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INTRODUCCIÓN

La displasia maxilonasal, más conocida como síndro-
me de Binder, fue descrita en 1962 por K. H. Binder (1),
aportándose así claridad a una serie de cuadros patoló-
gicos que hasta ese momento no se encontraban como
síndrome clínico definido.

Con anterioridad, Ragnell en 1952 describió un caso
de hipoplasia maxilar dándole el nombre de dish-face
deformity (2), y Noyes en 1939 (3), también había des-
crito un paciente con la apariencia característica de dis-
plasia maxilonasal, pero sin llegar a atribuirle aparien-
cia de síndrome.

Por tanto, a través de los años, el síndrome de Binder
ha recibido numerosos nombres, destacando el de facies
scaphoidea o cara de pato.

La descripción original del síndrome realizada por
Binder incluye una displasia maxilonasal, con los
siguientes rasgos característicos:

—Disostosis maxilonasal.

—Hipoplasia del tercio medio facial, con un puente
nasal plano.

—Aplanamiento de la glabela.
—Orificios nasales en media luna.
—Acortamiento de la columela.
—Ángulo nasolabial acortado.
Todos estos rasgos condicionan un perfil facial cón-

cavo.
Holmstrom, unos años más tarde añadió que estos

pacientes presentaban una depresión de suelo nasal
anterior, una espina nasal posterior hipoplásica y la age-
nesia o recesión de la espina nasal anterior. También
describió que el 54% de pacientes con Binder presenta-
ban maloclusión clase III (4), es decir, que tenían una
apariencia prognática, debido al hipodesarrollo maxilar,
que se acompaña normalmente de cambios compensato-
rios por parte de la mandíbula.

La etiología del cuadro es poco clara en la actualidad.
Varios estudios han tratado de determinar el origen cau-
sal de dicho síndrome. Entre las teorías más aceptadas:
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RESUMEN

El síndrome de Binder se caracteriza por una apariencia clí-
nica que incluye como rasgos más destacados la hipoplasia del
tercio medio facial, nariz aplanada, y un labio superior conve-
xo con escaso desarrollo del filtrum, entre otros. El perfil de
estos pacientes es de apariencia prognática con tendencia a la
maloclusión clase III. En el presente artículo realizaremos una
revisión de la literatura existente referente a dicho síndrome;
así mismo presentaremos un caso clínico con alteración ocular
asociada junto al tratamiento temprano que se realizó.

PALABRAS CLAVE: Displasia maxilonasal. Síndrome de
Binder.

ABSTRACT

Binder syndrome has a characteristic clinical appearance
including midface hypoplasia, flattened nose, convex upper
lip with broad philtrum, amongst others. The profile of these
patients is a prognatic appearance with a tendency to class III
malocclusions. In this article we review the literature in refer-
ence to this syndrome, and we present a clinical case with
associated visual anomalies along with early treatment which
was carried out.
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—Causa hereditaria: varios estudios como los de
Holmstrom (4) o los de Olow-Nordenram (5) determi-
nan una correlación con factores hereditarios de un 16 y
un 36% respectivamente. Proponen la posibilidad de
que se deba a un herencia de trasmisión autosómica
dominante.

—Deficiencia teratógena de vitamina K, que pro-
mueve la calcificación prematura del cartílago del
septum nasal. Esto daría como resultado una inhibi-
ción del crecimiento normal de dicho cartílago y por
ende, un anómalo desarrollo del perfil de la nariz y el
tercio medio de la cara. Los estudios de Howe (6-8),
proponen que la exposición prenatal a agentes que
causen el déficit de dicha vitamina, como ocurre con
la warfarina o fenitoína, podría ser la causa de dicho
cuadro.

—Hemorragias, infecciones o inflamaciones ocurri-
das entre la quinta y sexta semana de vida intrauterina,
alterando el desarrollo del esqueleto facial y de las vér-
tebras cervicales de forma simultánea (3,9,10).

Aunque parece aceptarse como válido que cada
caso representa una mutación genética, sería lógico
concluir que la etiología del síndrome permanezca
oscura.

El síndrome de Binder suele asociarse a malforma-
ciones de distinto orden y grado de intensidad. En este
sentido, Olow-Nordenram y cols. (11) hallan anomalí-
as cervicales en el 44,2% de los casos de su estudio,
de mayor o menor intensidad, tras realizar examen
radiológico a 43 pacientes. No encontraron correla-
ción entre la incidencia y severidad de las malforma-
ciones cervicales y el grado de maloclusión o defor-
midad facial, que caracteriza al síndrome de Binder.
Pero concluyeron que la displasia maxilonasal y la
malformación de la espina cervical probablemente
tendrían una causa común ocurrida durante el periodo
embriológico.

En estudios posteriores (12), encontramos porcenta-
jes de hasta un 53% de malformaciones cráneo o cervi-
coespinales en atlas y axis, siendo lo más frecuente el
cierre del espacio occípito-atlantoideo y falta de fusión
de la apófisis odontoides del axis (persistencia del ossi-
culum).

A nivel radiológico en una telerradiografía (13)
podemos apreciar una base craneal anterior corta, un
maxilar retrognático e hipoplásico con ausencia de la
espina nasal anterior o situada en una porción más
inferior y posterior, inclinación vestibular de los inci-
sivos superiores y con frecuencia mayor desarrollo
mandibular con inclinación normal de los incisivos
inferiores.

También, alteraciones oculares como el estrabismo
aunque no aparece de forma frecuente se encuentra des-
crito en la literatura, así como la posibilidad de acompa-
ñarse con anomalías neurológicas, endocrinológicas,
auditivas o musculoesqueléticas (14).

MATERIAL Y MÉTODO 

Presentamos un caso clínico de un paciente masculi-
no de 7 años de edad con síndrome de Binder. El
paciente no presenta antecedentes familiares relaciona-
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Fig. 1. Foto de frente.

Fig. 2. Foto de perfil.



dos con dicho síndrome, aunque la madre presenta nariz
chata y facies aplanada.

A los 3 años de edad refiere la realización de un acto
quirúrgico para tratar una anquilosis lingual.

En la exploración clínica encontramos los rasgos
que definen este síndrome tanto a nivel facial como en
otros rasgos complementarios, estrabismo e hipoacu-
sia, siendo llamativa la hipoplasia nasomaxilar, por
ausencia de la espina nasal anterior y la posición ante-
rior mandibular con ángulo goniaco abierto como con-
secuencia de los cambios compensatorios que condi-
cionan el perfil clásicamente cóncavo y prognático de
la clase III (Figs. 1 y 2). A nivel dentario presenta
mesioclusión molar y canina y mordida cruzada ante-
rior (Figs. 3, 4, 5 y 6).

La exploración radiológica en la telerradiografía
(Fig. 7) presenta una franca posterorrotación craneal
con contacto del arco posterior del atlas con el occipital
y la presencia de osículo a nivel de la apófisis odontoi-
des del atlas, como consecuencia de su falta de osifica-
ción, con acortamiento de la base craneal anterior, hipo-
desarrollo del seno frontal y la hipoplasia del maxilar
superior con ausencia de la espina nasal anterior y vesti-
bulización de los incisivos superiores con escasa pared
cortical alveolar.

A nivel mandibular, encontramos una dirección de
crecimiento condilar posterior, ángulo goniaco abierto y
cuerpo mandibular prominente con una inclinación
molar de su incisivo inferior.

En su ortopantomografía no observamos ninguna
alteración dentaria ni en el número ni en la forma,
aunque sí un cierto aumento en el tamaño de los
incisivos centrales superiores, tal como describe
Delaire.

El tratamiento instaurado consistió en una expansión
maxilar y el descruzamiento de la mordida cruzada
anterior mediante un tratamiento ortodóncico en dos
fases. Primero, con el uso de una máscara facial con
tracción extraoral posteroanterior para continuar con el
uso de un arco utilitario que nos proporcionó el resalte y
sobremordida adecuada (Figs. 8, 9 y 10). De esta forma,
se solucionó el problema maloclusivo existente mien-
tras que su estética apenas pudo ser modificada (Figs.
11, 12, 13 y 14).
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Fig. 3. Fotografía intraoral previa.

Fig. 5. Fotografía intraoral previa.

Fig. 4. Fotografía intraoral previa.

Fig. 6. Fotografía intraoral previa.

Fig. 7. Telerradiografía lateral.



El paciente quedó a la espera de un tratamiento qui-
rúrgico ortognático y facial al finalizar su etapa de cre-
cimiento, lo que exigirá una segunda fase de tratamiento
ortodóncico con extracciones de primeros bicúspides
superiores para descompensar la maloclusión y realizar
el máximo de avance maxilar y prominencia de las
áreas paranasales mediante osteotomía maxilar y colo-
cación de prótesis en pómulos.

DISCUSIÓN

Han sido descritas distintas variables a la hora de ins-
taurar el tratamiento a realizar en el síndrome de Binder.
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Fig. 8. Tratamiento realizado. Fig. 11. Foto fin de tratamiento.

Fig. 12. Foto fin de tratamiento.

Fig. 13. Foto fin de tratamiento.

Fig. 14. Foto fin de tratamiento.

Fig. 9. Tratamiento realizado. 

Fig. 10. Tratamiento realizado. 



El tratamiento ortodóncico, la cirugía ortognática, las
técnicas de injertos y cirugías de tejidos blandos y los
cuidados psicológicos suelen estar presentes en dichos
planes de tratamiento.

No hay una pauta establecida de tratamiento pero
parece quedar claro, que un tratamiento ortodóncico
precoz, en la época de la niñez, facilita la posterior fase
quirúrgica en la época adolescente, además de suponer
una mejora en la psique del paciente.

El tratamiento quirúrgico posterior, una vez finali-
zada la etapa de crecimiento, consigue corregir la
retrusión nasomaxilar mediante una osteotomía Le
Fort I o II asociada a injertos óseos y cartilaginosos
(15).

En casos severos, Holmstrom (16,17) desarrolló un
procedimiento quirúrgico en dos fases, que incluía
osteotomía maxilar y reconstrucción nasal en estadios
diferentes, siendo preferible en estos casos un Le Fort
II.

Podríamos indicar que si existe maloclusión, una
osteotomía Le Fort I suele ser suficiente. Si la oclusión
es normal o se ha corregido, el tratamiento va destinado
a compensar la hipoplasia maxilar (injertos óseos autó-
logos de cresta iliaca o cartilaginosos). La realización
alternativa de una osteotomía tipo Le Fort II puede ayu-
dar a corregir mejor la hipoplasia del tercio medio que
la técnica Le Fort I (18).

CONCLUSIÓN

El síndrome de Binder es una entidad poco común
de etiología poco clara, que se caracteriza por hipo-
plasia nasal y maxilar y alteraciones morfológicas
asociadas a tejidos blandos con anomalías maloclusi-
vas que pueden desembocar en trastornos funcionales
y estéticos que influyen sobremanera en la psicología
del paciente.

El diagnóstico precoz así como el conocimiento de
las medidas terapéuticas correctas permitirán, ya des-
de edades precoces, establecer una secuencia de trata-
miento encaminada a solventar el problema funcional
en primera instancia, mediante ortodoncia, y el pro-
blema estético posteriormente, mediante una nueva
etapa de ortodoncia, con o sin extracciones, previa a
cirugía ortognática y los injertos óseos y cartilagino-
sos.
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Fig. 15. 

Fig. 16. 

Fig. 17. 
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