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Resumen

La hipoplasia de rama mandibular es una
alteracién asociada cominmente a
sindromes craneofaciales, pero es
infrecuente cuando se presenta en
conjunto con el Sindrome de Klippel-Feil,
el cual se caracteriza principalmente por
la fusién de dos o mas vértebras
cervicales. Se propone el manegjo
quirargico temprano (primer
procedimiento  quirdrgico) para la
- correccion de la hipoplasia mandibular a
través de la colocacién de un injerto
autélogo, con el objetivo de mejorar la
funcién mandibular, dar aumento a la
rama mandibular afectada y con esio
corregir la asimetria facial.

Se reporta el caso clinico de un paciente
masculino de 9 afos de edad con
diagnéstico de Sindrome de Klippel-Feil
e hipoplasia de rama mandibular
izquierda, tratado con cirugia en la
infancia a través de osteotomia verticales
y toma y aplicacién de injerto de cresta
illaca para aumento de rama mandibular
afectada con la finalidad de mejorar la
asimetria facial para ulteriormente ser
tratado con ortodoncia y ortopedia
prequirtirgica y llevar a cabo la cirugia
ortognatica al  término  de ia
adolescencia.

Palabras clave: Sindrome Klippel-
Feil, hipoplasia mandibular, microsomia
hemifacial, manejo quirdrgico temprano.

Abstract

Hypoplasia of the mandibular branch is
an alteration associated with craniofacial
syndromes, but it is uncommon when it
occurs in conjunction with Klippel-Feil
Syndrome, which is mainly characterized
by the fusion of two or more cervical
vertebrae. Early surgical management
(first surgical procedure) is propesed for
the correction of mandibular hypoplasia
through the placement of an autologous
injector, with the aim of improving
mandibular function, increasing the
controlled mandibular branch ‘"and
thereby correcting facial asymmetry. .

The clinical case of a 9-year-old male
patient with a diagnosis of Klippel-Feil
syndrome and hypoplasia of the left
mandibular branch, treatment with
childhood surgery through vertical
osteotomy and taking and application of
an iliac crest injector for Increased
affected mandibular branch with the
proposal to improve facial asymmetry to
be fireated with orthodontics and
presurgical orthopedics and carry oui
orthognathic surgery at the end of
adolescence.
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introduccion.

El sindrome de Klippel-Feil es un
trastorno poco frecuente que se
caracteriza por la fusién de dos o mas
elementos 6seos de la columna cervical
en cualquier nivel, pero que afecta mas
comunmente a los niveles de C2-C3 y
C5-C6(1). Maurice Klippel y Andre Feil la
describieron en el afio de 1912y,
mencionando que se debe a una
segmentacion defectuosa a lo largo del
eje de desarrolio del embrién durante las
primeras 3 a 8 semanas de gestacion.
Esta anomalia en la embriogénesis
resulta en tres variaciones de este
trastorno: en el tipo [, las vértebras
cervicales y toracicas superiores se
fusionan como un bloque; en el tipo 11, Ia
deformidad se observa en la fusién de las
vértebras cervicales que se limita a uno o
dos espacios intervertebrales y puede ir
acompafiada de ofras anomalias
vertebrales cervicales; y por titimo, en el
tipo I, la fusion vertebral cervical se
asocia con una fusién toracica inferior o
lumbar.4).

La prevalencia del Sindrome de Kiippel-
Feil se estima que es de 1 en 40,000
nacidos vivos con un ligero predominio
por el sexo femeninogs). Las
caracteristicas  clinicas incluyen la
presencia de un cuello corto y grueso,
una limitacién del movimiento de la
cabeza y cuello, anomalias de Ilas
costillas, sordera congénita parcial o
completa, defecto cardiaco congénito,
siringomielia,  estrabismo, torticolis,
deformidad de Sprengel, anomalias

renales, paladar hendido, asimetria del
craneo y la cara, anomalias de los
dientes e  hipoplasia de ramas
mandibularesiss). En la mayoria de los
pacientes, la microtia u otras anomalias
auriculares o pre auriculares son
comunes().

La microsomia hemifacial es la segunda
alteracion craneal mas coman después
del labio y paladar hendido, sin embargo
se han reportado asociaciones con el
Sindrome de Klippel-Feil y otras
alteraciones(s,9. La hipoplasia de la rama
mandibular congénita es generalmente
unilateral, la cual condiciona a una
asimetria facial progresiva relacionada
directamente con la severidad inicial que
genera una deformidad mandibular,
existe la clasificacion de hipoplasia
mandibular descrita por Pruzansky(1969)
y modificada por Kaban(1988) (10):

Tipe It Todos los componentes
mandibulares y ATM (articulacién
temporomandibular) estan presentes y
tienen una forma normal, pero son
hipoplasicos en un grado variable.

Tipo IIA: La rama mandibular, el condilo
y la ATM estan presentes, pero tienen
forma hipoplasica y anormal.

Tipo lIB: La rama mandibular es
hipoplasica y notablemente anormal en
forma y ubicacion, siendo medial vy
anterior. No hay articulacion con el hueso
temporal.

Tipo Ill: La rama mandibular, el condilo y
la ATM estdan ausentes, el musculo
pterigoideo lateral y el temporal, si estan
presentes, no estan unidos al remanente
mandibular.



Poliey en 1997 encontrd que el
crecimiento del lado afectado por Ia
microsomia hemifacial en los pacientes
con Sindrome de Klippel-Feil es paralelo
al del lado sano y la deformidad
esquelética mandibular no progresa con
el tiempo, asi, el grado de asimetria
permanece en todo el desarrollo
craneofacialg). Kaban y colaboradores
en 1988 consideran que la microsomia
hemifacial es una enfermedad progresiva
que se correlaciona con la afectacién
esquelética y como tal sugieren un
tratamiento quirdrgico temprano para
evitar el empeoramiento de la asimetria
facialii). Padwa et al. 1998, refieren que
la  mandibula hipoplasica restringe el
crecimiento vertical del tercio medio
facial, lo que conduce a deformidades
secundarias del maxilar, la nariz y la
Grbita, por lo tanto puede haber distopia
orbitaria, inclinacion del plano oclusal y
de los bordes piriformes, asi como
disminucién de la distancia entre el borde
infraorbitario y la apertura piriforme
ipsiiateral. Estas observaciones han sido
razén suficiente para determinar un
tratamiento quirtrgico cuando el paciente
esta en etapa de crecimiento para
proporcionar una “matriz funcional” mas
normal (fisioldgica), lo que daria como
resultado un crecimiento satisfactorio de
ta mandibula y reduccién en la distorsion
del tercio medio2). Los pacientes con
hipoplasia de rama mandibular requieren
correccion  quirdrgica temprana para
recuperar la funcién, y mantener el
crecimiento craneofacial en simetria en
ambos lados(12,13. Desde 1957, Marsh
Robinson describe las osteotomias
verticales de Jla rama ascendente
mandibular con injerto de cresta iliaca
como un méetodo para la correccion de la

hipoplasia de rama mandibular como
primer cirugia para la rectificacion de la
asimetria facialp4). La cresta iliaca
anterior es un sitio donador utilizado
comunmente, ya que ofrece una gran
cantidad de hueso (hasta 50 cc) con
disponibilidad de hueso esponjoso vy
cortical ya que contiene una alta
concentracion de osteocomponentes
celulares para ser transferidos(is,16). Es
de suma importancia mencionar que el
injerto  en bloque debe estar bien
adaptado al lecho receptor (a veces
requiere contornear el bloque 6seo) para
obtener un adecuado contacto entre el
injerto y el hueso receptor, asegurandolo
con tornilios de titanio para lograr su
estabilidad(7).

La fijacion esqueletal con alambres para
lograr la fijacién intermaxilar se ha
utilizado en osteotomias mandibulares
en cirugia ortognatica para conseguir
mantener a la mandibula en la nueva
posicion logrando un gran valor para la
estética facial inferiorqs).

Caso clinico.

Se frata de paciente masculino de 9 afios
de edad, con diagnéstico de Sindrome
de Klippel-Feil, el cual fue tratado
multidisciplinariamente en el Hospital
Infantii de México “Federico Gomez”,
valorado por el servicio de Cirugia
Maxilofacial, sin antecedentes
heredofamiliares de importancia para el
padecimiento actual.

Paciente con implantacién alta del
cabello, apéndice preauricular derecho,
microtia y atresia izquierda, cuello corto
en el lado izquierdo, restriccion en los
movimientos cervicales, fusion parcial de
vertebras de C2-C6, anomalia de



Sprengel izquierda, aplanamiento de
techo de cavidad glenocidea e hipoplasia
de rama mandibular izquierda clase 1IB
segun Kaban, que conlleva a una
hipoplasia maxilar ipsilateral y asimetria
facial, apertura oral adecuada, denticién
mixta, desviacion de las lineas media
maxilar y mandibular a la izquierda
(Figura 1). Nefrologia reportd rifién en
hendidura izquierdo.

Se realizd la valoracién de la TC
(fomografia computarizada) de macizo
facial y se  planific6 procedimiento
quirdrgico por parte de servicio de
Cirugia Maxilofacial para correccién de
asimetria facial a expensas de la
hipoplasia de rama mandibular izquierda
como tratamiento interceptivo temprano
(Figura 2). En una edad méas avanzada,
posterior a tratamiento ortopédico-
ortoddntico se planificara el manejo
definitivo y correctivo a través de cirugia
ortognatica.

Se programé para procedimiento
quirirgico de osteotomias verticales
mandibulares  bilaterales, toma vy
aplicacién de injerto en bloque de cresta
iliaca anterior para aumentar volumen en
la rama mandibular izquierda.

Se efectud anestesia general
balanceada con intubacién nasotraqueal
a traves de fibra 6ptica, ya que por la
fusion de las vértebras cervicales no fue
posible una adecuada hiperextension
cervical para una intubacién
convencional (Figura 3). Se realizd la
incision, diseccién y obtencion de un
bloque de 3x3x1cm de cresta iliaca
anterior derecha, con el cierre de la
misma por planos. Se hizo una incisién
submandibular, diseccion de fascias y
mulsculos hasta el angulo y borde

posterior de la rama mandibular
izquierda, llevando a cabo wuna
osteotomia vertical de la rama (Figura 4).
Posteriormente se efectué una incision
intraoral en regién retromolar inferior
derecha para exposicion de la rama
mandibular para osteotomia vertical
ipsilateral, una vez movil el segmento
distal mandibular se colocsé la guia
quirdrgica, se hizo una fijacién
esquelética con alambre a través de la
apertura piriforme bilateral y del cuerpo
de la mandibula entre incisivos laterales
y caninos inferiores, logrando una fijacién
intermaxilar. Posteriormente, el injerto en
bloque de cresta ilffaca anterior fue
llevado al lecho de la osteotomia vertical
de la rama mandibular izquierda,
logrando un adecuado contacto dseo con
el hueso receptor, y fijado a través de dos
tornillos de titanio para su estabilidad, se
extrajo el germen del tercer molar inferior
izquierdo el cual fue expuesto en Ia
osteotomia vertical izquierda (Figura 5).
Se realizé el cierre de las heridas
quirdrgicas por planos.

El paciente evoluciond
satisfactoriamente en sus citas de
control; a la sexta semana posoperatoria
se retir6 la fijacion esqueletal de alambre,
la guia quirlrgica se mantuvo por cuatro
semanas mas. Clinicamente con mejoria
notable en la asimetria facial, mordida
abierta posterior izquierda propia del
aumento de la rama mandibular del
mismo lado (Figura 6).

En las imagenes radiograficas de control
a seis semanas, el injerto de cresta iliaca
anterior en la rama mandibular izquierda
se encontré en posicién y funcién con
adecuada integracién al hueso receptor,
sin zonas sugestivas de secuestro dseo



o inestabilidad (Figura 7). Actualmente el
paciente continua bajo manejo de
ortopedia y ortodoncia maxilar para
estimular el crecimiento maxilar vy
preparacién quirlrgica para cirugia
orfognatica al término de Ia
adolescencia.

Discusion.

El Sindrome de Klippel-Feil describe la
fusion congénita de dos o mas vértebras
cervicales. Tiene una heterogeneidad
clinica significativa, puede ocurrir aislado
0 asociado con otras anomalias
esqueléticas, discapacidad visual y
auditiva, anomalias orofaciales, o
anomalias viscerales, como cardiaca,
renal, genitourinaria y neurologica. Se
observa en aproximadamente 1: 40,000
nacimientos  con un  predominio
femenino-masculino de
aproximadamente 3:2. La triada clinica
clasica incluye un cuello corto,
implantacion baja del cabello y una
movilidad limitada del cuellos 1. El
sindrome se consideraba una anomalia
multifactorial debido a Ia falta de un
fenotipo especifico debido a la inmensa
variabilidad de sus manifestaciones, lo
que dificulta la determinacién de una
base hereditaria, sin embargo los
informes de familias con Sindrome de
Klippel-Feil y la identificacion del locus en
el octavo cromosoma, disipan las dudas
sobre su transmision genéticaw). Se han
identificado mutaciones en los genes del
factor de diferenciacién del crecimiento
[(MEOX1, GDF3, GDF6, NOTCH Y
MYO18)1(17).

El Sindrome de Kiippel-Feil puede estar
asociado a otras alteraciones
craneofaciales), sin  embargo hay

reportes de asociacidon con microsomia
hemifacial en la cual se observa
hipoplasia de las regiones malar y/o
maxilar, hipoplasia de la rama
mandibular del lado afectado y microtia
con diversas repercusiones auditivas).

El' manejo de estos pacientes es
multidisciplinario, algunos investigadores
creen que la deformidad cambia en
proporcion al crecimiento del nifio en
lugar de empeorar progresivamente y
afirman que la asimetria mandibular
debe abordarse en la adolescencia). El
manejo quirdrgico de la hipoplasia
mandibular es diverso, io mas comun es
la  colocacién de un distractor
osteogénico en la infancia, no obstante
representa un costo agregado al
tratamiento¢ie), sin embargo muchos
cirujanos maxilofaciales hacen una
cirugia temprana en la puericia para
aumentar la longitud de la rama
mandibular hipoplasica a base de
osteotomias verticales y colocacion de
injerto  autdlogo de cresta iliaca o
costocondral(1, con el objetivo de limitar
la  progresibn de Ila deformidad
mandibular 'y prevenir alteraciones
secundarias  del crecimiento  del
maxilar), lograr y mantener una simetria
facial éptima y una mejor funcion, al
mismo tiempo de mejorar la autoestima
del paciente al observar una mejora en
su asimetria. El tratamiento final se basa
en ortodoncia y ortopedia maxilar, asi
como Cirugia Ortognatica para la
correccion de  asimetrias  faciales
residuales al término de la
adolescenciago).

Conclusion.



El manejo quirlrgico temprano en
pacientes con hipoplasia mandibular esta
bien reportado y justificado ya que
permite un crecimiento simétrico de la
region craneofacial. Las alternativas de
tratamiento son variadas como la
distraccion osteogénica, sin embargo, en
el hospital publico a cargo del caso el uso
de un distractor requiere un costo
adicional el cual no puede sustentarse,
por ello se ofrece un tratamiento
quirirgico  basado en  ostectomias
verticales en conjunto con la toma vy
aplicacion de injerto de cresta iliaca
anterior en los pacientes con hipoplasia
de rama mandibular asociada a
sindromes como el de Klippel-Feil, en la
cual se obtiene resultados éptimos e
inmediatos y son llevados a cabo para
devolver la funcién mandibular a través
del aumento del volumen en la rama
mandibular afectada, sin embargo no es
el tratamiento definitivo, ya que los
pacientes tratados de esta forma
deberan llevar a cabo una continuidad en
el tratamiento ortodontico-ortopédico
para posteriormente ser sometidos a una
cirugia ortognatica para la correccidn
definitiva de las deformidades
craneofaciales residuales.
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Figura 1. a. Foto lateral izquierda, obsérvese la microtia
ipsilateral. b. Foto frontal con caracteristicas clinicas del
Sindrome Klippel-Feil y la microsomia hemifacial.

Figura 2. a. Corte coronal de la TC. b. Corte sagital de la
TC. Se observa la hipoplasia de la rama mandibular
izquierda marcada por las flechas blancas.

Figura 3. a. Intubacion nasotraqueal a través de fibra optica.
b. Laringe visualizada a través de laringofibroscopia.




Figura 4. a. Obtencién de injerto autslogo de cresta iliaca
anterior. b. Osteotomia vertical de rama mandibular
izquierda.

Figura 5 a. Colocacién de guia quirdrgica. b. Fijacion con
tornillos  bicorticales del injerto autélogo de cresta iliaca
anterior sobre rama hipoplasica mandibular izguierda.




Figura 6. a.  Oclusion prequirirgica. b. Oclusion
posquirdrgica. c. Cambio clinico notable en la asimetria facial.

Figura 7. Ortopantomografia de control (6 semanas
posquirdrgicas).




