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Sindrome de Binder. ;Cual es el tipo idéneo de cirugia?

Binder syndrome. What type of surgery is ideal?
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Sindrome de Binder

El sindrome de Binder o displasia maxilonasal es una malfor-
macién congénita descrita por Allan Ragnell en 1952 con la
denominacién de anomalia en «cara de plato» y 10 afios des-
pués por Binder, quien le otorgd nombre propio al describir
detalladamente esta entidad’?. Desde entonces alrededor de
250 casos se han recogido en la literatura.

Fisiopatoldégicamente, se trata de una deformidad estructu-
ral con inhibicién del crecimiento dseo, en especial en el area
subnasal donde aparecen pequenas excavaciones a cada lado
de la espina nasal, la cual se encuentra retruida.

La inhibicién de los centros de osificacién en los bordes
laterales e inferiores de la apertura piriforme, entre la quinta
y sexta semana de desarrollo gestacional, daréd lugar a una
hipoplasia localizada del maxilar con la consiguiente facies
tipica del paciente afecto de este sindrome, con retraccién de
la unién labio columelar y anormalidad en la forma de la base
columelar, similar a la que presentan los pacientes con labio
leporino bilateral?.

La etiologia no estd clara, se considera multifactorial fruto
de una mezcla de factores genéticos y medioambientales. Pese
a que la mayor parte de los casos son esporadicos, en el 16% de
los pacientes con sindrome de Binder se admite un patrén de
herencia autosémica recesiva con penetrancia incompleta?.

Clinicamente la tipica apariencia de esta entidad es un
angulo frontonasal de casi 180 grados, columela corta, labio
superior convexo e hipoplasia de la premaxila.

Véase contenido relacionado en DOI:
10.1016/j.maxilo.2010.12.002.
* Autor para correspondencia.

Binder, en su descripcién original, enumer6 seis caracte-
risticas fenotipicas: ausencia de dngulo frontonasal, posicién
anormal de los huesos propios nasales, hipoplasia intermaxi-
lar con la consecuente maloclusidon, reduccién o ausencia de
la espina nasal anterior, atrofia de la mucosa nasal y ausencia
de seno frontal (esta ultima caracteristica no es obligatoria).
Todos los pacientes con sindrome de Binder presentan estas
caracteristicas en algin grado de afectacién.

Una adecuada estrategia terapéutica requiere contestar a
dos consideraciones fundamentales: 1) ;cudl es la técnica qui-
rurgica apropiada? y 2) ;cudl es la edad 6ptima a la que se debe
intervenir?

(Cual es el tipo id6neo de cirugia?

Dado que el grado de malformacién en el sindrome de Binder
varia significativamente, el planteamiento quirtrgico nece-
sita individualizarse. Antes de comenzar ningin tratamiento,
los pacientes deben ser evaluados por todos los especialistas
implicados para establecer un adecuado plan de correccién. El
método éptimo para manejar estos casos comienza, si el caso
lo requiere, con el tratamiento ortoddéncico de la maloclusién
seguido de cirugia ortognatica. La correccién nasal y del tercio
medio vendra a continuacién.

Autores como Holmstrém y Gewalli, en su analisis antro-
pométrico digitalizado realizado en 92 pacientes sometidos a
diferentes técnicas reconstructivas a lo largo de 23 afios”, con-
cluyen que la incisién bicoronal o el abordaje septo-columelar
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no son opciones adecuadas para acceder al foco de la mal-
formacién en torno a la apertura piriforme. Afirman que el
abordaje intraoral es el mejor acceso para la liberacién de
los tejidos blandos circunscritos y minimizar asi las fuerzas
aplicadas a los injertos colocados. Dado que el foco de recons-
trucciéon debe centrarse en el rea local de hipoplasia subnasal,
la osteotomia de Le Fort II no corregiria este defecto patogno-
moénico o la escasez de proyeccién de la punta. La técnica de
Le Fort I descrita por Posnick y Tompson® deberia reservarse
para los pacientes que asocian una anomalia dentoesquelé-
tica clase III, lo cual se produce en el 54% de los casos, y estaria
indicado realizar la correccién maxilomandibular antes de la
reconstruccién nasal®.

Los injertos éseos y cartilaginosos han sido utilizados tradi-
cionalmente como tratamiento reconstructivo de la hipoplasia
maxilonasal.

Ragnell describié por primera vez la utilizacién de chips
de hueso esponjoso de cresta iliaca para la superficie anterior
maxilar, a través de una incisién medial en la base columelar?.
Para mejorar el contorno nasal Holmstrom, Losken y Rune uti-
lizaron la técnica de injertos 6seos en «L» utilizando como
zona donante la cresta iliaca y la calota. Estos autores utili-
zaron a su vez chips éseos injertados en la premaxila a través
de un abordaje intraoral vestibular o a partir del pliegue nasal
perialar.

Sin embargo, los resultados con injerto éseo contintian
siendo impredecibles, con frecuente reabsorcién del mismo,
en especial si el tejido blando que lo recubre es fino, asi como
malos resultados a largo plazo en caso de desplazamiento del
hueso injertado. Uno de los principales problemas de esta téc-
nica es que los pacientes se quejan a menudo de excesiva
rigidez de la punta nasal.

El injerto de cartilago en «L» ha sido abandonado dada la
evolucién impredecible y el escaso remodelado positivo.

Por otrolado, el injerto de cartilago costal mantiene su volu-
men a largo plazo y proporciona a la nariz una apariencia
mas natural, designandolo como el injerto de eleccién para
el aumento del dorso. Para prevenir la torsién y doblez de los
largos injertos requeridos para el dorso, deben obtenerse de la
parte central de la costilla y sumergirlos en solucién de cloruro
sodico al 0,9% durante 30 minutos.

Un concepto de suma importancia es la deficiencia de
tejidos blandos en la columela de estos pacientes, causante
fundamental de la nariz alada del sindrome de Binder. Para
solucionar esto, Holmstrém y Gewalli® proponen el alarga-
miento de la columela con plastia en V-Y silo que existe es un
verdadero acortamiento de la piel, pero silo que se presenta es
Unicamente una retraccién por la hipoplasia del suelo nasal,
el avance de la piel puede conseguirse a partir de la liberacién
de la piel labio-columelar con la ayuda de strut cartilaginoso
para mantener la adecuada proyeccién.

Estos mismos autores® aconsejan la reposicién anterior del
septo nasal cuando la pirdmide ésea posee altura adecuada,
explicando la adecuada permanencia de la proyeccién de la
punta nasal por la liberacién de los tejidos blandos realizada
previamente al injerto.

Recientemente, los implantes porosos de alta densidad de
polietileno se han descrito como una buenas alternativa para

pacientes con sindrome de Binder que no aceptan la recons-
truccién con injerto costal y/o cirugia ortognatica’.

(Cual es el momento idéneo de la cirugia?

Cirujanos craneofaciales de Paris y Ciudad de Méjico
(D. Marchac y F. Ortiz-Monasterio) abogan por la cirugia tem-
prana a los 7-10 afios de edad®. Una segunda intervencién en
la adolescencia tardia seria necesaria en este caso. Para conse-
guir la mejor integracién social del paciente, algunos autores
recomiendan realizar la cirugia antes de comenzar la etapa
escolar. La técnica de injerto onlay parece influenciar positi-
vamente al crecimiento facial con posibilidad de correcciones
secundarias menores en cualquier etapa del desarrollo®.

En contra, Tessier defendi6 el adecuado tratamiento qui-
rurgico de estos pacientes a partir de los 16 afos, una vez
completado el desarrollo esquelético del individuo.

En Suecia, siguen esta misma tendencia, siendo partida-
rios de posponer la cirugia hasta completar el desarrollo del
paciente, como Holmstrém y Gewalli® quienes defienden un
Unico tiempo reconstructivo, con excepcién de casos severos
en los que estaria indicado un primer tiempo quirtrgico para
reparar la deformidad dentofacial y un segundo tiempo para
tratar la malformacién nasal.
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