasales me-
diales reciben el nombre de segmento intermaxilar,



A.Sanchez Valle, G.S. Visquez Ruiz, L. Ubaldo-Reyes, O. Lescas-Mendez, ].C. Mancera, A. Rojas Granados, M.A. Castellanos

Fotografias otorgadas por el autor del articulo

Figura 1. Aspecto facial al diagnostico.

Figura 2. Tomografia computarizada tridimensional.

Nifa de 2 aflos de edad con fisura facial
orbitonasal unilateral derecha congénita
que inicia durante el crecimiento y
desarrollo intrauterino manifestado al
nacimiento; acude a unidad hospitalaria
alos 12 meses de edad, y no recibe
tratamiento, posteriormente acude

a Hospital Judrez de México para
valoracién y tratamiento.

que tiene un componente labial, un componente
maxilar (que lleva los 4 incisivos) y un componen-
te palatino (paladar primario).

El paladar secundario se forma por 2 evaginacio-
nes laminares de los procesos maxilares. Estas evagi-
naciones (crestas palatinas) aparecen en la sexta sema-
na de desarrollo y descienden oblicuamente a ambos
lados de la lengua. En la séptima semana las crestas
ascienden hasta alcanzar una posicién horizontal arri-
ba de la lengua y se fusionan entre si. Hacia delante,
las crestas se fusionan con el paladar primario. Al
mismo tiempo que se fusionan las crestas palatinas,
el tabique nasal crece hacia abajo y se une con la
superficie cefdlica del paladar neoformado'™®.

CASO CLiNICO
Nifa de 2 afios de edad con antecedentes heredofa-
miliares y personales no patolégicos, sin importancia
para padecimiento actual. Antecedentes personales
patolégicos: fisura facial orbitonasal unilateral dere-
cha congénita. Antecedentes perinatales: no relevan-
tes, la madre niega ingesta de medicamentos teraté-
genos durante la gestacién; crecimiento y desarrollo
normales. Padecimiento actual: inicia durante el
crecimiento y desarrollo intrauterino manifestado al
nacimiento, presenta fisura facial orbito nasal unila-
teral derecha; acude a unidad hospitalaria a los 12
meses de edad, y no recibe tratamiento, posterior-
mente acude a Hospital Judrez de México para va-
loracién y tratamiento.

Exploracién fisica: peso de 12 kg, talla de 78

cm, frecuencia cardiaca de 120 latidos por minu-
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Figura 3. Separacién de la mucosa nasal de la piel.

Figura 4. Cierre de coloboma.

to, frecuencia respiratoria de 28 respiraciones por
minuto, temperatura de 36.2° C. Femenino; fascies
caracteristica, asimétrica, se observa fisura facial or-
bitonasal unilateral derecha y frente mediana. Ojos:
asimétricos, presencia de coloboma en parpado in-
ferior derecho, ptosis de parpado inferior ipsilate-
ral, pupilas y movimientos oculares normales. Nariz:
ausencia de ala nasal derecha, fisura naso orbitaria
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derecha, ausencia de pared lateral nasal, exposicién
de mucosa nasal y del cornete inferior, mal implan-
tada, dorso recto, narina izquierda permeable, car-
tilago alar derecho elevado y poco desarrollado. Boca:
normoquelia, apertura oral normal, hidratacién y
coloracién de mucosa labial normal; piso de boca,
paladar blando y duro normales, denticién infantil
completa, lengua y velo del paladar sin alteraciones
(figura 1). Resto aparentemente normal. Sin evi-
dencia de alteraciones en estudios de laboratorio.
Estudios de gabinete: TAC simple de crdneo con
reconstruccién 3D (figura 2).

TECNICA QUIRURGICA
En la actualidad el concepto de cierre de fisuras fa-
ciales consiste en una intervencién temprana para
correccién del defecto, y se considera que los me-
jores resultados estéticos, funcionales y psicoldgicos
se obtendrdn si la intervencién es oportuna. La edad
promedio para el cierre de estas fisuras es de los 6
a 8 meses de vida. En el caso presentado, la técni-
ca quirtrgica consistié en cierre de la fisura facial
por planos, inicialmente mucosa nasal y posterior-
mente cierre de piel. Iniciamos con marcaje del drea
anatomica involucrada con azul de metileno para
planear el acto quirtrgico.

Se realiza incisién media y lineal hasta plano éseo
a través de la fisura para separar mucosa nasal de
piel; se diseca piel del plano 6seo y de la mucosa na-
sal hasta afrontar los tejidos y cerrar la fisura facial.
Canalizamos conducto lacrimonasal con nylon 5-0
sin complicaciones, respetindolo en el momento
de disecar el tejido adyacente. Sutura mucosa nasal
con monocryl 5-0 para lograr la cubierta interna
y conformar asf la fosa nasal derecha. Realizamos
cierre de plano muscular y piel de la fisura logran-
do afrontar los tejidos sin tensién con vicryl 5-0.
Debido al riesgo de tensién al que podria ser some-
tido el tejido adyacente a la fisura si se realizara cie-
rre del coloboma mediante la técnica de Z-plastia,
se decide realizar colgajo muscular para cierre de
coloboma de parpado inferior, realizando plastia
simple del coloboma palpebral, con lo que se logra
el cierre del defecto en una primera intencién (fi-
guras 3-5). Meses después la paciente acude a nues-
tra consulta y presenta una evolucién satisfactoria,



posteriormente se cita para programar un segundo
tiempo quirtrgico con intencidn de corregir secue-
las postoperatorias.

DISCUSION

Las fisuras oblicuas faciales son anormalidades fa-
ciales extremadamente raras, aunque su incidencia
exacta es desconocida, se reporta que es de 1.5 a 5
por 100,000 nacimientos. La mayoria de las fisuras
craneofaciales ocurren esporddicamente. Sin em-
bargo, la herencia ha jugado un rol en la causalidad
de la fisura craneofacial en el sindrome de Treacher
Collins y en el sindrome de Goldenhar’!'. Morian
fue el primero en reportar la fisura nimero 3, a la
que clasific6 como Morian tipo 1'% Paul Tessier,
en 1976 describi6 la forma mds completa de las
deformidades en los tejidos blandos y 6seos, segtin
los hallazgos en los estudios radiogréficos y los ha-
llazgos quirtrgicos'. La clasificacidn tiene como
punto de referencia la 6rbita, sitio comun entre
crineo y cara, de donde parten vectores o radios.
Esta clasificacién revolucioné la concepcién fisio-
patolégica de las deformidades embriogénicas fa-
ciales, entendiéndose todas ellas como alteraciones
fisurales con una fisiopatologia comun; sin embar-
go, tiene una desventaja, no toma en cuenta las
craneosinostosis'“.

Las hendiduras faciales suelen estar asociadas con
malformaciones del sistema nervioso. La fisura de la
linea media, labio y paladar hendido se encuentran
asociadas a holoprosencefalia; el labio paladar hendi-
do unilateral que incluye defecto de los conductos
nasolacrimales se asocia a encefalocele anterior; las
hendiduras bilaterales que presentan alteraciones
del conducto lacrimonasal se asocian a macroftal-
mia, colobomas bilaterales, hipertelorismo ocular,
criptorquidia y micropene'. En el caso de nues-
tro paciente Gnicamente presentaba coloboma en
parpado inferior del ojo derecho, defecto del con-
ducto nasolagrimal y agenesia de la apéfisis frontal
del maxilar. El fallo en la fusién ectodérmica y la
migracién mesodérmica en el sitio de la fisura se ha
teorizado. Estas alteraciones pueden interferir con
la formacién celular, replicacién y migracién, pro-
duciendo malformaciones craneofaciales o fisuras
faciales. Drogas y otros factores ambientales pue-
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Figura 5. Aspecto postquirurgico.

Las fisuras oblicuas faciales son
anormalidades faciales extremadamente
raras, aunque su incidencia exacta es
desconocida, se reporta que esde 1.5 a
5 por 100,000 nacimientos. La mayoria
de las fisuras craneofaciales ocurren
esporadicamente.

den perturbar el ritmo metabdlico y la actividad
celular alterando el desarrollo normal.

La constriccién fisica intrauterina como ocurre
en el caso de oligohidramnios, puede interferir con la
fusién de los procesos faciales mediante la aplicacién
de una restriccién mecdnica extrinseca. Otra causa
es la alteracion en el equilibrio entre la formacién
celular y la muerte celular espontdnea (apoptosis).
Walbrick sugiere que si la apoptosis no ocurre en la
regién apropiada en el tiempo apropiado el tejido
mesenquimal no es capaz de migrar normalmen-
te'®. La fisura Tessier niimero 3 nasoocular es una
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hendidura paranasal medial orbitomaxilar, atravie-
sa el segmento lagrimal del parpado inferior y el surco
lagrimal, representa una de las fisuras mdas desafiantes
y dificiles de corregir'”'®".

El uso de la tomografia computarizada tridimen-
sional y un examen dental completo deben ser ru-
tinarios para realizar un diagndstico mds exacto de
estas hendiduras?®?4. A pesar de las dificultades que
representa su tratamiento, los pacientes con una fi-
sura Tessier 3 pueden tener excelentes resultados
cuando el equipo quirdrgico posee las habilidades
adecuadas®?*.

CONCLUSION

El desarrollo embriolégico facial tiene lugar entre la
cuarta y octava semana de gestacién. Reconocer la
etapa del desarrollo embriolégico en que sucede una
alteracién en la fusién de las estructuras embriol6-
gicas craneofaciales resulta importante para poder
predecir la direccién del crecimiento craneofacial
en pacientes afectados e instaurar un tratamiento
oportuno. Es claro que los mejores resultados esté-
ticos son producto de un conocimiento adecuado
de la embriologia, anatomia y técnicas quirtrgicas.
La técnica quirdrgica debe ser individualizada ba-
sada en las caracteristicas anatémicas del paciente y
la regién comprometida. Para optimizar los resul-
tados es conveniente identificar y tratar oportuna-
mente tales defectos anatémicos. @
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