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Resumo

A fenda lábio-palatina constitui a mais comum malformação congénita da cabeça e do pescoço

e apresenta uma prevalência global estimada de 1/700 nados-vivos. Esta malformação assume

uma grande diversidade clínica e morfológica e resulta de anomalias embriológicas de etiologia

multifactorial, que decorrem durante as primeiras semanas de gestação.

O tratamento das fendas lábio-palatinas deve ser iniciado logo após o nascimento, prolonga-

se até à idade adulta e exige a actuação de uma equipa multidisciplinar. O tratamento inade-

quado desta malformação acarreta elevadas consequências para o indivíduo.

Existem diversas opções terapêuticas disponíveis, mas a sua escolha varia de acordo com o

local de tratamento, experiência e preferência pessoal do médico/cirurgião e características do

indivíduo.

O presente artigo apresenta uma revisão científica das características gerais das fendas lábio-

palatinas e do seu tratamento, com ênfase na vertente cirúrgica, realizada com base na literatura

mais recente, descrevendo, analisando e comparando diferentes técnicas como a reparação pri-

mária do lábio e palato, o enxerto ósseo alveolar, a cirurgia ortognática e a distracção óssea,

entre outras.

Keywords: Fenda Lábio-Palatina, Fenda do Lábio, Fenda do Palato, Enxerto Ósseo Alveo-

lar, Cirurgia Ortognática, Distracção Óssea
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Abstract

Cleft lip and palate is the most common head and neck congenital malformation and has an

estimated global prevalence of 1 per 700 live births. This malformation assumes a great clinical

and morphological diversity and is caused by embryological abnormalities of multifactorial

aetiology which occur during the first weeks of gestation.

Cleft lip and palate treatment should be initiated right after birth, continues until adult age

and demands a multidisciplinary team interaction. An inadequate treatment of this malforma-

tion entails great consequences for the individual.

There are several treatment options available but its selection varies according to the place

of treatment, doctor’s or surgeon’s personal experience and preference and subject’s characte-

ristics. This article presents a scientifical review of cleft lip and palate’s general characteristics

and treatment, based on the most recent literature, emphasizing its surgical aspects, describing,

analyzing and comparing different techniques such as primary lip and palate repair, alveolar

bone graft, orthognathic surgery and distraction osteogenesis.

Keywords: Cleft Lip and Palate, Cleft Lip, Cleft Palate, Alveolar Bone Graft, Orthognathic

Surgery, Distraction Osteogenesis
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1
Introdução

As fendas orofaciais incluem as fendas do lábio, fendas do palato e fendas lábio-palatinas e

constituem um grupo heterogéneo de malformações de etiologia multifactorial, fenótipo com-

plexo, severidade variável e difícil classificação.

A fenda do lábio e/ou palato constitui a mais comum malformação congénita da cabeça e

do pescoço e apresenta uma prevalência estimada de 1/700 nados-vivos. [1]

Vários estudos epidemiológicos demonstraram que a prevalência das fendas lábio-palatinas

varia de acordo com a região geográfica, raça e grupos étnicos, sexo, presença de malformações

adicionais, grau socioeconómico e condições ambientais envolventes. [2, 3] De uma forma

geral, a população asiática e os nativos americanos são os mais afectados e apresentam uma

prevalência de 1/500 desta malformação.

A maioria das fendas lábio-palatinas ocorre isolada ou esporadicamente e são classifica-

das como não sindrómicas. Contudo, as fendas podem ocorrer como um padrão de múltiplas
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malformações relacionadas com transmissões mendelianas, alterações cromossómicas ou ex-

posição a um agente teratogénico conhecido, designando-se fendas sindrómicas. Conhecem-se

mais de 500 síndromes que incluem no seu fenótipo as fendas lábio-palatinas.

As alterações da embriogénese estão na base do desenvolvimento das fendas orofaciais e

ocorrem, maioritariamente, entre a 4a e 12a semanas de vida intrauterina. [4] A sua etiologia

multifactorial não é completamente conhecida mas considera-se que variadas alterações gené-

ticas associadas a factores ambientais, como exposição química, radiação, hipóxia materna,

fármacos teratogénicos e deficiências nutricionais, possam despoletar a sua ocorrência.

As fendas orofaciais acarretam consequências morfológicas e funcionais a vários níveis. A

deformidade estética será a mais facilmente percepcionada, mas outras como as dificuldades na

alimentação, os distúrbios na audição e fonação e problemas psicossociais são igualmente im-

portantes. É devido a estas diferentes vertentes que a abordagem deste problema exige cuidados

coordenados de uma equipa multidisciplinar especializada, que acompanhará o doente ao longo

de um tratamento prolongado, que inclui várias intervenções médicas e cirúrgicas.

O tratamento das fendas lábio-palatinas tem como objectivo o encerramento da fenda, nor-

malização estética e funcional, tratamento e prevenção de complicações e desenvolvimento psi-

cossocial normal, sob controlo continuado do crescimento ósseo e desenvolvimento da dentição.

Deverá ser iniciado o mais precocemente possível, mas requer uma consideração ponderada das

complexidades anatómicas e do equilíbrio delicado entre a intervenção e o crescimento.

O tratamento cirúrgico representa um grande componente do processo de recuperação dos

doentes portadores de fendas lábio-palatinas. As técnicas e procedimentos existentes são muito

variados, pelo que podemos encontrar um grande número de protocolos que diferem no número

de intervenções, técnicas e idade em que são realizadas.

A criação de um protocolo universal é dificultada pela heterogeneidade e complexidade das
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fendas orofaciais, que obrigam à personalização do tratamento seleccionado para cada situa-

ção. Por este motivo, é necessária a compreensão das várias opções terapêuticas disponíveis,

seleccionando-as de acordo com as características e necessidades do doente.

O presente artigo foi realizado com o objectivo de elaborar uma revisão de diferentes tipo-

logias terapêuticas actuais, dando ênfase à vertente cirúrgica do tratamento das fendas lábio-

palatinas. Nos próximos capítulos é feita a caracterização e contextualização das fendas lábio-

palatinas e são revistas as várias intervenções a que podem ser submetidos os indivíduos porta-

dores das mesmas, nomeadamente os primeiros cuidados, as técnicas de reparação primária e

as intervenções secundárias como o enxerto ósseo alveolar, a cirurgia ortognática e a distracção

óssea.
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2
Metodologia

Para a realização deste artigo foi efectuada uma revisão da mais recente literatura na base de

dados Medline com interface de pesquisa PubMed, restringindo a pesquisa em humanos e nas

línguas portuguesa, inglesa, francesa e espanhola. Adicionalmente, foram revistos 2 livros de

texto para sistematização e consolidação de conhecimentos relacionados com o tema.
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3
Fenda Lábio-Palatina: Características e

Contextualização

3.1 Epidemiologia

A fenda lábio-palatina constitui a mais comum malformação congénita da cabeça e do pescoço.

[1] Em geral, apresenta uma prevalência de 1/700 nados-vivos, apesar de esta não ser conhecida

em várias regiões do mundo. Noutras, embora exista informação, as diferenças na escolha da

amostra para estudo (duração, métodos de análise, critérios de inclusão e exclusão) restringem

a sua comparabilidade. [2, 3] Dados internacionais sugerem uma variação na prevalência de

fendas do lábio com ou sem afecção do palato de 3,4-22,9 por 10.000 nascimentos e de 1,3-

25,3 por 10.000 na fenda palatina isolada, o que se poderá explicar pelo facto de esta última

ser menos visível externamente, podendo passar despercebida. [5] Em 2012, reportou-se uma
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3.1. EPIDEMIOLOGIA

incidência de fenda do lábio com ou sem fenda do palato de 7,75 por 10.000 nados-vivos nos

Estados Unidos da América e 7,94 por 10.000 nados-vivos internacionalmente. [6]

Figura 3.1: Prevalência europeia de fendas lábio-palatinas não sindrómicas por 1000 nascimen-

tos. A - Fenda do lábio com ou sem fenda do palato. B - Fenda do palato isolada. [3]

As fendas palatinas isoladas também variam epidemiologicamente, apresentando uma pre-

valência de 1 em cada 1500 a 2000 nados-vivos [7]. A lateralidade representa também um

factor de variabilidade da prevalência das fendas lábio-palatinas, uma vez que se verifica que as

fendas lábio-palatinas unilaterais são 2 vezes mais frequentes do que as bilaterais e são obser-

vadas com maior frequência no lado esquerdo, numa proporção de 2 para 1. [8, 7, 4]

Vários estudos epidemiológicos demonstraram que existe um certo grau de variabilidade de-

pendendo de alguns factores como as regiões geográficas, raça e grupos étnicos, sexo, presença

de malformações adicionais, grau socioeconómico e condições ambientais envolventes. [2, 3]

De uma forma geral, são mais afectadas as populações asiáticas e os nativos americanos,

com prevalências na ordem de 1/500. A população europeia apresenta taxas de prevalência

intermédia (1/1000) e a população africana apresenta taxas ainda menores, com valores estima-

dos de 1/25000. [2] Estas diferenças a nível geográfico sugerem que a susceptibilidade genética
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3.2. EMBRIOLOGIA

individual para esta malformação pode variar entre as diferentes populações de origem, assim

como os genes responsáveis. Esta ideia é reforçada quando se observam as taxas de prevalên-

cia de fendas lábio-palatinas de emigrantes, num determinado país, e se verifica que são mais

próximas das taxas do país de origem do que as do país em que se encontram. [2, 3]

A fenda do lábio com ou sem fenda do palato é mais frequente no sexo masculino (2:1,

homens/mulheres) enquanto a fenda do palato isolada é mais frequente em mulheres. Esta di-

ferença relaciona-se com a embriogénese uma vez que, nas mulheres, a fusão do palato secun-

dário ocorre uma semana mais tarde do que nos homens. [8, 4] A predominância de incidência

no sexo masculino é mais aparente com o aumento da severidade da fenda e menos aparente

quando a criança apresenta malformações de outros sistemas e quando existe mais do que um

irmão afectado [9, 10]. É, também, sugerida uma predominância nas mulheres quando o pai

tem uma idade igual ou superior a 40 anos. [11]

As fendas lábio-palatinas são frequentemente associadas a outras grandes malformações

congénitas, constituindo síndromes, apesar de a sua grande maioria ocorrer por acaso e, dessa

forma, ser não-sindrómica (aproximadamente 70% das fendas lábio-palatinas e 50% das fen-

das palatinas isoladas). Verifica-se, assim, que esta associação parece ser mais frequente em

situações de fenda do palato isolada. [2, 12, 3]

Associações consistentes entre fendas lábio-palatinas e grau socioeconómico ainda não fo-

ram estabelecidas, o que pode ser atribuível a diferenças no estudo, como as anteriormente

referidas, e a diferenças na classificação e medida do nível socioeconómico. [13]

3.2 Embriologia

A fenda lábio-palatina é uma malformação congénita comum que ocorre entre a 4a e 12a se-

manas de vida intrauterina. O desenvolvimento do lábio e do palato inclui uma complexa série
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3.2. EMBRIOLOGIA

de eventos que requer uma estreita coordenação entre a migração celular, o crescimento, a di-

ferenciação e a apoptose, pelo que se torna necessário rever a embriologia da face para, assim,

compreender quais os mecanismos da formação da fenda lábio-palatina. [3]

O tecido ósseo da face deriva do mesênquima embrionário formado a partir da mesoderme

e das cristas neurais. [14] Este processo inicia-se na 4a semana de vida intrauterina, quando

as células das cristas neurais migram no tecido mesenquimatoso e participam na formação da

proeminência frontonasal, processos maxilares e mandibulares que rodeiam a cavidade oral

primitiva. A formação dos placodes nasais no final desta semana, divide a porção inferior da

proeminência frontonasal em processos nasais mediais e laterais.

A formação da cabeça e pescoço deve-se principalmente ao aparelho branquial constituído

por arcos branquiais, bolsas faríngeas, fendas branquiais e membranas branquiais. A face e a

parte anterior das fossas nasais formam-se entre a 5a e a 10a semanas de gestação, a partir do

1o arco branquial que dá origem à mandíbula, maxila, osso zigomático, martelo e bigorna. A

sua estrutura muscular originará os músculos da mastigação, sendo inervado pelo nervo trigé-

mio. [13, 14]

A morfogénese do palato comporta dois tempos distintos em termos de cronologia e de

processos biológicos. A primeira etapa consiste na formação do lábio e do palato primário

(triangular e anterior), seguida de um segundo tempo em que ocorre a formação do palato

secundário. [14]

O palato primário (porção do palato e alvéolo anterior ao forâmen incisivo) e o lábio formam-

se ao mesmo tempo, por volta da 5a semana. O segmento central da face (cristas supraorbitárias,

nariz, philtrum) e palato primário derivam do processo frontonasal. O segmento intermaxilar

do processo frontonasal é formado pela fusão das duas proeminências nasais mediais. [3]

Durante a 5a semana de gestação os processos nasais laterais vão formar a asa do nariz e
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3.2. EMBRIOLOGIA

os processos nasais mediais, vão originar as porções médias do nariz, lábio superior e maxila e

todo o palato primário. [7, 14]

Ao longo da 6a semana de gestação, a aproximação e fusão na linha mediana dos proces-

sos nasais mediais, entre si e com os processos maxilares de cada lado, levam a um contacto

ectodérmico, constituindo-se o “muro epitelial de Hochstetter”. Durante este processo, estas

células ectodérmicas são “lisadas” e fagocitadas pelas células mesenquimatosas subjacentes, o

que permitirá a formação de um maciço celular mesenquimatoso que originará o palato pri-

mário e o lábio superior, encerrando o arco maxilar superior. Imediatamente antes do término

deste processo, os processos nasais laterais apresentam um pico de divisão celular que os torna

susceptíveis a agentes teratogénicos. As falhas a este nível são responsáveis pela formação de

fendas do lábio e alvéolo. [7, 14, 3]

O palato secundário (porção do palato posterior ao forâmen incisivo) forma-se entre a 6a

e 12a semanas de embriogénese através da fusão de duas proeminências maxilares, as cristas

palatinas que crescem, inicialmente, no sentido vertical a partir do bordo interno dos processos

maxilares e de cada lado da língua. Durante a 7a semana de desenvolvimento, estas projec-

ções horizontalizam-se e fundem-se por um processo semelhante ao anteriormente referido,

formando o palato secundário. Adicionalmente à fusão na linha mediana, o palato secundário

funde-se com o primário e com o septo nasal, progredindo com uma direcção posterior, ficando

completa por volta da 12a semana. Nesta fase do desenvolvimento a ocorrência de erros, prin-

cipalmente entre a 6a e 9a semanas, vai resultar em fendas palatinas. [3, 14]

Finalmente, considerando que o lábio e o palato primário têm origens embriológicas distin-

tas do palato secundário, as fendas nestas áreas podem ser divididas em fendas do lábio com ou

sem fenda do palato e fendas do palato isoladas. [3]
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3.3. ETIOLOGIA

3.3 Etiologia

A etiologia das fendas do lábio superior e do palato não é completamente conhecida. Vários

factores estão envolvidos e, apesar de a hereditariedade poder representar um papel importante,

esta malformação não é considerada uma doença que implique um só gene. [15, 4, 16] Qual-

quer agente físico, químico ou biológico que actue na diferenciação, migração e proliferação

das células da crista neural, com subsequente envolvimento mesenquimatoso facial, apresenta

um potencial risco à ocorrência desta malformação. [4] Estes factores podem incluir a exposição

química, radiação, hipóxia materna, fármacos teratogénicos, deficiências nutricionais, obstru-

ção física ou influência genética. Pensa-se que este processo é despoletado pela acumulação de

múltiplos factores acima de um limiar, no qual o processo de fusão falha. [16]

A fenda lábio-palatina pode apresentar-se como malformação isolada ou não-sindrómica, 60

a 70% dos casos, ou como um padrão de múltiplas malformações relacionadas com transmis-

sões mendelianas, alterações cromossómicas ou exposição a um agente teratogénico conhecido,

designando-se fendas sindrómicas (30 a 40%). [4] Tendo em conta que a maior parte dos casos

de fenda são esporádicos, a probabilidade de nascer, numa família com uma criança com fenda

lábio-palatina unilateral, outra criança com esta malformação é de 2 a 4%. Esta probabilidade

aumenta quando existe história familiar ou a fenda é bilateral. [4, 16]

São conhecidas, actualmente, mais de 500 síndromes que incluem no seu fenótipo as fendas

lábio-palatinas. Especificamente, a fenda lábio-palatina está associada a mais de 200 síndromes

genéticos específicos e a fenda do palato foi observada como componente de mais de 400. [3]

As mais frequentes incluem a sequência de Pierre Robin, Van der Woude e DiGeorge. Na

Tabela 3.1 estão representados alguns síndromes.

Um diagnóstico precoce é importante, uma vez que as alterações funcionais podem surgir

desde cedo e permanecer sem ser notadas e.g. Doentes com fenda do palato devem ser avaliados
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precocemente por um oftalmologista pediátrico para avaliar a possibilidade de se tratar de um

síndrome de Stickler, que se associa a alterações oculares como o descolamento da retina. [16]

Nas próximas subsecções vamos detalhar alguns dos factores relacionados com as fendas lábio-

palatinas.

3.3.1 Factores genéticos

A etiologia multifactorial das fendas orofaciais dificulta a identificação de genes específicos. [4]

Para o seu estudo é necessária uma fenotipagem precisa e exacta, uma vez que se tratam de ano-

malias congénitas muito heterogéneas que não devem ser estudadas como se fossem iguais. [3]

Diversos estudos de linkage sugeriram já vários loci que podem estar implicados na formação de

fenda lábio-palatina e que incluem regiões nos cromossomas 1, 2, 4, 6, 14, 17 e 19. Alterações

nos factores de crescimento ou nos seus receptores também podem estar envolvidos na falha de

fusão incluindo: fibroblast growth factor (FGF), transforming growth factor-β , platelet-derived

growth factor (PDGF) e epidermal growth factor (EFG). [3, 16] Seguidamente, estão referidas,

com maior pormenor, algumas das mutações já conhecidas.

O IRF6 desempenha um papel importante na proliferação e diferenciação dos queratinócitos

e, consequentemente da adesão do palato apropriada. [2, 3, 14] A sua mutação, uma das alte-

rações genéticas mais bem estudadas, apresenta uma associação causal com a forma isolada de

fenda do palato e com o síndrome de Van der Woude, apresentando diferentes tipos de fendas

orofaciais como as do lábio e do palato ou fendas do palato isoladas com anomalias dentárias e

fístulas labiais.

A desregulação do SOX9 também já foi apontada como responsável pela sequência de Pierre

Robin, assim como os genes PVRL1 (cromossoma 11) e GAD1 (cromossoma 2). [3]

O gene Msh homeobox 1 (MSX1), localizado no 4q16, está intimamente relacionado com
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a proteína óssea morfogenética (BMP), sendo necessário para a expressão desta última no me-

sênquima. Ambos desempenham funções específicas no desenvolvimento do lábio e palato

secundário e na sinalização entre o epitélio e o mesênquima durante a formação do palato, pelo

que se pode concluir que mutações no MSX1, ao interferirem em diferentes receptores do BMP,

podem estar associadas a fendas orofaciais. [17, 2]

A perda de função do FGF provoca uma redução da proliferação mesenquimatosa e um

aumento da apoptose, resultando no truncamento das lâminas palatinas. [18]

Pensa-se que o TGFβ3 promove a fusão do palato por estimulação inicial das lâminas pa-

latinas, aumentando a área de superfície do bordo epitelial medial e que a sua mutação inibe

o IRF6. Consequentemente, mutações neste factor de crescimento têm sido associadas a fen-

das lábio-palatinas, especialmente em países asiáticos, reforçando a variação geográfica destas

malformações. [19, 20, 2] A participação estimada do gene IRF6 na ocorrência de fendas é de

aproximadamente 12%, a do gene FGF 5% e 2% para o gene MSX1. [4]

A análise de fenótipos sub-clínicos constitui uma forma relevante de compreender os dife-

rentes factores de risco genético, correlacionando genes associados a estes fenótipos, a fendas

lábio-palatinas. As anomalias dentárias, lip pits e defeitos no músculo orbicular da boca são

alguns exemplos. A investigação destes fenótipos no seio de uma família poderá auxiliar na

determinação da probabilidade de virem a existir descendentes com esta malformação cranio-

facial. [2, 21]

3.3.2 Factores ambientais

Dados experimentais e epidemiológicos sugerem que os factores de risco ambientais podem

contribuir para a formação de fendas lábio-palatinas afectando, pela sua teratogenicidade, o

desenvolvimento embrionário especialmente no primeiro trimestre. Os mais citados na litera-
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tura incluem: álcool, tabaco, fármacos como anticonvulsivantes, drogas ilícitas, deficiências

nutricionais e, em menor grau, infecção viral, stress e obesidade.

O estudo dos factores exógenos tem como intuito a investigação de como estes interferem

no desenvolvimento intrauterino e nos genes relacionados com a embriogénese.

O consumo de álcool durante a gravidez é uma causa conhecida de síndrome fetal alcoólico

e aumenta o risco de fendas lábio-palatinas por inibição da migração e diferenciação das células

da crista neural. Alguns estudos observaram associações entre o álcool e o MSX1. O contexto

social e dietético do consumo de álcool é variado e complexo, pelo que pode incluir efeitos

modificadores de nutrição, tabagismo, stress ou uso de drogas. [3, 4, 22]

A exposição ao fumo do tabaco relaciona-se consistentemente com o risco de fendas orofa-

ciais e deve ter em conta a carga tabágica. Estudos sugerem um risco atribuível de fendas lábio-

palatinas de 20%, valor que se pode encontrar subestimado, uma vez que, na maior parte dos es-

tudos, a exposição passiva não é considerada. A associação entre o tabaco e o MSX1 e o TGFα

também foi observada, reforçando a etiologia multifactorial desta malformação. [23, 24, 22, 4]

Os fármacos anticonvulsivantes como o diazepam, a fenitoína e o fenobarbital aumentam o

risco de ocorrência de fendas lábio-palatinas, especialmente as fendas do lábio isoladas. As-

sociações positivas entre o uso materno de corticoesteróides e o risco desta anomalia também

já foram reportados. Desta forma, o uso deste tipo de fármacos tem de ser bem ponderado,

fazendo uma análise de risco/benefício para a mãe e feto. [25, 26, 4]

Concentrações elevadas de homocisteína foram reportadas em mães de crianças com fendas

orofaciais. A vitamina B6 é um cofactor do metabolismo da homocisteína e, baixas concen-

trações da mesma, aumentam o risco de ocorrência de fendas. A deficiência desta vitamina é

comum em populações que ingerem grandes quantidades de arroz, como na Ásia que, como foi

anteriormente referido, apresenta uma das mais altas incidências de fendas lábio-palatinas no
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mundo. [27]

O zinco é um elemento importante no desenvolvimento fetal e a deficiência deste nutriente

está relacionada com a ocorrência de fenda do palato isolada. [3, 22]

Outros nutrientes que poderão participar no desenvolvimento de fendas lábio-palatinas in-

cluem a riboflavina e a vitamina A. [22]

Os factores de regulação da transcrição do interferão (IRF) estão relacionados com uma

maior ocorrência de fendas orofaciais e são activados após infecção viral, pelo que se pensa que

esta seja um factor de risco, principalmente durante o primeiro trimestre. [28]

Apesar de alguns estudos encontrarem uma relação positiva entre stress e obesidade mater-

nas e o risco de fendas orofaciais, esta não está bem documentada e necessita de uma investiga-

ção mais profunda no futuro.

Na maior parte dos estudos, o uso materno de suplementos multivitamínicos numa fase

precoce da gravidez foi associado a uma redução de 25% do risco de prevalência de fendas

lábio-palatinas e diminuição do risco de hipertermia. [29]

Pensa-se que a ingestão de um suplemento diário de ácido fólico de 400 µg durante pelo

menos 4 semanas antes e 12 semanas após a concepção, pode prevenir defeitos do tubo neural

e outras malformações congénitas como as fendas lábio-palatinas em mais de 70% dos casos,

apesar de o mecanismo exacto não ser conhecido. Na América do Norte, a fortificação man-

datória dos cereais com ácido fólico desde o final dos anos 90 parece ter levado ao declínio da

prevalência de fendas orofaciais. [30, 31, 22, 4]

3.4 Classificação

As fendas orofaciais representam um grupo heterogéneo de distúrbios com afecção da face e

cavidade oral, definindo um fenótipo complexo, de severidade variável, de difícil classificação e

14



3.4. CLASSIFICAÇÃO

que obrigam a diferentes protocolos terapêuticos. Por este motivo, torna-se fulcral uma correcta

e eficiente classificação que proporcione uma unificação na linguagem entre os professionais

envolvidos no tratamento, permitindo a definição de um protocolo que será seguido pela equipa

multi e interdisciplinar necessária para a resolução da fenda lábio-palatina.

Uma classificação geralmente utilizada é a que subcategoriza as fendas do lábio e do palato

e fendas do palato isoladas em sindrómicas e não sindrómicas. O síndrome associado a fendas

mais prevalente é a Sequência de Pierre Robin, caracterizada por uma tríade de micrognatia,

glossoptose e obstrução das vias aéreas superiores. O encerramento incompleto do palato está

presente na maioria dos doentes e é, frequentemente com forma de “U”.

Na Tabela 3.1 estão representados alguns dos síndromes que estão, comprovadamente, as-

sociados às fendas lábio-palatinas.

Tabela 3.1: Síndromes associados a Fendas lábio-palatinas [2]

Esta classificação, apesar de útil, não é suficiente para caracterizar pormenorizadamente

as alterações anatómicas. Com o intuito de resolver este problema têm sido propostas várias

classificações e diagramas, entre elas a de Kernahan, a de Spina, a de Tessier, o clock diagram,

entre outras.
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A classificação e diagrama de Kernahan e Stark (1958) é uma das mais utilizadas. Permite

observar que segmento anatómico está envolvido, considerando o forâmen incisivo como ponto

de referência. Contudo, não considera a severidade da afecção (ver Anexo A). Em 1971, Ker-

nahan desenvolveu o diagrama em striped Y que tem sido, quase universalmente, adoptado pela

sua utilidade e simplicidade. [32] Na Figura 3.2 está representado este diagrama modificado por

Millard.

Figura 3.2: Modificação de Millard para a classificação em striped Y de Kernahan. O pequeno

círculo indica o forâmen incisivo e o triângulo indica a ponta e a base do nariz [33]

A classificação proposta por Spina, em 1972, considera o forâmen incisivo como o ponto

anatómico de referência, dividindo as fendas em 4 grandes grupos (ver Anexo B) e permite a

definição do diagnóstico, reabilitação e prognóstico das fendas, de acordo com o envolvimento

anatómico e as suas implicações. [34, 4]

O sistema orbitocêntrico de Tessier (1976) classifica as fendas faciais baseando-se na sua

posição anatómica. Este sistema inclui 15 tipos diferentes de fendas numeradas de 0 a 14 e
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que podem ser colocados em 4 grupos de acordo com a sua posição: fendas médias, fendas

paramedianas, fendas orbitárias e fendas laterais (ver Figura 3.3). É utilizado, normalmente,

em casos mais severos de fendas orofaciais. [16]

Figura 3.3: Sistema orbitocêntrico de Tessier [16]

O “clock diagram” descreve a patologia de acordo com a severidade da distorção do nariz,

lábio e palatos primário e secundário e aplica este esquema de classificação na selecção do

tratamento.

Outra classificação anatomo-patológica simples e eficaz, muito utilizada, é a que seguida-

mente se representa (Figura 3.4):

Esta classificação permite dividir as fendas lábio-palatinas em 3 grupos: as do palato primá-

rio; as do palato secundário; e as que envolvem simultaneamente o palato primário e secundário.

Especificamente, as fendas do palato primário são fendas anteriores ao forâmen incisivo e as do

palato secundário são posteriores a este, afectando o palato mole e o palato duro. Finalmente,

as fendas do terceiro grupo (fendas do palato primário e secundário) afectam igualmente áreas

anteriores e posteriores ao foramen incisivo.

As fendas do palato podem ser caracterizadas quanto à porção do palato afectado em com-

pletas ou incompletas. No que diz respeito à lateralidade, as fendas do palato primário e as que
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Figura 3.4: Classificação das fendas lábio-palatinas

envolvem simultaneamente o palato secundário, podem ser unilaterais (o lado esquerdo é o mais

prevalente) ou bilaterais( Figura 3.5). As fendas do palato secundário são únicas e medianas.

Figura 3.5: Exemplos de fendas lábio-palatinas. A e B – Fenda do lábio unilateral completa

afectando lábio, arcada alveolar e palato anterior; C e D – Fenda lábio-palatina unilateral com-

pleta; E e F - Fenda lábio-palatina bilateral completa; G – Fenda do palato incompleta; H –

Fenda do palato completa envolvendo o palato secundário. [4]

Finalmente, esta classificação é de fácil compreensão e utilização, o que justifica a frequên-

cia com que é utilizada para caracterizar estas malformações congénitas, planear a abordagem
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terapêutica e prever algumas das complicações que se lhes associam.

3.5 Problemas associados

Os problemas causados pelas fendas orofaciais são complexos, pelo que, dependendo do tipo

e severidade da fenda, as consequências das modificações morfológicas por si determinadas

podem variar, desde alterações estéticas a dificuldades na alimentação, fala, audição, desenvol-

vimento cognitivo e comportamento. [35, 36]

Uma fenda do lábio terá como principal consequência a alteração estética. Por sua vez,

quando há envolvimento da arcada alveolar, coexistem alterações dentárias, consequência da

disrupção da continuidade do tecido ósseo que modifica a odontogénese, uma vez que os bo-

tões dentários, localizados nesta região, tornam-se susceptíveis a alterações. Em situações de

bilateralidade, o prognóstico será menos favorável, com maior envolvimento estético e do cres-

cimento.

Nas fendas lábio-palatinas unilaterais completas, a maxila encontra-se segmentada em duas

partes e existe uma maior afecção do tecido muscular na região perilabial, podendo envolver a

base do nariz, determinando uma assimetria nasal. Estas características conduzem a problemas

na amamentação, a anomalias dentárias e do crescimento, especialmente na direcção sagital, e

problemas na fala, determinados pela segmentação do palato. [35] Nas situações de bilaterali-

dade completa verifica-se, também, uma convexidade da porção média da face.

A afecção isolada do palato causa grandes implicações funcionais, nomeadamente, difi-

culdade na amamentação, alterações do mecanismo velofaríngeo, predisposição a infecções e

problemas auditivos.

De uma forma geral, quanto maior for o número de estruturas envolvidas, maiores serão as

alterações anatómicas, estéticas e funcionais. Seguidamente são detalhados alguns dos proble-
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mas supramencionados.

3.5.1 Problemas dentários

As anomalias dentárias determinadas por fendas orofaciais com envolvimento da arcada alve-

olar podem incluir agenesia, hipodontia, dentes supranumerários, microdontia, malformações

como dentes fundidos, erupção ectópica e taurodontismo. [37, 22] Alterações do número, forma,

estrutura e posição dos dentes estão presentes, maioritariamente, na região da fenda.

As fendas ocorrem, com grande frequência, entre o incisivo lateral e o canino, que podem

estar ausentes ou apresentar-se com disposições atípicas. A grande prevalência de incisivos

maxilares laterais congenitamente ausentes (20 a 26% dos casos de fendas do lábio unilaterais

e 50% das fendas lábio-palatinas unilaterais) pode ser devida à deficiência de suprimento san-

guíneo próximo da fenda (determinada congenitamente ou como consequência cirúrgica) ou

à deficiência de suporte mesenquimatoso. [35, 37, 38] Da mesma forma, quanto maior for a

severidade da fenda, maior será o número de dentes ausentes, à excepção da fenda do palato

isolada, uma vez que não envolve a arcada alveolar. [39] Quando presentes, os incisivos laterais

apresentam uma grande prevalência de alterações da forma.

Os dentes supranumerários apresentam, frequentemente, implantação superficial e mobili-

dade excessiva, recomendando-se a sua extracção, pelo risco de aspiração.

O desenvolvimento da dentição decídua nestes indivíduos é caracterizada por um atraso na

erupção dentária no local da fenda, que pode ser de dois anos em situações de fenda lábio-

palatina completa. A dentição mista apresenta um atraso geral de desenvolvimento de cerca de

seis meses.

Em indivíduos com fenda do palato, a erupção ectópica do primeiro molar maxilar per-

manente tem uma prevalência frequente (aproximadamente 20%) e está relacionada com um
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menor comprimento anteroposterior e um retroposicionamento da maxila em relação à base do

crânio. [35]

Na dentição permanente, a agenesia do incisivo maxilar representa a anomalia mais fre-

quente, seguida pela presença de um incisivo lateral supranumerário, localizado distalmente à

fenda.

As anomalias dentárias podem predispôr à maior acumulação de biofilme e, consequente-

mente, ao desenvolvimento da cárie, pelo que é necessária, previamente ao início da correção

ortodôntica, uma avaliação detalhada, especialmente no tratamento que envolva extracções e

que, consequentemente, necessita de dentes e raízes remanescentes saudáveis para acomodar a

aplicação de força. [40]

3.5.2 Problemas na alimentação

As crianças com fenda do lábio conseguem, habitualmente, alimentar-se sem dificuldade e po-

dem ser amamentadas na maioria dos casos. Os principais problemas descritos incluem a inca-

pacidade de oclusão correcta, perda de alimento e excessiva entrada de ar na cavidade oral [38]

com incapacidade de formação de um selo adequado entre a língua e o palato para a criação de

uma pressão negativa intra-oral, necessária ao movimento de sucção. [35, 16] A regurgitação

nasal e a manipulação ineficiente das secreções e produtos alimentares podem, também, ser

observadas.

Existem vários dispositivos que facilitam a alimentação das crianças com fendas orofaciais,

nomeadamente, conta-gotas, seringas, mamilos artificiais e recipientes especializados. Os mais

úteis combinam mamilos de maiores dimensões, com espaços de reservatório e oríficios gran-

des, recipientes compressíveis e uma válvula de direcção única, que permite diminuir o esforço

necessário à alimentação. [16]
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3.5.3 Deformidade nasal

A deformidade nasal e os desvios septonasais estão associados às fendas do lábio e alveolares,

com ou sem fenda do palato, e envolvem estruturas ósseas e tecidos moles. [41]

Nas fendas lábio-palatinas unilaterais, a ponta do nariz apresenta-se desviada lateralmente

para o lado não afectado e a cartilagem alar, no lado da fenda, apresenta-se deslocada lateral

e posteriormente. Adicionalmente, observa-se que o diâmetro transverso da narina do lado

afectado é superior e o diâmetro vertical é menor que no lado contralateral. [35, 42] Na maioria

dos doentes a columela nasal é mais curta e retraída para o lado não afectado e o sulco nasolabial

encontra-se aplanado ou ausente. [42, 15]

A deformidade nasal severa é frequentemente encontrada na fenda incompleta, na qual o

desvio da base alar e da columela e a deformidade da grande cartilagem alar, podem ser sig-

nificativas devido ao colapso da base óssea e à união anormal ao esfíncter oral ou músculos

nasais. [43]

As deformidades nasais internas como cornetos hipertrofiados, pólipos nasais, deficiências

dos coanes posteriores, narinas estreitas e estenoses intranasais podem causar obstrução das

vias aéreas nasais com aumento da resistência à respiração, alterando a fonação, o limiar de

sensibilidade e a identificação do cheiro e aumentando a incidência de respiração bucal. [44]

3.5.4 Má Oclusão

A hipoplasia maxilar representa um problema de desenvolvimento comum em indivíduos com

fendas lábio-palatinas e pode não se restringir ao segmento dentoalveolar, incluindo as áreas

infraorbital, paranasal e malar. [38, 45] Pensa-se resultar da combinação de uma redução con-

génita do crescimento da porção média da face e dos efeitos cicatriciais dos vários tratamentos

de reparação cirúrgica. [46, 1, 47] As discrepâncias no tamanho, forma e posicionamento da
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articulação entre a mandíbula e a maxila, provocam uma má oclusão de classe III, com caracte-

rísticas como perfil facial côncavo, falta de suporte adequado para o lábio superior, projecção da

ponta do nariz, diminuição da apresentação do incisivo superior e mordidas cruzadas anterior e

posterior. [1, 48]

O prognatismo mandibular é comum em crianças com fendas orofaciais, está associado à

retrusão do osso maxilar e não a alterações da mandíbula e é mantido com o crescimento se não

for tratado. [35, 49]

3.5.5 Problemas auditivos

A tuba auditiva e os músculos do palato apresentam um papel importante na ventilação do

ouvido médio. Os músculos elevador do véu do palato e tensor do véu do palato têm inserção

na tuba auditiva, permitindo a abertura do ostium da tuba auditiva na nasofaringe que permite

que as pressões atmosférica e do ouvido médio se equilibrem.

Em crianças com fenda palatina, os músculos do véu do palato apresentam apenas con-

tracção isométrica, não sendo capazes de abrir a tuba auditiva e, em alguns casos, observa-

se uma anormal inserção do músculo tensor do véu do palato na parede condróide lateral da

tuba, o que conduz à sua obstrução. [50] A morfologia patológica e função alterada levam à

acumulação de líquido que, sem mecanismos de drenagem, conduzem a uma diminuição da

transducção acústica, com consequentes infecções recorrentes e aumento do risco de perda de

audição. [49, 50, 35].

A fenda palatina predispõe ao refluxo de comida e secreções, o que favorece a aspiração para

a tuba auditiva e a ocorrência de otite média. Do mesmo modo, as crianças são anatomicamente

mais predispostas a otites médias pela angulação da tuba auditiva (mais horizontal), favorecendo

a acumulação de líquido. Pelos motivos já referidos, a otite média crónica com efusão é uma
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das complicações das fendas orofaciais e pode persistir durante a infância até à adolescência,

podendo culminar na perda de audição por má condução que se pode tornar irreversível, se a

inflamação não for tratada. A avaliação regular por um otorrinolaringologista e a realização de

audiogramas são, portanto, indispensáveis.

3.5.6 Dificuldades na fonação

São muitos os indivíduos em que os estigmas comunicacionais associados a fendas orofaciais

prevalecem, incluindo atraso no desenvolvimento da fala e linguagem, dentalização/interden-

talização, palatalização, dificuldade na dicção de consoantes e articulação de palavras, entre

outros. [51]

A hipernasalidade é uma característica frequente, principalmente quando a fenda envolve

o palato mole e deve-se à insuficiência do mecanismo velofaríngeo, com incapacidade de en-

cerramento completo da porção velofaríngea da cavidade oral, resultando no escape de ar para

a cavidade nasal durante a fala. A insuficiência velofaríngea é, deste modo, responsável pela

ressonância nasal hipernasal e emissão/turbulência nasal. [51, 35]

Outros factores como as deformações dentárias, a má oclusão da cavidade oral, o anormal

posicionamento da língua estão também implicados nas dificuldades na fonação.

Existem vários protocolos e métodos de avaliação de distúrbios do discurso e linguagem em

fendas lábio-palatinas como testes de articulação, examinação intra-oral, análise acústica, me-

dições aerodinâmicas, entre outros. O Great Ormond Street Speech Assessment e o Cleft Audit

Protocol for Speech - Augmented representam dois sistemas de medida que permitem a com-

paração de resultados da evolução na linguagem, são de fácil utilização e com boa relevância

clínica. [51, 52]
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3.5.7 Problemas psicossociais

Os indivíduos que apresentam fendas lábio-palatinas são susceptíveis de apresentar distúrbios

de comportamento, ansiedade, depressão, insatisfação estética e dificuldades cognitivas decor-

rentes da sua malformação facial e que podem estar presentes, tanto em crianças como em adul-

tos. A dificuldade da interpretação de sinais reside na multiplicidade de factores susceptíveis de

influenciar esses estados (contexto familiar, relevância e tipo de fenda, protocolo cirúrgico de

tratamento, crescimento e ambiente social). [53, 54]

Uma malformação da face pode possuir enormes implicações nas relações interpessoais e

na expressão das emoções, com consequências pesadas para o doente e os respectivos pais,

que são confrontados brutalmente com esta malformação, principalmente quando não foi di-

agnosticada in utero. Esta sobrecarga emocional pode frenar o investimento afectivo para com

o recém-nascido, suscitando emoções contraditórias de aflição, horror, culpabilização, desejo

de reparação e de protecção, entre outras, podendo dificultar a integração da criança no seio

familiar. [55, 56]

Torna-se, então, fulcral uma ajuda multidisciplinar especializada que inclua psicólogos e/ou

assistentes sociais que permitam à família e ao doente lidar com este problema e compreender

a patologia que irá necessitar, durante o decorrer de vários anos, de várias intervenções médicas

e cirúrgicas, e que se associa a um maior risco de hospitalizações (aproximadamente 233%

superior entre os 0 aos 10 anos e 16% na idade adulta). [36]
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4
Fenda Lábio-Palatina: Tratamento Cirúrgico

4.1 Introdução do Tratamento

A primeira reparação da fenda do lábio documentada foi realizada em 390 DC num indiví-

duo que se veio a tornar General Governador de várias regiões da China. Muito mais tarde, a

primeira reparação de fenda palatina documentada foi realizada em 1766 por um dentista, Le

Monnier, em Paris. Desde então, os conceitos do tratamento das fendas lábio-palatinas têm evo-

luído desde reparações em linha recta até uma vasta variedade de técnicas que utilizam cortes,

triângulos e plastias em “Z”. Os objectivos específicos do tratamento cirúrgico em crianças com

fendas orofaciais incluem os seguintes:

• Normalização estética do lábio e do nariz;

• Palatos primário e secundário intactos;
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• Fala, linguagem e fonação normais;

• Patência da via aérea nasal normal;

• Oclusão classe I com função masticatória normal;

• Bom estado dentário e periodontal;

• Desenvolvimento psicossocial normal. [16]

O êxito do tratamento requer cuidados coordenados por parte de um grande número de di-

ferentes especialidades incluindo cirurgia maxilofacial, otorrinolaringologia, genética/dismor-

fologia, terapia da fala, ortodontia, entre outras, que se prolongam pela infância e adolescência

(aproximadamente 20 anos), sendo necessário um seguimento continuado durante todo o pe-

ríodo de crescimento.

A reconstrução cirúrgica das fendas requer uma compreensão profunda da malformação,

das várias técnicas utilizadas, do crescimento facial e do bem-estar psicossocial do doente e

da sua família. [16] É importante que os cirurgiões ponderem cuidadosamente o equilíbrio en-

tre as necessidades funcionais e estéticas e a problemática do crescimento continuado quando

formulam a decisão de como e quando intervir.

O tratamento cirúrgico deve ser baseado nos melhores estudos clínicos disponíveis para evi-

tar esquemas de tratamento infrutíferos e optimizar os resultados. Contudo, a heterogeneidade

da população que apresenta fendas orofaciais, a dificuldade na coordenação e na compilação de

dados multicêntrica e o facto de os resultados da terapêutica só poderem ser avaliados aproxi-

madamente duas décadas após o seu início, dificultam a obtenção de dados fiáveis. [57]

Os protocolos de tratamento utilizados nas crianças com fendas lábio-palatinas diferem no-

tavelmente, principalmente no que diz respeito às idades em que se realizam as cirurgias, às

técnicas cirúrgicas, que são amplas, e aos cirurgiões que apresentam diferentes preferências, de
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acordo com a sua sensibilidade clínica e prática cirúrgica. Na Europa, uma iniciativa em rede

fundada pela União Europeia no final dos anos 90, alcançou um consenso sobre uma lista de

recomendações do tratamento das fendas que foi, posteriormente, adoptada pela Organização

Mundial de Saúde (OMS). Contudo, verificou-se que estas raramente são seguidas na prática

clínica. Num inquérito realizado, em 201 equipas que realizavam a reparação cirúrgica primária

para esta malformação, foram encontrados 194 diferentes protocolos. [3] Relativamente ao nú-

mero de procedimentos para encerramento do palato observou-se que 5% necessitavam apenas

de uma intervenção, 71% necessitavam de duas, 22% precisavam de três e 2% necessitavam de

quatro. [3]

Actualmente, um dos principais desafios e objectivos do tratamento das crianças com fendas

lábio-palatinas visa a criação de um protocolo universal, com a colaboração dos vários centros

especializados e das experiências que se podem recolher de cada um desses centros. Deste

modo, a OMS já realçou a necessidade de uma colaboração internacional em estratégias que

melhorem os cuidados clínicos como, por exemplo, o projecto Eurocran.

O protocolo usado pela equipa responsável pelo tratamento das fendas lábio-palatinas nos

Hospitais da Universidade de Coimbra está sumariamente representado na Tabela 4.1.

Tabela 4.1: Protocolo de tratamento de fendas lábio-palatinas

O início do tratamento começa logo após o nascimento.
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Neste protocolo, no caso de uma fenda do palato primário faz-se a primeira cirurgia aos 6

meses de idade, se a criança tiver mais do que 6 kg de peso corporal. Se a fenda for unilateral,

a técnica cirúrgica usada é a de Millard, ficando a cicatriz localizada ao longo da margem do

philtrum. Se se tratar de uma fenda bilateral a técnica usada é a técnica de Manchester. Nas

fendas do palato secundário a abordagem terapêutica é feita mais tardiamente, entre os 10 e os

12 meses de idade, utilizando a técnica de Skoog.

Nas fendas do palato primário e secundário procede-se ao encerramento da fenda do lábio

aos 6 meses de idade, através das técnicas de Millard e Manchester, no caso de se tratar de uma

fenda unilateral ou bilateral, respectivamente. Nesta idade realiza-se também o encerramento

do palato mole. O encerramento do palato duro recorrendo à técnica de Skoog inicia-se aos 3

anos, assim como a terapia da fala, que se deverá prolongar durante o tempo que for necessária.

Entre os 3-4 anos de idade está indicada a realização de velofaringoplastia nas crianças com

fendas do palato com insuficiência velofaríngea.

Este protocolo pressupõe, também, que a partir dos 7 ou 8 anos de idade, as crianças devem

iniciar o tratamento ortodôntico com vista à correção das anomalias dentárias.

A realização de um enxerto ósseo secundário, quando necessário, deve ser realizado entre

os 9 e os 11 anos de idade, previamente à erupção dos dentes caninos, visando a estabilização

do arco maxilar, o fornecimento do suporte necessário aos dentes adjacentes à fenda e o en-

cerramento da fístula oronasal, se presente. Este procedimento facilita também o tratamento

ortodôntico e a possível realização de implantes.

Após os 18 anos de idade e quando o crescimento e desenvolvimento facial da criança estão

completos, esta poderá ser submetida a cirurgia ortognática, sendo a osteotomia de Le Fort I o

procedimento mais frequentemente utilizado.
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De acordo com este protocolo, um ano após a cirurgia ortognática, realiza-se a rinoplastia,

para corrigir deformidades nasais, e a plastia da cicatriz.

Estas crianças são normalmente seguidas em consultas especializadas no serviço de otorri-

nolaringologia entre os 6 meses e os 6 anos de idade, sendo também seguidas por estomatolo-

gistas, oftalmologistas e pediatras.

Em seguida são descritos pormenorizadamente os vários aspectos e técnicas relativos ao

tratamento das fendas lábio-palatinas descritos na literatura revista.

4.2 Primeiros cuidados

O tratamento das fendas lábio-palatinas deve ser iniciado com uma avaliação inicial para diag-

nóstico do tipo de fenda. Nesta altura, os pais deverão ser informados da abordagem terapêutica

que será seguida e recebem aconselhamento inicial sobre as alterações funcionais associadas e

a forma como haverão de lidar com elas.

A amamentação constitui um dos problemas inicialmente mais questionados pelos pais que

receiam não o poder fazer. Alguns dos motivos que motivam a interrupção do aleitamento ma-

terno estão relacionados com o desconhecimento de como agir perante a dificuldade da criança

em exercer uma sucção apropriada ou fixar-se na mama. Outros motivos bastante citados in-

cluem produção insuficiente de leite, engurgitamento mamário, choro ou nervosismo do bebé e

insegurança da mãe.

A mãe pode experienciar algumas dificuldades dependendo do tipo e extensão da fenda,

contudo, a amamentação deve ser sempre encorajada, encontrando mecanismos de adaptação.

Em situações de fenda do lábio, as mães podem tentar contornar este problema selando a fenda

com a própria mama. Nas fendas do palato esta medida não é suficiente porque, a criança é

incapaz de aplicar a pressão negativa necessária para a extracção do leite. [58]
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Quando a amamentação não é possível, recomenda-se a utilização de um biberão com uma

tetina de látex, que possua uma forma ortodôntica com um orifício de maiores dimensões (di-

âmetro de 0,8 a 1 mm). Estas características devem permitir o fluxo de leite e incentivar a

realização de uma sucção suficientemente forte que exercite a musculatura orofacial. [35] As

tetinas de silicone não são recomendadas porque são mais rígidas e podem provocar lesões

ulceradas próximas à fenda.

Quer na amamentação natural, quer na artificial a criança deverá permanecer numa posição

vertical, parcialmente sentada, com uma inclinação de aproximadamente 45o. Esta medida

diminui o risco de engasgamento e refluxo para o nariz e tuba auditiva, evitando a predisposição

para infecções recorrentes.

A introdução do açúcar na dieta deve ser adiada durante o maior tempo possível para que

a criança possa incorporar hábitos dietéticos saudáveis. Contudo, pode ser considerada para

aumento de peso e para permitir a realização das cirurgias de reparação. [59]

As anomalias dentárias como quistos palatinos e gengivais e dentes com implantação su-

perficial ou mobilidade excessiva, devem extraídas para diminuir o risco de aspiração devido à

comunicação entre as cavidades oral e nasal. [60]

A reabilitação anatómica e funcional dos indivíduos com fendas orofaciais está directamente

relacionada com o estado de saúde oral, que representa um requisito indispensável para a reali-

zação e sucesso das cirurgias de reparação que requerem um meio livre de infecção. O dentista

pediátrico deverá educar, motivar e informar os pais sobre a sua importância e considerar os

aspectos emocionais que podem conduzir a atitudes de negligência da mesma por receio de

manipulação da cavidade oral. [61]

O cuidado da higiene oral deve ser iniciado previamente à erupção do primeiro dente, através

da limpeza diária dos tecidos moles utilizando gaze ou panos humedecidos com água filtrada
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ou fervida. A escovagem dentária, após a erupção do primeiro dente, deverá ser realizada com

uma pequena quantidade de pasta dentífrica, com especial atenção à escovagem dos dentes lo-

calizados ectopicamente na região da fenda, em virtude de o seu acesso ser complicado. Estas

atitudes constituem métodos adequados de prevenção de doenças orais como cáries e gengi-

vite, que podem comprometer o sucesso do tratamento. Os dentífricos fluoretados devem ser

utilizados com precaução evitando o risco de fluorose por ingestão excessiva.

A anestesia dentária nestes indivíduos não difere muito da praticada na população geral,

à excepção da região que apresenta a fenda. Neste local, a maxila encontra-se segmentada

pelo defeito ósseo e com inervação individual, dificultando a determinação, por exemplo, da

posição de implantação de um dente malposicionado que requeira anestesia. Por este motivo,

recomenda-se a realização prévia de um exame radiológico periapical para analizar o segmento

ósseo quando a anestesia é necessária.

A reparação cirúrgica do lábio provoca, frequentemente, uma cicatriz fibrótica que torna

a mucosa mais resistente e, como consequência, a punctura é mais dolorosa. A infiltração

anestésica deve ser realizada através de uma perfuração paralela ao eixo longo do dente. A

região adjacente deve ser anestesiada com o objectivo de evitar dor e desconforto, uma vez

que o defeito ósseo determina a separação da inervação em 2 ou mais segmentos. A reparação

cirúrgica do palato, por sua vez, requer sempre anestesia. [62]

Em geral, nos tratamentos dentários, sempre que possível e especialmente em situações de

fenda palatina não encerrada, dever-se-á realizar isolamento absoluto. Este impede que o fluxo

constante de fluidos utilizados e o material remanescente do tratamento restaurador e de cáries

dentárias penetre a via aérea. As lesões cariosas que apresentem risco de contaminação da

polpa devem ser prontamente tratadas, de modo a remover qualquer foco infeccioso que possa

compremeter tratamentos cirúrgicos. A dentição decídua supranumerária ou malposicionada
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deve ser mantida durante o maior tempo possível visando a preservação do tecido ósseo.

A utilização de modelos de estudo e de registos fotográficos do arco dentário maxilar são

importantes para o plano diagnóstico e de tratamento, pelo que devem ser realizados ao longo do

tratamento, nomeadamente antes da realização da queiloplastia e da palatoplastia, 1 ano após a

última cirurgia primária e quando a dentição decídua estiver completa, altura em que os moldes

são realizados também para o arco maxilar.

O conhecimento destes aspectos é importante para o tratamento nesta primeira fase que

inclui o início da intervenção ortodôntica e a realização das cirurgias de reparação secundárias.

4.3 Reparação primária da fenda do lábio

As fendas do lábio acarretam distorção tridimensional da pele, musculatura, membranas muco-

sas, estruturas ósseas subjacentes e dentição, de severidade variável. A sua reparação cirúrgica

visa a criação de um lábio superior harmonioso, simétrico e com comprimento vertical apro-

priado; a reparação das estruturas musculares subjacentes, produzindo uma função normal; e o

tratamento primário associado das deformidades nasais. [57]

A reparação primária da fenda do lábio é, normalmente, realizada após as 10 semanas de

vida. [57, 4] A escolha deste período tem como vantagem permitir uma completa avaliação

médica do doente, para que possa ser descoberta qualquer malformação congénita associada

que afecte outros sistemas orgânicos, como o cardíaco ou renal. Por sua vez, o procedimento

cirúrgico poderá ser facilitado quando a criança é maior e os pontos de referência anatómicos

estão mais bem definidos e proeminentes. Historicamente, a “regra dos 10” é um dos métodos

que definem a melhor altura para realização do procedimento com um risco anestésico mínimo.

Esta regra propõe adiar-se a intervenção cirúrgica até que a criança apresente, pelo menos, 10

semanas de vida, 10 libras de peso e um valor mínimo de 10 mg/dl de hemoglobina. [63, 64]
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Apesar de, actualmente, os procedimentos anestésicos serem seguros, não se verificou ne-

nhum benefício em realizar a reparação da fenda do lábio antes dos 3 meses de vida, relacionando-

se com o aumento do risco de cicatrizes excessivas e resultados estéticos menos favoráveis,

como consequência de os tecidos serem mais pequenos e difíceis de manipular.

As fendas do lábio unilaterais apresentam-se com uma elevada variabilidade, originando

normalmente uma assimetria proeminente do lábio e nariz cuja reparação representa um dos

objetivos major da cirurgia. Envolvem, tipicamente, uma descontinuidade da musculatura e

a redução do seu volume; diminuição da altura e comprimento lateral do lábio e da altura do

philtrum. Da mesma forma, indivíduos com fendas do palato primário apresentam atraso na

ossificação e diminuição do volume da pré-maxila. [6] A musculatura facial adjacente à fenda

apresenta aumento do colagéneo, atrofia e hipoplasia. Em situações de fenda do lábio unilateral,

foi verificado um atraso de 3,5 semanas no desenvolvimento da musculatura e uma inserção

anómala e assimétrica das suas fibras. [65] Consequentemente, as técnicas cirúrgicas utilizadas

deverão corrigir estas alterações.

As primeiras técnicas de reconstrução do lábio consistiam em simples encerramentos em

linha recta. Millard alterou profundamente a cirurgia de reparação da fenda do lábio quando

publicou, em 1957, uma técnica de avanço e rotação que, ainda hoje, permanece como uma

das mais utilizadas. Desde então, várias modificações à descrição original foram publicadas.

Aparentemente, a técnica de Millard ou uma modificação da mesma é utilizada em 84% dos

casos, os retalhos triangulares são utilizados em 9% e a queilorinoplastia de Delaire em 2%. [66]

A premissa básica da reparação da fenda do lábio unilateral consiste no encerramento da

pele, músculo e mucosa através da criação de três camadas que aproximam o tecido normal, e

na excisão do tecido hipoplástico presente nas margens da fenda (ver Figura 4.1). É também

importante a reconstrução do músculo orbicular da boca, retomando a sua continuidade e função
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enquanto esfíncter e prevenindo a distorção das estruturas teciduais subjacentes.

A técnica de Millard apresenta a vantagem de permitir que cada linha de incisão se situe

nos contornos naturais do lábio e nariz, facilitando o alcance de resultados simétricos. As suas

desvantagens incluem o potencial estreitamento excessivo da narina e a contração da cicatriz

vertical, que pode ser resolvida deixando o lábio superior 1 a 2 mm mais longo do lado afectado.

Figura 4.1: Reparação de fenda do lábio unilateral. A - Fenda do lábio completa unilateral

com realce do tecido hipoplásico não utilizado na reconstrução; B – Marcação das incisões;

C – Quando o tecido hipoplásico é excisado, a pele, músculo e mucosa são dissecadas. É

importante libertar o músculo orbicular da boca das suas inserções anómalas na espinha nasal

anterior e base alar lateral. Os retalhos nasais são incorporados na dissecção para reparar a base

nasal; D – O músculo orbicular da boca é aproximado com múltiplas suturas interrompidas; E

– Avanço do retalho lateral e rotação inferior do segmento medial.

Técnicas como a plastia em “Z” podem não atingir o mesmo nível de simetria, uma vez

que a cicatriz em forma de “Z” se encontra directamente adjacente ao philtrum sem fenda. Ao

contrário de Millard, a técnica de Manchester não envolve a reparação do músculo orbicular da

35



4.3. REPARAÇÃO PRIMÁRIA DA FENDA DO LÁBIO

boca uma vez que considera que iria causar excessiva tensão labial.

A reparação de fenda do lábio bilateral pode ser extremamente desafiante pela pobre quali-

dade dos tecidos presentes e larga separação dos segmentos, que dificultam a obtenção de resul-

tados excelentes. Adicionalmente, a columela pode ter um comprimento menor e o segmento

pré-maxilar pode encontrar-se rotacionado. Contudo, a mobilização adequada dos segmentos

e a utilização exclusiva de tecidos apropriadamente desenvolvidos, apresenta bons resultados,

mesmo em faces significativamente assimétricas.

A fenda bilateral apresenta três segmentos maxilares (os segmentos labiais laterais e o seg-

mento prolabial) e uma pré-maxila protrusa, sendo difícil conseguir um comprimento da colu-

mela e altura vertical do lábio adequados. Na grande maioria dos casos, uma adequada mo-

bilização dos retalhos numa só fase torna possível o encerramento da pele livre de tensão (ver

Figura 4.2). [16]

Figura 4.2: Reparação de fenda do lábio bilateral. A – A largura do prolábio é tipicamente de

4-5 mm; B – O retalho prolabial é elevado até à base da columela. Os retalhos adjacentes são

virados para criar o sulco labial; C – O músculo orbicular é dissecado e aproximado na linha

média; D – A pele é aproximada e o “arco do Cúpido” é criado a partir dos retalhos laterais do

vermilion. [33]
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Alguns cirurgiões recorrem a técnicas agressivas para contornar cirurgicamente este pro-

blema. A utilização precoce de retalhos na narina e columela conduz a uma aparência pouco

natural com contornos anómalos após o crescimento. As técnicas de alongamento da columela

não são recomendadas por levarem, frequentemente, a que se torne excessivamente longa e an-

gular. A ortopedia pré-cirúrgica pode ser considerada com o intuito de prevenir o colapso da

pré-maxila e dos segmentos maxilares.

Nas fendas extensas e largas pode ser realizada a adesão labial para tentar aproximar os

segmentos da fenda e conseguir uma melhor relação entre as estruturas do lábio e os arcos

dentários. Esta técnica consiste em avançar pequenos retalhos de tecido através da fenda, sendo

mais utilizada em fendas bilaterais e, raramente, em situações de unilateralidade. A adesão

labial está normalmente completa aos 3 meses de idade e pode converter uma fenda completa

em incompleta. A reparação definitiva do lábio é realizada 3 a 9 meses depois, com excisão da

cicatriz e reaproximação das estruturas labiais remanescentes. Contudo, nesta altura, o tecido

encontra-se menos flexível devido ao processo cicatricial. [16]

Os dispositivos ortopédicos são geralmente compostos por uma placa de base acrílica per-

sonalizada, que providencia uma melhor ancoragem na moldagem do lábio, nariz e estruturas

alveolares durante o tratamento pré-cirúrgico. Alguns dispositivos, como o descrito por Latham,

foram usados em vários protocolos, mas vieram a demonstrar um efeito negativo significativo

no crescimento maxilar, tornando o seu uso limitado. [67] Actualmente é frequente recorrer à

moldagem nasoalveolar, que consiste num dispositivo intra-oral passivo que intervém na cor-

recção da deformidade nasal e molda passivamente os segmentos alveolares. [68, 15, 16] Os

objectivos desta técnica incluem uma melhoria permanente da estética nasal, um menor número

de cirurgias nasais secundárias, o alongamento da columela, a minimização da necessidade de

enxertos ósseos, a limitação dos distúrbios do crescimento e a melhoria da eficiência da ali-
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mentação. [57, 69] Contudo, a sua utilização não é fortemente recomendada por não existir

consenso quanto aos benefícios descritos e à sua manutenção a longo prazo.

4.4 Reconstrução nasal primária

A deformidade nasal típica é caracterizada por uma depressão em forma de abóbada no lado da

fenda, aplanamento da ala e eversão do bordo alar, expondo a mucosa nasal. O septo encontra-

se desviado para o lado sem malformação, assim como a pré-maxila e o dorso nasal, devido a

inserções musculares aberrantes. [57]

A reconstrução nasal primária pode ser realizada no momento do encerramento do lábio

com o intuito de reposicionar as cartilagens laterais inferiores e os tecidos alares. Na literatura

são descritas diversas técnicas que apresentam uma variação considerável, parecendo depender

da opção de cada cirurgião.

No que diz respeito à realização da rinoplastia de reparação primária, a inibição do cresci-

mento e sequelas resultantes do processo de cicatrização são as complicações mais receadas.

Contudo, estes efeitos não têm sido consensualmente demonstrados e, pelo contrário, esta in-

tervenção precoce tem beneficiado as malformações uni e bilaterais, com melhoria estética e

funcional e menor número de intervenções. Anastassov et al. verificaram um desvio nasal

significativo, aumento da obstrução nasal, aumento da frequência de sinusite e aumento da ne-

cessidade de revisão cirúrgica naqueles tratados com rinoplastia realizada tardiamente [70],

o que pode ser explicado pelo não favorecimento do crescimento através de uma reparação

primária adequada.

McComb, em 1975, publicou uma técnica de rinoplastia primária que se tornou popular,

na qual o acesso às cartilagens nasais é feito através das incisões da fenda do lábio, evitando

incisões no contorno nasal que poderiam contribuir para a formação de estenoses. Seguidamente
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é realizada a disseção das cartilagens laterais inferiores, que são libertadas da base alar e das

inserções adjacentes e suportadas na posição adequada através de suturas. Esta técnica permitiu

obter resultados estáveis a longo prazo, sem descaimento do bordo nasal.

Contudo verifica-se, frequentemente, uma persistência do desvio do septo nasal, mantendo

a deformidade da pirâmide nasal nas crianças que agrava na idade adulta. Por este motivo, Mor-

selli et al. propuseram aplicar o mesmo princípio da técnica de McComb no reposicionamento

precoce do septo. Nos seus estudos observaram uma melhor simetria da forma nasal, um cor-

recto crescimento do nariz e uma redução acentuada da deformidade nasal, pelo que poderá ser

um procedimento a considerar no plano terapêutico destas crianças. [42, 71]

Nas fendas do lábio bilaterais a reparação nasal primária pode ser realizada de um modo

semelhante à descrita por McComb. Outras técnicas de rinoplastia aberta foram sugeridas uti-

lizando, por exemplo, uma incisão directa na ponta do nariz. Como na maior parte dos pro-

cedimentos, uma rinoplastia agressiva num período precoce pode levar à produção de tecido

cicatricial afectando o potencial de crescimento dos tecidos circundantes, tornando os procedi-

mentos que se lhe seguem mais difíceis e com resultados estéticos menos favoráveis. [16]

No pós-operatório é indispensável a manutenção da forma nasal correcta para atingir a si-

metria e proporções adequadas. Esta necessidade é ainda mais importante no indivíduo asiático,

cujo nariz possui, caracteristicamente, uma cartilagem alar fina e subdesenvolvida e uma pele

espessa, com maior tendência a recidivar. [41]

Com este objectivo foram desenvolvidas várias técnicas pós-cirúrgicas, como a utilização

de stents nasais que incluem simples tubos nasofaríngeos, stents de silicone, stents expansíveis,

entre outros. Porém, a aplicabilidade destes dispositivos é limitada nas crianças e pode requerer

a cooperação activa do doente. [41] A retenção inadequada do dispositivo, a rigidez do material

que pode provocar feridas e os custos adicionais associados são factores que limitam a sua
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utilização.

4.5 Reparação primária da fenda do palato

A reparação primária do palato refere-se ao encerramento das estruturas do palato secundário

o palato duro, o palato mole e a úvula. As estruturas do palato primário embriológico são

reconstruídas, mais tarde, durante a realização do enxerto ósseo alveolar.

As reparações do palato duro e do mole devem ser consideradas como entidades diferentes

por serem também diferentes os resultados objectivados. O encerramento do palato mole tem

como principal objectivo o bom desenvolvimento da fala, enquanto o encerramento do palato

duro visa um adequado crescimento maxilar, perfil facial e oclusão dentária e a prevenção de

formação de fístulas. [57]

O detrimento do crescimento como consequência cirúrgica deve ser minimizado conside-

rando a altura em que a reparação é realizada. Quando o encerramento do palato é realizado

entre os 9 e os 18 meses de vida, a restrição do crescimento maxilar associada é de cerca de

25%. As reparações realizadas anteriormente aos 9 meses estão relacionadas a uma maior res-

trição e menores benefícios funcionais. Da mesma forma, considerando que o véu do palato

deve estar encerrado antes do desenvolvimento da linguagem e que este se estabelece por volta

dos 18 meses, facilmente se compreende que o encerramento do palato não deve ser realizado

posteriormente a este período. [16]

O encerramento do palato inicia-se, normalmente, pelo encerramento da mucosa nasal e,

posteriormente, da mucosa oral. A musculatura do mecanismo velofaríngeo também é recons-

truída, pela frequência com que o músculo elevador do véu do palato se encontra anormalmente

inserido. Deste modo, o encerramento do palato mole faz-se em vários planos aproximando a

mucosa nasal, oral e músculo elevador do véu do palato. O encerramento do palato duro é reali-
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zado através de 2 camadas de retalhos de mucosa nasal e oral. [16, 72] Por vezes, incorporam-se

retalhos de vómer se houver dificuldade na mobilização dos retalhos laterais para a linha média.

Ambos os encerramentos devem ser feitos sem tensão para evitar a deiscência das suturas e a

formação de fístulas.

Foram descritas diferentes técnicas para o encerramento do palato incluindo a de von Lan-

genbeck (1861) e a de Bardach (1967). Esta última, uma palatoplastia de 2 retalhos, mobiliza

os retalhos de mucoperiósteo dissecados em camadas para a linha média. Esta técnica preserva

o feixe neurovascular palatino e o pedículo lateral, permitindo um suprimento sanguíneo ade-

quado. A técnica de von Langenbeck é semelhante à anterior mas preserva um pedículo anterior.

Permite, da mesma forma, um encerramento em camadas com um mínimo palato duro exposto,

contudo, não aumenta o comprimento do véu do palato e pode impedir, o acesso, na zona do

pedículo anterior, para a reparação dos contornos nasais e da musculatura velar. [16, 57]

Skoog (1965), por sua vez, sugeriu a utilização de retalhos periosteais de forma a criar

uma continuidade óssea entre a pré-maxila e o segmento maxilar lateral, prevenindo o colapso

maxilar e contribuindo para a simetria da arcada alveolar (ver Figura 4.3). [73]

Figura 4.3: Técnica de Skoog. O retalho periosteal é elevado e rotacionado 180o [73]
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Em 1978, Furlow introduziu uma nova técnica de encerramento do palato que utiliza duas

plastias em “Z” opostas, das camadas oral e nasal, e que visa o encerramento e aumento do

comprimento do palato (ver Figura 4.4). Furlow referiu resultados superiores aos das técnicas

supramencionadas. Este método foi adoptado em vários centros, contudo parece apresentar

uma maior incidência de formação de fístulas no local da junção do palato mole com o palato

duro. [16, 57]

Em fendas de grande largura pode recorrer-se a um retalho faríngeo, conduzindo ao preen-

chimento da porção central por tecido da parede faríngea posterior e facilitando o encerramento

da mucosa nasal e palatina. Esta técnica pode ser considerada nas sequências de Pierre Robin.

As suas desvantagens incluem um maior risco de hemorragia, roncopatia, apneia obstrutiva do

sono ou hiponasalidade, devendo apenas ser utilizada quando estritamente necessário.

Figura 4.4: Técnica de Furlow. A – Fenda do palato secundário completa; B – Técnica de

Furlow requer a separação de 2 retalhos em “Z” nos lados nasal e oral; C – Os retalhos são

transpostos e o encerramento do lado nasal é feito anteriormente à junção do palato mole e

duro; D – Transposição e encerramento dos retalhos orais.
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O encerramento do palato em duas etapas tenta equilibrar a problemática da fala e do cresci-

mento. Numa primeira, dá-se o encerramento do palato mole e, posteriormente, o encerramento

do palato duro. [74] Liao et al. recomenda o adiamento do encerramento do palato duro até aos

12 a 14 anos de idade para não perturbar o desenvolvimento anteroposterior da maxila e, assim,

obter um menor número de efeitos adversos. [75] Contudo, esta técnica não é recomendada pela

maioria dos cirurgiões por não ter ainda demonstrado resultados convincentes que a favoreçam

em detrimento da tradicional.

4.6 Velofaringoplastia

A associação do palato mole e da musculatura da parede faríngea forma o mecanismo velofa-

ríngeo que funciona como um esfíncter valvular regulando a passagem de ar entre as cavidades

oral e nasal, possuindo um grande impacto na qualidade da ressonância vocal (ver Figura 4.5).

Figura 4.5: Anatomia do mecanismo velofaríngeo. A – anatomia normal; B – distorções anató-

micas associadas a fendas completas do palato primário e secundário. [76]

As fendas do palato secundário provocam a divisão da musculatura do véu do palato em
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ventres musculares com inserções anormais, ao longo do bordo posterior do palato duro. A

palatoplastia inicial tem como objectivo encerrar a comunicação oronasal e resolver as discre-

pâncias anatómicas, separando os músculos das lâminas palatinas e realinhando-as. A reparação

primária da musculatura palatina designa-se veloplastia intravelar.

A insuficiência velofaríngea é definida como o encerramento inadequado da via aérea naso-

faríngea durante a fala e pode ser causada pela reparação muscular cirúrgica ineficiente. Con-

tudo, mesmo os músculos previamente realinhados podem não cicatrizar ou funcionar apro-

priadamente. Por sua vez, a elevação incorrecta de um palato mole curto, cicatrizado, pode

ser compensada pela hipertrofia do tecido muscular da parede faríngea posterior ("activação"da

crista de Passavant), contribuindo para esta insuficiência. [76]

A cirurgia secundária de reparação do palato está indicada quando a insuficiência velofa-

ríngea provoca hipernasalidade do discurso. A idade recomendada para a sua realização varia

entre os 2,5 e os 5 anos de idade, apesar de ser ainda algo controverso. Os dois procedimentos

mais recomendados incluem a realização de um retalho faríngeo de base superior e uma farin-

goplastia do esfíncter. A utilização de implantes autógenos e aloplásticos ou a realização de

uma segunda palatoplastia não são comummente considerados e os dados que suportam estas

escolhas são limitados.

Na técnica de retalhe faríngeo, a abordagem mais utilizada, recruta-se tecido através da

criação de um retalho de base superior, a partir da parede posterior da faringe. O palato mole

é dividido ao longo do plano médio-sagital, desde o ponto de junção dos palatos duro e mole

até à úvula e o retalho é colocado na camada nasal do palato mole. Consequentemente, a

abertura nasofaríngea é convertida em dois orifícios faríngeos laterais, cujo encerramento pelo

mecanismo velofaríngeo se torna facilitado. Esta técnica tem-se mostrado eficiente em 80%

dos casos e as suas desvantagens estão relacionadas com uma possível obstrução nasal severa
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resultando, por exemplo, em apneia obstrutiva do sono. [76]

A faringoplastia do esfíncter envolve a criação de dois retalhos miomucosos no interior

de cada pilar tonsilar posterior, que são elevados incluindo a maior quantidade de músculo

palatofaríngeo possível. Os retalhos são colocados interiormente a uma incisão horizontal feita

na parte alta da parede faríngea posterior, criando um único orifício nasofaríngeo com uma crista

contráctil que melhora a função valvular do mecanismo velofaríngeo. Esta técnica apresenta

menor frequência de obstrução nasal, mas não é comprovadamente mais eficaz que a primeira

técnica descrita e relaciona-se com um aumento de cicatrizes ao longo do pilar tonsilar. [76]

4.7 Enxerto ósseo alveolar

O enxerto ósseo alveolar (EOA) tem como objectivo preencher a fenda óssea alveolar, suportar

a base alar e os dentes adjacentes à fenda, eliminar fístulas oronasais que não foram corrigidas

durante a palatoplastia, aumentar a estabilidade maxilar, permitir a erupção dentária no enxerto,

melhorar a simetria nasal e permitir o tratamento ortodôntico com implantes osteointegrados,

quando necessários. A idade em que se realiza esta intervenção cirúrgica é de extrema impor-

tância para a obtenção de bons resultados. O EOA pode ser classificado de diferentes formas, de

acordo com a idade cronológica ou com a idade de desenvolvimento dentário (ver Tabela 4.2).

Tabela 4.2: Classificação do enxerto ósseo alveolar de acordo com a idade cronológica
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Tabela 4.3: Classificação do enxerto ósseo alveolar de acordo com a idade de desenvolvimento

dentário.

O EOA primário e o secundário precoce não têm demonstrado resultados aceitáveis, es-

tando associados a um desenvolvimento maxilar anormal, retrognatia maxilar, perfil côncavo e

aumento da frequência de mordidas cruzadas. [77]

O EOA secundário, isto é, a reconstrução alveolar durante a erupção da dentição mista,

principalmente antes da erupção canina, parece ser a melhor opção. Alguns dos factores que

favorecem a escolha desta idade (8 a 12 anos) para a realização do enxerto incluem: o cres-

cimento maxilar é mínimo após os 6 a 7 anos, pelo que os efeitos no desenvolvimento facial

serão também mínimos; não é necessária anestesia geral para a sua realização; o local dador do

enxerto autógeno possui um volume aceitável para colheita; permite que os dentes erupcionem

no enxerto, promovendo a sua preservação; e a erupção canina provoca um estímulo intrínseco

no osso enxertado, prevenindo a sua reabsorção. [78, 77]

Antes da realização do EOA, alguns detalhes clínicos têm de ser observados e determinados

procedimentos são realizados: correção por expansão da constrição do arco maxilar para criar

espaço suficiente para o enxerto (tratando a mordida cruzada posterior e alinhando os segmentos

maxilares); diagnóstico da presença de contacto prematuro na pré-maxila, que a mobiliza e

dificulta a formação óssea após o enxerto (principalmente fendas bilaterais); presença de dentes
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erupcionados ou parcialmente erupcionados na área da fenda, o que dificulta o manuseamento

e sutura dos tecidos moles; deve ser realizado um enxerto gengival com mucosa finamente

queratinizada ou sem queratinização para os dentes maxilares anteriores; avaliação da largura

da fenda e da quantidade e qualidade da mucosa oral e palatina. Os tecidos moles disponíveis

devem ser suficientes para que possam sofrer rotação e cobrir toda a área do enxerto sem que

fiquem sob tensão. [78, 77]

É importante referir que o dentes supranumerários erupcionados na área da fenda devem ser

extraídos 4 meses (3 a 8 semanas) antes da cirurgia. [79, 78] O incisivo lateral distal à fenda

não erupcionado pode ser extraído durante o EOA. Contudo, a extração transcirúrgica deve ser

realizada com especial cuidado, pois pode aumentar a dimensão de uma fístula oronasal ou

mesmo lacerar a mucosa nasal, tornando difícil a estabilização do enxerto. [78]

O osso autógeno ainda é considerado a melhor opção para a realização do enxerto alveolar,

sendo que a medula é preferível ao osso cortical por possuir maior quantidade de células ósseas

e, consequentemente, maior capacidade de indução da formação óssea. [78]

A selecção do material para enxerto depende, de certo modo, do período em que este se

realiza. No EOA primário a costela representa o único local com quantidade de osso adequada

e morbilidade reduzida, mas apresenta um risco aumentado de pneumotórax, sendo apenas

utilizada nesta fase. Na fase de dentição mista é mais apropriado o osso proveniente da calvária

ou da crista ilíaca. No EOA secundário tardio estas últimas opções podem ser consideradas,

assim como enxertos provenientes da sínfise mandibular ou da tíbia. [78, 77]

O enxerto ósseo da crista ilíaca é o mais utilizado e as vantagens da sua utilização incluem

a baixa morbilidade e o grande volume de células osteoblásticas viáveis. Este procedimento

requer a participação de duas equipas. Alguns estudos [80] referem a abordagem lateral como

a mais aconselhada no indivíduo em crescimento. Este procedimento perturba o tracto iliotibial
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e, por isso, tem maior risco de distúrbios na deambulação, dor no pós-operatório, hemorragia,

cicatriz visível e deformidades do contorno do osso. [81, 77] Por sua vez, a divisão longitudinal

da crista parece ter menos efeitos adversos que a abordagem lateral. A crista ilíaca anterior não

deve ser utilizada uma vez que só completa o seu crescimento após os 20 anos de idade. [78, 77]

O uso de osso da calvária parece representar uma boa opção no que diz respeito à mor-

bilidade pós-operatória e ausência de deformidades funcionais e estéticas visíveis. Contudo,

apresentam ainda resultados inferiores aos obtidos com a utilização de osso da crista ilíaca. Os

enxertos de osso diplóico parecem ter melhores resultados do que aqueles de osso cortical o que

limita o seu uso nas fendas bilaterais e nas de grande dimensão. [81, 77]

A sínfise mandibular é utilizada apenas em crianças de maior idade com defeitos de pe-

quenas dimensões porque, apesar de provocar dor mínima, representa uma fonte de osso limi-

tada. [77]

O enxerto de osso da tíbia proximal é um procedimento relativamente fácil e com osso

medular abundante, contudo, não é aconselhado em indivíduos em crescimento. [77]

Numa tentativa de diminuir a morbilidade e o tempo necessário para a colheita de osso de

um local autógeno, tem sido avaliado o osso alogénico como uma fonte potencial de material

para enxerto. Em estudos animais, o uso de matriz óssea desmineralizada, que se pensa conter

factores de crescimento, parece facilitar a cicatrização. Goudy et al. propôs o uso de osso

alogénico associado a enxertos provenientes da crista ilíaca para melhorar os resultados do

EOA. [82] Contudo, os enxertos alogénicos parecem demonstrar uma revascularização mais

lenta, uma vez que não existem células viáveis transferidas neste tipo de enxerto. [77]

As células estaminais mesenquimatosas, que podem ser isoladas a partir da medula e do

compartimento trabecular, demonstraram capacidade de formação óssea quando transplanta-

das. A medula óssea aspirada com uma matriz de colagéneo reabsorvível parece reduzir a
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morbilidade na reparação de fendas alveolares. Os materiais de substituição óssea poderão,

desta forma, ser combinados com estas células estaminais para induzir a formação óssea. [83]

Pensa-se, actualmente, que a utilização da proteína óssea morfogenética poderá induzir a

formação óssea na área da fenda de um modo semelhante ao que acontece nos enxertos autó-

genos e com resultados possivelmente melhores. [78] Uma investigação mais profunda sobre o

tema é, então, necessária, com particular atenção à utilização de novos materiais.

Após a cirurgia de enxerto, o doente permanece hospitalizado durante aproximadamente 5

dias. O follow-up clínico e radiográfico é realizado cerca de 8 semanas depois, data em que

a consolidação do enxerto deverá ser visível radiologicamente. Se houver formação óssea o

tratamento ortodôntico é iniciado, caso contrário, o indivíduo deverá ser reavaliado 8 semanas

depois. [78, 77]

As maiores complicações deste procedimento incluem a reabsorção do enxerto, deiscência

das suturas, necrose tecidular e contaminação do enxerto e são mais frequentes quando este é

realizado após a erupção canina e em fendas completas e de grandes dimensões.

4.8 Cirurgia Ortognática

As fendas da maxila, especialmente as fendas lábio-palatinas unilaterais, associam-se a uma

deficiência maxilar óssea nas dimensões tranversal, anteroposterior e vertical que tem sido atri-

buída ao tecido cicatricial e limitação do crescimento maxilar que advém das cirurgias de repa-

ração primária. Contudo, é inegável o seu benefício estético e funcional. É neste contexto que

a cirurgia ortognática é realizada, visando corrigir as deformidades do esqueleto facial, nomea-

damente a hipoplasia maxilar. A literatura indica que a frequência da necessidade da realização

de cirurgia ortognática varia entre 14 a 45% com uma média de 25%. [78, 1]

A cirurgia ortognática está indicada em doentes cujo crescimento facial esteja preferencial-

49



4.8. CIRURGIA ORTOGNÁTICA

mente concluído (18-19 anos) e que apresentem deficiência moderada a grave do crescimento

maxilar, com uma relação do arco anteroposterior Goslon 4 e 5 (ver Anexo C). Deficiências

maxilares menores (Goslon 3) são submetidas a tratamento ortodôntico. [78, 84]

O planeamento da cirurgia ortognática inclui: moldes dentários; análise facial frontal e de

perfil que deve avaliar a simetria e harmonia facial com os lábios relaxados e a sorrir; análise

dos músculos temporomandibulares e da mastigação, com avaliação do movimento mandibu-

lar, presença de dor e disfunção muscular; traçado cefalométrico para medir e planear os mo-

vimentos esqueléticos, que pode ser realizado através de um cefalograma lateral ou tomografia

computorizada; a cirurgia pode ser praticada no modelo dentário montado num articulador se-

miajustável. [78] É igualmente necessário considerar a manutenção do incisivo lateral adjacente

à fenda (se existir) ou planear a sua substituição na oclusão final. Por sua vez, o facto de o inci-

sivo central ou o canino estarem demasiado inclinados em direcção à fenda, pode indicar uma

deficiência do osso alveolar, requerendo a extração do pré-molar. Isto permite a verticalização

ortodôntica dos dentes próximos à fenda e permite maximizar a aproximação intra-operatória

dos dois segmentos alveolares. [48]

No final do planeamento, o passo seguinte será o procedimento cirúrgico que, na maioria dos

doentes, será realizada uma osteotomia de Le Fort I através de uma incisão circum-vestibular

(ver Figura 4.6) e uma abordagemdown-fracture.
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Figura 4.6: Incisão circum-vestibular durante osteotomia de Le Fort I. Note-se que gengiva

anexada aos dentes de cada lado da fenda é preservada. [84]

A incisão circum-vestibular é feita do pilar zigomaticomaxilar para o lado oposto, na parte

superior da prega mucobucal. A disseção subperióstica expõe a totalidade da parede da maxila

desde o nariz ao processo pterigóide e desde a arcada alveolar até ao bordo orbitário inferior.

Esta incisão permite a mobilização por down-fracture da maxila e deve permitir o encerramento

simultâneo de fístulas oronasais residuais (ver Figura 4.7). [84]

Figura 4.7: Down-fracture da maxila (cedido gentilmente pelo Dr. João Pedro Marcelino)
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Quando a osteotomia é feita através do local onde existia a fenda anteriormente, é necessário

realizar um enxerto ósseo simultaneamente.

Quando o processo cicatricial do palato tiver sido severo e em situações de fendas bilate-

rais, o pedículo anterior deve ser mantido para permitir o suprimento sanguíneo adequado, o

que torna o procedimento tecnicamente mais difícil. A visualização é reduzida e a mobiliza-

ção por down-fracture não é possível pelo que se recorre ao in-fracture, associado a tracção

anterior. [84]

A mobilização adequada tem um papel muito importante para o sucesso da cirurgia ortog-

nática. Na maioria dos doentes, a área que oferece maior resistência à mobilização da maxila é

a porção vertical do osso palatino que é espesso e cujo acesso é, por vezes, limitado. A porção

posteromedial do seio maxilar, podendo ser anormalmente espesso em indivíduos com fendas

do palato, tem de ser cortado ou fracturado através de uma pequena osteotomia, ao longo das

paredes nasais laterais, para permitir a mobilização. O insucesso deste procedimento, antes da

mobilização, pode levar à extensão da fractura até à base do crâneo ou órbita. Do mesmo modo,

a presença dos vasos grande palatinos, que descem desde a fossa esfenopalatina para a porção

posterior da maxila, têm um risco aumentado de ruptura durante a mobilização. O controlo da

hemorragia com a utilização de um vasoconstritor é, normalmente, eficiente. [85, 84]

Um dos objectivos do actual tratamento das fendas lábio-palatinas é reduzir ou eliminar a

necessidade de recorrer a próteses. O encerramento dos espaços dentários através de osteoto-

mias segmentares permite alcançar este objectivo e, adicionalmente, proporciona uma maior

quantidade de tecidos disponíveis para a criação de um contorno nasal intacto. Contudo, requer

enxertos ósseos e a rotação dos tecidos moles para o encerramento dos defeitos, para além de

um tratamento ortodôntico prévio dos dentes adjacentes à fenda. A segmentação da maxila, em

situações em que seja necessária uma maior expansão do arco maxilar, é muitas vezes utilizada,
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mas tem de ser ponderada cautelosamente, considerando o compromisso da vascularização e a

cicatrização dos tecidos. Por vezes é preferível aceitar alguma deformidade remanescente do

que arriscar uma necrose decorrente de uma osteotomia segmentar. [48, 84]

Apesar de a técnica de Le Fort I corrigir a maior parte da mordida aberta anterior, por vezes

é necessário assistir o seu encerramento através da osteotomia sagital mandibular bilateral e da

rotação na mandíbula no sentido contrário dos ponteiros do relógio. [48, 78] É importante que

seja assegurada uma mobilidade passiva dos segmentos maxilares, pelo que pode ser necessário

desgastar, um pouco, o osso que rodeia o feixe neurovascular do grande palatino.

Finalmente, o doente permanece hospitalizado durante 4 a 5 dias até que seja possível a

manutenção de uma boa higiene oral e a mudança correcta dos elásticos intermaxilares (se

necessários) por parte do doente. O follow-up clínico e radiológico é realizado a cada 60 dias,

durante os primeiros 6 meses e, posteriormente, a cada 6 meses, durante pelo menos 2 anos. [78]

4.9 Distracção Óssea

A distracção óssea é uma técnica útil para a formação de osso e tecidos moles e pode comple-

mentar a cirurgia ortognática, auxiliar na reconstrução de fendas lábio-palatinas ou de unidades

dentoalveolares para implantes dentários e promover a regeneração de um novo côndilo mandi-

bular.

A distracção óssea da maxila apresenta várias vantagens em relação às técnicas cirúrgicas

de avanço convencionais. O alongamento gradual da pele, músculos e nervos preserva a con-

tinuidade e função, facilitando o avanço da maxila e diminuindo a tendência à instabilidade e

recaída. Da mesma forma, a necessidade de enxertos alveolares é diminuída ou mesmo eli-

minada, com menor tempo de cirurgia e morbilidade associadas. As aplicações desta técnica

incluem as situações em que a cirurgia ortognática convencional se mostrou insuficiente, casos
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de deficiência maxilar tridimensional severa (necessidade de avanço superior a 6 a 8 mm) ou

previamente à cirurgia ortognática em situações de discrepância anteroposterior severa, para

minorar possíveis complicações. Esta técnica pode ser utilizada em indivíduos em crescimento,

ou com este já completo e podem envolver o avanço de uma maxila previamente enxertada, uma

maxila segmentada sem enxerto, ou mesmo um fragmento dentoalveolomaxilar. [48, 45]

A distracção óssea envolve uma osteotomia numa área adjacente à deficiência óssea, com

aplicação de forças de baixa tensão que separam os bordos ósseos, criando uma câmara rege-

nerada a partir da qual o novo osso e tecidos moles se formam e que, inicialmente, se encontra

preenchida por uma matriz fibrosa, que vai ossificar da periferia para o centro. Esta matriz pode

ser moldada a qualquer altura do processo de distracção, de forma a que a regeneração óssea

apresente uma localização e orientação adequadas.

De uma forma geral, a distracção óssea da maxila pode ser realizada através de dispositivos

externos ou intra-orais. O dispositivo rígido externo consiste num halo craniano colocado pa-

ralelamente ao plano horizontal, uma barra vertical que mantém o halo na sua posição e uma

barra horizontal, montada com parafusos de distracção e colocada de forma a obter os vectores

necessários ao movimento maxilar desejado. Este dispositivo é facilmente instalado e removido

e permite alterar os vectores durante a distracção. Contudo, necessita a cooperação do doente

durante o período de retenção, o seu uso não é adequado em situações de ausência de dentes

ou oligodontia, é necessário controlar a tendência ao desenvolvimento de mordida aberta ante-

rior e pode provocar problemas físicos e sociais, resultando em baixa tolerância por parte do

doente. [45, 86] O dispositivo interno ou intra-oral (um de cada lado) consiste numa lâmina

superior, colocada no processo zigomático e numa lâmina inferior, ancorada ao longo da pa-

rede maxilar lateral sob a osteotomia transversa. O distractor é colocado subperiosticamente,

directamente no osso. Estes dispositivos são mais pequenos, mais toleráveis, não dependem da
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cooperação do doente e não deixam cicatrizes causadas pelos parafusos de fixação. Contudo,

é difícil colocar os dois distractores de cada lado da maxila paralelamente no plano sagital, é

necessária uma higiene oral exemplar e a remoção dos dispositivos requer uma cirurgia adicio-

nal. [45]

Para o sucesso cirúrgico desta técnica é necessária a adesão a alguns princípios básicos

(de Ilizarov) que podem ser modificados de acordo com o tamanho do segmento ósseo e o

suprimento sanguíneo local:

• Osteotomia com exposição mínima do periósteo;

• Período de latência de 3, 5 ou 7 dias, dependendo do local;

• Distracção de 1,0 mm por dia (0,5-2,0 mm);

• Ritmo de distracção – a força aplicada deve ser contínua;

• Consolidação – dá-se até que seja visível radiologicamente um esboço cortical através da

fenda de distracção, normalmente às 6 semanas. [87]

O suprimento vascular perióstico local e o tamanho do segmento de distracção influenciam

as decisões terapêuticas pelo que, em segmentos de pequenas dimensões, a taxa de distracção

poderá ser reduzida para 0,5 a 0,7 mm por dia e, em distracções sagitais da mandíbula, esta po-

derá ser aumentada para 2,0 mm por dia. Do mesmo modo, apesar de o dispositivo de distracção

poder ser activado para 1,0 mm por dia, a quantidade efectiva de movimento ósseo é sempre

menor que a indicada, sendo o progresso monitorizado pelo clínico através de, por exemplo,

exames radiológicos seriados.

A forma da fenda de distracção e o novo osso são influenciados pelo ritmo e vector de dis-

tracção, localização da osteotomia e tensão exercida pelos músculos adjacentes. Se a distracção
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for demasiado rápida, a câmara regenerada apresentará uma forma de ampulheta e o osso for-

mado será centralmente mais fino. Durante o planeamento terapêutico poderá ser necessário

ajustar o local da osteotomia, uma vez que se esta for realizada numa zona de pouca espessura

óssea, a câmara será, também, fina e assumirá a forma do osso nativo. [88] Finalmente, a exten-

são dos músculos que se inserem na região do local de distracção, principalmente o temporal e

a musculatura milohioideia, leva a que estes retomem o seu comprimento sarcomérico original,

exercendo tensão sobre a câmara e a matriz fibrosa imatura e, alterando o vector da distracção.

Este problema pode ser contornado através de guias cirúrgicos e aplicações ortodônticas.

No planeamento e localização do corte ósseo a osteotomia planeada é marcada e faz-se uma

corticotomia, verificando a capacidade de colocação do dispositivo distractor na orientação cor-

recta. São feitos os buracos para os parafusos de fixação e, posteriormente, a corticotomia é

convertida atraumaticamente numa osteotomia, fixando-se o dispositivo de distracção, que é

activado para garantir o avanço, livre de impedância, dos segmentos. Da mesma forma, quais-

quer interferências ósseas são removidas e o dispositivo é fechado em posição neutra. [88] Os

distractores são previamente dobrados para facilitar a sua colocação e, idealmente, devem ser

colocados paralelamente no plano médio-sagital.

A distracção óssea activa requer uma observação cuidadosa, uma vez que o centro da rota-

ção da maxila se encontra ao nível das raízes do primeiro molar maxilar, levando à distracção

anterior e superior e, consequentemente, a uma maloclusão em mordida aberta. Durante e após

a distracção activa, o osso regenerado é moldado através da alteração do vector do distractor.

Podem ser utilizados elásticos de tracção anterior para orientar a maxila para a sua posição ade-

quada e até que o processo final de ossificação ocorra. [88] Quando o dispositivo é removido,

o segmento ósseo pode ser reposicionado manualmente ou mantido na sua posição através de

placas de fixação rígida e parafusos.
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Em doentes com necessidade de avanço maxilar superior a 8 a 10 mm e/ou com processos

cicatriciais do palato severos, pode estar indicada a utilização de dispositivos externos. Pode

também estar indicada uma osteotomia de Le Fort I alta, uma vez que a hipoplasia maxilar

pode não se restringir ao segmento dentoalveolar, envolvendo as regiões infraorbitária, parana-

sal e malar. [45] Esta abordagem cirúrgica é semelhante à cirurgia ortognática convencional,

contudo, o down-fracture não é completo. Se, inadvertidamente, a maxila for completamente

fracturada, é colocada uma sutura de suspensão através da fenda óssea ao nível do primeiro

molar e do processo zigomático, para facilitar a estabilização e prevenir a inflexão inferior da

maxila posterior. [88]

Em doentes com uma fenda alveolar larga, é possível realizar uma osteotomia segmentar no

menor segmento, avançando-o por distracção para encerramento do defeito. O corte ósseo situa-

se, normalmente, entre a bicúspide e o dente molar do segmento referido mas também pode ser

realizado entre o incisivo e o canino. Os indivíduos com agenesia congénita da pré-maxila ou

que apresentam uma perda traumática da unidade dentoalveolar beneficiam da realização da dis-

tracção segmentar maxilar anterior, na qual o corte horizontal, paralelo ao plano oclusal, facilita

o avanço do segmento, sem compromisso da função velofaríngea. São colocados distractores

bilateralmente, os quais, após um período de latência de 5 dias, exercem o avanço a uma taxa

de 1.0 mm por dia. [86, 89, 88]

A distracção óssea alveolar pode ser considerada quando a extensão do defeito alveolar

impossibilita a utilização de um enxerto ou quando este foi utilizado sem sucesso. [86, 90] A

ausência congénita de dentes, osso ou tecidos moles e o desenvolvimento de cicatrizes decorren-

tes dos tratamentos prévios também podem comprometer a integridade dos tecidos adjacentes

à fenda. Particularmente, os defeitos alveolares maxilares verticais são difíceis de restaurar,

pelo seu tamanho e quantidade limitada de tecido. [86] A técnica de distracção alveolar não
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necessita de dador, permite a regeneração dos vários tecidos, tem menor frequência de recaídas

e insuficiência velofaríngea e permite obter uma dentição funcional, sem fístulas nasopalatinas,

que permite a implantação de dentes prostéticos.

Na distracção alveolar, o mucoperiósteo é elevado para expôr o segmento ósseo interden-

tário, localizado entre o local seleccionado e a margem da fenda alveolar, mantendo, o mais

possível, a ligação ao osso para manutenção do suprimento sanguíneo. Em seguida, o distractor

é colocado paralelamente ao arco ortodôntico e ao plano oclusal e as possíveis interferências

ósseas são removidas. É realizada uma osteotomia de Le Fort I, cerca de 5 mm acima do ápice

da raíz dentária, estendendo-se da margem da fenda até ao local escolhido para a realização

da osteotomia interdentária. A ferida é encerrada com suturas absorvíveis e, após um período

de latência de 5 a 7 dias, o distractor é activado para uma taxa de 0,7 a 1 mm por dia ou 0,5

a 0,7 se o suprimento sanguíneo estiver comprometido. O distractor é mantido durante pelo

menos três vezes o tempo de activação para a consolidação óssea. Se necessário, qualquer de-

feito alveolar residual poderá ser resolvido, posteriormente, através da realização de um enxerto

ósseo. [86, 88]

A maior parte das complicações associadas às técnicas de distracção osteogénica são iatro-

génicas. O planeamento inadequado pode determinar uma trajectória vectorial inexacta. Du-

rante a ossificação pós-distracção o osso regenerado é mais facilmente moldável, mas é também

mais susceptível à acção dos músculos, pelo que o seguimento neste período é mandatório. A

deiscência da ferida também pode ocorrer. Os parafusos de fixação dos dispositivos podem

tornar-se visíveis, pelo que a sobredistracção do segmento pode compensar a potencial perda

óssea consequente deste problema. [88]

A taxa de recidiva da hipoplasia maxilar nos indivíduos com fendas lábio-palatinas varia en-

tre 25 e 50%, sendo apenas 10% nos que não apresentam fendas. [91] Desde 1997, a distracção
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óssea tem sido considerada como alternativa à cirurgia ortognática no tratamento da hipoplasia

maxilar. [46] A estabilidade a longo prazo da distracção óssea e da cirurgia ortognática tem sido

alvo de estudo e comparação. A primeira aparenta ser a mais estável, principalmente no pós-

operatório precoce, possivelmente por se relacionar com um movimento cirúrgico gradual. [47]

Em Chua et al., ambas as técnicas se mostraram eficientes na correcção da retrusão maxilar

moderada, com transposição anterior e descendente. Porém, se, por um lado, nos indivíduos

submetidos a cirurgia ortognática a maxila mostrou recidivar posterior e superiormente, por

outro, naqueles em que foi realizada a distracção óssea, a maxila avançou ainda mais no sentido

anterior e descendente. Adicionalmente, a angulação do incisivo superior aumentou após a

cirurgia ortognática e manteve-se igual após a distracção óssea. O mesmo estudo verificou

ainda que os distractores intra-orais aparentam ser mais estáveis que os externos, facto que

tentam justificar pela diferente forma de aplicação das forças em cada tipo de dispositivo. [92]

Outro estudo comparou as alterações nos tecidos moles decorrentes da cirurgia ortognática

e da distracção óssea e verificou que estas são mais consistentes na distracção, principalmente

no que dia respeito às alterações pronasais, subnasais, do ponto labrale superius e da projecção

nasal. [47] Relativamente à fala e função velofaríngea, não têm sido demonstradas diferenças

significativas entre as tuas técnicas. [46]

4.10 Nasoplastia e Queiloplastia de revisão

Como já referido na Secção 4.4, a reparação primária do nariz pode ser realizada simulta-

neamente à reparação primária da fenda do lábio. Contudo, apesar de esta ser normalmente

realizada de forma eficaz durante a infância, a maioria dos doentes apresenta uma dismorfolo-

gia nasal e labial residual suficiente para que seja necessário considerar, posteriormente, uma

cirurgia de revisão.
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O período mais adequado para a realização da nasoplastia de revisão permanece contro-

verso. Alguns cirurgiões preferem uma abordagem mais agressiva e outros consideram que a

nasoplastia de revisão só deve ser realizada quando o complexo nasal possui um tamanho pró-

ximo ao da sua maturação completa. Considera-se, normalmente que, quando o doente vai ser

submetido a técnicas de avanço maxilar, a cirurgia de revisão deverá ser adiada pelo menos 6

meses após a cirurgia ortognática. Deste modo, a cirurgia precoce é reservada para os indi-

víduos que apresentem problemas da via aérea e do fluxo aéreo nasal severos ou que possam,

potencialmente e como consequência, experienciar dificuldades psicossociais, e devendo ser

realizada a reconstrução da maxila com utilização de enxertos ósseos. [76]

A reconstrução nasal secundária requer, normalmente, redução dorsal, modelagem da car-

tilagem lateral, osteotomias e enxertos nasais cujos locais dadores podem incluir a cartilagem

auricular, o septo nasal e cartilagem da costela. A cartilagem auricular é mais útil em situações

em que é necessário o aumento da parte inferior da cartilagem lateral do lado da fenda. Por

sua vez, a utilização da cartilagem do septo, apesar de mais acessível e de ter bons resultados,

pode não ser possível por colheita anterior e, consequentemente, quantidade insuficiente para

enxerto. A cartilagem costocondral também representa uma opção viável, com uma quantidade

de material de enxerto adequada. Estas técnicas devem ser realizadas através de uma abordagem

por rinoplastia aberta. [76]

Em situações de fenda do lábio bilateral a assimetria nasal é, normalmente, menos proble-

mática e a dismorfologia caracteriza-se por um deficitário comprimento da columela. Nestes

casos, a cirurgia de revisão tem uma abordagem semelhante à das fendas unilaterais e tem o

objectivo de corrigir a anatomia cartilaginosa subjacente com extensão dos tecidos moles su-

prajacentes, sem directa manipulação cirúrgica da pele da columela.

A grande maioria dos indivíduos com fendas lábio-palatinas necessita, a longo prazo, de
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cirurgia do lábio adicional, mesmo quando a intervenção primária foi realizada com sucesso.

Ao longo do crescimento, os vários tecidos do complexo maxilofacial aumentam de tamanho e

alteram-se, afectando, consequentemente, o lábio anteriormente reparado. Este processo con-

tinuado de crescimento pode ser desfavorável no que diz respeito à estética labial mas pode,

do mesmo modo, melhorar a mesma. Geralmente e aproximadamente às 8 a 10 semanas após

a cirurgia, é possível observar uma contractura do lábio na fase fibroblástica da cicatrização,

resultando num encurtamento vertical do lábio do lado da fenda que poderá levar, após reava-

liação seis meses depois, à necessidade de realização de queiloplastia de revisão. Esta deverá

ser feita entre os 5 e os 15 anos de idade, o mais tardiamente quanto possível e, preferenci-

almente, após a cirurgia ortognática, se esta for realizada. A queiloplastia de revisão inclui a

excisão da cicatriz residual, a reaproximação dos pontos anatómicos chave, o nivelamento do

comprimento vertical do lábio e a reparação cuidada do músculo orbicular da boca, de modo a

melhorar a forma e normalizar a sua função (ver Figura 4.8). [76]

Figura 4.8: Queiloplastia de revisão (cedido gentilmente pelo Dr. João Pedro Marcelino)
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5
Conclusão

A fenda lábio-palatina representa uma malformação congénita complexa, muito heterogénea,

cuja etiologia não é bem compreendida e implica a integração de conhecimentos sobre múlti-

plos factores genéticos e ambientais e alterações do desenvolvimento embrionário. O estudo

profundo e compreensão dos mecanismos causais são necessários para promover a prevenção

desta malformação.

As variações morfológicas das fendas lábio-palatinas são extensas. Existem várias classifi-

cações que tentam agrupar os vários tipos de fendas e que são adoptadas por diferentes centros

especializados. Contudo, para a definição de protocolos e integração de estudos com bases de

dados alargadas e validade reconhecida, torna-se necessário a selecção de uma nomenclatura

comum na classificação das fendas orofaciais.

Os problemas causados pelas fendas orofaciais são complexos, dependem do tipo e seve-

ridade da fenda e podem variar desde alterações estéticas a dificuldades na alimentação, fala,
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audição, desenvolvimento cognitivo e comportamento.

A intervenção precoce e continuada por parte de uma equipa multidisciplinar especializada

no tratamento das fendas lábio-palatinas é fulcral. De uma forma geral, o tratamento cirúrgico

inicia-se pela reparação primária da fenda do lábio, por volta dos 3 meses, que pode ou não

ser aliada à reconstrução nasal primária. A reparação primária da fenda do palato é realizada

entre os 9 e os 18 meses, havendo várias técnicas disponíveis. A utilização de dispositivos

ortopédicos pré-cirúrgicos continua a não ser consensual.

Nas situações em que se verifica insuficiência do mecanismo velofaríngeo pode ser rea-

lizada, por volta dos 2.5 e os 5 anos de idade, uma velofaringoplastia, cuja abordagem mais

utilizada é a de retalhe faríngeo de base superior.

Nestas crianças, também é normalmente necessária a realização de um enxerto ósseo alveo-

lar, que deve ser realizado entre os 8 e os 12 anos de idade, antes da erupção dos dentes caninos.

O enxerto ósseo secundário é preferencial ao primário e utilizam-se, normalmente, enxertos

ósseos provenientes da crista ilíaca.

A hipoplasia maxilar é um problema recorrente e consequente dos tratamentos de reparação

da fenda. A cirurgia ortognática e a distracção óssea visam, sobretudo, corrigir esta deformidade

tridimensional e devem ser realizadas quando o crescimento facial está concluído (18-19 anos).

Recentemente, a utilização da distracção óssea tem sido mais impulsionada pelos resultados

mais estáveis e com menor taxa de recidiva que apresenta.

A grande maioria dos indivíduos com fendas lábio-palatinas necessita, a longo prazo, de

cirurgia do lábio e do nariz adicional, que deverá ser realizada quando o crescimento facial está

concluído ou, no mínimo, 6 meses após a cirurgia ortognática.

O tratamento das fendas lábio-palatinas tem apresentado uma melhoria substancial na qua-

lificação técnica e na inovação dos materiais disponíveis ao auxílio do tratamento desta mal-

63



formação. No entanto, os protocolos de tratamento de indivíduos portadores de fendas lábio-

palatinas praticados nos vários países diferem marcadamente. Estas diferenças reflectem a es-

cassez da publicação de ensaios randomizados. As preferências dos vários centros, a incapaci-

dade monetária, as características dos indivíduos e a variação das classificações escolhidas são

factores que incapacitam a realização de estudos em grande escala. Contudo, vários ensaios ci-

rúrgicos estão agora no período de follow-up, devendo ser realizados esforços para harmonizar

estas iniciativas, que poderão fornecer dados importantes para a unificação dos protocolos e a

internacional de guidelines do tratamento de fendas lábio-palatinas.
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A
Classificação de Kernahan e Stark

Classificação de fendas orofaciais de Kernahan e Stark [93].

Fendas do palato primário:

• Unilateral (direita ou esquerda)

– Completa ou Incompleta

• Média

– Completa ou Incompleta

• Bilateral

– Completa ou Incompleta
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Fendas do palato secundário:

• Completa

• Incompleta

• Submucosa

Fendas do palato primário e secundário:

• Unilateral (direita ou esquerda)

– Completa ou Incompleta

• Média

– Completa ou Incompleta

• Bilateral

– Completa ou Incompleta

NB: neste sistema o lábio é considerado como parte do palato primário
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B
Classificação de Spina

Grupo I – Fenda do lábio

Fendas que afectam o lábio com ou sem afecção da arcada alveolar e que podem ser unila-

terais, bilaterais ou médias. No que diz respeito à extensão, podem variar desde uma simples

fenda cicatricial até ao atingimento completo do lábio e arcada alveolar. O atingimento em toda

a extensão, ou não, desta última classifica-a como completa ou incompleta.

Grupo II – Fenda do lábio e palato completa

As fendas deste grupo envolvem o lábio, arcada alveolar e palato, podendo ser unilaterais,

bilaterais ou médias.

Grupo III – Fenda do palato

Este grupo envolve a fenda do palato que pode ser total/parcial ou completa/incompleta.

Grupo IV – Fendas faciais raras

Este grupo inclui fendas que não envolvem necessariamente o foramen incisivo e que ocor-
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rem, geralmente, em locais distantes das áreas de formação dos palatos primário e secundário.

Podem ser também classificadas como atípicas porque, para além de envolver o lábio e/ou

palato, podem provocar fendas oro-oculares, macrostomia uni ou bilateral, fendas do lábio in-

ferior, fendas mandibulares, palpebrais e oblíquas, entre outras.
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C
Classificação de GOSLON Yardstick

Mars et al. (1987) publicaram um método simples denominado GOSLON (Great Ormond

Street, London and Oslo) yardstick para classificar os resultados do tratamento em indivíduos

com fenda lábio-palatina e, da mesma forma, pode ser utilizado para comparação de resultados

no que diz respeito ao crescimento facial, entre centros e protocolos cirúrgicos diferentes.

Os doentes são categorizados em um de cinco grupos, sendo que os grupos 1 e 2 requerem

apenas tratamento ortodôntico, o grupo 3 requer tratamento ortodôntico complexo para corrigir

a maloclusão Classe III, o grupo 4 representa o limite do tratamento ortodôntico sem cirurgia

ortognática ou com cirurgia se o crescimento facial for desfavorável e finalmente, o grupo 5

requer cirurgia ortognática para corrigir alterações das relações esqueléticas. Os resultados a

longo prazo podem variar desde excelentes (grupo 1) e muito fracos (grupo 5).

84


	Resumo
	Abstract
	Lista de Tabelas
	Lista de Figuras
	Lista de Siglas e Acrónimos
	Introdução
	Metodologia
	Fenda Lábio-Palatina: Características e Contextualização
	Epidemiologia
	Embriologia
	Etiologia
	 Factores genéticos
	 Factores ambientais

	Classificação
	Problemas associados
	Problemas dentários
	 Problemas na alimentação
	Deformidade nasal
	Má Oclusão
	Problemas auditivos
	 Dificuldades na fonação 
	 Problemas psicossociais 


	Fenda Lábio-Palatina: Tratamento Cirúrgico
	Introdução do Tratamento
	Primeiros cuidados
	Reparação primária da fenda do lábio
	Reconstrução nasal primária
	Reparação primária da fenda do palato
	Velofaringoplastia
	Enxerto ósseo alveolar
	Cirurgia Ortognática
	Distracção Óssea
	Nasoplastia e Queiloplastia de revisão

	Conclusão
	Bibliografia
	Anexos
	Classificação de Kernahan e Stark
	Classificação de Spina
	Classificação de GOSLON Yardstick

