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REsUMEN: El objetivo de este trabgjo es un estudio analitico sobre la
fisura palatinay labio leporino en nuestro medio.

Material y métodos. Se revisaron las historias clinicas de 85 nifiosin-
gresados en nuestro Centro desde 1976 hasta 2001 nacidos en Aragon
y laRioja. Se andlizaron laincidenciade fisuras oralesy patologias
asociadas, antecedentes familiares y datos perinatales, problemas fo-
natorios, otitis serosas, retraso ponderoestatural y alteraciones psi-
quidtricas.

Resultados. La incidencia media en relacion a nimero de recién na-
cidos vivos fue de 0,5 por 1.000 RN. El 41,5% presenté malfomacio-
nes asociadas y un 19,3% se asociaba con un sindrome especifico, sien-
do més frecuentes en |os afectos de labio leporino con fisura palatina
(50%), a continuacion en los que tenian fisura palatina (41,2%), y por
Ultimo en los presentaban tnicamente labio leporino (8,8%). Las mal-
formaciones mas frecuentes fueron: defectos faciales (50%), esquelé-
ticas (33%), cardiopatias congénitas (33%). 19% de los nifios fueron
prematuros. El porcentaje de otitis serosas que precisaron control hos-
pitalario fue del 37,3% y los problemas fonatorios del 34,2%. Existia
un ato indice de retraso pondero-estatural y del desarrollo psiquico.
Conclusion. Las fisuras orales son una patologia compleja con un a-
to porcentaje de complicaciones médicas que precisan un tratamiento
multidisciplinario. Laaltaincidencia de defectos congénitos asociados
exigen un cribado exhaustivo de los recién nacidos afectos.

PaLABRAS CLAVE: Fisurapalating; Labio leporino; Fisuraoral; Recién
nacido; Revision clinica

CLEFT PALATE AND CLEFT LIP. CLINICAL REVIEW

ABSTRACT: Summary: Theaim of thisstudy isto do an analytical study
of cleft palate and cleft lip in our hospital.

Patients and methods. 85 clinical charts of patients attended in our hos-
pital born between 1976 and 2001 in Aragon and Riojawere reviewed.
We studied the incidence of oral cleft, associated malformations and
morbidity, familial antecedents and perinatal data, phonatory disfunc-
tions, serose atitis, growth failure and psychiatry problems.
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Results. The mean incidence was 0.5/1000 newborns. 41.5% presen-
ted associated malformations and 19.3% were associated with a speci-
fic syndrome, being more frequent in patients affected of cleft palate
and cleft lip (50%) than patients with only cleft palate (41.2%) or only
cleft lip (8.8%). The most frequent malformations were: facial de-
fects (50%), skeletal (33%), congenital cardiopathies (33%). 19% we-
re born prematurely. The percentage of serose otitis that required con-
trol at hospital was 37.3%. 34.2% presented phonatory problems. There
was a high incidence of growth failure and psychiatry problems.
Conclusion. Ord cleftsrepresent acomplex clinical condition with ahigh
percentage of medical complications that require amultidisciplinary tre-
ament. The high incidence of congenital defects associated with this con-
dition demand an exhaustive screening in the newborns affected.

Key worps: Cleft palate; Cleft lip; Ora cleft; Newborn; Clinical review.

INTRODUCCION

Lafisuralabio-palatinaes unade las malformaciones congé-
nitas més frecuentes®, con unaincidencia variable segiin las ra-
zas, estimandose en la caucésica 1 por cada 700 a 1.000 naci-
mientos?. Constituyen deficiencias estructurales congénitas de-
hidas alafatade coalescencia entre agunos de los procesos fa-
ciales embrionarios en formacion que se manifiestan precozmente
enlavidaintrauterina. Lamalformacion puede expresarse con
distintos grados de severidad, desde formas frustras o incomple-
tas, completas, uni o bilaterales hastala fisura submucosa®.

Se considera que la fisura labio-palatina aislada es com-
patible con modelos de herencia multifactorial por interac-
cién de factores genéticos y ambientales. El riesgo de recu-
rrencia es del 2% al 5% si es unilateral o bilateral, siempre
que no existan otros miembros familiares afectos en cuyo ca-
S0 serd superior®, Frecuentemente van unidos a otros defec-
tos congénitos aunque laincidencia comunicaday €l tipo
de malformaciones asociadas varian considerablemente en
los diferentes estudios, no habiéndose establecido de forma
concluyente si estan relacionadas con tipos especificos de
malformaciones congénitas®). Existen también diferencias
con relacion al sistema organico mas afectado por las mis-
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Figura 1. El nimero de malformaciones que se asocian a estos pa-
cientes es ato, con incidencias que alcanzan el 40-50%.

mas, siendo para Shprintzen® el &rea cefalica, mientras que
para Stark( |as esquel éticas serian las predominantes. La pre-
valencia de otitis media es alta en estos pacientes oscilando
entre un 64% a 85%®), asi como las dlteracionesdelavoz y
habla, 1o que obliga a controles otol 6gicos regulares y prac-
tica de drenajes trastimpanicos en un alto porcentaje de ca-
sos asi como de tratamientos fonoaudiol 6gicos® después
de lareparacion quirlrgicadel paladar.

Lacomplejidad de esta patologiay problemética de los
enfermos, nos ha hecho considerar estarevision clinica

PACIENTESY METODOS

Se revisaron las historias clinicas de 85 nifios con labio
leporino y fisura palatina nacidos en Aragén y La Riojaen
los Ultimos veinticinco afios (desde 1976 hasta 2001) que fue-
ron remitidos alaunidad de maxilofacial de nuestro Hospital,
excluyéndose del estudio las formas frustas o incompletas.

L os parametros analizados en cada paciente fueron: da-
tos perinatal es (edad gestacional, peso al nacimiento, Apgar,
tipo de parto, ictericia neonatal y grupo sanguineo), antece-
dentes familiares de fisura orales y tdxicos durante el em-
barazo, malformaciones asociadas, sindrome clinicos espe-
cificos, alteraciones auditivas, del lenguaje y conductuales.
Lamayoriade los casos fueron valorados por un equipo mul-
tidisciplinario que incluyé principal mente cirujano maxilo-
facial, otorrinolaringdlogo, ortodonciay psicélogo.

RESULTADOS
Incidenciadelabio leporinoy fisura palatina

Laincidenciaanual en relacién con € nimero de recién
nacidos vivos, oscil6 durante el periodo de estudio entre 0
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Figura 2. Nimero de malformaciones asociadas dentro de los dife-
rented tipos de fisuras; labio leporino, fisura palatina, labio leporino
y fisura palatina asociadas.

casos por 1000 (afio 1985) y 0,95 por 1000 (1997 y 1998) sien-
do laincidencia mediade 0,5 por 1000 nacidos vivos. El nd-
mero de recién nacidos por afio se obtuvo mediante los co-
rrespondientes registros de nacimientos. Larelacion entre var
ronesy mujeresfue similar (50,6% varonesy 49,4% mujeres).

Delos 85 casos, 17 casos (20%) tenian Gnicamente labio
leporino, 21 casos (25%) fisura palatina aislada, y 45 casos
(54%) labio leporino y fisura palatina.

Incidencia de malformaciones

Treintay cuatro (41,3%) presentaron malformaciones aso-
ciadas (Fig. 1): en tres (8,8%) de los |abios leporinos aisla-
dos, catorce (41,2%) delasfisuras pdatinas, y diecisiete (50%)
de los afectos de fisurapalatinay labial (Fig. 2).

L os distintos sistemas organicos afectados por malforma-
ciones asociadas se representan en latablal. Las malformacio-
nes méas frecuentes fueron las craneofaciales delineamediacon
un porcentaje del 50% (17 casos), a continuacion las esquel éti-
cas con 11 casos (33%),0bservandose estas principalmente ani-
vel de extremidades (sindactiliay dedos supernumerarios), co-
lumna vertebra y costillas; eigual incidencia paralas malfor-
maciones cardiovasculares, siendo las mas frecuente |os de-
fectos septales auriculares y ventriculares y dos casos de car-
diopatias complgas. Se comprobaron ademés malformaciones
gastrointestinales en 6 casos (17,5%), del sistemanervioso cen-
tra en 4 casos (11,8%), y 3 casos (8,8%) con anomalias uroge-
nitales. Otras malformaciones observadas fueron: pezon su-
pernumerario, hemangioma periana y angioma tuberoso.

Los nifios con malformaciones asociadas afisuraora se
vincularon con algun sindrome en €l 47%.

L os sindromes en los que se incluyeron 10s casos corres-
pondientes afectaban, por lo general, a estructuras craneo-
facialesy fueron principalmente: S. De Pierre Robin 6 casos,
S. De Goldenhar 3 casos, 1 caso de S. de Treacher Callins, y
de S. Facio-oro-digital y 2 holoprosencefalia (Tablall).
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Tablal Malfor maciones asociadas. NUmero y por centaje de
malformaciones por sistemas or ganicos encontradas
Malformaciones N %
Cardiacas 11 33
Esqueléticas 11 33
Cerebrales 4 11,8
Faciales 17 50
Intestinales 6 17,5
Renales 3 8,38
Otras 3 8,38

Incidencia de otitis media serosa

Laincidenciade otitis serosa obtenida a través de los con-
troles en laconsulta ORL de referencia,

se objetivaron en 28 casos (37,3%), de los que 15 (20%
del total de pacientes) precisaron de drenajes transtimpani-
COSY paracentesis.

Indice de alteraciones fonatorias

En 25 casos con fisuras palatina (34,2%) se observaron
alteraciones del lenguaje consistentes en voz nasalizada (ri-
noldia) y didalias). En los labiosleporino aidados raramente
Se presentaron estas complicaciones una vez reconstruidos.

Incidencia de antecedentes familiaresy datos perinatales

En 7 de los 85 casos (9,5%) existian antecedentes fami-
liares de fisuras orales. El 26,7% de |os nifios pesaron a na-
cer < de 2.500 gr (20 casos), y €l 19,2 % (14 casos) fueron
prematuros. Observamos un alto indice deictericiaprecoz en
la poblacién de estudio (21%). Laevaluacion de factores de
riesgo como, exposicion durante el embarazo atdxicos, dro-
gas médicas y radiaciones, no mostré ninguna asociacion
deinterés.

Incidencia de otras patologias asociadas

En | os pacientes revisados encontramos un alto indice de
retraso pondero-estatural con un porcentaje de un 24% (13
casos), de los cuaes, 9 han precisado de estudios hormona-
les especificos. Ademas, importantes alteraciones del desa-
rrollo psiquico en forma de retraso psicomotor en 8 casos
(16%), y alteraciones conductuales en un 11,7% (depresion,
ansiedad y trastornos psiquiatricos menores) asi como, un ca-
so de bulimia, otro de esquizofreniay otro de conducta au-
tista. Las edades de presentacion de estos trastornos estaban
comprendidas entre 9 afios y 25 afios.

DISCUSION

Laincidenciagloba defisurasoraesesinferior en nues-
tro estudio a informado en laliteratura9. Nazer et a10 en
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Tablall  Relacion de sindromes clinicos

Sindromes N %

S. Pierre-Robin 6 37,5
S. Goldenhar 3 18,8
S. Treacher-Collins 1 6,25
S. Turner 1 6,25
S. Down 1 6,25
Enanismo diastréfico 1 6,25
S. Facio-oro-digital | 1 6,25
Holoprosencefalia 2 125

unarevision puestaa diaen 1999 comunican unafrecuencia
de hendiduras orofaciales de 1,78 por 1000 RN (1,26 parael
labio leporino y 0,52 para el paladar hendido), con un lige-
ro predominio de los varones, 1o que puede explicarse a no
haberse incluido en el estudio lasformas minimasy €l posi-
ble desvio de pacientes a otros Centros de referencia.

Lafrecuencia de defectos congénitos asociados observa-
dos por nosotros, ha sido del 41,3%, oscilando en revisio-
nes previas este porcentgje entre un 7,5 hasta un 63,4%W, lo
que podriaindicar también unafalta de uniformidad en los
criterios deinclusion. Lafrecuenciade estas malformaciones
no tuvo una distribucién uniforme, siendo mayor en los que
presentaban unafisura palatina aislada o asociadaalabio le-
porino, delo que se desprende que lafisuradel paladar con-
llevaun riesgo més elevado de defectos congénitos que lafi-
suraaidadadel labio. El retraso mental observado en un 16%
delos casos estaba relacionado con la presencia de multiples
malformaciones formando parte de sindromes especificos.
La existencia de antecedentes de malformaciones en lafa-
milia (9,5% de |os pacientes), apoya el papel hereditario en
la etiologia de estas afecciones a través de modelos de he-
rencia multifactorial. No encontramos en larevision de los
datos obstétricos ninguna relacion entre exposicion atoxicos
durante la gestacion y estas malformaciones congénitas.

El alto porcentaje de otitis serosas esta hien documenta-
do enlahibliografia®?. El desarrollo de estas complicacio-
nesesd resultado de unadisfuncion de latrompa de Eustaquio
debido ala pérdida de fluctuacion conductiva, alteraciones
deladeglucion y problemas respiratorios de vias altas. Un
alto porcentgje va a requerir intervenciones de paracentesis
y drenajes transtimpanicos generalmente antes de los dos
anos, |0 que supuso en nuestro estudio el 20% de la pobla-
cion. Estas intervenciones son necesarias por la hipoacusia
de transmision que conllevan® y asi mejorar su capacidad
auditiva. Las alteraciones en el lenguaje son también fre-
cuentes aunque hay pocos estudios que evalen los resulta-
dosdelavozy del hablay se deben a que la apertura del
paladar no impide el escape del aire por 1o que el habla se na-
saliza. Sin embargo, la mayorialogra hablar de manera
apropiada si lareparacion quirdrgica se sigue de tratamien-
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tos por equipos multidisciplinarios. Aproximadamenteel 88% 5.
de los nifios tratados en Centros con estas posibilidades ob-

tienen unos buenos resultados(®s),

Entre |as variables perinatales resdltar que el partopre- 6
término y bajo peso se observo principa mente en agquellos
nifios con malformaciones asociadas (14 casos), las cuales

conllevan aincrementar €l riesgo de prematuridad. El eleva-

do porcentaje de ictericia neonatal encontrado (21,2%), po-

dria explicarse por |os problemas alimenticios presentes en

estos pacientes, que conllevan en muchos casos a una pér-

didaponderal importante con incremento deictericias no con-

jugadas transitorias.

L as alteraciones conductual es observadas a largo plazo

pueden llegar a ser importantes'y requerir apoyo psicol 6gi-

€O, por tratarse principal mente de malformacion faciales que

pueden afectar laimagen personal.

Como conclusion, la fisura labio-palatina es una patol o-

gia compleja con un alto porcentaje de complicacionesmé 11,

dicas que precisa un tratamiento multidisciplinario precoz y
coordinado paralograr unos buenos resultados®et”), Laata 12
incidencia de otros tipos de defectos congénitos exige un cri-
bado exhaustivo de los recién nacidos afectos. Seria reco-

mendable la publicacion de casuisticasy resultadosdelasdi-  13.

ferentes instituciones para un mejor conocimiento y expe-
riencia de estas afecciones, asi como la creacion de proto-

colos de tratamiento y seguimiento anivel naciond encen- 14

tros especificos de referencia®.
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