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Resumen

La examinacion de la cavidad oral es fundamental para descubrir diferentes malformaciones congénitas. Las
detecciones tempranas pueden ayudar a iniciar una terapia médica o quirdrgica adecuada, de esta manera
prevenir complicaciones que pueden afectar la vida del paciente durante sus primeros afios de vida. Algunas
de las malformaciones de la cavidad oral incluyen hendidura mandibular media, micrognatia, labio leporino
y paladar hendido, hendidura facial lateral y épulis. Estas malformaciones son el resultado de errores en la
embriogénesis 0 eventos intrauterinos que alteran el crecimiento fetal. Este articulo es una revision de los
procesos de embriogénesis y de la malformacion especifica con su descripcion, manejo y abordaje radiol6gico
imagenoldgico para su deteccion temprana.

Palabras clave: Malformaciones orales; Labio leporino; Fisura del paladar y Epulis Congenito.

Abstract
The examination of the oral cavity is essential to discover different congenital malformations. The early
detections can help to begin an appropriate medical or surgical therapy, this way prevent complications that
can affect the life of the patient. Some of the malformations of oral cavity includes median mandibular clef,
micrognathia, cleft lip and palate, lateral facial cleft and epulis. These malformations are the result of errors
in embryogenesis or intrauterine events that disturbs fetal growth. This article is a review of the
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embryogenesis’s processes and the specific malformation with their description, management, and radiologic
imaging approach for early detection.

Keywords: Mouth Maformations; Cleft Lip; Cleft Palete and Epulis congenito.
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Introduccion

Las malformaciones congenitas de la cavidad oral representan un grupo complejo de alteraciones que pueden
surgir como resultado de defectos durante el proceso de embriogénesis, o debido a factores externos que
afectan el desarrollo fetal. Estas malformaciones abarcan una variedad de desordenes que comprometen
estructuras clave de la cavidad oral, incluyendo los labios, los huesos maxilares, el paladar, el suelo de la boca
y la lengua. En menor medida, también se ven involucradas alteraciones en el hueso mandibular, aunque su
incidencia es menos frecuente en comparacion con otras estructuras orales.

Dentro del espectro de malformaciones, es comdn que estas se presenten junto a otras patologias, lo que puede
complicar el diagnostico y el manejo clinico del paciente. Sin embargo, también existen casos en los que las
malformaciones son aisladas, lo que permite un abordaje mas focalizado en la cavidad oral. La variedad de
estas alteraciones y su impacto en la calidad de vida del paciente subrayan la importancia de un enfoque
diagnostico y terapéutico adecuado (1).

La deteccion temprana de las malformaciones congénitas de la cavidad oral es fundamental para mejorar los
tiempos de intervencion y, en consecuencia, las perspectivas de recuperacion del paciente. La identificacion
precoz de estas alteraciones permite planificar intervenciones quirdrgicas y terapéuticas con mayor precision,
optimizando asi los resultados clinicos. Ademas, un diagndstico temprano puede reducir las complicaciones
asociadas y mejorar la integracion social y funcional del paciente.

Este estudio se enfoca en revisar detalladamente las diversas malformaciones que pueden ocurrir durante el
desarrollo embrioldgico de la cavidad oral. Se explorara el proceso de formacién de las estructuras orales,
destacando los momentos criticos en los cuales pueden surgir defectos que resultan en malformaciones
congeénitas. Este analisis se basa en la literatura actual y en estudios recientes que aportan una vision integral
sobre los mecanismos subyacentes de estas malformaciones (2).

Ademas de la revision de las malformaciones embrioldgicas, este articulo también pone un énfasis particular
en las técnicas diagnosticas tempranas que son esenciales para la deteccion oportuna de estas condiciones. Se
evaluaran diferentes métodos y tecnologias que han demostrado ser efectivas en la identificacion de
malformaciones en etapas tempranas del desarrollo, con el objetivo de establecer un marco de referencia para
mejorar las préacticas clinicas actuales.
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El propdsito central de esta investigacion es proporcionar una vision exhaustiva sobre las malformaciones
congénitas de la cavidad oral, desde su origen embrioldgico hasta las estrategias diagnosticas mas avanzadas.
Este enfoque permitira no solo una comprension mas profunda de estas condiciones, sino también una mejora
en la atencidn clinica y en la calidad de vida de los pacientes afectados.

Materiales y métodos

En la presente investigacion se llevo a cabo una revision de la literatura cientifica disponible en diversas bases
de datos reconocidas por su contenido médico y cientifico. Para asegurar la relevancia y actualidad de la
informacidn, se consultaron las bases de datos PubMed, Scielo, Google Académico y Elsevier entre enero y
julio de 2024. Estas fuentes fueron seleccionadas debido a su amplio acceso a estudios especializados en el
ambito de la salud, y se priorizaron los articulos publicados en los Gltimos cinco afios, con el fin de garantizar
que los hallazgos y analisis presentados reflejen el conocimiento mas reciente en el campo.

El proceso de seleccion de articulos incluy6 la utilizaciéon de términos MESH (Medical Subject Headings)
especificos para acotar la busqueda a temas de interés directo para la investigacion. Los términos utilizados
fueron: "Malformaciones orales"”, "Labio leporino”, "Fisura del paladar" y "Epulis Congénito". Estos términos
permitieron enfocar la busqueda en estudios que abordaran de manera precisa la etiologia, presentacion clinica
y deteccion temprana de las malformaciones congénitas en la cavidad oral, excluyendo aquellos que no se
ajustaban a los objetivos de la investigacion.

Inicialmente, se identificaron un total de 31 articulos que cumplian con los criterios de busqueda. Sin
embargo, se procedié a una cuidadosa seleccion para asegurar que los estudios incluidos fueran pertinentes y
proporcionaran un valor significativo al tema investigado. Como resultado de este proceso, se descartaron 12
articulos que se centraban exclusivamente en técnicas quirdrgicas para la correccion de las malformaciones,
ya que el enfoque principal de esta revision no es el tratamiento quirurgico, sino la deteccion temprana y la
comprension de la etiologia. Adicionalmente, 3 articulos fueron excluidos por ser estudios de casos clinicos,
los cuales, aungue relevantes, no aportaban el nivel de generalizacidn necesario para este tipo de revision.

Finalmente, se seleccionaron 16 articulos que aportaron la mayor relevancia bibliografica para la
investigacion. Estos estudios se enfocan en la etiologia, presentacidn clinica y técnicas de deteccion temprana
de diversas malformaciones congénitas de la cavidad oral, tales como la hendidura mandibular media,
micrognatia, labio leporino, paladar hendido, hendidura facial lateral y épulis. La informacion obtenida de
estos articulos se utilizé para realizar un anélisis detallado de los procesos embrioldgicos que conducen a
estas malformaciones y para revisar las estrategias de diagnostico por imagen que permiten su identificacién
precoz.

La metodologia de esta investigacion se basa en una revision narrativa de la literatura, donde se analizan y
sintetizan los hallazgos de los articulos seleccionados para proporcionar una vision comprensiva de las
malformaciones congénitas de la cavidad oral. Esta aproximacion permite una integracion critica de la
informacion disponible, facilitando la identificacion de patrones comunes en la etiologia y presentacion de
las malformaciones, asi como la evaluacion de las técnicas mas efectivas para su deteccion temprana, con el
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objetivo de mejorar las préacticas clinicas y los resultados en la atencion de pacientes afectados por estas
condiciones.

Resultados y discusion
Embriologia

El comienzo del desarrollo de la cara y cavidad oral inicia alrededor de la semana cuatro y se extiende hasta
la semana nueve del desarrollo. La formacion de la boca primitiva o estomodeo marca el centro de la cara, se
forma con revestimiento ectodérmico ubicado debajo del tubo neural y superior al primer arco farangueo, se
observa como una depresion transversal.

Alrededor del estomodeo se forman acumulaciones mesoblasticas que se elevan por encima del estomodeo,
al mismo tiempo que sucede esta elevacion mesoblasticas se crea la membrana bucofaringea. Debajo del
estomodeo se encuentra la porcion craneal del intestino primitivo separadas entre si por la membrana
bucofaringea, haciendo el estomodeo una cavidad cerrada. Hasta que la membrana es absorbida en la semana
4 del desarrollo embrionario se da lugar a la formacién de la cavidad oral primitiva. El estomodeo esta
formado por ectodermo y rodeado del primer arco faringeo, ademas de estas caracteristicas y estructura va a
tener estructuras de suma importancia para el desarrollo de la boca. Dentro estas estructuras de encuentra los
botones mandibulares y maxilares ubicados bilateralmente y al lateral del estomodeo. Por dltimo, la
prominencia frontal que es Unica, superior y medial. Todas estas estructuras forman parte en el desarrollo de
la cara y boca.

Por debajo de la prominencia frontal se encuentra la placa nasal, junto a los procesos maxilares superiores;
estos tres dan la formacidon del paladar anterior. El paladar anterior y septo nasal se fusionan, el septo nasal
proviene de la prominencia frontal; de esta fusion entre septo nasal y paladar anterior surge la separacion de
la cavidad oral de la nasal dando asi la formacién del paladar posterior (3).

La lengua, al igual que el paladar, empieza su formacién alrededor de la semana 4 del desarrollo. La lengua
esta formada por 2 tejidos embrionarios, los 2/3 anteriores provienen de del primer arco faringeo y se forman
dos protuberancias linguales laterales y una medial. Las laterales provienen del borde superior del arco
mientras que la medial del borde inferior. Estas protuberancias se unen entre si para formar los 2/3 anteriores
que corresponden al cuerpo de la lengua, formado por tejido ectodérmico y endodérmico. El tercio posterior
se separa de este por medio de la V lingual, este tercio estd formado por el segundo, tercer y parte del cuarto
arco de tejido endodérmico. La musculatura de la lengua proviene de las somitas occipitales.

Hendidura Mandibular

Las hendiduras de la parte inferior de la cara suelen darse en linea media del labio y mandibula, son entidades
extremadamente raras reportandose en la literatura menos de 70 casos en comparacion con las hendiduras
oblicuas de la cara. Las hendiduras mandibulares aparecen como resultado de un error en la coaptacion de los
bordes libres de los procesos mandibulares. Tipicamente la lengua se ve incluida, aunque con una expresion
variable, que va desde una punta bifida con anquiloglosia hasta una marcada hipoplasia lingual.

Su tratamiento es variable ya que no existe un consenso del manejo de esta malformacion, debido a su rareza
y variabilidad. Ciertos autores prefieren la cirugia de las estructuras del tejido blando tan rapido como sea
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posible para la prevencidn de problemas del habla y dafios en el hueso maxilar por el desarrollo de los dientes
en los 8 y 10 afios. Sin embargo; existen reportes del primer procedimiento a los 2 afos.

Micrognatia

Se refiere a un tamafio reducido de mandibulas, la presencia de esta malformacion puede estar aislada o junto
a un sindrome. Micrognatia es visto con mayor frecuencia en la secuencia Pierre Robin (PRS), esta secuencia
se caracteriza por micrognatia, glosoptisis y obstruccion de la via aérea; puede coexistir el paladar hendido.
(4). La incidencia de PRS varia, encontrandose de 1 en 8000 a 1 en 14 000. Su mortalidad va desde 1.7% a
un 11.3%, sin embargo, con pacientes que son muy sintomaticos se puede elevar hasta un 26%. PRS en la
mayoria de los casos puede estar asociado a un sindrome en un porcentaje del 26% al 83%.

La obstruccidn de la via area en PRS es dada por la micrognatia, esta produce un retroceso de la lengua
colocandose en la via aérea y produciendo su obstruccion. Por la micrognatia y la posicion de la lengua hacia
posterior y superior impiden en algunos casos la fusion del paladar provocando paladar hendido. Para la
valoracion y deteccion temprana de la micrognatia es necesario realizar un ultrasonido donde se pueda
observar de en corte sagital la cara fetal, donde sean visibles el mentdn, mandibula, labio superior y nariz. De
esta forma se puede valorar la longitud mandibular (5). EI manejo de esta puede ser con técnicas no
quirudrgicas o quirurgicas.

Las técnicas no quirurgicas se basan en la colocacion de un stent nasofaringeal para disminuir la obstruccién
de la via aérea por la lengua, y el uso del CPAP en horas de suefio. Por ultimo, si la proteccion aérea no
invasiva no da resultado se usa la intubacién endotraqueal o mascara laringea. Por otro lado, los
procedimientos quirdrgicos usados son adhesion de lengua a labio, liberacion del suelo de la boca del periostio
y por ultimo la distraccion osteogénica de la mandibula.

El diagnostico esta basado en la imagenologia perinatal, usando ultrasonido o RM. La micrognatia suele ser
de dificil diagndstico con el uso de ultrasonido teniendo una sensibilidad del 72.7%. Pero la normalizacion
del largo anteroposterior mandibular con el didmetro biparietal mejora la sensibilidad del ultrasonido por
100% y crea una especificad del 98% (5).

Paladar Hendido y Labio Leporino

El labio leporino ocurre cuando existe un fallo en la fusion del proceso frontonasal medial con el proceso
maxilar del primer arco branquial. La fusion ocurre dentro la semana 4 a la 6 de gestacion. El fallo completo
de esta resulta en la formacién de una fisura o hendidura en el labio por el borde vermilion que se extiende de
manera ipsilateral hacia el paladar primario, compuesto de la parte medial del proceso nasofrontal; esto
futuramente se convertird en el labio superior y parte del maxilar donde se encuentran los incisivos del
maxilar. En cuanto el paladar hendido, este es causado por una falta de fusion de los botones maxilares de los
procesos de maxilares, durante la semana 8 o 12 de gestacion (6).

Cada patologia tiene su grupo clinico: labio leporino con o sin paladar hendido (CLP) y paladar hendido
aislado; siendo mas prevalente la primera. CLP ocurre con mas frecuencia en hombres y de ascendencia
asiatica en el lado izquierdo; teniendo una incidencia de 1:1000 recién nacidos (7). El paladar hendido aislado
es més relacionado a sindromes, como Stickler que consiste en anormalidades oculares, hipoplasia mandibular
y paladar hendido aislado. El labio leporino es clasificado en unilateral o bilateral y en completa o incompleta,
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como se muestra en la imagen de abajo. La imagen A/B son labios leporinos incompletos, C labio leporino
unilateral completo con paladar hendido, D labio leporino bilateral incompleto con paladar hendido, E labio
leporino Dbilateral completo con desplazamiento anterior del segmento intramaxilar, F paladar
hendidocompleto, G Paladar hendido incompleto y por ultimo H que es una Uvula bifida (Figura 1) (7).

Dentro los factores de riesgo que con llevan a una malformacion se encuentran: genética, factores ambientales
(exposicidn pasiva al tabaco), medicamentos(fenitoina, valproato de sodio, tomiramato, metrotexato, uso de
drogas, consumo de alcohol, deficiencia de folato, obesidad materna, diabetes diagnosticada previo al
embarazo (8).

Figura 1. Clasificacion de paladar hendldo y Iablo (7.

Los estudios de imagen utilizados para esta patologia suelen ser el ultrasonido para la deteccion temprana,
ayudando a preparar a los padres psicol6gicamente sobre la malformacion del hijo. Otros estudios utilizados
son CT y radiografia, que resultan utiles en la valoracion de otras malformaciones asociadas. La resonancia
magnética es usada para la identificacion de alteraciones intra o extracraneales.

Para el diagnostico de estas malformaciones en periodo perinatal se prefiere el uso de ultrasonido. El labio
leporino es usualmente apreciado con el uso de un angulo coronal y aparece como una zona hipoecoica del
labio superior en caso de ser unilateral. Al ser bilateral puede aparecer como una zona masa ecogénica siendo
el segmento premaxilar esta masa, puede ser comprobado con el uso de herramientas 3D (9).

Mientras la resonancia magnética puede ser usada como se menciond antes para descartar otras anormalidades
presentes por su grado de definicion; la RM sirve para confirmar o descartar otras patologias como que un
labio leporino bilateral con segmento maxilar puede imitar una masa de linea media facial.

El tratamiento de CLP se basa en una serie de cirugias. Los tiempos apropiados para la realizacion de la
cirugia va a cambiar si se trata de labio leporino o paladar hendido. Si se trata de paladar de labio leporino, se
puede reparar aproximadamente a los 3 meses de nacido; en cambio el paladar hendido se rapara antes de que
se empiece a desarrollar el habla del nifio o nifia, alrededor de 9 a 12 meses (10). Estas cirugias pueden llegar
a producir diferentes efectos secundarios entre estos efectos secundarios estan las fistulas oronasales y la
restriccion de crecimiento maxilar. Por lo que se usa estudios complementarios para el seguimiento de los
pacientes como son la RM o radiografias para valorar la estructura dsea.

Hendidura Facial Transversa
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Es una malformacion rara caracterizada por el agrandamiento de la boca por una mala fusion de los arcos
maxilares y mandibulares, siendo las mas comunes las unilaterales. La etiologia de las hendiduras faciales
transversas es desconocida (11). Es de las malformaciones faciales mas rara siendo su incidencia 1 en 80 000
y 1 en 300 000 de todos los nacimientos vivos y solamente el 0.3 al 1% son hendiduras faciales (12). Va de
mod erado a severo cuando es afectado otros tejidos ademas de la piel. Pueden ser detectados en los
ultrasonidos prenatales de rutina en el control prenatal, se ha mostrado que una combinacién de imagen 2D y
3D es mas preciso a la hora de realizar el diagnostico. La mayoria de las hendiduras faciales transversas han
sido diagnosticadas entre las semanas 21 y 33 de gestacion (13).

Se suele ser asociada con macrostomia y otros defectos del primer arco braquial, puede presentarse como una
hendidura que va desde la comisura labial hasta la oreja, pero la mayoria no suelen ser tan extensos. Dentro
las complicaciones que se puede generar con las hendiduras faciales transversa incluyen: incontinencia bucal,
problemas del habla y dificultad para comer. Puede estar asociado a multiples sindromes como: Williams,
Noonan, Angelman, Beckwith-Wiedeman, Morqui, Teacher-Collins y Ablepharon-Macrostomia.

Epulis Congénito

Epulis Congénito es un tumor granular raro de partes blandas que aparece exclusivamente en neonatos., el
cual es benigno. Las mujeres se ven mas afectadas que los varones (9 a 10:). Fue por primera vez descrita en
1871 por Neumann y Gnicamente se han descrito alrededor de 200 casos con una incidencia de 0.0006% por
nacimiento (14). Se presentan tipicamente al nacimiento como una masa pediculada en la premaxila y en la
mucosa alveolar mandibular. Un épulis grande puede interferir con la alimentacién, su detencion en la
mayoria de los casos se realiza por medio de ultrasonido (15). Su diagndstico temprano es esencial para el
abordaje quirargico apropiado, tal como se observa en la figura 2, el ultrasonido sigue siendo el método de
deteccidn temprana. Se ha descrito en varios casos de épulis que han disminuido su tamafio hasta desaparecer,
sin embargo, lesiones de mayor tamafio que interfieren con la respiracion o alimentacion requieren extirpacion
quirtrgica inmediata (16).

Figura 2. Epulis Congenito: A al diagnostico por US, B al nacimiento (7).
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Conclusiones

Las malformaciones congénitas de cavidad oral son una entidad que nos recuerda la importancia del estudio
sonografico durante el periodo perinatal. Asi mismo es una herramienta que no genera radiacion ionizante y
es de facil acceso. Ya que nos permite identificar estas malformaciones de una manera temprana. Asi se
puede no solo preparar a los padres psicol6gicamente sobre la condicion de su hijo o hija, también permite la
generacion de un plan de manejo para el paciente. Aunque la causa de muchas de estas malformaciones sigue
siendo desconocida, se ha mencionado algunos factores de riesgo que pueden provocarla como el alcohol,
fumar, edad avanzada de la madre. Aqui la importancia del control prenatal, ya que combinado de ultrasonido
y pruebas de laboratorio pueden diagnosticar diferentes patologias o mejorar la deteccion temprana de
malformaciones.
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