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La herenciz o de suma imponaneis en la agparicion del labio leporina. Es indudalile o
influencia gendtica en esla dizmoerlia. Se realisa una breve revisidn al rosprectn, Para realisar
el presente drabaje nes basames en 295 nifios periadord de Jabfe leporina. miendidos en
hggstron servicion en los que <o hallt que el 339% wmia antecedentes familisres de gqueilos-
quisis, Ja rual ze pudo comprobar, s2 hereda con ma- frecuencia por wvin materna, Constata-
mos 5 omalrimonios consanguiness, 3 geupos pemclares, asi come b hermanos  portaderes de
esta altgracian; tombicn olescvamos variae mgllormaciones o patologias entrs lox  familiares,
en muesieo mmedie 11 9350, 8 eomm el riesgo en el increments de o= fisurados. Ademds pre-

sentamos o drbol penealégica de un grupoe dde afectados,

INTROBUCCION

La herencia tiene una influencia deci-
siva en la aparicién del labio leporing.?

Half indica que la queilosquisis puede
deberss o varios Tactores: mulacién  de
penes, aberracian cromosomice. Tactor exo-

a
L U

Se han indicado genes alelomorfos para.
normales, espocialmentle  genes  acoesovios,
v la accion modificante de factores exé.-
zenos sobire el desarrollo cwbrionariv, Mes-
gele v la mayor parte de los autores acep-
tan la “herencia dominante irregular” co-
o mecanismae hereditario, otros  investi-
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gadores sciialan la “herencia dominante
condicional™.*

Fattle encontréd que del 10 al 206 de
los pacientes tenian antecedente familiar?
rictras que siln gqueilosquisis estaba aso-
vigidla a palatorquisiz la incidencia ascen-
din al 41% * Pero ¢l mismo Kubin relic.
re.gue ol 27%. de los LL sia fisura pala-
lina lenian este caracter hereditario.

Frere (1757 v foeas (17930 abserva.
vone acumulacian de esta dismorfia en al.
gunaa - familias. Posteriormente Nikari
11822), Passavans (186271 v muchos olros
han hecho referencia al rezpecta. El mis
mo Trenr asi como Murray (18B00) Nchrie-
der (1931) v Mengele (1939 encontoaron
en log progenitores paladar alio v estrecha
v e forma de V invertida.

MATERIAL ¥ METQDO
El presentc estudio estd basado en los
273 nifios portadores de queilosquisiz con
fisura palatinga o sin ésta, atendides, en



nuestro servicio de cirugia reconstructiva
del hospital infantil “José Luiz Mivanda”
de Santa Clara.

Hemos dividido estos pacientes segan el
tipo de lesién, antecedente familiar, mime-
ro de padres y madres portadores de esta
dismorfia, grupos gemelares. asi como la
presentacion del arbol gencaldgico de al-
gunos pacientes.

RESULTADOS

Pasemos a continuacion a valovar cada
uno de estos aspectos:

Tipo de lesidn: hemos constatado esta
dismorfia en la  distribucion  <iguiente:
labio leporine 97 pacientes. labio lepori-
no con fisura palatina 115 mallormados,
queilosquizis bilateral 8 nifios y esta mis-
ma alteracidn ssociada a palalosquisis en
35 afectados (cuadro I).

Heredabilidad: Sehrdeder (1931} obtu-
vo en sus 180 pacientes estudiados el
19.5% con anteecdente familiar de LL.

Mo obstante. cupndo  realizd  personal-
mente despistaje en 75 casos hallé la trans-
misién hereditaria en ¢l 42.7%.

Sanders (1934) informd 20%% con an:
tecedente, pero al realizar la investigacion
directamente la cifra ascendic a 30.8%.
mas tarde al examinar a los pacientez dis-
tantes, la fraccion s: clevé al 4+45%.*

En vista de ello, hemos realizado la en-
cuesta directamente en 243 pacientes, en-
contrando antecedente familiar en 131
para el 53,9%.

Pudimos constatar que la herencia pro-
venia por via materna en 48 pacientes v
por la paterna en 37. En diex malforma-
dos existia antecedente familiar por am-
bos progenitores.

También comprobamos & madres porla-
doras de labio leporino v dos padres pre-
sentaban esta dismorfia.

De los 275 afectadoz encontramos 35
matrimonios consanguineos, aungue cree-
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mos que esta cifra debe ser aln mas ele-
vada.

Tuvimos un grupo familiar donde con.
comitaban 7 malformados, otro con 6 nifios,
pera consideramos que profundizando en
gencraciones anteriores ¥ ramas colatera.
les esta cantidad debe ser maver. Existe
un grupo de + hermanos con labio lepori-
ne, un' hecho similar fue reportado por
Lucas,

En tres grupos gemelares se observa LL,
de la siguiente manera: uno con LLB v
el atro sano, no existia antecedente fami-
liar de esta malformacion (grafico 3).

tos varones con LL fallecidos v con
antecedente de LL.

FI otre grupo estaba conslituide por
una hembra con LL y el vardn sano, con

¢l antecedente de ser la madre portadora
de LL.

En obzervaciones realizadas a los pro
genitores hemos hallade una alia inciden-
cia de ellox con paladar alto v estrecho o
sea en YV invertida.®® También hemos
constatado algunos padres con dislalia.

Realizamos un bosquejo familiar en 107
nifos con LL, v encontramos en sus fa-
miliaz otras patologias; asi tlenemos en
viho familias ¢l sindrome de Down, epi-
lepsia en dos, retraso mental dos, esquizo-
frenia dos, hidrocefalia uno v un encefa-
lopitico. También existian cinco familias
von cardiopatias y cinee son sordomudos:
ademas, hallamos malformaciones en miem-
hros inferiores en cuadro, polidactilia una.
sindactilia dos y en otra aparecié un mism.
biro con brida amnidtica (cuadro ).

Nosotros hemos sefalado en trabajos
anteriores que la incidencia en nuestro me-
dio era de 1 :937] aunque cabe esperar
que en lo sucesivo se producira una ele-
vacién paulatina del ‘nimero de los fisu-
rados. A conlinuacién pasaremos a expo-
ner un grupe de familias con uno o mas
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micmhbros  portadores > exta di=smarfia
tpraliens 1150,
COMNCLURIONES
I~ surmamente importante la herencia en

i aparicidn el labio lepovino.
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GRAFICO 3
GRUPOS GEMELARES
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GRAFICO 14
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CUADRO I
CASOR ESTLIHADOS

Lesidn Thun, An0e Subiteral Total
. Tahio leporing sin F. P, o7

Labio leporine con 1P, 115 212

Labio leporing bLilaw. 5/F P, 8

Labia leporing bilat. €/ 1% 33 6 273

Ffoxistr predfominia ool dalde feporive aiinteeat vode fuoguefloguiss usosdpdas o fanra poleting.

CUADRO 11
OTRAS PATOLOGIAS EN LAS FAMILIAS

i"amlngia Familias Patalogin Familins
Sindrome de Down 8 Cardiopatias 3
Epilepsia 2 Sordomudez 3
Retraso mental 2 Maif. miembrez Inf. 4
Esquizofrenia 2 Sindactilia 2
Hidrocefalia 1 Polidactilia 1
Encelalopitico 1 Brida amnidlica 1

Existe un grupe con patofegias gue gnardan relacién con ef 5. nerviose, molf. de miembros x
cardiopaiias, .
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SUMMARY
Ruiz Miranda, 5 0, et al. Clefe Mp fgenealogical revi, Rev Cub Ped 47: 30 1975

Inhezritance is a very significant fzctor in the occurrence of clell Hp sinee genstie inllucnce
i evident in this dvsmorphism, A brel review of 1his ety s amade, Twiebpmdreed andseveny v
five children with cleft lip treated ot our serviees were stadicd: 5399 of them had fanily
bockgrounds of cheiloachizi=. with & mwre frequent maternal inheritgnee, Five L ETTL P TOTTTES
marciages 3 geavellary groups and 4 brothers sml sisters haol this paghedogy s we alse observed
amomg relatives several malformations or pathelogics. specially related e the nerams aystem,
Is imgialenes (19370 and increased risk in owur environment are indicated, Genealagical tree
of some patients is presented,

RESUME
Ruix Miranda, 5 O, et al. Bec-deficere farbre gemcafogiganrs Hev Cube Ped 47 30 1975,

L'heritage est tpés important dans Vapparition du heededisvee, Suus aucun doute il y a wne
influrnee pendlique dans cette dysmorphie, On (ol une brove révidion @ propos de or sujot
Sur 275 enlamls porteurs de becde litvre, 5309 avabent danticodents familians de chiitoschisis,
heringe [e plus souvent par voie maternelle, On a monteé 3 mariages comsangmine, 3 groupss
gemellaived, ainsi que quatre frénes poricaes de cette aliérmtion. Pormi les [omiliers on oa
ohisrvé ausai plysicors malformations oo pathologies en sl aves le ay=léme popeeux. 11
st & noter Uincidence de cotte dysmorphie dans notre milien (19371 ainsi gue le risque o
acroissement s fissuré=. Par aillewrs on présente Farhiee gécdalogique d'on prompe de cow
sujets. 1

FESIME

Pyps Mupsima C.0.. o mp. Sagues Tyds (DONICIOBIOE ICDEBNY. Rav Cub
Fad 47 3, 1975 .

TNipw nogsnedime samdiedl Tyde HacHenceTBO ¥WMdeeT HI'pOMHOS sHadenxe.Ha a7y
BMeRODPiN HOCOUHEHRD YRIeTiHa OHasNBaeT doJBEOe RARMAHMe.B CBAZM ¢ 52—
THM MH KODOTHO DECCMATDHBSEN Bonpoc. A nposepneddA a7of padoty v 0
Hoewpamictk #a 275 petsd crpamawuing 3asvpe® Tydw.moTopuwe OGCTeOBANMOE
B ALK YUIMERISHIAX ¥ OOHADYEMESCE 9T0 53,9% X Hi MMesT CeMeMHMR a-
HAMHER XEISRUKICHCA,YTO Jale HACASOYET o7 MaTeps - Mu MHagwmx 5

dpeunny GAEIHONPOSHEX CONEDN,3 TDYNIH GAM3HMI0E 2 Takme 4 6DaTEER C-
TPEmANSY ATV NOPORILIEN ¥ eWé Cpemy WISHOZ CeMM Ml HaOMOmany Hexd-
TODHE TOPONE DEIBUITIA LT NaTO0MOTHER T9CHO CBAJAHHHY C HepBHoR cHcTe-
uol . Coodmeen 0 azctore ¥y u#ac ([7937) a Takme DMCK NDHPOCTAE CTDATAD
WX . KpoME TOVD NDENCTABAAEN DOLOCAOBHOE NEDEBO I'DYNNH COAGHHY .
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