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RESUMEN

INTRODUCCION: la terapia miofuncional es la opcion mas innovadora de facil adaptacién de la
cual surge la pregunta de la efectividad de la terapia y sus ejercicios que permiten la mejoria del
paciente con sindrome craneofaciales. METODOS: se llevé a cabo una revision sistematica de
recoleccién de datos que permitié generar hipétesis, respondiendo a preguntas mediante la
metodologia PRISMA, la organizaciéon de estas preguntas siguié el marco de preguntas PICO,
mediante la seleccion de articulos con la metodologia PRISMA. RESULTADOS: esta revision
permiti6 demostrar la efectividad de la terapia miofuncional en pacientes con sindromes
craneofaciales; los articulos fueron sometidos a seleccidon de Screning e inclusién siguiendo el
diafragma de PRISMA. ANALISIS Y DISCUSION: la terapia miofuncional si es efectiva como
tratamiento alternativo pre y post quirlrgico mediante ejercicios que brindan evolucién en el
paciente. CONCLUSIONES: la busqueda brinda la efectividad de los ejercicios Miofuncional
como un tratamiento de facil acceso y eficaz.
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ABSTRACT

INTRODUCTION: Myofunctional therapy is the most innovative and easily adaptable option
from which the question of the effectiveness of the therapy and its exercises that allow the
improvement of the patient with craniofacial syndrome arises. METHODS: A systematic review
of the data collection was carried out that allowed to generate hypotheses answering
questions using the PRISMA methodology. The organization of these questions followed the
PICO question frame, selecting articles using the PRISMA methodology. RESULTS: This review
allowed to demonstrate the effectiveness of myofunctional therapy in patients with
craniofacial syndromes; The articles were selected and included according to the PRISMA
diaphragm. ANALYSIS AND DISCUSSION: myofunctional therapy if it is effective as an
alternative pre and post-surgical treatment through exercises that provide evolution in the
patient. CONCLUSIONS: the search provides the effectiveness of myofunctional exercises as
an effective and easily accessible treatment.

KEY WORDS: myofunctional exercises, Craniofacial syndromes, myofunctional therapy.

INTRODUCCION

Los sindromes craneofaciales son anomalias complejas y heterogéneas que afectan a las
estructuras encargadas de la morfologia de cara y craneo. Dentro de las mas destacadas estan
las fisuras orofaciales, alteraciones del primer y segundo arco branquial y el cierre temprano de
las suturas craneales (1).

El origen de los sindromes craneofaciales puede ser congénito o adquirido, con respecto a su
etiologia se encuentran alteraciones genéticas y mutaciones cromosémicas, exposicion a
radiaciones y/o infecciones, consumo de medicamentos durante el embarazo. Lo que conlleva a
alteraciones en el sistema estomatognatico y sus funciones (1). Dada la problemaética en el afo
de 1982 es creado el comité de Nomenclatura de Clasificacion de Malformaciones
Craneofaciales, donde se atiende el origen de las anomalias agrupandolos de esta manera:
Fisuras faciales/encefaloceles/disostosis, Atrofia/hipoplasia, Neoplasia, Craneosinostosis y los
inclasificables(1). Evidencidndose mayor mente las alteraciones en disminucion de tono,
frecuencia, intensidad y amplitud de los movimientos del sistema estomatognatico. Para las
funciones estomatognaticas encontramos que en la succién se manifiestan a través de ausencia
o debilidad del reflejo de succién lo cual genera serias dificultades por ineficiencia funcional a la
hora de alimentarse especialmente mediante lactancia materna. A su vez esta situacién afecta
las coordinaciones succion-deglucion-respiracién lo cual dificulta ain mas la ingesta. Dicha
situacion la denominamos Disfuncion de la Succién (2). Se observa la falta de inicio de la
succién, problemas para sujetar la tetilla, formacion deficiente del sello labial, salida de liquido
por las comisuras labiales, excesiva protrusidon lingual (3). En la masticacion se encuentra
debilidad, restricciéon de la amplitud y lateralidad mandibular, incoordinacién, unilateralidad,
alteracion de la articulacion témporo-mandibular, piezas dentarias y oclusién; lo que se
denomina Disfuncién Masticatoria (2).

La deglucion se manifiesta con interposicién labial, interposiciéon lingual, comprensién de
comisura, de carrillos y musculos mentoniano, actividades neuromusculares con un desbalance
en el (SE) (2).

Revista Cientifica Signos Fonicos, 2021, 7(1): 1-36. ISNN 2422-1716.




Jaimes et al. Revista Cientifica Signos Fénicos, 2021, 7(1): 1-36.
En cuanto a la respiracién es oral y/o muy poco utilizando la via nasal por obstrucciones,
después de realizar un abordaje quirargico hay un desajuste neuromuscular que sostiene a la
respiracion (2).

Dando todo este proceso se ven alteradas las funciones estomatognaticas desde la succion
hasta la deglucion, evidencidndose la disminucién del tono muscular y alteraciones para
proceso alimenticio; Teniendo que implementar una alimentacién no convencional que permita
la subsistencia del individuo. También se verd comprometida la oclusién, la cual se vera
afectada en su mayoria de veces por las malformaciones presentadas en la mandibula lo cual
impedira llevar a cabo de manera eficaz los movimientos de apertura necesarios para la succién,
masticacion y deglucién. Como es légico, cualquier problema de deglucién puede llegar a
proporcionar cualquier dificultad en la respiracién, por tanto, se debe poner una atencién
especial a aquellas apneas obstructivas que puedan causar un dafio neurolégico (4).

Al verse afectadas la mayoria de las estructuras orofaciales es necesario recurrir a la terapia
miofuncional que se considera como una terapia orientada a la rehabilitaciéon relacionada con
las alteraciones de la funcionalidad de los musculos.

La terapia miofuncional es una especialidad de la logopedia cuyo objetivo es prevenir, evaluar,
diagnosticar, educar y rehabilitar el desequilibrio presente en el sistema orofacial desde el
nacimiento hasta la vejez.

Por otro lado, se observa que la musculatura orofacial tendrd una actividad neuromuscular
inactiva, lo cual impedird que se lleve a cabo un buen desarrollo y crecimiento de las
estructuras afectadas por lo tanto se ve necesario recurrir a la terapia miofuncional que es la
encargada del balance orofacial.Lo cual, los ejercicios son en base a la terapia miofuncional,
Lischer fue quién en 1912, introdujo el término “Terapia Miofuncional”, el cual es una disciplina
que se encarga de prevenir, valorar, y corregir las disfunciones orofaciales que pueden interferir
tanto en la produccién del habla como sobre la estructura de los dientes. No obstante, fue
Straub el verdadero responsable del inicio de la terapia miofuncional como tratamiento. Con el
fin de lograr un equilibrio anatémico y funcional de estructuras orofaciales, volviendo a integrar
los movimientos que se encuentran ausentes, por lo siguiente ayudando a aumentar la
tonicidad orofacial, posibilitando un mejor desarrollo y funcionalidad de las estructuras
afectadas. (1)

Para el desarrollo de esta investigacién tuvimos en cuenta la frecuencia con la que se presentan
los sindromes craneofaciales mas comunes como el Sindrome de Goldenhar reporta 1/5600,
con mayor predominacion el en sexo masculino con afectacion unilateral de la cara (5) (6).

Sindrome de Pierre Robin es 1:8,500 nacidos vivos, con una relacion hombre-mujer 1:1 y un
comportamiento autosémico recesivo en su herencia. En un 26 % se asocia a los sindromes de
cabeza y cuello. EI PRS puede verse como un fendmeno aislado o en combinacién con otras
malformaciones (7), (8).

Sindrome Crouzon constituye aproximadamente el 4,8% de todos los casos de craneosinostosis
y su prevalencia se calcul6 de 1:65.000 nacimientos a nivel mundial. (9)

Sindrome de Treacher Collins (STC) es un trastorno craneofacial congénito de herencia
autosémica dominante. La incidencia del STC es de 1 en 25.000 a 50.000 nacidos vivos y se
caracteriza por hipoplasia malar y pliegue anti mongoloide de los parpados. (10)
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Sindrome de Smith-Magenis (SMS), su prevalencia se estima en 1/15.000-25.000 y se ha
identificado en todo el mundo en todos los grupos étnicos, pero probablemente esta infra
diagnosticado. Se han descrito mas de 100 casos, en todos los grupos étnicos, y afecta por igual
a hombres y mujeres (11).

Sindromes de Apert y Pfeiffer tipo 2 son sindromes craneofaciales con muy baja prevalencia,
en el Apert podemos encontrar 1 en 160,000 y en Pfeiffer tipo 2, 1 en 100,000
respectivamente son enfermedades de origen genético con expresividad variable y
caracteristicas comunes. Diferenciar entre estos dos sindromes es clinicamente dificil y se hace
a través de caracteristicas fenotipicas sutiles o se necesitan pruebas de genética molecular (12).

Para el abordaje de esta investigacion se trabajé con una pregunta macro denominada
;Efectividad de la Terapia Miofuncional en los Sindromes Craneofaciales? Y de ella surgieron
seis preguntas de investigacién para dar respuesta la pregunta macro; las cuales fueron:
;Efectividad de la terapia miofuncional en los pacientes con sindrome de Goldenhar?,
;Efectividad de la terapia miofuncional en el sindrome de Pierre Robin?, ;Efectividad de la
terapia miofuncional en el sindrome de Treacher Collins? ;Efectividad de la terapia
miofuncional en el sindrome Apert y Pfeiffer tipo 2? ;Efectividad de la terapia miofuncional en
el sindrome de Crouzon? ;Efectividad de la terapia miofuncional en el sindrome de Smith
Magenis?

METODOS

La presente investigacion corresponde a una revisién sistematica utilizando la metodologia
PRISMA, y formulacién de preguntas atreves de la herramienta PICO.

La metodologia PRISMA se presenta como una guia de publicacion de la investigacién, disefiada
para mejorar una integridad mas completa de informes de revisidén sistematica y metaanalisis.
Cuando la metodologia PRISMA fue declara en el afio 2009, investigadores de todo el mundo
que tenia conocimiento sobre esto utilizaron la metodologia PRISMA, para asi llevar una mejor
planificacién, preparar y publicar las revisiones sistematicas y metaandlisis elaboradas por los
investigadores (13).

Tomando en cuenta la metodologia PRISMA para nuestra investigacidn, se organiza la seleccién
de los articulos aplicados los criterios de elegibilidad que son propuestos por la metodologia de
PRISMA la cual consta de cuatro fases: fase de identificacion, fase de Screening, fase de
elegibilidad y la fase de inclusidn, que seran descriptas a continuacion(13).

a. Fase de identificacién:
Se realizaron busquedas primarias en las bases de datos Science Direct, Scielo, GALE, Pubmed

y Redalyc; dentro de las busquedas secundarias se realizaron busquedas en Google Schoolar.

b. Fase de Screening:
En esta fase se removieron los articulos duplicados.

c. Fase de elegibilidad:
Posterior a la lectura del titulo y resumen de articulos se procedié con la seleccién de articulos.

d. Fase de inclusion:

Se procedié con la lectura de los textos completos para finalizar con los articulos seleccionados,

Revista Cientifica Signos Fénicos, 2021, 7(1): 1-36. ISNN 2422-1716. |




Jaimes et al. Revista Cientifica Signos Fénicos, 2021, 7(1): 1-36.
el cual se incluyen articulos con ventanas de tiempo de 10 afios, donde los articulos elegidos
tengan la relacion con el tema de investigacion.

A continuacion, en la Tabla 1 se describen los criterios de inclusién y exclusion.

TABLA 1 Criterios de Inclusion y exclusion

CRITERIOS DE INCLUSION CRITERIOS DE EXCLUSION

Articulos que cumplan con una ventana de 10 Articulos que no cumplan con la ventana de

afnos 10 afios

Articulos que hablen de efectividad de la Articulos que no hablen de la efectividad de

terapia miofuncional en sindromes la terapia miofuncional en sindromes

craneofaciales craneofaciales.

Articulos que hablen del sindrome de Articulos que no hablen del sindrome de

Goldenhar Goldenhar

Articulos que hablen del sindrome de Crouzon Articulos que no hablen del sindrome de
Crouzon

Articulos que hablen del sindrome de Treacher  Articulos que no hablen del sindrome de

Collins Treacher Collins

Articulos que hablen del sindrome de Apert y Articulos que no hablen del sindrome de

Pfeiffer 2 Apert y Pfeiffer 2

Articulos que hablen del sindrome de Smith Articulos que no hablen del sindrome de

Magenis Smith Magenis

Fuente: Autores.

Para el planteamiento de las preguntas se tiene en cuenta el marco de preguntas PICO, ya
que es una herramienta que se constituye de un formato especifico para desarrollar una
pregunta en la parte clinica (14), (15).

El objetivo de la presente investigacién fue observar la efectividad de la terapia
miofuncional en los sindromes craneofaciales. Las preguntas PICO se plasman a
continuacién enlas Tabla 2, 3,4, 5,6y 7.
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TABLA 2 Pregunta PICO, para la pregunta ;efectividad de la Terapia Miofuncional en el
sindrome de Goldenhar?

P | Cc o

Paciente, Poblacién o Intervencion Comparacion Resultado
Problema

Efectividad de la
Pacientes con
Terapia Miofuncional X Terapia
Sindrome de Goldenhar
Miofuncional

Pregunta de investigacion: ;Efectividad de la terapia miofuncional en el sindrome de
Goldenhar?

Fuente: Autores

TABLA 3 Pregunta PICO, para la pegunta ;efectividad de la Terapia Miofuncional en el
sindrome de Treacher Collins?

P | Cc (0]

Paciente, Poblacién o Intervencion Comparacion Resultado
Problema

Efectividad de la
Pacientes con

Terapia Miofuncional X Terapia
Sindrome de Treacher Collins

Miofuncional

Pregunta de investigacion: ;Efectividad de la terapia miofuncional en el sindrome de
Treacher Collins?

Fuente: Autores
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TABLA 4 Pregunta PICO, para la pregunta ;efectividad de la Terapia Miofuncional en el
sindrome de Crouzon?

P 1 C o

Paciente, Poblacién o Intervencion Comparacion Resultado
Problema

Efectividad de la
Pacientes con

Terapia Miofuncional X Terapia
Sindrome de Crouzon
Miofuncional

Pregunta de investigacion: ;Efectividad de la terapia miofuncional en el sindrome de
Crouzon?

Fuente: Autores

TABLA 5 Pregunta PICO, para la pregunta ;efectividad de la Terapia Miofuncional en el
sindrome de Apert y Pfeiffer tipo2

P | Cc (0]

Paciente, Poblacién o Intervencioén Comparacion Resultado
Problema

Efectividad de la
Pacientes con

Terapia Miofuncional X Terapia
Sindrome de Aperty
Pfeiffer tipo 2

Miofuncional

Pregunta de investigacion: ;Efectividad de la terapia miofuncional en el sindrome de Aperty
Pfeiffer tipo 2?

Fuente: Autores
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TABLA 6 Pregunta PICO, para la pregunta ;efectividad de la Terapia Miofuncional en el
sindrome de Pierre Robin?

P | Cc o

Paciente, Poblacién o Intervencioén Comparacion Resultado
Problema

Efectividad de la
Pacientes con
Terapia Miofuncional X Terapia
Sindrome de Pierre Robin
Miofuncional

Pregunta de investigacion: ;Efectividad de la terapia miofuncional en el sindrome de Pierre
Robin?

Fuente: Autores

TABLA 7 Pregunta PICO, para la pregunta ;efectividad de la terapia miofuncional en el
sindrome de Smith Magenis?

P | C o

Paciente, Poblacién o Intervencion Comparacion Resultado
Problema

Efectividad de la
Pacientes con
Terapia Miofuncional X Terapia
Sindrome de Smith Magenis
Miofuncional

Pregunta de investigacion: ;Efectividad de la terapia miofuncional en el sindrome de Smith
Magenis?

Fuente: Autores
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Tabla de los cruces de variables

TABLA 8 Cruces de variables

Variable Independiente Variable Dependiente Cruces de Variables
Effectiveness + Goldenhar Syndrome +
Myofunctional Therapy Myofunctional Therapy

Goldenhar Syndrome

Effectiveness + Treacher Syndrome +
Myofunctional Therapy Myofunctional Therapy

Treacher collins Syndrome

Effectiveness + Myofunctional Therapy +
Myofunctional Therapy Crouzon syndrome
Crouzon Syndrome

Effectiveness + Apert Syndrome, Pfeiffer Apert Syndrome +
Myofunctional Therapy Syndrome Type 2 Myofunctional Therapy +
Exercises
Effectiveness + Pierre Robin syndrome +
Myofunctional Therapy Myofunctional Therapy

Pierre Robin Syndrome

Effectiveness + Smith Magenis +
Myofunctional Therapy
Myofunctional Therapy Smith Magenis

Fuente: Autores
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RESULTADOS

Los resultados de la revision sistematica atendiendo al diagrama de flujo de PRISMA vy la
busqueda para la pregunta de investigacion fueron la siguiente:

;Efectividad de la terapia miofuncional en el Sindrome de Goldenhar? Se representa en el
diagrama 1, la cual se reporta que la mayoria de los articulos seleccionados se produjeron en la
base de datos REDALYC, Seguido por PUBMED, SCIELO y con una menor busqueda en
SCIENCE DIRECT, pero sin embargo en la fase de inclusién y exclusiéon los articulos que
respondian de forma precisa la pregunta de investigacién se encontraron en la base de datos
PUBMED vy SCIELO pero ademas de estas bases, realizamos la busqueda en bases secundarias
haciendo uso de GOOGLE SCHOOLAR ( Figura 1).

Bases de datos primarias

SCIELO [ PUBMED | REDALYC | SCIENCEDIRECT
N = 62 N = 389 N = 25.396 N=0
Bases de datos secundarias

=

)

S GOOGLE SCHOLAR

=

= N= 24

(]

=

Total, de articulos

N =25.871

Total, de articulos removiendo duplicados

N =4.820

Revisiones bases primarias

Articulos seleccionados posterior a lectura de titulos y resimenes

SCIENCEDIREC
T

N =20 N =196 N =16.661 N=0

SCIELO PUBMED REDALYC

Revisiones bases secundarias

Google Schoolar

N= 10

Total, de articulos

N =16.887

Figura 1. Diagrama de flujo PRIMA, para la pregunta PICO ;Efectividad de la terapia
miofuncional en el sindrome de Goldenhar?

Fuente: Autores
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Revisiones bases primarias
Articulos seleccionados posterior a lectura completa
‘ SCIELO PUBMED REDALYC SCIENCEDIRECT
N=7 N=4 N=0 N=0
Revisiones bases secundarias
= GOOGLE SCHOLAR
(1]
= N=6
o]
‘oo
<
w
Tipos de articulos
1. Articulo
. N=9
original
2. Revisiones
. (s N =
sistematicas
3. Estudios de
N =
caso
4. Metaanalisis N =
5. Estudios
(7]
S ) . . clinicos N=0
% Total, de articulos incluidos aleatorizados
=
N=17

Continuacion Figura 1. Diagrama de flujo PRIMA, para la pregunta PICO ;Efectividad de la
terapia miofuncional en el sindrome de Goldenhar?
Fuente: Autores

Los resultados del proceso de revisidn sistematica se certificaron atendiendo el diagrama de
flujo de PRISMA, la busqueda para la pregunta de investigacion: ¢Efectividad de la terapia
miofuncional en el sindrome treacher collins? Se representa en la Figura 2 (diagrama), en la
cual se reporta que la mayoria de los articulos seleccionados se produjeron en la base de datos
SCIELO seguido por REDALYC, SCIENCE DIRECT y con una menor busqueda en TAYLOR Y
FRANCIS, sin embargo, en la fase de inclusién e exclusién los articulos que respondian de
forma mas precisa la pregunta se encuentran en la base de datos SCIELO, para esta pregunta
ademas de las bases de datos primarias, se procedié con busquedas secundarias haciendo uso
de Google Schoolar.
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Bases de datos primarias

TAYLORY
SCIELO REDALYC SCIENCEDIRECT ERANCIS
N=1.125 N = 5.000 N =150 N =30
Bases de datos secundarias
c
‘0
'g GOOGLE SCHOLAR
9
= N= 650
[
(]
K]

Total, de articulos

N =6.325

Total, de articulos removiendo duplicados

N = 2457

Revisiones bases primarias

Articulos seleccionados posterior a lectura de titulos y resimenes

TAYLORY
SCIELO REDALYC SCIENCEDIRECT FRANCIS
N =40 N =23 N =13 N=5

Revisiones bases secundarias

Google Schoolar

N=5

Total, de articulos

N =86

Figura 2. Diagrama de flujo PRISMA, para la pregunta PICO ;Efectividad de la terapia
miofuncional en el Sindrome Treacher Collins?
Fuente: Autores
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Revisiones bases primarias
Articulos seleccionados posterior a lectura completa
TAYLORY
SCIELO REDALYC SCIENCEDIRECT ERANCIS
N=5 N=4 N=4 N=0
= Revisiones bases secundarias
(1}
;‘_E GOOGLE SCHOLAR
i)
‘80
2
wl
Tipos de articulos
1. Articulo original N=2
2.. Revi§i9nes N=5
sistematicas
3. Estudios de caso N=38
4. Metaanalisis N=0
4 5. Estudios clinicos N=0
Tg Total, de articulos aleatorizados
= incluidos
£
N =15

antinuacién Figura 2. Diagrama de flujo PRISMA, para la pregunta PICO ;Efectividad de la
terapia miofuncional en el Sindrome Treacher Collins?

Fuente: Autores
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Los resultados del proceso de revisién sistematica se certificaron atendiendo el diagrama de
flujo de PRISMA, la busqueda para la pregunta de investigacion: ;efectividad de la terapia
miofuncional en el sindrome de Crouzon? Se representa en la Figura 3 (Diagrama), en la cual se
reporta que la mayoria de los articulos seleccionados se produjeron en la base de datos
SCIENCE DIRECT, seguido por SCIELO y GALE con una menor busqueda en SPRINGER LINK,
sin embargo, en la fase de inclusion y exclusién los articulos que respondian de forma mas
precisa la pregunta se encuentran en la base de datos. Para esta pregunta ademas de las bases
de datos primarias, se procedié con busquedas secundarias haciendo uso de Google Schoolar.

Bases de datos primarias
| SCIELO |  GALE | /SPRINGERLINK

SCIENCEDIRECT
N =4.326 N =2.841 N =138 N=74

Bases de datos secundarias

GOOGLE SCHOLAR

N= 289

Identificacion

Total, de articulos

N =7.668

Total, de articulos removiendo duplicados

N =2273

Revisiones bases primarias

Articulos seleccionados posterior a lectura de titulos y resimenes
[ SPRINGERLINK

| || sciEncebirecT | SCIELO | GALE
N = 40 N =25 N =18 N=7
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Los resultados del proceso de revision sistematica se certificaron atendiendo el diagrama de
flujo de PRISMA vy la busqueda para la pregunta de investigacién: ;efectividad de la terapia
miofuncional en el sindrome de Apert y Pfeiffer tipo 2? Se representa en la Figura 4 (diagrama),
en la cual se reporta que la mayoria de los articulos seleccionados se produjeron en la base de
datos SCIENCE DIRECT seguido por SCIELO y REDALYC y con una menor busqueda en
TAYLOR Y FRANCIS , sin embargo, en la fase de inclusion e exclusién los articulos que
respondian de forma mas precisa la pregunta se encuentran en la base de datos SCIENCE
DIRECT, Para esta pregunta ademds de las bases de datos primarias, se procedié con
busquedas secundarias haciendo uso de Google Schoolar.
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miofuncional en el sindrome de Apert y Pfeiffer tipo 2?
Fuentes: Los autores.

Elegibilidad

I

Incluidos

Revisiones bases primarias

Avrticulos seleccionados posterior a lectura completa

TAYLORY
SCIENCE DIRECT SCIELO REDALYC FRANCIS
N=9 N=6 N=3 N=0

Revisiones bases secundarias

GOOGLE SCHOLAR
N=0
Tipos de articulos

1. Arti

. 'rtlculo N=4
original
2.. ReV|:<,|F>nes N = 10
sistematicas
3. Estudios de N =4
caso
4. Metaandlisis N=0
5. Estudios
clinicos N=0

Total, de articulos incluidos aleatorizados

N=18

Continuacién Figura 4. Diagrama de Flujo PRISMA, para la pregunta PICO ;Efectividad de la
terapia miofuncional en el sindrome de Apert y Pfeiffer tipo 2?
Fuentes: Los autores.

Revista Cientifica Signos Fonicos, 2021, 7(1): 1-36. ISNN 2422-1716.




Jaimes et al. Revista Cientifica Signos Fénicos, 2021, 7(1): 1-36.

Los resultados de la revision sistematica atendiendo al diagrama de flujo de PRISMA vy la
busqueda para la pregunta de investigacion: ;efectividad de la terapia miofuncional en el
Sindrome de Pierre Robin? Se representa en LA Figura 5 (Diagrama), la cual se reporta que la
mayoria de los articulos seleccionados se produjeron en la base de datos REDALYC, Seguido
por PUBMED, SCIELO y con una menor blusqueda en TAYLOR Y FRACIS, pero sin embargo en
la fase de inclusién y exclusidn los articulos que respondian de forma precisa la pregunta de
investigacion se encontraron en la base de datos PUBMED y SCIELO pero ademas de estas
bases, realizamos la bisqueda en bases secundarias haciendo uso de GOOGLE SCHOOLAR.
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Figura 5. Diagrama de flujo PRIMA, para la pregunta PICO ;Efectividad de la terapia
miofuncional en el sindrome de Pierre Robin?
Fuentes: Los autores.
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Los resultados del proceso de revision sistematica se certificaron atendiendo el diagrama de
flujo de PRISMA y la busqueda para la pregunta de investigacion: ;Efectividad de la terapia
miofuncional en el sindrome de Smith Magenis? Se representa en la Figura 6 (Diagrama), en la
cual se reporta que la mayoria de los articulos seleccionados se produjeron en la base de datos
SCIENCEDIRECT, seguido por SCIELO y PUBMED con una menor busqueda en DIALNET, sin
embargo, en la fase de inclusiéon y exclusién los articulos que respondian de forma mas precisa
la pregunta se encuentran en la base de datos. Para esta pregunta ademas de las bases de datos
primarias, se procedié con busquedas secundarias haciendo uso de GOOGLE SCHOOLAR.
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Figura 6. Diagrama de Flujo PRISMA, para la pregunta PICO ;efectividad de la terapia
miofuncional en el sindrome de Smith Magenis?
Fuentes: Los autores.
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ANALISIS Y DISCUSION

¢Efectividad de la terapia miofuncional en los pacientes con Sindrome del Goldenhar?

El sindrome de Goldenhar (SG) fue definido por el oftalmélogo Maurice Goldenhar de origen
Frances en 1952. El sindrome de Goldenhar (SG) tiene también otras denominaciones tales
como, sindrome oculo-auriculo-vertebral (SOAV) y macrosomia hemifacial (MH), formando
parte de los espectros de anomalias del primer y segundo arco branquial(6). Se trata de una
malformacién congénita distinguida por el desarrollo deficiente y asimétrico de uno o ambos
lados de la cara (16).

En el Sindrome de Goldenhar se ven involucrados factores ambientales que influyen
durante la vida fetal presentando anormalidades en el primer y segundo arco branquial
factores que estan interfiriendo en un inadecuado desarrollo de la vascularizacién en las
primeras semanas de embarazo, causando asi un desarrollo anormal de los arcos faringeos
por lo tanto provocando caracteristicas al sindrome de Goldenhar.

En algunos casos presentan problemas del deterioro de la blastogénesis en la patogénesis
de este defecto presentado casos esporadicamente. Debido a esto conlleva a defectos con
herencia autosdmica dominante y de patrén autosémico recesivo, donde se enfoca mas en
las caracteristicas de los casos con herencia autosémica dominante que se caracterizan por
anormalidades auriculares bilaterales y presentando anormalidades extracraneales las cuales
son de interés en esta investigacion(5). Ya que en este sindrome se logra evidenciar
manifestaciones congénitas desde el periodo neonatal donde se puede obtener un
diagndstico y asi poder llevar un tratamiento temprano(6), (17).

Es una patologia heterogenia y compleja distinguida por anomalias que pueden dividirse en
grupos segun el lugar que este afectando. Dentro de estos estan anomalias oculares donde
incluyen dermoides epibulbares, microftalmia, enoftalmia, asimetria/ dismorfia ocular,
parpado hendido, exoftalmia y estrabismo. En las anomalias auriculares estan
sondacriocistitis, apéndices preauriculares, fistulas preauriculares, asimetria del oido,
microtia y atresia del canal auditivo externo.

El primer arco braquial influye en la formacion de estructuras anatémicas de la cara, en su
porcién posterior ayuda en la formacion del proceso maxilar y a partir de este se
constituirdn otras estructuras como el premaxilar, maxilar, la apéfisis cigomatica y parte del
hueso temporal, en su porcién ventral da lugar a la formaciéon del proceso mandibular,
maxilar inferior, yunque y el martillo, asi como interviene en estructuras anatémicas también
influye en estructuras musculares donde da origen a la musculatura del sistema
estomatognatico siendo importante en el proceso de la masticacién, musculos como el
temporal, pterigoideo, masetero, la porcidon anterior del digastrico, milohioideo, tensor del
velo del paladar, el musculo del martillo y tensor del timpano.

Asi mismo el segundo arco branquial esta involucrado en el origen de la apdfisis estiloides
del hueso temporal, el estribo, ligamento estilohioideo, hasta menor y porcién superior del
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cuerpo hioides. Y la formacién del musculo estilohioideo, vientre posterior del digastrico,
musculo auricular, musculo de la expresion facial (5).

Si estos arcos faringeos no tienen un desarrollo adecuado durante la gestacién, habran
deformidades craneofaciales como cara hendida, labio leporino, paladar hendido,
macrostomia, lengua bifida, hipoplasia de la mandibula, hipoplasia del maxilar,
maloclusiones, discrepancias dentales, agenesia de terceros molares y segundos premolares,
malformaciones de dientes supernumerarios, esmalte y dentina, y retraso en el desarrollo
dental(5), las cuales pueden ser unas de las estructuras afectadas. Es necesaria la terapia
miofuncional en este tipo de alteraciones ya que es la encargada de educar, prevenir y
rehabilitar las alteraciones en el sistema estomatognatico, esto encontrandose dentro de los
planes de intervencion de la terapia miofuncional (5).

En las alteraciones del sistema estomatognatico como las vias aéreas se evidencia falta de
desarrollo en los maxilares, atresia de coanas, apneas (pausas de la respiracion prolongadas),
Disminuciéon de la apertura bucal, extensidon cervical, laringoscopia e intubacién
dificil(18),(19).

La deglucion se ve alterada con debilidad, falta de desarrollo muscular, macrostomia,
broncoaspiracion por el paso del alimento a la via aérea(20),(21).

Masticacion con presencia de movimientos laterales linguales, patrén de masticacién
adaptado por la alteracion en su mandibula, es de preferencia unilateral, movimiento de
rotacién la izquierda, la derecha hay una masticacién caudada por microretrognatia,
restringiendo el movimiento de protrusion(22),(23).

Posterior a la revision de la literatura se puede evidenciar que la terapia miofuncional es
efectiva para los pacientes con el sindrome de Goldenhar, ya que la mayoria de las
afectaciones se ven en las estructuras extraorales e intraorales, dentro de la extraorales se
evidencia dificultad para juntar los labios, inflar las mejillas y no vibrar los labios, para las
intraorales agrandamiento y disminucién de tamano presentando deglucién adaptada con
proyeccion lingual acompanado de sialorrea(24).

La masticaciéon es asimétrica presentando desviacion hacia el lado afectado, y con
movimientos lentos denotando que los musculos que intervienen se encuentran
hipotdnicos(24). Debido a estas alteraciones en el sindrome de Goldenhar se lleva a cabo la
terapia miofuncional en pacientes basandose en Hanson y Barret utilizando como ejercicios
de entrenamiento de degluciéon y masticacion en diferentes consistencias al igual que se
utilizan ejercicios isotdnicos e isométricos, para la lengua, los labios y las mejillas(24).

Después de la revisidon se evidencio que la terapia miofuncional es efectiva en las funciones
estomatognaticas porque en la masticacién es desviada a la derecha y movimientos lentos
solo con alimentos liquidos, ahora ya no son liquidas, si no con texturas pastosas y solidas.
Al momento de tragar hay una gran disminucion de la proyeccion lingual y una reduccion del
babeo(24).

Por otro lado, se observa que la intervencién de terapia del habla no modificé las medidas
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antropométricas, es decir, no impidié que las funciones estomatognaticas mejoren, ya que
evolucionaron considerablemente después del tratamiento(24).

Seguidamente, la revision literaria arrojo que los tratamientos ortopédicos haran erupcionar
pasivamente los dientes superiores del lado afectado para una corregir el plano oclusal, se
realizaron sesiones de terapia miofuncional mostrando un crecimiento del lado afectado, lo
que demuestra efectivamente un equilibrio en el sistema estomatognatico. Teniendo en
cuenta que Proffit y otros colaboradores en 1980 reportaron que el tratamiento tanto con
aparatos Miofuncionales y la terapia miofuncional a pacientes en etapa de crecimiento
demostraba un resultado efectivo reduciendo la asimetria en el sindrome de Goldenhar.
Algunos autores reportaron una disminucion de la asimetria facial mejorando tono y
movilidad muscular(25),(26).

Al igual que Vargervik concluyo que el tratamiento ortopédico ayudara a disminuir la
asimetria facial, pero al mismo tiempo se tiene en cuenta la terapia miofuncional trabajando
en un conjunto se cambia la masa y el tono muscular con efectividad, obtenido una fuerza
contractil de la musculatura(25). Ademas, el terapeuta después de una intervencion
quirdrgica en pacientes que padecen el sindrome de Goldenhar, realizaban ejercicios de
distraccion mandibular (lateralizacidn), protrusion y retrusidén mandibular; también hacian
uso de ejercicios isométricos para trabajar contra resistencia extraoral e intraoral, aplicaban
calor para relajar la musculatura y se utilizaba la mecanoterapia para la apertura o el cierre
de la boca.

Todo lo mencionado anteriormente es trabajo realizado por el logopeda después de una
intervencién quirlrgica, para que no se alteren los patrones de lateralizacion y apertura
incivica maxima que ya se han venido desarrollando para una buena funcién, y asi poder
obtener resultados efectivos antes y después de una intervencién quirldrgica. Los patrones
que estuvieron intactos se deben seguir trabajando para que haya una armonia del sistema
orofacial entre el lado afectado y el que no estd, y avanzar significativamente cada vez que
se realice la terapia(16),(27),(28).

¢Efectividad de la terapia miofuncional en los pacientes con Treacher Collins?

El sindrome de Treacher Collins (STC) fue descrito inicialmente en 1846 por Thompson v,
posteriormente, por Berry, en 1889. Fue el oftalmdlogo inglés E. Treacher Collins quien
describié sus caracteristicas principales en 1900. Después Franceschetti y Klein fueron los
primeros en usar la expresién disostosis mandibulofacial y describieron el perfil de los
afectados como similar a la cara de los peces o los pajaros(29). El sindrome de treacher
collins (STC) se conoce también como sindrome del primer arco o disostosis
mandibulofacial(30); Este sindrome es un desorden genético del desarrollo craneofacial
caracterizado por una displasia otomandibular simétrica y bilateral, asociado a diversas
anomalias de cabeza y cuello, pero sin afectacion de las extremidades. Su trasmisién es
autosémica dominante, con penetrancia casi completa (90%) y expresividad clinica
considerablemente variable(31).
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Las alteraciones faciales basicas que se describen son: hendiduras palpebrales
antimongoloides muy acentuadas se reporta en 89%, hipoplasia malar en  81%, micro-
retrognatia también extrema en 78%, caracteristica hendidura en el parpado inferior en
(63%), en cuyo nivel faltan las pestafias en 69%, y microtia bilateral de grado variable, como
las demds anomalias. Con una menor frecuencia se hallan alteraciones como paladar
hendido y alteraciones dentales como a génesis y erupcion dentales(32).

Las funciones del sistema estomatognatico que se encuentran alteradas en este sindrome
son la deglucién, masticacion y respiracion. Debido a las manifestaciones fisicas que se
presentan en los pacientes que padecen de Treacher Collins, este sistema se ve afectado en
las siguientes funciones:

Respiracion: Ocurre la obstruccion de las vias respiratorias superiores con presencia, en
algunas ocasiones, de apnea obstructiva. Esta obstruccién es ocasionada por una asociacion
de factores estructurales(33).

Masticacion y deglucién: Los pacientes con Treacher Collins poseen trastornos en la
deglucién por presentar estructuras mandibulares, linguales y dentales alteradas en tamano
y funcionalidad. La micrognatia, hipoplasia lingual y separaciéon de estructuras dentales
impiden, junto con la posteriorizacién de la faringe, que trae como consecuencia una
disminucién del didametro para el paso del bolo alimenticio, un impedimento para ingerir los
alimentos(4).

Al realizar la revision sistematica se evidencia que la Terapia miofuncional en el sindrome de
treacher collins, si es efectiva, ya que nos muestra la mejoria que los pacientes presentan
cuando se exponen a la terapia miofuncional, ayudando a reeducar las zonas afectada y
mejorando su apertura, cierre, diduccién, protrusiéon y retrusién que son necesario para
succionar, masticar y deglutir correctamente(4).

En cuanto a las dificultades de la masticacion y deglucién, es posible intervenir
tempranamente mediante la estimulacion perioral para potenciar la succion y la deglucién,
mediante masajes en forma de barridos con una presién firme pero suave y en circulos que
van desde la articulacion temporomandibular hasta la comisura de la boca, en especial de los
musculos orbicular de los labios y masetero, ademas de masajear labios superior e inferior;
también se realiza estimulacién dentro de la boca, al paladar, encias, y lengua, para estimular
la succidén y la masticacion (32).

Ante la disfagia, se puede utilizar técnicas convencionales para la deglucién, como Ia
educaciéon de la alineacion de la cabeza con el tronco y movilizaciones del cuello para
desplazar la comida, evitando broncoaspiraciones, o deglucién asistida aplicando resistencia
en tejidos blandos o estructuras del cuello, para dirigir el paso de los alimentos8;
electroestimulacién neuromuscular transcutdanea mediante el VitalStim, en los musculos del
cuello responsables de la deglucion, provocando contracciones para incrementar su fuerza,
control y coordinacion(34).

El fonoaudidlogo interviene principalmente en la recuperacion del uso normal de la via aérea
alta en pacientes con Treacher-Collins con traqueotomia temporal, y a la vez en el
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entrenamiento en cuidados y adaptacién a tragueotomia permanente(35).

¢Efectividad de la terapia miofuncional en el sindrome de Crouzon?

El sindrome de Crouzon fue descrito por el médico francés Octave Crouzon en 1912 como
un trastorno genético(9); también llamado disostosis craneofacial congénita, este sindrome
se caracteriza por el cierre prematuro intrauterino de las suturas coronal, sagital y
lambdoidea lo que produce un crecimiento anormal del craneo, hipoplasia maxilar y
asimetria facial; causando asi, alteraciones que pueden dividirse en manifestaciones
craneales que ocasiona un crecimiento limitado del cerebro, aumentando la presion
intracraneal, cambiando el aspecto normal, la simetria de los huesos faciales y del craneo.
Ademads, es usual encontrar caracteristicas como: hipertelorismo, estrabismo externo,
deformidades orbitarias, hipoplasia maxilar, prognatismo mandibular, maxilar con arcada
dentaria en forma de “V”, mandibula en forma de “U”, mal oclusiones dentales de tipo Il y I,
en combinacién con mordida cruzada o abierta, agenesia de piezas dentarias, hipoplasia del
tercio medio facial, un labio superior corto y la nariz en “pico de loro”(36),(37).

El sindrome de Crouzon inicia su tratamiento desde el nacimiento, mediante
procedimientos ortoddncicos y quirdrgicos; sin embargo, debido a posibles complicaciones
durante la anestesia general, esta alternativa fue descartada. Otra opcién era tratar al
paciente con aparatos fijos de ortodoncia y terapia miofuncional(38); mediante el proceso
terapéutico en relacién a la terapia del habla, donde se llevaron a cabo evaluaciones en las
areas del habla y el lenguaje, la audicion, el sistema estomatognatico y la cognicion(39);
siendo fundamental el diagnéstico temprano con la intervenciéon del odontopediatra como
parte del equipo multidisciplinario que contribuye al manejo y estimulacién craneofacial,
teniendo en cuenta las malformaciones especificas y las necesidades psicosociales de cada
paciente(36),(40).

Posterior a la revision sistematica se encontré que la terapia miofuncional para el sindrome
de Crouzon se da de manera efectiva en relacién con la intervencion de la maloclusién clase
[ll, mejorando asi su funcion respiratoria(41). seguidamente también se encontré que, dentro
de otros casos de estudio, la intervencion por parte del fonoaudiélogo en la rehabilitacion
de cirugias buco maxilofacial, se realizd dos meses antes de la cirugia, preparando al
paciente a través de orientaciones, trabajando la musculatura, la propiocepcién, los puntos
correctos de la postura de la deglucién; logrando la eliminaciéon de las alteraciones
musculares y al mismo tiempo mejorando su patron respiratorio y deglutorio(42).

¢Efectividad de la terapia miofuncional en el sindrome de Apert y Pfeiffer tipo 2?

Los sindromes de Apert y Pfeiffer tipo 2 son enfermedades genéticas de baja prevalencia,
producidas por una mutacién en genes que codifican los receptores del factor de
crecimiento fibroblasto. Se caracterizan por presentar craneosinostosis coronal y sindactilia.
Clinicamente se diferencian por retardo mental moderado a severo, polidactilia y pobre
prondstico, tipicos del sindrome de Pfeiffer tipo 2, mientras que en el sindrome de Apert el
retardo mental es leve y ocasional, no hay polidactilia y el prondstico es mejor. Diferenciar
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clinicamente estos dos sindromes no es facil. Se presenta un caso de sindrome de Apert y
otro de Sindrome de Pfeiffer tipo 2, cada uno con caracteristicas clinicas tipicas(12).

Las consideraciones para un sindrome de Apert; es causado por un desorden congénito
caracterizado por craneosinostosis coronal, sindactilia en las cuatro extremidades y
malformaciones craneofaciales. El patrén de herencia es autosémico dominante y se
considera que la mayoria de los casos de esta enfermedad surgen de manera esporadica
(41).

Por otro lado, el sindrome de Pfeiffer tipo 2, es una enfermedad rara de tipo autosémica
dominante caracterizada por craneosinostosis bicoronal, hipoplasia medio facial y sindactilia
de manos y pies. Se ha descrito 3 fenotipos, siendo el tipo 2 el mas severo y que
generalmente se diagnostica prenatalmente(43).

Por definicién, las estructuras afectadas seran las que estan presentes en la cara o el craneo,
por lo tanto, serd facil identificarlas en el sistema estomatognatico. Ademas, pueden verse
involucradas también la érbita ocular, las vértebras cervicales, el nervio facial y los érganos
de la audicién de un modo total o parcial(1).

Las estructuras que se podrian ver afectadas en estos sindromes craneofaciales son fisura
labial y palatal pudiendo ser unilaterales y bilaterales, también se puede dar una fisura
submucosa correspondiente a que no se da la unién en la linea media del paladar 6seo. Una
micrognatia definiéndose como el desarrollo anormalmente reducido de la mandibula, por
ende, se verian afectados los musculos masticadores especialmente el pterigoideo lateral,
también se presentaran alteraciones en el maxilar superior, el arco cigomético e incluso el
hueso temporal y una posicion atipica de la lengua descendida hacia atras y su rasgo mas
significativo una deformacioén craneal(1).

El tratamiento para estos nifios requiere una planificacion cuidadosa, con multiples cirugias
que van de lo menor a lo mas complejo. Es necesario el tratamiento brindado por distintos
especialistas que trabajen en equipo, el cual puede ayudar a evitar complicaciones(44). No
obstante, la rehabilitaciéon para los casos de estos sindromes por parte del fonoaudidlogo
apoyados en ejercicios Miofuncionales, a partir del trabajo de investigacion de los dafios
causados en dichas estructuras craneofaciales podrian dar mejores resultados después de la
realizaciones de respectivas cirugias quirargicas que corrijan gran parte de las alteraciones
para asi luego poder reforzar con ejercicios que puedan dar fuerza a la musculatura facial de
dichos pacientes para asi brindar una mejor calidad de vida. Cabe resaltar que muchos nifnos
no alcanzan a llegar a esta fase de terapia multidisciplinar ya que mueren a causa de este
sindrome.

Desde el momento de su nacimiento estos nifios van a presentar problemas en la succién,
ya sea por la debilidad muscular que no les permite realizar presiéon causado por sus propias
condiciones anatémicas, es por eso por lo que durante su etapa inicial el nino presentara
problemas en la deglucién y necesitara apoyo de un tipo alimentacién no convencional
como:

Ejercicios orofaciales para entrenar la succién: Se ha sugerido que la estimulacién peri oral
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potencia la capacidad del lactante inmaduro o neurolégicamente alterado para coordinar la
succién y la deglucién. Esta estimulacién se lleva a cabo sobre la piel que corresponde a los
musculos masetero y orbicular de los labios, aplicando presién rapida de un segundo,
siguiendo la trayectoria nerviosa, con estimulacion peri oral, barrido en carrillos desde ATM
hacia la comisura, con los dedos indice y pulgar se debe ejercer presién media de forma
circular en la zona de carrillos, con el dedo indice, se trazan circulos alrededor de la
musculatura labial con presién media y entre los dedos indice y pulgar protruir el labio
inferior y superior alternando (como pasar el dedo indice rapidamente por el labio superior
alternando con el labio inferior)(45).

Por otro lado, se manejan una serie de ejercicios que se pueden realizar antes y después de
las cirugias programadas a este tipo de pacientes como:

Estimulacion sensitiva (gustativa, térmica, olfativa) de forma intraoral y extraoral, para
mantener el reflejo de succiéon activo hasta recuperar la alimentacién materna o
convencional. Tiene como objetivo activar no sélo las areas corticales especializadas sino
también la multitud de zonas relacionadas que conforman la complejidad del hecho
perceptivo. En general, trabajaremos toda la musculatura orofacial con la intenciéon de
obtener una mejora de la hipoplasia en los tejidos, especialmente después de un periodo de
distraccion (que suele ser de un minimo de 8 semanas), con el objeto de ayudar a superar el
estrés (ley de tension por estrés) a que inevitablemente se someten los tejidos, y de esta
forma favorecer su regeneracion y remodelacion a la nueva estructura dsea(45).

Maniobras de tapping facial: con el fin de mantener una vascularizaciéon adecuada en la
Zona, que se sometera a cirugia posteriormente.

Algunos de estos pacientes son propensos a padecer pardlisis faciales en este caso se podria
utilizar técnicas como:

El Vendaje Neuromuscular: es una terapia que se ha convertido en una de las mas utilizadas
por los fonoaudidlogos para problemas orales, de sensibilidad y de incoordinacién a la hora
de comer. Es un método terapéutico poco conocido para el tratamiento de problemas como
la parélisis facial trastornos de habla y deglucién. Una evidencia que demuestra la eficacia
del vendaje neuromuscular en la terapia miofuncional, concretamente en el control del
babeo. Tonifica la musculatura facial en casos de debilidad muscular, consigue un adecuado
cierre labial y reduce la sialorrea(46).

Masoterapia: El objetivo principal de la masoterapia o masaje miofuncional reside en una
estimulacion muscular a nivel sensitivo y motriz para activar el sistema nervioso y producir
cambios mediante estimulos mecanicos, ejecutando maniobras, de forma metdédica, de
estiramientos y compresiones ritmicas.(47),(48), en el cual estos masajes se pueden llevar
acabo con la presion de las manos o con ayuda de instrumentos de vibracién(45).

Cabe aclarar que los diferentes ejercicios aqui mencionados pueden realizarse antes o después
de dichas cirugias a las que estan sometidos los pacientes con sindrome de Apert y Pfeiffer, asi
mismo, recalcar que estos ejercicios se realizan en nifios en edades de 7 afios en adelante. Para
los bebés es un poco mas complejo debido a que son muy fragiles, pero se les puede trabajar la
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parte de succién y deglucién.

¢Efectividad de la terapia miofuncional en el sindrome de Pierre Robin?

Fue Pierre Robin el que describié, en 1923, por primera vez este sindrome, y definié que
este se caracterizaba por la triada clasica: micrognatia/retrognatia, gloptosis y paladar
hendido, considerando que estas se presentan como consecuencia de una hipoplasia inicial
en el desarrollo(49),(50).

Se trata de una secuencia lineal de procesos dismorfogenéticos, de la que tres pasos quedan
como secuela: él micrognatismo es la anomalia primaria, que causa la glosoptosis; y ésta a su
vez es la causa del paladar hendido. Todo esto ocasiona: retraccién inspiratoria del esternén,
cianosis por dificultad respiratoria y malnutricion. Este sindrome ocupa un lugar importante
en los trastornos respiratorios del recién nacido y lactante, asi como dentro de la patologia
quirdrgica de urgencia del neonato, presentando el nifo afectado un triple problema:
pediatrico, quirdrgico y ortopédico maxilar(51).

Entre las causas posibles conocidas y sospechadas de su etiologia encontramos las
genéticas, como factor de transcripcion SOX9 del cromosoma 17q, delecién del brazo largo
del cromosoma 4; las uterinas y fetales asociadas a los factores mecanicos; las
farmacoldgicas y toxicas, teratogénicas y otras esporadicas. Entre las causas embrioldgicas,
se considera que si el feto estd doblado en el Gtero con la cabeza presionada fuertemente
dentro del térax se puede generar una mandibula hipoplasica entre la séptima y undécima
semana de edad gestacional con el consecuente desplazamiento anormal de lengua hacia
arriba y atras en la cavidad oral(4).

Este sindrome representa uno de los problemas que mas afecta las vias respiratorias de los
neonatos como también a la deglucién lo que conlleva a una desnutricion y el poco
crecimiento o desarrollo de la mandibula que posteriormente causa una dificultad en la
articulacion del habla y en muchos casos se presenta paladar hendido. Los recién nacidos
presentan dificultades para coordinar la succién, la deglucién y la respiracion(4), (52).

No debemos olvidar que el manejo inicial del SPR, en primera instancia, debe orientarse
hacia los problemas de la via aérea y a establecer una adecuada nutricién. En general, el
manejo de la via aérea de la gran mayoria de los pacientes con SPR se realiza de manera
conservadora mediante la posicion declbito prono o ventral. Dicho manejo postural
mantiene por gravedad la lengua en una posicion mas anterior, facilitando la respiracion, lo
que se muestra en la monitorizacién continua por la inexistencia de saturaciones
importantes(4). por lo tanto esto ayuda al (53) mejoramiento de la respiracion, deglucion, y
el movimiento de los musculos y articulaciones mandibulares permitiendo el desarrollo del
nifo, mejorando la vida diaria de este.

La dificultad respiratoria ocurre secundaria a la obstruccidén de la via aérea superior, con
intervenciones para ayudar que van desde modalidades no quirtrgicas que incluyen presién
positiva continua en la via aérea, intubacién nasofaringea y / o posicionamiento propenso a
procedimientos quirdrgicos para casos severos como distraccion de la mandibula, adhesiéon
de lengua-labio y traqueotomia(53).
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Existen diferentes tipos de tratamientos quirdrgico y no quirdrgico lo que permite el
mejoramiento de las dificultades respiratorias ya sean leves o medradas, las dificultades
alimenticias y la obstrucciéon de las vias aéreas, que se realiza por medio de técnicas que
mejora cada uno de los diferentes problemas presentados en el sindrome de Pierre Robin.

Posteriormente a la revisién sistematica realizada se encontré que la terapia miofuncional
que es una de las mas empleadas para estos casos, encargada de reeducar las funciones
motoras la masticacion, la deglucién, la respiracion nasal, y los érganos fonoarticuladores
(lengua, labios, paladar duro, velo del paladar, huesos maxilares, maseteros y buccinadores.

Para mejorar la permeabilidad de la via aérea en los pacientes con secuencia Robin, ademas
de la traqueostomia, se utilizan técnicas esqueléticas aplicadas en los tejidos blandos. Entre
las mas utilizadas se encuentran: la técnica de protrusion lingual de Duhamel, la técnica de
labio-glosopexia, descrita por Routledge y la distraccion osteogénica mandibular(7). Esta
técnica permite la estimulacién de los musculos orofaciales que participan principalmente en
los movimientos de deglucién y succién, como también para lograr una correcta articulacién
de palabras.

El tratamiento logopédico debe iniciarse lo mas precozmente, generalmente con el inicio del
habla hacia los 2 afios hasta aproximadamente los 10 afios, aunque se trata de una terapia
individualizada, dependiendo de cada paciente en concreto. Conseguir adaptar el
movimiento a las estructuras para mejorar la funcionalidad de los érganos a través de la
aplicacion de técnicas y ejercicios motores (mioterapia funcional). Estos ejercicios seran
diferentes en cada caso y dependeran de los objetivos propuestos: agilizar el movimiento en
cuanto a precisién y/o rapidez, proporcionar unos puntos de articulacion mas adecuados,
mejorar posicién y tonicidad de la musculatura, proporcionar unos puntos de articulacién
mas adecuados, mejorar posicién y tonicidad de la musculatura, proporcionar cambios en la
sensacion propioceptiva. A través del trabajo funcional se consigue un mejor equilibrio
musculo esquelético. Mejorar motricidad articulatoria(54).

La maduracién y mejora de la disfuncion neuromuscular depende de la recuperacion
nutricional durante los primeros meses de vida, y este hecho sugiere que la mejora en la
actividad intrinseca del musculo Geniogloso y los musculos para faringeos con la
intervencién dietética a través de la dieta hipercalérica es responsable de la mejora. Patrén
respiratorio de nifios con sindrome de Pierre Robin(55).

En la revisién sistemética se encontré que se hace gran uso de los tratamientos ortopédicos
en los pacientes con sindrome de Pierre Robin, ya que permiten un mejoramiento en la
fisura palatina, logrando una prolongacién que permite que la lengua encuentre un punto de
apoyo posterosuperior permitiéndole descender y levantarse progresivamente. La postura
de distractores tempranamente ayuda a que haya un crecimiento de la mandibula, a la vez
que permite que la lengua en una esté en una posicion mas elevada, impidiendo asi la
glosoptosis.

Realizando terapia miofuncional para permitir que los musculos realicen movimientos
adecuados para que sea efectivo el equilibrio de las estructuras estomatognatico. También
se usa frecuentemente la distraccion mandibular para mejorar la posicién de la lengua,
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mejora la deglucién y succién y evita los problemas respiratorios debido a que hace un
proceso de lateralizacién, retrusién y protrusién con ejercicios tanto extra-orales como
intra-orales. También dentro de estas terapias se realizan ejercicios de estimulacién
sensitiva, térmica y tactil con el fin de trabajar toda la musculatura orofacial mejorando la
hipoplasia de los tejidos que han sido sometidos a diferentes técnicas de tratamiento
quirdrgico con el objetivo de lograr una regeneracién o modelacién de las estructuras.

Para el tratamiento de esta patologia se han desarrollado técnicas de terapia de habla para
favorecer la alimentacién oral de los pacientes que presentan el sindrome de Pierre Robin,
estas técnicas consisten en la estimulacion de la succién mediante el uso de chupetes,
masajes para relajar y interiorizar la lengua, soporte manual para sostener la mandibula,
colocacién del pezén exactamente en la lengua, postura simétrica global y movimientos
ritmicos del pico en la cavidad oral durante la succion. Con estos ejercicios se ha
demostrado que la aplicacién mejora y promueve la alimentacién oral, como también la
succién. Para mejorar las dificultades de respiracion se realizan técnicas posturales para
mejorar la coordinaciéon de los movimientos linguales y mandibulares. Frecuentemente se
usan ejercicios isométricos de contra resistencia para favorecer la relajacién de tejidos y
musculos orofaciales como también para trabajar la apertura y cierre mandibula realizando
ejercicios de movimiento de cada una de las articulaciones.

¢Efectividad de la terapia miofuncional en el sindrome de Smith Magenis?

Los sindromes craneofaciales son aquellos que se caracterizan por alteraciones tanto en la
cara como en la forma del craneo. Estas deformidades son producidas por el cierre
temprano de las suturas de la base del craneo, la frontoesfenoidal, el esfeno occipital, etc. y
de acuerdo con las suturas afectadas, estos nifos al crecer desarrollan diferentes tipos de
formas del craneo (escafocefalia, turricefalia, braquicefalia, etc.) dentro de esta clasificacion
se encuentra el sindrome Smith Magenis, Apert, de Pfeiffer, enfermedad de Crouzon(56).

El sindrome de Smith-Magenis (SMS) es un trastorno genético complejo caracterizado por
un déficit intelectual variable, trastornos del suefio, anomalias craneofaciales y esqueléticas,
trastornos psiquiatricos, y retraso motor y del habla(57). El primer grupo de nifios se
describié en 1980 en Estados Unidos por Ann Smith, consejera de genética. Investigadora
del Instituto Nacional del Genoma Humano y Ellen Magenis, profesora de genética
molecular, de ellas procede su nombre sindrome de Smith-Magenis(58).

Quienes padecen este sindrome tienen un cuadro clinico reconocible. Las caracteristicas
craneofaciales: braquicefalia, abombamiento frontal, hipertelorismo, sinofridia, fisuras
palpebrales oblicuas ascendentes, hipoplasia medio facial, cara cuadrada amplia con puente
nasal deprimido, labio superior evertido en forma de carpa, y micrognatia en la infancia. Las
anomalias dentales incluyen agenesia dental y taurodontismo. En pacientes jévenes es
comun una estatura baja, con una altura normal en adultos. Sobrepeso y/u obesidad en
adolescentes y adultos es habitual.

Otras anomalias esqueléticas incluyen braquidactilia, escoliosis, clinodactilia del 5° dedo,
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sindactilia en los dedos 2/3 del pie, limitaciones de antebrazo y codo, anomalias vertebrales,
almohadillas fetales persistentes de los dedos y polidactilia. También son comunes
problemas otorrinolaringolégicos como insuficiencia velofaringea, voz profunda y ronca, y
nodulos en las cuerdas vocales y pdlipos; la pérdida de audicion (60% de los pacientes) es
variable y puede ir de leve a moderada. Las caracteristicas oftalmoldgicas (>60%) incluyen
miopia y anomalias del iris y, rara vez, desprendimiento de retina. Es comin un déficit
intelectual de leve a moderado, retraso significativo del habla, disminucién de la sensibilidad
al dolor, neuropatia periférica, trastornos del suefno caracteristicos y conductas inadaptadas.
Las malformaciones de érganos (30-40%) incluyen anomalias cardiacas, renales, del tracto
urinario y del sistema nervioso central. El SMS es tipicamente una enfermedad esporadica
causada o por una delecién 17p11.2 que abarca el gen inducido por acido retinoico (RAI1)
(90%) o por una mutacion en este gen (10%)(57).

Las anomalias craneofaciales mencionadas anteriormente ocasionan en el sindrome de
Smith Magenis, alteraciones en el funcionamiento del sistema estomatognatico, por lo que
se requiere de la intervencion fonoaudiolégica y la implementacién de la terapia
miofuncional en el sindrome de SMS para atender los problemas de masticacién, deglucién,
succion, respiracion, debidos también a la hipotonia presente en este sindrome. Con la
terapia miofuncional se busca el desempeno adecuado para las funciones estomatognaticas.

En la revision sistematica se concluyeron que la terapia miofuncional es necesaria y
oportuna para mejorar la calidad de vida de las personas con el SMS, en funciones vitales
como la alimentacién y respiracion.

Muchos nifnos con SMS tienen problemas, debido en gran parte a una hipotonia de su
musculatura que condiciona dificultades al chupar y tragar.

El tratamiento involucra la implementacién de la terapia miofuncional prioritario en las
funciones vitales, alimentacién, respiracion.

Las terapias ocasionales de la logopedia se recomiendan para atender a la funcién oral-
motora, que muchas veces dificulta la alimentacion. Hay que poner énfasis en mejorar y
aumentar los movimientos de los labios y la lengua para poder tragar y que hay que variar
las texturas de las comidas(57).

En cuanto a la respiracién los trastornos deglutorios pueden llegar a ocasionar serias
dificultades respiratorias (neumonias por aspiracion de liquidos). En concreto, en los
sindromes como el de Smith Magenis, serd necesario ampliar el espacio intraoral con
técnicas quirdrgicas en etapas muy tempranas, de forma que les permita desarrollarse sin
riesgo alguno de dafio neuroldgico, ni afectacion de su vida(59).

En etapas tempranas la alimentacion y el crecimiento van a constituir dos areas de
evaluacion e intervencion continua(60).

En etapas pre-cirugia y poscirugia, el mantenimiento de los tejidos blandos, la aplicando
maniobras de tapping facial y masajes con el fin de mantener una vascularizacién adecuada
en la zona, que se sometera a cirugia posteriormente. La estimulacion sensitiva (térmica y
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tactil) es buena opcién en principio. Mas adelante, y dependiendo de las necesidades, se
puede recurrir a la estimulacién por radiofrecuencia (EMS) para tonificar los tejidos (59).

La aplicacion de la terapia miofuncional les proporciona a las personas con este sindrome la
rehabilitacion de sus funciones estomatognaticas, seguras y eficaces. Para mejorar la
calidad, su efectividad de deberd a una intervenciéon temprana y oportuna.

CONCLUSIONES

En la recopilacién de datos que se realizé mediante la revision sisteméatica, se evidencio que las
investigaciones estuvieron en relacién respecto a la efectividad de la terapia miofuncional en
pacientes con sindromes craneofaciales los cuales requieren de una intervencién
multidisciplinaria mediante una reeducacién de las funciones estomatognaticas pudiendo asi
lograr en estos pacientes la mejoria de los procesos de deglucién, respiracion, succion,
masticacion y de las estructuras orofaciales, a través de ejercicios de estimulacidon que
garanticen una mejora funcional.

La terapia miofuncional es efectiva en el sindrome de Goldenhar ya que busca como objetivo la
prevencion de los malos habitos, ayudando a conseguir un desarrollo orofacial armodnico,
conjunto con procedimientos de técnicas, tratamiento preventivo y rehabilitador ayudando asi
mismo a reeducar el sistema orofacial junto con el sistema estomatognatico.

La terapia miofuncional en el sindrome de Crouzon busca la intervencién, a través de
orientaciones, trabajando la musculatura, la propiocepcién, los puntos correctos de la postura
de la deglucion y masticacién; mediante técnicas que han sido efectivas, permitiendo mejorar la
correccion de la retrusién de la cara media con los problemas asociados.

La terapia miofuncional como un tratamiento novedoso carece de un impacto significativo
dentro de la eficacia de los ejercicios de estimulacién los cuales son de gran importancia para
las etapas pre y post quirdrgicas segun lo requiera el paciente acorde a sus necesidades en
estos sindromes.

Teniendo en cuenta esta revision sistematica se puede decir que para el sindrome de Pierre
Robin la terapia miofuncional tiene un gran porcentaje de efectividad ya que por medio de esta
se da una mejoria de las estructuras estomatognaticas a través de las diferentes mecanismos,
técnicas y tratamientos realizados hace que este sindrome emplee maniobras de reeducacion y
reestructuracién de las estructuras y musculos orofaciales lo que ayudara a mejorar la calidad
de vida del paciente.
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