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RESUMEN

Introducciodn: las clasificaciones sobre las alteraciones cefalogénicas presentan
una gran dispersién debido a la multiplicidad de especialidades médicas que
intervienen en la region de la cabeza.

Objetivo: describir las clasificaciones mas relevantes de las malformaciones
craneofaciales y proponer una nueva clasificacion.

Métodos: se realizé un estudio mixto, hermenéutico y cuantitativo descriptivo,
durante el cual se analiz6 la produccion de clasificaciones sobre este tema en la
Web of Sciences en el periodo comprendido desde 1992 hasta 2012. Luego de
seleccionar 263 articulos que trataban este tema se estudiaron 22 de ellos en los
que proponian clasificaciones o modificaciones al respecto. Se estudié la regién
anatémica, el tipo de clasificacion, el tipo de malformacion que describe y la revista
de publicacion.

Resultados: hubo predominio del tipo de clasificacién morfogénica en el 60 %, el
tipo de malformacion mayormente clasificada fue por defecto (fisuras e hipoplasias)
en 72 % y la revista con mayor representacion de publicaciones sobre
clasificaciones de alteraciones cefalogénicas fue TheJournal of CraniofacialSurgery
donde se publicaron el 44 % de ellas.

Se propuso una clasificaciéon integradora morfo-fisiopatolégica y se analizé su
validacién interna y externa.

Conclusiones: se demostrd la ausencia de una clasificacion que agrupara todas las
malformaciones cefalogénicas, que incluyera a todas sus regiones anatémicas y
tipos de malformaciones. La clasificacién propuesta podria ser de utilidad para las
especialidades médicas y estomatolégicas afines a esta region anatémica.

Palabras clave: alteraciones cefalogénicas,clasificacion, dismesenquimosis.
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ABSTRACT

Introduction: classifications on cephalic alterations have great dispersion
secondary to diversity of medical specialties involved in head region.

Objective: To describe relevant classifications in craniofacial malformations and
recommend a new classification.

Method: Was carried out a mixed study: hermeneutic and quantitative descriptive,
to analyze the production of this kind of classifications on the Web of Sciences
during the years 1992 to 2012. As result 263 papers was find on this topic and 22
papers were selected because provided classifications or modifications in this
respect. This research analyzed the anatomical region, the classification type, the
type of malformation and the magazine of publication.

Results: There was a prevalence of the type of morphogenic classification in 60 %,
the mostly classified malformation type of by defect (fissures and hypoplasia) in 72 %
and the representative magazine of cephalic alterations classifications was the
Journal of Craniofacial Surgery where 44 % of them were published. An integrative
morpho-physiopathologic classification was suggested and internal and external
validation was analyzed.

Conclusions: was demonstrated the absence of any classification that joined all
the cephalic malformations of all the anatomical cephalic regions. The
recommended classification would being of utility for medical and dentistry
specialties related to this anatomical region.

Key words: alterations cephalic, classification, dismesenquimosis.

INTRODUCCION

La filosofia positivista que invadié a muchas universidades a finales del siglo xix y
principios del xx trajo consigo un deterioro del trabajo de conceptualizacion tedrica
del conocimiento cientifico. Esta concepcién filoséfica en la formacién curricular de
las universidades generd un efecto reduccionista de las ciencias médicas y
estomatoldégicas, pues la formacién académica se concentré en aportar lo esencial
para el ejercicio de la profesion, en detrimento del fomento de una amplia
incorporacion de principios cientificos y metodolégicos investigativos que
favorecieran el desarrollo tedrico-conceptual y cientifico-técnico en busqueda de la
evidencia cientifica. El estigma del academicismo disciplinar generé que las
especialidades médicas crearan “feudos” en el conocimiento cientifico, lo que
impidié la interdisciplinariedad y la transdisciplinariedad en la solucién de los
problemas de la profesion, donde la participacion colaborativa de las diferentes
especialidades era puntual y formal, no se generaban aportes tedrico-conceptuales
solidos.?

En este sentido, la naciente reflexion epistemoldégica de la prospectiva universitaria
en la formacion médica y estomatoldgica abre las fronteras entre todas las
disciplinas afines naturales y humanisticas, lo que permite generar convergencias
en vez de trazar demarcaciones académicas. La reflexién no es patrimonio de
ningun dominio disciplinar, es la actitud mas rica del conocimiento, el momento en
que este es capaz de autoconsiderarse y de metasistematizarse. Las posibilidades
de conceptualizar una teoria del conocimiento para las ciencias estomatoldgicas es
hoy una tarea capital a la vez de aleatoria y compleja; para ello hay que
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comprender que la revolucién cientifico-técnica que necesita la estomatologia en
nuestro pais y en Latinoamérica debe ser desarrollada hoy no en una oposicién
bicategorial simplista, sino en el terreno de la complejidad transdisciplinar del modo
de organizacion tedérico-conceptual del conocimiento, lo que exige pensar la
instrumentacion tedrico-conceptual estomatolégica desde la teoria filoséfica de los
sistemas complejos. Con ello se construira un nuevo paradigma tedrico-metodologico
y cientifico de la complejidad transdisciplinar como una necesidad epistemoldgica
fundamental para la estomatologia y las ciencias médicas en general.

Histéricamente se trat6é de explicar los complejos procesos biolégicos cefalogénicos
a través de una concepcion reduccionista que con teorias no demostradas planteaba
como mecanismo de aparicion de las malformaciones craneo-maxilofaciales a los
efectos secundarios ocurridos en los tejidos, sin comprender sus liados mecanismos
celulares y moleculares. Por su parte las diferentes especialidades frecuentemente
estudiaron de manera aislada las malformaciones cefalogénicas, lo que genero el
establecimiento de clasificaciones muy diversas enfocadas en la descripcion
morfolégica o en la terapéutica requerida, segun las areas anatdémicas de su
incumbencia, discriminando a las demas regiones anatémicas circundantes.
Consecuentemente, existe una gran dispersion de clasificaciones referentes a las
malformaciones cefalogénicas, sin que se conozca a ninguna que incluya a todas las
areas del neurocraneo y del viscerocraneo y a la vez sea descriptiva y aglutinadora
con un mismo principio tedrico, ya sea fisiopatoldgico, morfogénico, topografico,
funcional o estético.

Precisamente, la mencionada parcelaciéon disciplinar generé que la evolucién
historica del estudio de las malformaciones craneofaciales congénitas se dividiera
en tres vertientes desde sus inicios, las cuales esbozaremos a continuacion: 1) los
grandes sindromes craneofaciales, 2) las craneosinostosis y 3) las fisuras faciales y
craneales.

1. Descripciones de los grandes sindromes craneofaciales:

Se conoce que la descripcién y estudio de lo que hoy conocemos por grandes
sindromes craneofaciales se remonta al afio 1557, cuando Lycosthenedescribi6
la acrocefalosindactilia,” que cuatro siglos después y a propuesta por Apert en
1906 adquirié su nombre actual.® Otras alteraciones fueron descritas al
comienzo del siglo xx, como la disostosiscraneofacial por Crouzon, en 1912.*

En 1889 Berry publicé en Londres la descripciéon de las malformaciones del | y 11
arcos branquiales. En 1892, Treacher Collins realiz6 un estudio mas completo,
mientras que Franceschetti y Zwahlen realizaron modificaciones sobre estas
anomalias que publicaron durante los afios 1944, 1949 y 1953 bajo la
denominacion de disostosis mandibulofaciales.®

2. Descripciones de las craneosinostosis:

Desde el inicio del siglo xvii, se conocen los primeros estudios de las
craneosinostosis.*® Desde entonces, se describe que el crecimiento de las
suturas craneales ocurre primariamente a expensas de las lineas de suturas,
como lo describié luego Sommerring,’ en 1839 quien sefialé que la presencia de
puentes 6seos en las suturas generaban deformidad del crecimiento craneal.
Esa alteraciéon fue caracterizada por Otto,® en 1831, y finalmente Virchow® en
1851, como un crecimiento craneal anormal, perpendicular al plano de la
restriccion del crecimiento ocasionado por la fusion de la sutura en cuestion.
Surge asi lo que hasta hoy conocemos como la ley de Virchow.
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Un siglo mas tarde, a mediados del siglo xx, Van der Klaauw y Moss
revolucionaron nuevamente el estudio de esta entidad. Moss,*® en 1959,
demostré a través de las cirugias craneales en nifios con craneosinostosis que
existia un mismo patréon de crecimiento craneal, relacionado con la fusiéon de
cada sutura craneal especifica y que existia una proyeccion radial de
crecimiento compensatorio y que estaban involucradas las suturas de la base
del craneo. Moss** demostré en estudios de laboratorio que la presencia de la
sutura por si misma no determinaba el crecimiento del craneo, ya que debia
existir un estimulo primario de crecimiento que generara este crecimiento y que
la béveda craneal servia como recipiente, donde ocurria una aposicion de hueso
a expensas de las suturas, pero como consecuencia del estimulo de crecimiento
craneal que existia.

Persson'? demostré en 1979, en animales de laboratorio, que la restriccion
mecanica de la expansion de las suturas craneales determinaba la aparicion de
una deformidad similar a la craneosinostosis en cada caso, lo cual ratificaron y
profundizaron Bablery Persing®® en 1982 y Money, Losken y Siegel** en 1994. Un
gran aporte significé el estudio de Opperman y otros,*® en 1994, que demostraron
la determinante influencia del tejido mesenquimal, particularmente la duramadre
y el periostio de la sutura en la permanencia de la abertura de las lineas de suturas
durante el desarrollo craneal. Desde entonces, se ha demostrado la existencia
de los factores de crecimiento del craneo, especialmente la influencia de las
citoquinas, el factor de crecimiento beta y el factor de crecimiento Il tipo-insulina,
los cuales tienen un papel determinante en las craneosinostosis no sindrémicas.®®

Delashaw y otros,’ en 1986, describieron la prediccion de morfologia craneal
dependiente de las suturas sinostozadas y clasificaron a las craneosinostosis de
la siguiente forma:

Braquicefalia: cuando la craneosinostosis ocurre en la sutura coronal, lo que
genera una apariencia de turricefalia.

Plagiocefalia: cuando al craneosinostosis aparece unilateralmente en la
sutura coronal, lo que produce una asimetria craneal y facial.

Escafocefalia: cuando la estenosis craneal se produce en la sutura sagital o
interparietal, ubicada en la linea media craneal que favorece el acortamiento
de la distancia interparietal y alargamiento de la distancia fronto-occipital.

Trigonocefalia: cuando la sinostosis aparece en la sutura metépica, o sea en
la linea media del hueso frontal, lo que produce un hipotelorismo o
acortamiento intercantal.

Estenosis landoidea: cuando la craneosinostosis ocurre en la sutura
landoidea, o sea parieto-occipital.

Oxicefalia: cuando la sinostosis es multiple con gran conflicto continente
contenido, de manera que la Unica via de crecimiento encefalico es a
expensas de la fontanela anterior.

3. Clasificaciones de las fisuras craneales y faciales:

En el siglo xx, comenz6 el interés por sistematizar el estudio de las fisuras
craneales y faciales por lo que aparecieron las primeras clasificaciones. Asi en
1962, la Asociacion Americana del Paladar Hendido* las clasifico en:

e Fisuras del proceso mandibular

» Fisuras naso-oculares

= Fisuras oro-oculares

e Fisuras oro-auriculares
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Esta clasificacion no incluyd a las fisuras medio-faciales del Treacher-Collins.

En 1966, Karfik basandose en la clasificacion de Morian, considero las
caracteristicas embrioldgicas y morfolégicas de las malformaciones faciales y
propuso la siguiente clasificacion:*®

« Malformaciones de la region rinoencefalica.
- Malformaciones del primer y segundo arcos branquiales.
« Malformaciones de la 6rbita y del globo ocular.

- Malformaciones faciales atipicas.

En 1969, BooChai escribio las fisuras oro-oculares y las subdividié en los tipos | y
11, mientras que en 1987 Morianpropone una clasificacién teniendo como
referencia el agujero infraorbitario:®

Tipo |: Fisuras entre el agujero y la linea media de la cara.

Tipo Il: Fisuras entre el agujero y la porcion externa de la cara.

Sin embargo, fue Paul Tessieren 1973, quien describié de forma mas completa las
deformidades en los tejidos blandos y 6seos, segun los hallazgos en los estudios
radiograficos y quirargicos.®

Esta clasificacion tuvo como punto de referencia la érbita, sitio comun entre craneo
y cara, de donde parten vectores o radios. Esta clasificacién revolucioné la
concepcion fisiopatolégica de las deformidades embriogénicas faciales, al
entenderse todas ellas como alteraciones fisurales con una fisiopatologia comun;
sin embargo, posee la desventaja de que no tiene en cuenta las craneosinostosis.*®

Mediante esta investigacidon nos propusimos describir las clasificaciones mas
relevantes de las malformaciones craneofaciales y proponer una nueva clasificacion.
Como objetivos especificos tuvo los siguientes: describir la produccién cientifica de
clasificaciones sobre malformaciones cefalogénicas publicadas en la Web of
Sciences en los ultimos 20 afios; evaluar el tipo de clasificacion seglin su objeto
descriptivo: morfogénico, topografico, funcional, estético, sindrémico o quirdrgico
segun la capacidad descriptiva de las mismas en cuanto a la regién anatémica que
interesa y la revista de la Web of Sciences donde aparecié publicado; correlacionar
el tipo de malformacion congénita que describe: por exceso, por defecto o
sinostosis, segun las zonas anatémicas que involucraban las clasificaciones objetos
de estudio y presentar una clasificacion que aglutine a todas las malformaciones
craneo-maxilofaciales con un mismo principio teérico-metodolégico, en este caso
morfo-fisiopatoldgico, asi como describir su validacion interna y externa.

METODOS

Se realiz6é un estudio hermenéutico y cuantitativo descriptivo meta-analitico sobre
las diferentes clasificaciones de las malformaciones de la regién craneo-maxilofacial,
publicado en la Web of Sciences de las especialidades médicas y estomatoldgicas
afines. Para este fin se realizé una busqueda en la Internet, en el periodo
comprendido de enero a mayo de 2012, que evaluaron revistas relacionadas con
este tema dentro de las que se encontraron: TheJournal of Craniofacia ISurgery,
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British Journal of Oral and Maxillofacia ISurgery, Journal of Oral and Maxillofacial
Surgery, Journal of Cranio-Maxillo-Facial Surgery, Plastic and Reconstructive
SurgeryyAmericanJournal of Orthodontics and Dentofacial Orthopedics. Se
analizaron ademas las revistas cubanas de ciencias médicas como referente
contextuales.

Sobre la base del supuesto de que la produccién de clasificaciones en las ciencias
médicas es relativamente escasa y que frecuentemente su utilizaciéon es muy
estable, fueron incluidos todos los articulos cientificos que propusieron
clasificaciones de las malformaciones craneo-maxilofaciales publicados en la Web of
Sciences durante el periodo comprendido entre 1992 y 2012. Se utilizaron las
palabras clave: cephalogenesis, cranial malformations, craneofacial surgery,
classification craneofacial anomalies, maxillofacial anomalies y craneofacial
syndromes. Se emplearon buscadores de informacion y plataformas de publicacion
como el Google académico, Hinari, Scopus, Scielo y Medline. Se afiadi6 ademas
literatura clasica de la especialidad publicada en libros o articulos en fecha anterior
a la referida, por su incuestionable importancia tedrica al mostrar clasificaciones
que aun estan vigentes para la comunidad cientifica internacional.

Como resultado de la busqueda se obtuvieron 263 articulos que fueron tamizados
con el propdsito de conservar solo los que propusieran una nueva clasificacion
relacionada con malformaciones en las areas maxilofacial, craneal o craneofacial,
asi como aquellos que versaron sobre comparaciones de clasificaciones y su
utilidad. De esta manera el estudio se circunscribié a 22 articulos que propusieron
clasificaciones de alteraciones cefalogénicas.

VARIABLES
Se estudiaron las siguientes variables cualitativas:

¢ Regidon anatdmica que interesa: esta variable se operacionalizé segun las regiones
de la cabeza como sigue:

Neurocraneo: cuando la malformacién descrita se encontrara por encima de la
linea bipupilar en el andlisis antropométrico sobre tejidos blandos o sobre la
sutura frontocigomatica en el analisis antropométrico de tejidos duros (Figs. 1y 2).

Viscerocraneo superior: cuando la malformacion estuviera por debajo del
neurocraneo y por encima del punto subnasal.

Viscerocraneo inferior: cuando la deformidad estuviera por debajo del
viscerocraneo superior y hasta el borde inferior del cuerpo mandibular.

Viscerocraneo: cuando la malformaciéon comprometia a los viscerocraneos
superior e inferior.

Neurocraneo y viscerocraneo superior: cuando la anomalia involucraba a ambas
regiones sefialadas ya descritas.

Neurocraneo y viscerocraneo: cuando la deformidad congénita comprometiera a
estructuras del neurocraneo y de los viscerocraneos superior e inferior (Figs. 1y 2).

e Tipos de clasificaciones de las malformaciones congénitas craneofaciales:

Morfogénicas: cuando la clasificacion se refiriera a los procesos de formacion de
los tejidos cefalogénicos o su estructuracion molecular o celular.

Topografica: cuando la clasificacidon versara sobre los signos clinicos de las
malformaciones o su traduccion imagenoldgica.
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Funcional: cuando la nomenclatura propuesta tuviera como finalidad agrupar a las
malformaciones segun la disfuncién o incapacidad que genera.

Estética: cuando el criterio de la clasificaciéon tuviera como base la desarmonia
estética de acuerdo a criterios de belleza y armonia facial.

Sindrémica: en los casos en que el autor se centrara en agrupar las
malformaciones segun el conjunto de sintomas y signos que presenta en comdn o
los sindromes que constituyen.

Quirdrgica: cuando la finalidad de la clasificacion fuera el tipo de proceder quirdrgico
pertinente para cada caso.

e

Neurocraneo / 2

(N7
@

Viscerocraneo

Fig. 1. Esquema representativo de las fisuras faciales de Tessier”
en los tejidos blandos, modificado por el autor para delimitar las

regiones de neurocraneo y viscerocraneo.

. 14
Neurocraneo 0 %3212 i

[ 3/ 1/:

Viscerocraneo

Fig. 2. Esquema representativo de las fisuras faciales de Tessier” en
los tejidos duros, modificado por el autor para delimitar las regiones

de neurocraneo y viscerocraneo.

¢ Tipo de malformacién congénita:

Morfogénicas: cuando la clasificacion se refiriera a los procesos de formacién de
los tejidos cefalogénicos o su estructuracion molecular o celular.
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Topografica: cuando la clasificacion versara sobre los signos clinicos de las
malformaciones o su traducciéon imagenoldgica.

Funcional: cuando la nomenclatura propuesta tuviera como finalidad agrupar a las
malformaciones segun la disfuncidon o incapacidad que genera.

Estética: cuando el criterio de la clasificacion tuviera como base la desarmonia
estética de acuerdo a criterios de belleza y armonia facial.

Sindrémica: en los casos en que el autor se centrara en agrupar las
malformaciones segun el conjunto de sintomas y signos que presenta en comun o
los sindromes que constituyen.

Quirdrgica: cuando la finalidad de la clasificacion fuera el tipo de proceder
quirdrgico pertinente para cada caso.

¢ Tipo de malformacion congénita:

Por defecto: cuando la malformacion estuvo dada por solucién de continuidad e
hipoplasias de los tejidos.

Por exceso: cuando la malformacién estuvo dada por hiperplasias tisulares o
tejidos redundantes.

Sinostosis: cuando la malformacion estuvo dada por cierre precoz de suturas
Oseas.

PROCESAMIENTO

Para el procesamiento de la informacién se elabor6é un cuaderno de recolecciéon de
datos, a través de Microsoft Office Excel 2003, donde se confeccioné un documento
que recogi6 todas las revistas analizadas y la cantidad de articulos de esta tematica
encontrados en ellas. La informacion se proceso a través del paquete estadistico
SPSS. Los resultados fueron vaciados en tablas para su andalisis posterior.

ANALISIS HERMENEUTICO

Se procedi6 a describir la clasificacion que ahora se propone, como resultado del
analisis de variables antes realizado, la cual se catalogdé como integral morfo-fisiopatoldgica.
Se analizé la validaciéon interna que tuvo esta clasificaciéon segin su sustento y
estructuracion tedrico-metodolégica y su aceptacion en el Equipo Multidisciplinario
de Cirugia Craneofacial Pediatrica de La Habana, asi como la validacién externa
dada por las publicaciones cientificas donde ha sido utilizada y los eventos
cientificos donde se ha expuesto a la comunidad cientifica internacional y nacional.

RESULTADOS

CLASIFICACIONES SOBRE MALFORMACIONES CRANEO-MAXILOFACIALES
DE LOS ULTIMOS 20 ANOS EN LA WEB OF SCIENCIES

La tabla 1 muestra el comportamiento de las publicaciones en los ultimos 20 afios
atendiendo a los tipos de clasificaciones de las malformaciones congénitas
craneofaciales publicadas en la Web of Sciences o en o casas editoriales cientificas
de impacto internacional segun la regién anatémica que involucran. Se constatd
que de un total de 25 publicaciones sobre esta tematica, existié predominio de las
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publicaciones que involucraron al viscerocraneo en su totalidad representadas en el
32,0 %, seguidas por las que solo implicaron el neurocraneo (28,0 %). Solo
aparecieron 3 articulos que discurrian sobre propuestas de clasificaciones que
involucraban al neurocraneo y viscerocraneo en su conjunto. A pesar de ello hubo
ausencia de significacion estadistica al analizar las regiones especificas.

Tabla 1. Tipos de clasificaciones de las malformaciones congénitas craneofaciales, segln la region anatdmica que involucran, publicadas
en revistas o por editoriales de gran impacto internacional

Tipo de clasificacian de las malformaciones congénitas craneofaciales™

Reqgian
anatomica gue — - - — — P —
intaresa™ Morfogénica Topografica Funcianal Estetica Sindramica Quirdrgica Tatal
i{clinica e
imaginologica)

Mo, % MNa. % MNa. % MNa. % MNa. % Ma. %4 MNa. %
MeLrocraneo — — 5] 24,0 1 4,0 — — — — — — 7 28,0
YisCErocraneo — — — — — — 1 4,0 — — 1 4,0 2 8,0
superior
YisCErocraneo 1 4.0 2 g,0 — — — — — — 1 4,0 4 16,0
inferior
YisCErocraneo — — 5] 24,0 — — — — 1 4.0 1 4,0 =] 32,0
Meuracraneo y - - - - 1 4,0 — - - - - — 1 4,0
Yiscerocraneon
superior
Meurocraneo y — — 1 4,0 — — — — 1 4,0 1 4,0 3 12,0
Yiscerocraneo
Total 1 4,0 15 60,0 2 a8,0 1 4,0 2 2,0 4 16,0 25 100,0

*n= 0,002 " p= 0,062

Tabla 2. Tipo de malformacion congénita segan su expresion fenotipica y la regidn
anatdmica gue interesa

Tipo de malfarmacian congénitas”
Regidn anatamica
que interesa

Por defecto: Por exceso: Sinostosis Mixtas
Saluciones Displasias
de cantinuidad o tejidos
& hipoplasias redundantes
[} %% M. %6 Mo, 26 Mo, %6
Meurocranen 2 2,0 — — g 20,0 — —
Yiscerocraneo 1 4.0 1 4.0 — — — —
superiar
Yiscerocraneo 4 16,0 — — — — — —
inferior
Yiscerocraneo 7 28,0 — — — — 1 4,0
Meurocraneo vy 1 4,0 — — — — — —
Yiscerocraneo
superiar
Meurocraneo vy 3 12,0 — — — — — —
YisCerocraneon
Total 18 72,0 1 4.0 5 20,0 1 4.0
* p= 0,000
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En cuanto a los tipos de clasificaciones de las malformaciones congénitas

craneofaciales predominé el tipo de clasificacion topogréafica de las malformaciones,

ya fuera por descripcion clinica o imaginoldgica (60,0 %), lo cual resulté
significativo estadisticamente (p= 0,002), seguido por las clasificaciones de tipo

quirurgica (16,0 %). El resto de los tipos de clasificaciones morfogénica, funcional,

estética o sindromica no sobrepasaron el 8,0 % de representacion.

La tabla 2 nos muestra los resultados de las publicaciones cientificas sobre

malformaciones cefalogénicas en el periodo objeto de estudio seglin la expresion

fenotipica de las malformaciones congénitas y la regidon anatémica que interesa.
Existié un marcado predominio de las clasificaciones que describieron a las

malformaciones craneofaciales congénitas por defecto, o sea, generadas por
soluciones de continuidad (fisuras) e hipoplasias, con el 72,0 % de las publicaciones

realizadas en los ultimos 20 afios y recogidas en este estudio, con una alta
significacion estadistica para esta variable (p= 0,0001).

Llama grandemente la atencién que ninguna de las publicaciones que involucraron

a la vez el neurocraneo y el viscerocraneo incluyeron a las malformaciones
cefalogénicas por exceso o por sinostosis craneales o craneofaciales. Solo una
clasificacion incluy6 a las deformidades por exceso, pero se limité solamente al

viscerocraneo superior (tercio medio facial). Las clasificaciones que describieron los

viscerocraneos superior e inferior no incluyeron la posibilidad de asociacién con
sinostosis; mientras que existié solo una clasificacién de las que describieron el

viscerocraneo clasificada como mixta, pues incluy6 el hipertelorismo, sin incluir a
las sinostosis faciales o craneales. Hubo ausencia de alguna clasificacion que
aglutinara descriptivamente las malformaciones del neurocraneo y viscrocraneo por
defecto, por exceso y por sinostosis.

Tabla 3. Tipos de clasificaciones de las malformaciones congeénitas craneofaciales segun la revista de |la Weh of Sciences donde fue

Revistas de la Webh of
Scierces y otros’

The Journal of Craniofacial
Surgery

British Journal of Oral and
Maxillofacial Surgery
Journal of Oral and
Mazxillofacial Surgery
Journal of Cranio-Maxillo-
Facial Surgery

Plastic and Reconstructive
Surgery

Armerican Journal of
Orthodontics and
Dentofacial Orthopedics

Libros recientes

Total

publicada

Tipo de clasificacion de las malformaciones congénitas craneofaciales’

Morfogénica Topografica Funcional
(clinica e
imaginalagical

Mo, 2% Mo, 9 Mo, £
— — =] 26,0 1 4,0
— — 4 16,0 — —
— — 1 4,0 1 4,0
— — 1 4,0 — —
1 4,0 — — — —
1 4,0 15 60,0 2 8,0

p= 0,004

Estética
Mo, %

1 4,0

1 4,0

Sindromica

Mo, %
2 2,0
2 2,0

Quirdrgica

Mo,

4,0

4,0

4,0

4,0

15,0

La tabla 3 presenta los tipos de clasificaciones de las malformaciones congénitas
craneofaciales segun la revista de la Web of Sciences donde fueron publicadas. La
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44,10

20,0
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8,0

4,0
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revista cientifica que mas publicaciones tuvo sobre esta tematica fue TheJournal of
CraniofacialSurgery con 11 articulos con propuestas de clasificaciones sobre
malformaciones congénitas craneofaciales en los ultimos 20 afios, lo cual
representa 44,0 % de la casuistica objeto de estudio (p= 0,004), seguida por la
British Journal of Oral and MaxillofacialSurgery con 5 propuestas lo que representa
el 20,0 % de las mismas. El resto de las revistas presentaron una o dos propuestas
de nuevas clasificaciones sobre esta tematica, mientras que 3 clasificaciones no
reportadas en las revistas de la Web of Sciences fueron encontradas en libros
especializados sobre la tematica publicados internacionalmente en los ultimos 5 afios.

PRESENTACION DE UNA CLASIFICACION INTEGRADORA
MORFOFISIOPATOLOGICA DE LAS MALFORMACIONES CONGENITAS
CRANEOFACIALES

Metodologia de clasificacion

Aungue la comprensién de la cefalogénesis es compleja por la cantidad de
estructuras moleculares, celulares y tisulares comprometidas, no se debe restringir
su descripcion a las estructuras morfolégicas superiores, ni eludir la explicacién de
los mecanismos moleculares imbricados en su aparicién. La propuesta de una
clasificacion debe cefirse mas al nivel tisular donde predomine la descripcion
morfoldgica, la cual podra determinar el profesional mediante examen clinico e
imaginolégico. Sin embargo la simple descripcidon anatémica no permite aglutinar a
tantas malformaciones en las diversas y complejas regiones cefalicas respecto a sus
estructuras y funciones. Es por eso pertinente la propuesta de una clasificacion que
posea una clara descripcion morfolégica donde no queden ambigiiedades de
nomenclaturas y que resuma convergentemente la fisiopatologia de todas las
alteraciones cefalogénicas, que frecuentemente aparecen liadas.

Por las razones antes expuestas se propone un término que integre las sinostosis
craneales y faciales, a las malformaciones por defecto, ya sean fisuras o hipoplasias
y a las malformaciones por exceso. Es precisamente el nivel morfolégico tisular
donde existe una confluencia morfofisiopatolégica de la expresividad fenotipoca de
las alteraciones cefalogénicas, con un tejido embrionario comun afectado en todas
ellas, se trata del ectomeséngquima. Con el reconocimiento del protagonismo
ectomesenquimal no se pretende explicar la etiologia ni los mecanismos de
ocurrencia de las alteraciones cefalogénicas, para lo cual el autor ha propuesto la
teoria holistico-sinérgica de las malformaciones cefalogénicas, sino resaltar la
estructura embrionaria que mayor afectacion va a presentar en la fenotipiacefalogénica
de todas ellas independientemente de su localizacion en el neurocraneo, el
viscerocraneo o en ambas, como ocurre en algunos de los grandes sindromes
craneofaciales.

Precisamente el término propuesto para describir a todas las alteraciones
congénitas cefalogénicas es el de ectomesenquimosis pues todas ellas presentan en
comun la alteracion de la morfologia del ectomesénquima. Etimolégicamente el
prefijo ecto proviene del griego £KT9< que significa por fuera o en el exterior, lo que
hace alusién a la porcién del ectodermo que participa en la cefalogénesis. La raiz
gramatical mesénquima proviene del griego: mesen (gr. “*5%) que significa meso:
medio o intermedio, refiriéndose a que esta es la capa embrionaria germinativa
intermedia y quima se deriva del término cyma, -3{i5 que significa rama de un
arbol; o sea, el mesénquima es la ramificacion embrionaria intermedia. Por su parte
el sufijo osis o sis (gr.%"% ) significan en griego: imperfeccioén, algo irregular, o
anormal que genera una enfermedad o padecimiento. Por eso el término
ectomesenquimosis significa una imperfeccién del ectomesénquima que genera un
padecimiento. Como es sabido del mesénquima se derivan los tejidos: 6seo,
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muscular, vascular, linfatico, aponeurético, entre otros, mientras que del ectodermo
se derivan los epitelios, el esmalte dentario y el sistema nervioso central y
periférico.

Ademas para describir de qué tipo de alteracion morfologica se trata este autor
propone el empleo del sufijo quisis que en griego significa fisura, para referirse a
las fisuras craneales como craneosquisis y a las fisuras faciales como faciosquisis,
mientras que para referirse a las alteraciones cefalogénicas por exceso de tejido el
autor propone el término hipercraneostosis que significa formacién 6sea craneal
excesiva o el de hiperfaciostosis. Historicamente se emple6 el término de displasia
frontofacial para referirse al aumento de tamarfio malformativo de la regiéon
frontofacial, sin embargo el término displasia significa anomalia del desarrollo, lo
cual no describe realmente la afeccion.

El autor de este articulo también propone en esta clasificacion el uso de una
nomenclatura segun las estructuras tisulares afectadas, donde se emplearéa entre
paréntesis y luego de la clasificacion antes explicada las siglas de P para referirse a
la presencia de compromiso de la piel, la T para referirse a la presencia de
compromiso del tejido subcutaneo (musculo-aponeurdtico y nervioso) y la H para
referirse a la presencia de compromiso del hueso. Esta posibilidad permite detallar
la penetrancia fenotipica de la anomalia en cuestién, lo cual tiene un importante
valor topografico y para la planificacion quirdrgica. Este aporte también suple un
déficit de la clasificacion de Tessier que no tuvo en cuenta la implicaciéon de los
tejidos afectados, ya sean blandos o duros, cuyos procedimientos terapéuticos
pueden diferir marcadamente.

El autor tomo6 como referente tedrico la clasica clasificacion de las fisuras
craneofaciales de Paul Tessier'® (1973), quien describi6 de forma mas completa las
deformidades en los tejidos blandos y 6seos, segun los hallazgos en los estudios
radiograficos y los hallazgos quirurgicos. Esta clasificacion tiene como punto de
referencia a la 6rbita para los tercios faciales medio y superior, sitio comdn entre el
craneo y la cara, de donde parten vectores o radios y para los tercios faciales medio
e inferior a la boca.

Por las razones antes expuestas el autor empleé como base la descripcion de las
fisuras de Tessier'® y la combiné con su criterio respecto a la delimitacién del
neurocraneo y el viscerocraneo (Figs. 1y 2). Para poder establecer un referente
morfofisiopatoldgico propone el empleo del plano bipupilar en los tejidos blandos y
de la porcién superior de la sutura frontonasal en los tejidos duros, como los
referentes que delimitaran el neurocraneo del viscerocraneo, pues al ser la 6rbita la
estructura anatomica de partida de Tessier para radiar las fisuras, todas las fisuras
craneales paramediales tienen un compromiso palpebral o del techo de la 6rbita
que constituye a la vez parte del piso de la fosa craneal anterior.

Con esta codificacion Tessier revoluciond la concepcion fisiopatoldgica de las
deformidades embriogénicas faciales, aunque tuvo como desventaja el entenderlas
a todas ellas como alteraciones fisurales y el no haber incluido las malformaciones
por exceso de tejido, pues muchas malformaciones craneofaciales no estan
producidas por fisuras, sino por tejido hiperplasico (6seo o blando). La clasificacion
de Tessier tampoco tuvo en cuenta las craneosinostosis, ni las fisuras craneales por
detras del hueso frontal, ya fueran media-superior o craneal posterior
(supratorcular o infratorcular). A pesar de esto, por la brillantez de la clasificacién
de Tessier y su muy buena aceptacion se empleara esta como base y se hara
referencia a las malformaciones segln su numeracién aunque no se trate
especificamente de una fisura, esto tendra como propoésito tener el referente
anatémico respecto a la ubicacién radial de la anomalia.
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Cuadro. Clasificacion propuesta por el autor

Ectomesenquimosis craneales
Craneosquisis Hipercraneostosis Craneosinostosis

Tipos 9 a 13
Tipo 14: anterior (.a)

posterior (.p) a) Tipo escafocefalia (Esca): sutura

completa (.c) antero- sagital

: e ] b) Tipo braquicefalia (Braq): sutura
posterior atipica (At): coronal)
superior (-5) . c¢) Tipo trigonocefalia (Trig): sutura
posterior (.p): s

. metopica

supratorcular (S) Tipos 9 a 13 o) Tipo plagiocefalia (Plag):
infratorcular (1) Tipo 14 o piag 9-

craneosinostosis unilateral:
- anterior (hemicoronal)
- posterior (hemilandoidea)
e) Tipo landoidea (Land)
f) Tipo oxicefalia (Oxic): multiples
suturas

Magna: con o sin
agenesia encefalica (A)
Luego del sistema
PTH, aclarar si:
encefalocele o
encefalomeningocele
(E) meningocele (M)

Ectomesenquimosis faciales
Faciosquisis Hiperfaciostosis

Tipo O: anterior (.a) si fisura media

posterior (.p) si fisura palatina bilateral o

Uvula bifida

Tipos 1 a 3: anterior (.a) si fisura labial Tipos 0 a 8
unilateral posterior (.p) si fisura palatina

unilateral completa (.c) si FLAP

Tipos 4 a 8

Ectomesenquimosis craneofaciales

Craneofaciosquisis Hipercraneo-faciostosis Craneofaciosinostosis
1. Pura: combinaciones de sinostosis-

Todas las posibles craneofaciales (ya descritas) no
combinaciones de Todas las posibles relacionadas a fisuras u otra malfor-
faciosquisis y combinaciones de macion:
craneosquisis. hiperfaciostosis con Orb: orbitaria (exoftalmia)

ipercraneostosis. Max: maxilar _
2. Compleja (C): asociadas a otras

malformaciones faciales o craneales.

Nomenclatura segun el lado afectado
Luego del tipo, aclarar siempre que corresponda si:

derecha (D)
izquierda (1)
bilateral (B)

Nomenclatura segun las estructuras tisulares afectadas

P= compromiso de la piel

T= compromiso del tejido subcutaneo (musculo-aponeurdético y nervioso)

H= compromiso 6seo

O= en la fisura Tipo 7: se afade a la descripcidon PTH la de la oreja (-O) cuando aparezcan
microtia o acrotia, pudiendo ser (PTH-0O).

14
http://scielo.sld.cu



Revista Cubana de Estomatologia 2013;49(1):2-27

Es importante aclarar que aunque el término ectomesenquimosis es el elemento
conceptual que agrupa a todas las malformaciones congénitas craneales y faciales,
en la practica médica cotidiana seria posible suprimirlo para sintetizar esta
clasificacion, refiriéndose directamente a la existencias de craneosquisis 0
craneostosis, faciosquisis o faciostosis y sus combinaciones, infiriendo que toda
malformacién craneofacial es una ectomesenquimosis. Evidentemente todo
facultativo actuante debe manejar la terminologia de ectomesenquimosis, la cual
podra usar o suprimir segun su eleccién.

Al clasificar las malformaciones cefalogénicas en los casos en que no son lesiones
de la linea media, el facultativo debera sefialar el lado donde se encuentra la lesion.
De esta manera luego del término que describe el tipo de malformacién y la
localizacion (neurocraneo o viscerocraneo) se escribira en letra mayuscula una | si
se trata del lado izquierdo, una D si se trata del lado derecho y una B si es bilateral
con igual magnitud, si difieren sustancialmente una de otra se describirdn de manera
independientes. Cuando la clasificacion sea muy extensa por tener varios tipos de
malformaciones craneofaciales se podra simplificar esta con la sustitucion de la
palabra "tipo” por una "t". Siempre se clasificara de arriba hacia abajo y al referirse
a la nomenclatura de las lineas de Tessier se realizara de la menor a la mayor. En
los casos en que exista un sindrome craneofacial o maxilofacial bien definido el
facultativo podra restringir la clasificaciéon al tipo de la ectomesenquimosis explicando
como "tipo" el sindrome en cuestidon o podra afadir la descripcion de las afecciones
de manera pormenorizadas con el empleo de los restantes recursos de esta
clasificacion entre corchetes. Cuando se trate de mas de una malformacion bilateral
(B) o unilateral ya sea derecha (D) o izquierda (), se usara la conjuncion "y" para
los tipos numéricos sefialados sin volver a emplear la descripciéon de localizacién
antes mencionada. Estos detalles se entenderan mejor mas adelante (cuadro).

Ectomesenquimosis craneales por craneosquisis

Dentro de las ectomesenquimosis craneales se encuentran las alteraciones por
craneosquisis o fisuras craneales. En este grupo de anomalias se incluyen a las
clasicas fisuras de Tessier de la 9 a la 14 que comprometen al neurocraneo, e
involucran a las regiones anteriores de la béveda y la base del craneo. Sin
embargo, Tessier no discierne en su clasificacion respecto a las fisuras tipo 14
frontal que puede tener meningocele o encefalocele y la fisura 14 a nivel sincipital o
naso-orbito-etmoidal en la que puede no apreciarse clinicamente una fisura facial y
estar presente la solucion de continuidad en la base anterior del craneo, la cual no
es habitualmente diagnhosticada como fisura 14. Es por ello que el autor de este
trabajo prefiere clasificar las fisuras medias o 14 de Tessier de la siguiente manera:

Craneosquisis tipo 14 anterior: cuando existe una solucién de continuidad a nivel
de los tejidos duros o blandos en la linea media del tercio superior facial que
compromete la region frontal. En estos casos se afadira al nimero catorce, que
describe se trata de una fisura media craneal, un punto seguido de la letra a
minuscula, para sefialar que la fisura es anterior, 0 sea: craneosquisis t.14.a.
También se usara el sistema descriptivo PTH, esto definira si hay presencia de
fistula con salida de liquido cefalorraquideo por estar comprometida la piel (P), o
del tejido celular subcutaneo (T) si hay alopecia y delgadez del cuero cabelludo y
compromiso 6seo (H) si hay solucién de continuidad craneal, lo cual puede incluir
la herniacion encefalica. Como en todas las fisuras que comprometan la béveda o
la base craneal y que se describiran a continuacion, ante la presencia de
meningocele o encefalomeningocele se afiadira fuera del paréntesis un guién "-"
con una E si hay encefalocele o encefalomeningocele y una M si hay meningocele.
Por ejemplo: un paciente con solucién de continuidad en la linea media a nivel del
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hueso frontal, que presenta encefalomeningocele con deformidad sélo a ese nivel
y fistula cefalorraquidea se clasificaria asi: craneosquisis t.14.a (PTH)-E.

Craneoquisis tipo 14 posterior: cuando esta indemne la porcién frontal del tercio
superior de la cara pero existe una solucién de continuidad en la linea media del
piso de la fosa anterior (hueso esfenoides), se pueden generar la apariciéon de
meningoceles o encefaloceles sincipitales que pueden protruir a la region naso-
orbito-etmoidal o a las vias aéreas faringeas superiores. En estos casos se
anadira al numero catorce, que describe se trata de una fisura media craneal, un
punto seguido de la letra p minuscula, para sefialar que la fisura es posterior, o
sea: craneosquisis t.14.p, a lo que se afadira el sistema descriptivo PTH. Si la
solucién de continuidad se extiende a la region media nasal o deforma la regién
frontonaso-orbital causando hipertelorismo estariamos en presencia de una
craneofaciosquisis, como veremos a posteriori.

Ademas de las craneosquisis tipo 14 que se extienden por la linea media se pueden
encontrar otras craneosquisisparamediales que comprometen la region del frontal;
por ejemplo: un paciente que presente una solucién de continuidad ésea frontal
paramedial derecha, con déficit de tejido celular subcutaneo y con la piel indemne a
nivel de la fisura 10 de Tessier y con coloboma palpebral superior que compromete
los musculos orbiculares a nivel de una fisura 11 de ese mismo lado, sin compromiso
6seo se clasificaria de la siguiente manera: craneosquisis D tipo 10 (SH) y tipo 11 (PS).
Recordemos que entre paréntesis se coloca la afeccion de los tejidos de piel (P),
tejido subcutaneos (T) (musculares, nerviosos y aponeuréticos) y ante compromiso
del hueso se coloca (H).

Ademas el autor de esta investigacion propone ampliar la clasificacion de Tessier
para suplir su silencio descriptivo respecto al resto de las fisuras craneales
superiores, laterales y posteriores y las acraneas. En estos casos se describiran
como fisuras craneales atipicas, describiendo los huesos a través de los que se
extienden. Estas fisuras craneales atipicas son:

Las fisuras craneales superiores: cuando se trata de soluciones de continuidad en
la region de la boveda craneal superior ya sea media o paramedia, siempre que
haya compromisos de los huesos parietales. En estos casos también se usara el
sistema descriptivo PTH, y si existe meningocele o encefaloceles se afadira fuera
del paréntesis un guidn "-" con una E si hay encefalomeningocele o una M si hay
meningocele. Por ejemplo, un paciente con una fisura craneal media superior con
meningocele y fistula cefalorraquidea se clasificaria de la siguiente manera:
craneosquisisAt.s (PTH)-M.

Las fisuras craneales laterales: cuando se tratan de soluciones de continuidad en
la region lateral de la béveda craneal que compromete a la concha temporal,
Estas se generan frecuentemente a partir de fisuras tipo 8 de Tessier que se
extienden a la béveda craneal lateral.

Las fisuras craneales posteriores: cuando se trata de soluciones de continuidad en
la regién de la boveda craneal posterior con compromiso que incluya al hueso
occipital. En todos los casos se usard el sistema PTH aclarando la presencia de
encefalocele o meningocele y si lo desea podra acompafiarlo de una letra |
cuando sean de tipo infratorcular o de una letra S cuando la fisura sea
supratorcular, teniendo como elemento anatdomico de referencia a la torcula que
se relaciona topograficamente con el occipucio craneal. Por ejemplo un paciente
con una fisura craneal media posterior suprafratorcular con encefalomeningocele
sin fistula cefalorraquidea y sin dafio al grosor del cuero cabelludo se clasificaria
de la siguiente manera: craneosquisisAt.p (H)-ES.
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La fisura tipo acranea: el término acranea es incorrecto, pues significa ausencia
de craneo y los pacientes con diagndéstico de acranea tienen frecuentemente al
menos algunos huesos de la base del craneo incluso parte de los huesos de la
béveda, sobre todo de la region temporal. Es por ello que preferimos el término
de craneosquisis magna para referirnos a la acranea que conceptualmente se
emplearia cuando se trata de la conjuncion de varias fisuras craneales que
impidieron la formacion completa de la béveda craneal o su agenesia; esta
cranesoquisis magna puede ser con agenesia encefalica o no. En este caso se
empleara el sistema descriptivo topografico PTH que puede asociarse a
meningoceles en algunos casos raros; la agenesia encefélica se representara con
un guion "-" y una A, luego del sistema PTH.

En la actualidad los avances tecnolégicos de la medicina han hecho posible que
algunos pacientes con “acraneas” sin agenesia encefalica tengan una sobrevida
mucho mayor que lo reportado durante el siglo xx, lo cual involucra al cirujano
maxilofacial, al neurocirujano y al cirujano craneofacial a su atencién incluso
quirudrgica. Asi un paciente con "acranea" sin agenesia encefalica, sin fistula
cefalorraquidea, sin compromiso del grosor del cuero cabelludo puede clasificarse
como una craneosquisis magna (H). Otro ejemplo seria un paciente con "acranea",
sin agenesia encefalica, con fistula cefalorraquidea se clasificaria como
craneosquisis magna (PTO), mientras que un paciente con agenesia de la béveda
craneal y agenesia encefalica, que presenta solucién de continuidad del cuero
cabelludo puede clasificarse como: craneosquisis magna (PTH)-A.

Ectomesenquimosis craneales por craneosisnostosis

Por todos es conocida la clasificacion de las craneosinostosis de Delashaw y otros,*’
realizada en 1986 y que ya describimos en la introduccién de este articulo. Este
tipo de ectomesenquimosis craneal sera clasificada de esta misma manera
atendiendo a la sutura sinostosada precozmente, de manera que sera descrita
como ectomesenquimosis craneal por craneosinostosis tipo braquicefalia (sutura
coronal), tipo escafocefalia (sutura coronal), tipotrigonocefalia (sutura metoépica),
tipo landoidea (sutura landoidea), tipo oxicefalia (varias o todas las suturas). La
cranesinostosis tipo plagiocefalia (craneosinostosis unilateral) se clasificara como
anterior cuando la sinostosis sea hemicoronal o posterior cuando sea hemilandoidea
(cuadro). Se especificara el lugar de la lesidon colocando una D (derecha) y una |
(izquierda) luego de la palabra plagiocefalia y para declarar su posicion anterior o
posterior har&a colocando un guién "-" y una a cuando sea anterior y una p cuando
sea posterior.

En estos casos no se usara el sistema PTH pues en la gran mayoria de los casos la
craneosinostosis afecta solo al hueso, exceptuando los casos extremos en los que
por un gran conflicto continente-contenido pueden aparecer lagunas 6seas,
adelgazamiento de la piel y traumatismos con fistulas secundarias, en cuyos casos
se empleara el sistema PTH. Un ejemplo de este tipo de ectomesenquimosis seria
un paciente con asimetria craneal por craneosinostosis de la sutura landoidea
izquierda, en este caso se clasificaria como: craneosinostosis tipo plagiocefalia I-p.

Ectomesenquimosis craneales por hipercraneostosis

En estos casos la afeccidon no es por defecto de tejido, sino por exceso, donde
podemos encontrar hueso, o tejido subcutaneo (muasculo, nervios y aponeurosis), y
piel redundante. Esta afeccién puede aparecer en cualquiera de las localizaciones
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de las fisuras clasicas de Tessier, por lo que se utilizaran las referencias numéricas
de estas en la regién del neurocraneo, de la 9 a la 14. En estos tipos de
ectomesengimosis se tendra en cuenta el sistema descriptivo PTH entendiendo que
la afectacion ser& por exceso y no por defecto. Es frecuente en estos pacientes
encontrar lipomatosis subcutanea y piel con tejido redundante y flacido. Al igual
que en las otras ectomesenquimosis se empleara la nomenclatura para sefalar el
lado afectado derecho (D) o izquierdo (1), la cual se colocara luego de la palabra
hipercraneostosis, luego aparecera el tipo, seguido del sistema descriptivo tisular PTH.

Un ejemplo podria ser un paciente con tejido redundante congénito en el arco superciliar
derecho con engrosamiento subcutaneo por lipomatosis y ectopia de los foliculos
pilosos de la cabeza de la ceja, que se encuentran mas lateralizados y con discreto
aumento 6seo de ese arco superciliar a nivel de la linea 12 correspondiente a la
clasificacion de Tessier, sin causar hipertelorismo de la 6rbita o telecanto del globo
ocular derecho. Debe tenerse en cuenta que una diferencia menor de 3 milimetros
de las distancias medio-cantales puede considerarse como normal, y no requiere
tratamiento quirdrgico. Esta ectomesenquimosis se clasificaria como:
hipercraneostosis D t.12 (PTH).

Ectomesenquimosis faciales por faciosquisis

Estos tipos de ectomesenquimosis resultan los mas conocidos, pues precisamente
coincide con la clasificacion de Tessier para las fisuras faciales de la0O ala 8. A
pesar de ello deben afadirsele algunos detalles para completar la nomenclatura, tal
es el caso del empleo de la nomenclatura para sefialar el lado en que se encuentra
la fisura (derecho o izquierdo) y del sistema descriptivo tisular PTH que se incluira
entre paréntesis luego de describir el tipo de fisura. Tessier en su clasificacion no
describié con precision la fisura labio-alveolar, ni tampoco dio solucién a las fisuras
palatinas completas o incompletas.

La fisura facial media o tipo O tiene sus especificidades en la region bucal que
antiguamente se consideraba con muy alta inviabilidad de supervivencia del
neonato, pero que en la actualidad los adelantos médicos permiten una mayor
sobrevida de estos pacientes, requiriendo incluso tratamiento quirdrgico. La fisura
labio-alveolo-palatina puede ser media, tipo O, 1, 2 o 3. El autor de este trabajo
propone en su clasificacién la inclusion de las fisuras palatinas denominadas como
faciosquisis tipo 0, 1, 2, o 3 en anteriores (a): cuando compromete la regiéon labio-
alveolar; posteriores (p): cuando comprometen el paladar; y completas (c): cuando
recorren desde la region facial hasta la bucal posterior. En este caso una fisura
palatina completa bilateral sera diagnosticada como una faciosquisis tipo 0.p (PTH),
se usara el sistema PTH para significar la afeccion de mucosa (P), tejido submucoso
muscular (T) y hueso (H) cuando exista compromiso de la espina nasal posterior. Si
la fisura fuera palatina incompleta que solo comprometiera a la Gvula, sin afectar
los tejidos musculares periestafilinos la clasificacién sera: faciosquisis t.0.p (P), si
afecta a los tejidos musculares sin atrofiar siquiera a la espina nasal posterior la
clasificacion sera: faciosquisis t.0.p (PT).

Las faciosquisis tipo 1 y 2 son raras, pues segun la clasificacion de Tessier la fisura
facial 1 ocupa la linea de unién entre el incisivo central y el lateral, mientras que la
fisura 2 la regiéon media del incisivo lateral. Es por ello mas probable ver fisuras 1y
2 a nivel labial y no dentoalveolar, pues la fisura labio-alveolo-palatina (FLAP) se
establece entre la premaxila y el hueso palatino, incluyendo en el segmento
fisurado a los gérmenes de los cuatro incisivos superiores. Consecuentemente una
fisura palatina unilateral derecha se clasificara siempre como una facioquisis D t.3.p
(PTH), mientras, por ejemplo, que una fisura labial unilateral izquierda con
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compromiso del piso nasal se clasificaria como facioquisis | t.3.a (PTH), si esa fisura
no tuviera compromiso de piso nasal o alveolar se clasificaria facioquisis | t.3.a
(PT). Las combinaciones se clasificara usando la conjuncién "y", este seria el caso
de una FLAP izquierda con una fisura labial derecha, sin compromiso de piso nasal,
ni del alveolo se clasificaria como: facioquisis | t.3.c (PTH), D t.3.a (PT).

Por su parte las faciosquisis tipo 4 a la 6 se relacionan con colobomas y la fisura
facial oblicua, la tipo 7 con microsomia, microtia, macrostomia y apéndices
preauriculares y la tipo 8 se asocia al signo antimongoloide del sindrome de
Treacher Collins y cuando aparecen fisuras orbitarias laterales. En todas ellas se
tendré en cuenta el sistema PTH y la especificacion del lado afectado. Sin embargo,
en el caso de la fisura 7 de Tessier se incluira en el sistema descriptivo PTH la
descripcidon de afeccién en la oreja unida por un guién "-O", esta letra se afadira si
existiera presencia de microtia o acrotia.

La simple nomenclatura sindromolégica no significa una real descripcion de la
afeccion que presenta un paciente (faciosquisis tipo Treacher Collins), por lo que es
pertinente la descripcién morfofisiopatoldgica y topografica que proponemos. Por
ejemplo: el sindrome de Treacher Collins pueden clasificarse de diversas maneras
atendiendo a la penetrancia del sindrome y a su expresividad fenotipica. Si se trata
de un paciente con rasgos antimongoloides bilaterales sin colobomas, ni dafo en
piel, ni tejido subcutaneo periorbitarios y con perfil convexo por hipoplasia
mandibular, sin ningun otro signo clinico se clasificara como faciosquisis tipo
Treacher Collins [B t.7 (H) y t.8 (H)]. Por otro lado un paciente con sindrome de
Treacher Collins que posee fisura palatina incompleta que compromete musculos,
coloboma unilateral derecho a nivel del parpado inferior en la linea 5 de Tessier,
con hipoplasia 6sea a ese nivel e hipoplasias bilaterales de los huesos malares, con
hipoplasia mandibular condilea bilaterales, ademas de apéndices preauriculares
bilaterales, con acrotia derecha y microtia izquierda, se clasificaria como
faciosquisis tipo Treacher Collins [t.0.p (PT), D t.5 (PTH), B t.6 (H) y t.7 (PTH-0O)].

Otro ejemplo de estas ectomesenquimosis es el del sindrome de Pierre Robin, que
se clasificaria como faciosquisis tipo Pierre Robin. En el caso de un paciente con
fisura palatina incompleta, hipoplasia mandibular con retrogenia y caida de la
lengua hacia atras, con orejas rotadas y de baja implantacién, se clasificaria como
faciosquisis tipo Pierre Robin [t.0.p (PT), t.7 (H)]. Es evidente que en estos casos la
hipoplasia mandibular que se acompafia frecuentemente de retrogenia y gosoptosis
y de rotacién o baja implantacién auricular, esta relacionada a una fisura 7 de
Tessier que si no tiene compromiso de la piel por solucién de continuidad o
apéndices preauriculares o de los tejidos subcutaneos se clasificara solamente como
6seo (H); si apareciera microtia se clasificaria (H-O).

Ectomesenquimosis faciales por hiperfaciostosis

Las displasias faciales por aumento malformativo congénito de sus tejidos sea
amartomatoso o no, se clasificardan como hiperfaciostosis empleando las referencias
numeéricas de las fisuras faciales de la 0 a la 8. Generalmente se apreciard aumento
de la dimensioén transversal de las estructuras afectadas que comprometeran desde
la linea media con hipertelorismo, telecanto, aumento de la distancia interalar,
intercigomatica, transversal maxilar y mandibular. Las malformaciones de la linea
media tienen mayor tendencia a ser simétricas, a diferencia de las unilaterales, en
cuyos casos debe especificarse el lado afectado y siempre se usara el sistema PTH.
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Ectomesenquimosiscraneofaciales por craneofaciosquisis

Estas ectomesenquimosis involucran al neurocraneo y al viscerocraneo, donde
apareceran soluciones de continuidad o al malformaciones por defectos de los tipos
0-14 o cualquiera de los otras alteraciones que involucren las fisuras tipo de la 1 a
la 3y dela4 ala8 con combinaciones craneales de la 9 a la 13. En todas ellas se
seguira el sistema descriptivo PTH y las nomenclaturas propias para sefalar lado
afectado y demas especificaciones antes sefialadas para estos casos.

Para ilustrar como seria la clasificacion podriamos mencionar a un paciente con
fisura 0-14 de Tessier y encefalocele frontal sin fistula cefalorraquidea y con buena
calidad de piel que protruye y eleva la piel, dorso nasal y punta nasal bifidas, con
fisura palatina completa, este caso seria clasificado como: craneofaciosquisis tipo
14.a (TH)-E; tipo O0.a (PT) y O.p (PTH). En estos casos complejos se usara el signo
de puntuaciéon ;" para enunciar que se describira otro tipo malformativo y la
conjuncion "y" cuando dentro de un mismo tipo haya mas de una variante. En este
caso se describio la faciosquisis por fisura media facial sin compromiso 6seo "tipo
0.a (PT)" y faciosquisis por fisura palatina completa "0.p (PTH)".

Ectomesenquimosiscraneofaciales por hipercraneofaciostosis

Estas ectomesenquimosis involucran a todas las posibles combinaciones de hiperfaciostosis
con hipercraneostosis.

Ectomesenquimosiscraneofaciales por craneofaciosinostosis

Estas ectomesenquimosis son las mas complejas, pues en ella aparecen los grandes
sindromes craneofaciales caracterizados por craneosinostosis y faciosinostosis que
se traducen en hipoplasias de alguno de los huesos del viscerocraneo, secundarias
a estenosis de suturas craneofaciales o faciales. Las craneofaciosinostosis pueden
ser puras o complejas.

Craneofaciosinostosis pura: cuando no existen fisuras o hiperplasias tisulares
asociadas. Tal es el caso de los siguientes sindromes: sindrome de Crouzon,
sindrome de Hurler, sindrome de Hunter, sindrome de Saetre-Shotzen, sindrome de
AntleyBixler, entre otros, en los que aparecen craneosinostosis y sinostosis de las
suturas pterigomaxilar, esfenopalatina, frontocigomatica, entre otras, que causan
un gran retraso en el crecimiento de los huesos del viscerocraneo, lo cual genera
discrepancias maxilo-mandibulares, estrechamiento de las vias aéreas superiores
con sindrome de apnea obstructiva del suefio de tipo esqueletal y exorbitismo,
entre otras afecciones.

Craneofaciosinostosis compleja (C): cuando asociada a la craneosinostosis aparecen otros
signos de faciosquisis, hiperfaciostosis y cuando asociado a la faciosinostosisaparecezcan
signos de craneosquisis o0 hipercraneostosis. Estas pueden describir cuadros
sindrémicos clasicos o ser la conjuncién de multiples anomalias no agrupadas o
descritas como un sindrome (cuadro). Un ejemplo de craneofaciosinostosis
compleja es el sindrome de Apert, cuando hay fisura palatina asociada.
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En estos casos la craneofaciosinostosis se clasifica segun el tipo del sindrome que
se evidencia, si el especialista desea pormenorizar mas la clasificacion pondra entre
corchetes el resto de la clasificacion de acuerdo con el caso especifico. Por ejemplo,
un paciente con sindrome de Apert con fisura palatina bilateral completa, sin dafio
labio-alveolar, con hipoplasia orbito-maxilar que provoca exoftalmo severo y
craneosinostosis multiples, se clasificaria como: craneofaciosinostosis C t. Apert, si
el especialista desea especificar los detalles morfofisiopatoldgicos de la malformacion
se clasificaria como: craneofaciosinostosis C t. Apert [t. Oxic-Orb-Max, t.0.p (PTH)].

Otro ejemplo es un paciente (Fig. 3) con malformacion no descrita sindrébmicamente,
con oxicefalia e hipoplasia orbitaria que genera exoftalmia bilateral, una fisura craneal
posterior supratorcular con gran meningocele que no afecta la piel ni el cuero
cabelludo. Presenta ademas congestion vascular craneal secundaria al conflicto
continente-contenido, hipoplasia maxilar y sindrome de hipoapnea obstructiva del
suefio con orejas rotadas y de baja implantaciéon. Esta ectomesenquimosis es una
craneofaciosinostosis compleja tipo oxicefalia y orbitomaxilar, con craneosquisis
atipica posterior supratorcular por compromiso 6seo producido por meningocele
supratorcular, que se clasifica como: craneofaciosinostosis C t. Oxic-Orb-Max,
craneosquisisAt.p (H)-MS. (Para la realizacion de esta fotografia y su posterior uso
con fines docentes y cientificos en conferencias y publicaciones se obtuvo el
consentimiento informado de los padres del paciente).

Fig. 3. Paciente con craneofaciosinostosis C t. Oxic-Orb-Max, cra-
neosquisis At.p.S (H)-MS. (Cortesia del Dr. Luis Alfonso Fernandez
y la Dra. Tania Leyva Mastrapa.)
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VALIDACION DE LA CLASIFICACION PROPUESTA
Validacion interna

La validacion de esta clasificacion ha tenido dos etapas, una interna y otra externa.
La validacion interna esta dada por la prueba aportada por el autor en el acapite
"Descripcion de la produccion cientifica de clasificaciones sobre malformaciones
craneo-maxilofaciales de los Ultimos 20 afios en la Web of Sciencies". En estos
resultados se constata la necesidad y pertinencia de la implementacion de esta
propuesta, debido a la ausencia de una clasificacién en la literatura internacional
que integre todas las malformaciones craneofaciales.

Se caracteriz6 como una clasificaciéon morfo-fisiopatolégica, pues tiene caracter
morfogénico por cuanto describe las capas embrionarias donde con mayor
protagonismo se expresan fenotipicamente las alteraciones cefalogénicas
involucrando los diferentes niveles morfogénicos: molecular, celular, tisular y
organico. Esta clasificacion agrupa por primera vez a todas las malformaciones
craneofaciales con compromiso esqueletal, desde una concepcion morfogénica,
pues en todas ellas se involucra el ectomesénquima.

Esta clasificacion es morfolégica ademas de morfogénica, pues describe
topograficamente la localizacion donde se encuentra, ya sea derecha, izquierda o
bilateral, asi como las estructuras tisulares involucradas: piel o mucosa, tejidos
subcutaneos y tejido 6seo. La propuesta que nos ocupa tiene también caracter
fisiopatoldgico pues describe la causa generadora de la malformacién: fisural
(craneoquisis o faciosquisis), hiperplasica (hipercraneostosis o hiperfaciostosis) o
sinostdsica (craneosinostosis 0 craneofaciosinostosis) con todas sus combinaciones
posibles. Especifica ademas las posibles complicaciones malformativas, como la
presencia de meningoceles, encefaloceles y agenesia encefalica. Dentro de la
descripcion fisiopatoldgica incluye el tipo de fisura secundaria a la malformacion
6sea o de los tejidos blandos, asi como las suturas éseas involucradas en la
sinostosis craneal o facial objeto de representacién teérica.

Esta clasificacion ha sido empleada por el Equipo Multidisciplinarios de Cirugia
Craneofacial del Hospital Pediatrico "Juan Manuel Marquez" de La Habana, Unico de
su tipo en el pais, desde el afio 2005 hasta la fecha, con buen nivel de asimilaciéon y
aceptacion por parte de los profesionales de las especialidades que lo constituyen:
neurocirujanos, cirujanos maxilofaciales, ortodoncista, protesista,
otorrinolaringélogos, cirujanos plasticos, entre otras.

Validacion externa

Esta clasificacion ha sido reconocida por el gremio estomatolégico y de cirugia
maxilofacial y craneofacial cubano, pues ha tenido buena aceptacion desde su
primera publicacion hace 6 afios®® y ha sido publicada en varios articulos®®?* de
revistas cientificas con sistemas de comité editoriales cientificos y arbitrajes
pareados de expertos, ubicadas ademas en la plataforma sciELO como revistas
indexadas internacionalmente y aprobadas por el Ministerio de Ciencia Tecnologia y
Medioambiente de la Republica de Cuba (tabla 4). Esta propuesta ha sido
presentada en varios eventos cientificos nacionales e internacionales bajo la
aprobacion de sus comités cientificos (tabla 5).
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Tabla 4. Publicaciones de |a publicacion propuesta por el autar

Referencia bibliografica donde ha aparecido la clasificacion Aprobada Revista
por CITMA | indexada
Yila Morales D, Presentacion de una nueva clasificacion it *

integradora de las malformaciones craneofaciales. Rew
Habanera de Ciencias Medicas. 2006; 5(37,

Yila Morales D, Leywva Mastrapa T, Alonso Fernandez L, Sanchez b *
Cabrales E, Lazo MIC. Equipo cubano interdisciplinario de

cirugia craneofacial en pediatria. Resultados de un quinguenio.

Fewv Cubana Estomatol, 2010;47{1}.

Yila Morales D, Leywa Mastrapa T, Alonso Fernandez L. Aportes >< #
vy modificaciones de técnicas quirdrgicas en cirugia craneofacial
pediatrica. Rev Cubana Estomatol, 2010;47{37.

Yila Morales D, Garmendia Hermandez G, Felipe Garmendia AM, = =
Dsteogenesis por distraccion en defectos mandibulares v su

estabilidad esqueletica a los 2 afios de tratados. Rev Cubana

Estomatal. 2011;48{1%:29-42,

Yila Morales D. Alteraciones del desarrallo del craneo, lacara, la Libra publicado por
boca y el cuello. En: Santana Garay JC. Atlas de patologia del ECIMED
complejo bucal. Ciudad de La Habana: ECIMED; 2010,

Tabla 5. Yalores de temor en una escala analoga visual

Grupo de edad Pacientes Preintervencion Poshipnosis
Escala {1-10} Escala {1-10)

G0-69 1 10 B

2 a 5

5 7 5

FO0-79 4 7 5

2 a] 4

DISCUSION

La busqueda realizada no arrojé ninguna investigacion publicada en la Web of
Sciences o en otras revistas regionales o nacionales, que estudiasen el
comportamiento de la produccién cientifica de clasificaciones de malformaciones
congénitas u otro tipo de patologia en la region de cabeza y cuello. Llama la
atencion como importantes guias terapéuticas, como el Manual Merck presenta una
simple clasificacion sindrémica de las malformaciones craneofaciales, donde
relaciona a algunos sindromes bajo el acapite de sindromes craneofaciales
comunes. De esta manera solo menciona al sindrome de Waardenburg, a la
secuencia de Pierre Robin y a los sindromes de Treacher Collins, Goldenhar y
velocardiofacial.?®

Como sefiala la tabla 2 los autores que publicaron clasificaciones en la Web of
Sciences durante estos 20 afios estudiados no presentan una vision integradora de
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los diferentes tipos de malformaciones. Es por ello que aunque existié uno que
present6 una clasificaciéon mixta al estudiar deformidades por exceso y por defecto,
solo comprendia la region del viscerocraneo superior y no involucraba procesos
craneosinostésicos.?® Por su parte las clasificaciones mas frecuentes e integradoras
resultaron ser las topogréaficas con predominio de las imaginoldgicas (tabla 3) a
través de mediciones computarizadas tridimensionales®’*' o tomogréficas en
general.*%El estudio méas complejo fue el realizado por Baek, Paeng, Lee y Hong?’
que estudiaron a 43 pacientes, pero su estudio se circunscribié a la regién
mandibular fundamentalmente, y el andlisis maxilar fue mas bien de referencia, los
demas estudios fueron mas escuetos en casuistica. Resulta lamentable que el
método de la tomografia como requisito para poder establecer una clasificacién
imaginoloégica tridimensional resulta muy invasivo para un paciente que no necesita
ser sometido a radiaciones para el proceder que requiere en un momento dado,
ademas de costoso.

En sentido general se aprecia un reconocimiento por parte de los autores de la
necesidad de llenar el vacio tedrico respecto a las clasificaciones de las
malformaciones craneofaciales, tal es el caso de Fearon® quien sefiala como
deficiencia de la clasificacién de Tessier el no incluir algunos tipos de
malformaciones como la displasia frontofacial, que no son propiamente fisuras; sin
embargo este propio autor se limita a proponer una clasificacion quirdrgica que
incluye solo las fisuras verdaderas, discriminando las hiperplasias, hipoplasias y
aplasias. Fearon pareciera resolver el problema de las fisuras verdaderas de una
manera muy simplista, al clasificarlas en fisuras: de la linea media, paramedias,
orbitales y laterales; pues plantea que de esa manera se facilita la toma de
decisiones quirdrgicas.

Multiple resulta la produccién de articulos respecto a las craneosinostosis,***° una
clasificacion que parece bien aceptada es la de Argenta®® que distingue 5 tipos de
deformidades por plagiocefalia, basada en la severidad de la asimetria del craneo,
la posicion de las orejas, y la cara.

CONCLUSIONES

El andlisis realizado en esta investigacion demostré la ausencia de alguna
clasificacion que aglutine descriptivamente las malformaciones del neurocrocraneo
y viscrocraneo por defecto, por exceso y por sinostosis, 0 sea a todas las regiones
craneofaciales y a todos los tipos de malformaciones cefalogénicas, lo cual hace
pertinente la implementacién de la clasificacién que el autor propone. El empleo de
esta clasificacion de las malformaciones cefalogénicas puede ser til para las
especialidades estomatolégicas y médicas afines, su validacion interna y externa asi
lo sugiere. Esta clasificacion integradora morfo-fisiopatoldgica permite la
comprension didactica de los procesos malformativoscraneofaciales, lo cual facilita
su integraciéon multidisciplinaria y tratamiento integral.

A pesar de ello debe tenerse en cuenta que la clasificacion de Tessier tomada como
base es compleja en el disefio de las lineas de fisura, por lo que se sugiere el
empleo de un esquema con las imagenes propuestas por Tessier y con el recuadro
de la clasificaciéon ahora propuesta, para que sirvan de guia en las consultas a los
especialistas menos habituados a tratar este tipo de paciente. Tal es el caso de
muchos algoritmos frecuentemente usados por la mayoria de las especialidades
médicas, que por su complejidad necesitan ser graficados y colocados en lugares
visibles de las consultas médicas.
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