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Resumen

Dentro del espectro fenotipico del labio y el paladar hendido, la agene-
sia unilateral del paladar blando representa una patologia de rara
ocurrencia. Se han descrito menos de 50 casos en todo el mundo, y a
pesar de su inconfundible ausencia asimétrica del paladar blando y la
insuficiencia velofaringea que caracteriza a esta anomalia, la literatu-
ra y las descripciones respecto al manejo de esta entidad siguen siendo
escasas. Se presume que estan implicados factores genéticos y la expo-
sicion a teratégenos durante la gestacion, sin embargo, actualmente se
desconoce su etiologia. Los autores presentan el caso de una niiia de
dos afios con agenesia completa unilateral del paladar blando en el
contexto de una breve revision de la literatura disponible sobre este
tema; se exponen las particularidades de la técnica quiriurgica elegida
para corregir dicha anomalia y se documentan desenlaces

posoperatorios, cuyos resultados funcionales son satisfactorios.

Abstract

Amongst the lip and cleft palate phenotypic spectrum, the asymmetrical
soft palate agenesia represents a rarity. Less than 50 cases have been
described worldwide, and, in spite of it’s inconfundible characteristic
asymmetrical soft palate absence and the velopharyngeal insufficiency,
literature and surgical resolutions to this entity remains scarce. Genetic
factors and congenital teratogens are presumed to be involved, however
its etiology remains unknown. The authors present a case of a two year
old girl with unilateral complete agenesis of the soft palate and a brief
review of the short literature available regarding this topic; the chosen
surgical technique to correct the anomaly is exposed and postoperative

results are provided with satisfactory functional results.

Introduccion

Aunque el paladar hendido es una malformacion con-
génita comun, la hemiagenesia del paladar blando (HAPB)
es una entidad de rara ocurrencia que genera un impacto
negativo significativo en la calidad de vida de los pacien-
tes que la padecen, con repercusiones a corto y largo
plazo en la deglucion y en el habla. La HAPB se carac-
teriza por una ausencia asimétrica del paladar blando o
una insuficiencia velofaringea unilateral. Después de una
busqueda extensa en la literatura, se encontraron muy
pocas series de casos o casos aislados de hemiagenesia
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del paladar blando/hipoplasia del paladar blando unila-
teral, con reportes de menos de 23 pacientes para cada
una de estas patologias; se hallo un caso de agenesia
completa del paladar blando; lo anterior en nifios entre 6
meses y 9 afnos de edad. Se omitieron los estudios rela-
cionados con hendiduras faciales verdaderas.

La paciente descrita en este articulo fue diagnostica-
da clinicamente con hemiagenesia del paladar blando uni-
lateral congénita. Se reporta nuestra experiencia en el
uso del colgajo faringeo de base superior modificado y
se propone como una opcion de primera linea para el
manejo de la anomalia en cuestion.
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Materiales y metodologia

Una paciente femenina de 2 afios de edad se pre-
senta con una hipoplasia del paladar blando unilate-
ral no diagnosticada previamente. Tiene antecedentes
de rinorrea esporadica desde el nacimiento, dificultad
para la adquisicion adecuada del habla y secrecion
oronasal liquida frecuente asociada a la alimentacion.
Sin otros antecedentes relevantes. La exploracion
fisica revela hemiagenesia del paladar blando dere-
cho. En la tomografia computarizada no se eviden-
cia ninguna anomalia dsea. Se realiza un colgajo
faringeo de base superior amplia central para la oclu-
sion del espacio generado por la HAPB (figura 1)
sin ningun inconveniente posterior, siendo dada de
alta a los pocos dias del procedimiento.

Resultados y discusion

Quizas, la dificultad para buscar y hallar de manera
efectiva la informacion bibliografica adecuada respecto
ala HAPB proviene de la amplia nomenclatura disponi-
ble para nombrar dicha entidad. Dada la desconocida
etiologia de 1a misma, se genera entorpecimiento para
clasificar la ausencia (total o parcial) del paladar blando,
asi como las multiples variantes y asociaciones que se
pueden presentar. Una sistematizacion precaria de he-
rramientas diagnosticas agrava esta situacion, ya que toda
alteracion de la morfologia palatina podria interpretarse,
ya sea como una «asimetria» o como una «ausencia, o
finalmente, como un paladar hipoplasico o agenésico.

La agenesia palatina puede enmarcarse en diferentes
sindromes y defectos genéticos que incluyen alteracio-
nes en la transcripcion del gen SOX9 en el cromosoma
17q y la delecion del brazo largo del cromosoma 4!,
hipoplasia tisular unilateral®, entre otros; de igual modo,
la HAPB puede estar relacionada a teratdgenos ambien-
tales cuyas interacciones genéticas tienen el potencial de
interferir en la organogénesis de la cabeza y/o derivar en
la génesis del labio y paladar hendidos®, patologia que a
su vez puede asociarse a otras anomalias congénitas
como lo son el sindrome de Van der Woude y el sindro-
me de Treacher Collins?, al igual que otras de muy rara
ocurrencia como la singnatia 6sea congénita’® y
microdeleciones del cromosoma 22q que dan lugar a los
sindromes velo-cardio-faciales. Aunque los casos no

Figura 1A

Figura 1B

Figura 1. A) Paciente femenina de 2 afios de edad con adecuada simetria facial. B)
Presentacion clinica de agenesia del paladar blando derecho.
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sindromicos de hendiduras labiopalatinas tienen com-
ponentes genéticos, parecen ser el resultado de multi-
ples factores adicionales®. La fenitoina y otros
anticonvulsivantes, asi como el tabaquismo materno, el
consumo de alcohol y el uso de acido retinoico, estan
asociados ala HAPB®.

Este articulo documenta una hemiagenesia del pa-
ladar blando, condicion clinica rara que no se debe a
la presencia de una hendidura subyacente, asimetria
facial o microsomia hemifacial, como es descrito por
Tan-Chen et al.’, quienes realizaron una revision re-
trospectiva a 10 afios de pacientes diagnosticados con
incompetencia velofaringea asimétrica que cumplian
las condiciones mencionadas anteriormente, encon-
trando solo cinco casos, tres de ellos tratados satis-
factoriamente con colgajos faringeos centralizados y
el resto de manera conservadora mediante el uso de
terapia de lenguaje, alcanzando en todos los casos
mejoria global.

Las principales caracteristicas de esta entidad son las
alteraciones relacionadas con el habla y la presencia de
regurgitacion nasal presentada hasta en un 80% de los
nifios con hipoplasia idiopatica unilateral del paladar blan-
do’ asociado a una disminucion no despreciable de la
ingesta via oral derivada de este hecho.

Se han descrito diferentes métodos para el manejo
de estas malformaciones; procedimientos como el
«pushback», colgajos faringeos o mucoperiosticos en
isla y técnica de Furlow modificada®. El primer caso
revisado, presentado por M. Emin MD et al., en 1933,
describio un paciente con ausencia unilateral del pala-
dar blando en quien se utiliz6 un colgajo mucoperidstico
en isla: no reportaron complicaciones en el posopera-
torio temprano ni tardio; tampoco la presencia de fis-
tula ni retraccion en el seguimiento, pero si mejoria de
la hipernasalidad y de la articulacion de las palabras®.
El siguiente caso clinico describio la reconstruccion de
una hipoplasia hemipalatina idiopatica?, en la cual se
utiliz6 un colgajo faringeo posterior y un colgajo muco-
so en forma de lengua en la superficie nasal del paladar
blando con el fin de corregir la anomalia y restaurar la
funcion, con mejoria significativa de la hipernasalidad y
de la emision nasal, a los seis meses de seguimiento sin
complicaciones asociadas”. El siguiente caso documento

una agenesia completa del paladar blando; los autores
utilizaron un «pushback» con colgajos mucoperiosticos
bilaterales para cerrar el paladar duro y reducir el ta-
maio del puerto velofaringeo; en el seguimiento, la
ingesta del paciente de 18 meses aumento significati-
vamente’; también se documento un paciente de 6 me-
ses de edad con diferentes malformaciones congénitas
que incluyeron la ausencia subtotal de la porcion dere-
cha del paladar blando: se utilizo la técnica de Furlow
modificada para su manejo; el paciente presento ron-
quidos durante la primera semana, sin otras complica-
ciones asociadas; en el seguimiento se observé una
buena separacion de las cavidades oral y nasal®. Otro
caso reportd un paciente con hemiagenesia del paladar
blando izquierdo, en el contexto de un sindrome que
incluia anquilosis temporomandibular bilateral,
micrognatia severa y retraso en el desarrollo, en quien
no se realiz6 ningtin procedimiento quirtirgico'. Final-
mente, Erdogan et al. reportaron una paciente de 9
afios con sospecha de paladar hendido lateral congéni-
to en cuya intervencion quirdrgica no se encontrdo mus-
culo elevador del velo palatino en el lado hendido; esto
en un marco de morfologias ¢seas y del musculo tensor
del velo del paladar normales'’; en este caso se tras-
puso un colgajo de base distal y se avanz6 un colgajo
de Von Langenbeck, corrigiendo los niveles muscular y
mucoso por separado con una mejoria aceptable del
habla y reduccion del escape nasal en el seguimiento.

El colgajo faringeo se convierte en un caballo de ba-
talla para el tratamiento de la HAPB. Con algunas modi-
ficaciones en cuanto a su disefio en los estudios revisados,
los autores alcanzan buenos resultados realizando dife-
rentes disefios'!, posterolaterales'? o de base central,
todos ellos con el desafio comin de ocluir el portal
velofaringeo hacia el lado deficitario”!'"'?, con buenos
resultados globales.

En el caso presentado, la correccion de la anomalia
congénita se realizd con un colgajo faringeo de base su-
perior y central ancha; su disefio incluyo el 80% del dia-
metro transverso total de la pared faringea posterior, con
el objetivo de alcanzar un efecto aislante completo entre
la cavidad oral y 1a nasofaringe; lo anterior, con minima
transgresion de los tejidos hipoplésicos palatinos blan-
dos en los que se anclo el colgajo (figura 2) sin requerirse
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Figura 2A

Figura 2B

Figura 2. A. Disefio y elevacion de colgajo miomucoso faringeo de base superior de base amplia (80% del didmetro de la pared faringea posterior), cierre de &rea donante
con vicryl 4-0 sutura cruzada. B. Incision transversa del remanente del paladar blando y de la Gvula, interposicion del colgajo faringeo entre los dos colgajos palatinos
resultantes con vicryl 4-0. C. Sutura de colgajo faringeo a Gvula y remanentes del paladar blando.

desperiostizacion. Se obtuvo un resultado funcional sa-
tisfactorio sin ninguna complicacién documentada.

Este reporte clinico aporta los resultados posopera-
torios, que satisfacen los objetivos de una adecuada com-
petencia velofaringea con buenos resultados funcionales
que favorecen el desarrollo normal del habla, 1a adquisi-
cion del lenguaje y la optimizacion de la ingesta, hecho
fundamental en el caso de nifios que se encuentran en
etapa de crecimiento (video 1).

Conclusiones
Los defectos laterales del paladar blando son extre-
madamente raros y se han reportado muy pocos casos.

Hay poca informacion disponible sobre esta afeccion y
no existe un consenso oficial acerca de como definirlay
tratarla. Los métodos presentados en los articulos men-
cionados anteriormente demostraron ser exitosos en el
seguimiento a corto y mediano plazo, pero se requiere
un seguimiento mas prolongado de la funcion del hablay
del paladar blando para comprender mejor la enferme-
dad y definir cudl es el enfoque idoneo de tratamiento.
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