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Introduccion

Fisura del labio superior y/o del paladar

Labio leporino = labio de liebre



Introduccion

e Componente anatomico:
— Labio
— Nariz
— Cresta alveolar

— Paladar secundario (duroy
blando)

» .Society for Maternal-Fetal Medicine, Benacerraf B, Bromley B, Jelin A. Paramedian Orofacial Cleft. SMFM Fetal Anomalies Consult Series #1.
Am J Obstet Gynecol 2019.



Clasificacion

Fisura labial
(labio leporino) (25%)

Fisura lablopalatina sox)

Fisura palatina
(paladar hendido) (25%)

e .Society for Maternal-Fetal Medicine, Benacerraf B, Bromley B, Jelin A. Paramedian Orofacial Cleft. SMFM Fetal Anomalies Consult Series #1.
Am J Obstet Gynecol 2019.



Clasificacion

Paramediana

Unilateral (64%)

Bilateral (34%) Parcial (sélo labio)
Completa (hasta fosa nasal)

Unilateral cleft lip

0 MAYD & MNOATION FOR MEDICAL SDUCATION AND HESEARCH, ALL RAGHTS HESERVED

Mediana
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Epidemiologia

Malformacion craneofacial mas comun del recién nacido.

Ocurre un defecto embriologico en la fusion de los procesos
faciales.

Su prevalencia varia segun el pais.
— Fisura de labio: Latinoamérica y Asia.
— Fisura de paladar: Canada y Norte de Europa.

» .Society for Maternal-Fetal Medicine, Benacerraf B, Bromley B, Jelin A. Paramedian Orofacial Cleft. SMFM Fetal Anomalies Consult Series #1.
Am J Obstet Gynecol 2019.

* Louise Wilkins-Haug. Etiologia, diagndstico prenatal, manejo obstétrico y recurrencia de labio leporino y / o paladar hendido. UpToDate 2020.



Epidemiologia

 1decada 700 RN.
— ECLAMC 2001-2010:
* Fisura de labio: 1,4 x 1.000 RN.
* Fisura de paladar: 0,7 x 1.000 RN.

* Proporcion hombres / mujeres:
— 2:1 labial con/sin paladar.
— 1:2 palatina.

* Guia Clinica AUGE: Fisura Labiopalatina, 2015. MINSAL.
» Society for Maternal-Fetal Medicine, Benacerraf B, Bromley B, Jelin A. Paramedian Orofacial Cleft. SMFM Fetal Anomalies Consult Series #1.

Am J Obstet Gynecol 2019.
* Louise Wilkins-Haug. Etiologia, diagndstico prenatal, manejo obstétrico y recurrencia de labio leporino y / o paladar hendido. UpToDate 2020.



Epidemiologia

 Mas frecuente a izquierda.

e Compromiso del paladar en fisura labial:
— 85% si bilateral
— 70% si unilateral

» .Society for Maternal-Fetal Medicine, Benacerraf B, Bromley B, Jelin A. Paramedian Orofacial Cleft. SMFM Fetal Anomalies Consult Series #1.
Am J Obstet Gynecol 2019.
* Louise Wilkins-Haug. Etiologia, diagndstico prenatal, manejo obstétrico y recurrencia de labio leporino y / o paladar hendido. UpToDate 2020.



Embriologia de la Cara

CERPO

* Afinales de 4ta semana aparecen las Prominencias faciales (5):
— Conformados por mesénguima de la cresta neural.

— A partir del 1er arco faringeo.

1 Frontonasal
Frontonasal prominence

+
2 Maxilares
+ , . Maxillary prominence
e |
2 Mandibulares ? _-—-"i"i'--.._ ——— Slomodeum —

=
% Mandibular arch

* Sadler TW. Langman Embriologia médica Ed. 14°, 2019.



Embriologia de la Cara

e« A ambos lados de l|a Prominencia frontonasal surgen

engrosamientos del ectodermo —> Placodas nasales u
olfatorias.

* A la 5ta semana, se invaginan = Fosas nasales y Prominencias
nasales (laterales y mediales).

Frontonasal
prominence

Nasal pit
Maxillary Nasal pit
prominence Lateral nasal
: prominence
Mandibular i
prominence Medial nasal

prominence
Nasolacrimal
groove
Stomodeum S

* Sadler TW. Langman Embriologia médica Ed. 14°, 2019.



Embriologia de la Cara

e A la 6ta semana, los Procesos maxilares crecen en direccion

medial y empujan a las Prominencias nasales mediales =2
fusion en la linea media.

e Entre la 7ma - 8va semana, se fusionan las 2 Prominencias

nasales mediales + 2 Prominencias maxilares - Labio
Superior. (dia 35)

Lateral nasal prominence

Medial nasal prominence

Maxillary prominence

Mandibular prominence Nasolacrimal
groove

Philtrum
A
. %adler TW. Langman Embriologia médica Ed. 14°, 2019.



Embriologia de la Cara

CERPO

Se fusionan las Prominencias mandibulares = Labio inferior y
mandibula.

Se fusionan los Procesos nasales laterales y maxilares = Cierre
del Surco nasolagrimal.

Lateral nasal prominence

Medial nasal prominence

Maxillary prominence

Mandibular prominence Nasolacrimal
groove Philtrum

A
. %adler TW. Langman Embriologia médica Ed. 14°, 2019.



Embriologia de la Cara

* Maxilares crecen y se fusionan:

. Mejillas y maxilares Componente labial o
Superficie : . :
superiores Filum labial
Segmento Intermaxilar Maxilar superior con
Profundo : . .
o Paladar Primario sus 4 incisivos
Philtrum of lip Ma:_(illa with
& Wicison: Foai Componente palatino
Primary
palate

* Sadler TW. Langman Embriologia médica Ed. 14°, 2019.



Embriologia de la Cara

* Entre la 6ta — 7 ma semana aparecen los Procesos Palatinos de
las crestas maxilares = Paladar Secundario.

— Crecen oblicuas hacia abajo, a cada lado de la lengua.
— Luego se horizontalizan y fusionan en la linea media (dia 56)
— Se fusionan hacia anterior con el segmento triangular (dia 58)

Nasal chamber

Eye

Primary palate
Nasal septum YP

Oral cavity

Tongue

* Sadler TW. Langman Embriologia médica Ed. 14°, 2019.



Embriologia de la Cara

Al mismo tiempo, Tabique Nasal crece hacia abajo y se fusiona
con paladar recién formado.

| ( ), Nasal septum y

) /
I Fused palatal
| 5% shelves ‘

Oral cavity | <y
DR : U~ Uwula

B
* Sadler TW. Langman Embriologia médica Ed. 14°, 2019.

Nasal



Defecto embriologico

e Fusion inadecuada o ausente de los
procesos nasal lateral, nasal medial y
proceso makxilar.

Fisura labial

e Fusion inadecuada o ausente de los
procesos palatinos (procesos

Fisura palatina maxilares) en la linea media.

* Louise Wilkins-Haug. Etiologia, diagndstico prenatal, manejo obstétrico y recurrencia de labio leporino y / o paladar hendido. UpToDate 2020.



Lip
Hard palate

Soft paiate
Lvala

Bilateral cleft lip

Nazal septum
Nasal cauity

Cleft uvula Unilateral cleft palate  Bilateral cleft palate

Unilateral cleft lip Unilateral cleft lip Bilateral cleft lip Bilateral cleft lip
and anterior palate and full palate and anterior palate and full palate

Louise Wilkins-Haug. Etiologia, diagndstico prenatal, manejo obstétrico y recurrencia de labio leporino y / o paladar hendido. UpToDate 2020.



Etiologia

 Mayoria de los casos e Mas de 400 sindromes
— 70% fisura labial con/sin — 30% fisura labial con/sin
paladar paladar

— 50% fisura palatina — 50% fisura palatina

* Factores genéticos: ¢ EJenmies.

_C d : | — DiGeorge (microdelecion
oncordancia gemelos 22q11.2)

monocigotos > dicigotos
(40-60% vs 10%).

— Herencia poligénicay
multifactorial

— Stickler (artrooftalmopatia
hereditaria)

— Oral-facial-digital

_ — Van der Woude
e Factores ambientales

» .Society for Maternal-Fetal Medicine, Benacerraf B, Bromley B, Jelin A. Paramedian Orofacial Cleft. SMFM Fetal Anomalies Consult Series #1.
Am J Obstet Gynecol 2019.

* Louise Wilkins-Haug. Etiologia, diagndstico prenatal, manejo obstétrico y recurrencia de labio leporino y / o paladar hendido. UpToDate 2020.



Factores ambientales

Medicamentos: metotrexato, retinoides y anticonvulsivantes
(fenitoina, valproato de sodio, topiramato).

— No: Corticoesteroides, diazepam.

— Dudoso/contradictorio: ondansetron, nitrofurantoina.
Tabaquismo: por hipoxia y cadmio, incluso exposicion pasiva.
Alcohol.

Deficiencia de acido félico y zinc.
Obesidad materna.

Banda amniotica: fisura orofacial en una posicion atipica.

» .Society for Maternal-Fetal Medicine, Benacerraf B, Bromley B, Jelin A. Paramedian Orofacial Cleft. SMFM Fetal Anomalies Consult Series #1.
Am J Obstet Gynecol 2019.
* Louise Wilkins-Haug. Etiologia, diagndstico prenatal, manejo obstétrico y recurrencia de labio leporino y / o paladar hendido. UpToDate 2020.



Anomalias asociadas

Frecuencia:
— 8-13% fisura labial
— 28% fisura labiopalatina
* 25% de bilateral
* 10% de unilateral
— 22% fisura palatina
— Muy frecuentes en labio leporino de linea media (hasta 100%)

La mayoria son defectos cardiacos.

» .Society for Maternal-Fetal Medicine, Benacerraf B, Bromley B, Jelin A. Paramedian Orofacial Cleft. SMFM Fetal Anomalies Consult Series #1.
Am J Obstet Gynecol 2019.
* Louise Wilkins-Haug. Etiologia, diagndstico prenatal, manejo obstétrico y recurrencia de labio leporino y / o paladar hendido. UpToDate 2020.



Evaluacion ecografica

Beneficio del diagnostico prenatal:

— |dentificacion de sindromes u otras malformaciones
asociadas

— Opcion de interrupcion del embarazo
— Educacion y preparacion de los padres

— Atencion de parto y neonatal con equipo especializado y
multidisciplinario

Complementar con Ecocardiografia y Neurosonografia.

» .Society for Maternal-Fetal Medicine, Benacerraf B, Bromley B, Jelin A. Paramedian Orofacial Cleft. SMFM Fetal Anomalies Consult Series #1.
Am J Obstet Gynecol 2019.
* Louise Wilkins-Haug. Etiologia, diagndstico prenatal, manejo obstétrico y recurrencia de labio leporino y / o paladar hendido. UpToDate 2020.



Evaluacion ecografica: 2D

El cribado con ultrasonido 2D para labio leporino y paladar
hendido en una poblacion de bajo riesgo tiene una tasa de
deteccion relativamente baja, pero se asocia con pocos
resultados falsos positivos.

— 9% al 100% para hendidura labio con o sin paladar hendido
— 0% a 22% solo para paladar hendido
— 0% a 73% para todos los tipos de hendidura

Realizar screening ecografico de rutina en el 2do trimestre
(eco 22-24 semanas), para pesquisa de fisuras orofaciales,
mediante ecografia bidimensional, utilizando los 3 planos de
corte.

* Maarse W, Berge SJ, Pistorius L, et al. Diagnostic accuracy of transabdominal ultrasound in detecting prenatal cleft lip and palate: a systematic

review. Ultrasound Obstet Gynecol 2010; 35:495-502.
* Guia Clinica AUGE: Fisura Labiopalatina, 2015. MINSAL



Evaluacion ecografica: 3D

 Tasa de deteccion ecografia 3D en mujeres de alto riesgo:
— 100% para el labio leporino
— 86% al 90% para el labio leporino con paladar
— 0% al 89% solo para el paladar hendido

* Sensibilidad 97% y especificidad 94%

 Se recomienda el uso de ecografia tridimensional para el
screening de fisuras orofaciales en pacientes de alto riesgo
(con historia familiar de fisura facial o sospecha de fisura facial
en ecografia previa).

* Maarse W, Berge SJ, Pistorius L, et al. Diagnostic accuracy of transabdominal ultrasound in detecting prenatal cleft lip and palate: a systematic
review. Ultrasound Obstet Gynecol 2010; 35:495-502.
* Guia Clinica AUGE: Fisura Labiopalatina, 2015. MINSAL



Evaluacion ecografica

orbits

Axial (transverso)

Cresta




Evaluacion ecografica

Triangulo retronasal. Panel izquierdo: vista esquematica del triangulo retronasal que muestra las apofisis
frontales del maxilar (1) el paladar primario (2) y los huesos nasales (3) panel medio y derecho: vista ecografica

del triangulo retronasal. FB: huesos frontales; EM: sutura metdpica; NB: huesos nasales; FP: proceso frontal del
maxilar; PP: paladar primario; M: mandibula



Evaluacion ecografica

Técnica de “vista
facial reversa”
(reverse facial
view), por
Campbell et al.
— Técnica in-
out
— Permite

evaluacion de
paladar duro

Figure 2. Reverse facial view technique described by Campbell et al*= in which the
cut plane (green arrows) is directed from the back of the skull toward the front.
When the 3D volume is rendered, the transverse hard palate can be identified.



Evaluacion ecografica

e Técnica de “cara
volteada”
(flipped face),
por Platt el tal.

— Meétodo
rapido
(<2min) y
efectivo para
evaluar
labios, cresta
alveolary
paladar duro
y blando
desde 2do
trimestre.




Evaluacion ecografica: coronal

Disrupcion del
paladar en el
triangulo retronasal
(11-14 sem)

Imagen anecoica
lineal entre labio y el
orificio nasal

""""

Upper lip
with cleft

Lower lip

| Fosas
¥ nasales mas
amplias

(completo)

-

¥
E

—

* Lakshmy SR, Deepa S, Rose N, Mookan S, Agnees J. First-trimester sonographic evaluation of palatine clefts: a novel diagnostic approach. J Ultrasound
Med 2017;36:1397-414.



Evaluacion ecografica: sagital

Protrusion Espacio maxilar
premaxilar > 1,5 mm (11-14 sem)

Masa
ecogeénica
paranasal,
corresponde
a tejido de
seccion
intermaxilar
desplazado
hacia arriba
(completo)

* Chaoui R, Orosz G, Heling KS, Sarut-Lopez A, Nicolaides KH. Maxillary gap at 11-13 weeks’ gestation: marker of cleft lip and palate. Ultrasound Obstet
Gynecol 2015,46:665-9.

» .Society for Maternal-Fetal Medicine, Benacerraf B, Bromley B, Jelin A. Paramedian Orofacial Cleft. SMFM Fetal Anomalies Consult Series #1.

Am J Obstet Gynecol 20189.



Evaluacion ecografica: sagital

Protrusion
premaxilar

corresponde (coronal)
a tejido de

seccion e
intermaxilar T
desplazado

hacia arriba : :,4.,'
(completo) | S N

* ChaouiR, Orosz G, Heling KS, Sarut-Lopez A, Nicolaides KH. Maxillary gap at 11-13 weeks’ gestation: marker of cleft lip and palate. Ultrasound Obstet
Gynecol 2015;46:665-9.

* .Society for Maternal-Fetal Medicine, Benacerraf B, Bromley B, Jelin A. Paramedian Orofacial Cleft. SMFM Fetal Anomalies Consult Series #1.

Am J Obstet Gynecol 20189.




Evaluacion ecografica: axial

Disrupcion de la cresta
alveolar del maxilar superior

'\

* Lakshmy SR, Deepa S, Rose N, Mookan S, Agnees J. First-trimester sonographic evaluation of palatine clefts: a novel diagnostic approach. J Ultrasound
Med 2017;36:1397-414.



Figure 1 Salient landmarks to be evaluated in sagittal, axid, and coronal views in nomad and in various palatine clefts.
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FIGURE 2
Unilateral complete cleft lip

FIGURE 3
Unilateral incomplete cleft lip

.Society for Maternal-Fetal Medicine, Benacerraf B, Bromley B, Jelin A. Paramedian Orofacial Cleft. SMFM Fetal Anomalies Consult Series #1.

Am J Obstet Gynecol 2019.
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Manejo en Chile

Ministerio de
Salud

Gobierno de Chile

Guia Clinica AUGE
Fisura Labiopalatina

Septiembre 2015

Subsecretaria de Salud Pablica
Dwision de Prevencion y Control de Enfermedades
Departamento de Salud Bucal




Manejo obstétrico

Estudio para descarte de aneuploidia:
— Anomalia cromosdémica presente en el 40-60%

— Cariogramay FISH cromosoma 22

Asesoramiento genético

Pocos beneficios para la correccion en el utero (versus
excelentes resultados técnicas quirdrgicas postnatales)

Consideraciones obstétricas habituales para el parto

» Louise Wilkins-Haug. Etiologia, diagndstico prenatal, manejo obstétrico y recurrencia de labio leporino y / o paladar hendido. UpToDate 2020.



Manejo neonatal

Examen fisico completo y minucioso

Evaluacion vias respiratorias

Evaluacion capacidad de succion

— Manejo de alimentacion en Fisura palatina *

Potenciales evocados auditivos



Manejo neonatal

 Fisura palatina no puede generar presion intraoral negativa
para la succion:

* Requieren equipo de alimentacion adaptable
(mamadera blanda exprimible).

e Mantener lactancia materna con leche extraida
(proteccion de otitis media con efusion).

* Posicion semisentada para disminuir regurgitacion
nasa I . Feeding a baby with

//
/////, M\ cleft palate
“/ g4 or cleft lip

.........................



FLUJOGRAMAS DE MANEJO DEL PACIENTE CON FISURA LABIAL

INSTRUCCION & LIMENTACION
SOSPECHA e T < DIBGNOSTICD PRENATAL — ::;mﬂf;lf:z
AUDMDLOGIAMATRONA e
INSTRUCCION ALIMENTACION POTENCIBLES EVOCADOS
ENFERMERI/FOND NACIMIENTO DEL NIND AUDITVOS ACDRTADOS
BUMOLDGIAMATRONS CONFL (BERA- 1)
* Se recomienda realizar
] Vd .
pp— m— - la cirugia de labio para
DIAGNOSTICA (DG QUIRDRGICA Siesta alterado
ANTES D 15 0005 lograr  restaurar la
7 o 7/
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FLUJOGRAMA PACIENTES CON FISURA PALATINA

SOSPECHA

CONFIRMaCION
DIGENDSTICA
oGk

BNTES DE 15 pias

CONFIRsARCION
DIAGNOSTICA
DG

DG {3 MESES)

(TR}
6-12 MESES
[a]

6 - 24 MESES

INSTRUCCION ALIMENTACION
ENFERERIAFONDAUDIOLOGCTA. |« RACIMIENTD DE NIND POTENCIALES EVOCADOS AUDITVOS
MATRONA CON FP ACORTADOS (BERA- A)
I
| EvALUACICN PEDIA TRICA
| EvALUACION QUIRDRGICK o
5i esta alterado
EVALLACIN EVALUACION EvaLua CI0N EvALUACION EvaLUACION | |POTENCIBLES EvOCADDS
OOONTOREDIATRI v | PEDIATRICA- PRICOLOGIR FONOAUDIOLOGI | | ENFERMERIA | | AUDITIVOSALARGADDS
ORTODONCIA GENETICA {BERD) +
IMPEDBNCIOMETRIS

I

CIERRE PALADAR ELANDO
ICIRUGIE PRIMGRIOY
Altarnativa 2

CUERRE PALADAR COMPLETO

(CIRUGHA PRIMARIA)
Blternatnva 1

EwALLACION DRL

AUDIFONOS
[H5M BILATERAL)
Ingresa GES Hipoaousia

CERPO

Se recomienda realizar la
cirugia de cierre de paladar
para lograr separar |la
cavidad nasal, restablecer
la funcién del esfinter
velofaringeo y minimizar

las alteraciones
secundarias en el
crecimiento  alveolar vy

maxilar.

Cierre del velo del paladar
entre los 7 meses y los 12
meses de vida, cierre del
paladar duro entre los 8
meses y los 24 meses de
vida.
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Consejeria preconcepcional

* Riesgo de recurrencia bajo si caso aislado en la familia, no
sindromico, sin anomalias asociadas.

 Riesgo de recurrencia es mayor si hendidura palatina, de
mayor gravedad, y con otros familiares afectados.

e Se sugiere la indicacion de acido folico en dosis de 1 mg al dia
a madres con un hijo o hija con fisura labial, palatina o
labiopalatina.

» Louise Wilkins-Haug. Etiologia, diagndstico prenatal, manejo obstétrico y recurrencia de labio leporino y / o paladar hendido. UpToDate 2020.



Consejeria preconcepcional

e Se sugiere incluir en el consejo genético de madres con algun
hijo o hija con fisura orofacial aislada (no sindromica) la
identificacion de factores de riesgo, con el fin de disminuir la
probabilidad de una nueva malformacion orofacial en una
siguiente gestacion.
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