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ABSTRACT

Developmental disorders are those conditions that are manifested by 
defects in the embryogenesis of the affected region. The human face 
begins its formation around the fourth week of intrauterine life and is 
manifested thanks to the fusion of five prominences: two pairs known 
as maxillary and mandibular and odd one known as frontonasal. When 
this fusion is not carried out in an optimal way, numerous developmental 
alterations appear, such as cleft lip and palate and frontonasal 
dysplasia. Frontonasal dysplasia frequently produces ocular, nasal and 
oral affections. Among the oral manifestations, and atypical form of 
clef lip and/or palate, dental affections and alterations in the growth of 
the face stand out. Given the great relationship that this condition has 
with the oral cavity, it is important for the dentist to know the etiology 
and clinical characteristics of this disorder.
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RESUMEN

Los trastornos del desarrollo son aquellos padecimientos que se mani-
fiestan por defectos en la embriogénesis de la región afectada. La cara 
del ser humano comienza su formación alrededor de la cuarta semana 
de vida intrauterina y se manifiesta gracias a la fusión de cinco promi-
nencias: dos pares conocidas como maxilar y mandibular, y una impar 
conocida como frontonasal. Cuando esta fusión no se lleva a cabo de 
una forma óptima, aparecen numerosas alteraciones del desarrollo 
como el labio y paladar hendido, y la displasia frontonasal. La displasia 
frontonasal produce frecuentemente afecciones oculares, nasales y 
orales. Dentro de las manifestaciones orales destacan una forma atípica 
de hendidura labial o palatina, afecciones dentales y alteraciones en 
el crecimiento de la cara. Dada la gran relación que este padecimiento 
tiene con la cavidad oral resulta importante que el odontólogo conozca 
la etiología y las características clínicas de este trastorno.

Palabras clave: genética en odontología, hendiduras faciales, síndrome 
frontonasal.

INTRODUCCIÓN

La displasia frontonasal (DFN), también conocida 
como síndrome frontonasal, disostosis frontonasal 

o displasia craneofrontonasal, es una malformación con 
específicas alteraciones a nivel craneofacial que se desa-
rrolla por defectos en la embriogénesis de la cara.1 Fue 
descrita por primera vez por DeMyer, en 1967, se trata 
de un defecto en la porción media facial que frecuente-
mente se acompaña de afecciones en los ojos, la nariz y 
el labio superior.1

La etiología de la DFN es bien conocida, se trata de 
un padecimiento esporádico, es decir, que se manifiesta 

como una condición aislada sin que ésta se relacione con 
alguna enfermedad genética y por lo tanto no es transmi-
sible. O bien, puede presentarse como una manifestación 
de algún síndrome genético.2

Debido a la gran relación que la DFN tiene con 
la región oral y maxilofacial resulta importante que el 
odontólogo conozca sus características clínicas extra e 
intraorales, por lo que el objetivo de este artículo es 
describir a detalle el origen, las características clínicas y 
las afecciones más frecuentes que se asocian con este 
padecimiento.

Para una adecuada comprensión de la fisiopatología 
de la DFN, resulta imprescindible recordar que el rostro 
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del ser humano se forma a partir de cinco prominencias, 
dos de ellas son pares: la prominencia maxilar y mandibu-
lar, y una impar conocida como prominencia frontonasal. 
Esta última, recubre la parte ventrolateral del prosencéfalo 
y contiene además a dos procesos accesorios, a saber, el 
proceso nasal medial y el lateral3 (Figura 1).

Con respecto a la cavidad oral primitiva, conocida 
como estomodeo, las prominencias maxilares se localizan 
laterales a éste, las mandibulares por debajo y la promi-
nencia frontonasal se ubica por arriba de éste.3,4

Para la adecuada conformación del rostro, es ne-
cesaria la completa fusión de las prominencias faciales 
antes mencionadas, que se manifiesta alrededor de la 
cuarta semana de vida intrauterina.5 Cuando esto no 
sucede, pueden presentarse numerosas afecciones en la 
región facial, muchas de ellas asociadas a hendiduras y 
malformaciones, cuyas manifestaciones son propias de las 
prominencias no desarrolladas o fusionadas entre sí, ejem-
plos de éstas son el labio y paladar hendido, el síndrome 
de Treacher Collins, el síndrome de Goldenhar y la DFN.

Manifestaciones clínicas de la DFN

Como ya se mencionó con anterioridad, los defectos 
del desarrollo de la prominencia frontonasal son los res-

ponsables de la totalidad de las manifestaciones de este 
padecimiento.

De la prominencia frontonasal se desarrolla la frente, 
el techo de las órbitas, el tabique nasal, la punta de la 
nariz, el filtrum, la columela así como la porción central 
del labio superior y el paladar primario.6 Mientras que 
el piso de las órbitas, las alas de la nariz, el maxilar y el 
paladar blando se forman por las prominencias maxilares.

Defectos nasales

Los defectos nasales asociados a la DFN siempre están pre-
sentes y su severidad puede ser extremadamente variable. 
Debido a que el proceso frontonasal contribuye en gran parte 
a la formación de la frente, los ojos y la nariz, es frecuente que 
los pacientes con DFN presenten un puente nasal de gran 
amplitud, acompañado de una notoria hipoplasia del tabi-
que nasal con una columela nasal corta o ausente (Figura 2).

O bien, en casos más severos puede observarse una 
hendidura facial media que afecta a la nariz en toda 
su longitud, y que frecuentemente se continúa al labio 
superior y paladar duro. Clínicamente la nariz se aprecia 
aplanada, con las fosas nasales muy espaciadas entre sí o 
con muescas de una o ambas alas nasales. Asimismo, es 
posible encontrar hipoplasia de las alas de la nariz, una 

Figura 1: A) Apariencia de un embrión a la cuarta semana de vida. Obsérvese cómo del proceso frontonasal (PFN) se desprenden la promi-
nencia nasal medial (PNM) y la prominencia nasal lateral (PNL) que darán lugar a las fosas nasales. El estomodeo (E), se encuentra delimitado 
lateralmente por los procesos maxilares (PMx) e inferiormente por la prominencia mandibular (PMd). B) Apariencia del mismo embrión a la 
quinta semana de vida, donde se observa la ubicación de los globos oculares (1), mientras que la prominencia nasal lateral (2) y nasal medial 
(3) se encuentran disminuidas en tamaño y con una posición más central, listas para fusionarse con los procesos maxilares (PMx). C) Cuando 
la embriogénesis facial se desarrolla de forma óptima y sin perturbaciones, el proceso frontonasal contribuyó a formar el techo de las órbitas, el 
dorso, las alas y la punta de la nariz, así como el filtrum y el labio superior que se fusiona con las prominencias maxilares bilateralmente para 
constituir así el labio superior.
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notable hipoplasia nasomaxilar, con un ángulo nasolabial 
plano y ausencia de espina nasal anterior.7,8

Alteraciones oculares

El hipertelorismo es la manifestación ocular más frecuente 
en la DFN y se manifiesta prácticamente en todos los ca-
sos. Debido a la gran amplitud del puente nasal, es muy 
frecuente que exista estrechamiento de las hendiduras 
palpebrales (Figura 3 A y B).

En la literatura se describen también colobomas del 
párpado superior, dermoides epibulbares, microftalmia o 
anoftalmia y estrabismo divergente.6,7

Manifestaciones orales

El proceso frontonasal es el que contribuye a formar el 
labio superior y el paladar primario, por lo que la pre-
sencia de una hendidura media en el labio superior es 
un hallazgo bastante frecuente en este padecimiento. El 
riesgo de presentar esta afección aumenta cuanto más 
afectado esté el paciente. Generalmente la hendidura 
se ubica exclusivamente en el labio, rara vez afecta al 
paladar y cuando esto sucede solamente afecta al paladar 
primario.

La hendidura labial que involucra al paladar primario 
se manifiesta frecuentemente en casos severos y no es 

Figura 2: 

Manifestaciones clínicas de la displasia 
frontonasal donde destacan el hipertelorismo, 
el puente nasal ancho, la profunda hendidura 

facial media que se extiende al labio 
superior, muescas en el ala de la nariz 

del lado izquierdo y apéndices cutáneos 
en la región frontal y nasal. Nótese que 
la muesca en la nariz del lado izquierdo 

permite visualizar las prominencias nasales 
mediales y laterales propias del rostro 

embrionario entre la cuarta y quinta semana.

Figura 3: 

Dos casos de la displasia frontonasal con 
diferentes grados de afectación. A) Se 
observa un caso con manifestaciones sutiles 
donde pueden observarse el coloboma del 
párpado superior derecho, hipertelorismo, 
puente nasal amplio y un apéndice cutáneo 
en la nariz. B) Se observa un caso con 
manifestaciones más severas, donde destaca 
un hipertelorismo importante, un puente 
nasal amplio, ausencia de punta nasal, así 
como labio y paladar primario hendido.
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un hallazgo observable en pacientes con manifestaciones 
sutiles de DFN (Figura 4).

Resulta importante destacar que, si la hendidu-
ra labial involucra al paladar primario, puede traer 
consigo malposiciones dentales como giroversiones y 
problemas en el crecimiento maxilofacial que mime-
ticen una clase III, por el aplanamiento del perfil y la 
hipoplasia nasomaxilar mencionadas con anterioridad 
(Figura 5).

Otras manifestaciones comunes de la DFN

Si bien las alteraciones ya mencionadas son las más co-
munes, en la literatura se describen otras manifestaciones 
que vale la pena mencionar.

Las afecciones del sistema nervioso son comunes, la 
mayoría de los pacientes con DFN no presentan altera-
ciones intelectuales; sin embargo, el trastorno intelectual 
se vincula exclusivamente con pacientes severamente 
afectados. La presencia de cráneo bífido oculto anterior 

es un hallazgo radiográfico frecuente, además, radiográ-
ficamente se observa hipoplasia de los senos frontales. 
Estos pacientes pueden presentar craneosinostosis coronal 
y braquicefalia.7,9

Las afecciones asociadas al cráneo y la frente 
producen muy frecuentemente una implantación 
anómala del pelo conocida como en pico de viuda, 
una anomalía capilar que causa la formación distin-
tiva de la línea del pelo en forma de V sobre la mitad 
superior de la frente.

Es frecuente la presencia de apéndices cutáneos 
preauriculares y afecciones en las extremidades como 
sindactilia, polidactilia o clinodactilia.10

DISCUSIÓN

La DFN es un trastorno del desarrollo facial que tiene su 
origen alrededor de la cuarta y quinta semana de vida 
intrauterina. Se trata de un padecimiento esporádico, lo 
cual significa que una vez que se manifiesta, nunca más 

Figura 4: 

Manifestaciones severas de la displasia 
frontonasal. Nótese el hipertelorismo, 

la microftalmia, el puente nasal amplio, 
la fisura labial y palatina que involucra 

exclusivamente al paladar primario.

Figura 5: 

Displasia frontonasal en una paciente adulta. 
Nótese el hipertelorismo, la microftalmia, 
dermoides epibulbares, un puente nasal 
amplio con ausencia del dorso y punta 
de la nariz, así como un perfil plano.
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volverá a presentarse en las generaciones futuras del 
individuo afectado.

La prominencia frontonasal es aquella que proviene 
de la mesénquima ventral de las vesículas cerebrales, 
y alrededor de la quinta semana aparecen a cada lado 
de la prominencia frontonasal unos engrosamientos 
del ectodermo superficial conocidos como placodas 
nasales, mismos que tras dividirse en dos, darán lugar a 
un proceso nasal externo y uno interno de cada lado, y 
una invaginación en el centro que dará lugar a las fosas 
nasales. Estos procesos nasales son los que, tras unirse 
con los procesos maxilares, darán origen a las alas de 
la nariz. Si el desarrollo embrionario se manifiesta óp-
timamente, estos procesos nasales se fusionarán con 
los procesos maxilares y formarán entonces las alas de 
la nariz, el dorso y punta nasal, así como el filtrum y el 
labio superior.3,11,12

Por tanto, cuando este proceso embriológico normal 
se ve afectado, generalmente por causas multifactoriales, 
se manifiesta la DFN. Además, el desarrollo detenido del 
rostro a expensas de la prominencia frontonasal explica 
el gran parecido de la cara del paciente afectado con el 
rostro de un embrión.

Algunos autores vinculan a la DFN con perturbaciones 
en los genes asociados con el desarrollo de la cara a nivel 
de la línea media como SHH, TGIF, GLI2, TBX22, ZIC2, 
SIX3 y TDGF1.1

El diagnóstico diferencial de la DFN es numeroso y, 
aunque ya se comentó que esta entidad es esporádica 
y no transmisible a los sucesores del paciente afectado, 
la DFN puede ser también una expresión sindrómica de 
específicas enfermedades genéticas como cefalopolisin-
dactilia de Greig, síndrome de Opitz, síndrome de Sener, 
disostosis acro-fronto-facio-nasal, síndrome de hipertelo-
rismo de Teebi, síndrome de Aarskog y de Waardenburg.7 
Sin embargo, cabe destacar que, a pesar de tratarse de 
entidades diferentes, por las presencia de afectaciones 
oculares y apéndices cutáneos, debe diferenciarse del 
síndrome de Goldenhar.7

Por tratarse de una alteración del desarrollo, su ma-
nejo es multidisciplinario a cargo de servicios como ge-
nética, pediatría, cirugía plástica, ortodoncia, así como 
cirugía y ortopedia maxilofacial. Que el estomatólogo 
conozca este padecimiento es de vital importancia, 
ya que, basado en las manifestaciones clínicas orales 
y maxilofaciales, es posible que el odontólogo pueda 
participar activamente en el diagnóstico de esta condi-
ción. Además, por tratarse de una alteración congénita, 
el tratamiento ortopédico en los primeros años de vida 
es de suma importancia para estimular y redireccionar 

el crecimiento del paciente con el principal objetivo 
de atenuar las manifestaciones faciales asociadas a la 
DFN y mejorar así su calidad de vida.

CONCLUSIÓN

La DFN es un trastorno del desarrollo que tiene su origen 
alrededor de la cuarta y quinta semana de vida intrau-
terina. Las cinco prominencias faciales que contribuyen 
a formar la cara son las prominencias maxilares, man-
dibulares y la frontonasal, esta última es la responsable 
de toda la serie de manifestaciones que constituyen 
esta entidad.

Aunque las alteraciones son diversas y no siempre 
se expresan todas en un mismo individuo, las afeccio-
nes más frecuentemente encontradas son las oculares 
(microftalmia, hipertelorismo, colobomas palpebrales), 
nasales (puente nasal ancho, ausencia de dorso de 
nariz y punta nasal, hendidura facial media) y orales 
(hendidura labial media con o sin afección del paladar 
primario y alteraciones en desarrollo maxilofacial). Al 
tratarse de un defecto del desarrollo resulta de gran 
importancia el conocimiento de esta entidad nosológica 
por parte de los odontólogos pediatras y estomatólogos 
de práctica general.
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