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RESUMO

As fendas oro-faciais sdo as malformacdes craniofaciais congénitas mais prevalentes a
nivel mundial. Afetam cerca de 1 em cada 700 nascimentos, apresentando uma grande
variabilidade em termos de origem geografica, grupos raciais e étnicos. As fendas surgem
nos primeiros estadios do desenvolvimento embrionério devido a um defeito ou a fusdo
incompleta dos tecidos, sendo a sua etiologia predominantemente multifatorial,
influenciada por fatores genéticos e ambientais.

Os pacientes com fendas oro-faciais, para além das consequéncias fisicas, podem sofrer
de graves disturbios da fala, audi¢do, alimentagdo, anomalias maxilofaciais e problemas
psicologicos, o que compromete significativamente a sua qualidade de vida. Por esse
motivo, uma abordagem terapéutica multidisciplinar aliada a um acompanhamento
continuo ao longo do seu desenvolvimento, ¢ crucial para abordar todas as caracteristicas
associadas aos pecientes portadores de fendas e garantir uma gestdo global, visando a

melhoria da vida dos pacientes.

No entanto, esta abordagem ndo ¢ consensual e varia em func¢ao do centro especializado
no acompanhamento destes pacientes. De facto, embora os objetivos dos tratamentos
sejam semelhantes para todos, ou seja, minimizar o impacto estético que estas
malformagdes originam e reabilitar as fungdes eventualmente alteradas, a cronologia de
intervengdo e os métodos para atingir esses objetivos sao diferentes.

Esta revisdo narrativa tem como objetivo comparar diferentes protocolos de tratamento
utilizados na abordagem das fendas oro-faciais, a luz da maior evidéncia atual, a fim de
analisar as caracteristicas mais eficientes e as principais dificuldades associadas a cada

um.

Palavras-chave : Fenda labial; fenda palatina; protocolo terapéutico






ABSTRACT

Orofacial clefts are the most prevalent congenital craniofacial malformations worldwide.
They affect around 1 in 700 births and vary widely in terms of geographical origin, racial
and ethnic groups. Clefts appear in the early stages of embryonic development due to a
defect or incomplete fusion of tissues, and their aetiology is predominantly multifactorial,
influenced by genetic and environmental factors.

In addition to the physical consequences, patients with orofacial clefts can suffer from
serious speech, hearing and eating disorders, maxillofacial anomalies and psychological
problems, which significantly compromise their quality of life. For this reason, a
multidisciplinary therapeutic approach combined with continuous monitoring throughout
their development is crucial in order to address all the characteristics associated with

clefts and ensure overall management, with the aim of improving patients' lives.

However, this approach is not consensual and varies depending on the centre specialising
in the care of these patients. In fact, although the treatment objectives are the same for
all, i.e. minimising the aesthetic impact of these malformations and rehabilitating any
altered functions, the intervention timeline and methods for achieving these objectives
are different.

The aim of this narrative review is to compare the different treatment protocols used to
treat orofacial clefts, in the light of the most up-to-date evidence, in order to analyse the

most effective characteristics and the main difficulties associated with each one.

Keywords : Cleft lip; cleft palate; therapeutic protocol
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Introdugdo

I INTRODUCAO

As fendas orofaciais sdo malformagdes complexas que se desenvolvem durante o periodo
intra-uterino. Representam as malformacdes congénitas mais comuns da cabeca e do
pescoco e incluem as fendas do palato primario, do palato secundério e as fendas totais.
Estas malformag¢des podem ocorrer de forma isolada ou estar associadas a uma sindrome
ou a outras anomalias. A sua origem ¢ multifatorial, resultando da interagdo entre fatores

genéticos e ambientais.

Entre os fatores de risco identificados, destacam-se por exemplo, a deficiéncia de acido
folico, a idade materna e o tabagismo. No entanto, ainda ndo foi identificado nenhum
fator de risco principal que explique totalmente o seu desenvolvimento. Estas anomalias
tém multiplas repercussdes, tanto a nivel médico como psicoldgico, social e financeiro,

afetanto significativamente a qualidade de vida dos pacientes e das suas familias (1,2).

De facto, as fendas orofaciais sdo responsaveis por uma série de anomalias neonatais que
afetam as estruturas da cavidade oral e podem estender-se as estruturas faciais vizinhas,

resultando em deformacdes craniofaciais significativas.

Para além do impacto estético, as criangas afetadas sofrem de uma morbilidade funcional
significativa, nomeadamente um crescimento maxilofacial restrito, dificuldade na
alimentacdo desde o nascimento resultantes dos problemas de vedacao ora, degluticdo e
regurgitacdo nasal, bem como alteracdes na fala e limitagdes auditivas. As consequéncias
destas fendas sdo, portanto, complexas e interligadas, tanto a nivel funcional como

estético, exigindo um acompanhamento precoce e adequado (3).

Dada a sua frequéncia, as suas sequelas e a complexidade dos tratamentos, as fendas
orofaciais requerem um acompanhamento multidisciplinar continuo desde o nascimento
do paciente até a idade adulta. Para isso, tém sido desenvolvidos diversos protocolos
terauticos a nivel mundial, visando alcancar os melhores resultados possiveis, tanto do

ponto de vista estético como functional.
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Estudo comparativo de diferentes protocolos terapéuticos utilizados no tratamento das fendas oro-faciais

Nao obstante e apesar dos avangos nesta area, ainda ndo existe um consenso sobre um
protocolo universal. De facto, os protocolos variam de centro para centro, de acordo com

as preferéncias dos profissionais de sdude e as caracteristicas individuais dos pacientes

4.

Neste contexto, torna-se essencial comparar os principais protocolos a fim de
compreender as suas diferencas na abordagem das fendas orofaciais, no intuito de
otimizar os resultados dos pacientes e, simultanecamente avangar para uma padronizagdo

das abordagens clinicas, baseando-se nas melhores evidéncias disponiveis a data.

Nesta revisdo narrativa, analisaremos diferentes protocolos de tratamento, a luz das
evidéncias mais recentes, para identificar as abordagens mais eficazes e os principais
desafios que colocam.
Serdo comparados trés protocolos usados na Europa :
- O protocolo de Oslo, considerado o « gold standard » no tratamento das fendas
orofaciais ;
- O protocolo francés recomendado pela Centro de Referéncia para Doengas Raras
Fendas e Malformagdes Faciais (MAFACE) ;
- O protocolo inglés recomendado pelo Clinical Standards Advisory Group (CSAG)
(4-6).

Foi escolhida a comparagdo especifica destes trés centros por varias razdes. Em primeiro
lugar, tratam-se de trés protocolos europeus implementados em paises geograficamente

proximos.

O protocolo de Oslo, frequentemente considerado como o « gold standard », baseia-se
num sistema extremamente centralizado, um Unico centro nacional, com um unico
cirurgido responsavel por todas as intervengdes, € as mesmas equipas multidisciplinares
que acompanham todos os pacientes. Esta organizacdo garante uma grande
homogeneidade nos cuidados prestados.

O protocolo inglés, por sua vez, ¢ também centralizado, mas assenta num modelo

16



Introdugdo

multicéntrico. Com efeito, o pais realizou uma reforma importante nos anos 2000, com o
objetivo de concentrar os cuidados em alguns centros especializados distribuidos pelo
territorio. Cada centro funciona com uma equipa multidisciplinar propria (5).

A Franga, por outro lado, ndo dispde de uma centralizagdo nacional. No entanto, varios
centros de referéncia foram designados e aplicam um protocolo comum. Este modelo
baseia-se numa certa coordenagdo nacional, mas permite uma maior variabilidade entre

centros (6).

A comparagdo destes trés protocolos reveste-se, assim, de um interesse particular devido
a sua diversidade organizacional. Estas diferengas refletem-se, nomeadamente, no
nimero de intervengdes cirurgicas, na idade em que sdo realizadas e nas técnicas
utilizadas.

Compara-los permite-nos analisar o impacto destas variagcdes sobre fatores essenciais
como a fala, o crescimento maxilofacial e a estética, orientando-nos assim para as

melhores escolhas terapéuticas no futuro (4-6).
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Desenvolvimento

I1. DESENVOLVIMENTO

1.  Definicao

As anomalias congénitas, também chamadas de defeitos congénitos, sdo erros de
desenvolvimento presentes desde o nascimento da criancga. Entre elas, encontramos as
fendas, que correspondem a auséncia de fusdo entre dois componentes que formam uma
estrutura ou um 6rgao.

Iremos nos focar nas fendas oro-faciais, que estdo entre os defeitos congénitos mais
comuns nas extremidades cefalicas. Sao causadas por um defeito de soldadura dos brotos
embriondrios durante as primeiras semanas de desenvolvimento, resultando numa
interrupgdo da continuidade de uma parte ou de toda a parte do palato primario e/ou

secundario (7,8).

2. Embriologia
2.1. Desenvolvimento do sistema estomatognatico
O sistema estomatognatico (SE) ¢ uma unidade anatomica e funcional que desempenha
varias fungdes fundamentais para a sobrevivéncia humana. E constituido por estruturas
que possibilitam fun¢des de mastigagdo, degluticdo, respiracao e fonacao, entre outras. A
formagdo do aparelho faringeo (AF) marca o inicio do desenvolvimento embriondrio do
sistema estomatognatico. Esse processo dara origem a diferentes estruturas cranianas e

cervicais, além de contribuir para a formacao da regido orofacial.

A formagdo e o desenvolvimento do AF comeg¢am na 2* semana de desenvolvimento
intrauterino e prosseguem até a 8* semana. Este periodo ¢ particularmente vulneravel,
pois a agdo de agentes teratogénicos pode causar danos irreversiveis na morfologia da
regido cervicocraniofacial do embrido. Anatomicamente, o AF ¢ composto por diferentes
estruturas embriondarias, nomeadamente os arcos faringeos, as bolsas faringeas, os sulcos

faringeos e as membranas faringeas (9).

2.1.1. Os arcos faringeos
Os arcos faringeos surgem entre a 4* e 5* semanas de desenvolvimento e desempenham
um papel fundamental na aparéncia externa do embrido. Sdo protuberancias laterais em
pares que se desenvolvem na regido cefalica do embrido. Inicialmente, formam-se seis
arcos bilateralmente a faringe primitiva. No entanto, o 5° arco regride, enquanto o 6° arco

sofre grandes alteragdes, acabando por ser identificato como o 5° arco.
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Cada arco ¢ constituido por um nticleo de tecido mesenquimatoso revestido externamente
por ectoderme e internamente por epitélio de origem endodérmica, com excec¢do do 1°
arco cuja superficie ¢ internamente coberta por ectoderme. Os nucleos recebem
numerosas células da crista neural, essenciais para a formagdo dos componentes
esqueléticos da face (9,10).

O mesoderma original dos arcos dé origem aos musculos da face e do pescogo, garantindo
que cada arco faringeo possua os seus proprios componentes musculares, nervosos e
arteriais (10).

Externamente, os arcos sdo separados por sulcos profundos chamados fendas faringeas,
enquanto internamente, sao delimitados por saliéncias convexas, conhecidas como bolsas
faringeas.

As regides onde o ectoderma das fendas faringeas entra em contacto com o endoderma

das bolsas faringeas sdo designadas membranas faringeas (9).

/
Proeminéncia frontonasal

Figura 1. Arcos faringeos. Os arcos faringeos 1 a 4 sdo proeminéncias visiveis no embrido; o
arco faringeo 6 ¢ detetavel histologicamente, mas ndo se manifesta como uma estrutura
proeminente ou exofitica (adaptado de Khatib et al. 2017).
O 1° arco faringeo da origem a duas protuberancias. No lado dorsal, forma-se a apofise
maxilar, que se estende para a frente sob a regido ocular, enquanto no lado ventral surge
a ap6fise mandibular.
A apofise maxilar origina a maxila, o osso zigomatico e a parte escamosa do 0sso
temporal através do processo de ossificagdo intramembranosa. J4 a ap6fise mandibular
da origem a mandibula pelo mesmo processo, com excecdo do condilo e da sinfise
mandibular. No seu interior, encontra-se a cartilagem de Meckel que desaparece ao longo
do desenvolvimento, exceto em duas por¢des na sua extremidade dorsal, que dardo

origem a bigorna e ao martelo, dois dos trés ossiculos do ouvido médio.

20



Desenvolvimento

Este arco também forma os musculos da mastigacdo, o ventre anterior do digéstrico, o
milo-hidideo, o tensor do timpano e o tensor do palato mole. Todas estas estruturas sdo

inervadas pelo nervo trigémeo exclusivamente através dos seus ramos maxilar e

mandibular (9,10).

O 2° arco faringeo, em conjunto com o 3° arco, contribui para a formagao do osso hioide.
Contém uma cartilagem conhecida como cartilagem de Reichert, que apresenta uma
estrutura semelhante a da cartilagem de Meckel. Esta cartilagem forma o estribo, um dos
ossos do ouvido médio, o processo estiloide do osso temporal, o ligamento estilo-hidideo,
0s pequenos cornetos e a parte superior do corpo do osso hioide. A componente muscular
deste arco inclui os musculos da mimica, o ventre posterior do digastrico, o estilo-hidideo
e pelo musculo do estribo (estapédio). Todas estas estruturas sdo inervados pelo nervo

facial (9,10).

O 3° arco ¢ formado por uma cartilagem chamada tireo-hioide, que dard origem aos
grandes cornos e a por¢do inferior do corpo do osso hioide. A componente muscular é
representada unicamente pelo musculo estilofaringeo, inervado pelo musculo

glossofaringeo (9).

As cartilagens do 4 e a 6* arcos fundem-se para formar as cartilagens tiroide, cricoide,
aritenoide, corniculada e cuneiforme da laringe. O 4° arco ¢ inervado pelo nervo vago
através do ramo laringeo superior, enquanto o 6° arco ¢ inervado pelo ramo laringeo

recorrente do mesmo nervo.

2.1.2. As bolsas faringeas
O embrido possui quatro pares de bolsas faringeas, podendo, por vezes, apresentar uma
quinta bolsa que, no entanto, estd pouco desenvolvida. Estas bolsas sdo diverticulos, ou
seja, estruturas em forma de saco que resultam da extensdo da endoderme da faringe

primitiva para o interior, entre os arcos faringeos (9,10).
A 1? bolsa localiza-se entre o 1° e 0 2° arcos faringeos e da origem a um diverticulo em

forma de bastonete, a cavidade tubo-timpanica. A sua parte distal alarga-se formando a

cavidade timpanica primitiva ou ouvido médio primitivo, cujo revestimento forma,
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posteriormente, a membrana timpanica ou timpano. Ja a parte proximal do diverticulo

desenvolve a trompa auditiva (trompa de Eustaquio) (10).

A 2% bolsa formara o epitélio das futuras amigdalas palatinas por volta do 3° més de
desenvolvimento. Por volta do 5° més, o mesénquima que envolve o epitélio diferencia-

se em tecido linfoide, formando os ganglios linfaticos das amigdalas palatinas.

As 3. e 4. bolsas apresentam duas partes, uma dorsal ou superior e outra ventral ou
inferior. Durante a 5* semana de desenvolvimento, o epitélio da por¢ao dorsal da 3* bolsa
forma a glandula paratiroide inferior, enquanto a parte ventral prolifera para originar o
contorno do timo. Na 4% bolsa, o epitélio do lado dorsal da origem a glandula paratiroide
superior e o lado ventral forma o corpo ultimobranquial. Este ultimo funde-se
posteriormente com a glandula tiroide, originando as células parafoliculares responsaveis
pela secrecdo de calcitonina, uma hormona envolvida na regulagdo dos niveis de célcio

no sangue (9).

2.1.3. As fendas faringeas
O embrido tem quatro fendas faringeas bilaterais que, externamente, separam 0s arcos
faringeos. No entanto, apenas a 1* fenda, localizada entre o 1° e o 2° arcos faringeos
contribuird para a estrutura final do embrido dando origem ao meato acustico externo.
As restantes fendas ndo formardo qualquer estrutura. Na verdade, encontram-se numa
depressdo ectodérmica conhecida como seio cervical, que desaparece durante o

desenvolvimento (9,10).

2.2. Formagdo da face
Durante a 4* semana, o desenvolvimento da face inicia-se com o aparecimento das
proeminéncias faciais que derivam principalmente do 1° arco faringeo e sdo constituidos
por mesénquima da crista neural. Existem 5 proeminéncias faciais formadas a volta do
estomodeu:

- As duas proeminéncias maxilares e as duas proeminéncias mandibulares resultantes

da proliferagdo do ectomesénquima adjacente ao 1° arco faringeo ;
- A proeminéncia frontal ou frontonasal, resultante do crescimento acelerado do

encéfalo.
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Frontonasal

Maxilares

Mandibulares
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Figura 2. Cinco proeminéncias faciais principais (a) Vista frontal: uma frontonasal, duas
maxilares, duas mandibulares. (b) Vista antero-lateral (adaptado de Khatib et al. 2017).

Os processos maxilares e mandibulares delimitam, respetivamente, as partes lateral e
inferior do estomodeu. Permitem a origem de uma grande parte do ter¢o médio e de todo

o terco inferior da face.

A proeminéncia frontal ou frontonasal define o limite superior do estomodeu e ¢ formada
por uma proliferacdo mesenquimal, contribuindo para a formagdo dos tercos superior e
médio do rosto (9,10).

A mandibula e o labio inferior sdo as primeiras estruturas faciais a formarem-se, gragas a

fusdo das duas proeminéncias mandibulares na linha média no final da 4* semana.

De cada lado da proeminéncia frontal encontram-se os placdides nasais, espessamentos
locais na superficie do ectoderma. Estes representam os primodrdios do nariz e das
cavidades nasais.

Durante a 5* semana de desenvolvimento, os placoides nasais invaginam-se, formando
uma depressdo denominadas fossas nasais. O mesénquima marginal que as circunda
prolifera, originando cristas conhecidas como proeminéncias nasais. Para cada fossa
nasal, formam-se duas proeminéncias. A proeminéncia nasal lateral situa-se no bordo

exterior da fossa e a proeminéncia nasal medial no bordo interior (9,10).

Placodias
- nasais

. Proeminéncia nasal medial

— Proeminéncia nasal lateral

Figura 3. (a) Embrido semana 5: Formagao das placodias nasais. As placddias nasais emparelhadas
surgem a partir de uma area espessada do ectoderma superficial no aspeto ventrolateral do processo
frontal. (b) Embrido semana 6: As placddias nasais dividem-se para formar as proeminéncias nasais
mediais e laterais (adaptado de Khatib et al. 2017).
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Nas duas semanas seguintes, 0s processos maxilares aumentam de tamanho e
desenvolvem-se em dire¢do mesial e ventral, permitindo a sua fusdo com os processos
nasais.

Até a fusdo, os processos maxilar e nasal encontram-se inicialmente separados por dois
sulcos. O sulco nasolacrimal, que separa os processos maxilares dos processos nasais
laterais, e o sulco buconasal que separa os processos maxilares dos processos nasais
mediais (9,10).

Na 7* semana, surge o segmento intermaxilar, resultado da fusdo dos dois processos
nasais mediais na linha média. Isto ocorre devido ao crescimento dos processos maxilares

que comprimem os processos nasais mediais em dire¢do a linha média (9,10).

O segmento daré origem a uma série de estruturas.

Cria :

Um componente labial que forma o filtro nasolabial e a parte mediana do labio
superior ;
- Um componente maxilar que origna a pré-maxila (regido dos 4 incisivos

superiores) ;

Um componente palatino que constitui o palato primario ;

Um componente nasal que forma o dorso e o 4pice do nariz.

Proeminéncia frontonasal
Proeminéncia nasal medial

.
/ ./“’ Févea nasal
)Y —
o

Proeminéncia nasal

«
‘\ y lateral (\ . \.
- ¢ ) . .
Proeminéncia —_— Processo intermaxilar
maxilar e
-

Proeminéncia
mandibular

Inicio da 6*semana Inicio da 7*semana

Figura 4. Desenvolvimento do segmento intermaxilar, resultante da fus@o dos dois processos
nasais mediais (adaptado de Smarius et al. 2017 sob licenca CC by 4.0).

Os processos nasais laterais e os processos maxilares fundem-se no sulco nasolacrimal
no final da 6* semana de desenvolvimento. Isto proporciona uma continuidade entre a
regido da bochecha formada pelo processo maxilar e a asa do nariz formada pelo processo

nasal medial.
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Por fim, no inicio da 7* semana, os processos maxilares fundem-se com o segmento
intermaxilar ao nivel do sulco buconasal, permitindo a formacao do resto da maxila e do
labio superior. Esta fusdo afasta progressivamente as fossas nasais do estomodeu,
originando as fossas nasais primitivas. Inicialmente separadas da cavidade oral pela
membrana oronasal, estas cavidades tornam-se continuas apds a sua reabsor¢ao,

permitindo a comunicacao entre as cavidades nasal e oral através das coanas primitivas.

2

Figura 5. Sequéncia do desenvolvimento facial embrionario (adaptado de Worley et al. 2018)
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Proeminéncia
mandibular

Também durante a 7* semana, a orelha comeca a desenvolver-se nas extremidades
posteriores do 1° e 2° arcos faringeos, ao redor do 1° sulco faringeo. Inicialmente, forma-
se na regido do pescoco, mas a medida que a mandibula cresce, as orelhas deslocam-se
progressivamente para posi¢cdes mais superiores ¢ laterais da cabega, atingindo o nivel
dos olhos.

Na 8% semana, a face ja apresenta uma aparéncia “humana” (9).

Tabela 1. Resumo das principais estruturas derivadas das cinco proeminéncias faciais

Maxila
Maxilar Lateral ao estomodeu Parte lateral do labio superior
Bochecha

Libio inferior

Mandibula Inferior ao estomodeu "
Mandibula

Tergos superior e médio da face

Frontal Superior ao estomodeu L .
Proeminéncias nasais

Deorso ¢ apice do nariz
Filtro
Nasal medial Borda interna da fossa nasal Parte média do labio superior
Palato primario
Pré-maxilar

Nasal lateral Borda externa da fossa nasal Asa do nariz
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2.3. Formagao do palato
A formacao do palato ocorre em duas fases : primeiro, forma-se palato primario seguido
pelo desenvolvimento do palato secundario. No final da 12 semana, a fusdo destas duas

estruturas da origem ao palato definitivo.

2.3.1. Palato primario
Como vimos, o palato primario ¢ formado a partir da fusdo dos dois processos nasais
mediais dando origem ao segmento intermaxilar. Estende-se desde a pré-maxila até ao
foramem incisivo, considerado como referéncia na linha mediana que separa os palatos

primério e secundario (9).

2.3.2. Palato secundario
Por volta da 6* semana de desenvolvimento, a membrana oronasal, que separa a cavidade
nasal da cavidade oral, regride, permitindo a comunicag@o entre ambas através das coanas
primitivas. A formag¢do do palato secunddrio sera responsdvel por separar essa

comunicagdo. Um processo que decorre entre a 6* a 10* semana de desenvolvimento (9).

O palato secundario forma-se a partir de duas protuberancias no interior dos processos
maxilares, conhecidas como cristas ou processos palatinos que aparecem na 6* semana.
Inicialmente, estes processos estdo orientados obliquamente para baixo, em ambos 0s
lados da lingua (10). Posteriormente, deslocam-se para uma posi¢cdo horizontal,
permitindo o fecho do palato secundario. Para que isso ocorre, a lingua precisa de mover

para baixo para que os processos possam subir e passar por cima dela.

Entre a 7* e a 8% semana, os processos palatinos deslocam-se para uma posi¢ao horizontal,
possibilitando a sua fusdo e o encerramento do palato secundario que ocorre durante a 9*
semana.

Esta fusdo progride de anterior para posterior unindo os processos palatinos o palato
primério anteriormente € com o septo nasal superiormente.

O rafe palatino mediano representa a linha de fusdo dos dois processos palatinos.

No final da 10* semana, as estruturas dos palatos primario e secundario estdo geralmente

bem implantadas. A partir deste momento, a sua evolu¢do morfoldgica serd marcada
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apenas por pequenas alteracdes e crescimento. Nesta data, a face do embrido ja se
assemelha quase completamente a que terd no momento do nascimento (8).

Deste modo, a presenca de malformagdes faciais resulta da influéncia de fatores genéticos
e ambientais que atuam durante a fase de histodiferenciacdo e morfogénese do embrido,

podendo originar condi¢gdes como as fendas orais (9).

3. Epidémiologia e etiologia
3.1. Epidemiologia
As fendas orofaciais afetam aproximadamente 1 recém-nascido en cada 700 na populagao
geral, com uma prevaléncia que varia consoante a origem geografica, étnica, o sexo € a
ascendéncia. Existem disparidades significativas entre as populagdes : as taxas mais
elevadas sdo registradas entre os asiaticos e amerindios (1 em cada 500 nascimentos),
enquanto as populacdes africanas apresentam as taxas mais baixas (1 em cada 2500

nascimentos) (2,11).

A prevaléncia também varia de acordo com o tipo de fenda. As fendas labiais isoladas
(FL) representam entre 10% e 30% dos casos, enquanto as fendas labiais com
envolvimento do palato (FL/P) correspondem a 35% a 55% dos casos. Ja as fendas

palatinas isoladas (FP) representam entre 30% e 45% dos casos (2).

As fendas orofaciais dividem-se en dois grandes grupos : as formas nao sindromicas, que
ocorrem sem outras anomalias identificaveis, e as formas sindromicas, associadas a
malformagdes adicionais ou a sindrome de origem genética conhecida (12) A maioria dos

casos sdo nao sindromicos, representando cerca de 70% das FL/P e 50% das FP (13).

Entre as fendas ndo sindromicas, a fenda labial com ou sem fenda palatina ¢ duas vezes
mais frequente nos homens do que nas mulheres, enquanto a fenda palatina isolada afeta

duas vezes mais a mulheres (2,13,14).

A nivel global, ainda s3o necessarias investigagdes mais aprofundadas, especialmente
devido a subnotificacdo dos casos de fendas orofaciais. Sendo anomalias congénitas,
deveriam constar nos certificados de nascimento, mas atualmente nao existe um protocolo

padronizado, seja a nivel nacional ou internacional. A falta de diagnostico e o
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desconhecimento de certas formas contribuem para essa subnotificacdo. Por exemplo, as
fendas submucosas, onde a mucosa cobre uma fenda palatina subjacente, muitas vezes
passam despercebidas ao nascimento e s6 sdo detetadas mais tarde, quando surgem
dificuldades na fala. Outro desafio na notificacdo dos caos reside na metodologia dos
estudos : alguns contabilizam todos os nascimentos, enquanto outros consideram apenas
os nascimentos vivos. Isso pode distorcer os resultados, uma vez que muitos casos de

nado-mortos ou abortos espontaneos envolvem fendas orofaciais (3).

3.2. Etiologia
A descoberta de que certas substancias ou organismos podem atravessar a placenta e
alterar o desenvolvimento ¢ relativamente recente. Até a década de 1940, acreditava-se
que os embrides humanos estavam completamente protegidos contra agentes externos.
Foi o virus da rubéola o primeiro agente externo a fornecer provas concretas da sua
implicacdo no desenvolvimento de complicacdes graves quando presente durante os

periodos criticos do desenvolvimento humano (7).

Em 1942, a tese de Fogh-Anderson foi o primeiro estudo a sugerir uma causa genética
para as fendas orofaciais. No ano seguinte, em 1943, investigadores demonstraram que
fatores ambientais, como determinadas exposi¢des ou caréncias, também desempenham
um papel no aparecimento destas anomalias. Estas descobertas foram determinantes para
a compreensdo das fendas orofaciais,que passou a ser descrita como multifactiorial, ou

seja, resultante de interacdo entre multiplos genes e fatores ambientais.

A informacao genética fundamental esta codificada nos genes, mas, ao longo da gestacao,
a medida que as instrugcdes genéticas se manifestam , as estrututas e 6rgdos em
desenvolvimento estdo sujeitos a influéncias ambientais que podem interferir com o seu

crescimento normal (7,15).

3.2.1. Fatores ambientais
Virios fatores ambientais tém sido estudados em investigagdes epidemioldgicas para
demonstrar o seu papel crucial na patogénese das fendas orofaciais (2).
O tabagismo materno durante a gravidez ¢ um fator de risco comprovado, incluindo a

exposicao ao fumo passivo. Estima-se que cerca de 4% das fendas orofaciais e 12% das
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FL/P bilaterais possam ser atribuidas ao tabagismo materno no periodo periconcecional
(6).

O consumo de vinte ou mais cigarros por dia duplica o risco de desenvolvimento de
fendas orofaciais, enquanto um consumo inferior a vinte cigarros aumenta esse risco em

1,5 vezes (15).

Relativamente ao consumo de dlcool, uma ingestdo moderada ndo foi claramente
estabelecida como uma fator de risco significativo. De factor, embora o alcool seja
amplamente reconhecido como a principal causa da sindrome alcodlica fetal, o seu papel
no desenvolvimento de fendas isoladas permanece incerto, com alguns estudos a
apontarem para uma associacdo positiva, enquanto outros ndo identificam essa
correlacdo.

No entanto, o consumo de grandes quantidades de alcool num curto periodo de tempo
(“binge drinking” ou alcooliza¢do aguda) foi identificado como um fator de risco

significativo (6,16).

Além disso, a administragdo de certos medicamentos durante o primeiro trimestre da
gravidez, particularmente antagonistas do folato ou farmacos que contém valproato, pode
aumentar o risco de FL/P (16).

Em algumas populagdes, a auséncia de suplementacdo com acido folico antes e durante a
gravidez foi associada ao desenvolvimento de FL/P. Constatou-se que a suplementac¢do

com folato no inicio da gravidez pode reduzir o risco entre um tergo e trés quartos.

No entanto, os estudos continuam a apresentar resultados divergentes quantos aos efeitos
preventivos de uma suplementac¢ao periconcecional com écido folico.
A exposi¢do materna a éteres de glicol também foi associada ao aumentar do risco de

FL/P.

Por fim, o desenvolvimento de FL/P e FP foi correlacionado com a diabetes materna pré-

gestacional e gestacional, embora a relacdo com obesidade materna ainda seja controversa

(6).
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3.2.2. Fatores genéticos
A susceptibilidade genética ¢ ha muito reconhecida como um fator principal no
desenvolvimento das fendas orofaciais. Estudos realizados em gémeos monozigoticos
sugerem que a genética € responsavel por 40 a 60% das fendas. No entanto, a identificacdo
dos diferentes genes candidatos ¢ complexa devido a heterogeneidade, aos modos de

hereditariedade nao mendelianos ¢ ao tamanho limitado das amostras estudadas (2).

Embora a etiologia das fendas orofaciais ndo seja totalmente compreendida, varios genes
candidatos foram identificados como tendo um papel nas formas ndo sindromicas de
FL/P, nomeadamente IRF6, o locus 8q24, VAX1, MSX1, FOXEl, MYH9, MAFB,
ABCAA4, o locus 17q22, BMP4 ¢ FGFR6. Novas abordagens em estudo de « genes
candidatos » (estudos de associacdo e ligacdes pangendmicas) permitiram confirmar,
através de meta-andlises recentes, a associacdo entre os genes TGFA, CRISPLD2,
MTHFR, WNT3, RFCI1, o locus 20ql2 e o risco de FL/P. Além disso, certos
polimorfismos do gene MAFB parecem estar associados a um risco aumentado de FL/P.
Apesar destes avancos, sdo necessarios estudos complentares, tendo en conta o nivel
reduzido de evidéncia dos estudos existentes e os resultados contraditérios por vezes

relatados.

Alguns genes parecem estar especificamente associados ao desenvolvimento de um tipo
particular de fenda, nomeadamente o locus 1p33, bem como os genes GRHL3 e SMC2,
implicados nas fendas palatinas. Além disso, certas vias de sinalizacdo metabdlicas
podem desempenhar um papel no desenvolvimento das fendas, nomeadamente algumas
hipoteses para explicar estes mecanismos, a sua validade exige estudos que integrem tanto

a componente genética como os fatores de risco ambientais (6).

A existéncia de uma forma familiar de FL/P foi demonstrada. Um estudo longitudinal
noruegués revelou que, entre familiares de primeiro grau, o risco relativo de recorréncia
foi de 32 para FL e de 56 para FP. Além disso, o risco era semelhante em criangas cujos
pais eram afetados. No entanto, a gravidade do caso ndo parece influenciar o risco de

recorréncia (6).

A nivel mundial, continuam a ser essenciais investigagdes aprofundadas sobre a etiologia

e a epidemiologia exata das fendas orofaciais, a fim de melhor compreender esta
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patologia, reduzir o seu impacto ¢ melhorar a qualidade dos cuidados prestados aos

pacientes.

4. Etiopatologia das fendas

As malformagdes podem surgir durante o desenvolvimento embriondrio sendo que a
maioria das malformagdes craniofaciais e cervical ocorre durante a transformagdo dos
arcos faringeos nos seus derivados definitivos. As malformagdes faciais tém origem
principalmente a partir do 1° arco faringeo (9).
As fendas labiais e palatinas resultam de um defeito na fusdo dos botdes embrionarios
nas primeiras semanas da embriogénese.
Existem diferentes tipos de fendas :

- As fendas do palato primario também conhecida como fendas ldbio-alveolares ;

~ As fendas do palato secundario, também chamadas fendas velo-palatinas ;

- As fendas totais, que combinam as fendas primarias e secundarias do palato.

AR AR ga AR AR
aln

Figura 6. Fendas orofaciais ndo sindromicas (A) Fenda labial e alveolar. (B) Fenda palatina. (C) Fenda
labio-palatina unilateral incompleta. (D) Fenda labio-palatina unilateral completa. (E) Fenda labio-
palatina bilateral completa (adaptado de Mossey et al. 2019).

4.1. As fendas do palato primario

As fendas do palato primario resultam de uma interrupg¢do precoce do desenvolvimento
embriondrio, causada por um defeito na fusdo entre o processo maxilar e os processos
nasais medial e lateral (17).

Como vimos anteriormente, a fusdo dos processos nasais mediais e laterais d4 origem ao
segmento intermaxilar. Este processo ocorre gragas ao crescimento dos processos
maxilares, que exercem uma pressao sobre os processos nasais em dire¢do a linha média.
O segmento intermaxilar desempenha um papel essencial na formacdo de varias
estruturas, nomeadamente o filtro nasolabial, a regido central do labio superior, a pré-
maxila, o palato primario, bem como o dorso e o apice do nariz. Posteriormente, os
processos maxilares fundem-se com o segmento intermaxilar, permitindo a formacao

completa do labio superior e do maxilar.
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As fendas podem ser completas ou incompletas, unilaterais ou bilaterais e simétricas ou
assimétricas (18).

As fendas incompletas, também chamadas fendas labiais isoladas, afetam o labio superior
e estendem-se, em maior ou menor grau, em dire¢do ao limiar da narina sem o atingir. Os
dois hemi-ldbios encontram-se na parte superior da fenda.

As fendas completas, conhecidas como fendas ldbio-alveolares, envolvem o labio
superior, a base do nariz e a arcada alveolar, apresentando diferentes graus de severidade.
Entre os dois hemi-labios, forma-se uma comunicagdo entre a cavidade oral e a parte
anterior das fossas nasais até ao canal palatino anterior, devido a interrup¢ao do arco
alveolar e do pavimento nasal.

Estas fendas podem ser unilaterais, afetando apenas um dos lados com uma
predominancia inexplicada do lado esquerdo, ou bilaterais, comprometendo ambos os

lados de forma simetrica ou assimétrica com predominancia de um dos lados (17,18).

Figura 7. Fendas labio-alveolares : (A) Fenda labial direita em microforma. (B) Fenda labial esquerda
incompleta. (C) Fenda labial direita completa. (D) Fenda labial bilateral completa (adaptado de Worley et
al. 2018).

4.2. As fendas do palato secundario
As fendas do palato secundario resultam de uma falha na fusdo dos processos palatinos
ao longo da linha mediana. S3o simétricas e medianas. A fusdo dos processos palatinos
ocorre no sentido anterio-posterior. Assim sendo, quanto maior for a fenda, mais cedo
ocorreu a interrupgdo da fusdo durante o desenvolvimento. Estas fendas podem variar
desde uma simples tvula bifida até a separagdo completa do palato mole podendo também
estender-se ao palato 6sseo.
Esta malformagdo compromete a separacdo entre a cavidade oral e a regido
nasofaringea, uma vez que a deiscéncia do palato mole impede a sua fung¢do de barreira
entre a nasofaringe e a orofaringe, resultando num défice funcional a nivel fonético
(17,18).

As fendas do palato secundario podem ser totais ou parciais.
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As fendas parciais caracterizam-se por uma interrupcao parcial da continuidade do palato
secundario estendendo-se desde a tvula até um ponto mais proximo do canal palatino

anterior, onde a fusdo dos processos palatinos foi interrompida precocemente.

Na fenda total, o palato secundario apresenta-se completamente aberto, desde o canal
palatino anterior até a ivula. Na parte de trds, observa-se um meio-véu de cada lado,
prolongando-se em meia-tivula. Anteriormente, as fossas nasais direita e esquerda ficam

expostas bem como o septo que as separa (17).

\

Figura 8. Fendas palatinas (A) Fenda palatina submucosa. (B) Fenda palatina incompleta. (C) Fenda palatina
unilateral completa. (D) Fenda palatina bilateral completa (adaptado de Worley et al. 2018).
4.3. As fendas totais
As fendas totais resultam da combinagdo das fendas palatinas secundarias e primarias.
Podem apresentar diferentes carateristicas, sendo unilaterais ou bilaterais, simétricas ou
assimétricas, parciais ou totais. Estas representam as formas mais complexas de fenda

(17).

5. Anatomia e disfungdes estruturais nas fendas orofaciais
Para compreender as alteragdes induzidas pelas fendas orofaciais, ¢ fundamental
conhecer a anatomia normal das estruturas envolvidas, nomeadamente o labio, o palato e

os musculos associados.

O labio superior ¢ normalmente constituido por duas entidades distintas, o labio branco
(epitélio queratinizado) e o vermelhdo (mucosa ndo queratinizada), separados pela borda
do vermelhdo e organizados em torno do filtro, cuja morfologia ¢ determinada pelo

cruzamento das fibras do musculo orbicular dos lébios, essencial para a fungao labial (19).
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Em individuos ndo afetados, os musculos anteriores da face organizam-se em trés anéis
funcionais, garantindo o equilibrio dindmico funcional do terco médio da face :
- um anel nasolabial superior, formado bilateralmente pelo musculo nasal
transverso e pelos musculos elevadores do 1abio superior ;
- um anel labial médio, constituido pelas fibras orbiculares dos labios superior e
inferior ;
- um anel labial inferior, composto pelos musculos depressor do angulo da boca,

depressor do labio inferior e mentoniano (20).

O palato desenvolve-se pela fusdo do palato primario com o secundario. O palato duro ¢é
formado pelos ossos maxilar e palatino, enquanto o palato mole, que constitui a parte
posterior ndo ossificada, inclui musculos fundamentais como o elevador e o tensor do véu
palatino, o musculo palatoglosso e o palatofaringeo (21-24). A a¢do combinada dos
musculos elevador e tensor permite a elevacdo e tensdo do véu palatino, fungdes
essenciais para a degluticdo, a fonacdo e para o bom funcionamento da tuba auditiva. O
palato mole atua em sinergia com a parede faringea lateral e a base da lingua, formando
uma unidade anatémica em “8”, que permite regular o istmo orofaringeo por meio de um
encerramento concéntrico, bem como exercer uma fungao de abaixamento do palato mole
ou elevacdo da lingua. A producdo vocal normal depende em grande medida da

integridade destas estruturas (21,23-25).

A presenca de fendas orofaciais provoca alteracdes anatomicas significativas, afetando a

morfologia e o desenvolvimento das estruturas faciais e orais.

No caso de fenda labiomaxilar completa, os musculos do pavimento nasal e do labio
superior ndo conseguem ultrapassar a descontinuidade e ndo se unem aos seus homologos
do lado oposto, comprometendo a integridade muscular e afetando de forma significativa
o crescimento e a morfogénese das estruturas Osseas subjacentes. Na fenda labial
completa, as fibras musculares do segmento externo inserem-se de forma anémala na base
da asa nasal e na margem da abertura piriforme, enquanto as do segmento interno
convergem para a linha média de forma desorganizada ou descontinua ao nivel do filtro.
Mesmo nas formas incompletas ou microformes, podem observar-se desinser¢oes
musculares subcutineas, comprometendo a mobilidade labial e o desenvolvimento

harmonioso das estruturas faciais (19).
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Estas fendas perturbam os anéis musculares médio e inferior descritos por Delaire,
alterando o equilibrio funcional dindmico e causando alteragdes secundarias no
crescimento cartilagineo e 0sseo. Estudos demonstraram um atraso no desenvolvimento
muscular de cerca de 3,5 semanas em recém-nascidos com fenda labial unilateral, bem
como inser¢des musculares andémalas e assimétricas, levando a uma deslocacdo do
complexo facial em dire¢do ao lado ndo fendido e a uma série de deformagdes nasais,
como assimetria das narinas, alargamento da base da asa nasal, columela curta, projecao

reduzida da ponta nasal e desvio do septo (25).

Do ponto de vista biomecanico, a fenda induz uma orientagdo obliqua das fibras do
orbicular dos ldbios e um deslocamento infero-posterior do sistema musculo-
aponevroético superficial, com perda de inser¢do no septo nasal, o que acentua a tragdo

lateral e caudal dos musculos zigomaticos, contribuindo para a assimetria facial (20,25).

As fendas palatinas, por sua vez, resultam de uma falha na fusdo das proeminéncias
palatinas, originando uma descontinuidade do palato duro e/ou mole (21,25). Nas formas
bilaterais completas, o maxilar encontra-se dividido em trés segmentos, um pré-maxilar
protruso com numero varidvel de incisivos, e dois segmentos laterais de tamanhos e
posi¢des variaveis. Na fenda palatina unilateral completa, a largura do maxilar esta
frequentemente aumentada ao nascimento, devido a rotacdo antero-lateral do grande
segmento da fenda, ao desvio da linha média e a rotagao mesial do pequeno segmento em

direc¢do ao lado nao afetado (26,27).

A organizacdo muscular do palato mole encontra-se gravemente perturbada. Os
musculos, frequentemente mal inseridos nas margens da fenda, apresentam uma
orientacdo longitudinal e paralela em vez de transversal, podendo fixar-se de forma
andmala na margem posterior do palato duro, impedindo a formacao da alga muscular

necessaria a uma funcao velofaringea eficaz (21,24,25,28).

Estas alteracdes musculares provocam insuficiéncia velofaringea, comprometendo o
encerramento adequado do espago velofaringeo e originando hipernasalidade e
dificuldades articulatorias. A disfungdo muscular, em particular do tensor do véu palatino,
afeta igualmente a fungdo da tuba auditiva, predispondo a ocorréncia de otites médias

(21,23,29).
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A

Figura 9. A direita ¢ apresentada a situacdo de deslocamento dos musculos velofaringeos do
palato mole com irradiagdo para o palato duro. A esquerda ¢ apresentada a situagdo normal
(adaptado de Joos et al. 2023).

No plano craniofacial, a fenda palatina e as intervengdes cirirgicas corretivas t€ém um
impacto significativo no crescimento maxilar e na oclusdo dentiria. Embora o
crescimento ndo seja geralmente afetado na auséncia de tratamento, a forma do maxilar é

frequentemente alterada, com protrusdo do pré-maxilar e rotagdo dos segmentos dsseos

(26,30).

As técnicas cirurgicas, especialmente aquelas que envolvem dissecdo peridstica ou
técnicas de "push-back" que deixam areas Osseas expostas, podem inibir o crescimento
maxilar devido a formagdo de tecido cicatricial rigido, especialmente nas regides
proximas das suturas (25,27,31). Este efeito ¢ mais acentuado quando a cicatriz esté
localizada junto a crista alveolar, podendo originar retrusdo maxilar, alteragdes na largura
e comprimento das arcadas dentdrias, deformacdes dento-alveolares e problemas de

oclusao (27,32,33).

Assim, as fendas orofaciais representam anomalias estruturais e musculares de grande
relevancia, com consequéncias funcionais diretas na fala, degluti¢ao e audi¢ao, bem como

no desenvolvimento harmonioso das estruturas faciais e dentarias.

6. Diagnostico e classificagdo das fendas
6.1. Classificacao
O espectro de gravidade das fendas orofaciais ¢ variavel, indo desde formas evidentes
até¢ microformas mais subtis. Esta variabilidade levanta a questdo da gestao das

diferengas fenotipicas (34).
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A classificagdo das fendas baseia-se em critérios embrioldgicos ou morfoldgicos. Um
exemplo de classificagdo embrioldgica € o sistema em Y de Kernohan, enquanto as

classficagdes morfologicas influem as de Lahshal e Veau, entre outras (5).

Existem muitos sistemas de classificagdo, e a sua utilizagdo varia significativamente
entre especialistas a nivel internacional. Um estudo realizado junto de 197 clinicos de
166 centros em todo o mundo revelou a utilizagao de dezoito sistemas de classificacao
diferentes.

Com o tempo, diversos sistemas foram desenvolvidos para aperfeicoar a classificagao
das fendas e superar as limita¢cdes dos modelos existentes. Por exemplo, o sistema de
Veau foi criado em resposta ao sistema de Brophy, considerado demasiado complexo e
pouco pratico. A classificagdo de Veau, publicada em 1931, ¢ um sistema simples

baseado na morfologia das fendas palatinas. Inclui quatro grupos :

Grupo 1: fenda limitada ao palato mole ;

- Grupo 2: fenda do palato mole e duro, sem ultrapassar o forame incisivo ;

- Grupo 3: fenda completa unilateral, estendendo-se do palato mole até ao palato
duro e atravessando um dos lados do processo alveolar, geralmente acompanhada
de uma fenda labial ;

- Grupo 4: fenda completa bilateral, semelhante ao grupo III, com um pré-maxilar

suspenso no septo nasal (5,35,36).

Veau excluiu deliberadamente os detalhes mais complexos para apresentar uma
classificagdo clara e util na pratica cirargica. Embora ndo abranja todas as formas, como
as fendas labiais isoladas ou algumas combinagdes especificas, como uma fenda labial
associada a uma fenda do palato mole sem envolvimento do palato duro. Continua a ser

uma das classificagdes mais amplamente utilizadas em todo o mundo (20).

C

Figura 10. Classificacdo de Veau. (A) Classe I — fenda incompleta, envolvendo apenas o palato
mole. (B) Classe II — envolvendo apenas o palato secundario, incluindo o palato duro e mole. (C)
Classe III — fenda wunilateral completa do palato primario e secundario. (D)
Classe IV — fenda bilateral completa do palato primario e secundario (adaptado de Shkoukani et al.
2014).
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Cada sistema de classificagdo tem vantagens e desvantagens, sendo os mais simples faceis
de utilizar carecendo de precisdo, enquanto os mais complexos oferecem maior detalhe,

mas de utilizacdo menos pratica.

No entanto, nenhum sistema de classificagdo foi ainda universalmente adotado pelos
profissionais de saude. Esta falta de consenso dificulta a compreensio mutua, a
comunicag¢do e a comparacao dos resultados dos tratamentos entre especialistas. Entre as
limitagdess frequentemente citadas, destacem-se a a descricdo imprecisa da extensao e
gravidade das fendas, a falta de consideracdo das fendas palatinas submucosas e a
dificuldade em classificar todas as fendas com precisdo num Unico sistema. Por exemplo,
o sistema de Veau diferencia o palato mole do palato duro, mas ndo considere a fenda

labial isolada nem a gravidade morfologica das FP (37).

Idealmente, um sistema de classificacio deve ser preciso, légico, reprodutivel e
suficientemente descritivo. Deve permitir a identificacdo de subfendtipos e microformas,
sendo intuitivo e exato para garantir uma utilizagdo global por diferentes profissionais.
Além disso, deve integrar a lateralidade e a abrangéncia das fendas, facilitando a
investigagao etiologico, sem comprometer a sua facilidade de interpretagdo. Por fim, deve
manter-se compativel com o sistema atual de registo de doencas, o CID-10, reconhecido

internacionalmente.

O sistema que melhor parece cumprir este critérios € a classificagdo de Lahshal (34).

O sistema Lahshal ¢ um sistema de classificacdo baseado na anatomia do paciente e
registado do lado direito para o lado esquerdo, facilitando o registo clinico (37).

Este sistema combina simbolos e letras para indicar o grau de abrangéncia e lateralidade
das fendas. O sistema Lashshal ¢ um sistema palindromico, podendo ser lido da mesma
forma da esquerda para a direita ou da direita para a esquerda. Além disso, um valor

numérico de 1 a 4 ¢ utilizado para especificar a gravidade (34).

Segundo Lahshal, a boca ¢ dividida em seis zonas : o labio direito e esquerdo, o alvéolo
direito e esquerdo, o palato duro e o palato mole. As regras de anotagdo sdo as seguintes :
- Cada letra corresponde a inicial da estrutura afetada (L para labio, A para alvéolo,

H para palato duro e S para palato mole) ;

- Uma letra minuscula indica uma fenda incompleta ;
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- Uma letra maituscula representa uma fenda completa ;

- Um ponto (.) indica auséncia de fenda na estrutura ;

- Um asterisco (*) assinala uma fenda minima, como uma fenda labial discreta, um
alvéolo entalhado ou uma fenda palatina submucosa ;

- Um sinal de mais (+) na coluna L indica a presenca de uma banda cutanea (5,37).

LAHSHAL
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Figura 11. Exemplos da aplicagdo da classificagio LAHSHAL. Canto superior esquerdo : Fenda labial,
alveolar e palatina bilateral completa ; Canto superior central : Fenda labial, alveolar e palatina unilateral
esquerda completa ; Canto superior direito: Fenda completa do palato secundario; Canto inferior

esquerdo :Fenda do palato mole ; Canto inferior direito : Fenda labial unilateral esquerda incompleta, fenda
alveolar completa e fenda do palato mole (adaptado de Hamdan et al. 2022).

Gragas a esta metodologia, sdo possiveis mais de 12 000 combina¢des, demonstrando a
precisdo do sistema, embora exijindo, ndo obstante um periodo de aprendizagem (37).

A grande vantagem desta classificag@o ¢ permitir uma descri¢@o precisa e concisa de cada
fenda orofacial, registando o grau de abrangéncia e lateralidade, caracteristicas

frequentemente ausentes em outros sistemas (34).

6.2. Diagnostico
6.2.1. Diagnostico pré-natal
Ha algumas décadas, as anomalias congénitas resultantes de erros no desenvolvimento s6
eram diagnosticadas apds o nascimento. Hoje, gracas aos avangos tecnologicos, algumas
dessas anomalias podem ser identificadas e tratadas mais precocemente (7).
O primeiro diagnostico ecografico descrito de fendas orofaciais foi realizado em 1981.
Desde entdo, a resolugdo dos equipamentos e as técnicas de imagem melhoraram

significativamente, permitindo a generalizagao do rastreio por ecografia bidimensional a
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partir de 2011, em conformidade com diretrizes de satde publica entretanto estebelecidas.
Em 2007, a ecografia tridimensional e quadrimensional tornou-se acessivel devido aos
avancos tecnolégicos (38).

Atualmente, a ecografia ¢ o método de referéncia para o diagndstico pré-natal das
malformagdes faciais, incluindo as fendas orofaciais (39).

Uma fenda pode ser detetada a partir das 11 semanas de gestagdo, quando os tecidos
moles do rosto do feto ja sdo suficientemente visiveis para permitir distinguir a formagao

do labio e do palato (38).

No entanto, o rastreio ecografico continua a ser um desafio, pelo facto de algumas
caracteristicas clinicas serem subtis e pouco especificas. A eficacia da ecografia depende
essencialmente da experiéncia do operador, e as fendas palatinas podem facilmente passar
despercebidas. Além disso, fatores como a idade gestacional, o volume do liquido
amniotico e a obesidade materna podem dificultar a detecdo. A sombra acustica gerada
pelos ossos faciais pode ainda impedir uma avaliagdo precisa, especialmente no palato
posterior.

Para ultrapassar estas limitagdes, varios estudos sugerem que a ressonancia magnética
(IRM) pode desempenhar um papel fundamental no diagndstico das fendas. Esta técnica
¢ menos dependente da experiéncia do operador e a posicdo do feto ndo afeta
significativamente a qualidade da imagem. No entanto, sdo necessarios mais estudos para
confirmar as suas vantagens (39).

Assim, um diagndstico pré-natal preciso assenta provavelmente numa combinagdo de
avangos tecnolodgicos, formagao especializada dos radiologistas e encaminhamento para

um centro de referéncia em casos de suspeita de fenda ou antecedentes familiares (38).

Figura 12. Fenda labial, alveolar e palatina bilateral. (a) Vistas coronal e sagital através de ecografia
2D. (b) Imagens de ressondncia magnética (IRM) nos planos coronal e sagital (adapatado de Baeza-
Pagador et al. 2024 sob licenca cc by 4.0).
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Um diagnodstico pré-natal fidvel das fendas ¢ essencial para estabelecer planos de
tratamento adequados. E necessario fornecer aos pais informacdes essenciais, preparar
apoio emocional e logistico e avaliar a possivel presenca de outras anomalias congénitas

associadas (39).

6.2.2. Diagnostico pos-natal

Apesar dos avangos técnicos no diagnostico pré-natal, a maioria das fendas palatinas e
algumas fendas labiais s6 sdo detetadas no nascimento ou pouco tempo depois (5).

No periodo poés-natal, as malformagdes labiais sdo facilmente identificaveis visualmente.
No entanto, as fendas palatinas, quando ndo estdo associadas a anomalias visiveis no
labio, podem inicialmente passar despercebidas (40). Um diagnoéstico tardio pode ter
consequéncias no bem-estar da crianca e dos seus pais. Estas criangas apresentam
frequentemente refluxo, episddios prolongados de alimentagdo, dificuldade na
amamentacdo originando fadiga alimentar (5,40).

Por isso, ¢ essencial uma avaliagdo minuciosa do palato. A palpagdo isolada ndo ¢é
suficiente. O exame deve incluir uma inspe¢do visual do palato com a ajuda de uma

lanterna e uma espatula para rebaixar a lingua.

7. Os diferentes protocolos utilizados

As fendas orofaciais despertam fascinio e preocupacdo desde a antiguidade, como
demonstram esculturas ¢ mascaras de diversas culturas (23).

O primeiro registo de uma interveng¢ao cirurgica para corrigir uma FL remonta a 390 a.C.,
quando, segundo Boo Chau, um cirurgido terd conseguido fechar uma fenda labial. No
entanto, s6 no século XIV surge a primeira descri¢do detalhada de uma operagao deste
tipo, realizada por Johan Yperman, pioneiro na abordagem em duas camadas, utilizando

um fio torcido e encerado, fixado com pontos de sutura afastados da fenda.

No que diz respeito as FP, as primeiras descri¢des datam de 1556, por Pierre Franco. No
entanto, nos séculos XVI e XVII, ndo ha registo de qualquer intervengdo cirurgica para
FP, provavelmente devido ao receio de hemorragias abundantes e da dor intensa associada
a operacao (41).

O tratamento das fendas orofaciais evoluiu significativamente ao longo dos séculos. Nos

ultimos trés, a prioridade deixou de ser apenas o encerramento anatdmico para englobar
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um objetivo mais abrangente, como favorecer o desenvolvimento da fala e prevenir a
hipoplasia do terco medio da face.

Para tal, os pacientes necessitam de um acompanhamento continuo ao longo do
crescimento, de forma a alcancar os objetivos terapéuticos desejados, nomeadamente
garantir a permeabilidade das vias respiratorias, assegurar uma fala e audicdo normais,
restaurar uma mastigagao eficaz e promover uma harmonia facial e um desenvolvimento

pscicossocial equilibrado (4).

Apesar dos séculos de progresso, as técnicas cirurgicas, o calendario operatdrio e a
sequéncia das intervengdes continuam a ser motivo de debate, sem consenso universal
(24).

Esta variabilidade deve-se, sobretudo, a falta de dados cientificos s6lidos que permitam
definir a melhor abordagem, seja ao nivel da técnica, do calendério ou do protocolo (5).
O estudo Eurocleft revelou que, entre 201 centros europeux, existiam 194 protocolos de
tratamentos diferentes para as fendas unilaterais (42).

Esta diversidade reflete as incertezas persistentes quando as estratégias terapéuticas mais

eficazes.

Tabela 2. Resumo dos trés protocolos de tratamento utilizados

Tratamento Oslo Franga (HAS) Inglaterra (CGAS)

Ortopédia ou ortodontia
pré-cirurgica infantil

Sem tratamento ortopédico
ou ortodéntico

Tratamento ortopédico ou
ortoddntic, se necessario

. Sem tratamento ortopédico
Periodo neonatal ..
ou ortodontico

1.6 Encerramento do labio e do Encerramento do labio e do Encerramento do labio e do
- 0 meses
palato duro

palato mole palato primario

Encerramento do palato
6 - 12 meses . P
secundario

Cirurgia Primaria

12 - 18 meses Encerramento do palato duro

Encerramento do palato

18 meses
mole
Enxerto 6sseo alveolar
4 -6 anos -
secundario
Enxerto 0sseo alveolar
Enxerto dsseo alveolar Enxerto sseo alveolar
§-11anos

Desde a dentigdo mista até
a idade adulta

Ortodontia / cirurgia
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8. Ortopedia pré-cirtirgica infantil
8.1. Definicao e objetivos da ortopedia pré-cirurgica
Os recém-nascidos com fenda ldbio-palatina podem apresentar malformacgdes faciais
significativas, afetando tanto o esqueleto como os tecidos moles dos labios, nariz e 0ssos

faciais, resultando em alteragOes da simetria ¢ estética facial (43).

As deformacgdes nasais associadas a fenda labio-palatina unilateral sdo complexas e
alteram a estrutura nasal nos trés planos do espago. Estas incluem alteragdes da columela,
ponta nasal, cartilagem alar e suporte nasal. Os cartilagens nasais laterais inferiores estdo
deslocados lateral e inferiormente, levando a uma depressdo do domo, aumento da borda
alar, columela obliqua e um é&pice do nariz proeminente. Em casos de fenda bilateral, a

pré-maxilar encontra-se geralmente em protrusao e rotagao (44).

Quanto mais amplas forem as fendas labio-palatinas, mais acentuadas serdo as
deformagdes nasogenianas, representando um desafio cirrgico significativo para

alcancar um resultado funcional e estético satisfatorio (45).

Ao longo dos séculos, diversas abordagens cirtrgicas foram exploradas para corrigir as
disparidades dos tecidos moles e obter uma reparagao 6tima do labio, sem que se tenha
alcangado um consenso internacional. A abordagem varia consideravelmente de centro

para centro (43).

Um dos aspetos mais controversos atualmente ¢ a ortopedia pré-cirtirgica infantil
(PSIO). Definida como qualquer manipulacdo dos segmentos alveolares do recém-
nascido antes da reparacdo naso-labial, a PSIO utiliza placas ortopédicas maxilares
funcionais para reposicionar os tecidos deslocados devido a fenda antes da intervengao

cirargica (43).

Os objetivos da PSIO sdo multiplos e visam melhorar o alinhamento dos segmentos
alveolares para facilitar a cirurgia primaria e otimizar o resultado estético, procurando
preservar um crescimento facial harmonioso. Concretamente, a PSIO permite reduzir a
largura da fenda, restabelecer uma relacdo anatomica adequada entre os segmentos
maxilares, diminuir a tensao dos tecidos moles e, assim, otimizar a intervengao cirrgica
subsequente. Proporciona também uma base maxilar estdvel para o labio, corrige a

deficiéncia 6ssea do pavimento nasal e estimula o remodelamento 6sseo (43,46).
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Ao selar as cavidades nasais e orais, a PSIO também pode prevenir irritagdes da mucosa
nasal, infe¢des, melhorar a alimentagdo, favorecer a succdo e reduzir os riscos de

broncoaspiracao (46).

Assim, embora os objetivos desta técnica sejam numerosos, ndo sdo fixos nem

universalmente reconhecidos.

Para tentar alcangé-los, diferentes dispositivos sdo utilizados, classificados em duas
grandes categorias: os dispositivos passivos, que atuam como suporte para guiar as forgas
naturais, e os dispositivos ativos, que aplicam forgas controladas para orientar o

movimento dos segmentos alveolares (43,44).

Este tipo de tratamento ¢ particularmente indicado no periodo neonatal, considerado uma
janela bioldgica unica. Os niveis elevados de estrogénios maternos aumentam a
concentragdo de 4cido hialurénico, conferindo aos tecidos conjuntivos, nomeadamente as
cartilagens nasais, uma grande elasticidade. Esta plasticidade permite modificacdes

duradouras se o tratamento for iniciado nas primeiras seis semanas degic vida (46).

Inquéritos recentes testemunham a adogdo crescente desta técnica. Em 2019, um
inquérito realizado pela American Cleft Palate-Craniofacial Association (ACPA) revelou
que metade das equipas utilizavam a PSIO, sendo 88,2% através de modelagem naso-

alveolar (NAM) (47).

Esta tendéncia ¢ confirmada por um inquérito europeu realizado em 2021, revelando que

83% dos 88 centros interrogados empregavam a NAM como abordagem principal (48).

A NAM ¢ considerada um progresso recente e revoluciondrio. Desenvolvida pelo Dr.
Grayson em 1984, trata-se do primeiro dispositivo capaz de tratar simultaneamente as
fendas alveolares e as deformagdes nasais, o que as abordagens tradicionais nao

permitiam eficazmente (44,48,49).

A filosofia deste dispositivo assenta em varios objetivos, nomeadamente melhorar a
simetria nasolabial, aproximar os segmentos labiais e alveolares, devolver convexidade a
cartilagem alar e alongar a columela de forma nao cirirgica, minimizando os efeitos

indesejaveis no crescimento facial (50).
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Tutor nasal com resina macia

Elastico

Fita de fixagdo

Figura 13. A : Tubo nasal com placa de moldagem ; B : Fotografia facial com moldagem nasoalveolar
(adaptado de Ogino et al. 2023 sob licenga CC by 4.0).

Muitos cirurgides concordam que um paciente com uma fenda labial menos pronunciada
obtém melhores resultados estéticos apds a intervengdo do que aquele com uma fenda
mais severa. No entanto, ¢ importante salientar que o0 NAM ndo constitui um simples
dispositivo. Insere-se num protocolo global de abordagem. De facto, embora permita
remodelar e reposicionar as cartilagens laterais inferiores, ndo pode, por si so, corrigir a

luxagdo da ponta do nariz ou da base alar (48,49).

8.2. Eficacia da ortopedia pré-cirurgica e controvérsia
O tratamento das fendas labiais e/ou palatinas em criangas beneficiou, ao longo dos
ultimos quarenta anos, da integragcdo de procedimentos de ortopedia infantil pré-cirurgica
(PSIO) em diversas equipas multidisciplinares em todo o mundo. Introduzida com o
objetivo de otimizar o cuidado destas criangas, esta pratica continua, contudo, a ser alvo
de debate (45). O facto de, entre os trés protocolos que escolhemos comparar, apenas o
implementado em Franca incluir uma fase de PSIO, evidencia a falta de consenso

internacional quanto a sua eficacia.

A literatura cientifica apresenta resultados divergentes acerca dos beneficios da PSIO. As
principais criticas incidem sobre o custo mais elevado, o aumento da carga de cuidados

para as familias e o potencial risco de impacto negativo no crescimento maxilar (50).

Uma das questdes centrais levantadas pela utilizacdo da PSIO ¢ a sua influéncia no
desenvolvimento maxilar. Nesta matéria, os estudos apresentam perspetivas variadas.
Por um lado, investigagdes recentes sugerem que a PSIO ndo restringe o crescimento.
Um estudo de 2024, realizado em criangas com fenda unilateral, demonstrou uma redugao
da fenda (anterior e posterior), crescimento dos segmentos maxilares e expansdo das
arcadas dentarias nos pacientes tratados com PSIO (51). Um maior desenvolvimento dos

segmentos, associado a diminuicdo da largura da fenda, pode mesmo indicar um
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crescimento Osseo mais favordvel e uma maior estabilidade pos-cirurgica. Estas
observagdes corroboram trabalhos anteriores que sugerem que a redu¢do da distancia
intersegmentar provocada pela PSIO contribui para uma melhor simetria e estabilidade,

reduzindo potencialmente o risco de colapso maxilar a longo prazo (51).

Figura 14. (A): Lactente com fenda labial e palatina bilateral, antes do tratamento com NAM, (B):
Dispositivo NAM e aspeto nasal apds 5 meses de tratamento (C) : Apds o NAM. Nota-se a columela alongada
e as cartilagens nasais mantendo a sua convexidade e simetria bilateral. Também, nota-se a pré-maxilar
intraoral, posicionada simetricamente, ¢ a auséncia de fenda alveolar (adaptado de Hamdan et al., 2022).

Por outro lado, outras analises relativizam estes resultados. Uma meta-analise de 2017,
que agregou varios estudos, ndo encontrou uma tendéncia clara na evolugdo da arcada
maxilar durante o primeiro ano de vida. As diferencgas entre grupos tratados com ou sem
PSIO nao foram estatisticamente significativas para as dimensodes transversais da arcada,
sugerindo que, estatisticamente, a PSIO ndo promove alteragdes significativas no

crescimento maxilar, apesar de permitir uma redu¢do da largura da fenda alveolar (52).

De modo semelhante, um estudo de 2012 concluiu que a PSIO ndo proporcionava
beneficios estatisticamente significativos na morfologia da arcada maxilar até aos seis
meses, sendo a reducdo média da largura da fenda alveolar considerada clinicamente
irrelevante (diferenca média de 0,69 mm). Em contraste, a cirurgia de reparacdo labial
resultou numa reduc¢do significativa de 4,45 mm (53). Estes resultados contrastam com
os de Ball et al. (1995), que reportaram uma redugao de 48% da largura da fenda alveolar

nos primeiros seis meses de tratamento com PSIO (53).

Um estudo cefalométrico de 2019 nao revelou diferengas significativas no crescimento
maxilo-mandibular a longo prazo (fase de denticdo mista) entre os grupos tratados ou ndao
com NAM, questionando o efeito do NAM no crescimento esquelético a longo prazo (54).

Um estudo mais recente, de 2023, concluiu que o NAM parece limitar a largura
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transversal da arcada anterior (entre o canino e a linha média), sem afetar a porgao

posterior (55).

Para além das consideracdes morfologicas, a PSIO levanta preocupagdes em relacdo ao
seu custo e a gestdo de cuidados mais intensivos (50). O tratamento precoce das fendas
representa uma fonte significativa de stress e exige uma grande adaptagdo por parte das

familias, sobretudo dos cuidadores, que assumem uma carga didria elevada.

A introducao de técnicas especificas de PSIO, nomeadamente a modelagao naso-alveolar,
alterou ndo sé os protocolos médicos, mas também influenciou as trajetodrias psicossociais
das familias. Apesar do primeiro ano ser exigente, as familias que seguiram o protocolo
NAM demonstraram maior capacidade de adaptacdo psicologica. Um estudo longitudinal
revelou que, apesar das exigéncias acrescidas (consultas frequentes, complexidade do
protocolo), os cuidadores do grupo NAM apresentaram uma redu¢do mais rapida dos
sintomas de ansiedade e depressdo em comparagao com os cuidadores que optaram por
tratamentos tradicionais. Esta diferenga parece estar relacionada com uma maior
exposicao a recursos psicossociais, através de interagdes regulares com a equipa de saude
e com outras familias, refor¢gando o apoio social percebido e o sentimento de competéncia

parental.

Estas observacdes estdo alinhadas com o modelo de ajustamento e adaptacdo familiar
(FAAR) de Patterson (1988), que destaca a importancia do equilibrio entre as exigéncias
da doenga crénica e os recursos disponiveis (56,57). Para as familias que utilizam o NAM,
o envolvimento ativo nos cuidados e os contactos frequentes facilitaram um processo de
adaptagdo mais fluido e eficaz, sugerindo um efeito protetor do envolvimento e das

interagdes regulares na satide mental dos cuidadores (57).

Paralelamente a adaptacdo psicossocial, 0 impacto econémico do tratamento constitui um
aspeto essencial da analise. Embora o NAM envolva um investimento inicial mais
elevado do que os tratamentos tradicionais (frequéncia de consultas semanais, custo dos
dispositivos, acompanhamento especializado), varios estudos apontam para um potencial
beneficio econdmico a médio e longo prazo. O NAM melhora precocemente a morfologia
naso-alveolar, facilitando a cirurgia priméaria e reduzindo a necessidade de intervengdes
secunddrias, nomeadamente as revisdes nasais. Dados comparativos indicam uma

reducdo significativa da taxa de revisdes nas criangas tratadas com NAM (49,58-60).
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Contudo, estes beneficios econémicos devem ser ponderados face a maior carga a curto
prazo que o NAM impde as familias. Os custos indiretos (deslocagdes, alojamento, perda
de rendimentos) sdo raramente considerados nas avaliagdes econdmicas classicas, mas
tém um peso significativo para as familias e podem agravar as desigualdades no acesso
aos cuidados. Para uma avaliacdo completa da rentabilidade do NAM, sdo essenciais
estudos de custo-eficacia a longo prazo que integrem as trajetdrias cirurgicas,

psicossociais e escolares (49,59).

Atualmente, a modelagdo naso-alveolar (NAM) € a técnica de PSIO mais utilizada pelas
equipas multidisciplinares. Apesar da sua adogdo crescente, a sua eficacia continua a ser
um tema debatido.

Comparativamente a auséncia de tratamento, varios estudos avaliam os efeitos do NAM.
Um estudo de 2023 observou uma redugao significativa da largura da fenda labial e uma
diminuicdo da largura da fenda maxilar com o NAM. Esta redu¢ao limitara a invaginagao
da lingua durante a degluticdo, facilitando potencialmente o encerramento do palato e
promovendo uma morfologia mais natural antes da cirurgia primaria (61).

Além disso, um estudo multicéntrico de 2016 mostrou que, embora os resultados estéticos
finais apos a reparacdo labio-nasal fossem semelhantes com ou sem NAM, os cuidadores
do grupo NAM perceberam uma melhoria estética mais pronunciada, especialmente ao
nivel do nariz. Esta perce¢do positiva evidencia um beneficio estético sentido ao longo
do tempo (62). O estudo de 2023 também revelou uma melhoria significativa da simetria
nasal e labial a curto e longo prazo. No entanto, a morfologia das narinas no grupo NAM

era mais curta e larga , uma observagdo cuja causa exata permanece desconhecida (55).

8.3. Sintese Final e Limitacdes
A abordagem de criancas nascidas com fenda orofacial implica frequentemente
malformagdes faciais, exigindo uma intervengao terapéutica abrangente e
multidisciplinar. Entre as estratégias exploradas ao longo do tempo, destaca-se a

ortopedia pré-cirurgica infantil.

Os objetivos da PSIO sdo diversos, embora nao sejam nem fixos nem universalmente
reconhecidos. Com efeito, apesar da adocao crescente desta técnica a nivel mundial, a
sua eficacia continua a ser objeto de debate cientifico e permanece controversa. Esta

auséncia de consenso ¢ ilustrada pela heterogeneidade dos protocolos existentes. Entre

48



Desenvolvimento

os trés protocolos analisados no presente trabalho, apenas o implementado em Franga

integra uma fase de PSIO.

Esta disparidade pode ser explicada por vérios fatores, nomeadamente a auséncia de
padronizagdo, a escassez de dados cientificos robustos e as diversas dificuldades
metodoldgicas presentes nos estudos atualmente disponiveis. As principais criticas
dirigidas a PSIO referem-se, sobretudo, ao seu custo mais elevado, ao aumento da carga
de cuidados para as familias, bem como ao risco potencial de impacto negativo no

crescimento maxilar (50).

De acordo com os dados analisados, a comparacao entre os estudos relativos a PSIO
revela um panorama complexo, com resultados frequentemente contraditorios. O
impacto da PSIO no crescimento maxilar continua a ser alvo de debate. Alguns estudos
sugerem que esta técnica poderd ndo limitar o crescimento, podendo mesmo favorecé-lo
através da reducdo da fenda e da promocdo da expansao das arcadas dentarias. No
entanto, outras investigagdes ndo encontraram beneficios estatisticamente significativos
relativamente a morfologia maxilar, a curto ou longo prazo, apesar de observarem uma
reducdo da largura da fenda alveolar. Estudos mais recentes indicam ainda que o NAM

poderd, em alguns casos, limitar a largura transversal da arcada anterior (51-53).

Para além do crescimento craniofacial, a PSIO parece também ter repercussdes de ordem
psicossocial e economica. Apesar das exigéncias acrescidas, os cuidadores que seguem o
protocolo NAM demonstram, segundo os dados analisados, uma redu¢@o mais rapida dos
sintomas de ansiedade e depressdo, possivelmente devido a um acesso mais facilitado a
apoio social e recursos especializados. Do ponto de vista econémico, embora o
investimento inicial seja superior, aponta-se para uma vantagem potencial a médio e
longo prazo, nomeadamente pela redu¢do da necessidade de intervengdes secundarias.
No entanto, os custos indiretos suportados pelas familias sdo raramente tidos em

consideragdo (49,56—61).

Estes resultados devem, contudo, ser interpretados com prudéncia, a luz das diversas
limitagdes metodoldgicas identificadas, como a heterogeneidade das amostras, a
diversidade das técnicas cirargicas aplicadas, o reduzido nimero de estudos
longitudinais e os potenciais enviesamentos relacionados com a experiéncia dos

profissionais. A avaliacdo ¢ também dificultada pela interagdo de multiplos fatores, tais
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como o recurso a cirurgias secundarias, o acompanhamento ortodontico, a variabilidade

morfoldgica das fendas e o crescimento individual de cada crianga (43,44).

Face a diversidade de resultados e as limitagdes mencionadas, ndo ¢, na presente data,
possivel afirmar que os protocolos que integram a PSIO oferecam resultados globais
superiores aos que dela prescindem. Torna-se, assim, essencial a realizacdo de ensaios
clinicos controlados e randomizados, com amostras mais representativas e seguimento a

longo prazo, com vista a defini¢do de recomendacgdes clinicas solidas e harmonizadas.

Apesar da auséncia de consenso na literatura, a comparacao entre diferentes protocolos
mantém-se pertinente. Com efeito, diversos centros, embora adotem abordagens
distintas, obtém excelentes resultados no tratamento das fendas labiopalatinas. A
comparagdo intercentros permite, assim, que os profissionais de satide avaliem se os
resultados alcangados noutros contextos sdo significativamente superiores aos seus,

podendo, se necessario, reconsiderar o seu proprio protocolo terapéutico (41).

Ap0s a andlise dos contributos e das controvérsias em torno da ortopedia pré-cirargica
infantil, uma etapa preparatoria que visa otimizar as estruturas anatomicas e reflete a
diversidade de abordagens existentes, torna-se pertinente examinar a intervengao
cirurgica propriamente dita, elemento central na correcdo das alteragdes morfologicas

associadas as fendas orofaciais

9. Cirurgia Primaria das Fendas Orofaciais
A cirurgia primdria das fendas orofaciais representa uma etapa crucial na abordagem
desta malformagao congénita. Engloba um conjunto de intervengdes destinadas a corrigir
as anomalias morfoldgicas das fendas labiais, palatinas e alveolares. Esta primeira fase
cirurgica ¢ determinante para restaurar as estruturas anatomicas, reconstituir as inser¢oes
musculares e assegurar o correto posicionamento dos tecidos moles, requisitos

fundamentais para o normal funcionamento das fung¢des orofaciais.

Habitualmente realizada durante o primeiro ano de vida, esta interven¢do promove o
desenvolvimento harmonioso de fung¢des vitais como a alimentagdo, a respiragdo, a fala

e, ndo menos importante, o bem-estar psicossocial da crianga (19,42).
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Apesar disso, o protocolo de cirurgia primaria ndo ¢ uniformizado e varia consoante as
regides e as praticas clinicas, especialmente no que diz respeito ao momento da

intervengdo e as técnicas cirurgicas utilizadas (20).

9.1. Cirurgia Primaria da Fenda Labial
A fenda labial ¢ uma malformagdo congénita causada por uma falha na fusdo das
estruturas do labio superior e do nariz durante o desenvolvimento embriondrio. Trata-se
de uma condicdo complexa e tridimensional, que afeta varios tecidos e estruturas com
diferentes graus de gravidade(25). Para além do impacto estético, compromete funcdes
essenciais como a suc¢do, a alimentagdo, a respiragdo, a fala e o crescimento facial, e

acarreta importantes repercussdes psicoldgicas e sociais (19,63).

O tratamento baseia-se fundamentalmente numa corregdo cirirgica precoce, geralmente
realizada nos primeiros meses de vida. O objetivo ¢ restabelecer uma anatomia funcional
e esteticamente harmoniosa, corrigindo o labio, o nariz e, quando necessario, o palato.
Pretende-se, assim, obter um contorno labial natural, um vermelhdo simétrico € uma
arquitetura nasal equilibrada. Esta intervenc¢do contribui ainda para prevenir distirbios
alimentares, facilitar a aquisi¢do da linguagem e melhorar a autoestima e o bem-estar

emocional do paciente (19,42).

A reconstru¢do da fenda labial inclui sistematicamente a corre¢do das deformidades
nasais associadas. Uma reparagao labial primaria bem executada ¢ essencial para alcangar
uma simetria nasal satisfatéria. A reconstru¢do dos musculos peribucais e perinasais
desempenha um papel determinante no desenvolvimento harmonioso da face a longo

prazo (25,42).

9.1.1. As diferentes técnicas utilizadas
A reparagdo das fendas labiais baseia-se numa variedade de técnicas cirirgicas que
evoluiram ao longo do tempo, de forma a responder a grande diversidade morfoldgica e
severidade das fendas. Iniciada hd mais de dois milénios com suturas simples, esta area
sofreu um avango significativo no século XX com a introdugdo de técnicas mais
elaboradas, como as abordagens triangulares e de rotagdo-avangamento. As primeiras
técnicas apresentavam limitagdes considerdveis, como contragdes cicatriciais verticais e
entalhes labiais, o que levou os cirurgides a desenvolver solu¢des mais adequadas as

exigéncias estéticas e funcionais (64,65).
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Entre as técnicas mais amplamente utilizadas, destaca-se a técnica de Millard, também
conhecida como rotagdo-avangamento, sendo uma das mais comuns na reparagdo
primaria das fendas labiais. Introduzida em 1957 e vérias vezes modificada, tem como
objetivo posicionar a cicatriz ao longo da coluna natural do filtro, favorecendo uma
melhor integragdo estética e maior harmonia facial (66,67). Esta técnica baseia-se numa
incisdo curvilinea que parte do dpice do arco do filtro no lado da fenda e sobe até a coluna
do filtro do lado oposto. Um movimento de rotagdo permite reposicionar o filtro para
baixo, associado a mobilizag¢do de retalhos para corrigir a asa nasal e o pavimento nasal.
A disposicdo dos tecidos assemelha-se a uma plastica em “Z”. Frequentemente descrita
como abordagem “cut-as-you-go” (“cortar a medida”), proporciona grande flexibilidade

operatdria e exige julgamento cirirgico personalizado (65,68—70).

Figura 15. Reparagao duma fenda labial unilateral com a técnica de Millard. (A) Marcagdo cirargica. (B)
Retalhos. (C) Resultado pds-operatorio (adaptado de Worley et al. 2018).

Esta flexibilidade torna-a particularmente adequada as variagdes anatomicas, sobretudo
em fendas estreitas. E também valorizada pela sua capacidade de preservar tecidos
saudaveis e permitir uma reconstrucao precisa do musculo orbicular dos labios, essencial
para a funcdo e estética labial. No entanto, a sua execug¢do depende fortemente da

2 A

experiéncia e destreza do cirurgido, ja que a abordagem “cut-as-you-go” € tecnicamente
exigente. Entre as limitagdes, destaca-se o risco de cicatrizes menos estéticas ao longo da
crista do filtro, possivel encurtamento labial com o crescimento ou ainda défices de altura

vertical, especialmente em fendas amplas (65,66,69,71,72).

Também podem surgir imperfeigdes cicatriciais, como entalhes do vermelhdo, cicatrizes
marcadas ao longo do filtro, distor¢des do arco do filtro ou elevag¢do do “white roll”
devido a contraturas. Um risco acrescido de estenose da narina do lado da fenda também
tem sido descrito, uma vez que esta técnica implica um descolamento tecidular

significativo (65,68,73).
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Para colmatar algumas destas limitacdes, foram desenvolvidas véarias adaptagdes da
técnica de Millard, demonstrando a sua versatilidade e adaptabilidade, conhecida como
técnica de Millard modificada (68,70,73). Estas adaptacdes procuram sobretudo melhorar
os resultados funcionais e estéticos da técnica original, corrigindo défices na altura
vertical, encurtamento do labio ou ajustando o arco do filtro. Os objetivos incluem a

preservacdo dos tecidos em excesso, melhoria da estabilidade da base do nariz,

alongamento da columela e um melhor aspeto do labio superior (66,69,72,74).

Figura 16. Reparagdo duma fenda labial unilateral utilizando a técnica de Millard
modificada. (A) Foto pré-operatoria (B) Estado pos-operatorio (adaptado de Shkoukani
et al. 2013 sob licenga CC by 4.0).

Estudos comparativos entre a técnica classica de rotagdo-avangamento (RA) e uma versao
modificada (MRA) para fendas unilaterais incompletas revelaram varias vantagens desta
ultima. A MRA permite obter maiores dimensdes labiais (em altura e largura), uma
columela mais longa, reducao mais eficaz dos angulos columelares e do apice do arco de

filtro, preservando ao mesmo tempo a base do nariz, frequentemente incisada na técnica

RA.

Alguns autores sugerem ainda que a MRA ¢ mais facil de ensinar e dominar,
especialmente para cirurgides em formacgdo, sendo a RA considerada mais exigente e
menos previsivel (75). Quanto a cicatrizagdo, embora as melhorias variem conforme os
estudos, alguns apontam para uma aparéncia mais satisfatoria, mesmo quando as

diferengas ndo sejam estatisticamente significativas (68,69,76).

A técnica de Fisher, introduzida em 2005, representa uma outra abordagem importante,
baseada no principio da aproximacao das subunidades anatémicas do ldbio. Adota uma
abordagem geométrica rigorosa, realizando o encerramento ao longo das bordas naturais

dessas subunidades, segundo o principio "measure twice, cut once" ("medir duas vezes,
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cortar uma vez"). Esta metodologia, baseada em 25 pontos anatémicos, confere a técnica
boa reprodutibilidade, tornando-a potencialmente mais acessivel para cirurgides em
formacdo. O alongamento do ldbio ¢ obtido através do efeito Rose-Thompson,
complementado por um pequeno tridngulo acima do ldbio branco, evitando cicatrizes
visiveis na columela. Embora possa prolongar o tempo cirtrgico, aplica-se eficazmente a

uma vasta gama de fendas (69,71,77).

Em comparagdo com a técnica de Millard e suas modificagdes, a abordagem de Fisher
apresenta varias vantagens descritas na literatura, nomeadamente melhor aparéncia e
menor gravidade das cicatrizes, devido a redugcdo de fendmenos de contratura,
alargamento e hipertrofia, confirmados por avalia¢des qualitativas segundo os critérios

de Steffensen (71,76,78).

Quanto a simetria labial, apesar da variabilidade dos dados quantitativos, a maioria dos
estudos relata uma melhor simetria subjetiva, sobretudo ao nivel do arco de filtro e da
borda do vermelhdo. Complicagdes como cicatrizes hipertroficas, irregularidades
residuais e entalhes também parecem ser menos frequentes do que com a técnica de

Millard modificada (71,76).

Por outro lado, os dados comparativos sobre a simetria nasal sdo mais contraditorios:
alguns estudos favorecem Fisher, enquanto outros ndo identificam diferengas

significativas face a Millard (71,78,79).

Contudo, um aspeto importante a considerar ¢ o maior sacrificio de tecido exigido
inicialmente pela técnica de Fisher em comparagdo com Millard, o que pode limitar

intervengoes corretivas secundarias (80).

Figura 17. Corregao unilateral de labio leporino com a técnica de Fisher. (A) Marcagdes cirurgicas
(B) Retalhos (C) Resultado poés-operatorio (adaptado de Worley et al. 2018).
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A escolha da técnica ideal permanece um tema debatido, com grande variabilidade de
protocolos utilizados a nivel mundial. Os trés protocolos analisados neste trabalho
utilizam abordagens distintas, cada uma com principios e resultados relatados proprios
(64,65,81). Alguns autores defendem que a experiéncia e habilidade do cirurgido podem

ter mais impacto do que a escolha da técnica cirtrgica especifica (82).

Deste modo, embora as técnicas de Millard e Fisher representem abordagens distintas,
com vantagens e limita¢des proprias, nenhuma foi consensualmente considerada superior
para a reparacao labial. Isto sublinha a necessidade de mais investigacao de alta qualidade
para orientar a pratica clinica, sendo a escolha da técnica cirirgica primaria um elemento

crucial dentro do protocolo terapéutico global da fenda orofacial (83,84)

9.1.2. Impacto da idade na cirurgia primaria
O momento ideal para a realizagdo da cirurgia primdria do labio representa um aspeto
central e controverso na reabilitagdo das fendas orofaciais (25,42,63). Os protocolos
temporais variam consideravelmente entre os centros e os esquemas terapéuticos,
situando-se entre a primeira semana de vida (periodo neonatal) e varios meses apos o

nascimento (42,85).

Classicamente, sdo descritas trés abordagens principais quanto ao momento da cirurgia:
- A reparacdo neonatal precoce, realizada nos primeiros dias ou nas duas primeiras
semanas de vida;
- Areparacdo tradicional, habitualmente realizada entre os 3 e os 6 meses de idade;
- A reparacdo tardia durante o primeiro ano de vida, realizada entre os 8 e os 10
meses, frequentemente motivada por fatores especificos do paciente, como
absentismo ou condi¢des médicas que contraindicam uma cirurgia mais precoce

(42,63,86,87).

A avaliacdo do impacto destas diferentes abordagens temporais baseia-se principalmente
nas suas consequéncias sobre o crescimento maxilofacial, o desenvolvimento das arcadas
dentarias, os resultados funcionais e estéticos, bem como nos aspetos psicologicos e
cognitivos. As cirurgias primarias, incluindo a reparagao labial, sdo reconhecidas pelo seu
potencial efeito restritivo sobre o crescimento facial, particularmente no desenvolvimento

anterior do maxilar, devido a tensdo muscular provocada pela reconstrucao labial e a
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formagao de tecido cicatricial. Esta limita¢do pode contribuir para o aparecimento de uma

ma oclusdo de Classe II1.

Figura 18. Imagens pré-natais, pds-natais e pos-cirurgicas de trés pacientes diferentes com, respetivamente,
fenda labio-alveolar, fenda labio-palatine e fenda labio-palatina bilateral (adaptado de Smarius et al. 2017
com licenca CC by 4.0).

Os resultados dos estudos comparativos relativos aos diferentes momentos cirirgicos sao
variados e, por vezes, contraditorios (42,63). No entanto, observa-se que o protocolo
tradicional ¢ amplamente utilizado, como evidenciado pelos trés protocolos analisados,
os quais adotam essa abordagem. A influéncia do momento da reparagado labial tem sido

avaliada mediante a comparagdo dos resultados conforme a idade da intervencao.

9.1.2.1.  Reparacao neonatal precoce
A escolha do momento da cirurgia primaria constitui um elemento-chave dos diferentes
protocolos terapéuticos. Uma das estratégias temporais exploradas ¢ precisamente a
reparagdo neonatal precoce, realizada nos primeiros dias ou nas duas primeiras semanas

de vida (42,63,86,87).

De acordo com diversos estudos, esta abordagem precoce esta associada a efeitos
positivos no desenvolvimento das arcadas dentarias e no crescimento maxilofacial.
Algumas investigacdes demonstraram que a reparacdo realizada precocemente nao
compromete as dimensdes da arcada maxilar durante o primeiro ano de vida. Pelo
contrario, parece exercer um efeito modelador natural sobre os segmentos anteriores da
arcada dentaria, promovendo uma pressao fisiologica que favorece o encerramento da

fenda alveolar e a aproximagdo precoce dos segmentos Osseos. Este fenomeno estaria
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associado a um melhor crescimento e desenvolvimento do segmento anterior da arcada

dento-alveolar (42,86,87).

Um estudo comparativo demonstrou um aumento continuo no comprimento da crista
alveolar nao fissurada e uma dinamica de remodelacao dssea mais favoravel aos 12 meses

em criangas operadas aos 14 dias, comparativamente as operadas aos 3 meses (86).

As medidas de largura intercanina, intertuberositaria e o comprimento do palato em
criangas operadas nas primeiras semanas de vida seguem uma trajetdria de crescimento
semelhante a observada em criangas sem fenda ou operadas entre os 3 e os 6 meses, com
uma redu¢do significativa na variabilidade da morfologia da arcada dentaria superior,

particularmente nos casos de fendas mais severas (87,88).

Para além dos aspetos morfoldgicos, a reparacdo neonatal precoce ¢ também considerada
pelos seus potenciais beneficios funcionais e estéticos, como uma cicatrizagdo de melhor
qualidade e menos visivel, melhoria da alimenta¢do devido a uma suc¢do mais eficaz, e

eventuais repercussoes positivas na fala (86,87).

No plano psicologico e cognitivo, um dos principais argumentos a favor desta abordagem
¢ o seu impacto positivo na interagdo mae-bebé e na socializagdo da crianga. Um estudo
sugere inclusive um beneficio moderado no desenvolvimento cognitivo aos 7 anos,
situando os resultados das criangas operadas precocemente entre os do grupo de controlo

e os das criangas operadas mais tardiamente (86,87,89).

Contudo, importa sublinhar que estes resultados permanecem controversos € que nem

todos os estudos apresentam conclusdes concordantes.

No que respeita as dimensdes maxilares, um estudo identificou medidas
significativamente reduzidas em criangas operadas precocemente (aos 3 dias e aos 3

meses), comparativamente a um grupo operado aos 6 meses (63).

Os resultados estéticos também sdo objeto de debate. Algumas investigagdes nao relatam
melhorias significativas em relacdo a cirurgia realizada aos 3 meses, tendo mesmo sido
observados casos de cicatrizagdo hipertrofica e queloide e de menor qualidade estética.

Por outro lado, outras fontes sugerem que, desde que realizada por cirurgides experientes,
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a reparacao precoce pode conduzir a resultados estéticos e ortodonticos comparaveis aos

das abordagens mais tardias (25,87).

Os efeitos psicologicos e sociais também suscitam controvérsia. Alguns autores ndo
identificaram beneficios significativos na relagdo mae-bebé nem noutros indicadores

psicossociais associados a reparacao neonatal (25,42).

9.1.2.2.  Reparacao tradicional
A abordagem tradicional ¢ amplamente adotada na cirurgia primdria do labio, sendo
geralmente realizada entre 3 e 6 meses de idade. Essa janela ¢ vista por alguns autores

como ideal, tanto do ponto de vista médico quanto em termos de aceitacdo parental.

Os efeitos sobre o crescimento maxilofacial e o desenvolvimento dos arcos dentarios sao
complexos. Alguns especialistas consideram a cirurgia do ldbio como um dos principais
fatores limitantes do crescimento, especialmente pela retragdo da maxila provocada pela

tensdao da musculatura labial reconstruida (81,90).

Vérios estudos sugerem que a cirurgia aos 3 meses pode restringir o crescimento
longitudinal e transversal do arco dentério anterior, resultando em medidas inferiores as
observadas em cirurgias mais tardias (63,85). No entanto, um estudo avaliando quatro
protocolos distintos concluiu que a queiloplastia aos 3 meses ndo teve impacto negativo

sobre a morfologia craniofacial aos 7-8 anos (91).

No aspecto funcional e estético, essa abordagem ¢ amplamente praticada devido ao
melhor desenvolvimento muscular nessa fase, o que permite uma reconstrugao anatdmica
mais precisa. Os resultados estéticos costumam ser satisfatorios e previsiveis (25). No
entanto, ha indicios de possiveis impactos psicolégicos e cognitivos. Estudos mostram
desenvolvimento cognitivo inferior (QI verbal, linguagem) aos 18 meses e aos 7 anos em
criangas operadas aos 3—4 meses, possivelmente relacionado a sensibilidade materna

precoce (25,89).

9.1.2.3.  Reparacdo tardia
Embora alguns protocolos recomendem a cirurgia neonatal ou tradicional, outros optam
por uma abordagem tardia. Alguns dados sugerem que a cirurgia mais tardia pode estar
associada a um crescimento 6sseo mais favoravel. Um estudo comparativo demonstrou

que criangas operadas entre 5—6 meses ou 8—10 meses apresentaram maiores medidas
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lineares, como a distancia anterior do arco no lado da fenda, e maiores areas segmentares
totais, em comparacao com criancas operadas aos 3 meses. Esse beneficio persistia até os
cinco anos de idade no grupo operado entre 8 e 10 meses. No entanto, essa abordagem
muitas vezes decorre de fatores clinicos, sociais ou logisticos que impossibilitam uma

cirurgia precoce (63).

A escolha do calendério cirurgico representa um dos aspetos mais importantes e debatidos
no gestdo dos doentes com fendas orofaciais (42,63,81,86,87,90). O impacto a longo
prazo do momento escolhido para a intervengdo sobre critérios como o crescimento
maxilofacial permanece dificil de avaliar. E amplamente aceito que a cirurgia do labio
pode exercer uma influéncia negativa sobre o desenvolvimento maxilar. Este efeito ¢
geralmente atribuido a formagdo de tecido cicatricial, que pode comprometer o
crescimento normal da maxila e favorecer o aparecimento de uma ma oclusao de Classe

111 (42,63).

Os estudos que avaliaram o impacto dos diferentes protocolos de tempo apresentaram
resultados heterogéneos e, por vezes, contraditorios. Tanto o protocolo neonatal quanto o
tradicional demonstraram, em certos estudos, efeitos positivos sobre o crescimento
maxilar, enquanto outros estudos apontam para resultados mais mitigados ou mesmo
desfavordveis. J4 o protocolo tardio apresentou resultados encorajadores, embora
frequentemente adotado por razdes que impedem uma intervengdo precoce. Essa
variabilidade torna dificil a comparacdo rigorosa entre as abordagens e impede a
formulagdo de conclusdes claras quanto ao efeito diferencial do tempo de realizagdo da

queiloplastia (25,63,85-87).

Ainda assim, observa-se que o protocolo tradicional permanece o mais amplamente
adotado, sendo inclusive aquele utilizado nos protocolos analisados nesta pesquisa. Uma
revisdo sistematica publicada em 2020, que avaliou o impacto de diferentes protocolos
cirurgicos sobre o crescimento maxilofacial, sugeriu que a realizagao da cirurgia entre 3
e 6 meses de idade poderia representar uma janela temporal ideal. Esse estudo menciona

inclusive o surgimento de um consenso em torno dessa faixa etaria (90).

Entretanto, tais conclusdes devem ser interpretadas com cautela, dado que as limitagdes

metodolédgicas dos estudos incluidos na revisdo sdo relevantes. A maioria apresentava
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uma amostra pequena, auséncia de grupo controle ou qualidade metodologica limitada.

Nenhum dos estudos atingiu um nivel de evidéncia superior ao grau 3 (90).

Em conclusdo, ainda ndo existe um consenso definitivo quanto ao momento ideal para a
realizacao da queiloplastia primaria. A diversidade dos protocolos, a heterogeneidade nas
praticas cirargicas, a influéncia da experiéncia do cirurgido, e principalmente a escassez
de ensaios clinicos randomizados de alta qualidade e de estudos longitudinais robustos,
dificultam a formulacdo de recomendagdes baseadas em evidéncias sélidas. Torna-se,
portanto, essencial fomentar pesquisas multicéntricas com protocolos harmonizados, a
fim de compreender melhor os impactos a longo prazo do calendario cirirgico na

queiloplastia e caminhar rumo a um consenso claro (81,82,90).

9.2. Cirurgia primdria da fenda palatina
A fenda palatina ¢ uma malformacdo congénita resultante de uma falha na fusdo dos
processos palatinos ao longo da linha média durante o desenvolvimento embrionario
(17,18). A cirurgia primaria do palato constitui, assim, a primeira intervengao cirurgica

com o objetivo de corrigir esta anomalia (24,92).

Contudo, o momento ideal para realizar esta interven¢ao, a técnica cirurgica a adotar e a
sequéncia dos procedimentos de reparagdo continuam a ser temas de debate e controvérsia
na literatura cientifica (93,94). Apesar dessas divergéncias, os objetivos fundamentais da
cirurgia mantém-se constantes ao longo do tempo, organizando-se em trés eixos

principais.

Em primeiro lugar, o encerramento anatdmico da fenda palatina, separando as cavidades
oral e nasal, ¢ essencial para garantir uma alimentagdo funcional, uma mastiga¢ao eficaz

e prevenir a desnutricao (24,26).

Em segundo lugar, as técnicas de repara¢do do palato mole foram desenvolvidas com o
intuito de permitir o desenvolvimento de uma fala normal, nomeadamente através da
restauragdo da competéncia velofaringea (24). A aquisicdo de uma linguagem e
articulagdo corretas durante o primeiro ano de vida é crucial para o desenvolvimento
global da crianca e para a sua integracdo social. Este ¢, portanto, um dos principais
desafios na abordagem das fendas palatinas (24,25). O papel determinante desta

intervengdo no desenvolvimento da linguagem ¢ hoje amplamente reconhecido (95).
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Por fim, a reparagdo do palato deve ser realizada tendo em consideragdo o crescimento
maxilar, o perfil facial e a oclusdo dentaria. Estd bem estabelecido que a cirurgia primaria
pode ter um impacto negativo no desenvolvimento do maxilar. Assim, a intervengao
cirargica visa ndo sO restaurar as func¢des oronasais comprometidas, mas também

minimizar os efeitos adversos no crescimento facial (24,25,96).

Para atingir estes objetivos, podem ser utilizadas diferentes técnicas, estratégias temporais
e sequéncias de procedimentos. A palatoplastia num s6 tempo (one-stage repair) consiste
no encerramento simultdneo do palato mole e do palato duro numa unica cirurgia
(24,42,96). Ja a palatoplastia em dois tempos (two-stage repair) separa o encerramento
do palato mole do do palato duro. Neste caso, a reparacdo do palato mole ¢ geralmente
realizada precocemente, por vezes em simultdneo com a corre¢do do labio, enquanto o

encerramento do palato duro ¢ adiado para uma idade mais avancada (24,42,97,98).

9.2.1. As técnicas cirrgicas
No ambito da cirurgia primaria das fendas palatinas, o impacto das diferentes técnicas
cirurgicas constitui um tema central de estudo e discussdo, com o objetivo de otimizar os

resultados funcionais e morfoldgicos para o paciente .

A andlise das varias técnicas habitualmente utilizadas revela uma grande diversidade de
abordagens, bem como um debate constante sobre a melhor forma de melhorar os seus

resultados (24,25,99).

A historia desta cirurgia, que remonta ao século XVIII, demonstra uma evolugao continua
das técnicas. Inicialmente centradas no encerramento anatomico do palato, estas
intervengdes passaram progressivamente a integrar objetivos funcionais, nomeadamente
a melhoria da fala, procurando simultaneamente minimizar o impacto negativo no
crescimento maxilar e reduzir o risco de complicagdes como as fistulas oro-nasais

(24,92).

E importante referir que a comparacio direta entre técnicas cirtrgicas ¢ particularmente
complexa. Esta dificuldade deve-se a diversos fatores, entre os quais se destaca a
variabilidade dos protocolos de tratamento entre centros, que diferem mais um avez
quanto ao sequenciamento, momento da cirurgia, técnica utilizada e terapias

complementares (30,99). Além disso, muitas técnicas originais sdo modificadas ou
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combinadas, e a auséncia de uma nomenclatura padronizada dificulta ainda mais a sua
classificagdo e comparagdo (24,94). Importa também sublinhar que o talento e a
experiéncia do cirurgido sdo fatores determinantes nos resultados pods-operatorios,

resultando numa grande heterogeneidade de praticas entre os centros (32,94).

Entre as técnicas amplamente utilizadas e representadas nos trés protocolos analisados,
destacam-se varias abordagens, nomeadamente a técnica de Von Langenbeck, o retalho

vomeriano ¢ o método de Sommerlad.

A técnica cirirgica de encerramento da fenda palatina segundo Von Langenbeck ¢
considerada uma das mais antigas ainda em uso atualmente, tendo sido introduzida por
Bernhard Von Langenbeck em 1861 (28,42,92). O principio fundamental baseia-se na
mobilizagdo medial de retalhos mucoperiosteos bipediculados em dire¢do ao centro para
fechar a fenda. E realizada em linha reta, sem alongamento do palato. Esta reparacio
requer incisdes ao longo das margens da fenda, bem como uma incisdo de relaxamento
lateral, tipicamente posicionada ao longo da margem alveolar posterior, comec¢ando atras
da tuberosidade maxilar. O objetivo é obter um encerramento sem tensdo, mantendo um
aporte vascular favoravel aos retalhos. Comparada a outras técnicas, esta abordagem
exige uma dissec¢do menor do palato anterior, permitindo assim menor perturbagdo da
denticdo e do crescimento Osseo facial (21,24,28,92). Esta técnica cirlirgica ¢
frequentemente utilizada na reparagdo de fendas incompletas do palato secundario,

particularmente aquelas que nao envolvem o labio ou o processo alveolar (21,92).

X A T, xé\‘

Figura 19. Técnica de palatoplastia de von Langenbeck.(A) Marcagdes para as incisdes.
(B) Retalhos mucoperiosteais bipediculados elevados bilateralmente e deslocados medialmente com
a ajuda de incisdes de relaxamento laterais.(C) Fecho da camada mucoperiosteal nasal. (D) Fecho da
mucosa mucoperiosteal oral (adaptado de Shkoukani et al. 2014).

A técnica de Von Langenbeck ¢ frequentemente enriquecida com modifica¢cdes ou
associada a outros procedimentos, nomeadamente a associacdo com uma veloplastia
intravelar (21,24,92). Esta combinagao visa a reconstrucao da alga muscular velofaringea,

reposicionando os musculos do véu palatino na sua posi¢do anatdbmica normal, o que tem
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o potencial de melhorar a fungao velar e faringea. A adicdo de uma veloplastia intravelar

visa especificamente melhorar esta funcao (21,24,92).

Relativamente aos resultados, os estudos reportam resultados varidveis quanto ao impacto
desta técnica no crescimento maxilar. Alguns sugerem que poderé evitar a inibicao deste
crescimento, particularmente em comparagdo com os procedimentos de "push-back" ou
com a técnica de Veau, que implica uma zona 6ssea desnudada (24,25,100). Um outro
estudo comparando Von Langenbeck com a técnica de Veau ndo encontrou diferengas
significativas na morfologia facial a longo prazo, enquanto outro sugere que os pacientes
tratados com Von Langenbeck apresentam um perfil facial menos achatado e uma
proeminéncia maxilar aumentada em comparacdo com aqueles tratados com Veau (42).
Postula-se também que o efeito da técnica cirtirgica sobre o crescimento podera estar
sobrestimado, estimando-se que fatores intrinsecos ou a competéncia do cirurgido possam
desempenhar um papel mais determinante (26). Uma modificacdo desta técnica, incluindo

um retalho vomeriano, foi associada a uma inibi¢ao do crescimento (100).

No que diz respeito a fala, a técnica basica ¢ suscetivel de gerar contraturas que podem
dificultar a producao da fala. Com efeito, na sua forma simples, ndo corrige as anomalias
musculares do palato mole nem permite o seu alongamento (24,28). Em comparacdo com
outra técnica, a reparacdo de Von Langenbeck foi associada a resultados a nivel da

fonacao inferiores e a uma taxa mais baixa de fun¢do velofaringea adequada(28).

A técnica de Von Langenbeck estd associada a uma taxa variavel de fistulas oro-nasais,
variando entre 7% e 42%. Este risco esta frequentemente relacionado com a extensdo das
areas desnudadas do palato duro (24,25). A tensdo na linha de sutura constitui também
uma causa importante de deiscéncia. Uma elevagdo completa dos retalhos €, portanto,
crucial para obter um avango sem tensdo (101).

No plano auditivo, est4 associada a uma disfun¢do da orelha média e a uma necessidade
mais frequente de tubos de timpanostomia em comparagdo com outras técnicas, embora

alguns estudos ndo mostrem uma ligacao direta (28).

A técnica de Sommerlad distingue-se pela importancia atribuida a reconstrucdo
anatomica da musculatura velofaringea. O seu principio fundamental baseia-se na
utiliza¢do da veloplastia intravelar, que visa corrigir a posicao e a estrutura anormal dos

musculos do véu palatino (28,98). Isto implica a dissec¢do completa dos musculos velares

63



Estudo comparativo de diferentes protocolos terapéuticos utilizados no tratamento das fendas oro-faciais

para os libertar das suas inser¢des anormais, nomeadamente na margem posterior do
palato duro. S3o entdo reposicionados na sua posi¢do anatdmica para restaurar a alga

muscular do véu (24,28,92).

Ao contrario de outras técnicas, como a de Von Langenbeck, este método procura limitar
a disseccdo do palato duro, permitindo reduzir a formagdo de cicatrizes e minimizar a

inibi¢do do crescimento maxilar (24).

Os resultados clinicos associados a técnica de Sommerlad sdo geralmente considerados
bons em termos de fala e fun¢do velofaringea. Estudos demonstraram uma redugdo da
taxa de recurso a cirurgia secunddria em caso de insuficiéncia velofaringea. Em
comparacdo com a técnica de Von Langenbeck, esta técnica apresenta resultados
superiores em termos de fala (24,92). Um estudo também evidenciou uma melhor
inteligibilidade, uma redugdo das emissdes de ar nasais e da hipernasalidade, com os
protocolos que incluem a técnica de Sommerlad, em comparagdo com a técnica de Veau

(28).

Embora a técnica de Sommerlad apresente uma taxa de fistulas oro-nasais que pode
atingir 15%, este risco ¢ geralmente considerado aceitdvel face aos beneficios potenciais
no crescimento maxilar. Além disso, estd associada a uma incidéncia mais baixa de
disfuncdo da orelha média, bem como a uma menor necessidade de colocacdo de tubos

de timpanostomia (24).

Figura 20. Correcdo de fenda palatina por Intravelar Veloplastia (VP), também conhecida como
técnica de Sommerlad (adaptado de Chadha and Beale 2023).

A utilizagdo de retalhos vomerianos constitui outra técnica cirurgica utilizada no

encerramento das fendas palatinas, particularmente ao nivel do palato duro. Introduzida
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em 1926 por Pichler, esta abordagem baseia-se na utilizacdo de um retalho
mucoperiosteo, geralmente colhido ao nivel do vomer (24,92,102). Este sera utilizado
para revestir a face nasal ou oral do palato, assegurando assim um revestimento nasal

eficaz, bem vascularizado e relativamente simples de implementar(24,42,92).

O retalho vomeriano ¢ frequentemente utilizado em casos de fenda unilateral ou bilateral,
quer como revestimento nasal, quer para a reconstru¢do da mucosa oral (24,102). Em
algumas técnicas denominadas de dois retalhos, ¢ associado a mucosa nasal para permitir
um encerramento em duas camadas do palato duro, o que reduz a tensdo e diminui o risco
de formacdo de fistulas (25,102). Varios estudos demonstraram que permite reduzir a
largura da fenda, contribuindo assim para limitar as complicagdes pos-operatorias,

nomeadamente as fistulas oro-nasais.

Do ponto de vista clinico, a utilizacdo de um retalho vomeriano ¢ geralmente considerada
uma intervencao segura (102). Ao reduzir a largura da fenda, esta técnica esta associada
a uma diminuicdo do risco de complicagdes. Estudos reportam taxas de fistulas

relativamente baixas (102).

Relativamente ao crescimento maxilar, os estudos Eurocleft evidenciaram um melhor
crescimento a longo prazo nos pacientes tratados com um retalho vomeriano,
nomeadamente nos casos de fenda labiopalatina unilateral completa. Outro estudo
confirma esta vantagem, sugerindo um menor impacto negativo no crescimento maxilar
comparativamente a certas técnicas de dois retalhos (102). No entanto, os dados
permanecem heterogéneos, e alguns resultados sdo contraditorios. Com efeito, algumas
publicagdes sugerem que o recurso ao retalho vomeriano podera estar associado a uma
retrusdo maxilar, particularmente devido ao tecido cicatricial formado ao nivel da sutura
vomero-pré-maxilar. Este tecido cicatricial podera limitar a separacdo natural do vomer
e do maxilar, normalmente observada durante o crescimento pos-natal, dificultando assim

o desenvolvimento do complexo médio-facial (27,42,92,103).

No que diz respeito a fungdo velofaringea e ao desenvolvimento da fala, os resultados sdo
igualmente mitigados. Embora um estudo tenha reportado um crescimento
marginalmente melhor no grupo tratado com retalho vomeriano em comparag¢do com um

grupo com dois retalhos, também evidenciou resultados de elocugdo menos satisfatorios.
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Até a data, o impacto a longo prazo desta técnica no desenvolvimento da fala permanece

incerto (32,102).

Figura 21. Doentes com fenda labiopalatina bilateral antes e depois do encerramento do palato
duro anterior com o retalho vomeriano (adaptado de Chadha and Beale 2023).

A grande heterogeneidade das técnicas cirrgicas utilizadas no tratamento das fendas
palatinas torna a sua comparacao particularmente complexa. Esta dificuldade resulta da
variabilidade dos protocolos terapéuticos entre centros, das modifica¢des frequentemente
introduzidas nas técnicas originais, bem como da influéncia determinante da proficiéncia
do cirurgido. Esta diversidade traduz-se numa variacao significativa dos resultados pos-
operatdrios, tanto em termos de objetivos funcionais (fala, audi¢cdo), como morfolégicos
(crescimento maxilar), além do risco de complicacdes, como as fistulas oro-nasais. Esta
realidade sublinha a importincia de uma abordagem individualizada, que procure
equilibrar de forma otimizada os diferentes objetivos funcionais e morfoldgicos para cada

paciente.

9.2.2. Momento ideal da cirurgia
A andlise do momento ideal para a cirurgia primaria da fenda palatina ¢ um tema de
estudo complexo e fundamental, como demonstra o debate persistente na literatura
cientifica relativamente a idade mais adequada para a realizagdo desta intervenc¢do
(21,24,93,104). De facto, nao existe atualmente um consenso universal sobre a cronologia
cirurgica mais apropriada. Historicamente, diferentes periodos para a realiza¢do da

cirurgia foram propostos, variando desde os primeiros meses de vida até a adolescéncia
(26,94).

Entre os nossos trés protocolos analisados, cada um adota diferentes timings operatérios

para o palato mole e o palato duro :
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- O protocolo de Oslo realiza o encerramento do palato duro em simultdneo com o
labio, entre os 3 e 6 meses de idade, deixando o encerramento do palato mole para
mais tarde, por volta dos 18 meses ;

- O protocolo francés segue a abordagem inversa, fechando primeiro o palato mole
juntamente com o labio, entre os 3 e os 6 meses, e realizando posteriormente o
encerramento do palato duro, entre os 12 e os 18 meses ;

- O protocolo inglés por sua vez, opta por encerrar todo o palato secundario (palato

duro e mole) numa Unica intervengao, entre os 6 ¢ os 12 meses de idade (4-6).

Estas estratégias refletem a diversidade das praticas cirtirgicas adotadas, evidenciando a
complexidade do debate e a auséncia de provas de elevada qualidade que permitam
estabelecer um calendario cirtirgico consensual. Atualmente, coexistem duas abordagens
principais: a cirurgia em uma Unica etapa e a cirurgia em duas etapas. Dos trés protocolos
analisados, dois aplicam uma estratégia em duas fases, enquanto apenas um recorre a uma

Unica fase.

A decisao sobre o momento ideal para a cirurgia baseia-se num equilibrio delicado entre
dois objetivos por vezes contraditdrios: promover o desenvolvimento da fala e, a0 mesmo

tempo, minimizar os efeitos negativos sobre o crescimento maxilar (26,104,105).

No que diz respeito ao desenvolvimento da fala, diversos estudos evidenciam uma forte
correlagdo entre a idade da cirurgia primaria e os resultados funcionais da fala. E
amplamente reconhecido que um encerramento precoce do palato favorece o
desenvolvimento linguistico (84,90,93). O objetivo ¢ restabelecer uma separagdo eficaz
entre as cavidades nasal e oral, permitindo um funcionamento adequado do mecanismo
vélo-faringeo antes do surgimento de mecanismos compensatérios inapropriados. Os
primeiros dois anos de vida sdo considerados um periodo critico para a aquisicao da
linguagem, o que justifica uma restauracdo anatomica precoce do palato

(95,102,106,107).

Contudo, a defini¢do de “precoce” tem evoluido ao longo do tempo, passando
historicamente de 18 para 12 ou mesmo 9 meses, havendo estudos que propdem
intervengoes antes dos 4 meses. Um estudo de 2010 sugeriu que a reparagdo entre os 7 €
os 15 meses poderia ser ideal para o desenvolvimento da fala sem comprometer o

crescimento maxilar (25,95,108). Em contrapartida, um adiamento excessivo,
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especialmente apds os 2 anos de idade, estd frequentemente associado a perturbacdes

significativas da fala e a instalag@o de problemas articulatorios (29).

Os resultados das investigacdes, assim como as idades cirargicas dos trés protocolos
analisados, ilustram claramente a auséncia de consenso sobre 0 momento mais adequado

para um desenvolvimento fonético normal.

No entanto, outros fatores também devem ser considerados, nomeadamente a técnica
cirurgica utilizada por exemplo, a palatoplastia com dois retalhos associada a veloplastia
intravelar apresenta melhores resultados comparativamente a técnicas mais antigas, como
a de von Langenbeck (28,109,110). A incidéncia de fistulas oro-nasais ¢ outro fator
crucial, pois pode comprometer a fun¢do do palato mole e aumentar a necessidade de
cirurgias secundarias (27,109).

Além disso, as dificuldades auditivas, frequentes em criangas com fendas orofaciais,
podem originar erros articulatérios, devido a perce¢do distorcida dos sons. Por fim, a
experiéncia e destreza do cirurgido constituem fatores importantes na obtencdo de bons

resultados funcionais (26,107,109,111).

A relagdo entre a idade da cirurgia e o crescimento maxilar é outro ponto central de
controvérsia. A principal preocupacao reside no risco de inibi¢do do crescimento maxilar,

que pode originar hipoplasia médio-facial e uma ma oclusao de Classe II1.

A realizagdo precoce do encerramento do palato duro tem sido frequentemente
responsabilizada por este efeito, devido a formagdo de tecido cicatricial apos a cirurgia.
Esta hipotese motivou a adog¢do de protocolos que adiam a cirurgia do palato duro,
considerados mais favoraveis ao desenvolvimento maxilo-facial (93,104,112) .

Estudos de acompanhamento a longo prazo mostraram melhores resultados de
crescimento apds o encerramento tardio. Uma meta-andlise também confirmou que as
reparagdes mais tardias permitiram o desenvolvimento de arcadas dentarias mais amplas.
A equipa de Gotemburgo, por exemplo, demonstrou uma melhoria significativa no
crescimento médio-facial apds o encerramento muito tardio do palato duro, por volta dos

8-9 anos de idade (32,45,93).

Estas consideragdes sobre o desenvolvimento da fala ¢ o crescimento maxilar estdo

intimamente relacionadas com a escolha entre procedimentos em uma ou duas etapas.
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Os protocolos em duas fases representam uma tentativa de compromisso: o encerramento
precoce do palato mole visa favorecer a aquisi¢do da linguagem, enquanto o encerramento
tardio do palato duro procura minimizar o impacto sobre o crescimento maxilar

(29,32,93,109).

Relativamente ao crescimento maxilar, um estudo retrospetivo multicéntrico sugeriu que
um encerramento em Unica etapa antes do primeiro ano de vida pode comprometer mais
significativamente o crescimento, ao passo que um protocolo em duas etapas,
especialmente com encerramento tardio do palato duro, parece melhor preservar o

desenvolvimento 6sseo (96).

Uma revisdo sistematica também identificou uma ligeira vantagem para os protocolos em
duas fases. No entanto, outros estudos ndo encontraram diferengas significativas em
termos de crescimento maxilar entre os diferentes protocolos e alguns até sugerem que
um encerramento precoce numa unica etapa pode favorecer um melhor crescimento
inicial (81,107). Um estudo de 2019 apresentou uma perspetiva diferente, mostrando que
a cirurgia primaria do palato, independentemente de ser realizada em uma ou duas etapas,
inibe o crescimento sagital maxilar em comparacdo com pacientes com fenda labial

incompleta ou palato ndo reparado (91).

Quanto ao desenvolvimento da fala, apesar de o encerramento precoce do palato mole nas
abordagens em duas etapas pretender favorecé-lo, alguns estudos reportaram resultados
menos satisfatorios nestes casos. Uma revisao sistematica confirmou essas observagdoes.
Outra revisdo, contudo, ndo conseguiu estabelecer uma superioridade clara entre os
protocolos em uma ou duas etapas no que toca ao desenvolvimento da fala.

Os resultados continuam, portanto, contraditérios. Certos estudos revelam bons
resultados linguisticos mesmo com encerramentos tardios do palato duro em abordagens
em duas etapas.

Apesar da diversidade de resultados sobre o impacto do momento operatério no
crescimento, uma meta-analise de 2020 confirmou que a palatoplastia ¢ um dos principais
fatores associados as alteracdes no crescimento maxilo-facial.

Torna-se assim essencial encontrar um equilibrio entre estética, funcionalidade e
qualidade de vida. Mesmo que a cirurgia realizada ap6s o surto de crescimento possa ter
um impacto menor no crescimento facial, ndo se recomenda adid-la excessivamente, pois

isso prejudica significativamente o desenvolvimento da fala (90).
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A heterogeneidade dos resultados observados na literatura deve-se, em grande parte, a
elevada variabilidade dos protocolos cirurgicos, das técnicas utilizadas e da idade de
intervengdo (81,90). Os métodos de avaliagdo também variam consideravelmente,

dificultando a comparagdo direta dos resultados (81,82,90).

Adicionalmente, muitas das investigacdes sdo de natureza retrospetiva e ndo
randomizada, com amostras reduzidas, acompanhamento de curto prazo ou falta de
descri¢do detalhada das técnicas e dos cirurgides, o que limita a forca das conclusdes
(81,84,111).

O numero reduzido de ensaios clinicos controlados, randomizados e de elevada
qualidade, impede o estabelecimento de recomendagdes robustas e baseadas em evidéncia

cientifica solida (83,84).

A luz dos dados disponiveis, ndo emerge um consenso claro quanto ao melhor momento
para a cirurgia primaria do palato. Cada abordagem apresenta vantagens e desvantagens.
O encerramento precoce parece favorecer o desenvolvimento da fala, mas pode
comprometer o crescimento maxilar. Por outro lado, o encerramento tardio protege o

crescimento, mas pode prejudicar a fala.

O protocolo que combina o encerramento precoce do palato mole com o encerramento
tardio do palato duro constitui uma tentativa de compromisso, embora a idade ideal para
cada uma das fases permaneca incerta e os resultados, inconsistentes. A escolha do
protocolo depende, assim, das praticas especificas de cada centro e das prioridades

clinicas definidas.

A literatura atual, marcada pela sua heterogeneidade e pela escassez de revisdes
sistematicas de elevada qualidade, ndo permite definir um protocolo universal que garanta
simultaneamente um crescimento maxilar adequado e um bom desenvolvimento da fala.
Sao necessarios estudos prospetivos, estandardizados, multicéntricos e com seguimento

prolongado para orientar melhor as praticas clinicas futuras.
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10. Enxerto Osseo Alveolar
10.1. Definigdo e Objetivos do Enxerto Osseo Alveolar
O enxerto dsseo alveolar constitui uma intervengao cirdrgica essencial no tratamento de
pacientes com fendas orofaciais. Deve ser integrado como uma das etapas de um plano
de tratamento ortoddntico global (113—116). O seu principal objetivo ¢ a reconstrucao da
crista alveolar, o osso de suporte dos dentes, a fim de restabelecer a continuidade da

arcada maxilar, colmatando o defeito dsseo presente na zona da fenda (113-115).

Inicialmente, o defeito alveolar ndo era considerado um problema da mesma ordem que
a fenda labial ou palatina, e ndo hé registos documentados de tentativas de reparagdo antes
do relatdrio de Von Eiselsberg, em 1901. No entanto, foi apenas a partir da década de

1950 que o enxerto 6sseo comecou verdadeiramente a ganhar popularidade (117).

Numa fase inicial, esta técnica, chamado enxerto 6sseo primario era utilizada para
prevenir o colapso do maxilar associado ao uso de aparelhos ortopédicos durante a
denticdo decidua. No entanto, em 1968, Pickrell et al. demonstraram que estes enxertos
primarios ndo se desenvolviam de forma proporcional ao crescimento craniano e ndo

garantiam uma erup¢ao dentaria fidvel na zona enxertada (117).

Estas observagdes conduziram a introdu¢ao do conceito de enxerto secundario, realizado
durante a denticdo mista(117). Introduzido em 1972 por Boyne e Sands, este nova
abordagem ¢ considerada uma técnica de elei¢do para melhorar os resultados do enxerto

0sseo alveolar e reduzir o risco de inclusao dentaria dos caninos (114,115).

O enxerto 6sseo alveolar persegue varios objetivos fundamentais na reabilitacdo das
fendas orofaciais. Em primeiro lugar, visa restabelecer a continuidade da arcada maxilar,

unificando os segmentos do maxilar e reforcando a sua estabilidade (114,115,118).

Além disso, proporciona um suporte periodontal adequado para a erupg¢do dos dentes
permanentes adjacentes a fenda, facilitando também os movimentos ortoddnticos. De
facto, o enxerto dsseo oferece a posi¢do e o volume dsseo necessarios para 0 movimento

dentario ortodontico (119).

Adicionalmente, permite o encerramento das fistulas oronasais, comunicagdes entre as
cavidades nasal e oral frequentemente observadas na zona da fenda, que podem

comprometer a fala e a alimentacdo (114,119).
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Por fim, esta interven¢do contribui para melhorar o suporte da base nasal, estabilizando a
cartilagem alar, restabelecendo uma morfologia alveolar adequada e criando condicdes
Osseas e tecidulares favoraveis a colocacdo futura de implantes dentdrios, caso sejam

necessarios (115,118,119).

Figura 22. Defeito de fenda alveolar (esquerda); Enxerto da fenda alveolar (direita) (adaptado de
Mossaad et al. 2019 sob licenga CC by 4.0).

Embora o enxerto 6sseo alveolar seja uma etapa indispensavel no tratamento das fendas
orofaciais, diversos aspetos da sua aplicacdo continuam a ser motivo de debate entre as
equipas multidisciplinares. As principais divergéncias incidem, nomeadamente, sobre o
momento ideal da cirurgia, o papel do tratamento ortodontico associado, a escolha do

material de enxerto e os métodos para avaliar o sucesso da intervenc¢do (117,120).

10.2. Comparacao dos Diferentes Calendarios
O momento ideal para realizar o enxerto 6sseo alveolar ¢ um tema amplamente debatido
na literatura cientifica. Ao longo do tempo, trés periodos principais foram identificados
para a realizagdo desta intervenc¢do, definidos com base na idade do paciente e no estagio
de desenvolvimento dentario (113,115).

- Enxerto dsseo alveolar primario : realizado muito précocemente, geralmente
durante o primeiro ano de vida durante a denti¢do decidua ;

- Enxerto 6sseo alveolar secundario : realizado durante a dentigdo mista,
geralmente entre os 5 e os 13 anos. Esta fase pode ser subdividida em trés
categorias:

— Secundario precoce: entre os 5 € 6 anos.
— Antes da erup¢ao dos caninos: entre os 8 e 12 anos.
— Secundario tardio: imediatamente apos a erup¢ao dos caninos

permanentes.
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- Enxerto 6sseo alveolar tardio : realizado no final do crescimento ou na idade

adulta (115).

Cada um dos trés protocolos analisados realiza o enxerto 6sseo alveolar secundario
durante a denti¢do mista. No entanto, os protocolos de Oslo e da Inglaterra realizam o
enxerto entre os 8 e 11 anos, ou seja, antes da erupcao dos caninos, enquanto o protocolo
francés efetua o enxerto entre os 4 e 6 anos, caracterizando-se como um enxerto

secundario precoce.

Historicamente, o enxerto 6sseo alveolar primario foi inicialmente popularizado com o
objetivo de prevenir o colapso do maxilar. No entanto, foi rapidamente abandonado como
técnica preferencial a partir da década de 1970, sendo substituido pelo enxerto secundario
(115,117). Uma revisdo sistemdtica demonstrou que o enxerto primdrio pode
comprometer o crescimento normal do maxilar, tanto transversal quanto sagitalmente.
Além disso, este tipo de enxerto ndo exclui necessariamente a necessidade de um enxerto
secunddrio posterior, aumentando assim o risco de multiplas intervengdes cirirgicas para
a crianca. Estes resultados corroboram estudos mais antigos, como o de Pickrell et al. em
1968, que mostraram que os enxertos primarios nao se desenvolviam proporcionalmente

ao crescimento craniano (115,117).

Figura 23. Colapso do arco maxilar antes da expansdo (adaptado de McCrary and
Skirko 2021).

Atualmente, o enxerto 0sseo secundario € a técnica de escolha. No entanto, como vimos,

este periodo subdivide-se em trés categorias.

Em primeiro lugar, o enxerto Osseo alveolar secunddrio precoce (115). Estudos

demonstraram um volume residual de enxerto significativamente maior seis meses apos
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a interven¢do em criangas operadas aos 5 anos, bem como uma melhor sobrevivéncia
Ossea nas analises 3D em comparacdo com enxertos realizados aos 10 anos (121,122).
Além disso, um estudo indicou que, se o germe do incisivo lateral estiver presente € o
enxerto for realizado antes da sua erup¢do, ocorre uma menor reabsor¢ao do enxerto. A
raiz deste dente parece impedir a atrofia por desuso do osso enxertado, diminuindo a
reabsorcdo e permitindo a preservacao deste dente, favorecendo uma oclusdo simétrica e
saudavel. Consequentemente, o incisivo lateral pode ser um fator adicional para

determinar o momento ideal do enxerto 6sseo alveolar secundario (122).

No entanto, na auséncia do germe do incisivo lateral, o enxerto precoce ndo deve ser

realizado antes da erup¢@o dos caninos, para prevenir a reabsor¢do dssea (122).

O impacto do enxerto secundario precoce no crescimento facial tem sido debatido. No
entanto, um estudo ndo encontrou diferencas no crescimento médio-facial entre o enxerto
secundario realizado aos 6 anos ou entre os 9 e 11 anos. Os efeitos negativos no

crescimento foram observados em idades muito precoces, entre 18 e 36 meses (115,122).

Além disso, um estudo sugeriu beneficios potenciais, como o encerramento precoce de
fistulas oro-nasais, melhoria na articulagdo e desenvolvimento da fala, bem como uma
possivel reducdo na necessidade de intervengdes cirurgicas posteriores. No entanto, sdo

necessarias mais evidéncias para confirmar estes resultados (113).

O enxerto 6sseo alveolar secundario realizado antes da erupgao dos caninos, entre os 8§ e
os 12 anos, parece ser o mais consensual. A decisdo sobre 0 momento ¢ frequentemente
guiada pelo estagio de desenvolvimento do canino permanente adjacente a fenda, sendo
ideal quando a raiz do canino est4 desenvolvida em cerca de dois tercos, pouco antes da
sua erupc¢do (115,122,123). Uma revisdo sistematica considera que o momento ideal
situa-se antes ou imediatamente apods a erupcao dos caninos permanentes adjacentes a

fenda (113,115).

Este calendario apresenta taxas de sucesso elevadas, variando de 71 a 89%, segundo uma
revisdo sistematica. Um estudo também mostrou uma taxa de sucesso mais elevada para
enxertos realizados entre os 10 e 13 anos em comparagao com a idade adulta (15-23 anos).
Segundo os autores do estudo, a medida que a idade aumenta, as chances de estabilidade

a longo prazo diminuem e o risco de inclusdo do canino aumenta (115).
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A realizacdo do enxerto neste momento fornece um bom suporte periodontal para a
erupcao espontdnea ou o deslocamento ortodontico do canino no novo 0sso, sem
interferéncia no crescimento facial normal, e preserva a longo prazo estes dentes
(115,123). A partir dos 8 anos, o crescimento transversal do maxilar esta quase concluido,
e adiar o enxerto até que a maior parte do crescimento maxilar esteja terminada é

geralmente recomendado para minimizar a interferéncia com o desenvolvimento facial

(113,124).

O risco de inclusdo do canino ¢ baixo, variando de 5 a 19%. Em caso de erupcdo
espontanea, o potencial eruptivo do canino permanente adjacente a fenda constitui um
estimulo intrinseco que evita a reabsor¢ao do enxerto dsseo, favorecendo a sua reten¢do

e estabilidade a longo prazo (115).

\

Adiar o enxerto 6sseo até a erup¢do do canino permanente traz uma desvantagem
importante, pode colocar em risco a sobrevivéncia do incisivo lateral, chegando mesmo
a causar a sua perda devido a falta de suporte 6sseo adequado. E importante lembrar que
o incisivo lateral normalmente erupciona por volta dos 7 anos, enquanto o canino surge
mais tarde. Para que a erup¢do dentaria ocorra de forma correta, ¢ essencial existir um
suporte 6sseo suficiente. Consequentemente, atrasar o enxerto ndo permite fornecer o
suporte 0sseo necessario ao incisivo no momento certo. Isso poderia ser evitado, segundo

estudos, com o enxerto secundario precoce (122,123).

Figura 24. Sequéncia de reparagdo da fenda alveolar (adaptado de Cho-Lee et al. 2013 sob
licenga CC by 3.0).

O enxerto dsseo alveolar secundario tardio ¢ realizado apds a erupg¢ao completa do canino,
geralmente depois dos 12 anos de idade. Como vimos, as chances de sucesso e
estabilidade a longo prazo diminuem com a idade do paciente (115). O risco de inclusao

do canino também ¢ significativamente mais elevado neste calendario, atingindo 40 a
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50%. Observa-se também uma reabsor¢ao acelerada da raiz do canino. Est calendarazi¢ao

pode também necessitar de um recurso mais frequente a proteses dentdrias (115,122).

De acordo com diferentes estudos, o enxerto secundario realizado entre os 8 ¢ 12 anos
representa o calenddrio ideal recomendado por muitos centros, apresentando taxas de
sucesso elevadas e taxas de inclusdo baixas (115). No entanto, o enxerto secundario
precoce mostra resultados promissores em termos de sobrevivéncia dssea a curto prazo e
pode ser favoravel a manutencdo do incisivo lateral, frequentemente perdido com o
enxerto mais tardio, mas o seu impacto no crescimento facial a longo prazo ainda ¢ objeto
de discussdo. O enxerto tardio apos os 12 anos esta associado a um sucesso menor € a um

risco mais elevado de complicacdes (122).

Por fim, o ultimo periodo, o enxerto dsseo alveolar terciario, ¢ realizado no final do
crescimento ou na idade adulta, durante a denticio definitiva. E geralmente um
complemento efetuado em caso de falha do enxerto secundario ou para corrigir defeitos
residuais. Como as chances de sucesso diminuem com a idade, os resultados deste periodo

de tratamento sdo, portanto, menos favoraveis do que o enxerto secundario (115,122).

O enxerto 0sseo alveolar realizado durante a denticdo mista tornou-se o método padrao
para a reconstru¢do do defeito dsseo alveolar, substituindo os enxertos primarios que
mostravam efeitos negativos no crescimento maxilar e na erup¢ao dentéria (114,117). No
entanto, apesar da intervengdo entre os 8-12 anos ser amplamente adotada, o momento
preciso continua a ser debatido, com diferentes estudos explorando os beneficios de uma

intervengdo mais precoce (113,122).

Pesquisas adicionais rigorosas com amostras maiores € um acompanhamento a longo
prazo sdo necessarias para estabelecer indicagdes clinicas solidas. Além disso, o
calendario especifico pode ser modificado pela equipe multidisciplinar em fungdo das

necessidades individuais da crianca e das prioridades do tratamento (115) .

10.3. Os Diferentes materiais de enxerto
Quando ¢ necessario um enxerto 6sseo, estdo disponiveis varias opgdes de materiais e
locais dadores. Os beneficios e inconvenientes destas opcdes tém sido objeto de diversos

estudos. Tradicionalmente, o “gold standard” é o enxerto dsseo autdlogo (125).
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Os enxertos 0sseos autologos sdo colhidos diretamente do proprio corpo do paciente.
Estes permitem fornecer células osteogénicas e os fatores essenciais a cicatrizagao e
regeneracdo d6ssea. De um modo geral, os enxertos autélogos demonstraram maior

eficacia em comparagdo com os enxertos alogénicos e os materiais aloplasticos (116,125).

Viérios locais doadores podem ser utilizados para a colheita de osso autdlogo. A crista
iliaca anterior ¢ o local mais frequentemente utilizado, mas outras zonas, como a sinfise
mandibular, a tibia ou a calota craniana, também sdo opg¢des viaveis. A escolha do local
depende de diversos fatores, nomeadamente da experiéncia do cirurgido, do volume 6sseo

necessario e da morbilidade associada a zona de colheita (114)

Figura 25. Sequéncia de colheita de enxerto dsseo autdgeno da crista iliaca : (a) Incisdo cutinea. (b) Osteotomia
horizontal. (¢) Obtém-se um bloco de osso. (d) Incisdo minima conservadora de 2 cm (adaptado de Cho-Lee et al. 2013
sob licenca CC by 3.0).

Apesar da sua eficicia superior, os enxertos autdlogos apresentam uma desvantagem
importante : a morbilidade associada ao local de colheita. Isto implica a necessidade de
um segundo sitio cirurgico para a colheita do osso, sendo esta morbilidade uma das

principais razdes para a investigacao de alternativas (125,126).

Estas alternativas incluem diferentes abordagens e materiais, como:
- Os enxertos alogénicos ;
- Os materiais aloplasticos e substitutos dsseos sintéticos ;

- A engenharia tecidular e o uso de fatores de crescimento (120,127)

Os enxertos alogénicos, ou alotransplantes, colhidos de um dador da mesma espécie mas
geneticamente diferente, sdo considerados alternativas validas para a reconstrucao 6ssea,
precisamente para ultrapassar os inconvenientes dos enxertos autélogos, nomeadamente

a morbilidade do local dador (120).
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Permitem reduzir o tempo cirurgico, oferecem uma quantidade abundante de osso e

possuem propriedades de osteoinducdo e osteocondugao.

Contudo, a utilizacdo isolada de enxertos alogénicos ainda carece de evidéncia cientifica

solida relativamente a sua eficacia na reconstrucao de fendas alveolares (120,127).

Os materiais aloplésticos sdo também alternativas em estudo para o enxerto 6sseo. De
origem sintética, sdo concebidos para servir como matriz ou estimular a formagao Ossea.
O seu principal interesse reside na possibilidade de ultrapassar as desvantagens dos
enxertos autodlogos (114). Um exemplo deste tipo de material ¢ o "glass bone", um
substituto 6sseo 100% sintético a base de bioceramica, descrito pela sua capacidade de
estimular a proliferacdo de osteoblastos, favorecendo assim a regeneracgao tecidular (127).
Trata-se de uma técnica simples, fiavel e reprodutivel, com resultados promissores € um

custo de aquisicdo acessivel.

Além disso, alguns biomateriais aloplasticos demonstram boa tolerancia, ossificacdo
rapida (nos primeiros 4 meses), melhor remineralizagdo em comparagdo com o enxerto
classico, bem como reducdo da dor pos-operatdria e do tempo de hospitalizagdo. No
entanto, este tipo de material ndo fornece células osteogénicas, e a sua reabsorcdo e
integracdo Ossea podem variar. Acresce ainda a limitacdo imposta pela escassez de

estudos de longo prazo (125,127).

Por fim, a engenharia tecidular e a utilizagdo de fatores de crescimento tém sido
investigadas como alternativas aos enxertos 0sseos autdlogos. Estas técnicas envolvem a
utilizacdo de osteoprogenitores (como células estaminais) e fatores de crescimento,
frequentemente associados a suportes biocompativeis. O objetivo € ultrapassar a

morbilidade associada ao enxerto autdlogo.

Estas abordagens oferecem potencial para uma regenera¢do 0ssea mais eficaz e rapida
(125,127).

Uma revisdo sistematica e meta-analise concluiu que o osso autélogo e o enxerto com
rhBMP-2 (um fator de crescimento) apresentaram eficdcia semelhante em termos de
volume e altura ossea apds um ano de seguimento. Estes resultados sdo encorajadores

para o futuro.

78



Desenvolvimento

No entanto, permanecem incertezas significativas devido ao elevado risco de viés nos
estudos incluidos. Além disso, o nimero de estudos de elevada qualidade e com
seguimento a longo prazo ainda ¢ limitado, o que impede uma avaliagdo definitiva da real

eficacia destas abordagens (125).

Figura 26. Local da fenda pré-operatorio (esquerda); Local da fenda pos-operatorio (direita)
(adaptado de Mossaad et al. 2019 sob licenga CC by 4.0).

Em resumo, embora os enxertos 0sseos autdlogos sejam tradicionalmente considerados
o « gold standard », a investigacdo tem-se centrado ativamente na exploracdo de
alternativas, como os substitutos Osseos sintéticos e as abordagens de engenharia
tecidular, com o objetivo de reduzir a morbilidade associada ao local dador. Os primeiros
resultados sdo promissores, mas a escassez de estudos de alta qualidade e com seguimento
prolongado limita a possibilidade de tirar conclusdes definitivas e de recomendar uma

técnica especifica baseada em evidéncia robusta para todos os pacientes (125,127,128).

10.4. Importancia da Ortodontia
A ortodontia desempenha um papel essencial e integrado na abordagem terapéutica dos
pacientes nascidos com fenda orofacial, especialmente no que diz respeito ao enxerto
6sseo alveolar (115,129). Esta colaboragdo ¢ fundamental para alcangar os objetivos
funcionais, estéticos e para melhorar a qualidade de vida dos pacientes. O tratamento

ortodontico € crucial em varias etapas do percurso terapéutico (115,130).

Antes do enxerto 6sseo alveolar, um tratamento ortodontico adequado ¢ de grande

importancia para otimizar os resultados cirurgicos.

Ap6s o enxerto, uma vez estabilizado o o0sso, o tratamento ortoddntico continua com o

objetivo de alinhar definitivamente os dentes, incluindo aqueles que irrompem
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espontaneamente no novo osso formado. Este processo também visa estabelecer uma

oclusdo funcional satisfatéria (115).

Os trés protocolos terapéuticos analisados integram ortodontia antes e depois do enxerto
6sseo alveolar, o que demonstra a sua importancia na abordagem dos pacientes com fenda

orofacial.

10.4.1. Ortodontia prévia ao enxerto 6sseo
A ortodontia realizada antes do enxerto dsseo alveolar, muitas vezes designada como
ortodontia pré-operatoria, desempenha um papel preparatorio e fundamental no
tratamento das fendas orofaciais (114,120). Diversos estudos demonstram que a
utilizagdo da ortodontia, com ou sem expansdo maxilar, contribui para uma preparagao

ideal do local da fenda, promovendo melhores resultados no enxerto 6sseo (115,128).

Este tratamento tem inicio, geralmente, entre os cinco e os sete anos de idade, durante a

denticdo mista, e pelo menos seis meses antes do procedimento cirargico (115,128,129).

O seu objetivo principal € otimizar as condi¢des anatémicas e funcionais para garantir o
éxito do enxerto. Para isso, sdo implementadas intervengdes especificas. A ortodontia
permite realinhar os segmentos d6sseos deformados, proporcionando uma base mais
favoravel para receber o enxerto, especialmente quando a fenda envolve componentes
maxilares significativamente alterados, facilitando a cirurgia (124). A expansdo do
maxilar ¢ muitas vezes necessaria para corrigir a displasia transversal do maxilar. Este
procedimento alarga a fenda, permitindo um melhor acesso cirrgico e criando espago

suficiente para o enxerto 6sseo e permitindo um melhor acesso cirargico (120,128).

Figura 27. (A) Antes e (B) depois da expansao maxilar (adaptado de McCrary and Skirko 2021).

A correcdo das mas posi¢des dentarias ¢ igualmente importante, incluindo o alinhamento

e a corregdo de dentes rodados e inclinados, particularmente os incisivos centrais
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adjacentes a fenda, sendo essencial para uma integracdo 6ssea adequada. Esta correcdo
ajuda também a resolver mas oclusdes anteriores e posteriores, corrigindo mordidas
cruzadas e reduzindo o trauma oclusal (114,127). O alinhamento e a resolugdo de
apinhamentos dentarios sdo cruciais para melhorar a higiene oral, criando um ambiente
mais adequado a cicatrizagdo pos-operatdria, ao reduzir a acumulagdo de placa bacteriana

e a inflamagdo, que podem prejudicar o enxerto (129).

Este tratamento também visa criar espaco para a erupcdo de dentes ausentes ou
impactados devido a malformagdo da fenda. Ao fornecer uma base 6ssea adequada,
facilita-se a erupcdo dentdria na drea da fenda e evita-se o deslocamento dos dentes
vizinhos para essa regido, prevenindo a sua perda. Este aspeto ¢ considerado um indicador

importante de sucesso a longo prazo (131).

A influéncia da ortodontia pré-operatoria nos resultados do enxerto 6sseo tem sido
amplamente estudada. Varios autores apontam para uma associagdo positiva, embora os
resultados variem. Estudos indicam que pacientes submetidos a ortodontia prévia
apresentam um volume de enxerto 6sseo significativamente maior em comparagdo com
aqueles que realizaram apenas a cirurgia (114,116). A melhoria da higiene oral e a
correcao das anomalias dentarias podem contribuir para a estabilidade a longo prazo do
enxerto. Um estudo demonstrou que a reabsor¢do progressiva do enxerto 6sseo pode
ocorrer ao longo dos anos, estando associada ao grau de higiene oral, a hipoplasia do
esmalte e a posicdo inicial dos dentes antes da cirurgia, nomeadamente a inclinagdo e
rotacdo de caninos e incisivos. Uma abordagem ortoddntica bem planeada pode ajudar a

mitigar esses fatores (132).

Contudo, outros estudos relatam resultados mais reservados. Uma investigacdo nao
demonstrou diferencas significativas em relacdo ao defeito 6sseo residual ou ao numero
de raizes dentdrias sem suporte, independentemente da realizagdo de ortodontia, ainda
que tenha sido observada uma melhoria no acesso cirirgico. Os autores destacam a

necessidade de ensaios clinicos randomizados para confirmar esses dados (114,133).

Por outro lado, embora a expansdo maxilar facilite o acesso cirrgico, o aumento da
largura da fenda pode provocar maior tensdo nos retalhos e exigir maior quantidade de

enxerto. Foi revelado uma fraca correlacdo negativa entre a largura da fenda apods a
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expansdo € a unido Ossea das raizes dentdrias adjacentes, sendo o grupo com piores

resultados aquele que apresentava fendas com maior largura média (114).

Em suma, a ortodontia realizada antes do enxerto 0sseo representa uma etapa essencial
no percurso terapéutico, ao preparar o ambiente dentoalveolar para a cirurgia. Apesar de
algumas divergéncias na literatura, o seu papel na melhoria das condi¢des cirtrgicas e na

consecucao dos objetivos do tratamento ¢ amplamente reconhecido (114,115,132).

10.4.2. Ortodontia apds o enxerto 6sseo
Ap0s o enxerto Osseo alveolar, a ortodontia continua a ser determinante na conclusao do
tratamento das fendas orofaciais, aproveitando a reconstru¢do 6ssea alcangcada com o
enxerto. Esta fase ¢ indispensavel para atingir os melhores resultados funcionais e

estéticos (134).

Um enxerto bem-sucedido fornece o suporte necessdrio para a erupcao dos dentes
permanentes num ambiente periodontal estdvel. Sem este suporte, a movimentagao
ortodontica dos dentes na regido da fenda seria impossivel ou poderia comprometer a
saude periodontal dos dentes adjacentes. Assim, o enxerto ¢ uma condi¢do indispensavel

para a ortodontia nessa area (115,119,120).

Existe uma relag@o reciproca benéfica entre o enxerto e o movimento dentério. O enxerto
permite a movimentacdo dos dentes, enquanto o seu deslocamento através do osso
enxertado contribui para a retengdo e estabilidade do enxerto a longo prazo (115). A
erupcao espontdnea do canino permanente através do enxerto atua como um estimulo
biologico natural, ajudando a prevenir a reabsor¢cdo Ossea e promovendo a sua
longevidade. Além disso, a for¢ca funcional aplicada durante a movimentagdo dentaria

favorece a deposicao 6ssea, reduzindo a reabsor¢do do enxerto (114,128).

O tratamento ortoddntico apds o enxerto tem varios objetivos clinicos e funcionais. Um
dos principais € o alinhamento correto dos dentes e a obtencao de uma oclusao funcional
eficaz. Este processo implica o reposicionamento dos dentes adjacentes a fenda para
encerrar o espago ou prepara-lo para uma futura reabilitacdo, restaurando a simetria do

arco dentario (115,128).

Na maioria dos casos, apos o enxerto, o incisivo lateral estard ausente. A ortodontia

permite o encerramento deste espaco em cerca de cinquenta a setenta por cento dos casos.
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Quando tal ndo € possivel, o enxerto proporciona a base dssea necessaria para a colocagao
de um implante ou outro tipo de reabilitagdo, apds o término do crescimento 6sseo

(115,126,135).

Para além da corre¢do das mas oclusdes, esta fase ortodontica procura também melhorar
a estética dentéria e facial, assim como fungdes essenciais como a mastigagdo e a fala,

respeitando a harmonia dos tecidos moles e a relagdo entre os maxilares (120,130).

Em casos mais complexos, a ortodontia pos-enxerto pode ainda servir de preparagao para
uma eventual cirurgia ortogndtica secundaria, destinada a corre¢do de anomalias

remanescentes (130).

11. A cirurgia ortognatica

A cirurgia ortognatica procura corrigir as displasias esqueléticas que ndo podem ser
corrigidas por tratamento ortopédico ou camufladas por tratamento ortodontico. O seu
objetivo ¢ alcancar resultados funcionais e estéticos, melhorando assim a qualidade de

vida dos pacientes (130).

No contexto do tratamento das fendas orofaciais, a abordagem cirirgica ortognatica ¢
uma ¢étapa final dos protocolos estudados com o intuito de corrigir as displasias

esqueléticas da remanescentes maxilo-mandibulares (130).

A cirurgia ortognatica ¢ frequentemente necessaria devido ao desenvolvimento comum
de dismorfias dento-faciais, nomeadamente a hipoplasia maxilar. A hipoplasia maxilar
resulta de fatores intrinsecos relacionados com a fenda, mas também, e de forma
significativa, da iatrogenicidade das cirurgias primarias. Estas interven¢des tendem a
originar a formacdo de cicatrizes que inibem o crescimento Osseo e acentuam as

anomalias de forma e posi¢ao do maxilar (130,136).

E realizada numa propor¢ao significativa de pacientes com fenda, variando entre 14% e

75% dos casos, consoante o tipo de fenda (130,136).

Idealmente, a cirurgia ortognatica ¢ realizada no final do crescimento, por volta dos 15
anos nas raparigas e dos 17-18 anos nos rapazes. No entanto, pode ser efetuada mais
precocemente caso existam necessidades psicologicas ou funcionais importantes. E

fundamental notar que, se a cirurgia for realizada antes do fim do crescimento, podera ser
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necessaria uma nova intervencao posteriormente, uma vez que o crescimento esquelético

nao terminou (136).

As técnicas cirurgicas consistem principalmente em osteotomias, ou seja, cortes
cirargicos nos 0ssos. No caso da mandibula, a osteotomia sagital do corpo da mandibula
¢ a técnica mais utilizada na maioria das cirurgias mandibulares. Esta permite aumentar
ou diminuir sagitalmente a mandibula, assim como rodar os dois segmentos entre eles em
sentido horério ou anti-horario no intuito de aumentar ou diminuir a altura facial anterior.
Os movimentos transversais sdo mais limitados, permitindo essencialmente a constri¢ao.
Para o maxilar, a osteotomia de Le Fort ¢ a técnica de referéncia. Esta permite
reposicionar o o0sso nos trés planos do espaco, corrigindo assim problemas verticais,

sagitais e transversais (137).

Figura 28. Paciente com fenda labio-palatina bilateral e enxerto 6sseo alveolar prévio foi submetido a uma
osteotomia de avango Le Fort I em pega inica com enxerto 6sseo da crista iliaca e encerramento de fistula para
corre¢dao de ma oclusdo de Classe III. (A,B,C) : Paciente com fenda labio-palatina e ma oclusdo de classe I1I,
com desalinhamento e apinhamento dentario; (D, E, F): Paciente ap6s descompensacdo ortodontica e
alinhamento ; (G, H, I) : paciente ap6s avango Le Fort I em pega tinica com encerramento de fistula (adaptado

de Roy et al. 2019).

Contudo, esta cirurgia em pacientes com fendas orofaciais apresenta maior complexidade
devido a varios desafios. As dificuldades técnicas sdo acentuadas pela presenca de tecido
cicatricial e por um aporte vascular menos previsivel, consequéncia das cirurgias
anteriores. Estes fatores dificultam a mobilizagdo do maxilar, aumentam o risco de

recidiva e de morbilidade (136).
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De facto, o risco de recidiva ¢ mais elevado do que na populacdo geral, afetando
principalmente as dimensdes sagitais e verticais. As recidivas sagitais podem atingir entre
20% a 40% em avangos inferiores a 8§ mm, enquanto a recidiva vertical pode variar entre

50% e 65%.

Face a estas limitagdes e desafios, especialmente nos casos mais severos, a osteogénese
por distragdo ¢ frequentemente preferida como alternativa nos casos mais severos. Esta
permite maiores avangos do maxilar e uma melhor estabilidade a longo prazo. O avango
gradual do maxilar possibilita superar a tensdo das cicatrizes palatinas e regenerar 0sso
membranoso, o que conduz a uma maior estabilidade esquelética. E considerada uma

alternativa promissora na prevenc¢ao de recidivas (136,138) .

Em resumo, embora a cirurgia ortognatica seja um tratamento secundario crucial e eficaz
para corrigir defeitos residuais das fendas, a sua aplicagdo apresenta desafios
significativos. Por isso, a exploracdo de alternativas como a osteogénese por distragdo ¢é
essencial nos casos mais graves. Além disso, uma gestdo multidisciplinar, que inclua
ortodontia e enxerto 6sseo alveolar, ¢ indispensavel para lidar com a complexidade dos

casos ¢ otimizar os resultados (128,130,138).
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Conclusdo

III. CONCLUSAO

As fendas orofaciais constituem as malformag¢des craniofaciais congénitas mais
prevalentes a nivel mundial, exigindo uma abordagem multidisciplinar continua desde o
nascimento até a idade adulta, devido as suas implicagdes complexas, tanto funcionais

como estéticas.

Embora os objetivos terapéuticos sejam universalmente partilhados, nomeadamente
minimizar o impacto estético e restaurar as fungdes comprometidas, estd claramente
estabelecido que a cronologia das intervengdes e os métodos utilizados para atingir esses
objetivos variam consideravelmente entre os diferentes centros especializados. Esta
constatagdo foi evidenciada pelo estudo Eurocleft, que identificou 194 protocolos
distintos entre 210 centros europeus para o tratamento de fendas unilaterais. A
comparagdo entre as abordagens francesa, britanica e de Oslo revelou uma
heterogeneidade significativa nas praticas clinicas e a auséncia de um consenso claro

nesta area.

As principais controvérsias identificadas dizem respeito a ortopedia pré-cirurgica infantil,
cuja eficacia € objeto de debate e que apenas ¢ aplicada no protocolo francés entre os trés
analisados. Persistem também divergéncias quanto ao momento ideal e as técnicas
cirurgicas para o tratamento primario do labio e do palato. Um dilema importante centra-
se na cronologia do encerramento do palato, que implica um equilibrio delicado entre o
desenvolvimento da fala e a preservacao do crescimento maxilar. Por fim, o enxerto 6sseo
alveolar constitui outro ponto controverso, nomeadamente no que diz respeito ao

momento mais adequado para a sua realizacdo e a escolha do material.

Estas divergéncias devem-se, em grande parte, as limitagdes metodoldgicas dos estudos
existentes. Estes apresentam frequentemente amostras heterogéneas e de dimensao
reduzida, auséncia de grupos de controlo, bem como potenciais enviesamentos
relacionados com a experiéncia do cirurgido. Acresce que os resultados dos estudos sdo
muitas vezes contraditorios. A avaliacdo ¢ dificultada pela interagdo de multiplos fatores,
como a variabilidade morfoldgica das fendas, a realizagdo de cirurgias secundarias, o

acompanhamento ortoddntico e o crescimento individual de cada crianca.
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A heterogeneidade dos protocolos e das praticas cirirgicas reflete, igualmente, a
diversidade das técnicas em constante evolugdo e a variabilidade dos calendarios

operatdrios.

Em conclusdo, ndo existe atualmente um consenso claro quanto a um protocolo
terapéutico ideal e universalmente aplicavel para as fendas orofaciais, sendo que cada
abordagem apresenta vantagens e limitacdes proprias. No entanto, a comparagdo entre
protocolos continua a ser pertinente e fundamental, pois permite aos profissionais de
saude avaliar e aperfeicoar as suas proprias praticas terapéuticas a luz das experiéncias de
outros centros de exceléncia, contribuindo assim para um equilibrio entre os objetivos
funcionais e estéticos, com vista a melhoria da qualidade de vida de cada paciente. Sdo
necessarias investigagcdes adicionais rigorosas, incluindo ensaios clinicos controlados e
randomizados, com amostras mais representativas e seguimento a longo prazo, de forma

a harmonizar as praticas clinicas e a otimizar os resultados para estes doentes.
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Anexos

ANEXOS

Anexo 1.

Figura 1 : Arcos faringeos. Os arcos faringeos 1 a 4 sdo proeminéncias visiveis no embrido; o arco
faringeo 6 ¢ detetavel histologicamente, mas ndo se manifesta como uma estrutura proeminente
ou exofitica

Figura 2: Cinco proeminéncias faciais principais (a) Vista frontal: uma frontonasal, duas
maxilares, duas mandibulares. (b) Vista antero-lateral

Figura 3 : (a) Embrido semana 5: Formacdo das placddias nasais. As placodias nasais
emparelhadas surgem a partir de uma area espessada do ectoderma superficial no aspeto
ventrolateral do processo frontal. (b) Embrido semana 6: As placddias nasais dividem-se para
formar as proeminéncias nasais mediais e laterais

Fonte : Khatib et al., 2017
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Figura 5 : Sequéncia do desenvolvimento facial embrionario

Figura 7 : Fendas labio-alveolares : (A) Fenda labial direita em microforma. (B) Fenda labial esquerda
incompleta. (C) Fenda labial direita completa. (D) Fenda labial bilateral

Figura 8 : Fendas palatinas (A) Fenda palatina submucosa. (B) Fenda palatina incompleta. (C) Fenda
palatina unilateral completa. (D) Fenda palatina bilateral completa

Figura 15 : Reparagdo duma fenda labial unilateral com a técnica de Millard. (A) Marcagao cirurgica. (B)
Retalhos. (C) Resultado pos-operatdrio

Figura 17 : Corregdo unilateral de labio leporino com a técnica de Fisher. (A) Marcagdes cirurgicas

(B) Retalhos (C) Resultado pos-operatorio

Fonte : Worley et al., 2018
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Figura 9 : A direita é apresentada a situagdo de deslocamento dos musculos velofaringeos do palato mole

com irradiagdo para o palato duro. A esquerda ¢ apresentada a situagfio normal

Fonte : Joos et al., 2023
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Figura 10 : Classificacdo de Veau. (A) Classe I — fenda incompleta, envolvendo apenas o palato mole. (B)

Classe II — envolvendo apenas o palato secundario, incluindo o palato duro e mole. (C) Classe III — fenda

unilateral completa do palato primario e secundario. (D) Classe IV — fenda bilateral completa do palato

primario e secundério

Figura 19:

Técnica de palatoplastia de von Langenbeck.(A) Marcagdes para as

incisdes.

(B) Retalhos mucoperiosteais bipediculados elevados bilateralmente e deslocados medialmente com a ajuda

de incisdes de relaxamento laterais.(C) Fecho da camada mucoperiosteal nasal. (D) Fecho da mucosa

mucoperiosteal oral

Fonte : Shkoukani et al., 2014
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Figura 20 : Corregao de fenda palatina por Intravelar Veloplastia (VP), também conhecida como técnica
de Sommerlad

Figura 21 : Doentes com fenda labiopalatina bilateral antes e depois do encerramento do palato duro
anterior com o retalho vomeriano

Fonte : Chadha and Beale, 2023
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Figura 23 : Colapso do arco maxilar antes da expansao
Figura 27 : (A) Antes e (B) depois da expansdo maxilar
Fonte : McCrary and Skirko, 2021
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Figura 28 : Paciente com fenda labio-palatina bilateral e enxerto 6sseo alveolar prévio foi submetido a uma

osteotomia de avango Le Fort I em peca tnica com enxerto 6sseo da crista iliaca e encerramento de fistula

para corre¢do de ma oclusdo de Classe III. (A,B,C) : Paciente com fenda labio-palatina e mé oclusdo de

classe III, com desalinhamento e apinhamento dentario ; (D, E, F): Paciente apds descompensagdo

ortoddntica e alinhamento ; (G, H, I) : paciente ap6s avango Le Fort I em peca tinica com encerramento de

fistula
Fonte : Roy et al., 2019
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