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RESUMEN

Se presenta el caso de una nifia con ausencia congénita aislada de la premaxila,
atendida en la consulta multidisciplinaria de defectos congénitos faciales del
Hospital Pediatrico Docente Provincial "Eduardo Agramonte Pifa". Este es un
fendmeno infrecuente no descrito previamente en la literatura revisada ya que
algunos autores la reportan asociada a fisuras faciales. En la presentacion del caso

se realiza una valoracidon embrioldgica -clinica-radioldgica.

DeCS: MAXILA/anomalias.

ABSTRACT

A girl with congenital absence isolated from premaxila, is presented. She was
assisted in the multidisciplinary consultation of facial congenital defects of "Eduardo
Agramonte Pifia". Provincial pediatric Hospital. It is an unfrequent phenomenum,
not prevailed described in the literature reviewed since some authors report it
associated to facial clift. In the case presentation, an radiological assessment is

performed



DeCS: MAXILLA/abnormalities.

INTRODUCCION

El paladar primario o premaxila se forma en el fondo de la fosa nasal al final de la
quinta semana del desarrollo embrionario, a partir de la porcién mas interna del
segmento intermaxial. Este segmento, formado por fusion de los procesos
nasomedianos, origina una masa cuneiforme de masodermo entre los procesos
maxilares en desarrollo (1-4).

El segmento intermaxilar tiene un componente palatino, uno maxilar y otro labial,
es por eso que dgeneralmente en los defectos congénitos faciales se asocian
alteraciones del paladar primario y fisuras labiales, sin embargo la ausencia
congénita aislada del paladar primario es un fendmeno no reportado por la
literatura revisada.

En el presente trabajo presentamos un caso de ausencia del paladar primario

aislado, confirmado clinica y radioldgicamente.

PRESENTACION DEL CASO

Nifia de tres afios de edad blanca, con antecedentes de buena salud. Es llevada a la
consulta multidisciplinaria de defectos congénitos craneofaciales del Hospital
Pediatrico Docente Provincial "Eduardo Agramonte Pifia", noviembre de 1997, por
ausencia de los dientes anterosuperiores temporales, no hay antecedentes de

trauma e infeccion.

EXAMEN FISICO

Intraoral:

Ausencia de los dientes centrales y laterales de la arcada superior, mala oclusion
con mordida cruzada derecha, reborde alveolar anterosuperior recto y delgado.
Escaso surco vestibular y frenillo labial insertado en borde libre gingival, se palpa
espina nasal posterior.

Extrabucal: Perfil recto con falsa proquelia inferior, implantacién baja del cabello.
Lateral

Estudio Radiografico:




Radiografia lateral de craneo. No se aprecia espina nasal anterior, porcion mas
anterior ocupada por los caninos temporales y foliculos permanentes
correspondientes, ausencia de tejido éseo en la porcién anterior del maxilar.

Radiografia oclusal superior: Igualmente se constata la ausencia de dientes

temporales centrales y ;aterales, asi como los foliculos permanentes El diagndstico
dado a esta paciente es el de agenecia parcial del paladar primario sin fisura. El
tratamiento realizado consistié en la rehabilitacion temporal por medio de una

protesis dental.

DISCUSION

Los efectos congénitos de linea facial incluyen aquellos asociados a
holoprosencefalia (con deficiencia premaxilar) hasta aquellas formas de displasia
frontonasal (fisuras faciales medias, como hemos dicho pueden originarse por un
dafo que ocurre temporalmente en el desarrollo embrionario humano y segun
Stewart obedece a una deficiente formacién del tejido mesenquimatoso, lo cual trae
como resultado la ausencia o reduccion de partes (5). Otros lo atribuyen a una
inadecuada interaccidon epitelio — mesénquima que puede deberse a razones
moleculares o celulares, especialmente relacionadas con alteraciones en Ila
migracion de las células de las crestas neurales prosencefdlicas (6,7). Aunque
raramente se ha descrito la agenesia completa de la premaxila con labio fisurado
medial en modelos animales y en humanos (8,9), para que se produzca una
malformacion no necesariamente tiene que afectarse todo el tejido embrionario, ya
gue hay poblaciones celulares mas vulnerables que otras, pudiendo alterarse el
desarrollo arménico de un estructura (9).

El juicio clinico tiene gran importancia en el diagnostico, y su confirmacion se
realiza mediante estudios rediograficos. Es destacable la importancia de una buena
comprension del origen embrioldgico de la cara y el paladar para poder explicar
adecuadamente el cuadro clinico y los hallazgos radioldgicos encontrados.
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