“Decenio de la Iguaidad de Oportunidades para mujeres y hombres”
Instituto Nacional
de Salud del Nifo “Afio del Bicentenario del Peru: 200 afios de Independencia”

Ne 55 _2021-pG-INSN

RESOLUCION DIRECTORAL
Lima, <2 de Abf"ﬁ de 2021

Visto, el expediente con Registro DG-N°4282 - 2021, que contiene el
Memorando N°© 123-2021-DEIDAECNA-INSN, con el cual se hace llegar la Guia
Técnica: “GUIA DE PRACTICA CLINICA PARA EL DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO
DE PACIENTES CON FISURA LABIOPALATINA”, Elaborada por el Servicio de Cirugia;

CONSIDERANDO:

Que, los numerales II y VI del Titulo Preliminar de la Ley N° 26842, Ley
General de Salud, establecen que la proteccion de la salud es de interés publico y
por tanto es responsabilidad del Estado regularla, vigilarla y promoverla;

Que, los literales c) y d) del Articulo 12° del Reglamento de Organizacion y
Funciones del Instituto Nacional de Salud del Nifio, aprobado por Resolucién
Ministerial N° 083-2010/MINSA, contemplan dentro de sus funciones el implementar
DEXy las normas, estrategias, metodologias e instrumentos de la calidad para la
ghvre ;‘bz(c\ implementacién del Sistema de Gestion de la Calidad, y asesorar en la formulacion
. 22\ de normas, guias de atencién y procedimientos de atencidn al paciente;

Que, con Memorando N° 123-2021-DEIDAECNA-INSN, el director Ejecutivo de
Investigacién, Docencia y Atencion en Cirugia del Nifio y del Adolescente remite a
la Oficina de Gestion de la Calidad la “GUIA DE PRACTICA CLINICA PARA EL
DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE PACIENTES CON FISURA LABIOPALATINA”,
elaborada por el Servicio de Cirugia del Instituto Nacional de Salud del Nifio;

Que, con Memorando N° 371-2021-DG/INSN, de fecha 08 de abril de 2021, la
Direccion General aprueba la “"GUIA DE PRACTICA CLINICA PARA EL DIAGNOSTICO
Y TRATAMIENTO DE PACIENTES CON FISURA LABIOPALATINA”, elaborada por el
Servicio de Cirugia; y autoriza la elaboracion de la resolucion correspondiente;
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Con la opinién favorable de la Direccion Ejecutiva de Investigacion, Docencia y
Atencion en Cirugia del Nifo y del Adolescente, la Oficina de Asesoria Juridica y la
Oficina de Gestidn de la Calidad del Instituto Nacional de Salud del Nifio, v;
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De conformidad con lo dispuesto en la Ley N° 26842, Ley General de Salud, y
el Reglamento de Organizacion y Funciones del Instituto Nacional de Salud del Nifio,
aprobado con Resolucion Ministerial N° 083-2010/MINSA;
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SE RESUELVE:

Articulo Primero. - Aprobar la “GUIA DE PRACTICA CLINICA PARA EL
DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE PACIENTES CON FISURA LABIOPALATINA”,
que consta de (129) folios, elaborada por el Servicio de Cirugia del Instituto
Nacional de Salud del Nino.

Articulo Segundo. - Encargar a la Oficina de Estadistica e Informatica, la
RN publicacién de la “GUIA DE PRACTICA CLINICA PARA EL DIAGNOSTICO Y
sesa,-,%,@ﬁ,\ TRATAMIENTO DE PACIENTES CON FISURA LABIOPALATINA”"en la pdagina web
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Generalidades

Presentacion del problema y fundamentos para la realizacién de la guia

La fisuras labio palatinas (FLP), involucra la Fisura Labial, la Fisura Labio Palatina y la Fisura
Palatina aislada, esta es la patologia congénita facial mas frecuente, asf como la que presenta
mayor variedad de presentaciones, esto ocurre por una alteracion en la fusidén de los
procesos nasales y maxilares durante la embriogénesis, a partir del dfa 25 de la concepcidn,
cuyas causas son de tipo genético 10%, ambiental 12% y de cuas desconocida en un 78%, por
lo tanto cualquier familia puede tener un nifio fisurado.

Nuestro pals presenta una alta incidencia de FLP que es de 1/700 a 1/588 nacidos vivos, es
decir unos 1350 casos por ano, asociado a factores ambientales que predisponen la aparicion
de FLP, como son desnutricion materna, nacimiento en altura mayor 2500 msnm,
infecciones, uso de corticoides, tranquilizantes , anticonvulsivantes, entre otros. Pero sin
duda un hecho que estamos viendo en los dltimos anos es el aumento de la frecuencia de
FLP en América Latina.

El Gold standart en el mundo para el tratamiento de las FLP, es el tratamiento integral
{multidisciplinario} en centros de referencia, donde participan diversos especialista como
cirujanos plasticos, odontdlogos, ortopedistas maxilares, ortodontistas, terapia del lenguaje,
genética, psicologfa, otorrino, anestesiologia, enfermeria, asistencia social, etc. Trabajando
conjuntamente para beneficio del paciente y la familia.

La FLP produce gran discapacidad en el paciente si no es atendido a tiempo, asi como
sufrimiento en toda la familia, por el estigma social que genera, asociado a discriminacion,
ocuttamiento, vergiienza, rechazo social, alteracion del lenguaje, perdida de la escolaridad,
falta de integracion, falta de capacitacion para la vida, dependencia, lo cual genera cargas a
fa familia y a la sociedad, prevenibles por un tratamiento adecuado y oportuno.

La Guia de Practica Clinica para el Diagndstico y Tratamiento de la FLP brinda las
recomendaciones para el Diagnostico adecuado, por un médico o profesional de Ja salud en
cualquier parte del pais, simple y efectivo, con criterios de referencia para que el médico no
especialista pueda integrarse al equipo de trabajo, con una referencia bien orientada,
oportuna y eficaz, que ahorre gastos a la familia y al estado.

Asi también brinda recomendaciones sobre la oportunidad quirdrgica, las caracteristicas de
seguridad para la prestacion de los servicios quirlrgicos y los servicios de rehabilitacion que
acompafan el tratamiento, ya sea a nivel odontoldgico, psicoldgico o fonoaudioldgico, entre
otros, siendo el problema principal el cambio de modelo de atencidn, que actualmente
privilegia la cirugia a través de campanas y no la organizacidn de equipos multidisciplinarios,
la implementacién de la guia favorecerd la implementacién de un modelo de atencidn
integral, con Centros de Referencia, profesionales altamente especializados y seguimiento a
largo plazo.
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¢ Conformacion del Grupo Elaborador de Gufa (GEG)

a. Requisitos generales

b. Funciones

el

Experiencia profesional en el tépico de la guia

Conocimiento directo del 3dmbito sanitario donde se pretende
implementar la guia

Experiencia en elaboracuion de GPC

Conocimientos de metodologia de la investigacion, lectura critica y andlisis
de evidencia

Capacidad de trabajo de equipo

Expertos temdticos: participaron en la delimitacion de las preguntas
clinicas iniciales, valoracién de beneficios y riesgos, elaboracién de
recomendaciones y facilitar su difucion e implementacién.

Expertos metoddlogos: realizardn la bisqueda sistematica, lectura critica
y sintesis de la informacién, asi como el resumen de la evidencia cientifica,
en estrecho contactyo con los expertos tematicos, para que puedan
formular las recomendaciones.

Revisores externos: profesionales clinicos, expertos en metodologia de la
investigacion y en area problematica.

¢. Integrantes:

Expertos tematicos:

e Dr. Luis Paredes Aponte-INSN-Brefia

* Dra. Carolina Romero Narvdez-Hospital San Bartolome
¢ Dr. Beto Herrera Ruelas-HospEmergenciasPediatricas
* Dr.Jose Miguel Nufiez Castafieda-Hospital Dos de Mayo
¢ Dra. Wieslawa De Pawlikowski Amiel-INSN-San Borja

e Dr. Jaime Rodriguez Chessa-UPSMP

e Dra. Glenda Gallardo Barrera- INSN-Brefia

¢ Dra. Lourdes Motta Martinez- INSN-Brefia

* Dr, Jaime Adolfo Meza Cafiari- Hospital San Bartolome
Dr. Carlos Estrada Vitorino-UPCH

Dra. Rosalinda Aliaga del Castillo- INSN-San Borja

Lic. Evelyn Elizabeth Céceres Nano

Lic. Giannina Urello Hurtado-UPCH

Lic. Nelly Virginia Castro Silva- INSN-Brefia

Lic. Mercedes Lucia Dugue Rubio- INSN-Brefia

Lic. Graciela Hernandez A.- Hospital San Bartolome

Expertos metoddlogos:

® Dra. Paula Lorena Cahuina Lope
e  Dr. Erik Henry Flores Sandoval
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Representantes del ente gestor: Ministerio de Salud
o  Dr. Luis Miguel Ledn Garcia

Revisores externos:
¢ Dr. Ricardo Bennun ASOCIACION PIEL
¢ Dr. Carlos Giugliano FUNDACION GANZ
o Dr. Silverio Tovar Zamudio ASOCIACION MEXICANA DE LABIO Y
PALADAR HENDIDO Y ANOMALIAS CRANEOFACIALES

¢ Dr. Edwar Alvarez Coello FUNDACION OPERACION SONRISA
ECUADOR
¢ Dr. Percy Rossell Perry LIMA OUTRECH

o Dr. Alberto Bardales Lasteros FUNDACION CORITO
Siglas y acrénimos

FLP: Fisura Labio Palatina

FL: Fisura Labial

FP: Fisura Palatina

IVF: Insuficiencia velofaringea

GEG: Grupo Elaborador de Guia

GPC:  Guia de Practica Clinica

IMC:  Indice de Masa Corporat

MINSA: Ministerio de Salud de! Pert

INSN:  Instituto Nacional de salud del Nifio

Declaracién de conflicto de interés

Todos los elaboradores de la GPC declararon su conflicto de interés, llenando el formulario
para declaracion de cobflicto de interés del Documento Técnico: “Metodologia para la
elaboracidon de Guias de Guias e Practica Clinica” del Ministerio de Salud del Peru.

La declaraciéon se hixo por escrito en la primera reunién de conformacion del grupo
elaborador de la guia (GEG).

En el Anexo 01 se encuentran las declaraciones de conflicto de interés. Ninguno de los
participantes declard tener conflictos de interés.

Antecedentes

No existe una GPC previa que aborde el manejo de Ias fisuras orofaciales. En ese contexto la
Direccidén General de Intervenciones Estrategicas en Salud Publica, a través de la Direccion
de Prevencién y Control de la Discapacidad, decidio la elaboracidon de fa primera GPC que
aborde el problema en mencion.
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. Métodos
e  Alcance y objetivos de la GPC

El alcance de esta guia comprende a pacientes con Fisura Labial, Fisura Labio Palatina, Fisura
Palatina Aislada o secuela de ellas, por cada nivel de atencién, siendo referencial para los
pacientes atendidos en establecimientos de salud de otros subsectores.

La guia esta dirigida a todos los profesionales involucrados en la prevencidn, diagndstico,
tratamiento, seguimiento y rehabilitacién de los pacientes con fisuras orofaciales. Siendo
esencial que todos los miembros de los equipos que atiendan a estos pacientes, estén
entrenados y tengan experiencia en el manejo de esta patologia.

El objetivo principal de esta GPC es entregar recomendaciones para las intervenciones
interdisciplinarias en la prevencién, diagndstico prenatal y al nacimiento, tratamiento,
seguimiento y rehabilitacién de los recién nacidos, nifios y adolescentes con fisura de labio
(FL), paladar (FP) y de labio y paladar (FLP); y de sus secuelas.

* Objetivos especificos

1. Entregar recomendaciones para la prevencion de fisura de labio (FL), paladar (FP) y de
labio y paladar (FLP).

2. Entregar recomendaciones para realizar el diagndstico prenatal y al nacimiento de fisura
de labio (FL), paladar (FP) y de labio y paladar (FLP).

3. Entregar recomendaciones para realizar tratamiento multidisciplinario de nifios vy
adolescentes con fisura de labio (FL) paladar (FP}) y de labio y paladar (FLP).

4. Entregar recomendaciones para el seguimiento de nifios y adolescentes con fisura de
labio (FL) paladar (FP) y de labio y paladar (FLP).

5. Entregar recomendaciones para la rehabilitacién integral de nifios y adolescentes con
fisura de labio (FL) paladar (FP) y de labio y paladar (FLP).

6. Entregar un protocolo de atencidn por edades, para el manejo de nifios y adolescentes
con fisura de labio (FL) paladar (FP) y de labio y paladar (FLP), o de sus secuelas por los
distintos profesionales de salud.

7. Entregar recomendaciones para el manejo interdisciplinario por niveles de atencion.

e Ambito asistencial

La presente guia técnica tiene como dmbito de aplicacién los establecimientos de salud del
ambito nacional; de las Direcciones Regionales de Salud, de las gerencias Regionales de Salud
o las que hagan sus veces a nivel regional. También servird como referente para los demés
establecimientos de salud privados y otros prestadores que brinden atenciones de salud en
todo el pais. La presente GPC es aplicable a todos los niveles de atencién.

* Formulacién de las preguntas

Debido a que el objetivo principal de esta GPC se fundamenta en el marco de diagnostico y
tratamiento de la FLP, desde el primer nivel de atencién al tercero, se discutié con el comité de

Guia de Practica Clinica para el diagnostico y tratamiento de pacientes con Fisura Labiopalatina.-Versién
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expertos las mas importantes preguntas que ayudarian a brindar una mejor atencidn a las personas

con FLP.

Las preguntas que fueron aceptadas son:

Area Preguntas

Tamizaje 1. ¢Cudles el método de diagndstico prenatal de FLP mis efectivo?

Factores de 2. ¢Serd la deficiencia de acido félico en gestantes un factor de riesgo

Riesgoy para FLP en el producto?

prevencion 3. ¢Serd la exposicion a tabaco en gestantes un factor de riesgo para FLP
en el producto?

4. ¢Serd el consumo de alcohol en gestantes un factor de riesgo para
FLP en el producto?

5. ¢Cuadles son los terdtogenos que predisponen la aparicidn de fisura
labio-palatina?

6. ¢Eslaconsanguinidad un factor de riesgo en fa aparicion de fisura
labio-palatina?

7. &Eslaedad parental un factor de riesgo en la aparicién de fisura labio-
palatina?

8. ¢Existen habitos periconcepcionales que tienen un mayor riesgo en la
aparicion de fisura labio-palatina?

9. ¢&Esimportante realizar el estudio ultrasonogréfico a los padres y
familiares de primer grado para ofrecer un mejor asesoramiento
genético?

10. ¢Qué pacientes con fisura labio-palatina deberan recibir una consulta
en genética?

11. éCual es el riesgo de recurrencia familiar?

12. (Existe alguna estrategia de prevencion secundaria en padres con FLP
O en gestantes con antecedentes de un hijo con FLP?

Diagndstico 13. ¢Cudles son los estudios genéticos que son necesarios para
determinar la etiologia de la fisura labio-palatina?

14. ¢Seréd la evaluacion de la cavidad intraoral en el recién nacido
suficiente para el diagnéstico oportuno de FLP?

15. ¢Cudl es la mejor edad y método diagnéstico para la insuficiencia
velofaringea en pacientes con alteraciones como secuela de FLP?

16. ¢Cudl es el mejor método diagndstico para determinar el volumen de
injerto alveolar necesario para reconstruir el piso alveolar en nifios
con FLP?

17. éEs suficiente un estudio cefalométrico para determinar la conducta a
seguir en un adolescente con FLP y alteracidn del crecimiento facial o
se debe complementar con algdn otro estudio?

18. ¢Cudles son los criterios para realizar una rinoseptoplastia

estético/funcional en un paciente con FLP?

Guia de Practica Clinica para el diagnéstico y tratamiento de pacientes con Fisura Labiopalatina.-Version
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Tratamiento

19.

20.

21.

22.

23.

24.

25.

26.

27.

28.

29.

30.

31

32.

33.

34,

En recien nacidos con FLP, écudl es la mejor estrategia de
alimentacién?

¢Operar un paciente con FLP a partir de los 3 meses tendra un mejor
resultado y menor riesgo que realizarlo antes?

¢Tendra un mejor resultado operar a un paciente con FLP que ha
recibido ortopedia prequirurgica?

En pacientes con Fisura Palatina, étendrd un mejor resultado en el
hablay en el crecimiento facial realizar el cierre quirtrgico antes de
los 18 meses?

¢Cudl es la técnica quirldrgica mas adecuada para realizar el cierre de
la FP?

En pacientes con FP, éel cierre en un solo tiempo quirdrgico se asocia
a una menor incidencia de fistulas postoperatorias?

¢La gingivoperiosteoplastia tendra repercusidn en el crecimiento
realizada durante la primera cirugia de labio en pacientes con fisura
labio alveolo palatina?

En pacientes con IVF por FLP, ¢la eleccidn de una técnica quirdrgica
de acuerdo al patrén de cierre del esfinter velofaringeo se asocia a un
mejor prondstico en el habla?

En pacientes con IVF por FLP, écual es el momento ideal para realizar
el tratamiento quirdrgico?

En pacientes con fisura labial, palatina o labiopalatina, é Cudles son los
objetivos de la intervencién odontopediatrica?.

éLa mascara facial de protraccidn serd una herramienta efectiva en el
tratamiento temprano de la retrusién maxilar como secuela de FLP o
FP?.

¢En qué consiste la preparacion de la arcada dentaria superior para
colocacion de injerto dseo alveolar en pacientes con secuela de FLP?.
éCual es el momento ideal y el mejor material para la reconstruccidn
de los defectos 6seos en las fisuras alveolares en pacientes con FLP y |a
edad ideal para su realizacion?

¢Qué metas propone el tratamiento con ortodoncia en pacientes con
fisura de paladar?

¢ Cudl es el tratamiento de eleccidn ante la ausencia de piezas
dentarias en pacientes con secuela de FLP?

¢En el paciente con FLP y problemas de déficit de crecimiento
maxilar, que alternativa quirdrgica correctiva del maxilar resulta ideal
entre la distraccién osteogénica versus la cirugia ortognatica?

Rehabilitacion y
Seguimiento

35.

36.

¢Cudles son las mejores intervenciones en pacientes con FLP desde el
nacimiento hasta el primer afio de edad, antes de la reconstruccién
del paladar, para lograr una correcta adquisicién del lenguaje
evitando las alteraciones del habla?

¢Cudles son las mejores intervenciones en pacientes con FLP desde el
afio de nacido después de la reconstruccion del paladar, para lograr

una correcta adquisicion de! lenguaje evitando las alteraciones del
habla?
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Salud mental 37. éCuales son los objetivos de tratamiento psicologico a realizar de

acuerdo con la etapa de desarrollo en el paciente con FLP?

38. éCuales son las acciones a realizar en los padres y el nifio con FLP para
lograr la adecuacion y afrontamiento al diagnostico de FLP?

39. ¢Cudles son las intervenciones psicologicas mas efectivas a realizar
con los pacientes con FLP y sus familias?

Buisqueda de la evidencia

Se realizé la bdsqueda de evidencia en PUBMED/MEDLINE/COCHRANE/ segun los términos
de busqueda (Anexo 02). Asimismo, se realizd la busqueda de Guias de Practica Clinica segin
el listado sugerido por el Anexo Nro. 06 del Documento Técnico: “Metodologia para la
elaboracidon de Guias de Practica Clinica”. (28)

En la busqueda, se identificaron 05 GPC actualizadas relacionadas al topico de interés. Las
cuales fueron evaluadas mediante el instrumento AGREE Il {Anexo 3) por 03 revisores de
manera independiente. Tres de las GPC obtuvieron un puntaje aprobatorio (promedio total
mayor de 60% y puntuacién mayor del 60% en los siguientes dominios, alcance, objetivos,
rigor metodoldgico y aplicabilidad) (Anexo 4).

Se decidio adaptar las GPC que pasen los criterios de evaluacién del AGREE,
Revision y sintesis de la evidencia identificada

La informacién que resultd de los buscadores de guias de practica clinica y de
PUBMED/MEDLINE, pasd a revision por pares en dos fases. En la primera fase se tamizd
titulos y/o resimenes, las guias seleccionadas por cada revisor se compararon vy se llegd a
consenso para pasar a segunda fase. En la segunda fase se revisd los textos completos y
nuevamente se compard y se llegé a consenso entre ambos revisores. El flujograma del
proceso de seleccidn de los articulos por pares se presenta en el Anexo 03 y el listado de las
publicaciones que fueron excluidas esta descrito en el Anexo 04.

Debido a la diversidad de temas a incluir en la guia y cantidad de gufas encontradas se decidié
usar dos criterios para la seleccidn de la guias, el primer criterio es segin el Documento
Técnico “Metodologia para la elaboracion de Guias de Practica Clinica”, tener de acuerdo a
AGREE I| (Appraissal of guidelinesresearch and evaluation){1) un 70% en promedio general,
y al menos un porcentaje mayor de 60% en los dominios de alcance y objetivos, rigor
metodoldégico v aplicabilidad, seglin el estipulado por el mismo documento técnico. E!
segundo criterio fue utilizar GRADE (Grading of RecommendationsAssessment,
Development, and Evaluation) para la graduacion de la evidencia(2). En el Anexo 04 se puede
encontrar los puntajes de AGREE de ambos revisores a las guias encontradas. Posteriormente
entre aquellas guias que cumplian con los criterios de AGREE Il para ser incluidas, se realizé
un andlisis para evaluar si cumplian con responder las preguntas de nuestra guia y si cumplian
con la metodologia GRADE. En el Anexo 05 se puede ver los resultados de este andlisis.

Finalmente decidimos quedarnos con las siguientes guias
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1) Ministerio de Salud. Gobierno de Chile. Guia Clinica Fisura Labiopalatina. 3ra edicién.
Santiago: Minsal; 2015 (3).

2) European Commitee for Standardization. Technical Report: Early care services for babies
born with cleft lip and/or palate (English version), 2015(4).

3) American Cleft Palate-Craniofacial Association. Parameters for evaluation and treatment
of patients with cleft lip/palate or other craniofacial anomalies. Revised edition, 2009 (5).

¢ Graduacion de la evidencia

Las gufas utilizan metodologia GRADE(2), la cual se basa en considerar el riesgo de sesgo,
consistencia, precision y evidencia directa de los efectos. Esta evaluacion la realizan por cada
pregunta de interés en la guia.

Las recomendaciones pueden ser clasificadas segin su direccidn y su fuerza. Segin GRADE,
su direccion puede ser a favor o en contra de la intervencién evaluada y, segln su fuerza,
fuertes o débiles (también denominadas condicionales)(6).

GRADE tiene en cuenta 4 criterios para determinar la direccién y la fuerza de las
recomendaciones: a) el balance entre los beneficios y riesgos e inconvenientes; b) la
confianza en la magnitud de las estimaciones del efecto de la intervencion en los desenlaces
importantes (calidad global de la evidencia); c) los valores y preferencias de los pacientes, y
d) el uso de recursos y costes(6).

Teniendo en cuenta la fuerza y la direccién, las recomendaciones pueden ser fuertes a favor,
fuertes en contra, debiles a favor o débiles en contra de una intervencién. Por otra parte, una
calidad baja no implica necesariamente una recomendacion débil o la situacién inversa, una
calidad alta tampoco implica una recomendacion fuerte. Se deben tener en cuenta otros
aspectos para determinar la fuerza o la direccion de la recomendacién, como son los valores
y preferencias de los pacientes o el uso de recursos y costes, entre otros. Respecto a la
redaccién de las recomendaciones, GRADE propone, en el caso de las recomendaciones
fuertes, utilizar términos como «se recomienda», y en el caso de las débiles, «se sugiere».

Finalmente consideran que la calidad de la evidencia es:

Alta: El grupo estd muy confiado en las estimaciones del efecto y considera improbable que
investigacion adicional cambie esta confianza.

Moderada: El grupo tiene confianza moderada en los efectos estimados pero considera que
investigacion adicional probablemente tenga un impacto importante en su confianza y puede
cambiar la estimacion.

Baja: El grupo tiene baja confianza en la estimacién de los efectos y considera que
investigacion adicional muy probablemente tenga un importante impacto en su confianza y
puede cambiar el estimado.

Muy baja: Existe mucha incertidumbre en los efectos estimados.
e Formulacion de las recomendaciones
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La Formulacion de las recomendaciones considero la calidad de la evidencia, el balance riesgo
beneficio, la factibilidad de la intervencién y el costo. El GEG evaluo estos aspectos y planteo las
recomendaciones finales las cuales se hicieron adoptando las recomendaciones usando |a
herramienta ADAPTE (34) {ver Anexo 07) segin las estipulaciones del Documento Técnico
“Metodologia para la elaboracién de Guias de Practica Clinica”.

Se realizaron reuniones de consenso con el grupo elaborador de la guia para definir las
recomendaciones y una vez formuladas todas las recomendaciones, se llevd a cabo una reunion
de validacidén con un equipo de expertos clinicos en la cual se presentaron la totalidad de
recomendaciones, se recibieron sugerencias en la forma de la redaccion y finalmente se aprobd
la version final de estas por medio de una votacion en mayorfa. (Ver Anexo 06).

e Revision Externa

La Revision Externa se llevd a cabo a través de un equipo multidisciplinario de profesionales de
salud del Ministerio de Salud, extranjeros y metodélogos externos. Esto garantizd la calidad de la
GPC, poniendo a prueba la exhaustividad y presicion en la interpretacion de la evidencia para
sustentar las recomendaciones de la GPC, asi como su utilidad y claridad; todo el proceso de
revisidn se llevé a cabo como estd estipulado en el Documento Técnico.
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1. Resumen de la GPC

Anexo N°1: Flujograma para el diagndstico etiolégico de las fisuras labiales con o sin fisura
palatina.

Evaluacién minima:
1. Uso deteratdgenos
2. Evaluacidn de otros factores de riesgo: IMC
materna preconcepecional, edad parental,
consanguinidad parental
4. Antropometria; percentiles y/o DE detalla,
perimetro cefdlico.
S. Tono muscular
6. Presencia de otras anomalfas congénitas E
7. Antecedentes familiares de FLP o FP. i
8. Consanguinidad
9. Uso de programas informaticos

Recién nacido con fisura labial con |
osin fisura palatina

St NO
3
SEGUIMIENTO PERIGDICO:
Cada 3-4 meses ef primer
Evaluacion en el consultorio afio, y Iuegn.al afio hastaal
degenética menos los seis afios de edad

o

.//'
sl T i loshitos de} .
< - alteracién de antropometria. \\\,,N,.?
“~.._ Presenciadediscpacidad intelectual, /,//’
S autismo o T
—_ .
. /.,’/ ‘\\\ RN ,_/”’
- e, -
- ¢Diagndstico \
l .- clinico?
\\\\ -
= o~
Test moleculares especificos segun \\\,z/ Anélisis cromosémico
sospecha clinica, v.gr.: por micromatrices
+ Cariotipo: trisomias, {microarray CGH+SNP)
v FiSHo MLPA: microdelecioneso icroarray
microduplicaciones especificas (v.gr.
Delecién 22q11.2),
+ Secuenciamiento de un gen.
v Determinacién de metabolitos: v.gr. 7-
dehidrocolesterol
N ,«’x\\
e \\\ T Iy
s N NO h Sl
Q/’ Riesgo de .

recurrencia e
\\ L

Secuenciamiento
exomico trio
Secuenciamiento 7

7" DIAGNOSTICO ™

et DEFINITIVO: >
Aislado o //

. e
-

Asesoramiento genético: Riesgo de
recurrencia familiar, pronéstico, plantear
terapeuticas especificas.
Terapetiticas especificas y oportunas
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e Anexo N°2 Flyjograma para el diagndstico etioldgico de las fisuras palatinas.

Evaluacién minima;

1. Uso de teratégenos

2. Evaluacién de otros factores de riesgo:

IMC materna preconcepecional, edad
parental, consanguinidad parental

4. Antropometria: percentilesy/o DEde talla,
perimetro cefélico.
5. Tono muscular

6. P iade otras
7. Antecedentes familiaresde FLP o FP.
8. Consanguinidad

9. Uso de programas informaticos

Recién nacido con fisura
palatina i

" - L } i
i

Vigilancia

Epidemioldgica |

Evaluacién en el
consultorio de
genética

éDiagnéstico
clinico? o

Test moleculares especificos segin
sospecha clinica, v.gr.:
v Cariotipo: trisomias.
¥ FiSH o MLPA: microdeleciones o
microduplicaciones especificas {v.gr.
Delecién 22q11.2).
V Secuenciamiento de un gen.
v Deter idnde bolitos: v.gr.7-
dehidrocolesterol

Andlisis cromosémico
por micromatrices
{microarray CGH+SNP)

Riesgo d S
e iesgo de
“S.._ recurrencia

Secuenciamiento
exdmicotrio .
Secuenciamiento AN
7N
e N

4 . N,
-~ DIAGNOSTICO ™\
DEFINITIVO:
Aisladoo -
. P
Sindrémico Py

Asesaramiento genético: Riesgode
recurrencia familiar, prondstico, plantear
terapedticas especificas.
Yerapeuticas especificasy oportunas
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¢ Anexo N° 3: Flujograma de Manejo de! Paciente con FISURA LABIAL

DIAGNOSTICO

REFERENCIA A CENTRO
. ESPECIALIZADO
Nacimiento (Evaluacién por Cirugia
Plastica, Enfermeria y
. Psicologi
DIAGNOSTICO AL sicologia)
EVALUACION CIRUGIA
PLASTICA
ASISTENCIA
0 -3 meses LACTANCIA
[ [ | |
EVALUACION EVALUACION EVALUACION EVALUACION
OTORRINOLARINGOLO GENETICA PSICOLOGIA ORTOPEDIA
' I I
TAMIZAJE
AUDITIVO ORTOPEDIA
PREQUIRURGICA

3 - 6 meses

CIERRE DE LABIO:

- Queilorrinoplastia (QR)
- Queiloplastia (Q) ‘
- Adhesion labial, y luego de 3 meses QR o Q

6 meses - 4 anos

I

PEDIATRIA

ODONTOPEDIATRIA

CIRUGIA

PLASTICA

NUTRICION

4 - 5 anos

EVALUACION CIRUGIA

PLASTICA

CIRUGIA SECUNDARIA
DEL LABIO Y NARIZ
(de ser necesaria)

Guia de Practica Clinica para el diagnéstico y tratamiento de pacientes con Fisura Labiopalatina.-Version

extensa- Pag.15

115



6 -7 afos
ORTOPEDIA ” PEDIATRIA
MAXILAR Y CIRUGIA ODONTOPEDIATRIA
| I"PSICOLOGIA
EXPANSION
MAXILAR
(de ser
8 -9 anos
INJERTO OSEO
ALVEOLAR
. (de ser necesario)
9 - 14 anos v
[ [ I
ODONTOPEDIATRIA ORTODONCIA PSICOLOGIA
! |
TRATAMIENTO DE
ORTODONCIA
15 - 17 ainos
EVALUACION CIRUGIA EVALUACION

PLASTICA OTORRINOLARINGOLOGI
I | '
RINOSEPTOPLASTIA
. 18 aios
| [ l | |
ALTA ALT ALTA ALTA ALTA
CIRUGIA ORTODONCI ODONTOLOGI PSICOLOGIA
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¢ Anexo 4: Flujograma de Manejo del Paciente con FISURA LABIOPALATINA

Nacimiento

DIAGNOSTICO

DIAGNOSTICO AL

REFERENCIA A CENTRO
ESPECIALIZADO
(Evaluacion por Cirugia
Plastica, Enfermeria y

l Psicologia)
EVALUACION CIRUGIA |
PLASTICA
ASISTENCIA
0 - 3 meses LACTANCIA
[ [ l N
EVALUACION EVALUACION EVALUACIO EVALUACION
OTORRINOLARINGOLOG GENETICA N ORTOPEDIA
' I |
TAMIZAJE
AUDITIVO ORTOPEDIA
PREQUIRURGICA
3 - 6 meses
CIERRE DE LABIO:
- Queilorrinoplastia (QR)
- Queiloplastia (Q)
- Adhesion labial, y luego de 3 meses QR
6 - 12 meses
[ I | Il
PEDIATRIA ODONTOPEDIATRIA CIRUGIA ORL
| PLASTICA
TERAPIA DEL .
LENGUAJE NUTRICIO
| I
TIMPANOMETRIA
12 - 18 meses AUDIOMETRIA

CIERRE DE PALADAR:

- Uranoestafilorrafia (UE)
- Estafilorrafia (E)

- Colgajo vomeriano, y luego E
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18 m - 4 afios

[ I |
ODONTOPEDIATRI TERAPIA DEL LENGUAJE ORL
|
PEDIATRIA PSICOLOGIA COLOCACION DE
| TUBOS DE
. VENTILACION
4 -5 ahos (de ser necesario)

l

|

EVALUACION CIRUGIA
PLASTICA

EVALUACION TERAPIA
DEL LENGUAIJE

EVALUACION ORL

CIRUGIA SECUNDARIA
DEL LABIO Y NARIZ
(de ser necesaria)

NASOFIBROSCOPIA
VIDEOFLUOROSCOPIA
(de ser necesario)

|

CIRUGIA DE LA
INSUFICIENCIA
VELOFARINGEA

6 -7 anos
| l l TERAPIA DEL ’
- ORTOPEDIA CIRUGIA ORL PEDIATRI
EXPANSION PSICOLOGI | | ODONTOPEDIATRI
MAXILAR
(de ser necesaria)
8 -9 afios INJERTO OSEO
ALVEOLAR

(de ser necesario)
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9 - 14 anos
I I
TERAPIA DEL ORTODONCIA PSICOLOGIA
ODONTOPEDIATR| CIRUGIA ORL
TRATAMIENTO
DE LA
RETRUSION
. MAXILAR
15 - 17 aios I
ODONTOLOGI TEE‘::_"A PSICOLOGI
ORTODONCIA |
CIRUGIA DE ORL
CABEZA Y CUELLO CIRUGIA
PREPARACION Y/O PLASTICA
PARA CIRUGIA
ORTOGNATICA
Y/O
DISTRACCION
OSTEOGENICA
(de ser necesaria) CIRUGIA ORTOGNATICA
Y/O DISTRACCION
OSTEOGENICA (de ser
necesaria)
RINOSEPTOPLASTIA
18 anos (de ser necesaria)
i i
ALTA ALTA ALTA ALTA
CIRUGIA ORL ODONTOLOGIA ORTODONCIA
ALTA ALTA
TERAPIA DEL PSICOLOGIA
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¢ Anexo 5: Flujograma de Manejo del Paciente con FISURA PALATINA

Nacimiento

REFERENCIA A CENTRO

DIAGNOSTICO AL
ESPECIALIZADO
(Evaluacidn por Cirugia
EVALUACION CIRUGIA Plastica, Enfermeria 'y
PLASTICA Psicologia)
ASISTENCIA
0 - 3 meses LACTANCIA
l |
EVALUACIO EVALUACIO EVALUACION
N GENETICA N OTORRINOLARINGOLO
| [
TAMIZAJE
3 -12 meses AUDITIVO
[ | [ |
PEDIATRIA TERAP!A DEL NUTRICION ORL
LENGUAIJE I
(Estimulacién TIMPANOMETRIA
temprana) AUDIOMETRIA
12 - 18 meses
CIRUGIA PLASTICA
I
CIERRE DE PALADAR:
- Uranoestafilorrafia (UE)
- Estafilorrafia (E)
- Colgajo vomeriano, y luego E
18 m - 4 anos
[ |
ODONTOPEDIATRI TERAPIA DEL ORL
NUTRICION PSICOLOGIA -
| | COLOCACION DE
TUBOS DE
VENTILACION

(de ser necesario)
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7

Yo

4 - 5 afos

PLASTICA

EVALUACION CIRUGIA Eg

EVALUACION TERAPIA
DEL LENGUAIE

EVALUACION ORL

I

NASOFIBROSCOPIA
VIDEOFLUOROSCOP{A
{de ser necesario)

CIRUGIA DE LA
INSUFICIENCIA
VELOFARINGEA

6 - 17 anos

i

ODONTOLOGIA TERAPIA DEL ORL
CIRUGIA PLASTICA PSICOLOGIA
i |
418 anos
| [ I I |

ALTA ALT ALTA ALTA ALTA
CIRUGIA A TERAPIA DEL ODONTOLOGIA PSICOLOGIA
PLASTICA ORL LENGUAIE
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Desarrollo de las preguntas y recomendaciones basada en la evidencia

Consideraciones generales de Fisura Labiopalatina (FLP)
Definicién:

La fisura labiopalatina (FLP) es una malformacién congénita de origen multifactorial, que se
produce por una alteracion de la fusion de los procesos maxilares y nasomedial del embridn
gue daran origen al labio superior y por una alteracién en la unién de las prominencias
palatinas laterales o maxilares con la prominencia palatina media o frontonasal en el caso del
paladar. Dicha alteracién se produce entre la quinta y novena semana de embarazo,
ocasionando una comunicacién entre las fosas nasales y la cavidad bucal, con grandes
repercusiones estéticas y funcionales. (7} La FLP es Ia malformacién mas comn del complejo
craneofacial y el segundo defecto de nacimiento mas frecuente luego del sindrome de
Down.(8)

Segun la CIE-10 existen diferentes grados de severidad que comprenden fisura del labio
{Q36), fisura labiopalatina (Q37) y fisura palatina aislada (Q35).

Se consideran factores de riesgo materno para FLP la exposicion al tabaco (OR 1.48), ingesta
de alcohol {OR 1.28), obesidad (1.26), exposicién a eventos de estrés (OR 1.41), bajos niveles
sanguineos de Zinc (OR 1.82) y fiebre durante el embarazo (OR 1.30). La ingesta de acido
félico por la madre reduce el riesgo de FLP (OR 0.77) (7).

Epidemiologia

Panamonta et al (2015), realiza una revision sistematica encontrd una variabilidad segun
diferentes poblaciones. Es asi, que los americanos nativos tuvieron la prevalencia mas alta
de 2,62 por cada 1 000 recién nacidos vivos. Seguido de grupos poblaciones como los
japoneses, chinos, blancos y por Ultimo los africanos (1,73; 1,56; 1,55 y 0,58
respectivamente)(9).

Sacsaquispe& Ortiz (2004), en una poblacion de 37 213 nacimientos en el Instituto Nacional
Materno Perinatal encontraron la prevalencia de 0,88 por cada 1 000 recién nacidos de fisura
labial con o sin fisura palatina; y de fisura palatina de 0,29(10).

Nazer et al (2010), en Chile identificd que la prevalencia de fisura labial con o sin fisura
palatina en un periodo de 38 afios estuvo entre 1,2 a 2,3; y de fisura palatina entre 0,3 a 0,7
por cada mil nacimientos en un Centro Hospitalario{11).

Etiopatogenia

El establecimiento del patron estructural de la regién craneofacial, es un proceso donde se
relacionan tejidos embrionarios como el tubo neural, cresta neural, mesodermo paraxial,
endodermo faringeo y el ectodermo craneal.

En la migracion de las células de la cresta neural se ha determinado que intervienen
diferentes factores como por ejemplo Hox, Ssh, Otx, Gsc, Dix, Msx, Lhx y Prrx(12).

La formacion de la cara y la regién mandibular, es un proceso complejo que comienza en la
guinta semana de desarrollo con la interaccidn entre procesos como el frontonasal, dos
procesos naso-mediales, dos nasolaterales, dos procesos mandibulares y dos procesos
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maxilares. Existen sefiales necesarias para la formacion, crecimiento y moldeado de todos
estos tejidos, donde sefiales moleculares regulan estos diferentes mecanismos (v.gr. SHH,
FGF8, MSX1, BMP y WNT). La fisura labial se puede ohservar cuando estos factores estan
ausentes(13)(14)(15).

Mientras que en la formacién del paladar que se da entre 4 -12 6 13 semanas, ésta proviene
de tres primordios: proceso palatino medio (proveniente del proceso nasomedial), y dos
procesos palatinos laterales (procesos maxilares). Se observa durante la formacion del
paladar: 1) crecimiento de los procesos palatinos, 2) elevacion de los mismos, 3) fusion de
los procesos y 4) eliminacién del rafe. Asi como en la formacién de la cara y la region
mandibular existen factores de crecimiento especificos como el FGF-10, BMP2, SHH, M5SX1
(13)(12){16)(17). Se conoce que la expresion de genes a lo largo del eje anteroposterior en
el cierre del paladar es muy heterogéneo y diferencial. Es asi que los genes que se expresan
durante el cierre de! paladar primario son MSX1, BMP4, BMP2, SHH, SPRY2, FGF10, FGF7,
SHOX2, EFNB1, TGF-J3. Mientras que durante el cierre del paladar secundario se expresan
genes como MEOX2, TBX22 Y BARX1(12).

La etiologia de la fisura labial con o sin fisura palatina (FL+/FP-) y de fisura palatina aislada
(FP) es heterogénea, teniendo evidencia de la existencia de factores genéticos y factores
ambientales, asi como la interaccién de ambos(18). Es asi que los factores genéticos que
predisponen la aparicion de FL+/FP- son: TGFA, IRF6, MSX1, TGFB3, ABCA4, FOXE], FGFR1,
FGFR2, FGF8, MAFB, PDGFC, CRISPLD2, PVRL1, GABRB3, MSX2, SATB2, TBX10, TBX22, GLI2,
JAG2, MTHFR, RARA, LHX8, SKI, SPRY2, BMP4 entre otros(19).

La fisura palatina (FP), la podemos subclasificar segin la ausencia de fusion del paladar
primario, donde los siguientes factores estan involucrados: deficiencia del mesénquima
inicial, retraso de la osificacién, disminucion del volumen de la premaxila, apoptosis
incrementada, o incremento de la resorcidn 6sea(12). Mientras que la falta de fusion del
paladar secundario puede ser debido a un retraso en la posicién horizontal del proceso
palatino, tamafio disminuido del proceso debido a deficiente acumulacion de la matriz
extracelular, retraso en el crecimiento de la prominencia mandibular, anomalias de
crecimiento de la cabeza, {morfologia craneofacial anormal), desarrollo anormal del primer
arco branquial, obstruccién de la lengua en la fusion de los procesos palatinos y ruptura del
saco amnidtico que origina oligohidramnios y presién del componente mandibular
ocasionando falta de descanso de la lengua interfiriendo en el cierre de los procesos palatinos
secundarios {12).

Clasificacion

. De acuerdo a su componente anatémico:

A. Fisura Labial o Labio — alveolar: Ausencia de fusién de los tejidos derivados del paladar
primario (premaxila), que puede comprometer desde el labio hasta agujero palatino anterior.
Presentan una deformidad nasal asociada en grado variable, Puede estar o no asociado a

Fisura Palatina.

Pueden subdividirse en:

Guia de Practica Clinica para el diagnéstico y tratamiento de pacientes con Fisura Labiopalatina.-Version

extensa- Pag.23

LT



1. De acuerdo a su grado de compromiso:
a) Completa: Compromete toda la altura del labio superior, incluyendo la base nasal.
b) Incompleta: Preserva una franja de piel llamada Banda de Simonart en i3 base
nasal. -
¢) Microforma o Frustra: Forma minima de fisura labial, que puede incluir dehiscencia
del musculo orbicular, muesca en el bermellén, alteracién en la linea blanca y una

lesion en forma de cicatriz residual, todo a nivel de la columna filtral del labio
superior.

2. De acuerdo a su lateralidad:
a) Unilateral: Fisura de un lado a nivel de la columna filtral del labio superior.
b) Bilateral: Fisura a nivel de ambas columnas filtrales del labio superior.
¢) Medial: Fisura en linea media de labio superior.

B. Fisura Palatina: Ausencia de fusidn de los tejidos derivados del paladar secundario, que
puede comprometer desde el agujero palatino anterior hasta la Gvula.

Pueden subdividirse en:

1. De acuerdo a su grado de compromiso:

a) Completa: Compromiso desde el agujero palatino anterior hasta la Gvula.

b) Incompleta: Compromiso de grado variable de los tejidos derivados del paladar
secundario. Puede comprometer el paladar duro y blando, o solamente el paladar
blando (en cuyo caso se denomina Fisura palatina posterior).

¢) Submucosa: Fisura del paladar posterior en la cual se mantiene la integridad de la
mucosa, pero en la que se evidencia dehiscencia de los musculos periestafilinos
mediante transiluminacién de la parte medial del paladar blando, Uvula bifida y
deformidad en muesca de la parte posterior central de los huesos palatinos.

2. De acuerdo a su lateralidad:
a) Unilateral: Fisura del paladar anterior (duro) y posterior (blando) que compromete
s6lo un lado del paladar anterior.
b) Bilateral: Fisura del paladar anterior y posterior que compromete ambos lados del
paladar anterior.
¢) Posterior: Fisura que compromete sélo el paladar posterior (blando).

ll. De acuerdo a su origen fisiopatogénico:

A. Fisura labial con o sin fisura palatina: Alteracion en la fusion del paladar primario (labio,
nariz y alveolo) que puede desencadenar la falla en la fusién del paladar secundario {paladar
duro y blando). Més frecuente en varones, puede asociarse con sindromes en un 30% de los
casos.

B. Fisura palatina aislada: Alteracion en la fusion del paladar secundario (paladar duro y
blando, en forma completa o incompleta), sin compromiso del labio ni el alveolo. Mas
frecuente en mujeres, puede asociarse con sindromes hasta en un 50% de los casos.
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Factores de riesgo asociados

1. Antecedentes familiares.

2. Infecciones durante el primer trimestre de gestacidn.

3. Madre epiléptica.

4. Consumo de medicamentos durante el primer trimestre de embarazo.
5. Ingesta de alcohol.

6. Exposicion a tabaco.

7. Exposicion a radiaciones ionizantes.

8

. Sindromes (Velocardiofacial, Van der Woude, Stickler, Apert, Treacher- Collins, Down,
Trisomia 13, Trisomia 18, entre otros).

9. Secuencia de Pierre Robin.
Cuadro Clinico Fisura Labio Palatina

1. Ausencia de fusion de los componentes del labio superior en grado variable a nivel del
filtro labial, unilateral o bilateral.

2. Deformidad nasal en grado variable.

3. Ausencia de fusion del alveolo (encia) a nivel del canino superior en grado variable,
unilateral o bilateral.

4. Ausencia de fusion de los componentes del paladar, en grado variable, que pueden
comprometer desde solo la Uvula, el paladar blando o incluir hasta paladar duro, unilateral o
bilateral.

5. Dificultad para amamantamiento en posicion horizontal.

6. Incapacidad para pronunciar los fonemas /p/, /b/, /k/, /t/, /s/.
7. Otitis media serosa a repeticion.

8. Hipodoncia.

9. Implantacién dental apifiada asociada a mal oclusion.

Diagnostico

El diagndstico es fundamentalmente clinico, mediante el examen fisico del paciente.
Se puede sospechar de paciente sindromico si presenta determinadas caracteristicas, que
incluyen:

- Fisura palatina posterior en forma de “U”.

- Microretrognatia.

- Alteraciones del pabellon auricular.

- Dismorfismo facial.

- Asimetria facial.

- Malformaciones en pies y/o manaos.

- Malformaciones cardiovasculares.

En estos casos, se deriva a Genética para el estudio correspondiente.
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e Lista completa de recomendaciones

. Tamizaje

¢Cudl es el método de diagndstico prenatal de FLP mas efectivo?

e Graduacion de la calidad de la evidencia

éCual es el método de diagndstico prenatal de FLP mas efectivo?

Cumple Criterios

Criterios Nombre Guia: EU, CHILE
Si No
1. Planteamiento de la pregunta PICO ' X
2. Términos de la bisqueda (indexada y/o libres) X
3. Numero y bases de datos consultadas PUBMED, EMBASE,

COCHRANE, SCIENCE
DIRECT, EBSCO

4. La revisién se hizo por pares y de manera X
independiente
5. ldiomas incluidos en la busqueda Espafiol, Inglés
Resultado de la evaluacion Aceptada

Una revisidn sistematica publicada el afio 2010 encontrd gran variabilidad en la deteccién de
fisuras orofaciales con la ecografia bidimensional transabdominal en el segundo trimestre de
gestacion, con rangos de 9 - 100% para fisuras de labio con o sin fisura del paladar, 0 - 22% para
fisuras palatinas aisladas, y 0 - 73% para todos los tipos de FLP(20). La tasa de falsos positivos es
baja. Resaltan asimismo gue la posibilidad de detectar una fisura orofacial es mucho menor antes
de las 20 semanas de gestacién. La experiencia del operador, el protocolo utilizado y el nimero
de planos evaluados también influyen en las tasas de deteccidn. En pacientes con alto riesgo
(historia familiar o sospecha ecografica de FLP), la ecografia tridimensional logré mayores tasas
de deteccién, de 100% en fisura labial, 86 - 90% de fisura labiopalatina, y de 0 - 89% de fisura
palatina aislada. Sin embargo, dado que la ecografia 3D es mas costosa, requiere mayor tiempo
y experiencia, y a que habitualmente se realiza en centros de mayor complejidad, no la
recomiendan como método de tamizaje. En caso de sospecha en pacientes de alto riesgo,
recomiendan referir para la realizacién de una ecografia 3D(20). Hay que tener en cuenta que la
ecografia 3D puede producir algunos artefactos técnicos. En un estudio publicado en el 2013 y
realizado en pacientes de alto riesgo, se evalud |a tasa de deteccidn prenatal de fisura palatina.
Si bien esta fue de 83%, hubieron 23% de falsos positivos(21).

En un estudio retrospectivo de cohorte, en el que se realiz6 la ecografia 2D a las 20 semanas de
gestacién en Holanda, se diagnosticaron 76% de los casos de FLP en periodo prenatal. La
introduccién de la obligatoriedad de la ecografia a las 20 semanas produjo un aumento en las
tasas de deteccién, de 43 a 86% (p<0,0001)(22).
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En cuanto a la extensién de la fisura, un estudio ha reportado una precisién del 76.9% utilizando
ecograffa 2D asociada a 3D si el feto estaba en buena posicion{23). La precisidn es del 100% en
cuanto a la lateralidad de la fisura.

RECOMENDACIONES

- Se sugiere realizar el tamizaje de FLP en la ecografia bidimensional (2D) morfoldgica en el
segundo trimestre de gestacion, a partir de las 20 semanas (Recomendacion B).

- En el caso de pacientes con historia familiar o sospecha de FLP por ecografia previa, se
recomienda realizar la ecografia tridimensional (3D) (Recomendacién B).

¢. Factores de Riesgo y Prevencion

2. ¢Sera la deficiencia de écido félico en gestantes un factor de riesgo para FLP en el producto?

e Graduacion de la calidad de la evidencia

éSerd la deficiencia de dcido félico en gestantes un factor de riesgo para FLP en el producto?

Cumple Criterios

Nombre  Guia: EU,Revisiones
Criterios sistematicas, meta-analisis, Estudios de
cohorte y casos y controles.
Si No
e Planteamiento de la pregunta PICO X
* Términos de la busqueda (indexada y/o libres) X
e Numeroy bases de datos consultadas PUBMED, EMBASE,

COCHRANE, SCIENCE
DIRECT, EBSCO

e La revision se hizo por pares y de manera X
independiente
¢ |diomas incluidos en la busqueda Espafiol, Inglés
Resultado de la evaluacién ‘ Aceptada

La fisura labiopalatina es una malformacién congénita frecuente, que resulta de la alteracion en el
cierre de estructuras faciales especificas implicadas en la formacién del labio y paladar entre la
guinta y novena semana de embarazo. La etiologia de la fisura labiopalatina no esta totalmente
aclarada, pero la mejor evidencia actual sugiere un origen multifactorial, involucrando factores
genéticos y ambientales.

Se postula que el cido félico es importante en el organismo para la sintesis de ADN y ARN, ya que
la deficiencia de este provoca dafios en la estructura del ADN déandose posibles mutaciones lo cual
conllevarfa a la aparicién de diversas patologias incluida la fisura labiopalatina(24)

Un metaanalisis realizado en el 2013 encontrd que la ingesta de acido folico redujo el riesgo de
fisura labiopalatina(OR 0.77; 95% C! = 0.61 - 0.97). (nivel de evidencia 1) (7)

Un estudio de cohorte en el 2012 encontrd que hay un riesgo 4.36 mayor en tener un producto
con fisura labiopalatina si no se toma suplemento de acido fdlico durante el embarazo (95% Cl=
1.55 - 12.30, P = 0.005), recomendandose que en mujeres que tengan planeado quedar
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embarazadas debieran tomar como suplemento 400 ug por dia de acido fdlico al menos 4 semanas
antes de embarazarse y hasta 12 semanas después de la concepcién.{nivel de evidencia 2) (25)

El afio 2013 un trabajo de cohorte en 11.134 bebés de 9 meses de edad evalud factores de riesgo
asociados a fisura labial y palatina. Los resultados mostraron un riesgo 4,46 veces mayor de tener
fisura labial y 1,98 mayor de tener fisura labial y palatina en aquello nifios cuyas madres no tomaron
acido félico los primeros 3 meses de gestacion comparado con aquellas que si lo hicieron (Nivel de
Evidencia 2) (26).

Recomendacién

Se recomienda ingerir suplementos de acido félico al menos 400 ug por dia hasta 12 semanas
después de la concepcion (Recomendacion Tipo A).

éSera la exposicién a tabaco en gestantes un factor de riesgo para FLP en el producto?

Graduacion de la calidad de la evidencia

éSerd la exposicion a tabaco en gestantes un factor de riesgo para FLP en el producto?

Cumple Criterios
Nombre Guia: EU, CHILE, Revisiones

Criterios sistematicas, meta-analisis, Estudios de
cohorte y casos y controles.
Si No
e Planteamiento de la pregunta PICO X '
e Términos de la busqueda (indexada y/o libres) X
e Numeroy bases de datos consultadas PUBMED, EMBASE,

COCHRANE, SCIENCE
DIRECT, EBSCO

e La revisidn se hizo por pares y de manera X
independiente
e |diomas incluidos en la busqueda Espafiol, Inglés
Resultado de la evaluacion Aceptada

El consumo de tabaco ha aumentado entre las mujeres en edad reproductiva en diferentes paises
debido a campafias de marketing orientadas hacia mujeres, lo que resulta en un riesgo de
exposicion del futuro producto.

En 2014 el Departamento de Salud de Estados Unidos establecid que hay una relacion causal entre
madres que fuman en etapas tempranas del embarazo y fisura labiopalatina.(27)

Una metaanalisis del 2013 encontré asociacion entre tabaco vy fisura labio palatina (OR 1.48; 95%
Ci=1.36-1.61),(7)

Una revision sistematica publicada el 2015 encontrd un riesgo 1.5 mayor a tener un producto con
fisura labiopalatina en embarazadas expuestas al humo del tabaco (fumadoras pasivas). (nivel de
evidencia 1) (28)

En un estudio de caso y controles desarrollado en China, se evalud el riesgo de incremento en
fisura labiopalatina en nifios cuyas madres fumaron durante la gestacion y se encontré un riesgo
3.5 mayor de probabilidad que el producto nazca con fisura labiopalatina si provienen de madres
fumadoras.(nivel de evidencia 2) {29)
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Sin embargo el mecanismo de accién del tabaco a nivel epigenético sobre el ADN aun no se
encuentra totalmente explicado. Los hallazgos sugieren una explicacion en el polimorfismo
genético asociado a variantes polimdrficas de la N- acetiltransferasa fetal (NAT1), una enzima que
interviene en la fase [l de desintoxicacion de los constituyentes del humo del tabaco.
Recomendacioén

Se recomienda evitar la exposicién a tabaco en gestantes, tanto en forma activa como en la
modalidad de fumadora pasiva (Recomendacion Tipo A).

4. ¢Sera el consumo de alcohol en gestantes un factor de riesgo para FLP en el producto?

5.

e Graduacion de la calidad de la evidencia

¢Serd el consumo de alcohol en gestantes un factor de riesgo para FLP en el producto?
Cumple Criterios

Nombre Guia: EU, Revisiones
Criterios sistematicas, meta-analisis, Estudios de
cohorte y casos y controles.
Si No
e Planteamiento de la pregunta PICO X
e Términos de la busqueda (indexada y/o libres) X
¢ Numeroy bases de datos consultadas PUBMED, EMBASE,

COCHRANE, SCIENCE
DIRECT, EBSCO

e La revision se hizo por pares y de manera X
independiente
e Idiomas incluidos en la busqueda Espafiol, Inglés
Resultado de la evaluacion Aceptada

Se postula que muchos de los genes muestran cambios asociados con el efecto causadopor el
alcohol en la metilacién; asi como cambios en la expresidon del ARNm, concluyéndose que el
consumo de alcohol tiene el potencial de modificar epigenéticamente genes criticos que
intervienen en el neurodesarrollo y desarrollo craneofacial.(30) -

Una revisidn sistematica el 2017 reporta gue el consumo de alcohol no solo esta asociado a fisura
labiopalatina sino también a distintas malformaciones congénitas. (8)

El 2013 un metaanalisis encontrd asociacidn significativa entre la ingesta de alcohol y el riesgo de
presentar fisura labiopalatina en el producto (OR=1.28 95% Cl=0.98 - 1.66). (nivel de evidencia 1)
(7)

Un articulo de revisién del 2012 encontré relacidn entre la ingesta de alcohol y fisura labiopalatina
en el producto, siendo esta relacion dosis dependiente e incrementando el riesgo entre 1.5 a 4.7
veces mas. (28)

Recomendacién

Se recomienda evitar la ingesta de alcohol en gestantes {(Recomendacién Tipo A)

éCudles son los teratogenos que predisponen la aparicién de fisura labio-palatina?

e Graduacion de la calidad de la evidencia
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¢Cudales son los terdtogenos que predisponen la aparicion de fisura labio-palatina?

Cumple Criterios

Nombre Guia: EU, Revisiones
Criterios sistemaéticas, meta-andlisis, Estudios de
cohorte y casos y controles.
Si No
e Planteamiento de la pregunta PICO X
e Términos de la busqueda {indexada y/o libres) X

e Numeroy bases de datos consultadjas PUBMED, EMBASE,
COCHRANE, SCIENCE
DIRECT, EBSCO

e La revision se hizo por pares y de manera X
independiente
e Idiomas incluidos en la busqueda Espafiol, Inglés
Resultado de la evaluacion ‘Aceptada

Sintesis de evidencia
Existe una variedad de teratégenos descritos que predisponen a la aparicién de FL ¢/s FP y FP, dentro
de los cuales tenemos a:

Mofetilo de micofenoclato (2,4-morfolino-etil ester de dacido micofendlico), usado como
inmunosupresor en los pacientes con trasplantes renales, hepéticos, cardiovasculares y
pediatricos (desde el afio 2004), en los casos de enfermedades autoinmunes como lupus,
sindrome nefrético primario, nefritis lipica, diabetes mellitus, psoriasis, dermatitis atdpica,
pénfigo vulgar, hepatitis juvenil autoinmune, miastenia, uveitis no infecciosa y vasculitis. Cabe
recalcar que muchas enfermedades afectan frecuentemente a las mujeres de edad fértil. El
efecto del acido micofendlico consiste en deplecion de guanosina intracelular y por consecuente
inhibicion de sintesis de ADN vy division celular. Los efectos embiopaticos reportados son fisuras
labio-palatinas, microtias, braquidactilias, siendo riesgo de malformaciones fetales el 26% en las
mujeres expuestas(31).

Las drogas anticonvulsivantes son teratdgenos conocidos desde hace varias décadas; sin
embargo, tienen las diferencias en la magnitud del riesgo de malformaciones al tratar mujeres
gestantes.

Exposicion intrauterina al Valproato incrementa la frecuencia de malformaciones congénitas
{fisuras labio-palatinas incluidas) de 2 a 7 veces mas que exposicion a otros anticonvulsivantes
(Carbamacepina, Fenitoina, Lamotrigina y Fenobarbital), siendo el OR en promedio entre estudios
de 3.37(32).

En relacién a contaminantes gaseosos, Rao et al. (2016), en su metandlisis, determina que el
ozono muestra una relacién directa en el riesgo de aparicién de fisuras orofaciales
{(OR=1,08)(33). Sin embargo, Zhou et al. (2017) encuentra que el ozono no se correlaciona con
fisuras orofaciales; sin embargo, por cada 10ug/m3de PM s se ha correlacionado con fisura
palatina, mds no con FL+/-FP (OR =1.43, 95% Cl: 1.11-1.86)(34). En ese mismo sentido Xu et al.
(2015), encontraron en un estudio de casos-controles, que la exposicidn a pesticidas tiene un
riesgo alto (OR=8,9)(35). En otro estudio de casos-controles por Yang et al. (2014), también
encontrd que algunos especificos pesticidas estan asociados a un mayor riesgo de fisuras
orofaciales como el herbicida 2,6 dinitroanilina y el ditiocarbamatos-metilisotiocianato(36). En
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un metanalisis de 19 estudios, realizado el 2007, determinaron que los pesticidas son un factor
de riesgo en la aparicion de fisuras orofaciales {OR=1.37; CI=1.04 a 1.81)(35).

Otros teratégenos son descriptos por Hao et al. (2015), en un estudio de casos (499) y controles
(480) encontrd asociacién de exposicion ambiental a los padres y el riesgo de aparicion de fisuras
orofaciales no sindrémicas. Dentro de estds, tenemos a que la presencia de temperaturas fuera
del rango normal (>382Cy < 362C) (OR FL+/-FP OR=3.11y 5.56, 95%Cl: 1.67-5.82 y 2.96-10.47,
FP OR =3.31y 8.23, 95%Cl: 1.58-6.94 y 4.08-16.95); consumo de tabaco y alcohol paterno (FL+/-
FP OR=2.15y 5.04, 95%C!: 1.37-3.38; y 3.00-8.46, ORCPO = 1.82y 4.40, 95%Cl: 1.06-3.13 y 2.50-
7.74); exposicién materna a solventes orgénicos, metales pesados o pesticidas (FL+/-FP OR=
6.07,5.67 y 5.97, 95%Cl: 1.49-24.76, 1.34-24.09 y 2.10-16.98, FP OR=10.65, 7.28 y 3.48, S5%Cl:
2.54-44.67,1.41-37.63y 1.06-11.46)(39).

Recomendaciones

e E| micofenilato, como teratdgeno reconocido que provoca fisura labio-palatina, deberd ser
evitado durante la gestacién (Recomendacion B).

e Evitar el uso de valproato como medicamento de primera linea en el tratamiento de
epilepsia y trastornos psiquidtricos en las gestantes. Se deberd evitar también el uso de
valproato en mujeres de edad fértil, al menos que estén con un método de anticoncepcion
segura. El menor impacto teratogénico demuestran Fenobarbital y Fenitoina
(Recomendacion A).

e La exposicion al alcohol y tabaco en el padre son otros factores de riesgo (Recomendacion
B).

6. ¢Es la consanguinidad un factor de riesgo en la aparicién de fisura labio-palatina?

Graduacion de la calidad de la evidencia

¢Es la consanguinidad un factor de riesgo en la aparicion de fisura labio-palatina?

Cumple Criterios

Nombre Guia: EU, Revisiones
Criterios sistematicas, meta-analisis, Estudios de
cohorte y casos y controles.
Si No
e Planteamiento de la pregunta PICO ‘ X
e Términos de la busgueda (indexada y/o libres) X
e Numerovy bases de datos consultadas PUBMED, EMBASE,

COCHRANE, SCIENCE
DIRECT, EBSCO

e La revisién se hizo por pares y de manera X
independiente
e Idiomas incluidos en la busqueda Espafiol, Inglés
Resultado de la evaluacion Aceptada

Sintesis de evidencia
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La consanguinidad se define como la unién entre dos personas descendientes de antecesores
comunes, quienes no tienen que ser mas alejado de primos de segundo grado (F=0,0156). El
coeficiente de endogamia (F) es la probabilidad de que los dos alelos de un gen en un individuo
sean idénticos por ascendencia. Actualmente mas de 1,2 billones de personas de la poblacion
global tiene un matrimonio consanguineo. En un estudio en Arabia Saudita en pacientes con
fisura labio-palatina no sindrémica (casos, n=133 y controles, n=233) se demostrdé que la
consanguinidad parental en nifios con sélo fisura palatina, es un factor de riesgo ((p=0.047, odds
ratio: 2.5, 95% confidenceinterval: 1 to 6.46)(38). En otro estudio en Riyadh, se observd que
existe un mayor riesgo de aparicion en fisura palatina y fisura labio palatina, en comparacién con
aquellos que los padres no eran consanguineos (34.2% vs 25.8%; P = 0.003,
respectivamente)(39). En Jeddah (Arabia Saudita), en una muestra de 37 pacientes con fisuras
orofaciales no sindrémicas, también se encontré una mayor proporcion de consanguinidad en
los padres con fisura palatina(40). Un metanalisis provenientes de 16 estudios determind una
relacion directa entre la consanguinidad vy las fisuras orofaciales (OR de 1,83 -95% Cl, 1,31 to
2,54-)(41). Ademds, se conoce que la consanguinidad es un factor de riesgo para otras
enfermedades genétcas, incluidas las malformaciones congénitas (42).

Recomendaciones
e Se sugiere difundir en la poblacidn en general que el riesgo de fisuras labio-palatinas es
mayor si los padres son consanguineos. Ademas, es importante recalcar que, si existe el
antecedente de consanguinidad, es muy probable que se deba a una enfermedad
recesiva autosémica y por lo tanto el riesgo de recurrencia sea muy alto
{25%).(Recomendacion A)

7. ¢Eslaedad parental un factor de riesgo en la aparicion de fisura labio-palatina?

e Graduacidn de la calidad de la evidencia

¢Es la edad parental un factor de riesgo en la aparicion de fisura labio-palatina?

Cumple Criterios

Nombre Guia: EU, Revisiones
Criterios sistematicas, meta-analisis, Estudios de
cohorte y casos y controles.
Si No
1. Planteamiento de la pregunta PICO X
2. Términos de la busqueda (indexada y/o libres) X
3. Ndmeroy bases de datos consultadas ' PUBMED, EMBASE,

COCHRANE, SCIENCE
DIRECT, EBSCO

4. La revisién se hizo por pares y de manera X
independiente

5. Idiomas incluidos en la busqueda Espafiol, Inglés

Resultado de la evaluacion ' Aceptada

Sintesis de evidencia

La edad de los padres para tener hijos, se ha ido incrementando a nivel global; una investigacién

en Escocia muestra que el nimero de mujeres mayores de 35 afios que son madres se
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incremento de 14,9% en el afio 2000 a 19,7% en el 2011(43). El “envejecimiento” en los varones
afecta varios procesos como un mayor dafio al ADN, acortamiento telomérico, llevando a la
senescencia o apotosis. En este contexto, la edad paterna lleva a la acumulacién de mutaciones
de novocon un n riesgo aumentado de nifios con alguna enfermedad genética como el sindrome
Noonan, sindrome Marfan, acondroplasia, entre muchas otras; o muchas veces manifestada
como malformaciones congénitas, autismo, cdncer y esquizofrenia (ver tabla 01){44)(42).

Bille et al, en un analisis de 1 925 nifios con fisura labio con o sin fisura palatina no sindrémica y
de 925 nifios con sélo fisura palatina no sindrémica, determiné que la edad parental es un factor
de riesgo. Es asi que en las madres entre 20-40 afios de edad; cada 10 afios el riesgo se eleva en
1,2 para las fisuras labiales con o sin fisura palatinas; y si fuera sélo fisura palatina el riesgo se
eleva a 1,16; mientras que en los padres entre 20-50 afios de edad, cada 10 afios se eleva el
riesgo a 1,12 en FL+/- Py de 1,24 para fisuras palatinas(45). En el 2015, Berg et al., en Noruega,
en un andlisis de 2 890 nifios con fisura labial aislada, se determind gue el riesgo de aparicidn de
la anomalia congénita, se incrementaba cuando ambos padres tenfan una edad incrementada
(40 afios madres y 50 afios padres)(46). En un estudio de 1 109 neonatos, donde se separé en
dos grupos; aquellas que sus madres tenfan mas de 35 afios de edad, y otro grupo que tenfa
menos de 35 afios de edad; se observo que las del primer grupo tenfan un mayor riesgo de tener
un nifio con fisura labio-palatina. (47)En un metanalisis de 13 estudios, se concluyd que los padres
mayores de 40 afios de edad tienen un 58% mas probabilidad de tener un nifio con fisura palatina
en comparacion con aquellos padres que tuvieron una edad entre 20 y 39 afios de edad. Las
madres que tuvieron entre 35-39 afios de edad tienen un riesgo de tener un hijo con fisura
palatina en un 20% mds probable en relacién a madres entre 20 y 34 afios de edad; y este riesgo
aumentaba a un 28% mds probable, si las madres tenian 40 afios de edad(48).

Recomendaciones
* Considerar un factor de riesgo la edad parental, para el riesgo de aparicion de fisura
labio-palatina; el cual muchas veces podria ser parte de un sindrome genético. Para los
padres el riesgo aumenta notablemente a partir de los 40 afios (58%), mientras que en
las madres el riesgo es mayor a partir de los 40 afios (28%). (Recomendacidn A).

8. (¢Existen habitos periconcepcionales que tienen un mayor riesgo en la aparicidn de fisura labio-

palatina?
e Graduacién de la calidad de la evidencia

¢Existen hdbitos periconcepcionales que tienen un mayor riesgo en la aparicion de fisura labio-
palatina?

Cumple Criterios

Nombre Guia: EU, Revisiones
Criterios sistematicas, meta-analisis, Estudios de
cohorte y casos y controles.
Si No
* Planteamiento de la pregunta PICO X
e Teérminos de la busqueda (indexada y/o libres) X
e NdOmeroy bases de datos consultadas PUBMED, EMBASE,

COCHRANE, SCIENCE
DIRECT, EBSCO

e la revisién se hizo por pares y de manera X

independiente
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N

¢ |diomas incluidos en la busqueda ~ Espafiol, Inglés

Resultado de la evaluacién Aceptada

Sintesis de evidencia

Uno de los habitos parentales relacionado a un mayor riesgo de malformaciones congénitas es
el indice de masa corporal aumentado o bajo.

Cedergren y Kallen (2005), encontrd que un indice de masa corporal mayor a 29 incrementa un
riesgo de aparicion de fisuras orofaciales (OR=1,3; 95%, intervalo de confianza de 1,11 a
1,53)(49).

En un estudio de casos-controles con 4943 pacientes (2016), demostraron que las madres con
obesidad preconcepcional (IMC>35) presentan un riesgo aumentado de padecer fisura palatina
con o sin fisura labial [(aOR) =1,36; 95%, intérvalo de confianza = 1.16; 1,58]. Aquellas madres
gue presentaron un bajo peso se observaron gue tenian un incrementd en el riesgo de fisura
palatina; sin embargo, se necesita mas estudios(50).

Block et al. (2013), en un estudio de 885 nifios con fisura labio con o sin fisura palatina y 596
pacientes con fisura palatina encontraron que existe un riesgo de tener estas condiciones si la
madre tenia un IMC<18,5 preconcepcionalmente (OR=1,25; 95% Ci 0,96; 1,64; y =OR=1,27; 95%
Cl1 0,91; 1,77 respectivamente). En la misma tendencia, se observd que las madres con un IMC
>30 se encontraba un mayor riesgo de tener hijos con fisura labial con o sin fisura palatina
(OR=1,25; 95% CI 1,05; 148) y de fisura palatina (OR=1,32; 95% Cl 1,07, 1,62)(51).

En el afio 2015, lzedonmwen et al., en un metanalisis de 6 estudios demostré que las mujeres
con IMC >30 presentan un riesgo de tener nifios con fisura labio-palatina (OR = 1.16; 95% Ci 1,
1.34) y de fisura palatina (OR = 1.14; 95% C| 0.95, 1.37). Aquelias mujeres con un IMC >25Y <30
tienen un riesgo aumentdado de tener hijos con fisura labio-palatina (OR = 1.06; 95% Cl 0.93,
1.21), pero no de fisura palatina (OR = 0.89; 95% CI 0.75, 1.06)(52).

Blanco et al. (2015); en otro metandlisis encontré un mayor riesgo de aparicion de fisuras
orofaciales (OR 1.18, 95% Cl 1.11 a 1.26); cuando evaluamos el riesgo de fisuras labiales con o sin
fisura palatina (OR 1.13,95% ClI 1.04 a 1.23) es ligeramente al riesgo de aparicion de fisuras
palatinas (OR 1.22, 95% Cl1 1.09 a 1.35)(53).

Charmichael et al. (2016); evaluaron el efecto del indice de masa corporal y la calidad de la dieta
en el riesgo de aparicion de anomalias congénitas. Es asi que aquellas madres con un IMC normal,
pero con una baja calidad de la dieta presentaron un mayor riesgo en la aparicidn de fisura labio-
palatina (OR=1.21, 95%, 1.02,1.44). En el mismo contexto, observé que aquellas madres con IMC
entre 25 y 30 o que tenfan >30 junto a una baja calidad de dieta, tenian un mayor riesgo de
aparicién de fisura labio- palatina que aquellas con IMC elevado y una calidad de dieta
adecuada(54).

Poletta et al. (2007), analizd [a frecuencia de presentacion en Latinoamérica en una poblacion de
5128 con FL+/-FP y 1 745 con FP, encontrando que la FL+/-FP es mas frecuente a mayor altura
sobre el nivel del mar(55). En ese mismo sentido Castilla et al. {1999) encontrd una mayor
frecuencia de fisura labial en la altura (OR=1,57; 95%, Cl: 1,27-1,94)(56).

Charmichael et al. (2016), encontrd la asociacién entre los estresores maternos
periconcepcionales y el riesgo de anomalias congénitas; donde se observd un mayor riesgo en la
aparicion de fisuras orofaciales(OR=1.3, 95% Cl 1.0-1.7). Sin embargo, en otro estudio realizado
por Jahanbin et al. (2013) se encontré resultados contradictorios respecto a estresores, como la
guerra en el medio oriente, concluyendo que se deberia realizar investigaciones en genética para
poder valorar la predisposicion genética(57).
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congénitas asociadas; las cuales tuvieron etiologias variadas como la delecion 22¢g11.2, sindrome
del X-fragil, sindrome Meckel, sindrome orofacialdigital 1, sindrome Stickler, sindrome Larsen,
sindrome Kniest, sindrome Cornelia de Lange, displasia tanatoférica, sindrome Fryns, aquinesia
fetal y sindrome Silver-Russel(66).

Matulevitiené et al. (2013), encontré que las anomalias congénitas se pueden encontrar en el
81% de los pacientes con fisura palatina y en el 19% de los pacientes con fisura labial con o sin
fisura palatina(67).

Nagalo et al. (2017), determiné que las malformaciones asociadas a FL£FP es de 21,1% en una
poblacion de 185 pacientes(68).

Berg et al. (2016), analizd el estado de salud en 2 337 nifios que tuvieron fisuras orales,
encontrando un mayor riesgo de aparicion diferentes condiciones como discapacidad intelectual
(OR=2; 95% Cl, 1.2-4.1) y pardlisis cerebral (OR=2.6; 95% Cl, 1.1-6) en pacientes con FLEFP.
Mientras que aquellos con sélo fisura palatina el riesgo fue mayor en discapacidad intelectual
(OR=1.5; 95% Cl, 8.5-15.6) y pardlisis cerebral (OR=RR, 4.8; 95% Cl, 2.3-10.0); ademas se observo
un mayor riesgo para autismo (OR=6.6; 95% Cl, 2.8-15.7), epilepsia (OR=RR, 4.9; 95%

Cl, 2.2-10.8) y desérdenes del musculo esqueleto (OR=2.7; 95% Cl, 1.4-5.4)(69).

Recomendaciones

» Se recomienda que todo paciente con fisura labial con o sin fisura palatina, asi como
aquellos pacientes con fisura palatina deberfan ser evaluados en un consultorio de
genética médica si presentaran alguna anomalia congénita adicional, o si presentaran
hipotonia, trastorno del desarrollo psicomotor, autismo o discapacidad intelectual, asi
como alguna desviacion en los percentiles o desviaciones estandar en la antropometria
de talla o perimetro cefélico. (Recomendacién B)

e Ademas, es importante que tengan evaluaciones periddicas, segun el criterio del grupo
de manejo de FLP, en el consultorio de genética aquellos pacientes que no presentaran
alguna anomalia al nacer, con la finalidad de poder observar algin cambio en el
desarrollo de estos nifios (v.gr. hitos del desarrollo, talla, perimetro cefélico).
{Recomendacion C)

e Todo paciente con solo fisura palatina, deberd ser evaluado por un especialista en
genética médica. {Recomendacién C)

11. éCudl es el riesgo de recurrencia familiar?

o Graduacidn de la calidad de la evidencia

dCudl es el riesgo de recurrencia familiar?

Cumple Criterios

Nombre Guia: EU, Revisiones
Criterios sistematicas, meta-analisis, Estudios de

cohorte y casos y controles.

Si No

s Planteamiento de la pregunta PICO X
e Términos de la busqueda (indexada y/o libres) X
e NUmeroy bases de datos consultadas PUBMED, EMBASE,

COCHRANE, SCIENCE

DIRECT, EBSCO
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Leslie et al. {2017) encontrd que los defectos del musculo orbicular del labio eran més frecuentes
en aquellos gemelos monocigotos {12,5%) que en los grupos que eran gemelos dicigotos o en la
poblacién general (6,38% y 6,99% respectivamente(62).

Por lo tanto, los defectos del MOO serian parte del espectro clinico de la FLEFP no sindrémica, el
cual su estudio ayudard en conocer con mas detalle el nimero de afectados en la familia, y
precisar de mejor cual es el riesgo de recurrencia(63).

Recomendaciones

* Se recomienda realizar la ultrasonografia para valorar el rango del estado del musculo
orbicularis oris (MOO), en aquellas parejas que desean conocer con precision cual es su
riesgo de aparicion de FLc/sFP no sindrémica. {(Recomendacion B)

10. ¢Qué pacientes con fisura labio-palatina deberdn recibir una consulta en genética?

e Graduacion de la calidad de la evidencia

¢Qué pacientes con fisura labio-palatina deberdn recibir una consulta en genética?

Cumple Criterios

Nombre Guia: EU, CHILE, Revisiones

Criterios sistematicas, meta-analisis, Estudios de
cohorte y casos y controles.
Si No
e Planteamiento de la pregunta PICO X '
e Términos de la busqueda (indekada y/o libres) X
e Numeroy bases de datos consultadas PUBMED, EMBASE,

COCHRANE, SCIENCE
DIRECT, EBSCO

e La revision se hizo por pares y de manera X
independiente
e |diomas incluidos en la busqueda Espafiol, Inglés
Resultado de la evaluacion ‘ Aceptada

Sintesis de evidencia

Existen muchos sindromes (alrededor de 487) relacionados a FL+FP o FP que se encuentran
descritos en OMIM (On-line Mendelianinheritance). Los cuales podrian tener diferentes tipos de
herencia entre recesivos, dominantes (autosémicos o ligados al cromosoma X). Donde podrian
ser provocados por mutaciones puntuales, delecionesintragénicas, y variaciones en el nimero de
copias(64).

Altunhan et al. (2012), estudio que las anomalias congénitas asociadas a FLEFP y FP fue de 63%
y 74% respectivamente(65).

Doray et al. (2012), demostrd que las anomalias congénitas asociadas a FLEFP de 66%. Las
anomalias cromosémicas mas frecuentes en FLEFP fueron trisomia 13, trisomia 18; y dentro de
las causas monogénicas son sindrome van der Woude, sindrome CHARGE, sindrome EEC,
sindrome BOF, sindrome Treacher-Collins, sindrome Goldenhar, sindrome Nager, sindrome
Meckel, y espectro de holoprosencefalia; no encontrandose ningtin paciente con delecidn del
22q9. Ademas, encontré que en el 42% de los pacientes con fisura palatina se observé anomalias
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Recomendaciones

* Unalto IMC(IMC>25), es considerado un factor de riesgo de anomalias congénitas como
las fisuras orofaciales. (Recomendacién A).

¢Es importante realizar el estudio ultrasonogréfico a los padres y familiares de primer grado para
ofrecer un mejor asesoramiento genético?

¢ Graduacidén de la calidad de la evidencia

¢Esimportante realizar el estudio ultrasonogrdfico a los padres y familiares de primer grado para
ofrecer un mejor asesoramiento genético?

Cumple Criterios

Nombre Guia: EU, CHILE, Revisiones

Criterios sistematicas, meta-anilisis, Estudios de
cohorte y casos y controles.
‘ S No
e Planteamiento de la pregunta PICO X
e Términos de la busqueda (indexada y/o libres) X
e Numeroy bases de datos consultadas PUBMED, EMBASE,

CCCHRANE, SCIENCE
DIRECT, EBSCO

e La revision se hizo por pares y de manera X
independiente
e Idiomas incluidos en la bUsqueda Espafiol, Inglés
Resultado de la evaluacion Aceptada

Sintesis de evidencia

La ultrasonografia es usada con mas frecuencia a tejidos superficiales; el cual se ha verificado su
utilidad en evaluar la estructura del labio superior y valorar el rango del estado del musculo
orbicularis oris (MOQ){(58).

Neiswanger et al. (2007), realizaron ultrasonografia a 525 familiares no afectados con
antecedentes de FLEFP y 257 controles no afectados. Los defectos del MOO se observaron en el
10,3%y 5,8 de los casos y controles respectivamente(59).

Klotz et al. (2010), analizé el estado del MOO en 2 616 familiares de primer grado (de 718 familias)
encontrando que el 16,8% de ellos presentd un defecto en el MOO. Las familias que presentaban
defectos en el MOO es un factor de riesgo en la aparicién de fisura labio con o sin fisura palatina
p<0.01, OR = 1.74, 95% CI (1.15, 2.64){60). En este mismo estudio se observé que el riesgo de
recurrencia en un familiar de primer grado con antecedente de fisura labio con o sin fisura
palatina es de 15,7%, y que el riesgo de recurrencia en hermanos fue de 9,1%. Ademas, se
observo que el riesgo de recurrencia en familiares de primer grado y en hermanos, de defectos
aislados del MOO fue de 16,6% y 17,2% respectivamente. Mientras el riesgo de recurrencia de
presentar FL+FP en familiares de primer grado y en hermanos con antecedentes de defectos del
MOO fue de 7,3% vy 3,3% respectivamente(60).

Mittal et al, (2012), estudié a 30 familiares de primer grado encontrando en un 13,3% de ellos
defectos del MOO, mientras que en 30 controles no se encontrd ninglin defecto(61).
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e La revision se hizo por pares y de manera X
independiente

e Idiomas incluidos en la bdsqueda Espafiol, Inglés

Resultado de la evaluacion Aceptada

Sintesis de evidencia

El riesgo de recurrencia en fisuras orofaciales dependera de |a etiologia genética encontrada.
Kiotz et al. (2010), determino que el riesgo de recurrencia en un familiar de primer grado con
antecedente de fisura labio con o sin fisura palatina es de 15,7%, y que el riesgo de recurrencia
en hermanos fue de 9,1%. Ademas, se observé que el riesgo de recurrencia en familiares de
primer grado y en hermanos, de defectos aislados del MOO fue de 16,6% y 17,2%
respectivamente. Mientras el riesgo de recurrencia de presentar FLE£FP en familiares de primer
grado y en hermanos con antecedentes de defectos del MOO fue de 7,3% y 3,3%
respectivamente(60).

Sivertsen et al. (2008), analizd a 4 138 pacientes con fisuras orales, encontrando que el riesgo de
recurrencia en hermanos es variable si es FL {OR=30.0, 95% Cl 16.6 a 54.2) y si es de FL+/-FP
(OR=41.1, 95%, Cl 27.8 a 60.7). El riesgo aumenta notablemente, si existe un familiar de primer
grado; sin embargo, variard si es sélo FL a 32 veces (95% Cl 24.6 a 40.3) y en aquellos que tienen
antecedentes de FP el riesgo se eleva 52 veces (95%, C! 37.2 a 84.8)(70).

Grosen et al. (2010), estimd el riesgo de recurrencia en 54 229 familiares con antecedes de fisuras
orales, encontrando variables riesgos segun el grado de parentescoy la severidad de la anomalia.
Para las FL+/-FP en familiares de primer, segundo y tercer grado fue de 3,5%, 0,8% y 0,6%
respectivamente. En aquellos donde el cuadro fue mas severo el riesgo de recurrencia en
hermanos es de 4,6% (95% Cl 3.2 a 6.1){71}.

Grosen et al. (2010), analizé el riesgo en hermanos gemelos dicigotos (N=207). Es asi, que el
riesgo es elevado en 13% (95%, Cl 2,6-36)(72).

Brito et al. (2011), en un conjunto 1 042 familias de diferentes localidades en Brasil con
antecedentes de fisuras orofaciales, hallaron un coeficiente de heredabilidad de 45% a 85%. Asf
mismo encontraron que el riesgo de recurrencia fue entre 1,5% a 1,6%(73).

Roosenbom et al (2015), concluye que los endofenotipos (disrupcidn del musculo orbicularis oris)
influyen en un mayor riesgo de fisuras orofaciales. Ademas, indican que estos endofenotipos
tienen algunas caracteristicas como: i). El endofenotipo esté asociado a una condicién especifica,
i) El endofenotipo es hereditario, iii) El endofenotipo es un estado primariamente independiente,
iv) El endofenotipo y la condicidn se co-segregan intrafamiliarmente, v) El endofenotipo tiene
una alta prevalencia en los familiares no afectados comparado con la poblacion general(74).

Recomendaciones

e El riesgo de recurrencia en los familiares de los pacientes con fisuras orofaciales
dependera de la etiologia genética encontrada. (Recomendacion B)

e El riesgo de recurrencia de fisura labial con o sin fisura palatina no sindrémicas sera de
15,7% en familiares de primer grado y de 9,1 % en hermanos. (Recomendacién B)

e Elrisgo de recurrencia en fisuras orofacialessindrémicas, serd segun la etiologia genética
definida; en ese sentido el riesgo de recurrencia serd de 25% en las enfermedades
recesivas autosomicas, del 50% en las de herencia dominante autosémica o ligada al
cromosoma X, y del 50% en varones en las de herencia recesiva ligada at cromosoma X.
(Recomendacion A)
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12. ¢Existe alguna estrategia de prevencidn secundaria en padres con FLP o en gestantes con

antecedentes de un hijo con FLP?

e Graduacién de la calidad de la evidencia

¢Existe alguna estrategia de prevencién secundaria en padres con FLP o en gestantes con
antecedentes de un hijo con FLP?

Cumple Criterios

Nombre Guia: EU, Revisiones
Criterios sistematicas, meta-analisis, Estudios de
cohorte y casos y controles.
Si No
e Planteamiento de la pregunta PICO X
e Términos de la busqueda (indexada y/o libres) X
e NUmeroy bases de datos consultadas PUBMED, EMBASE,

COCHRANE, SCIENCE
DIRECT, EBSCO

e Lla revisidon se hizo por pa'res y de manera X
independiente

¢ Idiomas incluidos en la busqueda Espafiol, Inglés

Resultado de la evaluacién Aceptada

Sintesis de evidencia

La etiologia de la FLP es multifactorial, es decir, es el resultado de una compleja interaccidon de
un conjunto de factores genéticos y ambientales. Como va se ha descrito, la deficiencia de dcido
folico, la exposicidn prenatal a tabaco y alcohol, ciertos medicamentos, la edad parental,
enfermedades o condiciones maternas, entre otros factores ambientales, asi como ciertos
sindromes y defectos cromosdmicos y genéticos, estan relacionados a la FLP(75). La Guia de
Practica Clinica de Chile refiere que si bien no existen estudios que avalen la efectividad del
consejo genético en reducir la incidencia de fisuras orofaciales, la identificacion de factores de
riesgo modificables podria disminuir la probabilidad de una nueva malformacién orofacial en una
siguiente gestacion(3). El Reporte Técnico del Comité Europeo sobre Manejo Temprano de la FLP
sugiere que uno de los principales temas de discusidon con la familia debe ser el riesgo de
recurrencia en un siguiente embarazo(4). La ACPA recomienda ofrecer consejo genético
personalizado a todo adolescente afectado con FLP(5).

Aungue se ha estudiado extensamente el rol de la fortificacidn alimentaria y la suplementacion
periconcepcional con acido fdlico en la ocurrencia y recurrencia de las fisura orofaciales, la
evidencia alin no es concluyente(76)(77), al contrario de lo que ocurre con su pape! en la
prevencion de los Defectos del tubo neural, donde si se ha demostrado su
efectividad(3)(76)(78)(77). La Guia de Practica Clinica de la Sociedad de Gineco-Obstetricia
Canadiense reconoce a las mujeres con antecedentes de fisuras orofaciales como poblacion con
riesgo moderado de tener un nific con malformaciones sensibles al acido félico, y sugiere
administrar multivitaminicos que incluyan una dosis de 1 mg de acido félico desde 3 meses antes
de la concepcion, y hasta cumplir las 12 semanas de gestacion(78). Si bien existen estudios
observacionales que reportan una mayor efectividad con la administracion de dosis mas altas de
acido félico, con una disminucidon de hasta un 50% del riesgo de recurrencia(76), la evidencia no
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es concluyente debido al riesgo de sesgo. Un estudio randomizado doble ciego publicado en el
2013 compard la suplementacion de 0.4 mg vs. 4 mg de acido fdlico en el periodo
periconcepcional en una cohorte de 2508 mujeres con probabilidad de embarazo y con
antecedente de FLP, de las cuales 273 salieron embarazadas(79). El estudio no encontrd
diferencias en las tasas de recurrencia entre ambas dosis de suplementacidn, aunque sf encontré
una disminucion significativa en la tasa de recurrencia de ambos grupos comparada con las tasas
de recurrencia histoéricas.

Recomendaciones

* Se recomienda realizar consejerfa genética a las familias afectadas por la FLP, a fin de
determinar los factores de riesgo de recurrencia en cada caso en particular (Recomendacién
B).

e Toda mujer gestante con antecedente de FLP debe tomar &cido félico (al menos 0.4 mg)
desde dos meses antes de la concepcion y hasta 12 semanas después de la misma, a fin de
disminuir el riesgo de defectos del tubo neural (Recomendacién A) y por su posible efecto
protector ante fisuras orofaciales y malformaciones cardiacas (Recomendacion C).

Diagnostico

13. ¢Cudles son los estudios genéticos que son necesarios para determinar la etiologia de la fisura

labio-palatina?
* Graduacion de la calidad de la evidencia

¢Cudles son los estudios genéticos que son necesarios para determinar la etiologia de la fisura
labio-palatina? é Cudles son los estudios genéticos que son necesarios para determinar la
etiologia de la fisura labio-palating ?

Cumple Criterios
Nombre Guia: European Commitee for
Standardization-Early care services for babies
Criterios born with cleft lip and/or palate,.American Cleft
Palate-Craniofacial, Revisiones sistematicas,
meta-andlisis, Estudios de cohorte y casos y
controles.
Si No
® Planteamiento de la pregunta PICO X
e Términos de la busqueda (indexada y/o X
libres)
e NuUmeroy bases de datos consultadas PUBMED, EMBASE,
COCHRANE, SCIENCE DIRECT,
EBSCO
e larevisidn se hizo por pares y de manera X
independiente
* |diomas incluidos en la busqueda Espafiol, inglés
Resultado de la evaluacion Aceptada
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Sintesis de evidencia

El andlisis cromosdmico por micromatrices (ACM) es el primer test de eleccion en pacientes con
discapacidad intelectual, autismo y sindrome malformativo(80)(81).

Leslie y Marazita (2013), realiza una revision de la contribucion genética en las fisuras orales no
sindromicas, indicdndonos que existen polimorfismos en genes como: IRF6, MAFB, ARHGAP29,
VAX1, PAX7(82).

Osocegawa et al. (2008); realizé ACM a 63 pacientes con FL+/-FP sindrémica encontrando
variaciones en el nimero de copias (CNV) en 5 pacientes (7,9%). Por otro lado al analizar, 104
pacientes con FL+/- FP no sindrémicas encontré CNVs en 17 pacientes (16,3%)(83).

Gallego et al. (2010), estudio a un paciente con fisura palatina, retraso del desarrollo psicomotor
e historia familiar de insuficiencia velofaringea encontrandose una delecién en el brazo corto del
cromosoma 7(84).

Lei et al. (2016), estudio a 33 pacientes con fisuras orales sindrémicas y no sindrémicas con
estudio cromosdmico (cariotipo) normal, encontrando que el 18,2% tenian las siguientes
variaciones en el numero de copias (CNV-copynumbervariation) patogénicas: microduplicacion
8p23.1, microdelecion 10¢22.2-g22.3, microduplicacién 18q12.3, microdelecién 20p12.1,
microdelecion 626 y microdeleciéon22g11.21-g11.23 (3 pacientes sindrémicos y 3 pacientes no
sindrémicos)(80).

Szczatuba et al. (2015), se realizd ACM a 52 pacientes con FL+/-FP aisladas, encontrando CNVs
patogénicos a 8 pacientes (15,3%). Las alteraciones encontradas fueron delecién 21922.2;q922.3,
duplicacion 16g22.3, delecién 21g21.1, duplicacién 7p14.3, duplicacién p26.2;p26.3, duplicacion
18g22.2, delecion 2p16.3 y duplicacion 11p15.5(85).

Pengelly et al. (2015), estudiaron a 6 pacientes con FL+/-FP sindrémica sin diagnéstico etioldgico,
se les realizé secuenciamientoexémico, encontraron muytaciones en los genes IKBKG, IRF6(86).
Breckpot et al. (2016), describié siete pacientes con una microdelecién 22912 el cual se
caracterizo por schwanoma del nervio vestibular, agenesia del cuerpo calloso y fisura palatina.
Ademas concluyd a través de estudios in-vivo que la haploinsuficenciadel gen MN1, es el que
estaria relacionado a los defectos del paladar(87).

Liu et al, (2016), realizd secuenciamientoexémico a una familia con fisura palatina encontrando
una mutacion en el gen ARHGAP29(88).

Recomendaciones

* El analisis cromosémico por micromatrices, es el primer examen para determinar la
etiologia de los pacientes con fisura labial con o sin fisura palatina y con fisura palatina
sindrémica. (Recomendacién A).

* El estudio cromosémico convencional, es importante en todo paciente que se tenga la
alta sospecha que pueda ser detectada segin este test diagndstico (v.gr. trisomia 18,
trisomia 13). (Recomendacién B).

® Si existiera una sospecha clinica muy alta de un diagndstico determinado, el cual se
puede detectar mediante test especificos menos costo-efectivos es importante
plantearlos (v.gr. FISH, MLPA, secuenciamiento)

* No existe suficiente soporte en estudios epidemiolédgicos en aquellos pacientes que
presentan fisuras orofaciales no sindrémicas o aisladas; sin embargo, estarfa a criterio
del meédico-genetista en poder solicitar esta prueba. Por otro lado, el
secuenciamientoexomico se recomienda su uso en los pacientes con fisuras
orofacialessindrémicas que el ACM es negativo (Recomendacidn C).
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14. ¢Serd la evaluacion de la cavidad intraoral del recién nacido suficiente para la deteccién oportuna

de la Fisura Palatina?

e Graduacién de la calidad de la evidencia

éSerd la evaluacion de la cavidad intraoral del recién nacido suficiente para la deteccién oportuna
de la Fisura Palatina?

Cumple Criterios

Nombre Gufa: Nombre Guia: European
Commitee for Standardization-Early
care services for babies born with cleft
Criterios lip and/or palate,.American Cleft
Palate-Craniofacial, Revisiones
sistematicas, meta-anilisis, Estudios de

cohorte y casos y controles.

Si No
e Planteamiento de la pregunta PICO X ’
e Términos de la busqueda (indexada y/o libres) X
e Ndmeroy bases de datos consultadas ' PUBMED, EMBASE,

COCHRANE, SCIENCE
DIRECT, EBSCO

e la revision se hizo por pares y de manera X
independiente

e |diomas incluidos en la busqueda Espafiol, Inglés

Resultado de la evaluacion Aceptada

Si bien el diagnostico de Fisura labial es en la mayoria de los casos evidente a la ectoscopia en el
recién nacido, no ocurre lo mismo con el nifio con Fisura palatina aislada. En un estudio llevado
a cabo en Reino Unido en 344 pacientes referidos por Fisura palatina aislada {(excluyendo aquellos
casos asociados a Fisura labial y las Fisuras palatinas submucosas) entre 1998 y el 2001, se
encontré una demora en el diagndstico de la Fisura Palatina en el 28% de los pacientes en el
primer dia y de 20% en el segundo dia (89). Incluso hubo 5 pacientes que el diagndstico fue hecho
mas alla del afio de edad, siendo la mayor demora un diagndstico a los 5 afios de edad. Las fisuras
del paladar blando en forma de "V" se asociaron a una mayor demora que las en forma de "U".
Los sintomas mas frecuentemente asociados al diagndstico fueron regurgitacidn nasal,
problemas con la alimentacion vy dificultades con la respiracion. Algunos de los problemas
identificados fueron la falla en completar la inspeccidn visual de todo el paladar (incluyendo la
Uvula) y la realizacién de la palpacidn digital del paladar solamente(89). En un reporte holandés,
se encontrd gue hasta un 50% de los recién nacidos con Fisura palatina aislada no habfan sido
diagnésticados mediante el método de palpacidn digital (90). En el 2014, el Colegio Real de
Pediatria y Medicina del Nifio de Reino Unido publicd una guia clinica para la evaluacion adecuada
del paladar en el recién nacido, e incluye entre sus recomendaciones:

1. Los profesionales de salud deben examinar el paladar duro y blando del recién nacido como
parte del examen fisico y registrarlo en la historia clinica.

2. El examen del paladar debe ser realizado mediante inspeccidn visual.

3. Una linterna y un método para deprimir la lengua debe ser utilizado para la inspeccién visual.
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4. Los padres deben ser informados si todo el paladar (incluyendo toda la longitud del paladar
blando) no son visualizados durante el examen fisico.

5. Sitodo el paladar no es visualizado en un primer intento, debe repetirse dentro de las 24 horas.
6. El Estado debe proveer entrenamiento en el método correcto de inspeccidon visual del paladar
a todos los profesionales de salud que lleven a cabo el examen del recién nacido (90)

Recomendaciones
e Elpaladar duroy blando deben ser visualizados por el personal de salud dentro del examen
clinico del recién nacido y debe ser registrado en fa historia clinica (Recomendacién C).
e La inspeccion visual del paladar duro y blando debe ser realizada con una linterna y un
bajalengua que permitan visualizar toda la longitud del paladar (Recomendacion C).

dCual es el mejor método diagndstico y la edad ideal para la evaluacién oportuna e integral de
insuficiencia velofaringea (IVF) en pacientes post operados de FP?

¢Cudl es el mejor método diagndstico y la edad ideal para la evaluacién oportuna e integral de
insuficiencia velofaringea (IVF) en pacientes post operados de FP?

Cumple Criterios

Nombre Guia: European Commitee for
Standardization-Early care services for
babies born with cleft lip and/or
Criterios palate,.American Cleft Palate-
Craniofacial, Revisiones sistematicas,
meta-analisis, Estudios de cohorte y
casos y controles.

Si No
e Planteamiento de la pregunta PICO X
e Términosde la busqueda (indexada y/o libres) X
e NuUmero y bases de datos consultadas PUBMED, EMBASE,

COCHRANE, SCIENCE
DIRECT, EBSCO

e La revisién se hizo por pares y de manera X
independiente

e |diomas incluidos en la busqueda Espafiol, Inglés

Resultado de la evaluacion ‘ Aceptada

Sintesis de evidencia

La IVF es un tipo de Disfuncién Velofaringea que produce ininteligibilidad al hablar, por una falla
en el cierre del esfinter velofaringeo debido a deficiencias estructurales y anatomicas(91), tales
como un paladar corto. Su causa mas frecuente es la secuela post operatoria de fisura palatina,
en rangos que van de 5 - 45%(92){93)(94)(95).

En los pacientes con FLP o FP post operados de paladar que presentan IVF son caracteristicos los
problemas de resonancia nasal, emisién nasal de aire durante el habla y de la articulacion(92). El
estandar de oro para el diagndstico de IVF es la evaluacion perceptual del habla por una patdloga
del lenguaje con especializacion en FLP(96), acompafiado idealmente de una evaluacion objetiva
mediante pruebas instrumentales o diagndstico por imagenes(92)(97). Se sugiere que esta
evaluacion se haga a partir de los 3-4 afios, cuando el nifio puede cooperar y la adquisicién de las
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habilidades de lenguaje y habla esta en una etapa del desarrollo que permite la aplicacion de
pruebas mas estructuradas(98). Ademds, es poco probable que si a los 4 afios el nifio tiene una
competencia adecuada del esfinter velofaringeo, desarrolle después IVF(95).

La evaluacién perceptual es el principal método de diagndstico, y permite diferenciar entre
alteraciones de la resonancia nasal o de la articulacion(97). Sus principales ventajas son que es
un procedimiento seguro, no invasivo, puede ser facilmente realizado una vez adquirido el
entrenamiento, y no tiene limitaciones de equipos ni de edad o tolerancia del paciente(S6). Sin
embargo, dada la naturaleza subjetiva de esta evaluacién, es dificil uniformizar y comparar
resultados. Paniagua(97) en su revisidn sistematica del 2013 encuentra amplia variabilidad en los
protocolos y escalas utilizadas para reportar los resultados de la evaluacion perceptual. Se han
propuesto varios métodos para mejorar la confiabilidad y reproducibilidad de estos métodos,
como la de contar con profesionales entrenados en FLP, grabaciones de buena calidad, diversas
escalas de evaluacidn{99), asi como métodos auxiliares como el Nasdmetro y el test del
espejo({100)(101). Georgievska et al(100) encuentran una asociacién entre la emisidon nasal de
aire medida por el test del espejo y el grado de insuficiencia velofaringea, lo cual ya ha sido
reportado previamente en otros estudios(97).

El método diagndstico instrumental de primera linea es la Nasofibroscopia (NF), porque permite
evaluar los componentes estaticos (estructuras anatomicas) y dindmicos (tamafio del espacio
residual y patrén de cierre del esfinter velofaringeo)(91). La multivideofluoroscopia (MVF) es una
alternativa para los pacientes que no toleran la NF. Otros métodos son la radiografia lateral
cefalométrica y la resonancia magnética cinematica o cine-RM de vias aéreas, la cual aln es
controversial{91).

Es posible encontrar con cierta frecuencia discordancia entre el grado de hipernasalidad y el
tamafio del espacio residual al cierre velofaringeo(97), sin embargo otros estudios encuentran
una asociacién entre los hallazgos de la NF y la evaluacidn perceptual(96){102). Ma et al(96)
sugieren incluso que la evalyacidn perceptual sola podria utilizarse en los casos de hipernasalidad
moderada o severa, reservando la evaluacion instrumental a los casos de hipernasalidad leve. Sin
embargo, Shprintzen hace una revision encontrando que la Nasofibroscopia asociada con terapia
del lenguaje le brindaba una informacién valiosa que deberia tomar en cuenta el cirujano(103).
Fisher y Sommerlad en un articulo de revision encuentran que la NF provee informacién del
patrdn de cierre de velofaringeo, y del coeficiente de cierre, ambos informaciones importantes
para la decisién quirdrgica en el caso de IVF (104). La informacion del patrén de cierre y del
tamafio del espacio residual del esfinter velofaringeo puede determinar el tipo de procedimiento
quirdrgico que se implementara{91).

La MVF consiste en la visualizacion en tres planos del esfinter velofaringeo en movimiento, previa
aplicacion nasal de contraste de bario(98). Permite la visualizacion lateral del movimiento del
paladar blando, lo cual no es posible obtenerlo de la NF. Sin embargo, los reparos en cuanto a la
exposicién a radiacién ionizante y la necesidad del equipamiento son desventajas para su
implementacién, a pesar de los avances tecnoldgicos para disminuir la cantidad de
radiacion(105).

En 1988 un Grupo Internacional Multidisciplinario propuso una Escala de Golding y Kushner que
evalla los raitings de movimiento de cada componente del esfinter velofaringeo y su movimiento
durante el hablay el reposo, esta escala se utiliza para NFy MVF, sin embargo Sie y Tieu, reportan
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la necesidad de buscar consensos para estandarizar los resultados de las evaluaciones con la
escala{106)(107).

En conclusion, dos procedimientos de evaluacion diagndstica son los mas importantes para IVF,
la NF y la MVF. La NF da imégenes directas de la anatomia y funcién velofaringea, asi como
informacion del patron y tamafio del espacio de cierre velofaringeo que dard informacion valiosa
a los cirujanos para determinar el tipo de técnica que debe implementarse para ta correccion
quirdrgica. La MVF es un buen método diagnostico, pero requiere un cuarto de Radiodiagndstico,
asi como producird una irradiacién del paciente.

Recomendaciones
» El diagnostico de IVF se debe realizar por evaluacion perceptual por una patédloga del
lenguaje con experiencia en FLP y completarse con pruebas instrumentales,
principalmente con Nasofibroscopia a partir de los 3 a 4 afios (Recomendacidn C).

16.4Cudl es el mejor método diagndstico para determinar el volumen de injerto alveolar necesario

para reconstruir el piso alveolar en nifios con FLP?

¢ Graduacion de a calidad de la evidencia

éCudl es el mejor método diagndstico para determinar el volumen de injerto alveolar necesario
para reconstruir el piso alveolar en nifios con FLP?

Cumple Criterios

Nombre Guia: EU, CHILE, Revisiones

Criterios sistematicas, meta-anilisis, Estudios de
cohorte y casos y controles.
Si No
e Planteamiento de la pregunta PICO ‘ X
e Términos de la busqueda (indexada y/o libres) X
¢ Numeroy bases de datos consultadas ' PUBMED, EMBASE,

COCHRANE, SCIENCE
DIRECT, EBSCO

e la revision se hizo por pares y de manera X
independiente

o |diomas incluidos en la busqueda Espafiol, Inglés

Resultado de la evaluacidn “Aceptada

Sintesis de la evidencia

Weber, et al (2017) realizaron una revision sistematica de la literatura disponible acerca de los
métodos de obtencidn de la necesidad volumétrica de injerto requerido para la reconstruccién
de una fisura alveolar. Fueron revisados 34 articulos que cumplian los criterios de inclusidn,
siendo seleccionados 14. Fueron incluidos, tanto estudios clinicos como in vitro. Ellos
concluyeron la utilizacién de tomografia computarizada conebeam y las modalidades de software
utilizadas para la medida del volumen alveolar propuesto fueron efectiva y eficiente y puede ser
utilizada con seguridad para la planificacion de pacientes con labio y fisura palatina(108).
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JanssenNGet al (2017) propusieron un nuevo protocolo para la evaluacion del volumen necesario
para los procedimientos de injerto ¢seo alveolar. Fueron realizadas 11 tomografias
computarizadas conebeam de pacientes que fueron sometidos a cirugia reconstructiva de fisura
alveolar unilateral. Fue analizado luego de un afio de realizadas las cirugias utilizando una técnica
semiautomatica en la cual los datos de los archivos preoperatorios fueron superpuestos con las
tomograffas de control posoperatorio. Este estudio describié un protocolo posible y aceptable
para el anélisis volumétrico del defecto dseo alveolar en pacientes con fisura alveolar

~ unilateral(109).

Wei-na Zhou, et al (2015} se propusieron investigar la exactitud de la tomografia computarizada
conebeam (CBCT) para evaluar el volumen de injerto 6seo necesario en pacientes con fisura
alveolar. Fueron incluidos 20 pacientes en este estudio, en los cuales se tomaron las imagenes
preoperatoriamente y una semana después. Mediante el software y la reconstruccion
tridimensional, fue calculado el volumen de !a fisura alveolar. Luego concluyeron que la CBCT es
un método preciso para calcular el volumen del defecto éseo en pacientes con fisura palatina y
que utilizado en el periodo posoperatorio ayuda en el acucioso seguimiento luego de la
cirugfa(110).

BardiaAmirlak, et al {(2013) calcularon mediante Tomografia Computarizada ConeBeam (CBCT)
el volumen necesario y preciso para la reconstruccion del defecto dseo en fisuras alveolares
simuladas, creadas mediante fresas quirdrgicas en craneos pediatricos. Los hallazgos validaron la
utilizacion de esta metodologia para el manejo preoperatorio en injertos dseos alveolares{111).

HangSukChoi, et al (2012) en su estudio con 47 pacientes pediatricos en los cuales realizaron
tomograffas conebeam antes y luego de la cirugia de reconstruccion dsea de la fisura utilizando
un software de andlisis de imédgenes. Ellos encontraron que mediante esta metodologia podia
ayudar a optimizar el procedimiento de remocion de injerto determinando el volumen correcto
de hueso medular. Considerando el tipo de fisura, podia ser util la extraccién de un volumen
adicional de 0.2 cm3 en los pacientes que presentaban un fisura palatina asociada(112).

Recomendaciones

e Se recomienda calcular el volumen de injerto 6seo previo a la cirugia con una tomografia
computarizada ConeBeam (CBCT) (Recomendacion B)

e Se recomienda hacer el seguimiento posoperatorio con tomografia computarizada
ConeBeam(CBCT) (Recomendacion B)

17.¢Es suficiente un estudio cefalométrico para determinar la conducta a seguir en un adolescente con

FLP y alteracién del crecimiento facial o se debe complementar con algtn otro estudio?

e Graduacion de la calidad de la evidencia

Guia de Practica Clinica para el diagnéstico y tratamiento de pacientes con Fisura Labiopalatina.-Version
extensa- Pag.46

a2 d



o

¢ Es suficiente un estudio cefalométrico para determinar la conducta a sequir en un adolescente
con FLP y alteracion del crecimiento facial o se debe complementar con algun otro estudio?

Cumple Criterios

Nombre Guia: Nombre Guia: European
Commitee for Standardization-Early
care services for babies born with cleft
Criterios lip and/or palate,. American Cleft
Palate-Craniofacial, Revisiones
sistematicas, meta-analisis, Estudios de

cohorte y casos y controles.

Si No
e Planteamiento de la pregunta PICO X
e Términos de la busqueda (indexada y/o libres) X
e Numero vy bases de datos consultadas PUBMED, EMBASE,

COCHRANE, SCIENCE
DIRECT, EBSCO

e la revision se hizo por pares y de manera X
independiente

» Idiomas incluidos en la busqueda Espafiol, Inglés

Resultado de la evaluacién Aceptada

En adiciéon al exdmen antropométrico clinico y andlisis cefalométrico, el uso la tomografia
computarizada ConeBeam se ha incrementado en pacientes con Fisura Labio Palatina, esto
debido a la intencién de comprender mejor las anomalias anatdmicas de la compleja estructura
maxilar. Para pacientes con Fisura labiopalatina la tomografiaConeBeam, tiene una importante
ventaja al proveer evaluacion tridimensional(113).

Cuando se compara con estudios tomograficosConeBeam a pacientes fisurados con sus casos
controles Clase 1, las diferencias son visibles a la edad de 7 afios, pero un mayor desbalance del
perfil (en partes blandas) aparece a la edad de 11 afios y se incrementa en magnitud durante el
crecimiento facial en la adolescencia(114,115).

El uso de la tomografia computarizada ConeBeam ha optimizado el diagnéstico para la
planificacién del tratamiento ortoddntico, e investigacion. Una de las ventajas clave de las
tomografias volumétricas es la posibilidad de obtener volimenes en 3D con imagenes de
superficie e informacién de secciones por cortes tomograficos de las estructuras
craniofaciales(113,115,116) .Sin embargo adn no estd estandarizado un método para analisis
cefalométrico en 3D y en verdad se require definir puntos anatdmicos en los tres planos ( sagittal
, axial y coronal ) ya que aln no estd bien establecido(117).

La limitantes de las imdgenes en 2D incluyen magnificacion ,distorcidn geométrica imagenes
superpuestas e inconsistencia de la posicion de la cabeza . Mientras las radiografias
bidimensionales han sido usadas para éste propdsito las tomografiasConeBeam pueden brindar
informaciéon mas precisa en cuanto a mediciones calidad y localizacién de los dientes en
proximidad al lado fisurado vy el estatus de la erupcion, asi como avance de los caninos en el
reborde alveolar injertado, con evaluacion del injerto para colocacion implante(113,116).
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De acuerdo a Shetye and Evans, los pacientes afectados de FLP generalmente tienen una
mordida cruzada anterior con tendencia a la maloclusion clase |II. Williams vy colaboradores
reportaron que en nifios de 12 afios con Fisura labio palatina se puede hallar la presencia
deformidad esqueletal clase ill en aproximadamente el 70 % de los casos(115,117).

Las Cefalometrias a partir de tomograffas volumétricas ConeBeam tienen ciertas ventajas ,
primero que la perspectiva convencional (cefalometrias convencionales) con imagenes
geométricas llevan a imperfecciones y errores de magnificacién y superposicién de imagenes,
segundo, que los cefalometrias a partir de una ConeBeam puede ser establecidos con el uso de
proyecciones perpendiculares con rayos paralelos que permiten evitar la distorsién vy la
magnificacién. Asimismo la posicion del paciente es critica para el estudio cefalométrico ya que
el equipo para cefalometrias convencionales no previene la rotacién o inclinacién de la cabeza
durante el exdmen, y esto resulta en variaciones de las medidas (113,116)cefalométricas.
Situaciones que no ocurren cuando se trata de la ConeBeam,pues se pueden orientar por planos
definidos y los errores de posicion pueden ser corregidos por ajustes iterativos(117)

RECOMENDACION
* A parte del exdmen antropométrico clinico y el andlisis cefalométrico, se debe solicitar
unatomografia computarizada ConeBeam, el cual permite una evaluacién
tridimensional, no solo de las estructuras dseas y dentales sino también de partes

blandas. (Recomendacién A)

18. ¢Cuales son los criterios para realizar una rinoseptoplastia estético-funcional en un paciente con

FLP?

¢ Graduacion de [a calidad de la evidencia

¢Cudles son los criterios para realizar una rinoseptoplastia estético-funcional en un paciente con
FLP?

Cumple Criterios

Nombre Guia: Nombre Guia: European
Commitee for Standardization-Early care services
for babies born with cleft lip and/or

Criterios palate, American  Cleft Palate-Craniofacial,
Revisiones sistematicas, meta-analisis, Estudios
de cohorte y casos y controles.

Si No

® Planteamiento de la pregunta PICO X

* Términos de la busqueda (indexada y/o X

libres)

* Nimeroy bases de datos consultadas PUBMED, EMBASE,
COCHRANE, SCIENCE DIRECT,

EBSCO
® Lla revision se hizo por pares y de X
manera independiente
* Idiomas incluidos en |a bisqueda Espafiol, Inglés
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I Resultado de la evaluacién | Acepta_da

Sintesis de [a evidencia

Por muchos afios la deformidad nasal no fue tratada al momento de la reparacién primaria del
labio. Los criticos advertian sobre los posibles efectos adversos en el crecimiento de las
estructuras nasales y cuestionaban si la reparacion temprana de la nariz mejoraba la apariencia
y funcién nasal. Sin embargo, diferentes estudios como el de Mc Comb vy Salyer han mostrado
en el seguimiento diferentes grados de deformidad nasal secuelar, pero no efectos adversos en
el crecimiento nasal. Se consideran objetivos de la rinoplastia primaria el cierre del piso nasal, la
reposicion de la base alar y la reposicion simétrica del cartilago lateral inferior(3,118). Trabajos
posteriores refieren que se obtienen mejores resultados en la rinoseptoplastia secundaria si
previamente se realinearon las estructuras nasales al momento de la reparacion labial(119).
Asimismo, se refiere que la rinoplastia secundaria debe realizarse posterior a algun tratamiento
ortognatico o injerto 6seo maxilar que requiera el paciente(119,120)

Se debe esperar el desarrollo post puberal del septum anterior y de los huesos nasales para
realizar la rinoseptoplastia. Byrd (2007) refiere la edad de 14 afios para mujeres y 16 afios para
varones como edad ideal para realizar dicho procedimiento(121). Sin embargo Perry (2008) en
un articulo de revision reporta que el desarrollo nasal se completa en el 98% de las mujeres a
los 15.8 afios y en los hombres a los 16.9 afios. (Nivel de evidencia 1) (122)

Recomendacion

e Serecomienda realizar rinoplastia primaria en el momento del cierre del labio.
(Recomendaciodn B)

e Se recomienda realizar |a rinoplastia definitiva a los 16 afios en las mujeres y a los 17
afios en los varones. (Recomendacion A)

e. Tratamiento

19. En recién nacidos con FLP, écudl es la mejor estrategia de alimentacién?

e Graduacidn de la calidad de la evidencia

dcudl es la mejor estrategia de alimentacion?

Cumple Criterios

Nombre Gula: EU, UE, CHILE,

Criterios Revisiones sistematicas, meta-analisis,

Estudios de cohorte y casos y controles.
Si No

e Planteamiento de la pregunta PICO X

s Términos de la busqueda (indexada y/o libres) X

s Ndmeroy bases de datos consultadas PUBMED, EMBASE,
COCHRANE, SCIENCE
DIRECT, EBSCO
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e la revision se hizo por pares y de manera X
independiente

e Idiomas incluidos en la busqueda Espafiol, Inglés

Resultado de la evaluacion Aceptada

Sintesis de Evidencia

La presencia de la Fisura de Labio y/o Paladar constituye un reto para la alimentacion adecuada
del recién nacido por parte de sus cuidadores e incluso por parte del personal de salud. La FLP
compromete el preciso mecanismo de sincronizacion de la succidn, deglucidn y respiracidn
necesario para la alimentacién(123). Durante la alimentacién de un recién nacido sin fisura, los
labios se cierran alrededor de la areola, la punta de la lengua comprime el pezén y la presencia
del paladar duro y la elevacién del paladar blando sellan y separan la cavidad oral de la nasal. Las
mejillas brindan estabilidad y el movimiento de mandibula y la lengua hacia abajo aumenta el
tamafio de la cavidad oral, creando la presidn negativa necesaria para la salida de la
leche(124)(125). Estos mecanismos se ven afectados por la presencia de la FLP, y estdn en
relacion con el tipo y severidad de la fisura (125).

Existe evidencia que los nifios nacidos con FLP tienen un retraso en el crecimiento en
comparacion con sus pares que no tienen fisura{126). Se ha reportado ademas retrasos en el
desarrollo cognitivo, motor grueso y fino, y en la comprension y expresion del lenguaje en nifios
con FLP hasta los 36 meses, lo que podria estar relacionado a deficiencias nutricionales en la
infancia temprana(126). Esto resalta la importancia de lograr una adecuada ingesta calérica y de
micronutrientes desde el nacimiento.

La OMS recomienda la lactancia materna exclusiva hasta los 6 meses y luego junto a la
alimentacién complementaria por lo menos hasta los 2 afios. La leche materna podria ser
beneficiosa mas alla de los 6 meses en los nifios con FLP(123). La evidencia sugiere que hay una
menor prevalencia de otitis media en pacientes con FLP alimentados con leche materna(125).
Ademds, se reconoce que la leche materna provee una mezcla balanceada de aminodcidos,
azlcares y grasa; tiene probidticos que ayudan a la digestién; provee altos niveles de colesterol
que favorecen el crecimiento cerebral, desarrolio hormonal, la sintesis de vitamina D vy la
produccion de bilis; y los anticuerpos transmitidos reducen el riesgo de adquirir infecciones(123).
Por ello, las madres deberian ser orientadas respecto a los beneficios de la leche materna en
relacion a cualquier otra leche artificial, si es posible desde la consulta prenatal en caso ya
haberse detectado la FLP. La educacion sobre alimentacion tan pronto como sea posible reduce
la ansiedad en los padres y los empodera para alimentar adecuadamente al nifio con fisura(124).

La lactancia materna directa es el método preferido debido a Ia flexibilidad de la mama, la cual
puede adaptarse para incluso ocluir la fisura(123). La lactancia materna directa usualmente
funciona bien en pacientes que sélo tienen Fisura labial o una Fisura del paladar blando pequefia,
ya que hay evidencia moderada que pueden lograr la succion. En pacientes con fisura del alveolo
y del paladar duro el éxito de la lactancia materna directa es menos probable, lo cual debe
informarse a la madre. Existe evidencia moderada que sugiere que los pacientes con Fisura
Palatina o Fisura labiopalatina tienen dificultades para logran la succién o tienen patrones
ineficientes de succion comparados con nifios sin fisura. Las tasas de éxito de lactancia materna
directa en pacientes con Fisura del Paladar o Fisura labio palatina son menores que los pacientes
con Fisura labiat o nifios sin fisura(125).
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En caso no se logre la lactancia materna directa, el método preferido de alimentacion deber{a ser
la feche materna dada por otros medios tales como biberdn, cuchara o jeringa(125). No se ha
encontrado evidencia de que el uso de biberones rigidos vs. flexibles se asocie a una diferencia
significativa en el crecimiento, aungue podrian ser mas faciles de usar(126). El uso de placas
obturadoras palatinas no se han asociado a una mejor ganancia de peso o talla(126). Se
recomienda colocar al nifio semisentado al momento de la alimentacion, para disminuir la
regurgitacion nasal(3).

Recomendaciones

- Debe promoverse la alimentacidn con leche materna, sea en forma directa o brindada con otros
medios como biberdn, cuchara o jeringa (Recomendacién A).

- Debe brindarse asesoria para la alimentacidn tan pronto como se diagnostique la fisura, sea en
el periodo prenatal o en al nacimiento, dado por personal capacitado en lactancia en nifios con
fisura en los lugares en los que esté disponible. La alimentacién debe estar establecida al
momento del alta conjunta (Recomendacion B).

- La lactancia materna directa debe ser promovida en los recién nacidos con Fisura labial aislada
o con Fisura de!l paladar blando leve. Los pacientes con Fisura palatina o Fisura labio palatina
deben ser evaluados en base a cada caso (Recomendacion C).

- Se debe monitorizar la ganancia ponderal y el estado de hidratacion una vez a la semana durante
el periodo neonatal,y brindar suplementacion o cambiar de estrategia de alimentacidn en caso
estos parametros no sean los adecuados (Recomendacién C).

- Se recomienda colocar al nifio semisentado al momento de la alimentacion, para disminuir la
regurgitacion nasal (Recomendacion C).

20.¢Tendra un mejor resultado operar a un paciente con FLP que ha recibido ortopedia pre quirdrgica?

e Graduacion de la calidad de la evidencia

Cumple Criterios
Nombre Guia: European Commitee for
Standardization-Early care services for
Criterios babies born with cleft lip and/or
palate,.American Cleft Palate-Craniofacial,
Revisiones  sistematicas, meta-analisis,
Estudios de cohorte y casos y controles.
Si "No
e Planteamiento de la pregunta PICO X
e Términos de la buUsqueda (indexada y/o X
libres)
* Namero y bases de datos consultadas PUBMED, EMBASE,
COCHRANE, SCIENCE
DIRECT, EBSCO
e La revisién se hizo por pares y de manera X
independiente
* |diomas incluidos en la busqueda Espafiol, Inglés
Resultado de la evaluacion Aceptada
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Sintesis de Evidencia

La evidencia existente no puede apoyar la eficiencia a corto o largo plazo en el tratamiento de la
ortopedia prequirdrgica en pacientes con fisura labio palatina. En el futuro se deben realizar
seguimiento a largo plazo con el fin de proporcionar evidencias adicionales para confirmar o
rechazar la efectividad de la ortopedia prequirurgica(127).

En estudios realizados en lactantes en el Centro Craneofacial Chang Gung, Taiwan ensayo clinico
aleatorizado, paralelo, prospectivo y de dos grupos da como resultado La PNAM es beneficiosa
como terapia adyuvante en la etapa inicial para la correccién de la deformidad nasal es
Beneficioso antes de la quiloplastia primaria, pero es insuficiente para mantener la fosa nasal a
largo plazo(128).

En un estudio sistemético en india hay mucha controversia en cuanto el uso de la ortopedia pre
quirurgica, el moldeo nasal parece ser mds beneficioso y eficaz con mejores resultados a largo
plazo, en conclusion los efectos sobre el moldeo nasal y alveolar necesitan ser estudiados para
ver los efectos beneficiosos a largo plazo para proporcionar pruebas adicionales que confirmen
o rechacen la eficacia de |a ortopedia pre quirdrgica(129).

En una revision de articulos en turquia en el 2015 se llega a la conclusién que la ortopedia pre
quirdrgica son utiles para alinear los segmentos de la fisura reduciendo la tensién de los tejidos
y mejora de la estética nasal. Aungue algunos autores constataron que no habfa diferencia entre
los grupos que se sometieron o no a la ortopedia pre quirdrgica(130).

En Mexico , un reporte de casos concluye que la ortopedia pre quirdrgica es un tratamiento
eficaz, que si se realiza tempranamente se puede lograr resultados favorables(131).

Finalmente un reporte de caso en Chile también concluye que el tratamiento con ortopedia
prequirdrgica con moldeado nasoalveolar resulta eficaz para la rehabilitacion de nifios con fisura
para lograr mayor simetria de labio y de los cartilagos nasales, aproxima los segmentos
alveolares(132).

Recomendaciones:

* La Ortopedia Pre Quirdrgica es Util para alinear los segmentos de la hendidura,
reduciendo la tencién de los tejidos y la mejora de la estética nasal. (Recomendacion C)

* Serecomienda la ortopedia pre quirlirgica para el moldeo nasal pues es mas beneficioso
y eficaz con mejores resultados a largo plazo. (RecomendaciénC )

21. En pacientes con Fisura Palatina, étendrd un mejor resultado en el habla y en el crecimiento facial

realizar el cierre quirtirgico antes de los 18 meses?

¢ Graduacion de la calidad de la evidencia

En pacientes con Fisura Palatina, étendrd un mejor resultado en el habla y en el crecimiento facial
realizar el cierre quirtrgico antes de los 18 meses? '

Cumple Criterios
Criterios Nombre Guia: UE, EU, CHILE
Si No
s Planteamiento de la pregunta PICO X
e Términos de la busqueda (indexada y/o libres) X
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e Numero y bases de datos consultadas PUBMED, EMBASE,
COCHRANE, SCIENCE
DIRECT, EBSCO

e la revision se hizo por pares y de manera X
independiente

e |diomas incluidos en la busqueda Espafiol, Inglés

Resultado de la evaluacion ' Aceptada

Sintesis de Evidencia

Existe mucha controversia en relacion a cual es la edad ideal para realizar el cierre del paladar,
de modo que se logre el mejor resultado en el habla con la menor afectacién del crecimiento
facial.La evidencia sugiere que los pacientes con FLP no operados tienen un potencial de
crecimiento maxilar similar a sus pares sin fisura(133). Se ha reportado que el retraso de la cirugia
del paladar mas alla de los 4 afios aumenta la longitud sagital del maxilar(134). Diversos estudios,
incluyendo la comparacién entre diferentes técnicas quirlrgicas, cierres en un tiempo o en dos
tiempos, y diferentes edades almomento de la cirugia, concluyen que uno de los principales
factores que influyen en el crecimiento del tercio medio facial es el momento del cierre del
paladar duro(133).

Estudios siguiendo el protocolo de Géteborg muestran un mejor crecimiento facial en pacientes
en los cuales se realizd un cierre diferido del paladar duro a partir de los3 afios(133).Sin embargo,
la evidencia muestra también que mientras mas se difiere el cierre del paladar, existen mayores
problemas del lenguaje asociados a articulaciones compensatorias y mayor cantidad de errores
en la produccién de consonantes. Se ha reportado una asociacidn significativa e inversamente
proporcional entre la edad al momento de la cirugia y las tasas de competencia del esfinter
velofaringeo(135), y directamente proporcional con la necesidad posterior de manejo quirdrgico
de la disfuncion velofaringea(136).

En el desarrollo temprano del habla, la presencia de la fisura permite el escape del aire hacia la
nasofaringe, e impide la emision de fonemas que requieran el cierre completo del esfinter
velofaringeo. Ante esto, el nifio desarrolia estrategias que permitan regular el flujo y fa presidn
de aire en el tracto respiratorio y emitir sonidos "similares" a los fonemas que no puede producir
a causa de la fisura. Esto incluye errores que no son vistos normalmente en pacientes sin fisura,
como golpes gldticos, fricativos faringeos y consonantes con baja presion nasal. Una vez
aprendidos, estos patrones compensatorios son muy dificiles de corregir y se asocian a un peor
pronostico del habla{137). Un estudio del Hospital de Nifios de Filadelfia en 559 pacientes mostré
mayor cantidad de articulaciones compensatoriaspersistentes a los 5 afilosen pacientes operados
mas alla de los 18 meses, aunque no se evidenciaron diferencias significativas en la resonancia,
nasalidad ni en la necesidad de cirugias secundarias para insuficiencia velofaringea(94). No
encontraron diferencias significativas en la resonancia, nasalidad, emisiones nasales audibles ni
en la presencia de articulaciones compensatorias en pacientes operados entre los 18 a 36 meses
comparados con aquellos operados después de los 36 meses(137). Otro estudio del Hospital de
Tongji (Sichuan - China) en 503 pacientes no encontrd diferencias significativas en la tasa de
competencia velofaringea evaluada 6 meses después de |a palatoplastia en pacientes operados
antes de los 18 meses vs. los operados entre los 18 - 24 meses de edad, pero si con el grupo
operado después de los 2 afios. En pacientes operados después de cumplidos los 6 afios de edad
encontrd tasas de competencia velofaringea muy bajas (22.03%), mucho peores que aquellas
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obtenidas por el grupo operado entre 2 - 6 afios. Este estudio no evalud la presencia ni cantidad
de articulaciones compensatorias(135).En el Scandcleft, un esfuerzo internacional multicéntrico
que involucra tres ensayos clinicos randomizados comparando 3 técnicas quirirgicas, no se
encontraron diferencias significativas en la relacidn de los arcos maxilares a los 5 afios medida
por el indice de GoslonYardstick, al comparar el cierre del paladar duro a los 12 meses o a los 36
meses, habiendo realizado previamente el cierre del labio y el paladar blando a los 3 - 4
meses(138). No se encontraron diferencias significativas en la tasa de competencia velofaringea
e hipernasalidad(99), pero si en los errores de produccion de consonantes a los 5 afios de
edad(139).Se encontraron también mayor cantidad de eventos de dificultad respiratoria cuando
el cierre del paladar blando se realizé a una edad temprana (3 - 4 meses) (140).

La Asociacion Americana de Fisura Palatina y Anomalias Craneofaciales recomienda reparar el
paladar antes de los 18 meses de edad(5). En |la Guia de Practica Clinica de Chile se recomienda
realizar el cierre del velo del paladar entre los 7 y 12 meses, y el cierre del paladar duro entre los
8y los 24 meses de vida(3).

RECOMENDACIONES

e Se recomienda no diferir el cierre del paladar duro y blando més alla de los 18 meses
{Recomendacién C).

e Encaso de realizar el cierre precoz del paladar blando, se recomienda que sea después
de los 4 meses (Recomendacién B).

22. éCual es la técnica quirdrgica mas adecuada para realizar el cierre de la FP?

e Graduacion de la calidad de la evidencia

Cumple Criterios

Nombre Guia: EU, CHILE, Revisiones

Criterios sistematicas, meta-analisis, Estudios de
cohorte y casos y controles.
Si No
* Planteamiento de la pregunta PICO X
e Términos de la bisqueda (indexada y/o libres) X
e NuUmeroy bases de datos consultadas PUBMED, EMBASE,

COCHRANE, SCIENCE
DIRECT, EBSCO

e la revision se hizo por pares y de manera X
independiente

e Idiomas incluidos en la busqueda Espafiol, Inglés

Resultado de la evaluacién Aceptada

Sintesis de Evidencia

Existen una gran heterogeneidad de técnicas quirdrgicas y multiples protocolos de tratamiento,
basados principalmente en la experiencia clinica del equipo y en estudios pequefios no
randomizados. Una encuesta en Centros de tratamiento europeos de FLP en el afio 2000 mostro
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que 201 equipos tenian 194 protocolos diferentes de tratamiento quirdrgico para la FLP
unilateral solamente(141). El Scandcleft, un esfuerzo internacional multicéntrico que involucra
tres ensayos clinicos randomizados comparando 3 técnicas quirdrgicas, no muestra diferencias
significativas a largo plazo al comparar una técnica comun {cierre del labio y paladar blando a los
3-4 meses y cierre del paladar duro a los 12 meses) vs. las técnicas habituales utilizadas por los
centros de estudio:

- El cierre del labio a los 3 meses y el paladar duro y blando a los 12 meses {ensayo B), y

- El cierre del labio y el paladar duro a los 3 meses y el cierre del paladar blando a los 12 meses

{ensayo C).

Esto al comparar la relacién de los arcos maxilares a los 5 afios medida por el indice de
Goslon(138), la tasa de competencia velofaringea e hipernasalidad(S9) v los errores de
produccién de consonantes a los 5 afios de edad(139). Si se encontrd una tasa mayor de fistulas
postoperatorias con la técnica comun(140), sin embargo, en el ensayo A, en el cual los cirujanos
realizaban habitualmente esta técnica y sdlo variaba la edad de cierre del paladar duro, la
incidencia de fistulas postoperatorias fue similar a las obtenidas por técnicas habituales en los
ensayos By C (6-8%). El estudio concluye que la experiencia y la familiaridad del cirujano con la
técnica quirurgica es posiblemente el factor mas importante en este resultado, mas que la técnica
quirdrgica propiamente dicha. Se encontraron también mayor cantidad de eventos de dificultad
respiratoria con la técnica comun que con la técnica habitual en los ensayos By C. Como la técnica
habitual incluye el cierre del paladar blando a una edad temprana (3-4 meses), se concluye que
la edad del paciente puede tener una asociacién inversamente proporcicnal a la probabilidad de
tener dificultad respiratoria con el cierre del paladar blando(140).

En Estados Unidos, una encuesta entre cirujanos de FLP encontrd que las técnicas mds utilizadas
eran la de Bardach (dos colgajos) con veloplastiaintravelar y la doble zetaplastia de Furlow, siendo
utilizadas por el 87% de los cirujanos(136). Una revisién sistemdatica comparando ambos
procedimientos no encontrd diferencias significativas en la incidencia de fistulas postoperatorias,
pero si en la necesidad de cirugfa secundaria del habla en pacientes con FLP unilateral {un riesgo
1.64 veces mayor en los pacientes con veloplastiaintravelar vs. Furlow)(95). El mismo articulo
discute que esto entra en contradiccién con lo reportado por cirujanos reconocidos como
Sommerlad y Cutting, quienes reportan tasas muy bajas de necesidad de cirugia secundaria del
habla luego de la veloplastiaintravelar radical. Esto puede estar en relacion a la extensién de la
diseccion y retroposicion del musculo elevador del paladar, por lo que una diseccién mas radical
en la veloplastiaintravelar estaria asociada a un mejor prondstico del habla(95)(142). También
podria estar en relacién a la experiencia del cirujano, pues las menores tasas de necesidad de
cirugia secundaria las obtienen en sus periodos mas recientes(95).

Una revisién sistematica y exploratoria en relacidn a fistulas postoperatorias en pacientes con
FLP encontro resultados heterogéneos, con 4 trabajos que encontraban una asociacion entre la
incidencia de fistula y la técnica quirdrgica, y 8 que no encontraron ninguna asociacion. Asimismo,
la mayoria no encontrd asociacién entre la incidencia de fistulas y la experiencia del cirujano
(n=8), pero hubieron 6 estudios que si encontraron asociacién. La poca calidad de la evidencia y
la heterogeneidad de los reportes no permiten dar conclusiones en las dos revisiones
sistematicas publicadas a la fecha(143)(144).

En la Guia de Préctica Clinica de Chile se sugiere que la técnica quirdrgica que se utilice para
separar la cavidad nasal, restablecer la funcién del esfinter velofaringeo y minimizar las
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alteraciones secundarias en el crecimiento alveolar y maxilar, se ejecute segin las caracteristicas
del paciente y la experiencia del cirujano(3). La Asociacion Americana de Fisura Palatina y
Anomalias Craneofaciales puntualiza que el objetivo de la cirugfa palatina es obtener una funcién
normal y que la reparacién del paladar blando debe incluir la reconstruccién del masculo(S).

RECOMENDACIONES
e Se recomienda utilizar la técnica para la reparacion del paladar con la que el cirujano
tenga mas experienciay con la que se obtenga la separacion de las cavidades oral y nasal,
la restauracion del esfinter velofaringeo, y la menor afectacién del crecimiento facial
(Recomendacion B).

23.En pacientes con FP, éel cierre en un solo tiempo quirdrgico se asocia a una menor incidencia de
fistulas postoperatorias?

¢ Graduacidén de la calidad de la evidencia

Cumple Criterios

Nombre Gufa: EU, CHILE, Revisiones

Criterios sistematicas, meta-andlisis, Estudios de
cohorte y casos y controles.
Si No
s Planteamiento de la pregunta PICO X
® Términos de la busqueda (indexada y/o libres) X
¢ Numero y bases de datos consultadas PUBMED, EMBASE,

COCHRANE, SCIENCE
DIRECT, EBSCO

* la revision se hizo por pares y de manera X
independiente

e Idiomas incluidos en la bisqueda Espafiol, Inglés

Resultado de la evaluacidon Aceptada

Sintesis de Evidencia

Una revision sistemdtica y exploratoria recientemente publicada evalué la evidencia disponible
respecto a la incidencia de fistulas postoperatorias en pacientes con FLP. En un analisis de 77
estudios, se encontrd que la calidad de la evidencia en general era baja. Los estudios que evaltian

las técnicas quirdrgicas reportan incidencia de fistulas primarias de 0 a 40%, pero son demasiado’

heterogéneos para permitir cualquier andlisis, por lo que no se pudieron extraer
conclusiones(143).

Los resultados del Scandcleft, un esfuerzo internacional multicéntrico que involucra tres ensayos
clinicos comparando 3 técnicas quirdrgicas, evidenciaron que, mas que una asociacién con el
numero de tiempos quirtrgicos o con el orden de cierre de las porciones dura y blanda del
paladar, la incidencia de fistula era mayor cuando el cirujano estaba poco familiarizado con Ia
técnica quirurgica. Cada ensayo clinico randomizado compara la técnica quirdrgica habitual del
centro con una técnica quirdrgica comun y presuntamente mejor: el cierre del labio y el paladar
blando a los 3 - 4 meses y luego el cierre del paladar duro a los 12 meses. En el ensayo A se
comparo esta técnica vs. la misma técnica pero retrasando el cierre del paladar duro hasta los 36
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meses. En el ensayo B se compard la técnica comun vs. el cierre del labio a los 3 meses y del
paladar duro y blando a los 12 meses de vida en un solo tiempo quirdrgico. En el ensayo C se
compard la técnica comun vs. el cierre del labio y el paladar duro a los 3 meses de vida y el cierre
del paladar blando a los 12 meses. La incidencia de fistulas postoperatorias fue bastante similar
en el ensayo A (en el cual ambos grupos realizaban la técnica comuny sélo se comparaba el cierre
diferido del paladar) y en los métodos habituales de palatoplastia {(6-8%), mientras que con la
técnica comun la incidencia de fistulas fue de 19% en el ensayo B y de 51% en el ensayo C. El
estudio atribuye estos resultados a la experiencia y familiaridad del cirujano con la técnica mas
gue a la técnica en si 0 al nimero de tiempos operatorios{140).

RECOMENDACIONES
e la evidencia no permite extraer conclusiones con respecto al numero de tiempos
operatorios y la incidencia de fistulas postoperatorias, por lo que se recomienda que se
emplee la técnica con la que el cirujano tenga mas experiencia {Recomendacién C)

24, ¢la gingivoperiosteoplastia realizada durante la primera cirugfa de labio en pacientes con fisura

labio alveolo palatina tendra repercusién en el crecimiento?

¢ Graduacion de la calidad de la evidencia

Cumple Criterios

Nombre Guia: EU, CHILE, Revisiones

Criterios sistematicas, meta-analisis, Estudios de
cohorte y casos y controles,
Si No
e Planteamiento de la pregunta PICO X
e Términos de la blsqueda {indexada y/o libres) X
e Numero y bases de datos consultadas PUBMED, EMBASE,

COCHRANE, SCIENCE
DIRECT, EBSCO

e la revision se hizo por pares y de manera X
independiente

e |diomas incluidos en la busqueda ' Espafiol, Inglés

Resuitado de |a evaluacién Aceptada

Sintesis de Evidencia

El tratamiento estandar actual del cierre de la fisura alveolar en muchos centros de referencia a
nivel mundial es el injerto ésteo-alveolar en el periodo de denticidn mixta(145). Sin embargo,
esto conlleva una cirugia extra, con un costo y morbilidades perioperatorias asociadas. La
gingivoperiostioplastia (GPP) al momento de la reparacion del labio ha sido presentada como una
alternativa que evitarfa la necesidad de realizar una cirugia adicional a los 8-9 afios, evitaria la
morbilidad de la zona donante de hueso y permitiria el tratamiento temprano de la fisura
alveolar{146). Sin embargo, sus detractores refieren que el cierre temprano de la fisura alveolar
produce maloclusion vy restriccidon severa del crecimiento facial a largo plazo(147), lo que
incrementaria los costos asociados a tratamientos ortoddncicos(146), asi como la necesidad de
cirugia ortognatica hasta en un 30%(148). Estudios realizados en una cohorte de 25 pacientes del
grupo de Chang Gung, a quienes se les realizd ortopedia prequirdrgica con molde nasoalveolar
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{NAM) y GPP al momento del cierre del labio (edad 3 - 6 meses) presentaron menor crecimiento
sagital del maxilar superior a los 5 afios(149) y un puntaje promedio de 4.5 en la escala Goslon a
los 9 afios(148), indicativo de retrusion severa del maxilar superior. A pesar de obtener buenos
resultados en cuanto a crecimiento 6seo en la fisura alveolar (eliminando en un 73% la necesidad
de injerto éseo posterior), el grupo decidié no realizar mas {a GPP al encontrarlo dentro de los
factores predictores de pobre crecimiento facial (150). El grupo de Nueva York, propulsores del
tratamiento de NAM + GPP, no han reportado alteraciones en el crecimiento facial(151). Otros
grupos reportan buenos resultados pero se limitan a medir el porcentaje de hueso obtenido, no
el crecimiento maxilar{152). En algunos estudios realizan el procedimiento al momento del cierre
del paladar, pero fallan también en reportar el crecimiento maxilar a largo plazo(153).

RECOMENDACIONES
e Hasta que haya nueva evidencia que demuestre lo contrario, no se recomienda realizar
la gingivoperiostioplastia al momento de la reparacidn del labio (3-6 meses)
(Recomendacién B).

25.En pacientes con fisura labial, palatina o labiopalatina, ¢ Cudles son los objetivos y las intervenciones

odontopediatricas mas efectivas ?

e Graduacion de la calidad de la evidencia

Cumple Criterios

Nombre Gufa: EU, CHILE, Revisiones

Criterios sistematicas, meta-analisis, Estudios de
cohorte y casos y controles.
- Si No
s Planteamiento de la pregunta PICO X
o Términos dela busqueda {indexada y/o libres) X
e Namero y bases de datos consultadas PUBMED, EMBASE,

COCHRANE, SCIENCE
DIRECT, EBSCO

e la revision se hizo por pares y de manera X
independiente

e ldiomas incluidos en la busqueda Espafiol, Inglés

Resultado de la evaluacidn ’ Aceptada

En un estudio radiogréfico retrospectivo publicado el afio 2016, se evalud la prevalencia,
distribucion y asociacidn potencial de la hipodoncia en pacientes afectados por fisura con respecto
a todos los tipos de dientes, hipodoncia en el érea y fuera del drea de la fisura es frecuentemente
observado. Con lo cual esto podria afectar los planes terapéuticos, especialmente si el premolar
del lado fisurado también estd ausente(154).

En el afio 2015, se publicd un articulo el cual destaca el rol del odontopediatra, donde mencionan
gue los pacientes con fisura de labial y/o palatina presentan alto riesgo de enfermedades dentales,
el cual concluye en lo positivo que es brindar a los padres y a los pacientes una educacion
preventiva educacional guiada, logrando estimular el cuidado de la Salud Oral de manera
constante y apropiada(155).
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Un estudio de corte transversal, observacional publicado el afio 2015, tuvo como objetivo realizar
una encuesta epidemioldgica de caries dental y Calidad de vida en pacientes brasilefios con fisura
labial y/o palatina. Se concluye que la presencia de fisura labial y/o palatina en sujetos de 12 afios
de edad tuvo un impacto negativo en la calidad de vida y este impacto también fue significativo
para aquellos que tuvieron pérdida de dientes causada por caries dental(156).

Un Meta-Analisis realizado el afio 2013, evalud la prevalencia de caries en pacientes no
sindrémicos con fisura labial y / o palatina (FLP) en comparacién con una pobtacion sin FLP. Los
datos remarcan que tanto en la denticién decidua como en la denticién permanente, los pacientes
con FLP presentan mayor cantidad piezas dentarias con caries, al ser comparados con sus
respectivos grupos controles que no presentan FLP(157).

En el mismo afio, se investigd el nivel de miedo y ansiedad dental en los nifios con fisura labial y/o
palatina (FLP). Concluyendo que los nifios con FLP mostraron mds ansiedad en la Sala de Espera
que en el Sillon Dental, pero mostraron puntuaciones mas bajas que el grupo control en el Silldn
Dental. La experiencia positiva previa con el dentista, por un corto tiempo, en la Sala de Espera
con nifios con FLP podria explicar estos resultados(158,159).

El 2012 se realizd un meta-andlisis, en el cual evaluaron las dimensiones mesiodistales de los
dientes en pacientes con Fisura labiopalatina (FLP) unilateral no sindrémicos. El estudio concluyé
que los pacientes con FLP unilateral no sindrémicos tienden a presentar dientes posteriores mas
grandes y dientes anteriores més pequefios comparados con la poblacién general. Al comparar
los lados, los pacientes con FLP unilateral tienden a presentar dientes maxilares mas pequefios
pero los dientes mandibulares mas grandes, en el lado fisurado que en el lado no fisurado(160).
Se publicé en el afio 2007 un estudio comparativo transversal, para aclarar si la conducta del
cuidado de la salud bucal o el estado de fisura oral influye en la caries de la infancia temprana. El
estudio concluyd que los nifios con fisuras orales presentan mayor experiencia de caries
comparado con sujetos que no presentan fisura. Sin embargo, el estado de ia fisura no fue
significativo como factor influyente de caries de infancia temprana, mientras que habito de
alimentacién nocturna fue el factor mas importante influyente en la caries de infancia temprana
en los nifios que presentaron fisuras(161).

Mediante un estudio transversal realizado en Brasil, buscaron determinar la cronologia vy
secuencia de erupcion en los dientes deciduos en nifios con fisura labiopalatina completa
unilateral. Este estudio evidencié que la edad de erupcidn promedio fue mas tardia en la zona
afectada por la fisura. Esta diferencia fue estadisticamente significativa para el incisivo lateral,
dltima pieza dentaria en erupcionar, modificando la secuencia eruptiva normal(162).

A su vez Cochrane realizé una revisidén que incluyd 22 estudios respecto al uso de barniz de fltor
y la prevencién de caries, encontrando que el uso de barniz de fltor reduce las caries en un 43%
en los dientes permanentes y en un 37% en los dientes temporales (Nivel de Evidencia 1) (13)

Un estudio realizado en 115 nifios y nifias entre 22 y 26 meses de edad con Fisura Labiopalatina,
comparo el uso de suplementos de fldor con placebo para la prevencién caries, encontrando una
reduccion significativa en aquellos que usaron suplementos de fldor, con efectos similares
aplicado en tabletas o férmulas liquidas(163).

Recomendaciones:

® Brindar una adecuada informacién y educacidn a los padres sobre las manifestaciones
orales y consideraciones que deben tener presente en cada nifio y nifia con FLP; como
dientes congénitamente ausentes, dientes supernumerarios, alteraciones de estructura,
formay posicién, principalmente las piezas dentarias cerca a la fisura. (RECOMENDACION

A)
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e En nifios y nifias que presentan FLP, debemos realizar una atencién odontopediatrica
especializada e individualizada teniendo en cuenta las técnicas de manejo de conducta
de manera que cada nifio obtenga experiencias dentales positivas y de corta duracién,
tanto en la sala de espera como en el sillén dental, de modo que logremos disminuir el
alto grado de estrés y ansiedad, que se genera tanto en nifios y nifias como en su
progenitores. (RECOMENDACION A)

® Losnifios y nifias con FLP deberdn recibir una atencién odontoldgica integral, de manera
que motive y estimule una buena higiene oral, mediante programas educacionales y
preventivos, promoviendo controles periddicos que permitan hacer un correcto
diagnostico y adecuado plan de tratamiento para el control de la placa dental,
prevencion y/o eliminacion de caries dental y de la gingivitis. (RECOMENDACION A)

e En nifios y nifias con FLP, es recomendable el uso de pasta dentales con fldor en una
concentracion de 1.000 partes por millén o mas para la prevencién de caries.
(RECOMENDACION A)

* En nifios y nifias con FLP, se recomienda el uso de fldor barniz para la prevencién de
caries. (RECOMENDACION A)

* El odontopediatra deberd promover el trabajo coordinado con el cirujano plastico,
ortodoncista, cirujano bucomaxilofacial de manera que se realiza un éptimo plan de
tratamiento para cada paciente con FLP. (RECOMENDACION A)

26. éLa mascara facial de protraccion serd una herramienta efectiva en el tratamiento temprano de la
retrusion maxilar como secuela de FLP o FP?

¢ Graduacion de la calidad de la evidencia

Cumple Criterios

Criterios Nombre Guia: EU, CHILE
Si No
» Planteamiento de la pregunta PICO X
® Términos de la busqueda (indexada y/o libres) X
e NUmeroy bases de datos consuitadas PUBMED, EMBASE,

COCHRANE, SCIENCE
DIRECT, EBSCO

e La revision se hizo por pares y de manera X
independiente

* |diomas incluidos en la busqueda Espafiol, Inglés

Resultado de la evaluacién Aceptada

Sintesis de Evidencia

Los pacientes con secuela de fisura labiopalatina se caracterizan generalmente por retrusion
maxilar y mordida cruzada anterior. La retrusidn del tercio medio facial en estos pacientes a
menudo resulta en problemas personales, sociales , psicoldgicos y funcionales (158,164).

En el 2015 se publicd un articulo sobre la vision general de la atencién ortodéncica para nifios
con fisura labial y palatina. Aquise menciona el uso de la méscara facial de protraccion durante
fa denticién mixta (7 a 12 afios) como tratamiento de la deficiencia del tercio medio facial.
Recientemente, la introduccion de anclajes dseos con miniplacas y mini tornillos proporciona
una fuerza ortopédica que se puede aplicar al maxilar. (Nivel de evidencia 2) (165)
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En el afio 2016 se publicd un estudio de casos y controles, el grupo de estudio tratado con
mascara facial de protraccién estaba conformado por 18 pacientes con secuela de fisura
labiopalatina unilateral (edad media, 10,4 £ 1,3 afios, rango, 7.6 - 12.4 afios), a pesar de las
edades cronoldgicas solo participaron aguellos que estaban en los estadios 1y 2 de maduracion
6sea de vértebras cervicales. Por lo tanto los 18 pacientes fueron tratados con éxito (Nivel de
Evidencia 2). (166)

En el 2017 en un estudio retrospectivo se observa que a pesar de la mayor proporcion de casos
finalmente tratados con cirugia ortognatica en el grupo que utilizé Reverse Headgear (RHG)
(64%), no hubo diferencias significativas con el grupo no RHG (46%). La recidiva posterior después
del tratamiento exitoso con RHG podria deberse a una intervencién quirdrgica temprana, a una
respuesta inmediata al tratamiento menos positiva y al crecimiento desfavorable durante el
periodo de seguimiento posterior. El tratamiento con RHG muestra efectos positivos en el
mejoramiento de las relaciones de los arcos dentales en los pacientes con fisura labiopalatina
unilateral, segun lo evaluado por el GOSLON Yardstick. (Nivel de Evidencia 2) (167)

Por lo tanto la méscara facial es una herramienta efectiva para tratar la maloclusion esquelética
de Clase Ill por retrusion del maxilar superior, durante los 7 a 12 afios de edad, especialmente en
pacientes con crecimiento vertical hipodivergente, y mordida cruzada anterior leve. El éxito del
tratamiento depende de la colaboracién del paciente.

Recomendaciones

¢ Serecomienda el uso de la méascara facial de protraccion durante la denticién mixta como
tratamiento temprano de la retrusion maxilar. (RECOMENDACION B)

27.¢ En qué consiste la preparacion de la arcada dentaria superior para colocacién de injerto 6seo

alveolar en pacientes con secuela de FLP?

e Graduacion de la calidad de la evidencia

Cumple Criterios
Nombre Guia: Nombre Guia: EU,
Criterios CHILE, Revisiones sistematicas, meta-
analisis, Estudios de cohorte y casos y
controles.
Si No
¢ Planteamiento de la pregunta PICO X
e Términos de la bisgueda (indexada y/o libres) X
* Numero y bases de datos consultadas PUBMED, EMBASE,
COCHRANE, SCIENCE
DIRECT, EBSCO
e La revision se hizo por pares y de manera X
independiente
e |diomas incluidos en la busqueda Espafiol, Inglés
Resultado de la evaluacién Aceptada
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Sintesis de evidencia

Es importante para el ortodoncista tener-un injerto éseo alveolar exitoso en el fugar de la fisura
en el cual el canino permanente entra en erupcién y trae hueso alveolar adicional.(165)

En el 2012 se realizd un estudio para evaluar la estabilidad a largo plazo de los injertos dseos
alveolares cuando se utiliza un protocolo de ortodoncia pre quirirgica. Baséndose en los
resultados, el Unico factor implicado en la estabilidad del injerto parece ser la edad dental en el
momento del injerto dseo y la terapia de ortodoncia antes y después del injerto. (Nivel de
Evidencia 2)(168)

En el 2014, se compard el uso del disyuntor Hyrax y Hass. La expansion rdpida del maxilar usando
estos aparatos demostro ser eficiente en el aumento de las dimensiones transversales del arco
dental superior en pacientes con fisura labiopalatina unilateral completa. No se encontraron
diferencias significativas entre los aparatos con respecto a los efectos transversales producidos
por los expansoresHaas y Hyrax. La principal diferencia entre los dos expansores es el soporte de
acrilico en el paladar del aparato Haas. Sin embargo, ambos expansores son eficaces para
aumentar la dimensiodn transversal del maxilar.{Nivel de Evidencia 2) (169)

En un articulo publicado en el 2015 sobre la visidon general de la atencion ortoddncica para
nifios con fisura labial y palatina, menciona que antes del injerto 6seo alveolar se indica la
expansion maxilar prequirdrgica ; después de la cirugia, los dientes adyacentes 3 la fisura pueden
ser reposicionados y trasladados sin comprometer su salud periodontal. (Nivel de Evidencia 2)
(165)

En los casos bilaterales, se puede afiadir la reposicion de la premaxila. {Nivel de Evidencia 2)
(170)

En conclusidn el objetivo de la expansién maxilar pre injerto dseo alveolar es restablecer las
dimensiones transversales del maxilar atrésico, mediante la reposicidn lateral de los procesos

maxilares colapsados, el protocolo es el mismo que con pacientes sin fisyra{171,172).

Recomendaciones:

-Se recomienda realizar la expansién maxilar antes de un injerto éseo alveolar secundario.
(RECOMENDACION B)

-Se recomienda realizar tratamiento de ortodoncia antes y después delinjerto
4seo alveolar . (RECOMENDACION C)

28.4Cudl es el momento ideal y el mejor material para la reconstruccion de los defectos dseos en las

fisuras alveolares en pacientes con FLP, asi como la edad ideal para su realizacién?

Cumple Criterios

Nombre Guia: UE, CHILE, Revisiones
Criterios sistematicas, meta-analisis, Estudios de
cohorte y casos y controles.

Si No

e Planteamiento de la pregunta PICO X

s Términos de la busqueda {indexada y/o libres) X
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e NUmero y bases de datos consultadas PUBMED, EMBASE,
COCHRANE, SCIENCE
DIRECT, EBSCO

e La revision se hizo por pares y de manera X
independiente

e |diomas incluidos en la bisqueda Espafiol, Inglés

Resultado de la evaluacidn Aceptada

Sintesis de Evidencia

Costa et al. (2016) evaluaron todos los procedimientos de injerto dseo alveolar realizados entre
los afios 2007 y 2014 realizados con cresta iliaca como lugar donante, tomando toda la
informaciodn clinica y radiografica, El éxito de la intervencion fue analizado utilizando la escala
Bergland (Tipo I-1V) correlacionandola a las variables patologia y correccidn quirdrgica. Fueron
analizados 32 casos, de los cuales 29 cumplian con los criterios de inclusién. En todos los casos
analizados, el 72 % se mostrd como exitoso. Un 10 % mostré falla que necesitd de una cirugia
adicional posterior. Concluyeron que el tiempo ideal es necesario que sea identificado para
optimizar resultados(173).

Han K et al. (2017) introdujeron un método para [a remocion de hueso esponjoso de la calota
craneana y analizaron el éxito de la técnica utilizando radiografias convencionales y tomografias
computarizadas. La sobrevivencia dsea fue determinado mediante la utilizacién del sistema
Enemark utilizando radiografias panoramicas. La espesura y altura alveolar fueron analizadas
mediante tomografia computarizada y comparada con las radiografias planas. Este estudio tuvo
como muestra a 27 pacientes, 22 unilaterales y 5 bilaterales. Concluyeron que la utilizacién del
hueso autdgeno de la calota craneana resultaba en una técnica predecible, sin causar
complicaciones serias, incluyendo injurias cerebrales o a la duramadre. Ademas de la cresta iliaca,
la calota craneana es un lugar alternativo de hueso autdgeno para la obtencion de resultados con
indices de éxito similares en injertos 6seos alveolares{153).

Park YW & Lee JH (2016) evaluaron el proceso de osificacion en pacientes sometidos a injertos
provenientes de hueso endocondral (cresta iliaca o costilla) e intramembranoso (hueso
mandibular) sometidos a injertos 6seos en pacientes con fisura labio palatina. De los 30 pacientes
evaluados en este estudio no se encontré diferencia significativa en relacién al tipo de hueso
utilizado, concluyendo que tanto el hueso de la cresta iliaca como de la sinfisis mandibular son
apropiados para dicha reconstruccion(174).

Hudak KA et al, (2014) realizaron un estudio retrospectivo de 25 afos de utilizacion de injerto de
calota craneana en los que se recolectaron datos sobre las caracteristicas de los pacientes,
complicaciones y resultados. El estudio incluyd 308 pacientes, con una edad promedio de 11.5
afios. Las complicaciones fueron del 1 % en el lugar donante y del 17 % del lecho receptor. El
promedio del defecto alveolar fue de 1.19 ml preoperatoriamente y de 0.19 posoperatoriamente
con un llenado del defecto en la fisura del 85 % segtin andlisis radioldgico aplicado. Este estudio
retrospectivo mostré que el injerto de calota craneana tiene una baja morbidad e indices de éxito
similares al hueso de cresta iliaca, pudiendo ser considerada una opcién mas en el tratamiento
de este tipo de patologia(175).
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Gui-YounCho-Lee et al, (2013) analizaron 109 procedimientos en 90 pacientes durante un
periodo de 10 afios (2001-2011). Los datos fueron recolectados incluyendo datos demograficos,
tipo de fisura, parametros de éxito (ausencia de fistula oronasal, unificacién de segmentos
maxilares, erupcion y soporte de dientes anteriores, soporte de la base alar, morbidad del lugar
donante y complicaciones). La evaluacion’ pre y posquirurgica fue realizada a través de
radiografias y tomografias. La edad promedio fue de 14.2 afios (Rango 4-21.5 afios), siendo
utilizado hueso autégeno de la cresta iliaca en todos los casos. Luego de la acuciosa evaluacion
concluyeron que la utilizacion de hueso autdgeno de la cresta iliaca cumplia varios objetivos
como: mantenimiento del arco, méximo soporte 6seo para la denticidn, estabilizacién de los
segmentos luego del tratamiento ortoddntico, eliminacién de fistula nasal, soporte dseo para el
cartilago nasal, establecimiento de una morfologia alveolar adecuada y proveia un soporte para
el tejido blando para futuros implantes. Ademas recomendaron fa utilizacidon de una incision
minima para obtener el injerto de cresta iliaca y la utilizacion de hueso cortico-medular en bloque
en combinacion con hueso particulado(176).

Recomendaciones

e Se recomienda el uso hueso autégeno para la reconstrucciéon de los defectos dseos en
las fisuras alveolares (RECOMENDACION A).

e Dentro de las diversas opciones de injerto dseo autdgeno (cresta iliaca, hueso
mandibular, calota craneana) en la literatura cientifica se recomienda que la eleccién del
lugar de obtencidn de este basado en el entrenamiento de cada equipo quirdrgico de
cada institucidn debido a que todos los grupos muestran similares indices estadisticos de
éxito y baja morbidad. (RECOMENDACION B)

e la edad ideal para su realizacion va a depender de varios factores como grado de
desarrollo de Ia raiz dental de los dientes adyacentes a la fisura alveolar (idealmente de
un tercio o la mitad de la longitud total del diente). Normalmente se realiza tomando
como referencia el desarrollo dentario, que generalmente se da entre los 6-8 afios.
(RECOMENDACION B)

29.¢Qué metas propone un tratamiento con ortodoncia en pacientes con fisura de paladar?

¢ Graduacién de la calidad de la evidencia

Cumple Criterios

Nombre Guia: UE, CHILE, Revisiones

Criterios sistematicas, meta-analisis, Estudios de
cohorte y casos y controles.
. Si No
e Planteamiento de la pregunta PICO X
¢ Términos de la busqueda (indexada y/o libres) X
e NUmeroy bases de datos consultadas PUBMED, EMBASE,

COCHRANE, SCIENCE
DIRECT, EBSCO

e la revision se hizo por pares y de manera X

independiente
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e Idiomas incluidos en la busqueda Espafiol, Inglés

Resultado de Ia'evaluacién Aceptada

Sintesis de Evidencia

El ortodoncista es responsable de una gran parte del tiempo total de tratamiento de un paciente
con fisura. Un maxilar estable y arco ininterrumpido con buenas relaciones con el arco
mandibular es el objetivo del tratamiento ortoddncico de los pacientes con Hendidura completa
de labio, alveolo y paladar (177).

Planificacién del tratamiento ortoddncico debe considerarlas expectativas particulares del
individuo, asicomo la variabilidad amplia individual de morfoldgico caracteristicas de la caray la
oclusion (178).

Los pacientes con labio leporino y / o paladar hendido suelen someterse a una combinacién de
procedimientos quirdrgicos, terapia del habla y tratamiento ortoddncico desde la infancia hasta
la edad adulta. El tratamiento integral se proporciona con consideracion cuidadosa del equilibrio
entre la intervencién y el crecimiento. La reparacién del labio leporino es llevada a cabo Primero
en los regimenes de tratamiento integral(179).

Tratados por trabajo cooperativo multidisciplinario. En el tratamiento del camufiaje ortoddncico,
la expansién tiene un efecto de expansion favorable en el sitio de hendidura; Y el uso de una
ortodoncia ayudd a obtener una oclusion y un perfil equilibrado. Los objetivos propuestos para
una funcién normal y una mejor estética lograda mediante un tratamiento multidisciplinario
(180).

El tratamiento de pacientes con CLP es un reto para tanto el ortodoncista como el equipo
multidisciplinario. Sin embargo, los resultados satisfactorios tanto oclusion, estética dental y
estética facial Con un diagndstico y un plan tratamiento bien establecidos. Como con todo el
tratamiento ortoddncico, el tratamiento es a largo plazo con un seguimiento es necesario para
mantener los resultados (181).

Los pacientes con anomalias craneofaciales requieren servicios de ortodoncia como resultado
directo de la condicion médica y como parte integral del proceso habilitativo. Recomienda:

* Componentes esquelético y dental deben ser evaluados regularmente para ver si una
maloclusion esta presente o en desarrollo.

e El diagndstico y la planificacion de! tratamiento requieren una variedad de registros
diagndsticos, asi como un examen clinico.

< modelos de estudio,

< telerradiografias,

«» analisis cefalométrico,

< fotografias clinicas

< imagenes computarizadas.

Dependiendo de los objetivos a alcanzar, y también de la edad en la que el paciente es visto por
primera vez, el tratamiento ortoddncico de la maloclusién puede realizarse en la denticidn
primaria, mixta o permanente.
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Si bien debe evitarse el tratamiento ortoddncico activo continuo desde la denticién mixta
temprana hasta la denticion permanente, cada etapa de la terapia puede ser seguida por la
retencién ortodontica y la observacidon regular. El periodo de retencidn ortodéncica para la
denticion permanente puede extenderse hasta la edad adulta.

Para los pacientes con anomalias craneofaciales, el tratamiento ortoddncico puede ser necesario.
junto con la correccién quirdrgica (y/o distraccion osteogénica) de la deformidad facial.

Etapa adolescente. Los requisitos para comenzar el tratamiento son: salud gingival y periodontal,
ausencia de caries, buen control de placa bacteriana, motivacién y compromiso del paciente. El
tratamiento ortoddncico se realiza con aparatologia fija y removible, con o sin distraccion
osteogénica y/o cirugia ortognatica, segln indicacién.

Finalmente los tratamientos de ortodoncia para pacientes con fisura labio palatina son: Alineary

nivelar las piezas dentarias y dar forma a las arcadas Obtener una oclusién estable Lograr estética
(3,5)

Recomendacion.

e Se recomienda tratamiento de ortodoncia a los pacientes con fisura del paladar para
realizar alineamiento y nivelacion de piezas dentarias, cierre de espacios, acabado e
intercuspidacién y conseguir una armonia de arcadas dentarias, que refleje una
estabilidad oclusal, seguido de una mejorfa estética. (RECOMENDACION B).

30.¢ Cual es el tratamiento de eleccidn ante la ausencia de piezas dentarias en pacientes con

secuela de FLP?

o Graduacién de la calidad de la evidencia

¢ Cudl es el tratamiento de eleccion ante la ausencia de piezas dentarias en pacientes con
secuela de FLP?

Cumple Criterios

Nombre Guia: EU, CHILE, Revisiones

Criterios sistematicas, meta-analisis, Estudios de
cohorte y casos y controles.
Si No
e Planteamiento de la pregunta PICO X
e Términos de la busqueda (indexada y/o libres) X
¢ Nimeroy bases de datos consultadas PUBMED, EMBASE,

COCHRANE, SCIENCE
DIRECT, EBSCO

e La revisidn se hizo por pares y de manera X
independiente

¢ ldiomas incluidos en la bisqueda Espafiol, inglés

Resultado de la evaluacion Aceptada

Sintesis de evidencia
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Previamente al tratamiento rehabilitador se debe evaluar el estado periodontal del paciente, ya
que es comun que en aquellos con fisura labiopalatina permanezca un defecto en la cresta
alveolar de los dientes vecinos a la fisura, con marcada recesion gingival y que resulta dificil de
corregir.(182)

En el 2014 en un articulo sobre injerto dseo alveolar se mencicna que luego de un injerto
6seo alveolar exitoso, el defecto de la fisura es cerrado, pero hay falta de dientes. En la mayoria
de los casos es el incisivo lateral. El cierre del espacio con ortodoncia tiene del 50 al 75% de éxito.
Si no es posible reemplazar el diente que falta con ortodoncia, hay tres posibilidades: colocar un
puente adhesivo, trasplante de dientes e implantes. (Nivel de Evidencia 2) (183).

En el 2016 en una revisidn sistématica sobre injerto oseo alveolar se ha reportado que el
prondstico de injertos 6seos e implantes dentales es prometedor tanto para los casos de FLP
unilateral como bilateral. El éxito de la colocacion del implante depende de factores tales como
injerto 6seo, calidad dsea, tipo de fisuray gravedad. (Nivel de Evidencia 2)(184,185).

El cierre del espacio edéntulo con ortodoncia es el tratamiento de eleccion para rehabilitar
el sector anterior de la arcada superior, luego de un injerto 6seo alveolar exitoso.

Recomendaciones

e Se recomienda el cierre de los espacios edéntulos con ortodoncia.
(RECOMENDACION C)

31.¢En el paciente con FLP y problemas de déficit de crecimiento maxilar, que alternativa quirdrgica

correctiva del maxilar resulta ideal entre la distraccion osteogénica versus la cirugfa ortognatica?
e Graduacion de la calidad de la evidencia

¢En el paciente con FLP y problemas de déficit de crecimiento maxilar, que alternativa quirdrgica
correctiva del maxilar resulta ideal entre la distraccién osteogénica versus la cirugia ortogndtica?

Cumple Criterios

Criterios Nombre Guia; EU, CHILE, meta-analisis,
Estudios de cohorte y casos y controles.

Si No

e Planteamiento de la pregunta PICO X

e Términos de la busqueda (indexada y/o libres) X

e Ndmero y bases de datos consultadas PUBMED, EMBASE,
COCHRANE, SCIENCE
DIRECT, EBSCO

e Lla revisibn se hizo por pares y de manera X

independiente
o Idiomas incluidos en la bisqueda Espafiol, Inglés
Resultado de la evaluacién Aceptada

Sintesis de Evidencia

Como secuela de la Fisura Labio Alveolo Palatina y/o de las cirugias reconstructivas necesarias
para su resolucién, el maxilar superior puede presentar una deficiencia tridimensional en su
crecimiento (deficiencia sagital, vertical y transversal), poniéndose en manifiesto a través de la
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afeccién de la armontia facial, maloclusién, afeccidn de la via aérea superior ademas de la afeccidn
psico emocional y disfuncional masticatoria a la cual se encuentran expuestos.

Cuando el tratamiento ortopédico - ortoddncico del maxilar superior no resuelye el déficit
tridimensional estd indicado la cirugia correctiva del maxilar superior. Las alternativas quirdrgicas
mas frecuentes son la cirugia ortognética y la distraccion osteogénica del maxilar superior.

En una revisién sistematica realizada por Austin S. et al (2015) concluyen que hay una falta de
suficiente evidencia para concluir que la distraccidn osteogénica es mas o menos efectiva que la
cirugia ortognatica para el tratamiento de la hipoplasia en pacientes con FLAP. (Nivel de Evidencia
1)(186)

En una revisién sistematica realizada por Saltaji H. et al (2012) concluyen que la cirugia
ortognatica del maxilar en pacientes con FLAP parece mostrar un moderado rango de recidiva
en el sentido horizontal y un alto rango de recidiva en el sentido vertical. (Nive!l de Evidencia
1){(187)

En una revision sistematica realizada por Saltaji H. et al (2012) concluyen que la cirugia
ortognatica del maxilar en pacientes con FLAP parece mostrar un moderado rango de recidiva
en el sentido horizontal y un alto rango de recidiva en el sentido vertical. (Nivel de Evidencia 1)
(188)

En un ensayo clinico de control y aleatorio en ef 2012 (Daile H, et al) demostraron que tanto la
cirugia ortognatica como la distraccién bsteogénica en pacientes con FLAP inducen cambios
significativos en los tejidos blandos y que la distraccidn osteogénica genera genera proporciones
mas consistentes entre los tejidos dures y blandos. (Nivel de Evidencia 1)(189)

En una revisién sistematica realizada en el 2008 (Scolozzi P, et al) demostraron que la distraccion
osteogénica en pacientes con FLAP y severas deficiencias del maxilar es una alternativa
reproducible y valiosa a la cirugia ortognatica. Que tiene como ventaja que es posible utilizarla
en denticién mixta y que no genera cambios en la funcién velofaringea. (Nivel de Evidencia I)
{190)

Chua H, et al. en el afio 2010 y en un ensayo clinico aleatorio, demuestran que la distraccion
osteogénica no ofrece ventajas sobre la cirugia ortognética en la prevencién de la incompetencia
velo faringea vy disturbios del habla en los paciente con FLAP y sometidos a la cirugia de avance
moderado del maxilar. En su trabajo muestran un protocole de la evaluacién fonoaudiolégica y
de la nasofarningoscopia previo, durante y post quirtrgico al avance del maxilar como medio de
control de las funciénvelofaringea. (Nivel de Evidencia [)(191)

Daile H, et al. en el 2010 en un ensayo clinico aleatorio demostraron que la distraccion
osteogénica resulté mas estable a nivel esquelético que la cirugia ortogndtica en la cirugia
correctiva del maxilar en paciente con FLAP. (Nivel de Evidencia I) (192)

En una revision realizada por Rachmiel en el 2007 concluye que la distraccion osteogénica ofrece

marcadas ventajas sobre la cirugia ortognatica en pacientes con FLAP y necesidad de avance

moderado - severo del maxilar. Ademas que su indicacién mds importante es en pacientes con

FLAP y necesidad de tratamiento temprano (denticién mixta). (Nivel de Evidencia il1) (193)
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Recomendaciones

Tanto la cirugia ortognatica como la distraccion osteogénica en pacientes con FLP,
ofrecen la posibilidad de correccidn de la funcion oclusal masticatoria, correccion facial
(esquelética y a nivel de tejidos blandos), mayor permeabilizacion de la via aérea, mejoria
de la funcion auditiva - velo faringea. (Recomendacidn A).
La distraccion osteogénica como alternativa mas estable en pacientes con FLP se sugiere
en las siguientes circunstancias {(Recomendacion A):
o Necesidad de avance del Maxilar Superior (tercio medio facial} superiora 5 mm.
o Necesidad de descensos maxilares.
o Necesidad de cirugia maxilar (tercio medio facial) en la denticion mixta.
Debido a que se ha demostrado su menor tasa de recidiva, se sugiere preferir el uso de
distractores internos vs los externos. (Recomendacion A)

f. Seguimiento y rehabilitacion

32. ¢Cudles son las mejores intervenciones en pacientes con FLP desde el nacimiento hasta el primer
afio de edad, antes de la reconstruccién del paladar, para lograr una correcta adquisicidn del
lenguaje evitando las alteraciones del habla?

Graduacién de la calidad de la evidencia

Cumple Criterios
Criterios Nombre Guia: UE, CHILE, meta-analisis,
Estudios de cohorte y casos y controles.
Si No
e Planteamiento de la pregunta PICO X
e Términos de la bdsqueda (indexada y/o libres) X
e NUmero y bases de datos consultadas PUBMED, EMBASE,
COCHRANE, SCIENCE
DIRECT, EBSCO
e la revision se hizo por pares y de manera X
independiente
s Idiomas incluidos en la busqueda Espafiol, Inglés
Resultado de la evaluacion Aceptada

Sintesis de la Evidencia

Los pacientes con FLP segun varios estudios tienen un desarrollo tardio en el desarrollo del balbuceo
y una tendencia a mantener la lengua en la parte posterior de la boca(194,195), lo cual predispone a
tener alteraciones del habla(196).

De acuerdo a lo sefialado por Pamplona (197), la necesidad de un abordaje integral de los pacientes
con Fisura Labio Palatina, se centra en la rehabilitacion de todos los aspectos del lenguaje, lo que
mejorara los resultados del tratamiento,debiéndose iniciar desde el nacimiento orientando a los
padres como lograr un optimo desarrollo del ienguaje y psicomotricidad.

Comités de expertos sefialan que los padres de pacientes con FLP necesitan informacién basica en
todos los periodos de desarrolio de los nifios, es por ello la importancia de los programas de
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estimulacién temprana, ya que ayudan a fortalecer el cuerpo, desarrollar la inteligencia y las
emociones, contribuyendo a un desarrollo pleno y de cuidado de la salud(198)

“Algunos equipos sugieren una intervencion temprana, formando talleres en los que se ensefia sobre
el desarrollo temprano del habla y del lenguaje, ofreciendo sugerencias para juegos concebidos para
fomentar el desarrollo de los sonidos del habla”(196).

La emision de sonidos por parte de los bebes antes del cierre del paladar se debe centrar en los
fonemas nasales (m - n - fi) y las vocales, evitando de este modo se generen alteraciones en el habla,
es por ello la importancia de que los padres asistan a Asesoramiento de Terapia de Lenguaje cada
tres meses, desde el nacimiento, con el fin de evaluar y ensefiar a los padres como estimular y
reforzar la estimulacion de los sonidos nasales y vocales haciendo un seguimiento para detectar las
primeras sefiales de alteraciones en el habla, a su vez ensefiarles a estimular la comprensiéon del
lenguaje.

Si bien no existe evidencia estadisticamente significativa que demuestre gue un ingreso temprano a
Estimulacion de Lenguaje evita que el niflo adquieran alteraciones en el habla (197). El nifio
comenzara a balbucear alrededor de los 06 meses, por lo que sin este tipo de intervenciones en
etapas temprana podria existir mayor probabilidad de alteraciones en el habla.

Recomendaciones
e Serecomienda que los pacientes con FLP empiecen Estimulacién Temprana a partir de los 3
meses a fin de lograr un dptimo desarrollo integral, el cual debe ser adaptado a sus
necesidades especiales {(recomendacion grado C).
e Se recomienda llevar asesoramiento de Terapia de Lenguaje cada tres meses desde el
nacimiento para prevenir alteraciones en el habla (recomendacién grado C).

33. ¢Cudles son las mejores intervenciones en pacientes con FLP desde el afio de nacido después de la
reconstruccion del paladar, para lograr una correcta adquisicion del lenguaje evitando las
alteraciones del habla?

e Graduacidn de la calidad de la evidencia

Cumple Criterios

Criterios Nombre Guia: UE, CHILE
Si No
¢ Planteamiento de la pregunta PICO X
e Términos de la busqueda (indexada y/o libres) X
» NUmero y bases de datos consultadas PUBMED, EMBASE,

COCHRANE, SCIENCE
DIRECT, EBSCO

e La revision se hizo por pares y de manera X
independiente

e Idiomas incluidos en la busqueda Espafiol, Inglés

Resultado de la evaluacidn Aceptada

Sintesis de la Evidencia

Las primeras palabras son reconocidas por los padres alrededor del afio de edad, en ese momento
los nifios cuenta con un vocabulario que rapidamente se va incrementando hasta conseguir la
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elaboracién de oraciones {2-3 afios), existe yna amplia variacién entre cada nifio en los tiempos de
este desarrollo linglistico, y el desarrollo lento del lenguaje no es necesariamente un predicativo de
problemas a largo plazo(196).

Propia de la habilidad del Terapeuta de Lenguaje es diagnosticar e identificar la gravedad de la
dificultad en el habla de los nifios con FLP reparada, para poder proporcionar un tratamiento
adecuado, teniendo en cuenta que el habla aceptable es uno de los objetivos dentro del tratamiento
quirdrgico, los problemas de habla en relacién a la FLP mds comunes son, Resonancia nasal anormal,
emisiones nasales, Oclusivas Gléticas, Fricativas Faringeas, entre otras(196).

Al mantener el paciente compensaciones articulatorias estos pueden desencadenar una serie de
dificultades, tanto en el ambito escolar y del aprendizaje como en el socio-emocional(199).

Hay momento claves en los que el nifio debe recibir terapia de lenguaje, debe recordarse que debe
existir una funcién velo faringea adecuada para que la terapia sea completamente exitosa, asi como
un compromiso del nifio y su familia{200), es importante que este proceso de rehabilitacion se hace
respetando la adquisicién normal de los sonidos del habla(201)

La familia cumple un rol importante en el proceso de rehabilitacidn siendo ellos los primeros
estimuladores de habla de sus hijos, es por ello la importancia de entrenar a los padres para que
trabajan en casa con sus hijos, manteniendo las sesiones de asesoramiento terapéutico de Lenguaje
cada tres meses hasta que el paciente cumpla los dos afios de edad, momento en el cual se puede
determinar si necesita entrar a terapia(202).

Recomendaciones

Se recomienda:
e Los pacientes con FLP sigan asistiendo a Asesoramiento de Terapia de Lenguaje cada tres
meses hasta los dos afios atin después de la cirugia para guiar la correcta adqusicion de los
sonidos del habla de acuerdo a edad (recomendacién grado C).
e Evaluacion por el profesional de Terapia de Lenguaje para determinar si existen
alteraciones del habla debido a la FLP, de ser el caso eliminarlas e instaurar patrones
correctos de habla (recomendacién grado C}.

g. Salud mental

34, {Cudles son los objetivos de tratamiento psicologico a realizar de acuerdo con la etapa de
desarrollo en el paciente con FLP?
e Graduacion de la calidad de la evidencia

Cumple Criterios

Criterios Nombre Guia: CHILE
Si No
e Planteamiento de la pregunta PICO X
e Términos de la busqueda (indexada y/o libres) X
¢ Numeroy bases de datos consultadas PUBMED, EMBASE,
COCHRANE, SCIENCE
DIRECT, EBSCO
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e la revisidn se hizo por pares y de manera X
independiente

e Idiomas incluidos en la busqueda Espafiol

Resultado de la evaluacion Aceptada

Sintesis de la Evidencia

En algin momento de la vida las personas tienen como objetivo el formar una familia y con ello tener
hijos, sobre este proyecto se construyen muchos suefios. Sin embargo podria suceder que alguno de
estos nifios nace con una condicion de salud que adquiere relevancia pues no solo pone en riesgo su
integridad fisica sino también altera su cuerpo en forma visible. Se rompe la ilusidn del “nifio ideal”
frente a la presencia de un nifio real que requiere atenciones de salud: cirugias, terapias etc. Es
entonces cuando un torbellino de emociones invade a los padres: culpa miedo, vergiienza, dolor etc.
La gran mayoria de los padres no tiene conocimiento total sobre que tratamientos pueden hacerse
y en que momento para nifios con FLP; generdndose interacciones diversas entre los miembros de la
familia que van desde la sobreproteccién hasta la negacion y el rechazo.

Lozano Pérez (2006), concluye que durante la etapa pre escolar el nifio con FLP presenta una
comprensidn concreta y superficial de la enfermedad, y se relaciona con trastornos en su conducta.
Durante la etapa escolar el nifio empieza a diferenciar su cuerpo y a comprender el origen de su
trastorno v lo relaciona con el medio ambiente y que interfiere en su socializacion y el juego. En la
adolescencia esta discapacidad afecta el desarrolflo de su independencia y aparecen conflictos con el
cuidado de si mismo, se altera su autoimagen, auto aceptacion y autoafirmacion pudiendo volverse
rebelde frente a los tratamientos.

Por lo tanto los objetivos de tratamiento en todos los casos segin Lozano son: 1) tratar el
padecimiento o incapacidad corrigiendo el defecto, controlando los sintomas o deteniendo el
progreso de las alteraciones 2) impedir que el trastorno y el tratamiento interfieran en el desarrollo
del nifio o alteren la situacion familiar 3) Proporcionar que el nifio asuma por si mismo la
responsabilidad y el control en su cuidado tratamiento y /o rehabilitacion(203).

En el afio 2012 Marquez E.M.F.L. especialista en Psicologia del Desarrollo (Venezuela), reporta que
en pre — escolares con FLP aparecen conductas tales como: dependencia, interaccion social
inadecuada. En la etapa escolar reporta problemas en su imagen corporal debido a que como “el
defecto es visible reciben miradas de curiosidad y poco agrado, que los conducen a sentirse
rechazados, inseguros a desconfiar de las personas, presentan dificultades en la socializacion e
incluso conductas agresivas{204).

Villacampa Mendiburu (2014), concluye que el proceso de socializacién es parte importante del
proceso madurativo de las personas y que inicia desde el nacimiento a través de la afectividad y que
continua a lo largo de todas las etapas de desarroilo del nifio vy gue son la base de los
comportamientos de la persona de ahilaimportancia de crear relaciones sociales las cuales influirian
en el proceso evolutivo y de socializacion del nifio(205).

Es por ello fundamental dar un abordaje interdisciplinario en el manejo del nifio con FLP, pues desde
muy temprano son nifios que son observados “con curiosidad” y se sienten rechazados con
sentimientos de baja autoestima y desvalorizacion de su imagen corporal.

Recomendacion:
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El nifio con FLP desde su nacimiento requiere de un tratamiento integral a cargo de un equipo
multidisciplinario pues mientras mas temprana sea la intervencion se disminuira et impacto
emocional tanto en el nifio (a) como en su familia asegurando no solo una aceptacion de la
condiciéon médica del nifio sino también la adherencia a un tratamiento que involucra cirugias
y terapias. (Grado de recomendacion C).

35. &Cudles son las acciones a realizar en los padres y el nifio con FLP para lograr la adecuacion y
afrontamiento al diagnostico de FLP?

Graduacidn de |la calidad de la evidencia

Cumple Criterios
o Nombre Guia: CHILE, estudios de casos
Criterios
y controles y reporte de casos.
Si No
e Planteamiento de la pregunta PICO X
e Términos de la bdsqueda (indexada y/o libres) X
e NuUmeroy bases de datos consultadas PUBMED, EMBASE,
COCHRANE, SCIENCE
DIRECT, EBSCO
e la revision se hizo por pares y de manera X
independiente
» |diomas incluidos en la busqueda Espafiol
Resultado de la evaluacién Aceptada

Rodriguez y Norabuena 2010 hallaron que a los 36 meses los nifios(as} con hendidura labioplatina
presentaban un desarrollo del rendimiento significativamente inferior en las habilidades motoras
finas, habilidades motoras gruesas y habilidades del lenguaje expresivo en comparacién con los
nifios(as) sin hendidura{206),de ello se desprende que las intervenciones psicoldgicas propuestas
en la siguiente gufa deben desarrollarse desde el nacimiento (y de ser posible antes) y a lo largo de
las diversas etapas de desarrollo biopsicosocial por las que atraviesa el nifio (a) con FLP y que se
detallan a continuacién :

Recomendaciones:

La intervencidn psicoldgica del nifio con FLP y su familia debe de iniciarse desde antes del
nacimiento de esta manera se brinda el apoyo emocional a los padres y se inicia un proceso
de libracién emocional en ellos, que proporciona salud psicologica a la familia y en especial
a los futuros padres. (Recomendacion grado C)

La atencidn psicoldgica de nifio con FLP en sus diversas etapas de desarrollo fisico podria
prevenir la presencia de trastornos emocionales y de conducta. (Recomendacién grado C)

36. ¢éCudles son las intervenciones psicologicas mas efectivas a realizar con los pacientes con FLP y sus
familias?

Graduacion de la calidad de la evidencia

{ Criterios | Cumple Criterios
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Nombre Guia: CHILE, CHILE, estudios de
£asos y controles y reporte de casos.

Si No
¢ Planteamiento de la pregunta PICO X
e Términos de la busqueda (indexada y/o libres) X
e NUmeroy bases de datos consultadas PUBMED, EMBASE,

COCHRANE, SCIENCE
DIRECT, EBSCO

e La revision se hizo por pares y de manera X
independiente

e ldiomas incluidos en la bisqueda Espafiol

Resultado de la evaluacion Aceptada con

modificaciones

Cuando nace un nifio con FLP los padres atraviesan por un proceso de duelo y pueden recorrer por
diferentes etapas descritas por la Dra. Elisabeth Kubler-Ross (1926-2004): negacidn, enfado,
negociacion, dolor emocional y aceptacion, siendo fundamental que los padres superen este proceso
a fin dar la acogida a sus hijos, logrando la libracidén de sus culpas, temores y frustracién que llevan
consigo.
Las intervenciones psicoldgicas tienen como objetivo manejar el dolor emocional, lograr la
adecuacion de los padres y del propio nifio con FLP, gestionar las emociones, pensamientos y
conductas. Rodriguez. y cols (2013) afirman que “la intervencion psicoldgica se trata de un proceso
a lo largo del cual el psicélogo, alla donde se presentan problemas relativos al comportamiento
humano, evalta, entrena o trata y cuantifica los efectos inmediatos del entrenamiento o del
tratamiento” (207). Considerando las implicancias en la calidad de vida de un nifio con FLP, la
intervencion del psicologo se hace necesaria desde el momento en que los padres conocen el
diagnostico hasta las etapas finales de su tratamiento.
Kapp-Simon (2000) quién compard el autoconcepto de nifios(as) en edad Primaria (5 a 9 afios) con
hendidura labio palatina y un grupo control no afectado, encontré una relacidn entre el autoconcepto
pobre del nifio{a) y su desarrollo linglistico: "Globalmente los nifios(as) con hendidura reportaron un
autoconcepto significativamente bajo. Ellos se percibian menos hdbiles socialmente y frecuentemente
estaban tristes e irritados mds que sus semejantes. Se postuldé que el pobre autoconcepto del nifio(a)
en edad primaria con hendidura se puede deber y relacionar con el habla y apariencia, con las
diferentes expectativas paternales o la combinacion de todas estas varigbles"(208). De otro lado
Sigillo {2000) sefiala que, el nifio(a) nacido(a) con una malformaciéon congénita, no se concibe a sf
mismo(a) como defectuoso(a), sino que son los otros y especialmente la madre, la que se lo hace
percibir. Por lo tanto, la adaptacion del nifio(a) con hendidura labio palatina depende, al igual que en
el caso de los nifios{as) normales, del ambiente de aceptacidn y carifio que el nifio{a) encuentra en
su familia. La diferencia radica en la reaccion de los padres ante el nacimiento de su hijo(a) con una
hendidura de labio y/o paladar(204). En otro pérrafo el mismo autor comenta:” Si bien es cierto que
los nifics(as) con hendidura labio palatina, tienen mayor probabilidad de presentar problemas
emocionales, esto no necesariamente ocurre si se cuenta con un adecuado apoyo familiar, médicoy
psicolégico.
Bajo estos considerandos se sugiere a asistencia de la familia a sesiones de:

e Terapia de grupo

o Terapia de familia
Y el nifio (a) adolescente con FLP asista a sesiones de:
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e Terapia de Juego.
e Terapia Psicoldgica Individual.
e Terapia de Grupo.

Recomendacion:
e Dada la repercusion emocional que tiene en el nifio como en la familia la presencia de FLP se
recomienda el abordaje terapéutico a través de sesiones: individuales, grupales o de familia
fas cuales para el buen funcionamiento de la salud fisica y mental (Recomendacién Grado C).
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Plan para la actualizacion de la GPC

El plan para la actualizacidn de la presente guia ha sido basado en lo indicado en la “Norma
Técnica de Salud para la Elaboracién y Uso de las Guias de Practica Clinica del Ministerio de
Salud” (RM N° 302-2015/MINSA): el tiempo razonable para la actualizacion de una GPC es al
menos una vez cada tres afios y en cualquier caso no deberia sobrepasar nunca los cinco
afios.

Sin embargo, esta GPC puede ser modificada en cuanto la Autoridad Nacional de Salud lo
estime conveniente, en atencion al desarrollo cientifico, al riesgo que surja del entorno o de
la propia aplicacién de fa GPC (y que no se pudo prever), y siempre en proteccion del Bien
Publico en Salud y la Defensa de la Vida y los derechos de los personas.

Plan para evaluacion y monitoreo de a GPC
La evaluacidn y monitoreo de esta GPC esté a cargo de la Estrategia Sanitaria Nacional.
Propuestas para investigacion futura

Durante la elaboracion de esta gufa, se encontraron temas en los que se requiere mayor
investigacion. De forma global se requieren estudios locales sobre los siguientes aspectos:

- Estudios de incidencia y prevalencia en nuestro pafs.

- Crecimiento maxilar e insuficiencia velofaringea en relaciéon a la técnica
quirdrgica de cierre de labio y paladar.

- Seguimiento del desarrollo facial en pacientes que reciben ortopedia
prequirdrgica.

- Uso de ortopedia postquirdrgica en edades tempranas en relacién a crecimiento
facial y tratamientos quirdrgicos oportunos.

- Efecto de la ortopedia en el crecimiento facial sagital.

- Porcentaje de prendimiento del IOA y factores que influyen en la predictibilidad
de la técnica.

- Asociacion de FLP a otras comorbilidades en nuestro medio.

- Determinar cudles son las variantes genéticas en pacientes con FLP no
sindromicas en nuestro pais.

- Uso de materiales protésicos en fa rehabilitacidn del habla del paciente con FLP.

- Apoyo institucional para la investigacion, elaboracion y publicacidn de articulos
cientificos.
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Glosario

A. Fisura Labial o Labio —alveolar: Ausencia de fusidn de los tejidos derivados del paladar primario
(premaxila), que puede comprometer desde el labio hasta agujero palatino anterior.
Presentan una deformidad nasal asociada en grado variable. Puede estar o no asociado a
Fisura Palatina. Pueden subdividirse en:

1. De acuerdo a su grado de compromiso:
a) Completa: Compromete toda la altura del labio superior, incluyendo la base nasal.
b) iIncompleta: Preserva una franja de piel llamada Banda de Simonart en la base nasal.
¢) Microforma o Frustra: Forma minima de fisura labial, que puede incluir dehiscencia del
musculo orbicular, muesca en el bermelldn, alteracion en la linea blanca y una lesion
en forma de cicatriz residual, todo a nivel de la columna filiral del labio superior.

2. De acuerdo a su lateralidad:
a) Unilateral: Fisura de un lado a nivel de la columna filtral del labio superior.
b} Bilateral: Fisura a nivel de ambas columnas filtrales del labio superior.

¢) Medial: Fisura en linea media de labio superior.

B. Fisura Palating: Ausencia de fusion de los tejidos derivados del paladar secundario, que puede
comprometer desde el agujero palatino anterior hasta la Uvula. Pueden subdividirse en:

1. De acuerdo a su grado de compromiso:

a) Completa: Compromiso desde el agujero palatino anterior hasta la dvula.

b) Incompleta: Compromiso de grado variable de los tejidos derivados del paladar
secundario. Puede comprometer el paladar duro y blando, o solamente el paladar
blando (en cuyo caso se denomina Fisura palatina posterior).

¢) Submucosa: Fisura de!l paladar posterior en la cual se mantiene la integridad de la
mucosa, pero en la que se evidencia dehiscencia de los musculos periestafilinos
mediante traslucencia de la parte medial del paladar blando, uUvula bifida y
deformidad en muesca de la parte posterior central de los huesos palatinos.

2. De acuerdo a su lateralidad:
a) Unilateral: Fisura del paladar anterior (duro) y posterior (blando) que compromete sélo
un lado del paladar anterior.
b) Bilateral: Fisura del paladar anterior y posterior que compromete ambos lados del
paladar anterior.

c) Posterior: Fisura que compromete sélo el paladar posterior (blando).

C. Fisura labial con o sin fisura palating (FL+/-P): Alteracion en la fusion del paladar primario
(labio, nariz y alveolo) que puede desencadenar la falla en la fusion dei paladar secundario
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(paladar duro y blando). Més frecuente en varones, puede asociarse con sindromes en un
30% de los casos.

D. Fisura palating aislada (FPA): Alteracion en la fusion del paladar secundario (paladar duroy
blando, en forma completa o incompleta), sin compromiso del labio ni el alveolo. Mas

frecuente en mujeres, puede asociarse con sindromes hasta en un 50% de los casos.

E. Fisura labiopalatina (FLP): Para efectos de la presente guia, abarcara todas las variantes
mencionadas anteriormente, a menos que se especifique lo contrario.

F. Sindrome: Entidad que agrupa un conjunto de anomalias relacionadas en su patogénesis(75).

G. Malformacion: Defecto morfologico de un 6rgano, parte de un érgano, o de una regién mas
extensa del cuerpo, que se produce a causa de una alteracidn intrinseca del desarrollo(75).
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Anexos

Anexo 1: Declaracién de Conflicto de Interés

Formulario para Declaracion de Conflictos de Interés
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&i la paspussis & afguna de i praguntas endedores foe un *sf, describa les chounstanclas an
e wiky s ha dade on ol sigiganin sustm, & usbed ro describe b naluralers del potancial
cardlichy de Fiterds o &1 usled no Sascdbe B magnifud o velor welkerads cuande Sea
refavanie, ol confiicto sard esursdo comb sigrifizaive.

Gommmnntimionds o revaleslan do Informasibn

Al posnplatar v firmer aabs Tormisds, yo doy consentimianis o gis oo rwale sealguaier galencial
corflicts de interds  los oires integrantes del grupo de Eebajp ¥ o0 Al repeeis de resuliados dal
prachasts de frabuje,

Ciacigrachin

Yo declaro por wé henor que ia formaciin antedarments desonts es vendades v complata
it donde lpnge copacimanin

28 bublosa algis carbly an e bwmgcids provials, yo redificare Snmedialamsnie & parsanal
debidamante responsabds v lensre 1ma nueve declarecitn de conlicio de intards que desorbe
I smivddos ooirvides. Esio cluye sialguiar cambin antes ¥ durante e muniones de inbaje
gal o dusande ol pedods e publicacitns g log resullados eiiteridas o cunliuier sotividad
concarnisnte al tema de esle grupo de trebsjn.

(Tomado dul fernato de Conflidn de Intemsas da la OPE)

Fachiy

Flmig

*Fuente: “Documento Técnico: Metodologia para la Elaboracion de Guias de Préctica Clinica”. RM -
302-2015-MINSA. Ministerio de Salud, 2015.
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Version Extensa v. 1.0

Bases de datos biomédicas

15et2016 MLP & TCS

a) Tamizaje y factores de riesgo en FLP.

BASE DE DATOS

TERMINOS DE BUSQUEDA

PUBMED - Medline

(("guideline"[Publication Type]) OR "practice
guideline"[Publication Type]) OR "consensus development
conference"[Publication Type]) OR "consensus
development conference, nih"[Publication Type]} OR
Recommendation[Text Word]) OR Consensus[Text Word])
OR Guideline[Text Word]) OR Practice Guideline[Text
Word])) NOT "animal"[Filter]) NOT "editorial"[Publication
Type]} NOT "letter"[Publication Type]) NOT "newspaper
article"[Publication Typel}) NOT "case reports"[Publication
Type])

“Cleft lip”[Mesh] AND "palate", “etiology, genetics”
[Mesh]

("craniofacialanomalies”"[MeSH Terms] OR " Cleft lip and
palate"[All Fields] OR "cleft lip"[All Fields])

1AND 2

1 AND 2 AND 3

COCHRANE

LILACS

("craniofacialanomalies "[MeSH Terms] OR " Cleft lip and
palate"[All Fields] OR "cleft lip"[All Fields])

tw:((tw:(dyslipidemia)) AND {tw:(diabetes mellitus tipo
2))) AND (instance:"regional”) AND (
type_of study:("guideline") AND fa:("en"))

Guia de Practica Clinica para el diagnéstico y tratamiento de pacientes con Fisura Labiopalatina.-Version
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Version Extensav. 1.0

15et2016 MLP & TCS

b) Diagnostico y Manejo las complicaciones en FLP

BASE DE DATOS

TERMINOS DE BUSQUEDA

1.

PUBMED - Medline

LILACS

(L (("guideline " [Publication Typel) OR "practice
guideline"[Publication Type]) OR "consensus development
conference"[Publication Type]) OR "consensus development
conference, nih"[Publication Type]) OR Recommendation[Text
Word]) OR Consensus{Text Word]) OR Guideline[Text Word]) OR
Practice Guideline[Text Word}))))) NOT "animal"[Filter]} NOT
"editorial"[Publication Type]) NOT "letter"[Publication Type])
NOT "newspaper article"[Publication Type])) NOT "case
reports"[Publication Type])

“Cleft lip”[Mesh] AND "palate"[Mesh] OR “Cleft

Lippalate” “Distraction osteogenesis AND cleft palate,”

tw:({tw:(orofacial clefts)) AND (tw:(treatment))} AND
(instance:"international") AND ( type_of_study:("guideline"))

c¢) Rehabilitacién y seguimientoen FLP.

BASE DE DATOS

TERMINOS DE BUSQUEDA

PUBMED — Medline

LILACS

CCCCCCCL (g uideline " {Publication Type]) OR "practice
guideline"[Publication Type]) OR “"consensus development
conference"[Publication Type]) OR "consensus development
conference, nih"[Publication Type]) OR
Recommendation[Text Word]) OR Consensus|[Text Word]) OR
Guideline[Text Word]) OR Practice Guideline[Text Word])))))
NOT "animal"[Filter]) NOT "editorial"[Publication Type}) NOT
"letter"[Publication Type]) NOT "newspaper
article"[Publication Type])) NOT "case reports"[Publication
Typel)

((("Cleftlippalate"[MeSH Terms] OR (*Oral

fistula;"[All Fields] AND "Prosthetic

rehabilitation"{All Fields]) OR " cleft palate"[All Fields] OR
"Cleft lip"[All Fields]))

1AND2

(tw:(Cleft palate)) AND (tw:(Cleft lip2)) AND (Rehabilitative
treatment) AND ( type_of_study:("guideline" OR “Type of
study”))

Guia de Practica Clinica para el diagnéstico y tratamiento de pacientes con Fisura Labiopalatina.-Version
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Version Extensa v. 1.0

D) Salud mental.

15et2016 MLP & TCS

BASE DE DATOS

TERMINOS DE BUSQUEDA

PUBMED — Medline

LILACS

1.

{{(("psychotherapy"[MeSH Terms] OR "psychotherapy"[All
Fields]) AND ("parents"[MeSH Terms] OR "parents"{All
Fields])) AND {"cleft palate"[MeSH Terms] OR ("cleft"[All
Fields] AND "palate"{All Fields]) OR "cleft palate"[All Fields]
OR ("palate"[All Fields] AND "cleft"[All Fields]} OR "palate
cleft"[All Fields])) AND ("cleft lip"[MeSH Terms] OR {"cleft"[All
Fields] AND "lip"[All Fields]) OR "cleft lip"{All Fields] OR
("lip"{All Fields] AND "cleft"[All Fields]) OR "lip cleft"[All
Fields]}) AND ("infant"[MeSH Terms] OR "infant"[All Fields]
OR "babies"[All Fields])

(tw:(Cleft palate)) AND (tw:{Cleft lip2)) AND {psycotherapy)
AND { type_of_study:("guideline” OR “casos and controls”}))

Guia de Practica Clinica para el diagnéstico y tratamiento de pacientes con Fisura Labiopalatina.-Versién

extensa- P4g.106

4



o

23

Version Extensa v. 1.0 1Set2016 MLP & TCS

Anexo 3:

Flujograma del proceso de seleccidn de los articulos

A

z
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z
i
Q

TAMIZAJE

a
<
a
=
m
Y}
i
el
iT

é

;

P

INCLUSION

Elaboradores,

. . Bases de datos
recopiladores de guias y

otras fuentes biomedicas
N =1982
N =17
& L./
3 Exclusiones:
7 1763 hits duplicados
2 guias excluidas por
Post exclusion de duplicados antigliedad
N =234
~ R
— Exclusiones:
179 hits en otros idiomas
2 (no inglés, no
Citaciones evaluadas QL espafiol) )
N=75
, )
Exclusiones:
30 abstractos de estudios
i que no son guias y/o
o abarcan
" ofros temas
Ll \ j
Publicaciones evaluadas a
texto completo
N =45
Exclusiones:
40 guias o consensos que no
responden las preguntas
’ PICO y/o carecen de solidez
{ GPC evaluailas por AGREE Il metoduldgioa
=5

.| Exclusiones:
2 guias no cumplen
metodologia GRADE o son
GPC incluidas blusquedas antiguas.

N=3
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Anexo 4: Publicaciones excluidas

Revisiones a texto completo

Razén de la exclusién

1 Guia de las fisuras labiopalatinas-
Gobierno Vasco (209)

Documento de reporte de panel de expertos
No da respuesta a las preguntas PICO. No
cumplemetodologia. No usa GRADE.

No abarca los temas de la presente guia.

2 Guia de Manejo de Pacientes con Labio
y/o Paladar Hendido-Universidad
Nacional de Colombia 2009(210)

Documento de reporte de panel de expertos
No da respuesta a las preguntas PICO. No
cumplemetodologia. No usa GRADE.

Gufa de Practica Clinica para el diagnéstico y tratamiento de pacientes con Fisura Labiopalatina.-Version
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Anexo 7: Evaluacién ADAPTE

1Set2016

MLP & TCS

éCuil es el método de diagndstico prenatal de FLP
mas efectivo?

Guia EEUU

Gufa UE

Guia Chile

Si Dudoso

No

S| Dudoso No

S

Dudoso | No

En general, la recomendacion es aceptable

El grado de la recomendacién se sustenta
adecuadamente en la fortaleza de la evidencia y
en la magnitud del efecto.

El beneficio de la intervencién es suficiente,
comparado con otro manejo disponible

La recomendacidn es compatible con la culturay
valores del medio donde serdn usados

X

X

X

Se procedio a buscar Evidencia en Revisiones
sitematicas, metaanalisis, o estudios de
cohorte/casos y controles

Comentarios

éCudles son los factores de riesgo que
predisponen la aparicion de fisura labio-palatina?

Guia EEUU

Gufa UE

Guia Chile

Sl Dudoso

No

S| Dudoso No

S

Dudoso | No

En general, la recomendacion es aceptable

El grado de la recomendacién se sustenta
adecuadamente en la fortaleza de la evidencia y
en la magnitud del efecto.

El beneficio de la intervencion es suficiente,
comparado con otro manejo disponible

La recomendacién es compatible con la culturay
valores del medio donde seran usados

X

X

Se procedio a buscar Evidencia en Revisiones
sitematicas, metaanalisis, o estudios de
cohorte/casos y controles

Comentarios

éCudles son los estudios genéticos que son
necesarios para determinar la etiologia de la fisura
labio-palatina?

Guia EEUU

Guia UE

Guia Chile

Sl Dudoso

No

S| Dudoso No

S

Dudoso | No

En general, la recomendacion es aceptable

El grado de la recomendacion se sustenta
adecuadamente en la fortaleza de la evidencia y
en la magnitud del efecto.

El beneficio de la intervencion es suficiente,
comparado con otro manejo disponible

La recomendacién es compatible con la culturay
valores del medio donde serdn usados

X

Se procedio a buscar Evidencia en Revisiones
sitematicas, metaanalisis, o estudios de
cohorte/casos y controles

Comentarios
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éSerd la evaluacién de la cavidad intraoral en el Guia EEUU Guia UE Gufa Chile

recién nacido suficiente para el diagndstico ‘

oportuno de FLP? . st Dudoso No |SI Dudoso No | SI | Dudoso | No

En general, la recomendacién es aceptable X x X

El grado de la recomendacion se sustenta

adecuadamente en la fortaleza de |a evidencia y

en la magnitud del efecto. X X X

El beneficio de la intervencidn es suficiente,

comparado con otro manejo disponible X X X

La recomendacion es compatible con la culturay

valores del medio donde seran usados M X M

Se procedio a buscar Evidencia en Revisiones

sitematicas, metaanalisis, o estudios de

cohorte/casos y controles Comentarios

¢Cuél es la edad y el mejor método diagnostico Guia EEUU Guia UE Gufa Chile

para la insuficiencia velofaringea en pacientes con

alteraciones como secuela de FLP? S |Dudoso | No |SI Dudoso No|Si| Dudoso | No

En general, la recomendacion es aceptable X X X

El grado de la recomendacion se sustenta

adecuadamente en la fortaleza de la evidencia y

en la magnitud del efecto. x X X

El beneficio de la intervencion es suficiente,

comparado con otro manejo disponible X X X

La recomendacion es compatible con la culturay

valores del medio donde serdn usados X X X
Comentarios

éCudl es el mejor método diagnostico para Guia EEUU Guia UE Gufa Chile

determinar el volumen de injerto alveolar

necesario para reconstruir el piso alveolar en nifios

con FLP? Sl Dudoso No | SI Dudoso No | Sl | Dudoso | No

En general, la recomendacion es aceptable X X x

El grado de la recomendacién se sustenta

adecuadamente en la fortaleza de la evidenciay

en la magnitud del efecto. X X X

El beneficio de la intervencidn es suficiente,

comparado con otro manejo disponible X X X

La recomendacién es compatible con la culturay

valores del medio donde serén usados X X X

Se procedio a buscar Evidencia en Revisiones

sitematicas, metaanalisis, o estudios de

cohorte/casos y controles Comentarios

4Cuéles son los criterios para realizar una Guia EEUU Guia UE Guia Chile

rinoseptoplastia estético/funcional en un paciente

con FLP? Sl Dudoso No |SI Dudoso No |S! | Dudoso | No

Guia de Practica Clinica para el diagnostico y tratamiento de pacientes con Fisura Labiopalatina.-Version
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En general, la recomendacion es aceptable X x | x
El grado de la recomendacion se sustenta
adecuadamente en la fortaleza de la evidencia y

en la magnitud del efecto. X x| x
E! beneficio de la intervencion es suficiente,

comparado con otro manejo disponible X x | x
La recomendacién es compatible con la cultura y

valores del medio donde seran usados X x {x

Se procedio a buscar Evidencia en Revisiones
sitematicas, metaanalisis, o estudios de

cohorte/casos y controles Comentarios

En recién nacidos con FLP, écual es la mejor Guia EEUU Guia UE Guia Chile
estrategia de alimentacion? S| {Dudoso |No |SI Dudoso No|SI|Dudoso | No
En general, la recomendacion es aceptable X X M

El grado de la recomendacidn se sustenta
adecuadamente en la fortaleza de la evidencia y

en la magnitud del efecto. X X X
El beneficio de la intervencion es suficiente,

comparado con otro manejo disponible X X X
La recomendacién es compatible con la culturay

valores del medio donde seran usados X X X

Comentarios

¢Operar un paciente con FLP a partir de los 3 Guia EEUU Guia UE Guia Chile
meses tendra un mejor resultado y menor riesgo

que realizarlo antes? S| |Dudoso | No [S! Dudoso No!Si|Dudoso | No
En general, la recomendacion es aceptable X X %

El grado de la recomendacion se sustenta
adecuadamente en la fortaleza de la evidenciay

en la magnitud del efecto. X X X
El beneficio de la intervencién es suficiente,

comparado con otro manejo disponible X X X
La recomendacién es compatible con la culturay

valores del medio donde seran usados X X X

Se procedio a buscar Evidencia en Revisiones
sitematicas, metaanalisis, o estudios de

cohorte/casos y controles Comentarios

&Tendra un mejor resultado operar a un paciente Guia EEUU Gufa UE “Guia Chile
con FLP que ha recibido ortopedia prequirurgica? |s ] Dudoso | No |Si Dudoso No|SI{ Dudoso | No
En general, la recomendacion es aceptable X X M

El grado de la recomendacién se sustenta
adecuadamente en la fortaleza de la evidencia 'y
en la magnitud del efecto. X X X

Guia de Practica Clinica para el diagnéstico y tratamiento de pacientes con Fisura Labiopalatina.-Version
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El beneficio de la intervencidn es suficiente,
comparado con otro manejo disponible X X X
La recomendacion es compatible con la culturay ‘
valores del medio donde seran usados X X X
Se procedio a buscar Evidencia en Revisiones
sitematicas, metaanalisis, o estudios de

cohorte/casos y controles Comentarios

En pacientes con Fisura Palatina, étendrd un mejor Guia EEUU Guia UE Guia Chile
resultado en el habla y en el crecimiento facial '
realizar el cierre quirdrgico antes de los 18 meses? |si | pudoso |No |SI Dudoso No|s
En general, la recomendacion es aceptable X X X
El grado de la recomendacion se sustenta

adecuadamente en la fortaleza de {a evidencia y
en la magnitud del efecto. X X X
El beneficio de la intervencion es suficiente,
comparado con otro manejo disponible M X X
La recomendacion es compatible con la culturay
valores del medio donde seran usados X X X

[ Comentarios

Dudoso | No

4Cudl es la técnica quirdrgica mas adecuada para Guia EEUU Guia UE Gufa Chile
realizar el cierre de la FP?

En pacientes con FP, éel cierre en un solo tiempo
quirdrgico se asocia a una menor incidencia de
fistulas postoperatorias? S| |Dudoso | No {SI Dudoso No|§
En general, la recomendacion es aceptable x x | x
El grado de la recomendacion se sustenta
adecuadamente en la fortaleza de la evidencia y
en la magnitud del efecto. X x | x
El beneficio de la intervencion es suficiente,
comparado con otro manejo disponible X x | x
La recomendacion es compatible con la culturay
valores del medio donde serdn usados X x | x
Se procedio a buscar Evidencia en Revisiones
sitematicas, metaanalisis, o estudios de
cohorte/casos y controles Comentarios

Dudoso | No

¢éLa gingivoperiosteoplastia tendra repercusion en Guia EEUU Guia UE Guia Chile
el crecimiento realizada durante la primera cirugia
de labio en pacientes con fisura labio alveolo
palatina? St |Dudoso | No |SI Dudoso No | S [Dudoso | No
En general, la recomendacion es aceptable X X X
El grado de la recomendacion se sustenta
adecuadamente en la fortaleza de la evidencia y
en la magnitud del efecto. M X X

Guia de Practica Clinica para el diagnéstico y tratamiento de pacientes con Fisura Labiopalatina.-Version
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El beneficio de la intervencion es suficiente,
comparado con otro manejo disponible X X X
La recomendacion es compatible con la culturay
valores del medio donde serdn usados X X X
Se procedio a buscar Evidencia en Revisiones
sitematicas, metaanalisis, o estudios de

cohorte/casos y controles Comentarios

En pacientes con IVF por FLP, ¢la eleccién de una Guia EEUU Gufa UE Guia Chile
técnica quirurgica de acuerdo al patron de cierre
del esfinter velofaringeo se asocia a un mejor
prondstico en el habla? si |budoso  |No [S! Dudoso Nol|s
En general, la recomendacion es aceptable X x | %
El grado de la recomendacién se sustenta
adecuadamente en la fortaleza de la evidencia y
en la magnitud del efecto. M x | x
El beneficio de la intervencion es suficiente,
comparado con otro manejo disponible X x | x
La recomendacion es compatible con la culturay
valores del medio donde serdn usados X x | x
Se procedio a buscar Evidencia en Revisiones
sitematicas, metaanalisis, o estudios de
cohorte/casos y controles Comentarios

Dudoso | No

En pacientes con fisura labial, palatina o Guia EEUU Guia UE Gufa Chile
labiopalatina, ¢ Cuales son los objetivos y las
intervencion odontopediatrica mas efectivas? S| |Dudoso | No |SI Dudoso No | Sl | Dudoso | No
En general, la recomendacién es aceptable M X X
El grado de la recomendacion se sustenta

adecuadamente en la fortaleza de la evidenciay
en la magnitud del efecto. X X X
El beneficio de la intervencion es suficiente,
comparado con otro manejo disponible X X X
La recomendacion es compatible con la culturay
valores del medio donde serdn usados X X X
Se procedio a buscar Evidencia en Revisiones
sitematicas, metaanalisis, o estudios de

cohorte/casos y controles Comentarios

éla mdscara facial de protraccién sera una herramienta Guia EEUU Gufa UE Gufa Chile
efectiva en el tratamiento temprano de la retrusion
maxilar como secuela de FLP o FP?.

4En qué consiste la preparacion de la arcada dentaria
superior para colocacion de injerto 6seo alveolar en
pacientes con secuela de FLP?

4En el paciente con FLP y problemas de déficit de
crecimiento maxilar, que alternativa quirtrgica SI  [Dbudoso |{No |S! Dudoso No|s$

Dudoso | No

Guia de Practica Clinica para el diagnéstico y tratamiento de pacientes con Fisura Labiopalatina.-Version
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correctiva del maxilar resulta ideal entre la distraccién
osteogénica versus la cirugfa ortognatica?

1Set2016

MLP & TCS

¢Cuél es el momento idea! y el mejor material
para la reconstruccién de los defectos dseos en
las fisuras alveolares en pacientes con FLP y la
edad ideal para su realizacién?

¢Qué metas propone el tratamiento con
ortodoncia en pacientes con fisura de paladar?
¢ Cudl es el tratamiento de eleccion ante la
ausencia de piezas dentarias en pacientes con
secuela de FLP?

La recomendacidn es compatible con la culturay
valores del medio donde seran usados

Se procedio a buscar Evidencia en Revisiones
sitematicas, metaanalisis, 0 estudios de
cohorte/casos y controles

Comentarios

éCudles son las mejores intervenciones en
pacientes con FLP desde el nacimiento al afio de
hacido y después de la reconstruccion del paladar,
para lograr una correcta adquisicion de! lenguaje
evitando las alteraciones del habla?

Guia EEUVU

Gufa UE

Gufa Chile

Sl Dudoso

No

S| Dudoso No

S

Dudoso | No

En general, la recomendacion es aceptable

El grado de la recomendacion se sustenta
adecuadamente en la fortaleza de la evidencia y
en la magnitud del efecto.

El beneficio de la intervencidn es suficiente,
comparado con otro manejo disponible

La recomendacion es compatible con la culturay
valores del medio donde seran usados

X

X

Se procedio a buscar Evidencia en Revisiones
sitematicas, metaanalisis, o estudios de
cohorte/casos y controles

Comentarios

éCudles son los objetivos/acciones e intervenciones
del tratamiento psicologico a realizar de acuerdo
con la etapa de desarrollo en el paciente con FLP?

Guia EEUU

Guia UE

Guia Chile

Sl Dudoso

No

S| Dudoso No

S

Dudoso | No

En general, la recomendacion es aceptable

El grado de la recomendacion se sustenta
adecuadamente en la fortaleza de la evidencia y
en la magnitud del efecto.

El beneficio de la intervencidn es suficiente,
comparado con otro manejo disponible

La recomendacién es compatible con la culturay
valores del medio donde seran usados

X

Guia de Practica Clinica para el diagnéstico y tratamiento de pacientes con Fisura Labiopalatina.-Version
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Se procedio a buscar Evidencia en Revisiones
sitematicas, metaanalisis, o estudios de
cohorte/casos y controles Comentarios

Anexo 8: Informe de actividades desarrolladas

Constitucion del equipo

El equipo consultor esté constituido por dos médicos colegiados con estudios de posgrado y
experiencia laboral en los campos de Metodologia de la Investigacién y publicaciéon de
articulos cientificos, que se encargaran de la busqueda sistematica, la redaccién de la guiay
su adaptacién en base a la evidencia, opiniones de expertos y posibles usuarios. El trabajo
esta planificado para 90 dias calendario, luego del cual el producto final sera entregado a la
Direccién General de Intervenciones Estrategicas en salud Publica.

Reuniones con expertos y personal de salud del primer nivel de atencion

En reuniones iniciales, se elabord y discutid la primera propuesta de preguntas en base a una
busqueda preliminar de los problemas que se requieren resolver en cada nivel de atencién,
dada la gran discapacidad que genera la presencia de FLP congénita en el paciente cuando
no es atendido a tiempo, asi como sufrimiento en la familia, por et gran estigma social que
genera.

Acudieron a la reunidén médicos especialistas y personal de salud de los diferentes niveles de
atencidn. Se discutieron las preguntas por adreas y especialidades, con los asistentes, se
recibieron los comentarios y sugerencias a las preguntas presentadas.

Cierre de preguntas: Se presentd la segunda versién de las preguntas, teniendo en cuenta
los aportes y modificaciones sugeridos en la primera reunion. Se refinaron las preguntas con
unos comentarios finales.

Identificacion de gufa y adaptacién de recomendaciones: Se presentaron avances periédicos
de las busquedas. Se discutio las guias candidatas y se decidio su adaptacion en consenso.
Una vez identificada la gufa a ser adaptada, se revisaron una por una las recomendaciones
correspondientes a las preguntas PICQO con los grupos de interés, para decidir su pertinencia
y factibilidad al contexto local.

Reuniones metodoldgicas
En paralelo a las reuniones semanales con los grupos de interés, se realizaron reuniones con

miembros de! equipo consultor para la discusion y monitoreo del cumplimiento del plan de
trabajo.

Guia de Practica Clinica para el diagnéstico y tratamiento de pacientes con Fisura Labiopalatina.-Version
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ANEXO 9. Niveles de Evidencia y Grados de Recomendacion

Niveles de Evidencia(USPSTF)(211)

‘Niveles de. Descripcién
evidencia e v
[ Al menos un ensayo clinico controlado y aleatorizado disefiado de forma
apropiada
1I-1 Ensayos clinicos controlados bien diseftados, pero no aleatorizados.
-2 Estudios de cohortes o de casos y controles bien disefiados,
preferentemente multicéntricos.
11-3 Multiples series comparadas en el tiempo, con o sin intervencion, y
resultados sorprendentes en experiencias no controladas.
1 Opiniones basadas en experiencias clinicas, estudios descriptivos,
observaciones clinicas o informes de comités de expertos.

Grados de recomendacion (USPSTF)(211)

Gradosde _Descripcion
_recomendacion e
R e NI R

A Extremadamente recomendable (buena evidencia de gque la medida es
eficaz y los beneficios superan ampliamente a los perjuicios).

B Recomendable (al menos moderada evidencia de que la medida es eficaz y
los beneficios superan a los perjuicios).

C Ni recomendable ni desaconsejable (al menos moderada evidencia de que
la medida es eficaz, pero os beneficios son muy similares a los perjuicios y
no puede justificarse una recomendacién general).

D Desaconsejable {al menos moderada evidencia de que la medida es ineficaz
o de que los perjuicios superan a los beneficios).

Evidencia insuficiente, de mala calidad o contradictoria, y el balance entre
beneficios y perjuicios no puede ser determinado.

Guia de Practica Clinica para el diagnéstico y tratamiento de pacientes con Fisura Labiopalatina.-Version
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ANEXO 10. Psicologia para la Atencién del Nifio con Fisura Orofacial

JUSTIFICACION

En alglin momento de la vida las personas tienen como objetivo el formar una familia y con ello tener hijos,
sobre este proyecto se construyen muchos suefios. Sin embargo, podria suceder que alguno de estos nifios
nace con una condicidén de salud que adquiere relevancia pues no solo pone en riesgo su salud sino también
altera su cuerpo en forma visible. Se rompe la ilusién del “nifio ideal” frente a la presencia de un nifio real que
reguiere atenciones de salud: cirugias, terapias etc, es entonces cuando un torbellino de emociones invade a
los padres: culpa miedo, verglienza, dolor etc.

La gran mayoria de los padres no tiene conocimiento total sobre que tratamientos que pueden hacerse y en
que momento para nifios con FLP; generandose interacciones diversas entre los miembros de la familia que
van desde la sobreproteccion hasta la negaciony el rechazo.

De otro lado el nifio con FLP si no recibe el apoyo emocional pertinente puede desarrollar alteraciones en su
imagen corporal acompafiado de sentimientos de angustia, tristeza, verglienzay miedo.

De alli laimportancia de un abordaje interdisciplinario en el manejo del nifio con FLP, pues desde muy temprano
son nifios gue son observados “con curiosidad” y se sienten rechazados con sentimientos de baja autoestima
y desvalorizacion de su imagen corporal.

La presente guia tiene como objetivo especificar las intervenciones que desde psicologia deben recibir tanto el
nifio como su familia para lograr su adecuacidn personal y adaptacion social.

PRENATAL
o Edad: Desde la concepcién hasta el fin de la gestacion.

e  Objetivos Terapéuticos:

o Objetivo General

e Promover el proceso adecuado de gestacion y desarrollo de una vinculacion afectiva
normal entre los padres y el nifio que aln esta por nacer con FLP.

o Objetivo Especifico
e Aliviar el shock inicial del diagnostico.
¢ Fomentar la aceptacion plena por parte de los padres a su hijo
e Orientacidon de manera adecuada para el inicio temprano del tratamiento

s  Procedimientos
e Entrevista psicoldgica.
e  Evaluacion psicoldgica a los padres (de considerarse pertinente).
e Terapias Grupales de Apoyo a los padres.

PRIMERA INFANCIA

Etapa comprendida entre los 0 y 4 afios (OMS} aproximadamente.
o  Objetivos Terapéuticos:

o Objetivo General

Gufa de Practica Clinica para el diagnéstico y tratamiento de pacientes con Fisura Labiopalatina.-Version
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e Promover la vinculacién afectiva entre los padres y el nifio (a) con FLP desde su
nacimiento.
e  Monitorear el desarrollo psicomotor del nifio con FLP .

o  Objetivos Especificos

e  Brindar un acompafiamiento psicolégico a los padres del nifio (a) gue presenta FLP afin
de logar un manejo saludable de las emociones que como respuesta a esta situacion
presentan.

e Promover entre los padres y el nifio una vinculacidn afectiva.

e Realizar evaluaciones periédicas para identificar oportunamente posibles dificultades en
el desarrollo psicomotor del nifio

e Promover la incorporacion de los padres a grupos de apoyo como medio de soporte
emocional y compartir informacion.

¢  Procedimientos
e Entrevista psicoldgica a los padres.
o~ e  Terapias grupales de padres.

e  Evaluacién del desarrollo psicomotor :

*  Fscala de evaluacion del desarrolio Psicomotor de la Primera Infancia de Brunet
Lezine.

= Test de Denver: evaluacion del desarrollo psicomotor.
=  Test de Desarrollo Psicomotor TEPSI.
= Escala de Madurez Social de Vineland.
= Escala del desarrollo verbal del Merlin Mechan.

ETAPA PRE ESCOLAR Y ESCOLAR.

Comprendida entre los 5 afios hasta los 10 afios (OMS) aproximadamente, los nifios con FLP “presentan
problemas de articulacién, del aprendizaje y sociales. Como consecuencia de esto hay una interferencia
significativa en los procesos del aprendizaje (lectura, escritura y matematicas) y en las relaciones sociales que
entabla el menor tanto como dentro como fuera del dmbito escolar.

Objetivos Terapéuticos:
,/\
¢  Objetivo General
o Favorecer el desarrollo integral de los nifios con FLP y lograr que su desarrollo bio psico social
sea autonomo y armoénico enla esfera personal, escolar, familiar y social

*  Objetivos Especificos
o Propiciar la insercién social del nifio (a) con FLP en el dmbito familiar, escolar y social.
o Evaluacidn y deteccién de dificultades en el desarrollo del lenguaje oral y problemas de
aprendizaje: lectura, escritura y matematicas.
o Brindar orientacion psicolodgica a los padres, familia vy tutores sobre el tratamiento de los
pacientes con diagndstico de FLP.
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Procedimientos
e  Entrevista psicoldgica.
e  Evaluacion psicoldgica (menor, padres y tutores).

AREA A EVALUAR INSTRUMENTOS A UTILIZAR
Inteligencia Escala de Inteligencia de Stanford Binet para nifios , Escala de
Inteligencia de Wechsler en sus dos versiones { pre escolares
y escolares),

Test de Matrices Progresivas de Raven (escala especial), test
de Cattell forma 1
Area de Organicidad Test de madurez grafomotora de Gessel, test de retencion

visual de Benton —Forma C. test gestaltico Visomotor de
Bender.

Area de Personalidad. Test de la Figura Humana de Koppitz, Cuestionario de
Personalidad para nifios CPQ, Escala de Ansiedad y Depresion
de Hamilton.

Area de Lenguaje oral. Prueba de Lenguaje Oral - Navarra-Plom-r, Prueba de
Evaluacién del Lenguaje Oral ELO, test de Peabody.

Area de Aprendizaje Test de Madurez para lectoescritura 5 y 6, Test de Aptitudes
escolares TEA.

ADOLESCENCIA

Objetivos Terapéuticos:

o Obijetivo General
= Contribuir con el mejoramiento de la calidad de vida de los adolescentes que presentan
FLP.

o Objetivo Especifico
®  Deteccion, evaluacion y tratamiento de los trastornos emocionales y del aprendizaje que
pudieran presentar los adolescentes con secuelas de FLP.
= Favorecer el autocuidado y la participacion activa del adolescente con FLP y su familia a
través de la psico educacion reconociendo que la adolescencia es un periodo critico en el
desarrollo emocional de la personas.
= QOrientacién hacia el futuro: elaboracidn de un proyecto de vida.

Procedimientos:
e  Entrevista psicoldgica: tanto al adolescente con FLP como a sus padres.
e  Evaluacion psicoldgica.
e Terapia psicoldgica individual (de considerarse pertinente).
e Sesiones de terapia grupal.

AREA A EVALUAR INSTRUMENTOS PSICOMETRICOS
Inteligencia. Escala de Inteligencia de Weschler.
Test de Factor G : Test de Matrices Progresivas de Raven
{escala general), Test de Cattel Forma 2.
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Personalidad y Familia

Test de Ia Figura Humana de Karen Machover, Test de la
Familia de Corman. HSPQ Cuestionario de Personalidad para
adolescentes, STAI cuestionario de ansiedad estado- rasgo,
Cuestionario caracterolégico de Gaston Berger, escala de

Ansiedad y depresion de Zung. Escala de Autoconcepto de
Piers Harris.

Intereses profesional y ocupacionales.

Test de Kuder de orientacion vocacional forma C — Inventario
de Intereses de Hereford.

Desarrollo Social

Escala de Madurez Social de Vineland.
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ANEXO 11. Evaluacién de Terapia De Lenguaje

Nombre del Paciente:
Fecha de Nacimiento:
Escolaridad:

PREOCUPACION DE PADRES

e Por qué es la derivacion:
e Evaluaciones anteriores / donde:

e Tratamiento anterior: (Tiempo, Frecuencia y Objetivos) :

LENGUAIE

e  Comprensidn:

e Forma de comunicacion:
e  Estructura:

e Segln su edad:

HISTORIA CLINICA

e Embarazo:

¢  Operaciones Anteriores
s Infecciones de oido:

e Problemas médicos:

HISTORIA DEL DESARROLLO

e  Desarrollo del habla:
e Desarrollo Motor:

HABILIDADES DE ALIMENTACION
e  Succion / Mascacion
MUESTRA DE HABLA

¢  Prueba de Articulacién:

e  Repeticion de Silabas:

e  Repeticion de Oraciones:

¢ Discurso Conectivo (numeros) :
e Investigacion de estimulabilidad:

CONCLUSIONES

RECOMENDACIONES

MLP & TCS
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ANEXO 12. Protocolo de Evaluacién de la Insuficiencia Velofaringea

EMISION NASAL:

Ausente 0

Inconsistente visible 0 1

Consistente visible 0 1 2

Consistente audible0 1 2

Turbulencia 0 1 2

Baja presion intraoral 0 1 2
MOVIMIENTOS FACIALES: O 1 2
RESONANCIA DE LA VOZ:

Normal/hiponasal 0

Hipernasal 0 1 2

Mixta 0 1 2
COMPENSACIONES: S
ARTICULATORIAS: NO
PUNTAIJE
0 Punto : Mecanismo Velofaringeo Suficiente
1-2 Punto : Mecanismo Velofaringeo Limite suficiente
3-6Punto : Mecanismo Velofaringeo Limite suficiente

7 y mds puntos : Mecanismo Velofaringeo Insuficiente

CONCLUSIONES:

...............................

RECOMENDACIONES:

---------
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ANEXO 13. Frases en Espafiol para Evaluar distintos Fonemas

FONEMA PALABRAS FRASES HABLA
1la2sgentre 2a3sgentrec/u CONECTADA
c/u De 1 a 2 minutos
P 1 papa 1 Pepe pela la papa
2 pie
B 3 Bebe 2 Bibi ve al bebé
4 Bibi
T 5 Tato 3 Tati ata la tela
6 Tu
D 7 Dedo 4 A Diario le duele el dedo
8 di
K 9 Coco 5 Kuki quiere el coco
10 Kuki
G 11 | Gol 6 Hago jugo de guayaba
12 |iglu
S 13 | sol 7 El sol sale a las seis
14 | Susi 8 Susi sale sola
15 0505 ) :
F 16 | Feo 9 La jirafa fue feliz
17 | Fui
18 | efe
J 19 | Jale 10 Julia dejo el ajo
20 | ojo
CH 21 | Chuchu 11 Chucho echa la leche
22 | ocho
L 23 | Yuli 12 Lulu lee el libro
LL 24 | Alli 13 Oye la lluvia all3
25 | yoyo
RR 26 | Rio 14 Raul va al arroyo
27 | Erre
28 |ir
NASALES 15 Mi mama me ama
16 La nifia mueve la mofia
17 Oscar estrella el espejo
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