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1. INTRODUCCION

Las malformaciones craneofaciales son de las patologias mas prevalentes en la edad
pediatrica. Algunas de ellas como las malformaciones craneales pueden poner en
peligro la vida del nifio o dejar secuelas irrecuperables como el déficit intelectual. Por
otro lado, las malformaciones faciales no suelen suponer un riesgo vital, sin embargo
marcan a los niflos y a sus familias de por vida. La mayoria de los pacientes
necesitaran multiples y complejas cirugias para intentar que su apariencia facial llegue
a ser lo mas aceptable posible.

La combinacion de ambas da como resultado una amplia variedad de anomalias

craneofaciales que muchas veces las hace inclasificables.

El sindrome de Goldenhar (SG), también denominado sindrome del primer y segundo
arco branquial o espectro O&culo-auriculo-vertebral (OAVS), es un complejo de
anomalias craneofaciales y vertebrales. Estos hallazgos pueden encontrarse aisladas
o habitualmente asociados a microtia, hipoplasia mandibular, o malformaciones
vertebrales congénitas. La incidencia es limitada y varia entre 1 caso en 45.000 a 2 en
100.000 habitantes. Actualmente se debe considerar como una malformacion
bilateral, lo que la diferenciaria de la Microsomia Hemifacial (MHF).1

No existen publicaciones del manejo estomatologico adecuado que permitan
identificar las principales afecciones bucales y caracteristicas craneofaciales en nifios
con el Sindrome de Goldenhar. El conocimiento de las caracteristicas clinicas de este
sindrome, permite identificar de manera temprana y oportuna para una posible

intervencidon estomatologica.



2. ANTECEDENTES

2.1 ANTECEDENTES GENERALES

El término sindrome (de la palabra griega sindrome “simultaneidad") se definid

tradicionalmente como un estado patolégico asociado a una serie de sintomas

simultaneos generalmente tres o mas. Actualmente se suele utilizar el término

sindrome como sinbnimo de una amplia diversidad de términos, entre los que se

incluyen enfermedad, complejo de sintomas, signoS, manifestacion y asociacion.,

En 1952 Goldenhar describi6 tres pacientes con una serie de anomalias faciales que

tienden a ocurrir juntas Esta combinacion de anomalias fue posteriormente llamado

sindrome de Goldenhar. Estos incluyen:

Apertura de la boca mas grande y dirigida hacia el oido de un lado

El subdesarrollo de los musculos de la cara, los pémulos y la piel

Orejas pequeias o deformes

Marcas en la piel o pozos generalmente en frente de la oreja, en linea con
la apertura de la boca.

Los problemas bucales como la falta de saliva, los problemas en forma de
lengua o uso

Vértebras hemiespinales pequefias o no completamente formadas en un
lado.

Defectos oculares, sordera, paladar hendido, el corazon, las extremidades o

del rifidn, pero no todos los casos 3 4

En el afio de 1960 la MHF se defini6 como una condicion que afectaba el desarrollo

auricular, oral y mandibular. La severidad de la alteracion era variable y habitualmente

se presentaba en forma unilateral, éste se identific6 como un sindrome del 1°y 2°

arcos branquiales.s



El SG también conocido como Espectro Oculo — Auriculo - Vertebral (OAVS) es una
variante del sindrome de 1° y 2° arcos branquiales que se caracteriza por presentar
en forma adicional anomalias vertebrales y dermoides epibulbares. Esta condicién es
compleja y heterogénea que finalmente acuia el término Espectro Facio — Auriculo -
Vertebral u Oculo-Auriculo-Vertebral, sin embrago para esta revisiéon se describe
como Sindrome de Goldenhar.

Las principales anomalias del SG son de asimetria de distintos tipos, sin embargo su
espectro fenotipico es muy amplio, ademas que la participacion organos y sistemas
es frecuente. Las malformaciones cardiacas, son comunes en las personas con SG y

su frecuencia puede variar entre 5 % y 58 %. s

Epidemiologia

La incidencia del SG reportado por Melnick en un estudio prospectivo en recién
nacidos se ha estimado en 1/3500, 1/5600, y de 1/26 550. Por otro lado Gorlin reporta
una incidencia de 1/5600 considerandose una mejor estimacion. Dada la expresion
clinica marcada del SG, los casos con un efecto menor pueden pasar desapercibidos
y los casos con anomalias craneales y especialmente extracraneales adicionales
pueden ser catalogados con otro diagnéstico. EI SG es la cuarta anomalia
craneofacial humana mas comun después de labio leporino con o sin paladar hendido
y craneosinostosis. A diferencia de labio leporino con o sin paladar hendido cuya
incidencia puede variar entre los grupos étnicos, el SG es mas como el paladar
hendido sin labio leporino, con una incidencia relativamente constante entre los
grupos étnicos. La razén hombre: mujer, y la relacion de derecha contra el lado
izquierdo, es de al menos 3:02 para el primero, y 03:02 para en segundo.;

Etiologia

Genética. El SG tiene un patrén de herencia recesiva. El fenotipo de este sindrome
incluye anomalias oftalmicas y una aplasia particular del I6bulo del oido. El conducto
auditivo externo es estrecha y el timpano pequefio, con funcion vestibular normal.
Imagen mediante tomografia computarizada y la resonancia magnética mostré el oido

medio e interno normal. La clonacién posicional condujo a la identificacion del gen



NKX5-3, también conocido como HMX1 (hemo oxigenasa 1) como el gen
responsable. El analisis de la mutacién de HMX1 mostré una delecion de nucleétidos
de homocigoto 26. Este gen NKX5-3 es un factor de transcripcion homeobox y se
expresa en el oido externo, la lente y la retina del raton en el embrion. g

Raros casos familiares sugieren que el SG tenga una base genética. En pacientes
con SG se ha encontrado una translocacion cromosomica t, se ha encontrado que en
el cromosoma 4 el punto de interrupcion es 76,4 kb distal al gen BAPX1 que
desempena un papel esencial en el desarrollo craneofacial.g

La etiologia del SG es heterogénea y queda por determinar si la totalidad o la mayor
parte de los factores etioldgicos convergen en sélo uno 0 unos pocos mecanismos
para su desarrollo. Una cosa que debe ser consistente es que hay algun efecto sobre
el desarrollo en la region del embrion que dara lugar a las estructuras implicadas en
un momento critico de la embriogénesis. El efecto ha sido mas a menudo asociados
con algun tipo de perturbacion o vascular y crestopatia neural. 7, 1o

No hay una causa consistente responsables de esta condicién, por lo tanto no se han
establecido criterios diagnosticos. La mayoria de los casos son esporadicos y las
causas son en gran parte poco claras. El uso materno de medicamentos (Jacobsson y
Granstrom 1997; Johnston y Bronsky 1995) y la diabetes materna (Wang et al 2002)
contribuyen al SG en los infantes con lo que se sugiere que los factores no genéticos
juegan un papel importante en su desarrollo.41

Otros factores etioldgicos incluyen el uso de farmacos vasoactivos en las primeras 10
semanas de gestacion, especialmente relacionadas con el tabaquismo, embarazo
multiple, la exposicion fetal a la primidona, acido retinoico, la talidomida, la diabetes

materna, la rubéola y la influenza. 1,

Caracteristicas del sindrome

El SG se caracteriza por una triada de anomalias consistentes en dermoides
epibulbares, apéndices auriculares accesorios y fistula pretragal. Estas caracteristicas
clinicas se encuentran a menudo en combinacion con otras malformaciones. Varios

casos han sido reportados en la literatura con mayor participacion de los ojos, oidos y
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vértebras, sin embargo hay muy pocos casos entre los que se describen las

anomalias dentales del SG.

1.

Anomalias oculares, dermoides epibulbares unilaterales o bilaterales; coloboma de
los parpados superiores, coloboma del iris y la coronoides, ojo pequefio con
muescas, hipertelorismo, fisura palpebral corta, hipoplasia de los arcos

superciliares, epicantos bilaterales, glaucoma juvenil, lipoma de la conjuntiva.

FIGURA1. PACIENTE FEMENINO DE 14.3 ANOS DE EDAD CON ASIMETBiA FACIAL, SECUELA DE QUISTE DERMOIDE
Y MACROSTOMA, PRESENTA MHF DEL LADO IZQUIERDO SIN AFECCION DE TIPO SISTEMICO.

Anomalias auriculares, hoyuelos preauriculares, meato auditivo externo
imperforado, sordera, atresia de conducto auditivo externo, anomalias en forma y
tamano de las orejas e incluso anotia, hipoplasia o ausencia del conducto auditivo
externo y fosas preauriculares bilaterales

. Vo

FIGURA 2. PACIENTE FEMENINO DE 5 FIGURA 3. PACIENTE MASCULINO DE 3.5
MESES DE EDAD CON PRESENCIA DE ANOS DE EDAD CON PRESENCIA DE
POLIOTIAS Y MACROSTOMA, APERTURA MICROTIA ATRESIA DERECHA Y DEFICIT
BUCAL LIMITADA. VISUAL.
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FIGURA 4. PACIENE FIGURA 5.

FEMENINO DE 9 MESES DE PACIENTE

EDAD CON PRESENCIA DE FEMENINO DE 5
HIPOACUSIA  PROFUNDA o MESES DE EDAD
BILATERAL, SECUELA DE /(. CON PRESENCIA
MASCROSTOMA,PARALISI DE MICROTIA
S FACIAL CONGENITA, ATRESIA

CARIES TEMPRANA DE LA DERECHA,
INFANCIA, DESNUTRICION, MACROSTOMA,
HIPERTENSION POLIOTIAS.

PULMONAR, SINDROME DE
DIFICULTAD
RESPIRATORIA,
LARINGOMALASIA

3. Anomalias vertebrales y esqueletales, occipitalizaciéon del atlas, espina bifida,
hemivertebras, vértebras en mariposa, cifosis, arcos neurales no fusionados en la
region toracica, hipoplasia de las extremidades, clinodactilia del quinto dedo, en

algunos puede haber cuello corto con cinta anterior.

g-2012 115634

FIGURA 6. PACIENTE MASCULINO DE 7 MESES DE EDAD, SE OBSERVAN POLIOTIAS,
MACROSTOM, MHF, QUISTE DERMOIDE, Y PRESENCIA DE HEMIVERTEBRAS.Y
ESCOLIOSIS.

4. Anomalias sistémicas, retraso en el crecimiento, pelo en el cuerpo, torticolis, nariz
respingada, puente nasal plano con raiz nasal amplia, pliegues profundos en los
pies, dificultad respiratoria severa, via aérea superior estrecha, fistula
traqueoesofagica, en los defectos cardiacos se encuentran defectos septales
ventriculares aislados, comunicacion interauricular, estenosis pulmonar, tetralogia

de Fallot, cardiopatia compleja, soplo sistdlico.
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5. Anomalias dentofaciales, asimetria facial o MHF es a menudo presente en los
pacientes con SG, afectacion facial unilateral es mas comun, anomalias
dentofaciales que puede incluir el labio leporino, labio y paladar hendido bilateral,
fisura submucosa, aumento por encima de la comisura lateral de la boca,
hendidura oral lateral, hipoplasia en la parte anterior de la lengua, paladar
profundo, hipoplasia del maxilar y arcos mandibulares, micrognatia, hipoplasia o
ausencia de glandula paroétida parestesia facial e hipertrofia gingival, paralisis del
nervio facial congénita en algunas ocasiones, hipoplasia y aplasia del nervio

trigémino en contadas ocasiones.13,14, 15, 16, 17, 18

FIGURA 7 PACIENTE MASCULINO DE
2 ANOS DE EDAD, CON
DIAGNOSTICO DE MICROCEFALIA,
MHF, QUISTE DERMOIDE,
LAGOFTALMOS, RETRASO EN EL

CRECIMIENTO, MICROTIA ATRESIA ) o .
DERECHO, FIGURA 8 PACIENTE MASCULINO DE 3 ANOS DE EDAD, CON DIAGNOSTICO

P

DEL LADO

NEFROCALCINOSIS, PALADRAR DE MICROTIA TRESIA DEL LADO IZQUIERDO, , MHF,HIPOACUSIA DEL LADO
PROFUNDO, MICRODONCIA, . .

SECUELAS DE PARALISIS FACIAL, IZQUIERDO, DESVIACION DE LINEA MEDIA. PALADAR PROFUNDO,
DESNUTRICION. APERTURA BUCAL LIMITADA.
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Asociacién con otros sindromes

Otros sindromes asociados con las poliotias preauriculares multiples incluyen el
sindrome de Treacher-Collins, sindrome de Wolf-Hirschhorn (sindrome cervico
holoacoustico), disostosis acrofacial de Nager, sindrome Wildervanck (sindrome
cervicooculoacoustico), sindrome de Townes-Brocks, y el sindrome de Delleman. El
sindrome de Treacher Collins se asocia con maxilar e hipoplasia mandibular pero no

esta asociado con anomalias oculares y auditivas. 19, 20

Auxiliares de diagndstico del sindrome de Goldenhar

La (HFM) se diagnostica luego del estudio de los antecedentes médicos y de un
examen fisico completo realizado por un genetista. También pueden realizarse
tomografias computarizadas y radiografias de la cara para obtener un diagndstico
mas preciso.,1 El uso de audiometria en ambos oidos, y la Tomografia
Computarizada Temporal son usados para detectar malformaciones en el oido medio.
Asi como radiografias para detectar anomalias esqueletales.;;

Tratamiento

El tratamiento del SG varia con la edad y asociaciones sistémicas, este
principalmente es cosmético en casos sin complicaciones. En pacientes con
hipoplasia mandibular la reconstruccién suele hacerse con injertos de nervio, y un
maxilar subdesarrollado se puede alargar por un dispositivo de distraccion ésea. El
tratamiento especifico para la Microsomia Hemifacial (MHF) varia en gran medida,
debido a las muchas diferencias que existen entre los distintos tipos de MHF. Si se
sospecha que un nifio padece MHF, se debe someter a una evaluacion por parte de
un equipo especializado en anomalias craneofaciales. Cada uno de los especialistas
propone un plan de tratamiento segun la gravedad de los resultados especificos de la
patologia 21, Cirugias de reconstruccion del oido externo se pueden realizar a la edad
de 6 a 8 anos. En los pacientes con afectacion leve las cirugias de reconstruccion de
mandibula se pueden hacer en los primeros afos de adolescencia; las dermoides

epibulbares deben ser excisionadas quirurgicamente. Estructuras de los ojos y los
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oidos se pueden corregir con cirugia plastica. El prondstico de la enfermedad es
bueno en los casos no complicados sin ningun tipo de asociaciones sistémicas. g

Los especialistas pediatricos se deben consultar de oido-nariz-garganta, ortopedia,
neurocirugia, y clinicas de oftalmologia para decidir el plan de tratamiento mas
adecuado. El cuidado dental con equipo multidisciplinario con experiencia de
odontopediatria, ortodoncistas y cirujanos maxilofaciales también es necesario para

obtener buenos resultados.os

Las anomalias que amenazan la vida deben ser evaluadas y tratadas durante la
infancia seguida de cualquier intervencion necesaria oftalmoldgica, correcciones
vertebrales, reconstruccion auricular, y cirugias de la mandibula. Los pacientes con
SG requieren un diagndstico precoz, un enfoque multidisciplinario capacitado para el
tratamiento, y asesoramiento para la mejor oportunidad de un resultado exitoso a
largo plazo.y

Las caracteristicas clinicas de SG muestran un alto grado de varianza fenotipica pues
hasta la fecha no hay un acuerdo sobre los criterios diagndsticos minimos, pero una
triada clasica del SG incluye el oido y / o los ojos, anomalias craneofaciales y
vertebrales. 2

El SG es una variante de la MHF, incluye anomalias vertebrales y dermoides
epibulbares. David et al. propusieron la clasificacidon Australiana mas completa de la
Unidad Craneo-Facial (CFU) de Adelaide. Se describieron tres categorias de cada
paciente: esquelético, auricular y de tejido blando.

Las cinco categorias esqueléticas son:
S1 - Mandibula pequefia de forma normal

S2 - Condilo, rama, y la escotadura sigmoidea identificable pero bastante
distorsionadas. Mandibula notablemente diferente en tamafo y forma de la

normalidad.

S3 - Mandibula gravemente malformada, que va desde rama mal identificable hasta

agenesia de rama

14



S4 - S3 mandibula + participacion orbital - recesion posterior borde orbital lateral y
posterior

S5 - S4 defecto + distropia orbital, hipoplasia y neurocraneo asimétrico y un fosa

temporal plana.

Las cuatro categorias auriculares son:

AO - Normal

A1 - Oreja pequeiia malformada, conservando todas las caracteristicas

A2- Auricula rudimentaria, con el gancho en el extremo craneal correspondiente a la

hélice.

A3 - Lébulo malformado + resto del pabellon auricular ausente.
Las tres categorias de tejidos blandos son:

T1 — Defecto minimo de contorno sin afectacion del nervio craneal
T2 - Defecto moderado

T3 - Defecto mayor, escoliosis facial obvia, hipoplasia severa de los nervios

craneales, parétida, musculos de la masticacion, afectacion ocular + fisuras faciales.zs

15



2.2 ANTECEDENTES ESPECIFICOS

Ottaviano en su revision reportd que la microtia (oreja pequena) y apeéndices
auriculares estan presentes en el 100% de los casos. La pérdida de audicion
conductiva y neurosensorial combinadas esta presente en aproximadamente 50 % de

los casos. 25, 26.

Martelli Junior et al. reportaron una edad media en el momento del diagnostico de
7.15 anos (rangos 3 meses a 12 afios). Por lo tanto, el diagndstico de sindrome de
Goldenhar es clinico, ya que no hay defecto genético especifico descrito en este
trastorno del desarrollo.23

Kallen et al. informaron que la mayoria de los casos fueron esporadicos. Las
modalidades  autosdmicos dominante y de herencia autosémico recesiva o
multifactoriales también se han sugerido. Estudios cromosémicos no revelaron

ninguna anormalidad.»7, 2s.

Touliatou et al. encontraron que Los hallazgos mas consistentes fueron los defectos
auriculares (94%), seguidas por las anomalias faciales (76%) y oculares (65%), 70%
unilaterales, sobre todo del lado derecho. En la mayoria de pacientes (90%) la
hipoplasia mandibular fue ipsilateral al oido displasico o el oido mas afectado en los
casos bilaterales. La pérdida de audicion, se observo en el 76% de los pacientes.og

Subramaniam et al. concluyeron que la presentacion clinica de la enfermedad puede
variar ampliamente con anomalias oculares observadas en el 60% de los casos,
anomalias vertebrales y malformaciones del oido en el 40% de los casos y con
afectacion sistémica en el 50% de los casos. Entre las anomalias cardiovasculares, la
tetralogia de Fallot y defectos septales ventriculares son mas comunes. A veces los
defectos renales estructurales, paladar hendido y otras anomalias viscerales pueden
estar asociados con el sindrome. Las anomalias craneofaciales que incluyen
hipoplasia mandibular, malar y / o maxilar se encuentran en 50% de los pacientes. 12,

27.
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3. JUSTIFICACION

Existe muy poca informaciéon en la literatura acerca de las manifestaciones
estomatoldgicas que el SG involucra. EI SG incluye como principal caracteristica la
presencia de microsomia hemifacial, que da como resultado asimetrias
craneofaciales, y puesto que en el area de Estomatologia Pediatrica le compete
intervenir los problemas de crecimiento craneofacial en edades tempranas. En
algunas ocasiones suele presentarse labio paladar hendido o paladar hendido
submucoso, lo que afecta la capacidad de succion y como consecuencia una
alimentacion inadecuada, problemas en la fonoarticulacion de las palabras, entre
otros. Se ha observado también la disminucion del flujo salival debido a la ausencia o
atrofia de la glandula parétida, lo que da origen a un aumento en el riesgo a caries.
Esta investigacion se realizo con el objeto de describir las principales caracteristicas
estomatoldgicas y craneofaciales para facilitar al Estomatélogo Pediatra tener una
vision mas asertiva en el diagnostico y su atencion estomatolégica mediante un
tratamiento estomatoldgico, ademas que permitira al Estomatologo Pediatra sustentar
sus argumentos para canalizar a los pacientes que presentan SG para un tratamiento

inter y multidisciplinario.

17



4. OBJETIVOS

4.1 OBJETIVO GENERAL

* Describir las caracteristicas craneofaciales y estomatolégicas de nifios con SG
del Hospital del Nifio Poblano (HNP) y de la Clinica de Estomatologia
Pediatrica (CEP) con terminal en Pediatria de la BUAP en el periodo 2005 —
2015.

4.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS

* |dentificar la prevalencia del SG en los nifios poblanos del HNP y de la CEP
con terminal en Pediatria de la BUAP en el periodo 2005-2015.

* |dentificar las caracteristicas estomatoldgicas de pacientes con SG del estado
de Puebla

* Describir las principales especialidades encargadas del tratamiento
multidisciplinario del SG

» Definir las enfermedades bucodentales mas comunes asociadas al SG en los
nifos del HNP y de la CEP.

18



5. MATERIAL Y METODOS

Estudio descriptivo, transversal, multicéntrico, que se llevd a cabo con la revision de
los expedientes de pacientes diagnosticados con SG, los pacientes fueron llamados
inicialmente a una reunion para informarles a sus padres o tutores sobre el estudio a
realizar. Aunado a esto se les pidid6 a los padres que firmaran un consentimiento
informado. Posteriormente, se realizo la historia clinica estomatolégica programada en
el HNP y en la CEP, en ella se realizé el examen clinico de tejidos blandos de la boca,
toma de fotografias de los pacientes, para poder hacer la descripcion de los aspectos
craneofaciales y orales.

5.1 POBLACION

La Poblacién del estudio fueron todos los pacientes canalizados a genética del
HNP y todos los pacientes que ingresaron en la CEP en el periodo 2005 - 2015

5.2 CRITERIOS DE SELECCION
5.2.1 Criterios de inclusién
* Pacientes que acudieron a consulta de genética del HNP y a la CEP con
terminal en Pediatria de la BUAP diagnosticados con SG, en el periodo
2005 - 2015.
* Pacientes con consentimiento informado autorizado por sus padres.
5.2.2 Criterios de exclusiéon
* Pacientes que presentaron algun tipo de impedimento para ejecutar las
indicaciones sugeridas por el investigador.

* Pacientes que no acudieron a su cita de valoracion en el HNP y la CEP.

19



5.3 CONSIDERACIONES ETICAS

Los procedimientos fueron aprobados por los Comités de Investigacion y
Bioética Institucionales.

Se les informo a los padres de los pacientes acerca del estudio y se les solicitd
su autorizacion mediante Carta de consentimiento informado para participar en
el estudio.

El estudio estuvo catalogado Segun el Reglamento de la Ley General de Salud
en Materia de Investigacion para la Salud, Articulo N° 17 como: Investigacion
con riesgo minimo: Estudios prospectivos que emplearon el riesgo de datos a
través de procedimientos comunes en examenes fisicos de diagndsticos o
tratamiento rutinarios, entre los que se consideraron: elaboracion de historia
clinica, toma de fotografias clinicas, exploracion clinica bucodental y de cabeza
y cuello, aplicacion topica de fluoruro de sodio al 5%, instruccidn de higiene
dental con gasas y técnica de cepillado asistida, elaboracién de odontograma,
que se definen en el articulo 65 de este Reglamento, entre otros.

Declaracion de Helsinki de la Asociacion Médica Mundial.
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6. RESULTADOS

Se revisaron un total de 32,659 expedientes de ambas instituciones que
comprendian el periodo de tiempo de 2005 a 2015. En el HNP se revisaron
30,000 expedientes de la base de datos con el criterio de busqueda SX GOLD,
de los cuales 25 presentaban diagndstico de SG lo que muestra una
prevalencia de 0.83 %. De éstos 25 pacientes diagnosticados sélo 14 (56 %)
pacientes acudieron a la valoracion estomatoldgica 7 masculinos (28 %) y 7
femeninos (28 %). En la CEP se revisaron un total de 2,659 expedientes en los
que se encontrdo 1 solo individuo (0.037%) de género masculino con SG
diagnosticado.

El grupo conformado por los casos diagnosticados entre las dos instituciones
fue de 8 masculinos (57%) y 7 femeninos (53%) con un promedio de edad de
2.8 anos.

De cada paciente las caracteristicas estomatolégicas, manifestaciones clinicas
propias del SG, caracteristicas craneofaciales y enfermedades asociadas a

otros 6rganos y sistemas fueron.

TABLA 1. CARACATERISTICAS CLINICAS ESTOMATOLOGICAS DEL SG
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De acuerdo a la Tabla 1 la caries dental se observo solo en el 26.7 % de la poblacion
diagnosticada que asistieron a la revision clinica. De los pacientes con denticion
temporal en la zona anterior, el 13.4% presentaron caries temprana de la infancia,
esto debido a que estos pacientes también tenian apertura bucal limitada, situacion
que impedia una buena higiene dental. De acuerdo a las alteraciones de morfologia
dental la microdoncia observada fue de 6.7% en los pacientes y coincide con la
presencia de microcefalia en el sexo masculino. En las caracteristicas
estomatolégicas que se diagnosticaron mayormente fueron la asimetria facial con un

33.3 % para los pacientes femeninos y 26.7% en los pacientes masculinos.

Tabla 2. MANIFESTACIONES CRANEOFACIALES DEL SG

26.70% 20%
6.70% 6.70%

La anomalia craneofacial mayormente diagnosticada fue la MHF con un valor de
26.7% para el sexo femenino y 20% en el sexo masculino. Dicha MHF puede
intervenirse a temprana edad por el Estomatdlogo Pediatra por medio de la ortopedia

maxilofacial.

Tabla 3. CARACTERISTICAS PRINCIPALES DEL SG

[Pabellones auriculares conpoliofias " 0% 46.70%
Hemiparesiafacial W 0% 13.30%
MMacrostoma U oo 13.30%
VAtresia de conductomuditiv L 670% 0%
Magoffalmos L 0% 670
[Estrabismal 0% 13.30%
Botropia L o 60
[Presenciade hemiveriebras: L 0% 670%
Fusiondevertebras L 0% 670%
IFipoacusiaendiferentes grados N 670%  6.70%
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Del total de los pacientes revisados se encontré que solo el 13.3% presentaron al
menos 2 de las caracteristicas antes mencionadas que son parte del SG, y 13.3% de
los pacientes presento tres caracteristicas clinicas diagnosticadas sin involucrar otros
organos o sistemas.

La presencia de Microtia atresia en el 46.7% de los pacientes de sexo masculino y en
el 20% de los pacientes de sexo femenino se presentaron la mayoria en el lado
derecho, y solo un paciente masculino (6.7%) presentd la Microtia atresia del lado
izquierdo.

Dentro de las anomalias vertebrales solo se presentaron en el sexo masculino: 6.7%
para fusion de vertebras y 6.7% en presencia de hemivertebras.

Tabla 4. MANIFESTACIONES ASOCIADAS CON OTROS ORGANOS Y SISTEMA DE PACIENTES CON SG

[Persistenciade conductoarterioso | 670% 0%
IHipertensiénpulmonar s S 1330% 0%
aringomalasia L 6a0% 0%
‘Sindrome de dificltad respratoria | 670% 0%
Comunicaciéninterventricalarmiltiple L 670%  6.70%
URACO permeable ™ L 0% 670%
[Bscoliosis 0 0% 67o%
IHidronefrdsis congénita L 0% 670%
IAtresia de ateriapulmonar. | 6o0% 0%
Nefrocaleingsis U 0% 670%
Pigplano 0% 670w
Hemiainguinal L 0% 670%

La mayoria de los pacientes (73.3%) en ambos sexos presentaron mas de tres
caracteristicas, entre ellas el Sindrome de dificultad respiratoria y se involucraron
otros érganos.

Las implicaciones mas sobresalientes encontradas en los pacientes con SG
involucraron problemas cardiacos, 13.3% con respecto a hipertension pulmonar en
el sexo femenino, 13.3% en relacion a la desnutricion proteico caldrica en el sexo
femenino y 13.3 % correspondiente a retraso psicomotor en el sexo masculino.

23



7. DISCUSION

Similar a lo reportado por el autor Ottaviano (2007), la presencia de microtia y
apeéndices auriculares fue del 93.4% para el sexo masculino mientras que para el

sexo femenino se presentaron ambas caracteristicas solo en el 40%.

Y de acuerdo a la pérdida de audicion solo la encontramos en el 6.7% de los
pacientes para ambos sexos.

Contrario a lo reportado por Martelli J. el al (2010) la edad aproximada de diagnostico
en el presente estudio va desde el nacimiento hasta los 6 meses de edad dado que es
un sindrome en el que las caracteristicas clinicas son visibles desde el nacimiento y
se confirma con radiografias de columna asi como una revision exhaustiva por un

genetista.

De acuerdo a lo reportado por Kallen el al (2004) la mayoria de los pacientes fueron
diagnosticados como casos de etiologia desconocida y los estudios cromosdémicos no

revelaron normalidades aparentes.

Si se comparan los datos reportados por Touliatou et al (2006) en que se coincide
como la principal anomalia es la auricular con un 93.4% correspondiente para el sexo
masculino y en un 60 % para el sexo femenino, se aclara que la presencia de Microtia
atresia para ambos sexos se presentd mayormente en el lado derecho con excepcion
de un paciente que la presentd del lado izquierdo, con diferencia que los pacientes
que presentaron MHF presentaron también del mismo lado el oido displasico. De la
misma forma le siguieron las anomalias faciales presentes en el 40% para el sexo
femenino y 26.6% para el sexo masculino, finalizando con las anomalias oculares
presentes en el 33.3%para el sexo femenino y 33.4% para el sexo masculino. La
pérdida de audicién solo se encontro en el 6.7% para ambos sexos.

Contrario a lo observado por Subramaniam et al (2014) las anomalias
cardiovasculares mas comunes fueron atresia de arteria pulmonar, hipertension
pulmonar y persistencia del conducto arterioso. Las anomalias craneofaciales se
encontraron en el 33.4% de las pacientes de sexo femenino y en un 26.7 % de los

pacientes de sexo masculino.
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8. CONCLUSION

Las caracteristicas estomatoldgicas mas frecuentes en los pacientes con SG
fueron las asimetrias faciales, desviaciéon de la linea media, y mal posicion
dentaria; con respecto a las caracteristicas craneofaciales se observdé mayormente
la presencia de MHF. Por lo anterior expresado el papel del Estomatologo Pediatra
en el tratamiento multidisciplinario e interdisciplinario en pacientes con SG
diagnosticado es de suma importancia, pues las anomalias encontradas en su
mayoria son de tipo craneofacial relacionadas con problemas estomatoldgicos.

Es por ello que es importante tomar en cuenta que el diagnostico de SG es en
gran parte clinico y una vez que se descarta la posibilidad de compromiso
sistémico el paciente debe ser atendido de manera temprana para disminuir en lo
posible las asimetrias faciales en el transcurso del crecimiento que conlleva la
presencia de una MHF.

Dada la prevalencia tan baja que presenta este sindrome, seria de vital relevancia
que el sistema de salud pudiese conjuntar la poblacion que acude a hospitales de
tercer nivel, para profundizar en una investigacion de tipo cuantitativo e inferencial
que pudiese determinar con exactitud las posibles etiologias de éste padecimiento.
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10. ANEXOS

HISTORIA CLINICA DE ODONTOPEDIATRIA

FICHA DE IDENTIFICACION

Nombre del nifio:

Diminutivo: Edad: Sexo:  rFemenino rMasculino
Nombre de su escuela: Grado escolar:

Nombre del padre: Edad:

Edo. Civil: oCasado(a) rSoltero(a) r Divorciado(a) rViudo(a)

Teléfono: Celular:

Nombre de la madre: Edad:

Edo. Civil: oCasado(a) rSoltero(a) r Divorciado(a) rViudo(a)

Teléfono: Celular:

Lugar de nacimiento y procedencia del nifio:

ANTECEDENTES ESTOMATOLOGICOS PERSONALES

1. Motivo de la consulta: rRevision rObturacion rDolor rExodoncia rOtros

2. ¢Cudndo fue la ultima vez que visitd al estomatdlogo? rHace una semana r1-6 meses
r7-12 meses r1-1 % afos rMds de 2 aios

3. ¢Cada que tiempo visita al estomatélogo? rCada seis meses rUna vez al afio

r Sélo cuando tengo alguna molestia

6. ¢Qué medidas de higiene oral a acostumbra? rCepillo rHilo rEnjuague rOtro

7. Frecuencia del cepillado: rl vez al dia r2 veces al dia r3veces aldia rmads de 3 veces al dia

8. ¢Ha tenido problemas con la anestesia local?  rSi rNo éDe qué tipo? :

9. Cepillado: rLo (a) ayuda mamd o papa r Lo hace solo (a)
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ANTECEDENTES HEREDO FAMILIARES
1. (Tiene familiares que padezcan alguna enfermedad? rSi rNo ¢Quién?
rAbuelo materno rAbuela materna rAbuelo paterno
rAbuela paterna rMadre rPadre rHermanos

(Especifique enfermedad y edad de la persona)

ANTECEDENTES PERSONALES NO PATOLOGICOS

1. Habitad: rBuena rMala rRegular

2. (Tiene mascotas? rSi rNo Especificar:

3. Higiene Personal: rBuena rMala rRegular

4. Alimentacion: rBuena rMala rRegular

5. Postura: r Neutra rHiperlorddsis rRectificacion vertebral
rRetroversién pélvica e inclinacién posterior r Escoliosis

6. Comportamiento del nifio:  rTimido rDesafiante rCooperador rMala conducta

7. Fecha de nacimiento:

8. Tiempo y hora de siesta:

Respiracién: r Nasal r Oral

ANTECEDENTES PERSONALES PATOLOGICOS

1. Es alérgico a: rAlimentos rConservadores rDrogas r Anestésicos
rCosméticos rOtros rNinguna
2. ¢Ha tenido intervenciones quirurgicas? rSi rNo Especifique:

3. ¢Ha estado hospitalizado? rSi rNo éPorqué?




4. Enfermedades de la infancia:

6. ¢Le han hecho transfusiones sanguineas? rSi

rNo

INTERROGATORIO POR APARATOS Y SISTEMAS

Aparato Digestivo

éTiene mal sabor de boca? rSi rNo

éTiene nauseas constantemente? rSi rNo

¢Padece dolor constante del estdmago? rSi rNo
¢Tiene molestias o dificultad al pasar los alimentos? rSi rNo
éPadece vomito? rSi rNo

Aparato respiratorio

éPresenta tos frecuente? rSi rNo
¢Tiene dificultad para respirar? rSi rNo
éSe sofoca facilmente? rSi rNo

¢Con frecuencia se enferma de gripa? rSi rNo
¢Utiliza la boca respirar porque no puede respirar correctamente por la nariz? rSi rNo
¢éLe sangra la nariz con frecuencia? rSi rNo
¢Tiene dolor en el pecho o espalda cuando respira? rSi rNo

Aparato Cardiovascular

¢Presenta algun dolor en el pecho? rSi rNo
éSiente que su corazon late rédpido? rSi rNo
¢Ha tenido algun ataque cardiaco? rSi rNo
Su presion arterial es: r Alta r Baja r Normal
¢Se fatiga o se sofoca facilmente? rSi rNo
éSe ha mareado recientemente? rSi rNo
éLe zumban los oidos? rSi rNo
éVe luces de colores? rSi rNo
éPadece de dolor de cabeza constantemente? rSi rNo

¢Se ha puesto de color morado? rSi rNo

rSi rNo

¢Siente hormigueo o calambres en los brazos?

Tension arterial:

Frecuencia respiratoria:

Peso: Talla:

Signos vitales

Temperatura:
Frecuencia Cardiaca:
Complexidn:
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PADECIMIENTO ACTUAL:

Exploracion Intraoral

Labios:

Regidn Vestibular:

Paladar duro y blando:

Regidn de carrillos:

Regidn amigdalina:

Lengua:

Piso de boca:

Pigmentacion:

Clase molar derecha: Clase Molar Izquierda:
Clase canina derecha: Clase canina izquierda:
Habitos:
r Succién digital r Morder objetos r Onicofagia
r Succién labial r Respirador bucal
ODONTOGRAMA

18 17 16 15 4 13 12 o 3 23 M

' 55
)=(D=(h=( \
84 O &4 & 4 Q « i a3 25 3w »
Nombre y firma del padre o tutor Nombre y firma de Doctor

FECHA:




CONSENTIMIENTO INFORMADO

Para la revision de poblacion para el estudio de “Caracteristicas Craneofaciales y Estomatoldgicas en
Pacientes con Sindrome de Goldenhar del Estado de Puebla 2005 — 2015”

El sefior (a) , de de edad, con
domicilio en en calidad de representante legal, o
familiar de

DECLARO: Que el Dr. Lic. en Estomatologia, Alumna de la

Maestria en Estomatologia con Terminal en Odontopediatria, me ha explicado que mi hijo (a) quien
fue diagnosticado con el Sindrome de Goldenhar, sera participante en el estudio de investigacion el
cual consiste en la elaboracién de la Historia Clinica, exploracién bucal, fotografias y aplicacién de
fluoruro en caso de ser posible, asi como educacién impartida a los padres de técnica de cepillado.

Me doy cuenta de que la practica de la odontologia es diferente para los nifios y que existen
procedimientos que pueden usarse para facilitar la colaboracidn del nifio en el gabinete dental, como
por ejemplo las técnicas de contenciodn fisicas. El Estomatdélogo me ha explicado la naturaleza de estos
procedimientos y estoy de acuerdo en su uso para que se pueda llevar a la practica la exploracion
bucal de mi hijo.

He comprendido las explicaciones que me han facilitado en un lenguaje claro y sencillo, y el
Estomatdlogo que me ha atendido me ha permitido realizar todas las observaciones que se me han
ocurrido y me ha aclarado todas las dudas que le he planteado.

También comprendo que en cualquier momento, y sin necesidad de dar ninguna explicacién, puedo
revocar el consentimiento que ahora presto. Y en tales condiciones:

Consiento: que se le practique el tratamiento y exploracién anteriormente expuesto a mi hijo (a):

En ,a de de

Dra. Dana Leslie Reyes Ramirez El padre o tutor
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