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Resumen. El Sindrome de Facies Asimétrica con el Llanto (FALL) se
incluye entre las formas clinicas de paralisis facial congénita. El objetivo del
presente trabajo es describir las caracteristicas clinicas y las malformacio-
nes congénitas y/o trastornos neurolégicos asociados en 16 pacientes cuyo
diagnéstico fue FALL. Se analizaron las historias clinicas de los 16 pacientes
con FALL, examinados en el servicio de neuropediatria de los hospitales
Adolfo Pons, Universitario y Clinico de Maracaibo, Venezuela, en un periodo
de 10 anos (1984-1994). De acuerdo con los analisis de las pruebas de
independencia realizadas el lado afectado, es independiente del sexo. Siete
de los 16 pacientes (43,75%) presentaron malformaciones congénitas y/o
trastornos neuroldgicos asociados, destacandose la hiperquinesia y la her-
nia diafragmatica, no reportada en la literatura consultada. En tres de las
familias estudiadas podria plantearse un mecanismo de transmisién auto-
s6mico dominante, con penetrancia incompleta. En el resto de las familias,
s6lo el paciente estuvo afectado.

Asymmetric crying facies: Report of 16 clinical cases.
Invest Clin 37(2): 137- 148, 1996,

Key words: congenital facial paralysis, asymmetric crying facies, car-
dio - facial syndrome.

Abstract. The Asymmetric Crying Facies (ACF) is included among the
congenital facial palsy in childhood. We report the clinical characteristics,
congenital anomalies and other associated disorders in sixteen patients with
ACF examined from 1984 to 1995 in the pediatric units of the Hospital Adolfo
Pons, Universitario and Clinico of Maracaibo, Venezuela. Statistically the
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side of lesion and the sex were independent. In seven of sixteen patients

(43,75%) we found congenital anomalics and/or neurological disordere,
being diaphragmatic hernia and the hyperkinesia a rare association no
reported up to now in the reviewed literature. We suggest autosomal
dominant inheritance with reduced penetrance in three of sixteen families.
The other patients were sporadic cases.

Recibido: 18-4-95. Aceptado: 8-1-96.

INTRODUCCION

El Sindrome de Facies Asimétri-
ca con el Llanto (FALL) (1, 6, 7, 8,
16, 17, 18, 21, 22, 23, 24, 25}, tam-
bién llamado paralisis congénita
unilateral del labio inferior (9, 11,
19) se incluye entre las formas clini-
cas de paralisis facial congénita. Fue
descrita por primera vez por Hofna-
gel y Penry (10} en 1960. Cayler (2,
3) report6 en 1969 la asociacién en-
tre FALL y cardiopatias congénitas,
y propuso el término de sindrome
cardio-facial (1, 2, 3, 5, 7, 22, 24,
27).

Clinicamente se evidencia desde
el nacimiento, en el lado afectado, y
principalmente durante el llanto, la
imposibilidad de descender la comi-
sura labial mientras el lado sano se
desvia hacia abajo y afuera, apre-
clandose la asimetria imitada al la-
bio inferior. Se conserva la contrac-
cién de los musculos frontales, los
parpados clerran normalmente y no
se modifican los surcos naso-labia-
les. En la forma caracteristica no
existe dificultad para la succién, en
contraposicién con la paralisis facial
periférica "completa” que puede ob-
servarse en el periodo neonatal, con
compromiso del misculo orbicular

de los labios y escape de fluido por
el angulo afectado de la boca.

En el momento actual no hay
acuerdo respecto a la etiopatogenia
del FALL. Se han seiialado diversos
factores de naturaleza exdgena in-
cluyendo: trauma obstétrico (8, 10,
13, 16, 18}, infeccién viral durante
el embarazo (2, 3, 9), aplasia, hipo-
plasia o agenesia parcial muscular
unilateral de la regién mentoneana
(8, 10, 11, 13, 16, 17, 18, 20, 25) o
lesion de los nuacleos del VII par
craneal en el tallo cerebral que de-
termina debilidad muscular (1, 9,
19, 25).

La presencia de varios afectados
en una misma familia y en varias
generaciones (6, 7, 14, 16, 20) ha
permitido que se le atribuya un pa-
tron de herencia autosémico domi-
nante (6, 7, 14, 16, 20} y también se
ha discutido una probable herencia
multifactorial (7, 8, 11, 20).

Se han reportado varios tipos de
malformaciones congénitas asocia-
das al FALL: cardiovasculares (2, 3,
4,5, 6,7, 16, 20, 21, 25}, de cabeza
ycuello {2, 3, 4, 5, 6, 8 11, 16, 20,
21), gastrointestinales (2, 3, 5, 7,
21), genito-urinarias (3, 4, 11, 17,
21, misculo-esqueléticas (2, 3, 4, 5,
7.8, 11, 17, 18, 21), respiratorias (8,
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17, 21), y endocrinas (21). Igual-
mente se han reportado trastornos
neurolégicos asociados al FALL (2,
3,6, 8,11, 21).

La frecuencia real del FALL no
esta establecida. Algunas publica-
ciones sefialan una incidencia del
0,6 al 0,8% en neonatos (20, 22, 25)
sin reportar datos relacionados al
resto de la poblacién. La literatura
nacional (23) no refiere informacién
al respecto.

En este trabajo se describen las
caracteristicas clinicas y anomalias
asociadas presentes en 16 ninos
cuyo diagnéstico fue FALL.

MATERIAL Y METODOS

Se describen 16 nifios, de eda-
des comprendidas entre O y 7 anos,
quienes presentaron asimetria fa-
cial desde el nacimiento y cuyo diag-
noéstico final fue FALL. Los mismos
fueron evaluados en el servicio de
neuropediatria de los Hospitales
Adolfo Pons, Universitario y Clinico
de Maracaibo, Venezuela, en un pe-
riodo de 10 anos (1984-1994). En el
analisis de las historias clinicas se
consideraron las siguientes caracte-
risticas: antecedentes perinatales,
historia familiar, sexo, lado afecta-
do, malformaciones congénitas y/o
trastornos neurolégicos asociados.

Para el analisis estadistico de los
datos se emplearon las pruebas de:
Ji cuadrado con la correccion de
Yates, estadistico G y el test exacto
de Fisher. La utilizacién de tres
pruebas estadisticas fue necesaria
dado el reducido nimero de pacien-
tes estudiados (26).

RESULTADOS

Ninguno de los pacientes eva-
luados presenté antecedentes peri-
natales de infeccién o trauma obsté-
trico (forceps). Al considerar las ca-
racteristicas sexo y lado afectado en
los 16 pacientes con FALL, se apre-
cié la siguiente distribucién: nueve
correspondieron al sexo masculino
(56,25%), cuatro de los cuales mos-
traron compromiso del lado derecho
(25,00%) y cinco del lado izquierdo
(31,25%). Entre los siete pacientes
del sexo femenino (43,75%), en tres
se evidencid el FALL en el lado dere-
cho (18,75%) y en cuatro en el lado
izquierdo (25,00%]) (Tabla I). Al apli-
car la prueba de Ji cuadrado con la
correccion de Yates se decidio acep-
tar la hipétesis nula, en virtud de
que el resultado obtenido (0,198) es
menor que el valor critico de Ji cua-
drado para 1 grado de libertad y un
nivel de significacién de 5% (Ji cua-
drado = 3,84), es decir, existe inde-
pendencia entre los factores estu-
diados (sexo y lado afectado). Simi-
lares resultados se obtuvieron al
aplicar la prueba del estadistico Gy
el test exacto de Fisher.

Siete de 16 pacientes (43,75%)
presentaron malformaciones congé-
nitas y/o trastornos neurologicos
asociados al FALL (Tabla II). La dis-
tribucién por sexo y lado afectado en
estos pacientes fue: dos correspon-
dieron al sexo masculino (28,57%j},
de los cuales uno presenté la lesién
del lado derecho (14,28 %) y el otro
en el lado izquierdo. De los cinco
pacientes del sexo femenino
(71,43%), el lado derecho estuvo
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TABLA 1
DISTRIBUCION POR SEXO Y LADO AFECTADO EN 16 PACIENTES CON
SINDROME DE FACIES ASIMETRICA CON EL LLANTO

Sexo
Lado afectado Masculino % Femening % Total %
Derecho 4 25,00 3 18,75 7 43,75
Izquierdo 5 31,25 4 25,00 9 56,25
Total 9 56,25 7 43,75 16 100,00
TABLA II

MALFORMACIONES CONGENITAS Y/O TRASTORNOS
NEUROLOGICOS ASOCIADOS EN PACIENTES CON SINDROME
DE FACIES ASIMETRICA CON EL LLANTO

Pacientes  Sexo Lado Anomalias congénitas Trastornos neuroligicos
afectado
1 Femenino  Izquierdo  Coartacién Pulmonar Hiperactividad

- Deficit de atencién
Femenino  Izquierdo Atresia intestinal

Femenino  Izquierdo  Defecto en el septum

ventricular
4 Masculino Izquierdo  Defecto en el pabellén
auricular
5 Femenino  Derecho Sin anomalias Trastornos de aprendizaje
6 Femenino  Izquierdo  Hernia diafragmaética
Masculino Derecho Tetralogia de Fallot
Coartacién Pulmonar
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afectado en uno de los I)acicntes

(14,28%) y el lado izquierdo en los
cuatro restantes (57,15%) (Tabla
). Al realizar los analisis con prue-
bas de independencia para estos da-
tos, se obtuvieron resultados simila-
res a los observados en la Tabla I (Ji
cuadrado con la correccién de Yates
= 0,0004).

De las malformaciones observa-
das, tres fueron cardiovasculares
(42,86%), dos gastrointestinales
{28,57%) y una del pabellén auricu-
lar (14,28%). En cuanto a los tras-
tornos neuroldégicos, un paciente
{14,28%) present6 sindrome de hi-
peractividad-déficit de atenciéon y
otro, trastornos de aprendizaje.

En tres de 16 pacientes
(18,75%), el hallazgo de FALL fue
documentado en otro miembro de la
familia, correspondiendo en dos pa-
cientes a la madre y a la abuela
materna en el otro caso.

La Fig. 1-4 muestran 4 pacien-
tes: uno con FALL del lado derecho,
asociada a tetralogia de Fallot y
coartacién pulmonar, y tres con

FALL 954 AR GNKTIN 0 0D

malformaciones.
DISCUSION

El Sindrome de Facies Asimétri-
cacon el Llanto (FALL), es unaforma
particular de paralisis facial congé-
nita. Se han empleado otras deno-
minaciones, como por ejemplo, sin-
drome cardio-facial. El emplec de
este término puede prestarse a con-
fusién, ya que puede relacionarse
equivocadamente con malformacio-
nes cardiovasculares, lo cual ha
sido descartado.

El FALL es clinicamente diag-
nosticable desde el nacimiento. Los
obstetras, neonatélogos y pediatras,
responsables del primer contacto
con el paciente afectado, deben te-
ner claro la existencia de ésta afec-
cién y diferenciarla plenamente de
otras formas de paralisis facial con-
génita o adquirida. Si bien es cierto
que por si sdlo el FALL no es una
patologia severa, su reconocimiento
temprano es importante para la

TABLA III
DISTRIBUCION POR SEXO Y LADO AFECTADO EN 7 PACIENTES
CON SINDROME DE FACIES ASIMETRICA CON EL LLANTO,
MALFORMACIONES CONGENITAS Y/O TRASTORNOS

NEUROLOGICOS ASOCIADOS
Lado afectado  Masculino % Femenino % Total %
Derecho 1 14,28 1 14,28 2 28,57
Izquierdo 1 14,28 4 57,15 5 71,43
Total 2 28,57 5 71,43 7 100,00
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Fig. 1. Paciente masculino de un afio de edad con Sindrome de Facies Asimétrica con el
LLanto (FALL) del lado derecho, asociada a tetralogfa de Fallot y coartacién Pul-
monar,

Fig. 2. Paciente femenina de siete afios de edad con FALL del lado izquierdo.
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Fig. 4. Paciente femenina de 5 afios de edad con FALL del lado izquierdo.
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busqueda de otras malformaciones
congénitas que pueden llegar a com-
prometer la vida del paciente (12).
Por ello es necesario realizar una
historia clinica detallada, que inclu-
ya los antecedentes pre, peri y pos-
tnatales, un examen fisico exhaus-
tivo y la basqueda de posibles mal-
formaciones congénitas asociadas.
Igualmente se hace necesario un se-
guimiento clinico de estos nifios
para la identificacién de su perfil
. neuropsicolégico.

Es dificil precisar &l predominio
del sexo o del lado afectado. La lite-
ratura oscila entre presentaciones
de pocos casos (6, 8, 10, 16, 17, 24,
27) hasta series mas extensas de
FALL asociada exclusivamente a
malformaciones cardiovasculares
(2, 3, 25). Igualmente en un grupo
de pacientes tan pequefio como el
presente, no es facil realizar analisis
estadisticos validos, por ello se recu-
1Ti6 a pruebas que intentan resolver
el problema de una muestra tan pe-
quena {Ji cuadrado con la correc-
cion de Yates, estadistico G y el test
exacto de Fisher). Si se analizan glo-
balmente los datos en cuanto al sexo
y el lado afectado, éstos no parecen
mostrar grandes diferencias; sin

. embargo, al considerar sélo los pa-
cientes con FALL asociada a otras
malformaciones, se evidencia que
existe una mayor afectacion del sexo
femenino y del lado izquierdo (4:1).
Si este hecho se comprobara esta-
disticamente al aumentar la mues-
tra, estaria de acuerdo con lo publi-
cado en otras serles (11, 20, 22)
donde predomina la afectacién del
lado izquierdo; no obstante, Cayler

(2, 3) reporta afectacion predomi-
nante del lado derecho de pacientes
con FALL y malformaciones cardio-
vasculares. Estas diferencias po-
drian sugerir la heterogeneidad etio-
légica en el FALL. Se hace necesario
estudiar un mayor namero de pa-
cientes para corroborar estos ha-
llazgos.

El reporte de Papadatos y col
(20) en el cual 11 de 37 madres, 2
de 14 padres y 9 de 29 hermanos
estan afectados; el de Miller y Hall
(16), de unamadre y dos de sus hijos
con FALL descendientes de diferen-
tes padres; el de Singhi y col (25),
con cuatro de diez madres de propé-
sitos, y tres de doce hermanos afec-
tados; y el de Cirillo y col (6), que
comunica varios casos en diferentes
generaciones de una misma familia,
han permitido postular la hipétesis
de que el FALL se hereda en forma
autosémica dominante (7, 15}. No
obstante, la presencia de pacientes
de segundo grado afectados, y el
hecho de que dos gemelos (prob-
ablemente monocigéticos) muestren
discordancia, al estar afectado uno
y el otro no, son evidencias en contra
de un patrén de herencia monogéni-
ca y favorecen una etiologia mas
compleja, probablemente multifac-
torial (20).

En la presente comunicacion, se
describen tres familias con dos ma-
dres de propésitos y una abuela ma-
terna con idéntica malformacion, lo
que sugiere que se comporte como
un rasgo autosémico dominante con
penetracién incompleta. En las tre-
ce familias restantes hay soélo un
afectado, lo que pudiera correspon-
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der a una mutaciéon nueva (autoso-
mica dominante) y cuyo patrén de
transmision se comenzaria a cum-
plir a partir del afectado, o, ser real-
mente casos esporidicos como los
descritos en la literatura en los cua-
les no se reportan antecedentes fa-
miliares de afectaciéon (21).

La incidencia de malformacio-
nes congénitas en la poblacién ge-
neral oscila entre 1,3y 2,5% (4, 8,
15). Si se analiza la frecuencia de
malformaciones congénitas asocia-
das a pacientes con FALL éstas lle-
gan a ser del 46% por lo cual algu-
nos autores (21} sugieren que se
utilice el FALL como un indicador
para la buisqueda de otras malfor-
maciones. Las cardiopatias congé-
nitas parecen tener relacion directa
con esta patologia y se ha descrito
que su asoclacion es 6 a 8 veces mas
frecuente que en la poblacion gene-
ral (8). En la presente muestra, las
malformaciones cardiovasculares
representaron el 42,86%. Cayler
plantea que esta asociacién puede
estar relacionada con la proximidad
del segmento caudal del arco hioi-
des del primordio cardiaco, por lo
que un agente que afecte el corazén
puede, con alguna posibilidad, com-
prometer el segmento caudal de este
arco que contiene las ramas del ner-
vio facial destinadas a estructuras
de la parte baja de la caray el cuello.
La alteracién ocurriria en el momen-
to en que se produce la inervacién
de los musculos faciales, es decir,
entre los treinta y tres y treinta y
ocho dias de edad gestacional.

En este trabajo se reporta un
paciente con hernia diafragmatica,

y otro con sindrome de hiperactivi-
dad con déficit de atencién, patolo-~
gias estas no reportadas en la litera-
tura consultada (2, 3, 4, 5, 6, 7, 8,
11, 14, 16, 17, 20, 21, 25}.

En cuanto a los factores exége-
nos que pudieran explicar la apari-
cién del FALL, se han propuesto: a)
Origen infeccioso viral, durante el
primer trimestre de 1a gestacién, se-
fialado por Cayler (2, 3} al describir
el sindrome cardio-facial. b} Facto-
res mecanicos durante el periodo
perinatal, como la presion unilateral
sobre el angulo mandibular y/o re-
gion cervical periestiloidea, debido a
la aplicacién de instrumental (for-
ceps) o por la modalidad de presen-
tacién obstétrica (8, 10, 13, 16, 18).
¢) Hipoplasia, aplasia o agenesia
muscular en la regién mentoneana
(musculo depresor anguli oris o
triangular del labio inferior) (8, 10,
11, 13, 16, 17, 18, 20, 25). Estas
serian causadas por insuficiencia
vascular debida a obstruccién de la
arteria trigeminal primitiva, basilar
o vertebral que determinaria la ne-
crosis parcial del nucleo del VII par
craneal en el tallo encefilico. La li-
teratura sefala ejemplos de oclusio-
nes vasculares durante el desarrollo
embriolégico que determinan se-
cuencias de disrupcién del flujo ar-
terial con la consiguiente aparicién
de malformaciones {anomalias de
Poland, Klippel-Feil y sindrome de
Mbbius (1).

Ninguna de estas teorias sus-
tentan suficientemente la patogenia
de FALL. La teoria infecciosa docu-
mentada por Cayler (2, 3}, s6lo ex-
plica la asoclacién de asimetria fa-
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cial con malformaciones cardiovas-
culares, excluyendo su relacién con
otro tipo de malformaciones (diges-
tivas, genito-urinarias, musculo-es-
queléticas). En esta comunicacion
ninguno de los pacientes mostroé evi-
dencias clinicas sugestivas de infec-
cién viral prenatal.

Es dificil relacionar el trauma
obstétrico y la aplicacién del forceps
con una lesion muscular exclusiva
del labio inferior. En estos casos
suele observarse una paralisis facial
periférica "completa”. En este repor-
te ningan paciente presentd antece-
dentes de parto con aplicacion de
forceps.

La insuficiencia vascular en el
tallo encefalico dificilitnente determi-
naria el compromiso exclusivo de un
musculo de la expresién facial. Los
ejemplos de secuencias de disrup-
cién vascular previamente sefala-
dos (anomalias de Poland, Klippel-
Feil y sindrome de Mé&bius), usual-
mente se acomparian con otras ano-
malias somaticas y en el caso del
sisterna nervioso central, se observa
el compromiso de otros nervios cra-
neales.

La identificacién precisa de la
patogenia del FALL exigiria un estu-
dio prospectivo con un mayor ni-
mero de pacientes y el esfuerzo con-
junto del pediatra, neuropediatra y
geneticista. Enfatizamos que el ob-
jetivo fundamental del presente es-
tudio es llamar la atencién del mé-
dico respecto al diagnéstico, basica-
mente clinico, de ésta entidad; rea-
lizar una busqueda minuciosa de
otras posibles malformaciones con-

génitas asociadas y no someter al
paciente a pruebas innecesarias.
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