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RESUMEN

Introduccién: la comprension de los trastornos del desarrollo y crecimiento
(dismorfias) que afectan a la boca se logra a través del conocimiento de la
embriologia e histologia de las estructuras que la constituyen. Objetivo: en la
presente comunicacién actualizamos conceptos del labio leporino y paladar hendido
desde una perspectivas embriolégica. Desarrollo: las cavidad nasal y bucal se
desarrollan a partir de la cuarta semana y en su morfogénesis participa el
ectodermo del estomodeo, el endodermo de Ila faringe primitiva y el
ectomesénquima de la regién. Los tejidos de la cara se desarrollan desde ambos
lados de la linea media. El labio se forma durante la quinta y sexta semana. Por su
parte, el paladar se desarrolla entre la quinta y la décimo segunda semana a partir
del segmento intermaxilar y de los procesos palatinos laterales. Un defecto de
campo monotdpico incluye anomalias contiguas por ejemplo: labio y paladar
hendidos. En muchos casos se combinan ambos defectos, labio y paladar (LPH),
pudiendo ser también unilaterales o bilaterales. Su embriogénesis dependera de la
combinacion de los defectos y son fallos del desarrollo del segmento intermaxilar,
de los procesos palatinos laterales y del proceso maxilar. El LPH primario puede ser
completo e incompleto. El labio y paladar hendidos se asocian con mucha
frecuencia a sindromes cromosémicos, como la trisomia 13 y 18, y al efecto de
agentes teratogénicos como los anticonvulsivantes, retinoides, vitamina A, tabaco,
alcohol y corticoides, entre otros. También otros factores como deficiencias de
vitaminas B y acido félico, madres obesas y padres afiosos. Conclusiones: El
desarrollo de la cara y paladar de los mamiferos es un evento complejo que se

altera frecuentemente. En la especie humana dan como resultado dismorfias como
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son el labio y paladar hendidos (LPH.) Estas dismorfias son relativamente
frecuentes en la especie humana. Las incidencias encontradas en distintas partes
del mundo, indican en general, un importante componente racial de susceptibilidad,

independiente de la region geografica de residencia.

INTRODUCCION:

La comprension de los trastornos del desarrollo y crecimiento (dismorfias) que
afectan a la boca se logra a través del conocimiento de la embriologia e histologia

de las estructuras que la constituyen. (Samar ME, Avila RE y col. 2013)

Estas dismorfias son de etiologia desconocida por lo tanto su clasificacion se basa
principalmente en las caracteristicas morfolégicas. (Arteaga Martinez M; Garcia
Pelaez I., 2013)

Los errores de la morfogénesis o defectos congénitos se pueden definir como
aquellas alteraciones estructurales presentes durante la etapa prenatal que pueden
ser apreciadas mediante métodos clinicos prenatales o al momento del nacimiento
0 un tiempo posterior al nacimiento. También reciben el nombre de dismorfias

fetales.

Antiguamente, a todos estos defectos se les designaba como “malformaciones”.

Actualmente se las conoce como dismorfias.

El término dismorfologia fue utilizado por primera vez por el Dr. David D. Smith, en
1966, para describir el estudio de los defectos congénitos en el ser humano. Estos
representan alrededor del 3 % de los recién nacidos vivos.

Objetivo:

En la presente comunicacion actualizamos conceptos del labio leporino y paladar

hendido desde una perspectiva embriolégica.

DESARROLLO:



Las cavidades nasal y bucal se desarrollan a partir de la cuarta semana y en su
morfogénesis participa el ectodermo del estomodeo, el endodermo de la faringe
primitiva y el ectomesénquima de la region. Los tejidos de la cara se desarrollan

desde ambos lados de la linea media. (Arteaga Martinez M; Garcia Pelaez I., 2013)

El labio se forma durante la quinta y sexta semana. Por su parte, el paladar se
desarrolla entre la quinta y la décimo segunda semana a partir del segmento

intermaxilar y de los procesos palatinos laterales. Figura 1.

Se conoce como campo del desarrollo a la parte del embrién que reacciona como
una unidad coordinada ante los efectos del crecimiento y la diferenciacion. Un
defecto de campo monotépico incluye anomalias contiguas por ejemplo: labio y
paladar hendidos. En muchos casos se combinan ambos defectos, labio y paladar

(LPH), pudiendo ser también unilaterales o bilaterales.

Su embriogénesis dependera de la combinacién de los defectos y son fallos del
desarrollo del segmento intermaxilar, de los procesos palatinos laterales y del
proceso maxilar. Esto ocurre cuando falla la uniéon de las prominencias palatinas
laterales o maxilares con la prominencia palatina media o frontonasal durante el

desarrollo del embrion.

El LPH primario puede ser completo e incompleto. Cuando es completo existe poca
proyeccién de la punta nasal, domo nasal deprimido, columela corta y desviada vy
el ala nasal deprimida en el lado de la hendidura.
(Ochoa Céceres S, Aparicio Rodriguez JM, 2013)

El paladar hendido posee una incidencia de 1 por cada 2 500 recién nacidos vivos y
se caracteriza por un defecto a nivel del paladar que permite la comunicacién
anormal entre las cavidades nasal y bucal. Puede afectar al paladar en toda su
longitud o solo una pequefia porcién: Gvula bifida. Se lo considera de etiologia
multifactorial y es mas frecuente en el sexo femenino.

Montenegro y Rojas (2005) describen que el TGFR-3 (factor de crecimiento
transformante (3-3) tiene un papel esencial en la palatogénesis, debido a que en
ratones transgénicos, del tipo knockout que tienen el gen TGFR-3 no funcional, el
paladar no se fusiona Asi también, el tratamiento de paladares de ratén con
antisense para TGFR-3 o con anticuerpos neutralizantes, inhiben la fusion.

En el paladar de pollo tratado con TGFR-3, la fusion es similar a lo que ocurre en el

paladar de raton rico en TGFR-3 e involucra 2 eventos: 1- Adherencia de los



epitelios medios para formar una lamina epitelial con desmosomas 2-
Transformacioén epitelio-mesenquimética de la lamina epitelial.

En la fusién de los procesos que forman el labio ocurre la misma secuencia.

TGFR-3 tiene la funcién mas importante en la fusién palatina y en la transformacion
epitelio-mesenquimatica, mientras que TGFR-2 estimula la sintesis de ADN y la
proliferacion en el mesénquima, desde las etapas tempranas del desarrollo del
paladar.

TGFR-3 estimula la fosforilacion del factor de transcripcion Smad-2, a través de un
receptor especifico y una vez fosforilado, entra al ndcleo para regular positivamente
la sintesis y activacion del factor de transcripcion LEF-1.

LEF-1 activa los genes necesarios en la transformacion epitelio-mesenquimatica,
como Snail que reprime la expresion de caderina-E

El raton knockout para TGFR-3 no tiene labio leporino, solo paladar hendido
secundario. Por lo tanto la ocurrencia de labio-paladar hendido combinada en
humanos, no es debida a un solo gen (tal como el TGFb-3 o el Shh) sino a una serie
mas compleja de eventos.

El labio y paladar hendidos se asocian con mucha frecuencia a sindromes
cromosoémicos, como la trisomia 13 y 18, y al efecto de agentes teratogénicos como
los anticonvulsivantes, retinoides, vitamina A, tabaco, alcohol y corticoides, entre
otros. También otros factores como deficiencias de vitaminas B y acido fdlico, las

madres obesas y padres afiosos.

DISCUSION Y CONCLUSIONES:

El desarrollo de la cara y paladar de los mamiferos es un evento complejo que se
altera frecuentemente. En la especie humana dan como resultado dismorfias como
el labio y paladar hendido (LPH). (Arteaga Martinez M; Garcia Peléaez 1., 2013)

El labio y paladar hendido son relativamente frecuentes en la especie humana.
Las incidencias encontradas en distintas partes del mundo, indican en general, un
importante componente racial de susceptibilidad, independiente de la region

geografica de residencia. (Montenegro MA; Rojas M., 2005)

En sintesis En el paladar hendido puede estar afectado solo el paladar blando o
incluir el paladar duro formado de hueso y afectar también el maxilar. En la
mayoria de los casos se presenta junto con el labio leporino. Esto ocurre cuando

falla la unién de las prominencias palatinas laterales o maxilares con la prominencia



palatina media o frontonasal durante el desarrollo del embrion. (Avila, R. E. &
Samar, M. E. 2011)

El tratamiento de los pacientes con labio y paladar hendidos requiere un manejo
multidisciplinario e integral para proveer de condiciones o6ptimas estructurales,

funcionales y estéticas en los tejidos blandos y duros.

Se sugiere comenzar desde el primer mes de vida lo que permite mejore su aspecto

facial permitiendo al nifio su adaptacion social.

En clinica médica el trastorno dismoérfico corporal (TDC), también conocido como

dismorfofobia, es una patologia psiquiatrica. (Mufaddel A y col.2013)

El TDC consiste en la preocupacién exagerada respecto a un defecto fisico y el
paciente afectado sufre alteracion clinica profunda y pérdida importante de su
funcionalidad conducente a una depresion con consecuencias letales como el

suicidio.
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