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RESUMEN
Introduccion: Las malformaciones
congénitas son defectos estructurales

presentes en el nacimiento y se conocen
desde los albores de la humanidad. Dentro
de ellas, el

padecimiento de Ilabio vy

paladar hendido constituye una de las
alteraciones congénitas mdas comunes que
afectan las estructuras de la cara.

Describir el

Objetivo: proceso de

diagn&stico 'y el tratamiento aplicado en
pacientes gemelares monocigdicos con labio

y paladar fisurado.
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Caso clinico: Pacientes femeninas
gemelares monocigdticas, nacidas por
parto distocico (cesarea) con

malformacion congénita faciales: una con
Fisura unilateral incompleta derecha de
labio asociada a fisura completa unilateral
derecha de paladar y la otra nifia con:
Fisura unilateral incompleta izquierda de
labio. Fueron tratadas segun protocolo
establecido en la escuela cubana de labio y
paladar fisurado y estan en seguimiento

multidisciplinario hasta la actualidad.
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Conclusiones: Se alcanzaron resultados
estéticos y funcionales aceptables con las

técnicas quirdrgicas correctoras realizadas.

ABSTRACT

Introduction: Congenital malformations are
structural defects present at birth and have
been known since the dawn of humanity.
Among them, the condition of cleft lip and
palate constitutes one of the most common
congenital alterations that affect the

structures of the face.

Objective: To describe the diagnostic
process and treatment applied in
monozygotic twin patients with cleft lip and

palate.

Clinical Case: Monozygotic twin female
patients, born by dystocic delivery (cesarean
section) with congenital facial
Recibido: 23/02/2025

Aceptado: 21/05//2025
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Palabras clave: fisura del paladar; labio
hendido;

malformaciones congénitas.

embarazo gemelar;

malformations: one with incomplete right
unilateral cleft lip associated with a complete
unilateral right cleft palate and the other girl
with: Unilateral incomplete left cleft lip.
They were treated according to the protocol
established in the Cuban School of Cleft Lip
and Palate, being in multidisciplinary

follow-up to date.

Conclusions: Acceptable aesthetic and
functional results were achieved with the

corrective surgical techniques performed.

Key words: cleft palate; cleft lip; pregnancy

twin; congenital abnormalities.
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INTRODUCCION

Las malformaciones congénitas son defectos estructurales presentes en el nacimiento y se
conocen desde los albores de la humanidad, tal como lo muestran los grabados y figurillas
testigos de pasadas civilizaciones, encontradas en diversas partes del mundo. Algunos consideran
que las fisuras labio palatina datan del afo 2000 a.n.e. )

Se define como labio leporino o hendido, fisura labial o queilosquisis; al defecto facial que
involucra el cierre incompleto del labio que puede expresarse cl micamente de forma unilateral,
bilateral, medial, o combinaciones de estas. Paladar hendido, palatosquisis, o fisura palatina; se
conceptualizan a los defectos palatinos y que cl micamente también puede expresarse de forma
unilateral, medial, bilateral o combinaciones de las mismas y que puede comunicar las fosas
nasales con la cavidad oral. *?

El padecimiento de labio y paladar hendido, es una de las alteraciones congénitas m& comunes
que afectan las estructuras de la cara y se producen por la no fusicn de las estructuras de la cara
entre la quinta y decima semana de vida intrauterina. Entre la cuarta y octava semana del
desarrollo embrioldgico se produce una falla en la fusién de los procesos frontonasal y maxilar
que da la formacicn de la fisura labial, la lengua adopta una posicién anormal y provoca el
defecto en el paladar.

Su presentacicn en gemelos monocigdicos es excepcional, en la literatura se reportan
morbilidades de acuerdo a las regiones geogr&icas y pueden variar entre uno de cada 700-1000
recién nacidos en todo el mundo. En Cuba la tasa nacional es: 1 fisurado por cada 1100 nacidos
vivos; en Pinar del R D se reporta una tasa de 0.77, por cada 1000 nacidos vivos. %

La etiolog & del labio y el paladar hendido es compleja; heterogénea y multifactorial, su relacicn
se expresa asociada con la interaccidn de diferentes factores genéicos y ambientales o a la

combinacié de ambos. Entre los genéicos se plantea que esta principalmente asociados a los
http://revcimeq.sld.cu/index.php/img
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genes msx1, irf6, tgfB3, tefa, fgfrl, pvrll y al pax9, en lo referente a los factores ambientales se

mencionan: alcoholismo, hdbito de fumar, drogas, deficiencia de &ido fdico, famacos
antiepilépticos (fenitoma, &ido valproico); y a la exposicidn a pesticidas, como el dioxin, el
&ido retinoico, talidominas y radiaciones asicomo diferentes enfermedades dentro de las que
podemos mencionar: diabetes gestacional, rubéola materna, anemia, preclampsia, infecciones
intrauterinas y la amenaza de aborto entre otras. 4567

En la literatura se reportan escasas publicaciones de infantes gemelares monocigdicos con
diagnético de labio y paladar fisurado; se han realizados estudios para determinar las posibles
causas los que han evidenciado poder estar en relacidn a alteraciones del DNA. Estos infantes

han sido tratados y operados con excelentes resultados. € 19

El objetivo de este reporte es describir el proceso de diagnético y el tratamiento aplicado en

pacientes gemelares monocigdicos con labio y paladar fisurado.

CASO CLNICO

Pacientes femeninas gemelares monocigdicas, nacidas por parto dist&ico con malformacién
congénita faciales, fueron evaluadas desde el nacimiento en neonatolog B y seguidas en consulta
multidisciplinaria donde se descartaron alteraciones genéicas o cl micas asociadas.

Gemelar I (G-I)

Examen f ¥ico:

Cara: fisura unilateral incompleta derecha de labio que no interesaba piso de la fosa nasal.

Boca: discontinuidad de tejido blando y duro en | mea media del paladar desde el agujero palatino
anterior hasta la Gvula.

Diagndtico: fisura unilateral incompleta derecha de Labio, asociada a fisura completa unilateral
derecha de Paladar.
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Se le indicaron examenes complementarios pre operatorios establecidos segUn protocolo de
tratamiento establecido para la atencicn del labio y paladar fisurado, los que no aportaron datos
de relevancia, evaluada por anestesia; se intervino a los cuatro meses la fisura unilateral
incompleta derecha de Labio bajo anestesia general.

Se le realiz&queiloplastia correctora primaria con té&nica de Millar 11 modificada de acuerdo con
las caracter Bticas de la fisura ya que era unilateral incompleta y con esta ténica se obtienen
excelentes resultados en este tipo de paciente. (Figura 1).

Fig. 1- Gemelar I. G-l1A Fisura unilateral incompleta derecha de Labio, G-IB té&nica quirlrgica

Millar 1l modificada, G-1C evoluci& posquirtrgica a los dos afps

El cierre de la fisura palatina se realizGa los dieciocho meses de edad, previa realizacicn de los
examenes complementarios y evaluacicn pre anestésica. Se efectudténica de Wardill-Kilner que
consiste en incisiones del mucoperiostio del paladar duro mediante colgajos de avance en V-Y.
Fue evaluada en consulta multidisciplinaria donde se corrobor&una evolucicn satisfactoria, con

acertada rehabilitacidn funcional y estéica (figura 2).
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Fig. 2- Gemelar I. G-ID, fisura palatina completa unilateral derecha, G-IE, té&nica de Wardill-

Kilner, G-1F, evolucicn posquirtrgica a los dos afbs

Gemelar 11 (G-11)

Examen f ¥ico:

Cara: fisura incompleta del lado izquierdo que no interesa piso de la fosa nasal ni el reborde
alveolar.

Diagndstico: fisura unilateral incompleta izquierda de labio.

Se le realizaron estudios complementarios que no expresaron datos de interés, evaluada por
anestesia se realizdla cirug R correctora primaria de labio a los seis meses, pues a los cuatro
meses presentd proceso respiratorio que contraindicaron el proceder. La ténica quirdrgica

desarrollada fue similar a su hermana gemela (Millar 1l modificada), Figura 3.
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\

Fig. 3- Gemelar I1-A deformidad labial congénita del lado izquierdo, I1-B ténica quirlrgica

realizada, (Millar 11 modificada), 11-C evolucié posquirdrgica a los dos afps
Las infantas se han evaluado de manera peridlica n consulta multidisciplinar, donde se ha

corroborado una evolucicn satisfactoria (figura 4).

Fig. 4- Ambas gemelares, A-Gemelar 11, B-Gemelar I: seguimiento en consulta
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COMENTARIOS

El labio y paladar hendidos suponen una malformaciéon congénita grave. La Organizacion
Mundial de la Salud indica su incidencia entre 1:600 a 1.200 nacimientos, en dependencia
del pais o el grupo racial del que se trate. En el caso del labio leporino puede tener varios
grados o tipos de presentacion: a) una pequena muesca en el borde labial superior; b) fisura
labial aislada con escasa alteracién maxilar, pero habitualmente con mala implantacion vy
mala oclusion dentaria y deformidad del ala nasal como alteraciones secundarias de la
secuencia, lo mismo que la fisura palatina y la c¢) que constituyen formas graves de la
queilosquisis y queilognatosquisis con gran deformidad bucal: labio leporino completo y
bilateral. (2:3)

En el caso que se reportd, ambas gemelares se clasificaron con el tipo (b), ya que
presentaba la gemelar I un diagnéstico de Fisura unilateral incompleta derecha de Labio y la
gemelar II su diagndstico correspondia a una Fisura unilateral incompleta izquierda de Labio,
cuadros clinicos que corresponden a la subclasificacion antes mencionada. En ambas se
decidié realizar como técnica quirdrgica correctora primaria de la fisura labial, la técnica de
Millar IT modificada aprovechando las ventajas de esta técnica y que se basa en la habilidad
del cirujano para usar un disefio basico de rotacién y avance de colgajos, que se va
ajustando a medida que la cirugia progresa, justificado su eleccién en que es aceptada como
la ideal para la correccién del labio hendido incompleto al esconder la cicatriz en el filtrum,
caracteristica clinica que presentaban ambas gemelares. (11~ 13)

En cuanto a las fisuras palatinas las gradaciones segin Lombardo-Aburto E son: a) forma
grave (10 %), con fisura labial bilateral y hendidura palatina total, tanto del paladar 6seo
como blando; b) tipo mas frecuente (40 %) con labio leporino total unilateral y fisura
palatina total; c¢) fisura palatina aislada (30 %) con intensidad variable, pero con
participacion maxilar; d) fisura del paladar blando (velopalatina) o con hendiduras mucosas
(20 %) y avula bifida aislada. @
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Segun la clasificacién anterior, la gemelar I se clasificd en la gradacién b, ya que su cuadro

clinico congénito y definitorio para establecer el diagndstico final prequirirgico fue una
Fisura unilateral incompleta derecha de Labio, asociada a fisura completa unilateral derecha
de Paladar, el proceder quirdrgico realizando para corregir el defecto congénito fue la
técnica Wardill-Kilner que consiste en incisiones del mucoperiostio del paladar duro mediante
colgajos de avance en V-Y, con lo cual se logré un cierre quirdrgico anatémico y funcional
del paladar. (11, 14)

La incidencia de labio leporino es mayor en los varones y la de paladar hendido en las
mujeres; la relacidon es de 7:3, afectando mas a varones. La frecuencia es 21% del labio
hendido aislado, 33% de la fisura palatina aislada y 46% de ambas lesiones simultaneas,
también es mas frecuente el labio hendido unilateral izquierdo. Hasta la actualidad estos
fendmenos carecen de explicacién. (23, 4.7-10)

El caso que se presenta se trata de gemelares monocigéticas con malformaciones congénitas
bucofaciales de diferente magnitud y localizacién, ambas femeninas, una con fisura
unilateral incompleta derecha de labio asociada a fisura completa unilateral derecha de
paladar (gemelar I), y la otra fisura incompleta del lado izquierdo (gemelar II). Se realizd
como cirugia correctora primaria de labio fisurado en las dos pacientes la técnica de Millar II
modificada, y en la que presentaba paladar fisurado la técnica de Wardill-Kilner. Se lograron
resultados estéticos y funcionales aceptables en las dos pacientes. Se continua el
seguimiento evolutivo periddico de las infantas en consulta multidisciplinaria hasta la
actualidad. En ambas se cumplio el protocolo de actuacion que establece la escuela cubana
de labio y paladar, (*-16) con resultados satisfactorios. Se les ha realizado seguimiento en
consulta multidisciplinaria de forma perioddica y se ha corroborado un adecuado desarrollo de

estas.
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