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REsUMEN

Introduccion. El espectro oculo-auriculo-vertebral (OAVS,
por sus siglas en inglés) también conocido como Sindrome
de Goldenhar, es una condicion congénita poco frecuente
en la que se presentan alteraciones que deben ser tratadas
por el odontdlogo con un enfoque multidisciplinario. Objeti-
vo. Presentar el estado del arte del conocimiento sobre las
principales manifestaciones bucales y el abordaje estomato-
légico en pacientes pediatricos con espectro oculo-auriculo-
vertebral. Desarrollo. El OAVS se caracteriza por alteraciones
en las estructuras que se originan del primer y segundo arcos
branquiales. Las principales alteraciones bucodentales que
se presentan en el OAVS son (i) la hipoplasia mandibular, (ii)
agenesia de la rama y condilo, condilo bifido (iii) desfase de
la salivacion debido a una aplasia de las glandulas salivales,
(iv) defectos en la capacidad de deglucion, (v) alteraciones
del habla, (vi) taurodontismo, (vii) macrostomia. En el caso
de los pacientes con presencia de céndilo bifido se observa
una limitacion para la apertura bucal, lo cual genera una defi-
ciente higiene bucal que desencadena caries y gingivitis. Por
tal motivo, el odontélogo debe tener el conocimiento de dicho
sindrome para proporcional un tratamiento integral con un
enfoque multidisciplinario. Conclusion. El papel que juega la
estomatologia dentro del tratamiento multidisciplinario de los
pacientes con OAVS es fundamenta, para que el diagnosti-
Co preciso y oportuno permita brindar un tratamiento integral
y multidisciplinario. Es importante la realizar un tratamiento
individualizado en conjunto con un equipo multidisciplinario,
donde se destaque la relevancia del papel del estomatdlogo
pediatra.
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ABSTRACT

Introduction. The oculo-auriculo-vertebral spectrum
(OAVS) also known as Goldenhar Syndrome, is a rare
congenital condition in which alterations occur that must
be treated by the dentist with a multidisciplinary approach.
Aim. To present the state of the art of knowledge on the
main oral manifestations and the stomatological approach
in pediatric patients with oculo-auriculo-vertebral spec-
trum. Narrative. OAVS is characterized by alterations in the
structures originating from the first and second branchial
arches. The main oral alterations that occur in OAVS are
(i) mandibular hypoplasia, (ii) agenesis of the ramus and
condyle, bifid condyle (iii) delayed salivation due to aplasia
of the salivary glands, (iv) defects in swallowing ability, (v)
speech disturbances, (vi) taurodontism, (vii) macrostomia.
In the case of patients with the presence of a bifid condyle,
a limitation for oral opening is observed, which generates
poor oral hygiene that triggers caries and gingivitis. For this
reason, the dentist must have knowledge of this syndrome
to provide comprehensive treatment with a multidisciplinary
approach. Conclusion. The role played by dentistry in the
multidisciplinary treatment of patients with OAVS is funda-
mental, so that an accurate and timely diagnosis allows for
comprehensive and multidisciplinary treatment. It is impor-
tant to carry out an individualized treatment in conjunction
with a multidisciplinary team, where the relevance of the
role of the pediatric stomatologist is highlighted.

Keywords: Goldenhar syndrome, maxillofacial develop-
ment, craniofacial anomalies, facial asymmetry.
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INTRODUCCION

El espectro facio-auriculo-vertebral o espectro
oculo-auriculo-vertebral, también llamado Sindro-
me de Goldenhar, es una malformacién de tipo
congeénito, que genera alteraciones en las estruc-
turas que se forman a partir del primer y segundo
arco branquial, aproximadamente a los 30-45 dias
de gestacion.™ Es una patologia heterogénea vy
compleja, en su mayoria esporadica, en algunos
casos reportada como autosémica dominante y de
presentacién poco frecuente.*®

El término OAVS, por sus siglas en inglés (oculo-
auriculo-vertebral spectrum), tiene su origen en la
denominacion establecida por Cohen y colabora-
dores en 1989. Dicho término surge debido a la
variabilidad de las manifestaciones que repre-
senta con un espectro de las anomalias del de-
sarrollo, incluyendo alteraciones oculares, auricu-
lares vertebrales y bucodentales, de ahi que sea
catalogado como un sindrome.”™® Por otro lado,
también se le ha denominado como “displasia
oculo-auriculo-vertebral”, término general para un
grupo de condiciones que comparten similitudes
fenotipicas, incluyendo, “sindrome facio-auriculo-
vertebral”, “microsomia hemifacial”, “otodisostosis
mandibular” y las anomalias del primer y segundo
arco branquial, para posteriormente asignar el tér-
mino de espectro.'%"3

El OAVS es un trastorno fenotipico y heterogéneo
de la morfogénesis facial que ocurre de manera
esporadica. En este sentido, se ha sugerido una
transmisién genética en algunos casos, en los que
se observaron variaciones en el numero de copias,
con implicacion de la region cromosémica 22q y
5p.2'415 También se han sugerido factores exter-
nos-teratogénicos como, técnicas de reproduccion
asistida, gestacion multiple, exposicién a farmacos
y enfermedades durante el embarazo.?®'® Entre
los farmacos relacionados con el OAVS cuando se
consumen durante el embarazo se han reportado:
talidomida, primidona, acido retinoico, anticoagu-
lantes, salicilatos, antagonistas del folato, anticon-
vulsivos y farmacos vasoactivos.'® Por otro lado,
se han reportado casos de OAVS con anteceden-
tes de madre con hipervitaminosis A. Al respecto,
se ha reportado que el consumo de dosis diaria
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de vitamina A, superiores a 250 000 Ul tiene efectos
teratogénicos, cuyo efecto es nocivo en la formacion
de células de la cresta neural, que son esenciales
para la formacion de los arcos faringeos.'” Mientras
que las enfermedades de la madre durante el emba-
razo relacionadas con este sindrome son la influenza
y la rubéola, a las que se atribuye la presencia de
IgG anti-rubeola positiva del bebé y de la madre sin
inmunizacién previa.'® Otro de los factores reporta-
dos son algunos mecanismos fisiopatolégicos entre
los que destaca una disminucion del aporte sangui-
neo debido a una hemorragia en la region de desa-
rrollo del primer y segundo arcos branquiales.®

La epidemiologia del OAVS es muy variable, sub-
estimando los casos leves y diagnosticando erro6-
neamente los casos mas severos. Segun el estu-
dio realizado por Tasse et al. (2005), determinaron
una incidencia no bien estandarizada de 1:1500 a
1:35000 nacimientos.® Se estima que tanto el sexo
masculino, como el lado derecho de la cara, comun-
mente son los mas afectados.' En México se ha re-
portado una incidencia de 1:1500 RNV, con mayor
frecuencia en el sexo masculino 2:1.5 El diagnéstico
se basa en datos clinicos: anamnesis, exploracion
fisica y los resultados de pruebas adicionales como
tomografias y radiografias de craneo y columna. Asi-
mismo, se puede realizar un diagnostico durante el
embarazo mediante ecografia fetal y estudios gené-
ticos, y después del nacimiento mediante ecografia 'y
resonancia magnética nuclear.®

Es importante sefialar que una de sus caracteristicas
es la extrema variabilidad de expresion de los indivi-
duos afectados, mientras que algunos pacientes pre-
sentan una amplia variedad de anomalias, otros solo
tienen signos discretos y simples, como un apéndice
pre-auricular. De ahi que existan diferentes criterios
y clasificaciones para su diagnéstico. En este senti-
do, algunos autores establecieron sistemas para su
clasificacién, considerando diferentes criterios como:
(i) el tipo de afectacion uni o bilateral, (ii) presencia
de microtia, (iii) hipoplasia mandibular, (iv) dermoi-
des epibulbares, (v) deformidades vertebrales y (vi)
afectaciones en otros sistemas, incluyendo el buco-
dental."®
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Tasse et al. (2005), propusieron un sistema de pun-
tos, correspondiente al grado de afectacion, clasifi-
candolos en unilaterales y bilaterales si ambos lados
estan afectados, aunque en uno, sélo haya una ma-
nifestacién minima. Posteriormente, a cada hallazgo
principal, le asignaron dos puntos (microtia, microso-
mia hemifacial, anomalias vertebrales, etiquetas pre-
auriculares) y un punto a cada caracteristica adicio-
nal (sordera, hendiduras orofaciales, anomalias de
los ojos, dermoides, anomalias cerebrales, urogeni-
tales, cardiacas y en las extremidades, retraso en el
desarrollo y baja estatura).®

Existe una clasificacion OMENS basada en la pre-
sentacion clinica y en estudios de imagenes que co-
rresponde a las siglas en inglés: O (asimetria orbital),
M (hipoplasia mandibular) E (deformacién de oido),
N (disfuncion del nervio facial), S (deficiencia de teji-
dos blandos).?° En concordancia con ello, eFACE es
una escala clinica funcional, que permite profundizar
en la evaluacion del nervio facial mediante caracte-
rizacion electrofisioldgica, ya que permite determinar
el compromiso de las distintas ramas del nervio fa-
cial, el estado de la musculatura y el compromiso de
otros pares craneales."™

Algunos pacientes presentan caracteristicas clinicas
que se superponen con otros sindromes que invo-
lucran estructuras derivadas del primer y segundo
arco faringeo. Ejemplo de ello son los Sindromes
de “Treacher Collins”, “Townes-Brocks”, “CHARGE”,
“Transtornos del espectro branquio-oto-renal”, “Pie-
rre Robins” y “Microsomia hemifacial”. 72!

Manifestaciones clinicas

Entre las estructuras mas afectadas, estan las del
oido, boca, mandibula, ojo y columna cervical. Estas
anomalias suelen ser asimétricas ya sea unilateral
o bilateral y pueden ir desde manifestaciones leves
hasta severas.? A continuacion, se presentan dichas
alteraciones:

« Orbita y alteraciones oculares. La microftalmia
y la alteracién de la posicidon de la 6rbita, son las
manifestaciones mas frecuentes en estos pacientes.’
También se ha reportado la presencia de colobomas,
blefaroptosis, anoftalmia, o dermoides epibulbares
ya sean uni o bilaterales lo cual genera restriccion
mecanica del globo ocular.”?? Los colobomas son de-
fectos en el espesor de piel del parpado, con bordes
libres y tiene una presentacion entre el 6-24% de los
pacientes con OAVS.??
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¢ Mandibula y articulacién temporo-mandibular
(ATM). Una de las principales caracteristicas descri-
tas en la literatura, es la hipoplasia mandibular. El
grado de compromiso mandibular va desde una dis-
minucién en alguna de las partes de la mandibula,
hasta la ausencia de una de sus estructuras. En lo
que respecta a la ATM, puede verse afectado uno de
sus componentes, puede estar ausente o anquilosa-
da. Lo que genera una desviacion de la linea media
dentaria, hacia el lado afectado y una disminucién en
la capacidad de apertura bucal.’

* Nervios faciales. Aunque los nervios faciales son
los mas afectados, existen casos severos donde se
presentan afectaciones de los nervios trigémino e
hipogloso, observandose anestesia trigeminal o ele-
vacion asimétrica muscular, con desviacion hacia el
lado afectado, presentandose en un 10-40% de los
casos reportados."?°

e Pabelléon Auricular. Son anomalias muy comunes
e incluyen microtia, anotia, apéndices pre auricula-
res y la mayoria de las personas afectadas tienen un
grado de pérdida auditiva.” La microtia es una malfor-
macién caracterizada por ausencia de algunas de las
partes de la oreja o de su totalidad, afectando incluso
al conducto auditivo externo.>?® En 85-90% de los
casos los defectos del oido suelen ser unilaterales
con el lado derecho predominante.?

* Tejidos blandos. Puede estar afectado el tejido
blando facial superficial o el tejido subcutaneo, lo
cual genera la asimetria facial. Los pacientes sue-
len presentar dermoides epibulbares, hipoplasia de
musculos masticatorios (principalmente el musculo
pterigoideo lateral), insuficiencia velofaringea o hen-
diduras faciales, como la macrostomia, donde la co-
misura oral se extiende lateralmente.’

* Anomalias vertebrales. Las malformaciones ver-
tebrales son mas frecuentes en pacientes con es-
pectros graves e incluyen: occipitalizacién del atlas,
procesos odontoides alargados, y anomalias de la
unién craneocervical. Ademas de sinostosis, hemi-
vertebras, cifoescoliosis vertebral fusionada y costi-
llas faltantes.®?22% Las anomalias cervicales son de
primordial relevancia en aquellos pacientes someti-
dos a cirugia, por las complicaciones al momento de
realizar laringoscopia directa y para intubacion endo-
traqueal.?® Por su parte, la escoliosis suele ser pro-
gresiva por lo que requiere de tratamiento oportuno.
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En un informe de 35 pacientes con OAVS el 60 %
presento anomalias vertebrales.?”

* Afectaciones de otros sistemas

(i). Defectos congénitos del corazén: “Tetralogia de
Fallot”, defectos del tabique, transposicion de los
grandes vasos, anomalias del arco aértico, situs in-
versus, dextrocadia.” Tiene una prevalencia de 5-58%
siendo esta muy amplia por la dificultad de un correc-
to diagnostico de ambas entidades y representan la
principal causa de muerte de estos pacientes.?%2°

(ii). Defectos del sistema nervioso: Atrofia cerebral,
hipoplasia del cerebelo, disgenesis del cuerpo callo-
so, ventriculos laterales asimétricos, estenosis acue-
ductal con obstruccién, hidrocefalia, lipomas y hema-
tomas cerebrales.3%-32

(iii). Defectos renales: Fusion renal, agenesia renal,
reflujo vesicouretral, obstruccién y duplicaciéon ure-
tral y rindn poliquistico; con frecuencia del 1 al 10%.%3

(iv). Defectos en las extremidades: Hipoplasia del
pulgar, braquimesofalangia, metatarso aducto y po-
lidactilia axial.®

Manifestaciones bucales

Dentro de las manifestaciones bucales, se ha encon-
trado que la mas comun es la hipoplasia mandibu-
lar, caracterizada por una falta de desarrollo maxilar.
Como manifestacion secundaria a ello, la literatura
reporta disfagia hasta en un 80% de pacientes con
OAVS.3* La hipoplasia mandibular, se caracteriza por
la afectacion de alguna de sus estructuras (rama o
condilo), son el principal factor causante de asimetria
facial, lo cual genera mordida cruzada del lado afec-
tado, apifiamiento, agenesias e hipoplasias dentales,
ademas de retraso en la erupcién dental. Asimismo,
se ha reportado agenesia de la rama y céndilo, don-
de el cuerpo mandibular se curva hacia arriba, el
mentén se desvia hacia el lado afectado y el lado
opuesto de la mandibula se observa aplanado, lo que
genera inclinacion del plano oclusal hacia arriba, me-
nor altura alveolar y desviaciéon de la linea media."3®

También, se han reportado pacientes con desfase de
la salivacion debido a una aplasia de las glandulas
salivales, lo cual genera, pérdida del flujo salival,
motivo que puede causar defectos en la capacidad
de deglucién y deterioro del habla, acompafado de
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sintomas de ardor crénico por afectacion de la muco-
sa, disgeusia, caries dental, infecciones frecuentes y
queilitis angular.3#3¢:37 Del mismo modo, algunos arti-
culos reportan la presencia de céndilo bifido y tauro-
dontismo; en el caso de los pacientes con presencia
de condilo bifido se observa una limitacion para la
apertura bucal, lo cual genera una deficiente higiene
bucal que desencadena caries y gingivitis.’” Ademas
se han observado casos de macrostomia, que se ca-
racterizada por una hendidura facial, donde la comi-
sura oral se extiende lateralmente a través del mus-
culo buccinador y del masetero. Esta hendidura se
extiende por la linea imaginaria que une al tragus con
la comisura labial.®*® Igualmente se ha observado una
asociacion clinica entre las malformaciones craneo-
faciales congénitas, con la presencia de sindrome de
apnea obstructiva del sueiio (SAOS), esto debido a
que, en algunos casos la hipoplasia mandibular y el
retrognatismo ocasionan un colapso de la via aérea
superior por retrusién de las inserciones muscula-
res.®*40 Dentro de las malformaciones presentes en
el espectro oculo-auriculo-vertebral, el labio y pala-
dar hendido, son de las mas frecuentes (Figura 1).4°

Abordaje terapéutico

Como se ha sido sefialado, el tratamiento depende
de la edad del paciente, el grado de afectacion de
las estructuras comprometidas y las repercusiones
sistémicas.”® En este sentido, es necesario la parti-
cipacion de un equipo multidisciplinario que evalue
las vias aéreas, suefio, audicion, desarrollo cogniti-
vo Yy neuroldgico, anatomia esquelética, anomalias
renales y cardiaca.' Ademas, es de vital importancia
la participacidn del pediatra y estomatélogo pedia-
tra, para poder realizar un diagnoéstico oportuno con
un tratamiento que permita limitar la progresion del
dafio o discapacidad.?'

Dada la gran variabilidad del espectro de manifes-
taciones, en ocasiones el paciente no es diagnos-
ticado de manera oportuna, acudiendo a consulta
especializada por un problema mas estético que fun-
cional, tras lo cual se realiza el diagnéstico. Sin em-
bargo, la mayoria de las manifestaciones fenotipicas
son apreciables desde el nacimiento, por lo que su
atencion debe iniciar desde esta etapa.?’ El esto-
matoélogo pediatra y los pediatras deben trabajar en
colaboracién con servicios de referencia, para una
pronta y correcta atencién de los nifios afectados y
de todas las diferentes estructuras que puedan estar-
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Figura 1. Principales manifestaciones bucales del espectro oculo-auriculo-vertebral (Sindrome de Goldenhar). Hipoplasis
mandibular, agenesia condilar, sindrome de apnea obstructiva del sueno, macrostomia, xerostomia, labio y paladar endido.

lo.#* Como se menciond anteriormente, estos pacien-
tes suelen presentar SAOS, lo cual compromete su
calidad de vida desde edades tempranas, de ahi que
su deteccion oportuna sea de vital importancia para
la correccion de estas malformaciones mediante tra-
tamientos ortopédicos que brinden al paciente una
mejor calidad de vida.*°

Por otro lado, las afectaciones a nivel mandibular y
del labio y paladar hendido repercuten en la lactan-
cia materna, dificultando una correcta nutricion, por
lo que se debe intervenir para su pronta solucion,
asi como proporcionar técnicas correctas de alimen-
tacion, como la posicién erguida que deben tener los
lactantes mientras son alimentados.34°

En algunos casos el protocolo de tratamiento incluye

uno o varios procedimientos quirurgicos, tales como:
alargamiento mandibular, injertos 6seos, recons-
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trucciones del oido externo, remocién quirurgica de
dermoides epibulbares, o correccién de parpados.®?!
La planificacion quirirgica debe estar adaptada a
cada paciente en particular, mediante una evalua-
cion cuantitativa de la asimetria facial, con lo que se
podria restaurar en medida de lo posible la simetria
facial y con ello muchas de las funciones bésicas
afectadas.*243

El tratamiento multidisciplinario del paciente con
OAVS, requiere la participacién de los siguientes es-
pecialistas:

* Audidélogo. Diversos estudios demuestran la re-
lacién de la pérdida auditiva con el deterioro en el
desarrollo cognitivo, ya que puede comprometer el
lenguaje y el aprendizaje, por lo que es necesario
derivar de manera oportuna al paciente con el espe-
cialista.b16:44
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Cuadro 1. Caracteristicas de los estudios sobre OAVS

Avutor/ano

Méndez et al.
(2016)"

Tuna et al.
(2011)%

Maryanchick et
al. (2018)%*

Saccomanno et
al. (2014)%%

Hsu et al. (2017)%¢

Avula et al.
(2015)%7

Rajendran et al.
(2017)%®

Abraham et al.
(2017)%

Pais

Brasil

Turquia

Estados Unidos

[talia

Japdn

India

Malasia

Estados Unidos de
Norteamérica

Hallazgos

El 89% tenia afectaciones de otros érganos.

El sexo femenino fue el mds afectado, las afectaciones
mdas frecuentes fueron a nivel auricular seguidas de las
faciales

Solo el 14% de los pacientes presentd LPH

Observaron que las afectaciones de sus pacientes
estaban del lado izquierdo. Uno de los casos fue es-
porddico vy el ofro se determind por consanguinidad
de los padres. Observaron en ambos casos malforma-
ciones dentales y agenesias de érganos dentarios

Determinaron que la falta de desarrollo mandibular
puede generar problemas respiratorios y la distrac-
cion ésea se establece como una opcidn ’reropeu’nco

El hallozgo mds frecuente fue la hipoplasia o atrofia
de la rama mandibular y del céndilo. Las menos fre-
cuente fueron afectacién bilateral maxilar, hipoplasia
del arco cigomdtico y anomalias cervicales. Los pa-
cientes mostraron afectacion unilateral siendo el lado
derecho el mds afectado.

Sexo masculino. Condilo derecho dismorfico (corto y
ancho)
Deformidades del oido derecho

Encontraron que lo mds comun fue la asimetria facial
leve con deformidad del oido e hipoacusia unilateral
del lado derecho

Reportaron el uso con éxito de aparatos miofuncion-
ales para pacientes con leve asimetria facial logran-
do resultados funcionales, estructurales y estéticos sat-
isfactorios

Reportaron la presencia de asimetria facial, hipoplas-
ia mandibular y malar con el lado izquierdo afectado.
Higiene bucal deficiente. Hipoplasia del condilo rama
y cuerpo mandibular. Sin signos de retraso ni proble-
mas neurolégicos. Sin anomalias vertebrales ni car-
diacas. Realizaron cirugia para la correccion de los
problemas.

Lengua bilobulada asociada a SAOS y déficit en la nu-
fricion. Sugieren los tratamientos quirdrgicos ya que la
vida del paciente se ve comprometida por las defor-
maciones que impiden una correcta alimentaciéon y
que ademds afectan la via aéreaq, por lo que ellos no
apoyan los tratamientos conservadores.

El nino presenta SAOS por hipoplasia mandibular. La-
bio y paladar hendido. Microtia con pérdida auditiva.
Asimetria facial izquierda
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* Ortopedista. La cirugia de columna en etapas tem-
pranas es necesaria para pacientes con deformida-
des congénitas para equilibrar el crecimiento de la
columna y prevenir la deformidad progresiva, en con-
junto con el uso de ciertos aparatos ortopédicos.?”

» Oftalmologo. Generalmente el tratamiento de los
colobomas parpebrales y de los lipodermoides sub-
conjuntivales es mediante manejo quirurgico para su
completa remocion, con lo que se mejora en gran
medida la agudeza visual de estos pacientes.?24345

* Psicologia. Los nifios con este tipo de anomalias
tienen mayor riesgo a padecer problemas psicoso-
ciales, por lo cual necesaria la intervencién de psi-
coterapeutas y/o de trabajadores sociales, con la
finalidad de brindar apoyo y orientacion tanto a los
pacientes como a sus familiares.*®* En este sentido,
se ha reportado que los pacientes con sindromes
que implican malformaciones craneofaciales exhiben
3 desordenes del comportamiento: depresion, aisla-
miento social y hostilidad/agresién. De ahi la necesi-
dad de una terapia que permita la solucién de dichos
problemas.*6 47

* Anestesidlogo. Es necesario realizar una evalua-
cién preoperatoria que incluyen la evaluacién de la
cavidad oral, el espacio mandibular anterior, la ATM
y la columna vertebral, debido a que se ha repor-
tado en muchos casos que la micrognatia ocasiona
dificultad para intubacién traqueal.?® La correcta eva-
luacion preoperatoria inicia desde la realizacién de
una correcta historia clinica, exploracion fisica y la
implementacién de diversas escalas que permiten
determinar el manejo de la via aérea como: esca-
la de Mallampati, hipertrofia amigdalina, distancia
interincisal, distancia tiromentoniana, entre otros.
Desafortunadamente, incluso una la realizacién de
un examen cuidadoso no predice todos los casos de
intubacion dificil, ya que pueden ocurrir problemas
imprevistos, a lo cual el anestesidlogo y los médicos
deberan estar capacitados para su solucion.?®

» Cardidlogo. Los defectos cardiacos congénitos que
presentan estos pacientes, se han reportado como la
principal causa de muerte y muchas veces es debido
a la falta de atencion clinica y quirdrgica temprana,
ocurriendo en los primeros afios de vida, cuando los
defectos son graves.?® Por tal motivo, las cardiopa-
tias congénitas son alteraciones de mayor relevancia
en la evolucion clinica y pronédstico de estos indivi-
duos. Haciendo necesaria una correcta evaluacién
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por parte del cardidlogo para que las intervenciones
quirurgicas sean oportunas y correctas.?®

* Neurdlogo. Las alteraciones del sistema nervioso
central como la agenesia, disgenesia, hipoplasia del
cuerpo calloso y los lipomas, pueden no presentar
sintomas asociados y pasar imperceptibles durante
la evaluacion, motivo por el cual la realizacion y ana-
lisis de una tomografia computarizada o resonancia
magnética, por parte de dicho especialista permitira
implementar una terapéutica adecuada.*

Manejo estomatolégico integral

Es importante que el estomatdlogo pediatra se inte-
gre de manera temprana al equipo multidisciplinario,
quien muchas veces es el especialista de primer con-
tacto.' En este sentido, debe llevar a cabo una eva-
luaciéon cuidadosa de las estructuras craneofaciales,
bucodentales y detectar algunas alteraciones sisté-
micas para derivar a los pacientes de manera tem-
prana con los otros especialistas, incluyendo al ciru-
jano maxilofacial, ya que éstos son fundamentales
para el tratamiento de estas anomalias, por lo que
se involucra ademas un aspecto interdisciplinario.®4®

Al respecto, el trabajo interdisciplinario en el @mbi-
to estomatoldgico es fundamental, debido a la gran
variabilidad de afectaciones que pueden presentarse
como, labio y paladar hendido o aquellos que pre-
sentan hipoplasia mandibular y como consecuencia
otras manifestaciones ya mencionadas. Siempre el
objetivo del tratamiento debe estar encaminado a lo-
grar un buen funcionamiento y un resultado estética-
mente agradable, lo cual permita al paciente llevar
una vida lo mas cerca de lo normal posible.®48

Por lo anterior es importante hacer una correcta pla-
nificacion del manejo estomatolégico que el paciente
con OAVS debe llevar; considerando que algunos pa-
cientes pueden sufrir de obstruccion severa y SAOS
causadas por anomalias en las vias respiratorias y
por un déficit en el crecimiento mandibular; por lo que
el manejo de la via aérea en estos pacientes es un
elemento critico dentro de la atencion multidiscipli-
naria. El manejo debe ser individualizado, aunque la
distraccién osteogénica mandibular en conjunto con
tratamientos ortopédicos es en ocasiones la principal
herramienta terapéutica en este tipo de pacientes; de
ahi la relevancia de la actualizacién de los especia-
listas de la estomatologia pediatrica.*® 4!

ISSN 2683-1422 76



Manifestaciones bucales del espectro oculo-auriculo-vertebral (Sindrome de Goldenhar): Una revision narra-

tiva

Esto con la finalidad de aprovechar el potencial de
crecimiento, corregir algunas deformidades minimas,
disminuir su severidad y riesgos, preparando si fuese
necesario el tratamiento quirdrgico posterior.#® Den-
tro de los tratamientos quirurgicos, se encuentra la
cirugia ortognatica, que consiste en la correccién de
la posicion y tamafio anédmalo de los maxilares, me-
diante osteotomias. Asi como para la correccion de
las malformaciones que involucran ATM.40:49

La rehabilitacién oral bajo anestesia general es ne-
cesario por la dificultad del manejo de la via aérea y
la nula cooperacion del paciente, por tal motivo, es
necesaria la realizacion de una correcta valoracion
pre anestésica que permita determinar el estado ge-
neral del paciente y las condiciones de la via aérea,
con el fin de tomar las medidas preventivas necesa-
rias previas a cualquier intervencién quirdrgica o a la
rehabilitacion oral bajo anestesia general o bajo se-
dacion.*”-%0 En este sentido se considera que la anes-
tesia general para la rehabilitacion oral es de mayor
beneficio que la sedacion, siempre y cuando se eva-
lue de manera correcta al paciente, basandose en la
edad y el grado de afectacién que presente.®

Por otro lado, también se recomienda la indicacion
profilactica de antibidética en aquellos pacientes en
los que se han determinado alteraciones sistémicas
a nivel cardiaco, para tal efecto se puede indicar
amoxicilina de 250 mg cada seis horas via oral pre-
vio a los procedimientos dentales y quirurgicos.50
También se sugiere el manejo de los pacientes con
OAVS con mascara laringea flexible, debido a que
tiene la ventaja de evitar las manifestaciones asocia-
das a la entubacién traqueal.®' En el aspecto proté-
sico, dependiendo del caso y del grado de afeccion
en las estructuras anatémicas del paciente, se puede
recurrir a protesis parcial removibles, fijas, totales y
sobredentaduras.*®

Por otra parte, en estos pacientes el mantenimiento
de la higiene bucal es dificil, debido a la maloclusion
y a la limitacién en la apertura bucal, lo cual los hace
propensos a presentar caries y enfermedades perio-
dontales. Por lo que se pueden recomendar cepillos
de dientes con cabezales pequefios para mejorar la
eliminacion mecanica de placa.*'52

Lo anterior debe ser primordial en la planificacién del
tratamiento estomatolégico, debido a que una condi-
cién bucal precaria puede afectar el tratamiento del
equipo multidisciplinar por lo que las visitas periodi-
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cas deberan incluir aplicacién tépica de fluoruro con
énfasis en la prevencién .25 4148

Dentro de las principales anomalias bucales repor-
tadas, el labio y paladar hendido son las manifes-
taciones mas comunes de este sindrome, con re-
querimientos quirurgicos a edades tempranas. Sin
embargo, se ha reportado que solo el 14% de los
pacientes presentan labio y paladar hendido."” Al res-
pecto, se ha reportado que el lado de la cara mas
afectado suele ser el lado derecho aunque no es del
todo concluyente.53 5455

Por otra parte, son muchas las malformaciones buca-
les que presentan los pacientes con el espectro ocu-
lo-auriculo-vertebral. En este sentido, las malforma-
ciones de los tejidos blandos del lado derecho, tales
como: hendidura lingual, hipertrofia gingival, falta de
desarrollo de algunos musculos faciales, agenesia
de glandulas salivales e insuficiencia velofaringea
han sido reportadas.5® También se ha observado la
presencia de malformaciones linguales, las cuales
pueden ser asintomaticas; sin embargo, pueden cau-
sar sintomas de hemorragia, obstruccion de las vias
respiratorias como en la apnea del suefo, ingesta
oral inadecuada o problemas estéticos.%’

Debido a su amplia variabilidad clinica, el tratamien-
to suele ser individualizado a cada paciente, el uso
de aparatos miofuncionales para pacientes con leve
asimetria facial puede ser una opcién. También, la
cirugia ortognatica en los pacientes que presentan
hipoplasia del céndilo, rama y cuerpo mandibular
puede ser la opcién terapeutica.’®” En este sentido,
los tratamientos quirurgicos son indispensables, ya
que la vida del paciente se ve comprometida por las
deformaciones que impiden una correcta alimenta-
cion y afectan la via aérea.%®

Por otra parte, la SAOS es una condicion que se
presenta de manera constante en los casos de sin-
dromes que involucran malformaciones craneofa-
ciales, lo que actualmente esta siendo uno de los
motivos mas importantes por las que se requiere la
participacion del estomatdlogo pediatra de manera
oportuna.®®

Finalmente, como ha sido sefalado, es necesario
que el tratamiento sea oportuno para limitar el dafo,
para lo cual el indispensable que el odontopediatra
tenga el conocimiento clinico para detectar de mane-
ra temprana el sindrome.
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CONCLUSION

El espectro oculo-auriculo-vertebral (Sindrome de
Goldenhar) tiene una amplia variabilidad de expre-
sién y sus causas aun no son del todo claras, pero
el estomatdlogo pediatra debe tener conocimiento de
las principales manifestaciones, ya que el papel que
desempenfa en el manejo de estos pacientes es muy
importante por las diversas estructuras que pueden
estar afectadas y que influiran al momento de la toma
de decisiones para su tratamiento bucal. Asimismo,
es indispensable el tratamiento multidisciplinario,
para la realizacién de un diagnéstico tempranoy un
tratamiento oportuno que logre delimitar el dafo, per-
mitiendo al paciente tener una mejor calidad de vida.
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