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Patologia craneo-facial, cuello y térax

FISURA LABIOPALATINA:
PRECOZ

TRATAMIENTO

La variabilidad de protocolos y pautas
de tratamiento del paciente con fisura
labiopalatina indica que no existe un
régimen terapéutico claramente superior
en el manejo de estos pacientes. Nuestro
protocolo de tratamiento, el cual se basa
en la filosofia de Malek, se caracteriza
por un tratamiento precoz y multidiscipli-
nario de los pacientes afectos de esta
malformacién.

Dicho protocolo es interdisciplinario y
se inicia ya en el neonato mediante la
valoracién conjunta por los servicios de
cirugia, ortodoncia, logopedia, ORL y
pediatria. Ortodoncia, ya en la primera
semana de vida, disefia y coloca una pla-
ca palatina que el paciente debera llevar
hasta el dia de la intervencidn: la finali-
dad de esta placa es estabilizar los mar-
genes de la fisura, evitar en lo posible el
paso del contenido alimenticio hacia las
fosas nasales, evitar la incorrecta coloca-
cidon de la lengua entre los bordes fisura-
rios y permitir la succién. El inicio del tra-
tamiento en los primeros dias de vida y el
contacto precoz de todos los servicios
participantes con los padres, da lugar a
un apoyo psicolégico que resulta impor-
tantisimo.

El tratamiento quirdrgico se inicia
entre los tres y los cinco meses de vida.

1. CLARET COROMINAS

En las fisuras palatinas aisladas se practi-
ca la técnica de push back, variante de la
de Veau Wardill Kilenr, confeccionando
dos colgajos de fibromucosa palatina de
pediculo posterior, liberacion de las arte-
rias palatinas, fractura de los ganchos de
la pterigoides, liberacion de las insercio-
nes musculares de las ldminas mediales
de las pterigoides, seccidn del periostio
de la cara nasal (aponeurosis palatina)
inmediatamente por delante de las inser-
ciones musculates del velo hasta la pared
lateral de la faringe, maniobra la cual
favorece enormemente el push back de
dicha musculatura, y sutura en la linea
media mediante dos planos nasal y oral.

En el caso de las fisuras labiopalatinas
unilaterales totales el protocolo es el
siguiente: entre los tres y los cinco meses
de edad se procede al cierre del paladar
blando, mediante dos colgajos de fibro-
mucosa palatina de grosor parcial que no
engloban a la arteria palatina y que se
suturan a la linea media en dos planos,
nasal y oral; en este caso también se
practica la seccién del periostio de la cara
nasal.

En las fisuras labiopalatinas bilaterales
totales se practica el cierre del paladar
blando a pattir de los tres meses. En un
segundo tiempo, a partir de los 6 meses
de edad, se realiza el cierre del paladar
duro y del labio en un solo acto quirtr-
gico. El cierre del paladar duro se ha rea-
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lizado mediante un colgajo mucoperidsti-
co vomeriano de pediculo superior que
se dispone interpuesto entre el plano
6seo y la fibromucosa palatina. En cuan-
to al cierre del labio se ha utilizado la téc-
nica del colgajo triangular equildtero de
Malek. A los 6 mescs se realiza la queilo-
plastia bilateral segln técnica de Millard
y, si precisa, diseno de los colgajos late-
rales obtenidos de la piel del prolabio
que se ubican en la regién subalar, y que
a partir del afio se utilizardn para la
reconstruccién de la columela. A los 4
afios practicamos el cierre del paladar
6seo.

Hacia los 10 afios, si precisa, se¢ prac-
tica el cierre de la arcada alverolar, bien
mediante autoinjerto 6seo procedente de
la espina iliaca o bien daltimamente
mediante hueso de banco. El objetivo
preciso del tratamiento precoz es cerrar
lo mas pronto posible el velo y béveda
palatinos para permitir a la lengua recu-
perar su lugar normal en la cavidad oral,

Desde la colocacion de la placa pre-
estafilorrafia, la punta de la lengua ya no
puede penetrar en las fosas nasales,
mejorando al mismo tiempo el apoyo
sobre la cara posterior de la arcada alve-
olar y, por lo tanto, impidiendo el colap-
so del maxilar. Ia placa ayuda a que los
[ragmentos 6seos dc la boéveda descien-
dan y se acerquen hacia la linea media.

Después de la reparacion quirdrgica
del paladar blando a los 3 meses, el
cavum presenta una anatomia normal, los
musculos del velo ya saturados a la linea
media, permiten contrarrestar la accién
de los pteriogoideos, contribuyendo al
cietre transversal del cavum. El funciona-
lismo de la trompa mejora tras restaurar-
se la insercién del periestafilino externo y
mejorar las condiciones de presion en la
rinofaringe disminuyendo la frecuencia
de otitis. En el area del lenguaje es quiza
donde se encuentran los mejores resulta-
dos.

1. CLARET COROMINAS

Como alternativa a este tratamiento
otras escuelas realizan la operacion de
fisura palatina hacia los 18-24 meses de
edad, antes de que el nifo inicie el habla.

MALFORMACIONES BRONCOPULMONARES

Secuestro pulmonar. Presenta la triada
anatdémica “anomalia vascular,. bronquial
y parenquimatosa”. Se trata de un territo-
rio pulmonar aislado, sin sus conexiones
normales; no tiene comunicacién con el
sistema bronquial, ni con la circulaciéon
pulmonar. Estd irrigado por una o varias
arterias sistémicas procedentes de la aor-
ta. Tiene su propio arbol bronquial, pero
sin relacion con la via bronquial normal.
El secuesuo extralobar csta situado fuera
del tejido pulmonar. El secuestro intralo-
bar es mas frecuente y estd constituido
por un 16bulo o segmento localizado
dentro de los limites de ]a pleura visceral.
El secuestro intralobar es una malforma-
ciébn relativamente frecuente, hallandose
en el 1,8% de las piezas de reseccion pul-
monar. Se descubre casualmente por exa-
men radioldégico o por manifestacion de
alguna de sus complicaciones, como la
infeccién o la hemorragia. En el 50% de
Jos casos suele manifestarse dentro de las
dos primeras décadas de vida, y con
mayor frecuencia a nivel del segmento
posterobasal del [6bulo inferior. General-
mente se trata de un nifio afecto de una
infeccion pulmonar cronica con episo-
dios de agudizacion o bien neumonias de
repeticion en las bases pulmonares. Tos,
dolor toracico, fiebre y hemoptisis se pre-
sentan de forma variable, pero también a
veces cursa de forma asintomdtica o
monosintomatica (tos rebelde). El secues-

witro extralobar presenta dos variedades:
pulmén accesorio en conexion con cl
aparato respiratorio y pulmén aberrante
que no tiene conexion con el aparalo res-
piratorio y estd incluido en otros tejidos.
Suele ser asintomatico y de diagndstico
fortuito.Se trata de una masa de morfolo-
gia redondeada con un pediculo que
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nace del mediastino y que en su interior
contiene un canal de estructura semejan-
te a la bronquial, que se une al estbmago
o esdfago a través del diafragma. Existen
también vasos de origen sistémico, fre-
cuentemente en ramas de la aorta abdo-
minal. Se localiza en el lado izquierdo en
el 90% de los casos (el intralobar en el
60%). Se asocia con mayor frecuencia a
malformaciones como hernia diafragmati-
ca, dehiscencia pericirdica y anomalias
vertebrales.

La radiografia es el primer paso en el
diagnostico, apareciendo como una masa
densa, localizada en la base pulmonar. Si
contiene aire ofrece un aspecto quistico,
incluso con la presencia de algGn nivel
liquido. La prictica de una tomografia
axial computarizada puede demostrar la
presencia del vaso aberrante. La broncos-
copia y broncografia pueden evidenciar
un drbol bronquial normal o con un des-
plazamiento debido a las formaciones
quisticas, ya que el contraste no suele
penetrar en la zona de secuestro salvo en
raras ocasiones con una comunicacién
con el drbol bronquial por infecciones
previas. La aortografia permite establecer
el diagnoéstico exacto y es de gran ayuda
para el momento operatorio. Debido a
los riesgos que encicrra la aortografia se
ha pensado en sustituirla por angiografia
con inyeccion por via general, tomografia
convencional, angiografia digital por sus-
traccion o tomografia axial computariza-
da, que en ocasiones permiten la visuali-
zacion del vaso aberrante. Debe
recordarse la gran variabilidad de la vas-
cularizacion aberrante. Aunque la arteria
an6mala no se visualice, la ausencia de
irrigacion de la zona sospechosa debe ser
siempre considerada como signo de pro-
babilidad. El tratamiento es la reseccion,
incluso en los casos asintométicos, para
evitar ulteriores complicaciones, si bien
hay descritos pacientes en los que el
secuestro tiende a disminuir y ser siem-
pre bien tolerado.

Enfisema lobar. Es una de las causas
de trastorno respiratorio en los primeros
meses de vida, cuya importancia radica
en la frecuente gravedad con que se pre-
senta su cuadro clinico. Se trata de recién
nacidos (a veces lactantes pequefios) que
presentan un dramatico cuadro de insufi-
ciencia respiratoria grave, con taquipnea
y cianosis; la exploracién muestra signos
indudables de insuflacion y atrapamiento
aéreo en un hemitorax inmovil, hiperso-
noridad a la percusion, desviacion del
mediastino al lado opuesto y, por auscul-
tacién, disminucién del murmullo vesicu-
lar. Estos sintomas son orientadores, pero
no patognomonicos; a veces hay signos
sobreafiadidos (sobre todo en la auscul-
tacion), dificultando atn mas el diagnos-
tico, que es funcion de la radiografia.
Solo ha sido descrito en los 16bulos supe-
riores de ambos lados y en el medio

“derecho como zona de hiperclaridad, con

estructura pulmonar conservada, ensan-
chamiento de los espacios intercostales,
aplanamiento del diafragma, desviacion
del mediastino hacia el lado menos claro
con hernia a través del mediastino ante-
rior, tridngulo basal como consecuencia
de la compresion de los lobulos adya-
centes y disminucion de los movimientos
respiratorios (a radioscopia) en el lado
afecto. En una primera fase puede apre-
ciarse una imagen con densidad aumen-
tada, si la obstruccidon no permite el dre-
naje de las secreciones bronquiales.
También son datos de valor diagnostico
la escasa respuesta a la oxigenoterapia y
la negatividad de la exploracion y aspira-
cibn broncoscopica, que no consigue
encontrar obstdculo alguno ni mejorar al
paciente. El diagndstico diferencial es
facil con logidatos anteriores (hiperairea-
ciébn de uh' hemitérax, broncoscopia
negativa) debiendo establecerse en espe-
cial con el neumotérax, quistes pulmona-
res congénitos y adquiridos, pulmén
poliquistico, malformacién adenomatoi-
dea quistica, hernia diafragmatica, enfise-
ma compensador, enfisema obstructivo
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adquirido y sindrome del pulmén hiper-
claro (McLeod).

"El origen de los trastornos es el enfise-
ma obstructivo existente en un lébulo
pulmonar, que actda no sélo perturban-
do la hematosis a su nivel sino también
en los lobulos sanos, ya que la enorme
expansion del primero dificulta la expan-
sion de los segundos, asi como la circu-
lacion venosa de retomo y la funcién car-
dfaca. Es interesante que este trastorno
no depende de ninguna de las variadas
neumopatias infecciosas o no, conocidas
en el recién nacido; en ningln caso se ha
podido demostrar aspiracion, infeccion,
cuerpo extrafio, etc., ni siguiera la bron-
coscopia ha evidenciado estenosis orgi-
nica o tumoral. Aparentemente no existe

“un factor causal evidente, aunque se

admite que segmentos cartilaginosos
bronquiales anémalos se aplastarian en la
espiracién, haciendo un mecanismo de
vilvula, de modo que el aire consigue
penetrar en la inspiracion, pero no salir
en la espiracién, quedando acumulado
en el 16bulo correspondiente, cuya ten-
sion aumenta progresivamente. En algu-
nos casos se puede admitir un mecanis-
mo parecido puesto en marcha por un
vaso andmalo, pliegues de mucosa o un
tapon mucoso. Asociada a esta alteracién
pueden existir anomalias del tejido elasti-
co del pulmdn, aunque no haya sido
demostrada una deficiencia franca del
mismo.

El tnico tratamiento eficaz en
muchos casos para aliviar la insuficiencia
respiratoria y salvar la vida del enfermito,
evitando asi mismo la posibilidad de una
encefalopatia anoxémica, es la interven-
cibn quirdrgica, consistente en la lobec-
tomia y extirpacidon de cualquier anoma-
lia bronquial apreciable. En el prematuro
existe un enfisema lobar adquirido que
afecta a 16bulos inferiores vy que puede
curar con tratamiento conservador con
decibito lateral hacia el lado afecto para
dejar en reposo el hemitdrax correspon-
diente.

Malformacion adenomatoidea quisti-
ca. Se considera como una variable de la
enfermedad quistica congénita, consecu-
tiva a un trastorno del desarrollo embrio-
nario, cuya alteracion afecta a bronquio-
los y espacios alveolares, adoptando el
tejido pulmonar de la zona un aspecto
quistico-adenomatoso. Desde el punto de
vista anatomopatologico pueden distin-
guirse tres tipos: 1) dentro de la masa del
tejido andmalo existen maltiples quistes a
tension de tamafio superior a los 2 cm de
didmetro, tapizados por tejido cuboide o
columnar, sin restos intercalados de teji-
do pulmonar normal; 2) quistes de diver-
so tamafio, pero mis reducidos que los
del tipo 1 y entre los cuales existen alve-
olos normales, asi como quistes todavia
sin insuflar; 3) masa so6lida bien limitada
en relacion al parénquima vecino y com-
puesto por malformacién adenomatoidea
quistica © estructura bronquial revestida
por epitelio. El crecimiento de la masa
durante la vida intrauterina puede provo-
car hipoplasia del parénquima vecino,
por lo que se han efectuado algunos
intentos de exéresis quirdrgica de la masa
adenomatoidea durante la vida fetal. Las
manifestaciones clinicas se suelen iniciar
en el momento del nacimiento, aupque
pueden presentarse con posterioridad
dentro del primer afio de vida y se cono-
cen casos no manifestados clinicamente
hasta la edad adulta con motivo de
sobreinfecciones del proceso o descu-
biertos durante una revision rutinaria.

Los signos clinicos iniciales correspon-
den a un distrés respiratorio progresivo
que se intensifica a medida que va insu-
flandose la zona malformada. La explora-
cién radioldgica descubre una zona dis-

“dendida, a tensiébn e hiperclara, que

puede persistir durante mucho tiempo o
por el contrario presentar signos de insu-
flacion con desviacion del mediastino y
colapso pulmonar periférico, semejante a
la imagen del enfisema [obar congénito.
La tomografia axial computarizada permi-
te visualizar los quistes. El tipo 3 se mani-
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fiesta radioldgicamente como una masa
densa homogénea. No presenta una loca-
lizacién preferente, asentando igual en
vértices que en bases. El diagnéstico dife-
rencial se efectuard con enfisema lobar
congeénito, enfermedad quistica congéni-

ta y hernia de Bochdalek. El tratamiento
sera quirtrgico y la urgencia del mismo
estara condicionada por el grado de dis-
trés como en el enfisema lobar congéni-
to.
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