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Presentacion del caso

RNT 37+4 SG, AEG 3550 gr, que ingresa en UCIN procedente de
quirofano de partos ante diagnostico prenatal de hendidura labio-

palatina y sospecha prenatal de atresia de eséfago

Antecedentes familiares: madre asmatica en tratamiento de rescate con salbutamol

Antecedentes personales: gestacion controlada. En ecografias prenatales: labio leporino

con afectacion palatina y sospecha de atresia esofagica con fistula traqueo-esofagica.

Polihidramnios

Estudios genéticos prenatales (amniocentesis): normales X e
/a Hospitl Genral Servicio de
" Universitori 'Alocant Pediatria

AAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAA



Presentacion del caso

Periodo perinatal: cesarea electiva por cesarea previa

Nace vardn con llanto espontaneo en campo y FC >100 LPM. Buen tono
y coloracion. Se seca y estimula, se aspiran secreciones. A los 5 minutos
de vida precisa VPPI durante 1 min con FiO2 maxima de 30% por

depresion del esfuerzo respiratorio y SatO2 en torno al 40-50% (en

relacion a glosoptosis), tras lo cual recupera el llanto y saturaciones sin

O2 suplementario

Se objetiva el defecto labiopalatino completo unilateral. Se puede

progresar la sonda orogastrica y se comprueba borborigmo en estomago
al introducir aire. Sube a UCI neonatal en incubadora en respiracion

3640htanea ‘T foriicla de

DEPARTAMENTO DE SALUD

AAAAAAAA - HOSPITAL GENERAL



Labio leporino y fisura palatina
Definicion

La fisura labiopalatina es el resultado de la ausencia de |a fusion de |as
estructuras faciales que sucede entre la 52-102 semana de gestacion
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Labio leporino y fisura palatina

Epidemiologia
* La fisura labiopalatina es la malformacion |
° ” . 7 o 4 419
orofacial mas frecuente en el recien nacido /
. . 50% |
e Constituye el 15% de todas las malformaciones \
* La frecuencia por sexos es ligeramente mas alta
9%
en el varon
[ ] FP-LL B FP B LL
e El 25-41.5% de ellas presentan malformaciones Figws 2 Nimeo d maformacies s deni de o

y fisura palatina asociadas

asociadas (defectos faciales > esqueléticos > cardiopatias

congénitas)
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Labio leporino y fisura palatina
éVan siempre juntos?

* Tres tipos: labio leporino, fisura palatina o ambos

A £ e
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Figura 310-1 Hendiduras orofaciales no sindrémicas. A, Labio leporino y fisura de la apéfisis alveolar. B, Paladar hendido. C, Labio leporino y fisura
palatina unilaterales incompletos. D, Labio leporino y fisura palatina unilaterales completos, E, Labio leporino y fisura palatina bilaterales completos.
{De Shaw WC: Orthedontics and occlusal management, Oxford, Inglaterra, 1993, Butterworth-Heinemann.)
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* Incidencia del labio leporino (LL) con o sin fisura palatina (FP): 1/750 recién
nacidos

* Incidencia de la fisura palatina: 1/2500 recién nacidos
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Labio leporino y fisura palatina

Causas
NO SINDROMICAS SINDROMICAS
Las mas frecuentes Un 30% de los casos en las
LL+FP y un 50% de los casos
en las FP
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Labio leporino y fisura palatina

Causas
FACTORES GENETICOS
Intervienen genes que controlan patrones celulares,
proliferacion, comunicacion extracelular y diferenciacion
) « SATB2: factor de transcripcion
NO SINDROMICAS « SHH: también asociado con holo-prosencefalia
 |IRF6: también asociado con el sindrome de Van Der
\AMninida

FACTORES AMBIENTALES

* Medicacion * Sindrome alcoholico-fetal
.. * Tabaco * Edad materna >35 afios
,A_ConteCImIento _ » Déficit de acido fdlico * Infecciones
geneticamente CompleJO * Contaminacion ambiental * Radiacion
resultante de interacciones ] +  Embriopatia diabética
gen-gen y gen-ambiente
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Labio leporino y fisura palatina
Causas

* Sindrome de Van der Woude: autosomico dominante. El
sindrome asociado a fisuras mas frecuente. IRF6 ,
+ Trisomia 13y 18 SINDROMICAS
* Sindrome de Stickler: autosomico dominante, COL2A1,
COL11A1, COL11A2
* Delecion del cromosoma 22q11: defectos palatinos >70%,
incompetencia velofaringea 90%
* Sindrome oral-facial-digital tipo |

« Sindrome de Treacher Collins: autosémico dominante, Un 30% de los casos en las
TCOF1, POLR1D LL+FP y un 50% de los casos

en las FP
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Labio leporino y fisura palatina p N

Manifestaciones clinicas

Dificultades en la
alimentacion

Trastornos fonacion-audicion
Problemas respiratorios
Secuelas estéticas

Secuelas psicologicas

~ Hospital General
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Disfuncion velofaringea \ /
Consecuencia del defecto en las estructuras
dindmicas que trabajan controlando el esfinter
velofaringeo (formado por el paladar blando, las
paredes laterales y posterior de la faringe)

4

Habla hipernasal
Incapacidad de silbar, soplar, inflar un globo...
Otitis medias con hipoacusia
Alteracion muecas nasales y faciales
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Labio leporino y fisura palatina
Tratamiento

LOGOPEDA
PEDIATRA Ayuda dificultades lenguaje
Estudia al nifio, aconseja y el habla
sobre alimentacion, vigila
desarrollo
ORL

CIRUGIA PLASTICA

Reparar defectos estéticos

Seguimiento de la funcion
auditiva y vigilancia de
otitis

PSICOLOGO

Ayuda al desarrollo del

| nino y la insercion social
Hospital General

" Universitari d'Alacant

CIRUGIA
MAXILOFACIAL

Tratamiento quirdrgico
escalonado

ODONTOPEDIATRA

Tratamiento defectos
dentales y crecimiento
maxilar (aparatos de
expansion)
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Labio leporino y fisura palatina
Tratamiento

Principal problema asociado: dificultades
en la alimentacion

* ¢Lactancia materna? Tiene muchas ventajas y sera el método de eleccidn

* Momento relajado y entranable para proporcionar al nino un sentimiento de seguridad

* Puede requerir mucho tiempo y energia por parte de la madre. La alimentacion con biberén puede permitir en

ciertos casos compartir la carga de trabajo entre ambos padres. La decision de alimentar al nino con biberén o

leche materna es de los padres

- X o iy
/A Hospital Generl Servicio de
" Universtari d'Alocant Pediatria

AAAAAAAA - HOSPITAL GENERAL



Labio leporino y fisura palatina
Tratamiento

Principal problema asociado: dificultades
en la alimentacion

* Dificultad mecanica en la succion: pasara mas tiempo que el promedio para conseguir una buena ingesta, quizas
tenga problemas a la hora de coger el pezén
 Es facil que los nifos fisurados traguen mas aire de lo habitual con la ingestion de leche lo que favorece la

regurgitacion y la aparicion de colicos. Se ha de tener paciencia y dedicar algo mas de tiempo de lo normal en Ia

alimentacion. Conviene hacer paradas cada 5 minutos y facilitar la expulsién de aire ingerido incorporando al

nino antes de reanudar la toma
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Labio leporino y fisura palatina
Tratamiento

Principal problema asociado: dificultades
en la alimentacion

POSICIONES DE AMAMANTAMIENTO
e (Caballito
* Baldn de rugby con cierta inclinacion del tronco

(hombros mas elevados que el abdomen)

CABALLITO RUGBY
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Labio leporino y fisura palatina
Tratamiento

Principal problema asociado: dificultades
en la alimentacion

* Posicion semi erguida del bebé

e Dirigir la punta de la tetina hacia la mejilla del lado no

fisurado y no directamente hacia la garganta. Se utilizan
tetinas especiales: Nuk, Medela o Mead Johnson
* La toma se realiza mediante el ordeiio completo porque el

lactante no puede hacer presién intraoral negativa
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Labio leporino y fisura palatina
Tratamiento, ¢cOmo se organizan?

ETAPAPRENATAL )  0-3MESES )  3-6 MESES

Diagnostico ecografico

v

Consultar con genetista y
cirujano maxilofacial
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Labio leporino y fisura palatina
Tratamiento, ¢cOmo se organizan?

ETAPA PRENATAL IR

Objetivos

* Reduce el tamafio del defecto

 Corrige el alineamiento de los
segmentos maxilares

* Ayuda en la alimentacion

* Mejora la asimetria nasal

* Simplifica la reparaciéon quirurgica

Hospital General
Universitari d'Alacant

0-3MESES  EEE)  3-6 MESES
Moldeamiento naso-
alveolar
Ventajas Desventajas \
Altas cantidades de acido ¢ Coste
hialurénico en RN e Necesidad de colaboracion de
Alta elasticidad tisular en RN los padres

Restriccion del crecimiento de
los maxilares
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Labio leporino y fisura palatina
Tratamiento, ¢cOmo se organizan?

ETAPAPRENATAL )  0-3MESES )  3-6 MESES

Moldeamiento naso-
alveolar

A
o N

Los mejores resultados cuando se lleva a La extension nasal se pone cuando la
cabo en el primer mes de vida distancia entre los segmentos alveolares

fisurados es menora 5 mm
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Labio leporino y fisura palatina
Tratamiento, ¢cOmo se organizan?

ETAPAPRENATAL )  0-3MESES )  3-6 MESES

Moldeamiento naso-
alveolar

A

Figura 4 - Moldeador nasoalveolar en acrilico con
gul ** ©

5 roteccién de silicona en las zonas de presién. i
Hospnﬂl Geneml Figura 3 - Modelo de trabajo, realizado en yeso piedra. proteccicn de sticona en Tss sonas deprest® se rv'_c 10 c,le
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Labio leporino y fisura palatina
Tratamiento, ¢cOmo se organizan?

ETAPAPRENATAL )  0-3MESES )  3-6 MESES

Moldeamiento naso-
alveolar
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Figura 5 - Moldeador con extensién nasal.



Labio leporino y fisura palatina
Tratamiento, ¢cOmo se organizan?

ETAPAPRENATAL )  0-3MESES )  3-6 MESES

Primera cirugia reparadora
del defecto labial y nasal
(una vez alcanzados los 10 kg
de peso)

Técnica mas utilizada:
modificacion de la técnica de
Millard de rotacion-avance
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Labio leporino y fisura palatina
Tratamiento, ¢cOmo se organizan?

B)  918meses mm) 5 ANOS mE)  8ANOSEN

ADELANTE

Reparacion del paladar
blando y duro
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Labio leporino y fisura palatina
Tratamiento, ¢cOmo se organizan?

B)  918meses mm) 5 ANOS mE)  8ANOSEN

ADELANTE
Rinoplastia, revision del
defecto labial y otros
residuales superficiales
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Labio leporino y fisura palatina
Tratamiento, ¢cOmo se organizan?

B)  918meses mm) 5 ANOS mE)  8ANOSEN

ADELANTE

Injerto dseo, rinoplastia
secundaria, correccion de
deformidades musculares

residuales...
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Labio leporino y fisura palatina
Tratamiento, ¢cOmo se organizan?

B 9i18meses mm) 5 ANOS mE)  8ANOSEN

ADELANTE

Injerto dseo, rinoplastia
secundaria, correccion de
Injerto dseo: cresta iliaca deformidades musculares

Gold standard debido a sus propiedades residuales...
osteoconductoras, osteoinductoras y osteogénicas
Inconvenientes: mayor tiempo quirdrgico, morbilidad y
potenciales complicaciones
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Labio leporino y fisura palatina

Tratamiento, ¢cOmo se organizan?

5 ANOS

‘ 9-18 meses ‘

Alternativa al injerto dseo: rhBMP2
Conjunto de proteinas endogenas que pertenecen a la
familia de factor de crecimiento transformante beta
(TGF-b)

Objetivo: inducir hueso, cartilago y tejido conectivo
Técnica: uso de matriz de esponja de colageno
Resultados (experimentales): mayor regeneracion osea y
menor morbilidad del paciente

Hospital General
" Universitari d'Alacant
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8 ANOS EN
ADELANTE

Injerto dseo, rinoplastia
secundaria, correccion de
deformidades musculares

residuales...
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Labio leporino y fisura palatina
Asociaciones para padres

opean

Cleft
Organisation

ACPA

American Cleft Palate
Craniofacial Association

Family Resources

HOME ABOUTUS FAMILIES HEALTHPROFESSIONALS PROJECTS CONTACTS
Introduction to Cleft Lip & Palate

Speech Samples

Feeding Your Baby

Informar, orientar y apoyar a las familias de nifios y nifias.con fisura labio palatina
respecto a lo que supone el tratamiento, asi como las consecuencias derivadas, los

recursos sociales a su alcance y el apoyo que éstos les puedan prestar,

Preparing for Surgery

Asociacion de familias que tienen
ninos con fisuras labiales y/o palatinas

Your Baby’s First Year

. X o iy
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Labio leporino y fisura palatina
Conclusiones

- La fisura labiopalatina es la malformacién orofacial mas frecuente en
el recién nacido

- En su etiopatogenia intervienen multiples factores de riesgo
gue interaccionan con factores genéticos, hecho fundamental en
el origen de esta malformacion

- El manejo es multidisciplinar, siendo de especial importancia
el papel del pediatra para descartar malformaciones asociadas y
ofrecer consejo para la alimentacion

- X o iy
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