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Tambien se le puede conocer como: 
Disostosis mandibulofacial



Trata de una 
enfermedad 

hereditaria en la que 
no se desarrollan 
algunos huesos y 
tejidos faciales. 

Afecta principalmente 
los pómulos, 

mandíbula, mentón y 
orejas. 



Este en algunas ocasiones tambien
puede afectar no solo la oreja, sino
tambien puede llegar hasta oído
medio, la columna cervical y las
manos.



Se dice que este 
síndrome es de origen 
hereditario más 
comúnmente del padre 
a los hijos, pero la 
mayoría de los casos 
solo existe un caso en 
toda la familia.



Epidemiologia 



Afecta anualmente a 1 en 
50000 nacidos vivos.

Los que padecen esta 
enfermedad suelen tener una 
inteligencia y esperanza de 

vida normales.  



Signos y 
síntomas 



- Cráneo redondeado.
- Hipoplasia de los molares y del 

maxilar inferior (mandíbula 
pequeña).

- Huesos de la mejilla planos.
- Ojos inclinados. (Debido a la 

poca estructura ósea).
- Boca grande, paladar hendido, 

labio leporino.
- Ausencia de pestañas.



- Sordera tipo conductiva. 
-Microtica (oreja muy 
pequeña).
-Oídos externos desde 
anormales hasta casi 
totalmente ausentes.
-Perdida de audición 
raramente bilateral.



Debido al crecimiento 
anómalo de la 

mandíbula y demás 
rasgos tambien se ven 

afectados la 
respiración y por 
ende el habla, por 

ello existen 
dificultades fonéticas.





-En caso de tener dificultad respiratorio
postnatal se deben considera una
traqueostomía, ventilación no invasiva o
distracción mandibular.

-La cirugía plástica para remodelación facial.

-Ayuda psicológica.
-Otorrinolaringología apara los problemas
de ADICIÓN, RESPIRACIÓN Y DEL HABLA.


