Conformador nasal post-
quirdrgico para pacientes
pedidtricos con labio y

paladar hendido (LPH):
reporte de un caso

Postoperative nasal retainer for bilateral lip and cleft
palate (BLCP) pediatric patients: a case report

Resumen

El tratamiento de pacientes con LPH requiere un manejo
multidisciplinario, enfocado en proveer condiciones 6pti-
mas estructurales, funcionales y estéticas para que el
paciente pueda desarrollarse y lograr una mejor calidad
de vida. La meta del tratamiento estomatolégico es ayu-
dar a las estructuras alteradas a que alcancen un
potencial de crecimiento y desarrollo adecuado mejo-
rando resultados en los tiempos quirdrgicos, minimizan-
do los efectos adversos cicatrizales. Uno de los trata-
mientos para deformidades nasales en pacientes con
LPH es el uso de conformadores, los cuales son adi-
tamentos que trabajan la deformidad nasal mediante la
ortopedia funcional; estos ayudan a: 1-evitar el colapso y
la recaida del ala nasal, 2-tener vias aéreas mds
permeables, 3-eliminar adherencias quirdrgicas por
secreciones o por contraccién de la cicatrizaciéon. El
obijetivo de esta investigacién es presentar el caso de una
paciente femenina de 9 afos de edad con LPH bilateral
que presenta alteraciones nasales como; poca proyec-
cién nasal. Y se indica el uso del conformador nasal
como aparato ortopédico postquirtrgico para mejorar
las deficiencias estructurales, funcionales y estéticas de
tejidos blandos.

Abstract

The treatment and improvement of patients with bilateral
lip and cleft palate (BLCP) requires multidisciplinary ma-
nagement, focused on providing optimal structural, func-
tional, and aesthetic conditions so the patient can
develop and achieve a better quality of life. The goal of
the estomatological freatment is to help altered structures
to reach a growth potential and suitable development
improving results in surgical times, minimizing adverse
effects. One of the treatments for nasal deformity in pati-
ents with BLCP is the uses of nasal splinting, which are
attachments that work the nasal deformity using func-
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tional orthopedics; these help to: T-avoid collapse and
relapse of the nostril. 2-have more permeable airway. 3-
eliminate surgical adhesions by secretions or contraction
of healing. The aim of this review is present the case of a
Female patient of 9-year-old with bilateral lip and cleft
palate (BLCP), that presents nasal anomalies, like low
nasal tip projection that use nasal retainer as a posto-
perative brace to improve the structural, functional and
esthetic soft fissue deficiencies.
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Introduccion

En aproximadamente del 60 al 70% de las malformaciones
congénitas, no se conoce una causa definida. Las causas identifi-
cadas son: alteraciones cromosémicas 3-5%, mutaciones gené-
ticas 20%, agentes ambientales, radiaciones 1%, infecciones 2-
3%, alteraciones metabdlicas maternas 1-3%, drogas y agentes
quimicos 2-3% del resto se desconoce su causa.

La comprensiéon de muchos de los trastornos del desarrollo y
crecimiento que afectan a las estructuras de la boca se logra a
través del conocimiento de la embriologia e histologia de dichas
estructuras. Los verdaderos factores etioldgicos presentan en
diversas alteraciones del desarrollo y crecimiento de los 6rganos
dentarios, maxilares y varios tejidos'. Algunas enfermedades
orales y factores hereditarios pueden ser decisivos o sélo contri-
buyen a la aparicién de una enfermedad especifica, como se
menciona mds adelante. La mayoria de las malformaciones
craneales son de etiologia desconocida y como resultado, la
clasificacién se basa principalmente en las caracteristicas morfo-
l6gicas™***. Hay muchos tipos de anomalias como labio y pala-
dar hendido (LPH), dentales referentes a la forma y nimero, de
origen hereditario. La naturaleza de las anomalias depende en
gran medida del tiempo en que se manifiestan, la capa embrio-
l6gica afectada y también de otros factores externos. La frecuen-
cia con la cual pueden surgir estos problemas depende de la
forma de herenciay otras leyes de probabilidad.

Algunas anomalias dentales pueden ocurrir como la altera-
cién hereditaria Unicamente. Otros se presentan como parte de
un problema genético mucho mdés complejo. Especificamente la
ausencia congénita de uno o més dientes puede ser también un
problema Unico de origen hereditario. Sin embargo, la ausencia
de dientes puede ser parte de un sindrome y se relaciona con
alteraciones en el ectodermo como pelo, piel y tejidos mucosos.

En México se establecié en 1978 el "registro y vigilancia epide-
miolégica de malformaciones congénitas" (RYVEMCE), generan-
do informacién preventiva programas dirigidos a la poblacién
en riesgo™***"*? Actualmente el INFOGEN ha sido creado en el
Distrito Federal, como un centro de captacién y estadisticas de
todo tipo de malformaciones congénitas en la RepUblica Mexica-
na, que estd asociado el Hospital para el Nifio Poblano.

El labio hendido o paladar se sabe que afectan a aproxi-
madamente uno en 700 recién nacidos. La razén de este defecto
se encuentra en una variedad de causas hereditarias y multifac-
toriales en comparacién con el desarrollo normal de la cara du-
rante la embriogénesis. A veces se confunde la causa exacta de
este defecto.

-Vitamina A y dcido retinoico. El retinoide conocido es istotre-
tinoina (accutane), una droga usada para tratar el acné quistico
severo. El rango y la severidad de las anomalias asociadas
pueden incluir fragmentos de crecimiento antes y después del
nacimiento, malformaciones del craneo y cara, anormalidades
del sistema nervioso, corazédn y/o fallas fisicas adicionales.
Vitamina Ay sus derivados son conocidos teratégenos (cualquier
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agente que causa una anormalidad estructural después de la
exposicién del feto durante el embarazo).

El retinoide y vitamina A son teratégenos cldsicos en una gran
variedad de especies. Las malformaciones que se generan
dependen de la dosis utilizada y el tiempo de la organogénesis,
en la que se suministran. Tratamiento durante la organogénesis
temprana provoca anomalias del sistema nervioso central y
cardiovascular, mientras que una disposicién més tarde da lugar
a defectos genéticos en las extremidades superiores e inferiores,
tracto genitourinarioy paladar.

Debido a su efecto teratogénico se demostrd en bioensayos
con diferentes razas de animales y epidemiologia en seres hu-
manos, el retinoide estd contraindicado en el embarazo, a tal
punto que debe evaluar el desarrollo del embarazo después del
tratamiento con el etretinate (Tigason), acitretin (Soriatane), (4ci-
do todo-trans-retinoico) tretinoina o isotretinoina (Roaccutane),
uso de retinoide selectivo en el tratamiento del acné psoriasis y
otras afecciones de la piel. Estos retinoides arométicos son deri-
vados sintéticos de la vitamina A con un efecto regulador sobre la
diferenciacién epidérmica, inmune, modulando el efecto de los
granulocitos y ademds, un significativo efecto inhibitorio sobre la
gonadotropina coriénica.

Para algunos de ellos (isotretinoina), ha sido determinado a
un potencial teratogénico de hasta un 45% a la exposicién pre-
natal. El riesgo es alto en el primer trimestre del embarazo y per-
siste hasta un mes después del tratamiento completo. El riesgo de
malformaciones después de la fuente de la isotretinoina es alre-
dedor de 25% en los embarazos que llegan a la semana 20,
comparable en magnitud al riesgo de infeccién de la talidomida
o rubéola. El suplemento de vitamina A en forma de palmitato de
retinol genera un mayor incremento en los niveles plasmdticos
de sus catabolitos teratogénicos.

Generalmente, los estudios epidemiolégicos de la exposicién a
la vitamina A y defectos de nacimiento son escasos, pero su-
gieren un pequeio aumento del riesgo de malformaciones
congénitas en las dosis de vitamina A que superan en forma
importante la dosis en la mayoria de las multivitaminas para uso
prenatal. Pruebas recientes sobre suplementacién diaria por
encima de 25 000 Ul, que reportan un aumento en la concentra-
cién de retinoide en seres humanos, incluyendo aquellos con
efecto teratogénico, han aumentado la preocupacién sobre el
potencial teratogénico posible. Por eso como patrén general, se
aceptan que la suplementacién diaria de 8000 U debe
considerarse como la mdaxima dosis diaria admisible antes o
durante el embarazo.

-Fisiologia del labio y paladar hendido. Normalmente los
tejidos de la cara se desarrollan desde ambos lados. El labio se
ha formado generalmente durante la 5-6 semanas de embarazo
y el paladar se ha formado en las 10 semanas. Cuando esta fu-
sién no toma lugar, normalmente puede formar una separacién
en el labio superiory el paladar. Una hendidura en el labio supe-
rior y el paladar puede ser a menudo juntos. La verdadera razén
de esta fusién esta en investigacion. Puesto que el labio y el pala-
dar se desarrollan en diferentes momentos.

caso clinico
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-Herencia del labio y paladar hendido. En algunos casos esta
condicién puede ser heredada. Donde en sus familias pueden
existir labio y paladar hendido en algunos miembros de la fami-
lia. El labio hendido pueden ser la Unica anormalidad o defecto
de nacimiento, en algunos pacientes en mds de 20% de nifios,
puede ser una parte de un sindrome del defecto genético de
nacimiento'®'".

Es posible detectar algunos sinftomas y enfermedades genéti-
cas en el nacimiento. Por ejemplo, sindrome de Pierre Robin es
una condicién rara donde el bebé nace con el maxilar inferior
mds pequefo que causa que la lengua se retraiga en su gargan-
ta. Esto conduce a dificultades respiratorias. Estos bebés también
pueden tener un paladar hendido, que generalmente necesita
cirugia o malformaciones craneofaciales como el sindrome O-
pitz G, donde también se observa hipertelorismo'?.

-Otras causas posibles de labio y paladar hendido. Algunos
expertos creen que LPH puede ser secundario a deficiencias nu-
tricionales o efectos secundarios de los medicamentos, incluyen-
do el é4cido retindico como se mencioné antes, que puede
conducir a un mayor riesgo de labio y paladar hendido """,

El labio y paladar hendido es una alteracién que se produce
durante el desarrollo embriolégico este se caracteriza por la falta
de fusién de los procesos faciales; frontonasal medial con el
proceso maxilar, esta alteracién se presenta cerca de la cuarta
semana de vida infrauterina; en México aproximadamente nace
un nifo con Labio y/o Paladar Hendido por cada 750 recién
nacidos vivos.

Los pacientes con labio y paladar hendido estan afectados
por irregularidades en el crecimiento y desarrollo craneofacial lo
que causa deficiencias estructurales, funcionales y estéticas en
los tejidos blandos y duros, esto aunado a la presencia de cica-
trices de las cirugias de labio y paladar dan como resultados
estigmas faciales visibles como: forma de cara plana a céncava,
asimetrias nasales, maloclusién, problemas fonoarticulares,
dificultades en la alimentacién pudiendo llegar a ciertos grados
de desnutricién, esto puede llevar a una inadap-tacién social, lo
que hace que el paciente no se desarrolle en total plenitud
18,19,20,21,22

El tratamiento de los pacientes con labio y paladar hendido
es mediante un manejo multidisciplinario e integral, el objetivo
estd enfocado en proveer las condiciones dptimas estructurales,
funcionales y estéticas para que asi el paciente pueda desarro-
llarse con plenitud y lograr con ello una mejor calidad de vida.
Por lo tanto una de las metas principales en el tratamiento de
labio y paladar hendido es ayudar a las estructuras que estén
alteradas a que alcancen un potencial de crecimiento y desa-
rrollo adecuado o prepararlas para mejorar los resultados en los
tiempos quirtrgicos y minimizar con ello los efectos adversos
cicatrizales™.

En las fisuras labiales los cartilagos alares se encuentran
distorsionados; en el lado fisurado estd aplanado y suele ser més
grande pero, a la vez, es més débil; estd alterada la forma 'y
posicién de los mismos, ya que en lugar de un arco redondeado
que siga el perimetro de la narina, el cartilago se extiende como
un puente que cruza la fisura.
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La columnela se desvia de la linea media. En los pacientes con
una fisura incompleta el piso nasal se encuentra presente y con
ubicacién inferior en el lado fisurado; en aquellos con fisura
completa estd ausente. La base del ala nasal suele estar latera-
lizada y en posicién mds inferior en comparacién con el lado
sano. El arco se eleva. El alvéolo puede estar desviado total o
parcialmente, dependiendo del compromiso. El septum se en-
cuentra desviado y lateralizado hacia el lado normal, en unos
casos mds que ofros, fijando la posicién de la columnela.

En todos los casos el musculo orbicular de los labios se
encuentra fijado cerca de la base de la columnela, a lo largo del
filtrum en el lado medial y, en el mismo labio, en el lado fisurado
o lateral. Al momento de contraerse, tiende a distraer mds la
abertura a nivel de la fisura, lo que demuestra que el musculo
orbicular de los labios no esté fijado lateralmente a la base del
alanasal”.

Las caracteristicas de la nariz en un labio fisurado, son:
1.Columnela corta.

2.Base columnelar desviada hacia el lado normal.

3.Domo alar con menos proyeccién y desplazamiento late-

ral.

4 Falta de piso nasal.

5.Arco de la narina demasiado abierto.

6.Cartilago alar afectado con desplazamiento lateral.

7.Superposicién disminuida o ausente entre los cartilagos a-

laresy laterales.

8.Base alar desplazada.

9.Relacién anormal entre los estratos de piel, cartilago y mu-

cosa del ala nasal.

En las fisuras donde se ha tratado el defecto labial, pero no se ha
corregido la deformidad nasal se encuentran, en mayor o menor
grado, las siguientes situaciones:

1.Cartilago alar descendido.

2.Menor proyecciény lateralizacién del cartilago alar.

3.Escotadura en el borde alar.

4 .Bases asimétricas de los orificios nasales.

5.Severa desviacién del tabique, que incluye a todos sus seg-

mentos.
6.Desviacién de la pirdmide nasal.

De acuerdo a la clasificacién de Kernahan y Stark el labio y pala-
dar hendido primario puede ser completo e incompleto. Cuando
se trata de fisura completa las caracteristicas que presentan son
poca proyeccién de la punta nasal, domo nasal deprimido, co-
lumnela cortay desviada, el ala nasal se encuentra deprimida en
el lado de la fisura, en estos casos se puede usar aditamentos
como:

1.-Conformadores nasales prequirGrgicos: Antes de la queilo-
plastia los conformadores nasales ayudan a manipular la depre-
sién del ala nasal, mejoran la proyeccién de la punta nasal y
ademds ayudan a elongar ligeramente la columnela en etapas
fempranas.

2.-Conformadores nasales posteriores a la rinoplastia: En casos
de secuela de labio y paladar hendido es decir posterior a la
rinoplastia primaria los conformadores nasales ayudan a evitar
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el colapso nasal, evitan la recaida del ala nasal, ayudan a tener
vias aéreas mds permeables y que no existan adherencias qui-
rurgicas por las secreciones nasales y por la contraccién de la
cicatrizacion'®.

Los conformadores nasales son aditamentos que actdan
directamente en la deformidad nasal mediante el concepto de
ortopedia funcional con la Teoria de Roux, fundamentada y sus-

tentada en la intima relacién entre la forma, estructura y funcién
21,22,23

En la actualidad hay conformadores prefabricados, por lo ge-
neral estdn hechos de silicén médico, los cuales ya tienen medi-

das estandarizadas y es facil la colocacién de acuerdo a la medi-
da elegida. Las desventajas de estos conformadores radican en
el alto costo que es inaccesible en nuestro pafs.

Los conformadores nasales fabricados se pueden elaborar
con diferentes tipos de materiales biocompatibles como son:

-Silicén.

-Tubos de succién.

-Tubos nasogdstricos.

-Catéteres.

-Elaborados con acrilico.

-Tornillo de expansién.

-Conformadores elaborados con clips para papel.

Caso clinico

Paciente femenina de nueve afos de edad con LPH bilateral, pre-
senta cartilagos alares descendidos, poca proyeccién de punta
nasal, bases asimétricas de orificios nasales y desviacion de pird-
mide nasal.

Figura 1 Ay B.

Paciente femenina de 9 afos de edad
con LPH bilateral, presenta cartilagos
alares descendidos, poca proyeccién
de punta nasal, bases asimétricas de
orificios nasales y desviacién de
pirémide nasal.

2013
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Se coloca conformador para proyeccién de punta nasal elabo-
rado para este tratamiento por el Servicio de Ortodoncia del
Hospital para el Nifio Poblano, con alambre del 0.36 con loops
para activacién, unidos con acrilico y sostenido por un eléstico
como retencién.

Figura 2 A, B, Cy D.

Se coloca conformador para
proyeccién de punta nasal elaborado
para este tratamiento por el Servicio de Ortodoncia del Hospital
para el Nifio Poblano, con alambre del 0.36 con loops para
activacién, unidos con acrilico y sostenido por un eléstico como
retencién.

caso clinico
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El plan de tratamiento fue indicar el uso del conformador nasal
con un minimo de 8 horas diarias, activacién y medicién cada 15
dias, y realizando una mediciéon mensual.

Las mediciones se realizaron tomando como puntos, la base
de la nariz en relacién con la punta nasal, la columnela, y la altu-
ra de las narinas respectivamente.

Figura 3 A.

Las mediciones se realizaron tomando como puntos, la base de
la nariz en relacién con la punta nasal, la columela, y la altura
de las narinas respectivamente.

Las mediciones se realizaron mensualmente durante seis meses
que se activé el conformador nasal y los resultados se reportan
tabla l:

Resultados de las mediciones realizadas mensualmente

Fecha Punta Nasal Columnela Narina der. Narina izq.

SEP 13mm 8mm 8mm 9mm

OCT 13mm 8mm 8mm 9mm

NOV 13mm 9mm 8mm 9mm

DIC 14mm 9mm 9mm 10mm

ENE 15mm 10mm 10mm 10mm

FEB 15mm 10mm 10mm 10mm
Tabla 1.

Posteriormente se coloca un conformador nasal de retencién du-
rante seis meses el cual ya no se activa para mantener los tejidos
blandos en la posicién que se logré.

m caso clinico

Discusion y Conclusiones

Genética de labio y paladar hendido.

En la genética de la condicién puede pasar de cualquiera de los
padres en un gen o genes que causan las hendiduras. Los inves-
tigadores han identificado un nimero de genes que pueden ser
responsables. Se encuentra que los nifios de padres con una
hendidura tienen un 4 a 6% de posibilidades de nacer con hendi-
duras. Si un nifio nace con las hendiduras pero ninguno de los
padres tiene una hendidura, el riesgo de hendiduras en un her-
mano biolégico es de 2 a 8 por ciento'?***47#7,

El riesgo de hendiduras en hermanos biolégicos y futuros
hijos aumenta 15 a 20% si los padres asi como los dos primeros
nifios tienen hendiduras'*'*'*'*".

Los nifios que no tienen antecedentes familiares de hendidu-
ras corren el riesgo de 0.14% de nacer con un labio y/ o el pala-
dar hendido.

Causas ambientales de labio y paladar hendido.
Los factores ambientales incluyen embarazo temprano y la
exposicién a diferentes toxinas durante el embarazo. Exposicién
altabacoy el alcohol estén ligados al riesgo de los bebés que na-
cen con labio hendido o paladar. Las madres que estdn tomando
medicamentos para la epilepsia pueden ser también un riesgo
mayor de tener bebés con labio y paladar hendido, incluyendo
drogas, como:

efenitoina,

efenobarbital,

evalproato de sodio,

*benzodiazepinas.

Aquellos que toman corticosteroides, metotrexato (para pso-
riasis, artritis o cdncer) o isotretinoin (para el acné) también estdn
en riesgo.

Oftros riesgos por la vitamina A.

Los nifios que acuden al especialista con malformaciones cra-
neofaciales representan un desafio importante. Aunque estas
malformaciones la mayoria de las veces que no son importantes
para la vida, el nifio y la vida de su familia. Muchos de ellos
tendrdn mdltiples y complejas cirugias para intentar conseguir su
aspecto facial para ser lo més normal posible. Malformaciones
craneofaciales, entre su frecuencia en la prdctica clinica; grietas,
sindromes orofacial (labio y/o paladar hendido) y sindromes de
primer y segundo arcos branquiales como sindromes de Fran-
ceschetti-Zwahlen-Klein, Treacher-Collins y microsomia hemi-
facial.

Aunque muchos defectos congénitos son causa genética, un
grupo considerable tiene una etiologia multifactorial. Se consi-
dera que alrededor de 8-10% de las malformaciones congénitas
son el resultado de agentes teratogénicos. Estas sustancias
incluyen la vitamina A y sus derivados. Acido cis-retinoico
(Accutane) es un retinoide sintético que comenzé a ser utilizado
en los Estados Unidos en 1982 para el tratamiento del acné
quistico severo. Gracias a sus efectos sobre la diferenciacién de
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la célula epitelial y baja toxicidad relativa, los resultados fueron
buenos desde el punto de vista clinico. Sus efectos secundarios
en adultos son minimas, pero no deberia de ser consumido
durante el embarazo. En 1985 Webster estudié a pacientes
pediatricos con defectos congénitos por diferentes causas.

Cuando la exposicién se produjo durante el primer mes de
gestacioén, tres y medio dias fueron suficientes para causar mal-
formaciones. Los principales defectos eran anomalias craneo-
faciales y cardiovasculares, tales como paladar hendido,
depresién del tercio medio facial, anomalias en los procesos
maxilares y el pabellén de la oreja, hipoplasicos arcos adrticos y
defectos en el septum de las auriculas y los ventriculos. Ester
etretinato (Tigason) es un derivado sintético de la vitamina A, que
comenzd a ser utilizado en diciembre de 1986 para el trata-
miento de la psoriasis. A diferencia del Accutane, que tiene una
vida media de 16-24 horas y se metaboliza répidamente,
etretinato se almacena en los tejidos y sus metabolitos se han
encontrado hasta tres afios después de la admisién inicial.

Debido a su larga vida mediay la persistencia de su potencial
para producir defectos de nacimiento, se recomienda tener
cuidado con las mujeres que para quedar embarazadas han
estado en tratamiento con el efretinato para por lo menos los dos
afos siguientes a su administracion.

Deficiencia de vitaminas del grupo By 4cido félico en la dieta
materna es otra causa comUnmente asociado de LPH en el recién
nacido. Los padres que son mayores de lo habitual en el mo-
mento del nacimiento de su bebé estdn en mayor riesgo de tener
hijos con LPH. Una infeccién viral durante el embarazo también
puede asociarse con labio y paladar hendido. Las madres obe-
sas tienen una mayor probabilidad de que su hijo nazca con una
hendidura labial.

Por lo tanto no importando la causa del defecto facial,
siempre existe una alternativa para el tratamiento de estos pa-
cientes como lo es el uso de conformador nasal como aparato
ortopédico pre o postquirirgico, permite que el paciente desde el
primer mes de vida mejore su aspecto facial, lo que facilita su
aceptacién social.

ANGULD ¥
NORMA:
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Figura 4 Ay B.

El uso de conformador nasal con un uso minimo de 8 horas
diarias, como aparato ortopédico postquirirgico en pacientes
con LPH permite la proyeccién de la punta nasal, elongacién
de la columnela; mejorando asi las deficiencias estructurales,
funcionales y estéticas de tejidos blandos.

oral

Los autores agradecen de manera especial al Dr. Victor
Avalos Rodriguez (Sonrisa Huasteca A.C.) quienes son los
pioneros en la elaboracién del conformador que se utilizé en
esta investigacion.
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