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RESUMO

A sequéncia de Pierre Robin (SPR) ¢ uma anomalia congénita caraterizada pela
presenca de uma combinacdo de micrognatia, glossoptose, obstrucao das vias aéreas, €
frequentemente a fenda palatina. A Distragdo Ossea Mandibular (DOM) é uma técnica
cirirgica que permite ao clinico, através de dispositivos intraorais ou extraorais, corrigir
a anomalia primaria da SPR (micrognatia), obtendo bons resultados na desobstru¢ao das
vias aéreas e problemas concomitantes. Esta técnica tem vindo a ganhar importancia
como tratamento de deformidades craniofaciais, sendo ja considerada a abordagem
cirurgica preferencial para tratamento de doentes com SPR.

O objetivo desta dissertacio ¢ fazer uma revisdo da literatura acerca da
importancia da aplicag¢do da técnica de DOM nos pacientes com SPR, avaliando para isso,
as componentes da patologia e da técnica cirargica. E também apresentado e analisado
um caso clinico retrospetivo, realizado no Hospital de Santa Maria. Uma pesquisa da
bibliografia disponivel foi realizada até Junho de 2018, recorrendo a bases de dados como
a PubMed e B-On. Foi também incluida toda a informacao relevante, disponibilizada pelo
Hospital de Santa Maria, respetivamente ao caso clinico.

O diagnostico da SPR ¢ tipicamente feito ao nascimento, sendo a aparéncia facial
de recém-nascidos com esta patologia, caraterizada por um mento severamente retrusivo.
A existéncia de capacidade de desenvolvimento da mandibula para compensar parcial ou
completamente o défice neonatal ¢ ainda uma discussdo controversa.

As abordagens terap€uticas de primeira linha devem ser abordagens ndo invasivas,
recorrendo-se as técnicas cirtrgicas como a DOM, apenas quando as anteriores se
revelam ineficazes. De um modo geral, os pacientes com SPR na sua forma isolada,
apresentam um prognéstico mais favoravel, seja qual for a modalidade terapéutica
abordada, apresentando também melhores resultados no crescimento facial,

comparativamente aos que se apresentam com uma sindrome associada.

Palavras-chave: Sequéncia de Pierre Robin; Micrognatia; Obstrucdo das Vias Aéreas;

Distragdo Ossea Mandibular.



ABSTRACT

Pierre Robin sequence is a congenital anomaly characterized by the conjunction
of micrognathia, glossoptosis, airway obstruction, and commonly cleft palate.
Mandibular distraction osteogenesis is a surgical technique that allows the clinician to
correct the main anomaly of the Pierre Robin sequence through intraoral or extraoral
devices, obtaining good results in the airway clearance and concomitant problems. This
technique has gained importance in the treatment of craniofacial deformities and it’s
already considered the preferential surgical approach for the treatment of patients with
Pierre Robin sequence.

The aim of this dissertation is to review the literature about the importance of
mandibular distraction osteogenesis in the management of patients that present Pierre
Robin sequence, evaluating the components of both the pathology and surgical technique.
It is also presented and analyzed a retrospective clinical case, that took place in Hospital
de Santa Maria. A survey of the available literature was carried out until June 2018 in
databases such as PubMed and B-On. All the relevant information handed over by
Hospital de Santa Maria, concerning the clinical case, was also included.

Diagnosis of Pierre Robin sequence is usually made at birth, being the facial
aspect of a newborn with this disease, characterized by a severely retrusive chin. The
possibility of remaining mandibular development is still a controversial subject in
literature.

The first therapeutic approaches should be non-invasive, being the use of surgical
techniques, such as mandibular distraction osteogenesis, only reserved when the former
reveal to be ineffective. Generally, regardless of the chosen treatment approach, patients
with the isolated form of the disease, present a better prognosis and better results in facial

growth, when compared to those with an associated syndrome.

Keywords: Pierre Robin sequence; Micrognathia; Airway Obstruction; Mandibular

Distraction Osteogenesis.
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INTRODUCAO

I. INTRODUCAO

A sequéncia de Pierre Robin (SPR), ¢ uma anomalia congénita caraterizada pela
combinacdo de hipoplasia mandibular, glossoptose, com consequente obstrucio das vias
acreas superiores (OVAS) e frequentemente, fenda palatina. A identificagdo de casos de
SPR apresenta um diagnéstico altamente subjetivo e as manifestacdoes suaves
particularmente dificeis de detetar (Bookman, et al., 2012).

Pierre Robin, um estomatologista francés, foi creditado em 1923 por alertar para
a severidade de complicagdes respiratorias e de alimentagdo que advém da SPR.
Inicialmente esta condi¢do foi descrita como “sindrome”: “um conjunto de sintomas que
ocorrem juntos ou na presenca de sinais de um qualquer estado morbido”.
Posteriormente, em 1974, foi redefinida como “anomalia”: “malforma¢do juntamente
com as subsequentes mudangas estruturais derivadas”. Mais recentemente, concluiu-se
que seria mais correto descreve-la como “sequéncia”: “série de consequéncias
morfoldgicas ou funcionais de uma anomalia", baseada na suposi¢do de que a suspensao
do crescimento mandibular ¢ a causa, € ndo um sintoma que ocorre simultaneamente. Nao
obstante, atualmente ainda existe controvérsia na nomenclatura, apesar de se saber que é
em primeiro lugar, um defeito anatdmico de crescimento mandibular, que tem impacto
no volume orofaringeo e na fusdo do palato (Marcellus, 2001; Sadewitz, 1992). As
resultantes complicagdes respiratorias e de alimentagdo, sao predominantemente
secunddarias a essas anomalias congénitas estruturais (Tan, Kilpatrick & Farlie, 2013).

Na quarta semana de desenvolvimento embrionario, formam-se seis pares de arcos
faringeos que ddo origem aos musculos, cartilagens, 0ssos e vasos sanguineos da regido
da cabega e pescoco. Os arcos formam-se da mesoderme e desenvolvem-se como células
da crista neural do tubo neural, que migram para a regido da cabeca na quarta semana
(Marcellus, 2001). A mandibula deriva do primeiro arco faringeo e ¢ formada pelo
primérdio das células da crista neural. As seis semanas de gestagdo, o nervo trigémeo
estimula a osteogénese endocondral na cartilagem de Meckel, originando a estrutura
major da mandibula. Quando sindromes genéticos ou fatores deformantes interrompem o
crescimento pré-natal, a micrognatia surge e leva a um reposicionamento da lingua. Se
este processo ocorrer antes da oitava semana de gesta¢do, o encerramento dos processos
palatinos € suspenso, resultando na formacdo de uma fenda palatina (Lee & Bradley,
2014). O palato ¢ formado em dois estagios a partir das proeminéncias maxilares. O palato

primdrio, quando as proeminéncias nasais se fundem entre a quinta e a oitava semana, e
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o palato secundario quando as superficies das proeminéncias maxilares se fundem
mesialmente uma com a outra. A lingua inicia o seu desenvolvimento no fim da quarta
semana de gestacdo. A porcao oral da lingua ¢ derivada do primeiro arco branquial,
através da fusdo dos botdes linguais. A parte faringea da lingua deriva do segundo,
terceiro e quarto arcos branquiais. A lingua contém musculos intrinsecos e extrinsecos,
com os ultimos a formarem o pavimento da boca e a manterem a lingua em posi¢do
(Marcellus, 2001).

O crescimento mandibular pdés-natal, ocorre através de uma coordenagdo entre a
aposi¢ao e ossificagdo endocondral em dois sitios major: forgas aposicionais na sinfise,
que resultam na formagao de osso no bordo posterior do ramo e no bordo anterior do
corpo durante o primeiro ano de vida. Subsequentemente, a proliferagdo condrogénica
precede a ossificagdo endocondral e aumenta a altura vertical do ramo (Lee & Bradley,
2014).

A hipoplasia mandibular leva a um deslocamento posterior da lingua e perda de
suporte para os musculos genioglossos, induzindo uma auséncia do comprimento total e
uma diminuida capacidade de manter a lingua para a frente. Apds o nascimento, a pressao
negativa exercida na inspirag¢do, puxa a lingua para trds e aumenta o grau de obstrugdo
aérea (Marcellus, 2001). Mecanismos alternativos propostos para a obstrucdo aérea,
incluem um crescimento desproporcional da lingua, o prolapso da mesma para a fenda
palatina, falta de controlo voluntério na sua musculatura e a pressao negativa que a puxa
para a hipofaringe (Evans et al., 2011).

A técnica de distragdo 6ssea mandibular (DOM), tem vindo a ganhar popularidade
e em muitos hospitais € ja considerada a opgao cirtrgica de primeira linha para recém-
nascidos e criancas que apresentam obstru¢do das vias aéreas superiores (OVAS)
secundarias a micrognatia (Breik, 2015). Atualmente aceite para o tratamento de
deformidades craniofaciais severas, congénitas ou adquiridas, ao nivel da cirurgia oral e
maxilofacial, a DOM ¢ de enorme interesse universal (Cheung et al., 2010).

A distrag@o 0ssea ¢ um processo de osteogénese por inducdo mecanica que ocorre
através da separacdo gradual de dois segmentos Osseos previamente divididos por
osteotomia. Este fendmeno alicerca-se na capacidade de reparagdo e remodelagao do
tecido 6sseo, quando sobre ele ¢ aplicada uma forga externa de tensdo. Na verdade, o
primeiro caso publicado data do inicio do século XX, tendo sido descrito pelo italiano

Alessandro Codivilla (Codivilla, 1905). Contudo, a técnica, principios bioldgicos e
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biomecanicos, devem-se aos trabalhos clinicos e experimentais executados por Gavriil
Ilizarov (Ilizarov, 1989).

As primeiras aplicagdes da distragdo 6ssea na zona facial, aconteceram em 1973.
Snyder e colegas, aplicaram-na para concretizar o alongamento mandibular num modelo
canino, sendo este o primeiro registo de distracao dssea aplicada a mandibula. Teriam que
se passar quase mais duas décadas para que, em 1992 McCarthy e colegas, publicassem
aquela que ¢ considerada a primeira pratica clinica craniofacial em humanos, abrindo
espago para uma nova era na cirurgia e apresentando uma forma de tratamento alternativa
para os doentes com malformagdes craniofaciais, como a SPR (Jordan, Goldstein,
Mclaurin, & Grant, 2013).

O caso clinico apresentado foi desenvolvido por uma equipa multidisciplinar do
Hospital de Santa Maria e representa um desafio médico, ndo s6 pela severidade dos
problemas causados pela SPR, mas também pela complexidade das alteragdes

morfolédgicas da paciente, tendo sido submetida a multiplas cirurgias de DOM.
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II. DESENVOLVIMENTO

1. SPR

1.1. Historia e definicao

Em 1923, Pierre Robin, um estomatologista francés, descreveu a SPR como o
conjunto de micrognatia (a qual Robin chamou hipotrofia mandibular) e glossoptose (uma
localizagdo retraida da lingua na cavidade oral). Estes dois fendémenos resultam numa
obstrucdo das vias aéreas (OVA) e dificuldades em ingerir alimentos (Robin, 1923).

As definigdes da SPR variam, de acordo com a presenga ou auséncia de fenda
palatina, micrognatia, glossoptose e obstru¢ao da via aérea. Uma vez que os critérios de
diagndstico ndo estdo claramente definidos, € possivel encontrar cerca de quinze
defini¢des diferentes na literatura para a SPR (Schweiger, Manica & Kuhl, 2016).

A Organiza¢do Mundial de Saude (OMS), considera que a SPR, ¢ uma triade de
anomalias morfoldgicas orofaciais, sendo elas, micrognatia, fenda palatina e glossoptose,
com concomitante OVA. Apesar de ndo ser uma condicdo determinante para o
diagndstico, diversos autores consideram a ocorréncia de fenda palatina como parte
importante na sequéncia (Costa & Matias, 2014). Desta forma, a SPR ¢ caracterizada pela
presenca de pelo menos duas das caracteristicas da triade de distarbios de
desenvolvimento (Sato, Setten, Sverzut, Moraes & Moreira, 2007).

Os fendmenos exatos que levam a SPR ainda ndo estdo esclarecidos (Costa &
Matias, 2014). Tendo sido inicialmente descrita como uma sindrome, em que o conjunto
de sintomas tém uma causa comum, pode também ser referida como sequéncia, em que
as diversas anomalias resultam de uma cadeia de acontecimentos, ou seja, a micrognatia
leva a glossoptose, que por sua vez causa OVA e dificuldades na ingestao de alimentos
(Marques et al., 2005). Nao obstante, a OMS, no esbo¢co da sua 11 revisdo da
Classificacao Internacional de Doencas (CID), considera ambas as denominagdes validas

(OMS, 2018).

1.2. Apresentacio Clinica

1.2.1. Micrognatia
A acentuada deficiéncia mandibular anteroposterior, ¢ a caracteristica mais
marcante da SPR (Figura 1). Presente na maioria dos casos, com uma taxa de incidéncia

superior a 90%, a mandibula apresenta um corpo pequeno, angulo geniano obtuso, um
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posicionamento do condilo para posterior e o arco dentdrio inferior encontra-se
significativamente retraido em relacdo ao superior, habitualmente 10 a 12 milimetros
(mm) (Vegter, Hage & Mulder, 1999; Sato et al., 2007).

As malformagdes congénitas da mandibula envolvem geralmente hipoplasia do
corpo mandibular, sem ou com anomalias associadas do ramo, condilo e articulagdo
temporomandibular (ATM). Em 1969, Pruzansky relatou um sistema de classificagdo
para a deficiéncia mandibular, definindo grau I como um ramo de pequenas dimensdes,
mas com anatomia identificavel; grau I como uma ATM funcional, mas deformada, na
qual o condilo ¢ deslocado anteriormente e mesialmente; e grau III, como a auséncia do
ramo da mandibula e da fossa glendide. Outros esquemas de classificacdo foram
propostos ao longo dos tempos, no entanto, a classificacdo de Pruzansky permanece a
mais relevante (Scott, 2016).

Uma mandibula de propor¢cdes anormalmente menores, ¢ associada a
compromisso respiratorio nos individuos que apresentam essa caracteristica. No entanto,
a micrognatia nem sempre resulta em OVAS, podendo verificar-se obstru¢do na auséncia
de micrognatia. Fatores que podem causar ou contribuir para a OVAS, sdo
frequentemente carateristicas primdrias das sindromes associadas e podem incluir
anomalias da base do cranio, hipotonia faringea, constri¢do nasal e um comprometimento
do sistema nervoso central (Shprintzen RJ, 1992). A ocorréncia de disfuncao do sistema
nervoso central, ¢ entendida como uma provavel manifestacdo de presenca de uma

sindrome associada a SPR (Argamaso, 1992; Kochel et al., 2011).

Figura 1 - Micrognatia caracteristica da SPR.

http://craniofacialteamtexas.com/pierre-robin-sequence-prs/
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1.2.2. Glossoptose

A glossoptose consiste no mecanismo em que uma mandibula retroposicionada
ou de menores dimensdes, leva o pavimento da boca e a lingua a ocuparem uma posi¢ao
pOstero-superior na cavidade oral, em direcdo a parede faringea posterior. Este fendmeno
ocorre em 70% a 85% dos casos de SPR, causando obstrucao a passagem de ar quando a
boca esta fechada (Figura 2) (Schweiger et al., 2016). Outras alteragdes morfologicas da
lingua, podem também estar presentes em doentes com SPR, sendo que a macroglossia e
anquiloglossia apresentam uma taxa de incidéncia de 10 a 15% nesta populacdo (Sato et.
al., 2007).

A glossoptose coloca estes doentes em risco de OVAS, asfixia e aspiragdo de
liquidos (Cooper-Brown et al., 2008). Disturbios da degluticao sdo também frequentes
em doentes com glossoptose e sdo caracterizados por baixa ingestdo oral, tempo de
alimentagdo superior a trinta minutos, fadiga, tosse, dificuldade em deglutir e vomitos
com a ingestdo de alimentos. Acredita-se que estas dificuldades sdo secundarias a OVA,
uma vez que a respiracao dificultada leva a uma degluti¢do e succao descoordenadas. Em
lactentes, o posicionamento anterior anormal da lingua impede o movimento de sucg¢do.
E de salientar que, em casos em que ha presenca de fenda palatina, torna-se mais dificil
gerar a pressdo intra-oral negativa necessaria para a suc¢ao (Shweiger et al., 2016).

Além da OVA, o distlrbio da degluticao pode também ser agravado por distirbios
neurologicos adicionais manifestados por hipotonia difusa e mecanismo descoordenado
de degluti¢do. Dificuldades cronicas de alimentacdo e a necessidade de colocagdo de
sonda de gastrostomia prevalecem mais nos doentes em que a glossoptose € associada a

sindromes, malformagdes e anomalias neurologicas (Shweiger et al., 2016).

L Q)

b, ’ ¥i
- I_I'H
.H'.’.

Figura 2 - Glossoptose e consequente OVA caracteristicas da SPR.

https://www.rch.org.au/kidsinfo/fact_sheets/Pierre_Robin_Sequence PRS/
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1.2.3. OVA

Classicamente, acreditava-se que a maioria das criangas com SPR desenvolvia
OVA imediatamente apds o nascimento, sendo mais exacerbada durante o sono. No
entanto, em estudos mais recentes, observou-se uma alta prevaléncia de obstrucao tardia
das vias aéreas superiores, ndo evidente durante o periodo neonatal inicial. Num dos
estudos realizados, cerca de 70% das criancas com SPR ndo apresentavam sinais de
OVAS até atingirem os vinte e quatro a cinquenta e um dias de idade, indicando que a
obstrugdo se pode desenvolver insidiosamente nos primeiros dois meses de vida (Lee,
Thottam, Ford & Jabbour, 2015).

Atualmente ¢ aceite que a OV A tem uma natureza multifatorial, com componentes
anatdmicos e neuromusculares. Varios niveis de comprometimento neuromuscular do
musculo genioglosso e outros musculos faringeos, t€ém sido observados dando origem ao
colapso das vias aéreas (St-Hilaire & Buchbinder, 2000; Khayat, Bin-Hassan & Al-Saleh,
2017). As malformagdes anatomicas caracteristicas da SPR, nomeadamente a hipoplasia
mandibular, predispdem estes doentes a obstrugdes respiratorias (Sato et al., 2007; Khayat
etal., 2017).

Sher (1992), sugeriu uma classificacdo dos mecanismos de obstrucdo aérea que €

hoje bastante utilizada pelos clinicos (Figura 3) (Sato et al., 2007).

Classificagao dos mecanismos de OVA (Sher, 1992)

7

e A obstrugdao é causada pelo movimento
posterior da lingua, que contacta com a
parede faringea posterior

e A lingua move-se posteriormente,
comprimindo o palato mole ou a fenda
palatina, contra a parede faringea posterior

e As paredes faringeas laterais movem-se
mesialmente, opondo-se uma a outra

Tipo 4 ¢ A faringe contrai-se de modo esfincteral.

Figura 3 - Classificacdo dos mecanismos de OVA segundo Sher (1992) (adaptado de Sato et al., 2007).
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O tipo 1 de obstrucdo respiratoria ¢ a mais frequentemente encontrada na SPR,
caracterizando a verdadeira ptose lingual e sendo responsavel por cerca de 80% dos casos.
E, felizmente, também o tipo de obstru¢do com progndstico mais favoravel (Sato et al.,
2007).

A gravidade da OV A varia de leve a grave podendo, em alguns casos, representar
risco de vida. A forma severa de OVA, ¢ facilmente identificavel pelos sons de asfixia
que o doente reproduz ao tentar respirar; episodios de apneia, cianose e asfixia sdo
frequentes e ¢ visivel o esforgo excessivo dos musculos respiratdrios superiores, com
retracdo esternal e supraesternal. Em casos mais ligeiros, as vias aéreas destas criangas
mantém-se permedveis durante o choro e durante o periodo de vigilia, no entanto, ¢
comum ocorrer obstrugao durante a alimentagao e durante o sono, pelo que tém de acordar
e chorar (Katz & D’ Ambrosio, 2008; Mackay, 2011). Os casos leves de obstru¢ao podem
representar um perigo, por episodios repetidos de dessaturagdo de oxigénio durante o
sono, representando esta hipoxia um risco de morte e também de anoxia e dano cerebral
lesdo (Mackay, 2011). A roncopatia, uma manifestagdo cardinal da obstru¢do quer em
criangas, quer em adultos, poderd nem sempre estar presente (Coté, Fanous, Almajed &
Lacroix, 2015).

A OVA que ocorre durante o sono, ¢ denominada “disturbio respiratério
obstrutivo do sono” (sleep disordered breathing — SDB) e ¢ considerada uma sindrome.
Esta sindrome ¢ caracterizada por roncopatia e/ou esfor¢o respiratorio resultante do
aumento da resisténcia das vias aéreas superiores e colapso faringeo. A SDB inclui um
espectro de entidades clinicas, com graus de severidade diversa, de obstrugdo superior
intermitente durante o sono como roncopatia primaria, sindrome de resisténcia das vias
aéreas superiores e sindrome da apneia obstrutiva do sono (SAOS) (Mackay, 2011; Lee

etal., 2015).

1.2.3.1 SAOS

Estima-se que cerca de 85% a 100% das criangas com SPR, apresentam disttrbios
respiratorios do sono concomitantes, a maioria dos quais ¢ a SAOS (Lee et al., 2015). A
SAOS ¢ definida em criangas como uma “desordem respiratoria durante o sono,
caraterizada por uma prolongada obstru¢do das vias aéreas superiores e/ou completa
obstrugdo intermitente que perturba uma ventilagdo normal durante o sono ou padrodes de

sono normais” (Cielo & Marcus, 2015). Os sintomas mais comuns incluem roncopatia
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noturna habitual com padrio intermitente, diaforese, cianose, dificuldades respiratorias
durante o sono, enurese noturna, sono agitado, irritabilidade, sonoléncia diurna excessiva
e problemas comportamentais e cognitivos (Robison & Otteson, 2011).

Uma avaliacao clinica estruturada ¢ recomendada e o correto diagndstico ¢
fundamental, ndo s6 para estabelecimento do plano de tratamento mais adequado, como
também para prevenir complicacdes passiveis de ocorrer como infecdes recorrentes,
hipertensao pulmonar, cor pulmonale, ma progressao estaturo-ponderal e atraso no
desenvolvimento neurocognitivo (Robison & Otteson, 2011; Khayat et al., 2017).

Estudos endoscopicos sugerem que a SAOS resulta do movimento posterior do
dorso da lingua, contra a parede faringea posterior e/ou de um movimento para dentro da
parede faringea lateral. A evolu¢do da imagiologia tem demonstrado que em criangas com
micrognatia, as que experienciam episodios de apneia, apresentam valores mais reduzidos
de dimensdo da via aérea na cefalometria, comparativamente as que permanecem
assintomaticas (Nixon, 2005; Spicuzza, 2009; Poets & Bacher, 2011).

Atualmente a polissonografia ¢ a técnica gold standard de diagnostico da SAOS
e estima-se que a prevaléncia de SAOS, em criancas com SPR, esta entre os 46% e 100%

(Khayat, et al., 2017).

1.2.4. Fenda palatina

Embora nao seja um fator determinante de diagnostico, ¢ comum a existéncia de
fenda palatina. A forma dominante € controversa, no entanto a grande maioria dos clinicos
afirma que a forma em U ¢ a mais prevalente na SPR, apesar da forma em V ser também
frequente (Figura 4). A severidade das fendas palatinas ¢ variavel, podendo envolver o
palato primario e secundario, permitindo a comunicacdo aberta entre a cavidade oral e
nasal (Johnson, Moonis, Green, Carmody & Burbank, 2011; Costa & Matias, 2014).

Individuos com SPR que apresentam fenda palatina associada, podem
desenvolver um agravamento da OVA apoés a cirurgia reconstrutiva do palato. Estudos
tém demonstrado que a taxa de incidéncia de complicagdes pds-operatorias relacionadas
com as vias aéreas ap0s a cirurgia varia entre os 24% a 31%. Estas complicagdes incluem
estridor, desconforto respiratdrio no periodo pds-operatorio, intubacao, traqueostomia e
dificuldades na intubagdo. O facto de o espaco orofaringeo ser geralmente mais restrito
em criangas com SPR, aumenta a probabilidade de ocorréncia destas situagdes em que,
por exemplo, um afastador da lingua usado durante o periodo intraoperatorio, podera

causar edema lingual, que ird obstruir as vias aéreas nestes doentes. Por forma a
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minimizar a ocorréncia desses tipos de complica¢des das vias aéreas, alguns autores
recomendam o adiamento da cirurgia de reconstru¢do palatina em criangas com SPR. No
entanto, outros autores consideram que a reconstrugdo do palato € prioritaria, de forma a
permitir o normal desenvolvimento da fala (Johnson et al., 201; Lieshout, 2017).
Doentes com anomalias palatinas, tendem a desenvolver problemas na ancoragem
da musculatura da trompa auditiva (tensor do véu do palato e elevador do véu do palato).
A posigao retroposterior da lingua e a auséncia de uma barreira palatina, resultam numa
passagem patologica do bolo alimentar durante a alimentagdo e de outras secregoes. Estes
acontecimentos podem levar ao desenvolvimento de inflamagdo cronica do orificio
faringeo e da trompa auditiva. Nao obstante, a propria trompa e o seu canal 6sseo podem
ter uma forma anormal e o tensor do véu do palato pode também apresentar um grau de
inser¢do menor ao longo da extensdo da cartilagem do tubo. Estes fatores podem provocar
uma disfuncdo da trompa auditiva, levando a uma acumulacdo de pressdo negativa na
fenda do ouvido médio, resultando numa diminuicao da audi¢ao (Taylor, 2001; St-Hilaire

& Buchbinder, 2000).

Figura 4 — Tipos de fendas palatinas mais comuns em SPR: (A) Fenda palatina em
forma de U; (B) Fenda palatina em forma de V.

https://emedicine.medscape.com/article/995706-clinical

1.2.5. Outras anomalias associadas

Anomalias auriculares

Além da conhecida triade, os doentes com SPR podem apresentar outras
alteracdes sistémicas, como alteragdes do sistema auditivo (anomalias auriculares, atresia
do canal auditivo, aplasia dos canais laterais semicirculares, entre outras), alteragdes na
anatomia nasal e da orofaringe (Sato et al., 2007). Na literatura sdo poucos os estudos que
mencionam o estado auditivo de criancas com SPR, no entanto ha relatos de uma

incidéncia de perda auditiva entre 46% e 60% (Lieshout, 2017).
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Anomalias dentarias

A prevaléncia de anomalias dentdrias como o taurodontismo e a hipodontia, em
doentes que apresentam fenda palatina, ¢ superior quando comparada com doentes sem
fenda palatina em SPR. No grupo que apresenta fenda palatina, a anomalia mais comum
¢ a hipodontia. Caracterizada pela auséncia de pegas dentdrias, quer na fase decidua, quer
na fase permanente, esta ¢ atribuida as alteragdes morfologicas mandibulares
caracteristicas e ao crescimento facial que apresenta um padrao fora do normal (Tan,
Kilpatrick & Farlie, 2013). Nos seus estudos, St-Hilaire e Buchbinder (2000) concluiram
que a prevaléncia de erupgdes ectopicas do primeiro molar maxilar € superior em criangas
com SPR. A justificagdo para esta descoberta, podera estar relacionada com a redugdo da
dimensdo transversal da maxila, que se manifesta numa dimensdo intra-arco mais
reduzida. A maior discrepancia da dimensdo do arco maxilar coincide com o periodo
eruptivo do primeiro molar tornando-o, assim, mais predisposto a uma erupgao ectopica

(St-Hilaire & Buchbinder, 2000).

1.3. Etiologia

A SPR tem uma taxa de incidéncia muito variavel, ocorrendo 1 em cada 8500 a
20000 nascimentos na populagdo geral, sendo que a prevaléncia ¢ igual em ambos os
sexos (Liu et al., 2018).

A SPR foi dividida em classificada em trés categorias por Costa e Matias (2014)
(Figura 5). Os autores tiveram por base os estudos de Holder-Espinasse et al., Evans et
al., e Biitow et al., que publicaram trés das publicagdes mais extensivas até a data (Costa

& Matias, 2014).

assucagao da SPR

(Costa e Matias, 2014)

SPR isolada ““SPRcom anomalias™ T SPRsindromica
A SPR é parte integrante

associadas
Implica que nao haja d i
. e nA € uma sindrome
outra anomalia presente Estas anomalias nao especifica
- compde uma sindrome
Taxa de prevaléncia de especifica Tem o pior prognostico

48% a 669
e Taxa de prevaléncia 9% a Taxa de prevaléncia 8% a
17% 35%

Figura 5 - Classificagdo da SPR segundo Costa e Matias (adaptado de Costa e Matias, 2014).
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Ha diversas sindromes associadas a SPR. A sindrome de Stickler ¢ a mais
frequentemente mencionada na literatura, no entanto, a sindrome velocardiofacial, a
sindrome de Nager, sindrome de Treacher Collins € microssomia hemifacial integram a
longa lista de sindromes conhecidas em que a SPR se manifesta (Tan et al., 2013; Costa
& Matias, 2014).

Apesar dos avangos significativos que ocorreram na ultima década, a causa exata
e a fisiopatologia da SPR sao ainda desconhecidas. No entanto, a principal causa apontada
para a maioria dos casos de SPR, ¢ a ocorréncia de uma alteragdo no desenvolvimento da
mandibula, que ocorre antes da nona semana de desenvolvimento embriondrio (Coté et
al., 2015).

Existem muitas anomalias cromossomicas relacionadas com a SPR, associadas
também a outras anomalias ou a sindromes. Porém, na forma isolada, nenhuma alteragao
cromossomica foi, até agora, identificada. Este facto deixa aberta a discussdo para uma
possivel causa ambiental, como a compressdo intra-uterina ou exposi¢do a agentes
teratogénicos. Atualmente alguns genes estdo a ser investigados, especialmente o gene
SOX9, um regulador condrogénico, localizado no cromossoma 17, que desempenha um
papel relevante no desenvolvimento do esqueleto durante o periodo embrionario.
Contudo, ndo existem resultados conclusivos no que concerne a influéncia deste gene no
surgimento do fendtipo de SPR (Costa & Matias, 2014; Liu et al., 2018).

Existem trés teorias principais para explicar a sequéncia de eventos na SPR: a
teoria da compressao mandibular intra-uterina, a teoria da deficiéncia orofaringea e
muscular e a teoria da mandibula hipoplasica (Tan et al., 2013).

A primeira teoria a surgir apds a publicacdo de Robin em 1923, foi a teoria da
compressdo mandibular intra-uterina. Esta teoria assenta no pressuposto de que uma
reduzida quantidade de liquido amnidtico (oligohidramnio), constitui um fator que pode
levar 8 OVA com malformacgdes associadas, como as caracteristicas da SPR (Figueroa,
Glupker, Fitz & BeGole, 1991). Sendo uma das teorias mais difundidas, defende que a
ocorréncia de oligohidramnio no periodo intra-uterino, causa limita¢ao a extensao normal
do movimento de flexdo da cabeca do feto. Esta limitagcdo, por sua vez, apresenta um
obstaculo ao crescimento mandibular, devido a compressdo mecanica da mandibula
contra o esterno. A boa formacdo da mandibula fica assim comprometida, resultando
numa mandibula de dimensdo demasiado reduzida para acomodar a descida da lingua na
boca. A lingua permanece assim posicionada entre os bordos do palato em

desenvolvimento, impedido a sua completa fusao (Biitow, Zwahlen, Morkel & Naidoo,
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2016). O impedimento do desenvolvimento normal da mandibula, foi a base para que a
designacdo “sindrome” fosse corrigida para “sequéncia”, sendo assim encarada como
uma anomalia malformacional com alteragdes estruturais secundarias (Laitinen,
Heloovaara & Ranta, 1997; Biitow et al., 2016).

A hipétese de deficiéncia orofaringea e muscular, defende que a hipotonia dos
musculos da orofaringe resulta em hipoplasia mandibular. Por oposicao a teoria de que
oligohidramnio ¢ o fator principal para o fenétipo de SPR, alguns autores consideram que
o polihidramnio constitui um fator de risco para o desenvolvimento desta anomalia, ao
ser resultado de uma degluticdo intra-uterina insuficiente. A base desta linha de
pensamento € o pressuposto de que a atividade muscular oral no periodo intra-uterino,
incluindo os movimentos de degluticdo, seja necessaria para o crescimento normal da
mandibula (Biitow et al.,2016).

A teoria da mandibula hipoplasica ¢ a mais amplamente citada na literatura.
Assenta no principio de que o defeito primario ocorre na cartilagem de Meckel, a estrutura
embrionaria envolvida na formagdo e crescimento da mandibula. A hipoplasia
mandibular origina uma cavidade oral de pequenas dimensdes, o que leva a lingua a
ocupar uma posi¢ao anormal, comprometendo o correto encerramento do palato (Tan et

al., 2013; Biitow et al.,2016).

1.4. Diagnostico

O reconhecimento precoce da SPR ¢ de extrema importancia, uma vez que o0s
recém-nascidos podem apresentar grave OV A que, em alguns casos, pode revelar-se fatal.
Idealmente, o diagnostico da hipoplasia mandibular ocorreria na fase pré-natal,
permitindo uma abordagem especializada imediatamente apds o nascimento, no entanto,
o diagnostico de SPR ¢, por norma, feito ao nascimento (Lieshout, 2017). A evolucao da
imagiologia pré-natal tem, contudo, contribuido para um diagnodstico mais precoce. A
ultrassonografia de alta resolucao, permite que a micrognatia seja identificada no segundo
trimestre de gravidez. Porém, a avaliagdo da lingua e do palato, ¢ menos fidedigna para
obter um diagnostico conclusivo de SPR no periodo pré-natal (Marcellus, 2001; Scott,
Tibesar & Sidman, 2012). A avalia¢ao destes doentes deve ser levada a cabo por uma
equipa multidisciplinar, capaz de efetuar uma analise abrangente, um plano de tratamento
individualizado e acompanhamento adequado. Esta equipa deverd definir o local e

severidade da OV A, identificar as dificuldades na alimentagdo ¢ avaliar a relagdo maxila-
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mandibula, de modo a definir o plano de tratamento mais conveniente para cada caso

(Mackay, 2011).

1.4.1. Exame clinico

Ao nascimento, o défice anteroposterior da mandibula é a caracteristica mais
evidente. O exame da cavidade oral, revela a lingua numa posi¢ao pdstero-superior. Ao
examinar o palato, no palato mole ou no palato duro posterior, podera estar presente uma
fenda palatina em forma de U ou V. Nos casos em que a fenda palatina esta presente, ¢
frequente encontrar a lingua posicionada no interior da fenda, especialmente quando a
crianga se encontra em decubito dorsal. Ao nascimento a OVA pode apresentar varios
graus, sendo que em algumas criangas pode ser muito ligeira, enquanto noutras pode ser

muito severa, levando em alguns casos a cianose (Scott et al., 2012)

1.4.2. Exame endoscépico

A laringoscopia nasal com fibra otica € util para o diagnostico de SPR, uma vez
que permite a confirmacao de que a OV A esté a ser provocada pela lingua. Pode também
ser um método importante para identificar lesdes como a laringomalécia (Scott et al.,
2012).

Existe um debate crescente sobre se a avaliagdo endoscopica de doentes com SPR
deve ocorrer ou ndo sob uma sedacdo leve. No seu estudo, Schweiger et al. (2016),
sugerem ainda que a endoscopia deveria ocorrer durante 0 sono uma vez que, na maioria
das vezes, a OV A nestes doentes ¢ mais exacerbada durante o periodo do sono. No entanto
a endoscopia do sono ainda ndo foi descrita na literatura referente a esta populagdo

(Shweiger et al., 2016).

1.4.3. Polissonografia

O estudo poligrafico do sono permite documentar a extensdo da OVA e
diagnosticar a presenc¢a de uma apneia que possa contribuir para aumentar as dificuldades
respiratdrias experienciadas por estes doentes (Scott et al., 2012). Sendo atualmente
considerado o gold standard para estabelecer o diagnostico e quantificar a SAOS, este
exame consiste em avaliar simultaneamente multiplos parametros fisioldgicos
relacionados com o sono e vigilia, tal como o fluxo respiratorio nasal, niveis de diéxido
de carbono (COy) e esforgo respiratério. Este exame pode ser realizado em ambiente

hospitalar ou em casa. Apesar de ser necessaria uma investigagao mais ampla nesta area,
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os resultados conseguidos na polissonografia em ambulatorio, tém sido satisfatdrios
relativamente ao diagndstico de SAOS em criancas (Lieshout, 2017).

Embora a polissonografia seja considerada o exame preferencial para diagnosticar
a SAOS, estudos demonstram que apenas um em cada cinco estudos relatou o uso deste
meio complementar de diagnostico em doentes com SPR. Este facto deve-se,
maioritariamente, a falta de equipamento ou acesso intra-hospitalar nas investigagdes

realizadas (Lieshout, 2017).

1.4.4. Estudos laboratoriais
O diagnostico de OVA, em criancas sem falhas respiratdrias espontaneas, pode
ser realizado com recurso a estudos laboratoriais. Uma tendéncia para elevagao dos niveis

de COz nos capilares sanguineos sugere uma hipoventila¢ao cronica (Scott et al., 2012).

1.4.5. Exames radiologicos

Exames imagioldgicos como tomografias computorizadas (TC) e cefalometrias,
tém sido fundamentais para avaliagdo das estruturas craniofaciais e das vias aéreas (Scott
etal., 2012). A glossoptose, por exemplo, pode ser detetada através de radiografia lateral
dos tecidos moles do pescogo, sendo visivel a invasao dos tecidos moles na via aérea
faringea (Johnson et al., 2011). Apesar de serem meios Uteis para avaliacdo estrutural,
apenas proporcionam imagens bidimensionais estaticas (Scott et al., 2012).

Atualmente, ressonancias magnéticas (RM) tridimensionais e tomografias
computorizadas tridimensionais com reconstru¢ao 3D, permitem uma avaliagdo muito
mais pormenorizada de cada caso. Com este tipo de exames, os clinicos conseguem
recolher informagdo adicional relevante, tal como a posi¢do dos foliculos dentarios e a

analise da discrepancia maxila-mandibula (Liu et al., 2018).

1.5. Potencial de crescimento “catch-up”

A micrognatia podera solucionar-se com o crescimento? Esta questdo clinica ¢
importante pois podera afetar a decisdo de realizar intervengdes cirirgicas precoces. O
termo crescimento “catch-up” sugere uma taxa de crescimento mandibular superior a
considerada normal para compensar a micrognatia do recém-nascido (Breik, 2015).

Presume-se que as criangas que apresentam defeitos de crescimento inerentes ou

sindromes craniofaciais, provavelmente nao terdo crescimento significativo da mandibula
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a medida que envelhecem. Por outro lado, considera-se que as criangas que apresentam
constrangimento do crescimento mandibular por causas secundérias, poderdo apresentar
crescimento “catch-up” assim que a causa da restri¢do seja eliminada. As criangas com
SPR isolada nao se incluem em nenhum dos grupos descritos, assim torna-se crucial
identificar se poderdo apresentar crescimento “catch-up” (Daskalogiannakis, Ross &
Tompson 2001).

Diversos estudos cefalométricos tém vindo a investigar o crescimento “catch-up”
na SPR isolada. Figueroa et al. (1991) acompanharam dezassete criancas com SPR
isolada, vinte e trés criancgas com fissura palatina isolada e vinte e seis criancas saudaveis.
Estes autores relataram um aumento inicial na taxa de crescimento mandibular no grupo
SPR, no final do periodo de observag¢dao no grupo SPR em comparagdo com os outros
grupos, o retrognatismo mandibular era ainda evidente (Figueroa, Glupker, Fitz &
BeGole, 1991). Outros estudos encontraram evidéncias limitadas para o crescimento
“catch-up”, Marcovic et al. acompanharam quinze doentes com SPR desde os dois anos
de idade até ao inicio da adolescéncia, neste estudo apenas observaram crescimento em
um dos doentes (Breik, 2015). Igualmente, estudos cefalométricos de Laitinen (1992) e
Ranta e Daskalogiannakis et al. (2001) ndo encontraram melhoras significativas no
padrdo esquelético de doentes com SPR ao longo do tempo, sugerindo ndo haver
crescimento de “catch-up” (Laitinen & Ranta, 1992; Daskalogiannakis et al., 2001). Estes
resultados sdo ainda apoiados por um estudo levado a cabo no Canadé, onde foram
comparados os tragados cefalométricos de trinta e quatro individuos caucasianos com
SPR ndo sindromica, e o mesmo numero de individuos controlo nao afetados, desde o
nascimento até a adolescéncia. Os investigadores concluiram que retrognatismo
mandibular, nos individuos com SPR isolada, persistiu ao longo da vida. Ou seja, o padrao
de crescimento mandibular deficiente ndo melhorou durante a infancia e a puberdade, ndo
se verificando crescimento de “catch-up” (Breik, 2015).

Nao ¢ possivel, no momento do nascimento, identificar se a micrognatia visivel
se deve a causas primarias ou secundarias, a menos que uma sindrome Obvia esteja
presente. Assim, ¢ impossivel prever se a crianga apresentard crescimento mandibular
adequado. De forma geral, os estudos descritos na literatura que abordam esta questao,
sugerem que o crescimento “catch-up” observado em criangas com SPR isolada ¢ pouco
signficativo, sendo justificado o tratamento precoce para corrigir a micrognatia (Breik,

2015).
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1.6. Complicacdes associadas a micrognatia

Os principais problemas nos individuos com micrognatia sdo as incapacidades
respiratorias ¢ de alimentagdo. Como descrito anteriormente, a micrognatia ¢ SAOS
contribuem para um amplo espetro de problemas clinicos nestas criancas (Paes et al.,
2016).

Para além dos diversos problemas respiratorios anteriormente descritos, doentes
com SPR, experienciam frequentemente dificuldades de alimentacdo. As dificuldades de
alimentacdo podem levar a uma mé evolugdo estaturo-ponderal e problemas de
desenvolvimento quando ndo s3o diagnosticadas e tratadas atempadamente (Paes et al.,
2016).

Problemas na degluticao, diretamente relacionados a glossoptose caracteristica, e
distirbios motores oroesofagicos, tém sido descritos como causas. Lactentes com SPR e
fenda palatina associada, apresentam dificuldades na coordenacdo da respiragao, suc¢ao
e degluticdo, afetando negativamente o processo de alimentacdo. A prevaléncia e
severidade das dificuldades de alimentacao, sao superiores na forma sindrémica quando
comparadas com a forma isolada. Este facto deve-se, provavelmente, a associa¢do a
problemas neurolédgicos e cardiovasculares. Estas caracteristicas levam a um processo de
crescimento deficiente, sendo frequente o recurso a alimentagdo com sonda nasogastrica
(SNG) (Marcellus, 2001; Paes et al., 2016).

Atualmente, ndo ha consenso sobre qual o meio mais correto para estabelecer o
diagnostico de dificuldades de alimentagao em doentes com SPR, no entanto a avaliagdao
cuidada e criteriosa das dificuldades de alimentacdo ¢ muito importante. O suporte
nutricional ¢ muitas vezes necessario e pode consistir em bebidas altamente caldricas,
técnicas de alimentagcdo alternativas, biberdes especializados, como o biberdo de
Haberman® e SNG (Lieshout, 2017).

No seu estudo, Paes et al. (2016), demonstrou que a prevaléncia de dificuldades
de alimentagdo em criancas com SPR e fenda palatina concomitante (91%), € superior
quando comparada as sentidas por criangas que apenas apresentam fenda palatina, sem
qualquer anomalia associada (72%). Neste estudo, observou-se também que crian¢as com
SPR e fenda palatina, necessitam mais frequentemente de alimentacdo por SNG (80%),
relativamente as criangas que apresentam apenas fenda palatina (19%) (Paes et al., 2016).

Segundo a literatura, a taxa de incidéncia de dificuldades alimentares, varia entre

38% a 62% em criancas com a forma isolada, sendo que raramente estas dificuldades se
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estendem para além de um ano de idade. Nestes individuos a interveng@o precoce nas vias
aéreas pode reduzir drasticamente a necessidade de intervenc¢do alimentar. A prevaléncia
de refluxo gastro-esofagico anormal, foi reportada em cerca de 80% dos casos de SPR.
Criangas com refluxo acido nas vias aéreas superiores, poderao desenvolver laringite de
refluxo, sendo comum a melhoria desta condi¢do apds o tratamento da OV A (Sher, 1992;
Marcellus, 2001; Taylor, 2001; Coté et al., 2015).

Uma hipdtese para o menor crescimento em doentes com SPR ¢ a presenca de
carateristicas morfologicas como fatores predisponentes primarios. Esta linha de
pensamento ¢ corroborada pelo facto de estudos terem provado que criangas com fenda
palatina, tém tendéncia a apresentar uma circunferéncia craniana de menores dimensdes.
Fatores genéticos sdo também fatores a ter em conta, uma vez que o papel de fatores de
crescimento, como 0 SOX9, podera influenciar o crescimento deficiente das criangas com
SPR. As infe¢des das vias aéreas recorrentes, caracteristicas dos doentes com SPR, afetam
negativamente o desenvolvimento normal da crianga entre zero e trés meses de idade. No
entanto, apesar de escassa, ha evidéncia que as dificuldades de alimenta¢do e OVAS no
lactente, ndo afetam o seu desenvolvimento a longo-termo. Existem também argumentos
para origens diferentes dos disturbios alimentares caracteristicos de SPR, como disfuncdo
primaria do tronco cerebral ou deficiéncias neuromotoras (Smith & Senders, 2006; Paes
etal., 2016).

Sdo necessarios estudos com follow-up mais longo, para que seja possivel uma
avaliacdo da possivel recuperagdo do crescimento em SPR isolada e nao isolada, bem
como dos efeitos no desenvolvimento cognitivo destes doentes (Paes et al., 2016).

Em suma, todas as complicacdes acima descritas sdo secundarias a OVA,
portanto, assim que se efetua o diagndstico, ¢ prioritario estabelecer um plano de

tratamento para a causa inicial (Paes et al., 2016).

1.7. Tratamento

A OVA em individuos com SPR, pode apresentar diversos graus de intensidade,
podendo ser muito leve em alguns casos e representar ameaca a vida noutros casos. Na
literatura estd descrito que as taxas de mortalidade atingem os 26%. O objetivo do

tratamento ¢ o alivio temporario ou definitivo da obstru¢do, contribuindo para o

crescimento e desenvolvimento adequados. As vias aéreas, a alimentacdo e o crescimento
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estdo intimamente interligados entre si, sendo primordial o tratamento da obstrugdo para
que haja um desenvolvimento normal da crianga (Lieshout, 2017).

Atualmente, ndo existe um sistema de classificacao universal para definir doentes
com SPR e qual o melhor método de tratamento com base nas suas caracteristicas,
contudo um sistema universal de classificacao clinica facilitaria uma melhor comunicagao
entre os varios técnicos integrantes da equipa multidisciplinar que estd envolvida no
cuidado destes doentes. Além disso, permitiria consenso € comparagao de resultados
clinicos entre instituigdes (Li et al., 2017).

Li et al. (2017), apresentam o sistema de classificacdo e algoritmo de tratamento
para doentes com SPR mais recente da literatura, denominada Classificagdo de
Vancouver. Este sistema de quatro graus, de 0 a 3, baseia-se na presenga ou auséncia de
caracteristicas e pode ser usado como meio para auxiliar o clinico a determinar o método
de atuagdo:

e Grau 0 — Doente com a forma mais ligeira de SPR, ndo tem patologia das
vias aéreas coexistente, discrepancia maxilo-mandibular (DMM) <10 mm
com glossoptose ligeira e sem dificuldades na alimentagdo. Estes doentes
respondem a abordagem ndo cirirgica como colocacdo em decubito
ventral.

e Grau 1 — Doente com DMM <10 mm, com glossoptose moderada a severa,
que apresenta dificuldades alimentares continuas e/ou dependéncia de
SNG. Nao apresenta patologia das vias aéreas associada e apresenta
dessaturagdes continuas, mesmo quando em decubito ventral. Nestes
doentes ¢ aconselhado um procedimento de reposi¢do da lingua, seja
adesdo labio-lingua ou libertagao subperiostea do pavimento da boca.

e Grau 2 —Doente com DMM >10 mm, com glossoptose moderada a severa
e dessaturacOes continuas, mesmo quando em dectbito ventral. Apresenta
dificuldades alimentares continuas e dependéncia de SNG. Com patologia
das vias aéreas associada e sem sinais de melhoria quando aplicadas as
medidas ndo cirirgicas. E improvéavel que estes doentes respondam a
procedimento de reposi¢ao da lingua, dada a gravidade da hipoplasia
mandibular. E aconselhada a cirurgia de DOM.

e (Grau 3 — Estes doentes apresentam a forma mais severa da doenca e, em

caso de insucesso de DOM, deve ser realizada traqueostomia.
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Embora os métodos conservadores sejam eficazes em cerca de 70% dos casos, ha
situagdes que necessitam de uma abordagem mais invasiva. Doentes com SPR nao
isolada, aparentam requerer uma abordagem mais invasiva do que aquelas que
apresentam a forma isolada. Na literatura, varias intervengdes ndo cirurgicas e cirirgicas
foram descritas, mas as evidéncias continuam escassas e ha ampla falta de consenso entre
os médicos. Além disso, embora varios planos de tratamento tenham sido propostos,

atualmente ndo ha um algoritmo de tratamento amplamente aceite (Lieshout, 2017).

1.7.1. Tratamento nao cirurgico

1.7.1.1. Posicionamento

Sendo o método mais antigo registado na literatura, ainda hoje ¢ considerado a
op¢do de tratamento de primeira linha da OVA. Uma abordagem através de um
tratamento postural, consiste na colocacdo da crianga em dectbito ventral (Kochel et al.,
2011; Cotéetal,. 2015;). A aplicacao desta técnica ¢ mais comum em casos de dificuldade
respiratoria leve e considera-se que a colocagao da crianga na posi¢ao de decubito ventral,
permite a queda anterior da lingua e da mandibula, reduzindo a OVA e obtendo uma
melhoria na saturagao de oxigénio (O2) (Argamaso, 1992; Sadewitz, 1992; Taylor, 2001;
Evans et al., 2011; Poets & Bacher, 2011).

Na maioria dos casos de obstrugdo leve, a técnica de posicionamento sera
suficiente para a resolucao da obstrucdo, no entanto ¢ uma medida a curto prazo na
manuten¢do da permeabilizacdo da via aérea e da degluticdo. O posicionamento em
decubito ventral como Unica abordagem, esta reportado como tendo uma taxa de sucesso
de 40% a 70%, no entanto tem que ser acompanhado de uma monitoriza¢do continua da
respiragdo, crescimento e alimentagdo. Além disso, diversos autores levantaram objegoes
a que esta modalidade de tratamento trouxesse alivio nos distirbios respiratorios em
criancas com OVAS mais severa. Mesmo quando um 6timo posicionamento da cabega e
do pescogo possa ser mantido com recurso a aparelhos posturais e de estabilizacdo, o
sucesso tem sido limitado, com uma taxa de mortalidade reportada de 33% a 64% (Sher,
1992; Kochel et al., 2011;).

Motivos apontados para o insucesso desta abordagem terapéutica incluem: a
presenca de apneias obstrutivas, habitualmente silenciosas, especialmente em recém-

nascidos, auséncia de estridor inspiratorio ou estridor intermitente e o facto de os sinais
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de retragdo subesternal, supraesternal e intercostal ndo poderem ser detetados visualmente

(St-Hilaire & Buchbinder, 2000; Kochel et al., 2011).

1.7.1.2. Intubagdo Nasofaringea

A OVA pode ser aliviada pela colocagdo de um tubo nasofaringeo. Este método
consiste na inser¢ao de um tubo pela via intranasal, sendo posicionado na porcao distal
da orofaringe, acima da area da glossoptose, com o objetivo de quebrar a zona onde esta
a ocorrer a jungdo entre a lingua e a faringe posterior. E aconselhada a colocagio do tubo
nasofaringeo controlada por endoscopia ou radiografia, para permitir uma visualizagdo
direta e para garantir o correto posicionamento (Evans et al., 2011; Mackay, 2011; Poets
& Bacher, 2011; Costa & Matias, 2014; Coté et al., 2015). O diametro interno do tubo
deve ter entre 3,0 mm e 3,5 mm e deve ser inserido cerca de 8 centimetros (cm), ou até
que se obtenha um bom movimento de ar. Habitualmente a aplicagdo de um tubo é
suficiente (St- Hilaire & Buchbinder, 2000).

Em criangas ¢ dificil manter o tubo na posi¢do apropriada na garganta, devido ao
constante movimento da cabeca. Se o tubo se deslocar para cima, a base da lingua pode
cair para tras, causando de novo OVA; ja se o tubo se mover para baixo, pode ocorrer
irritagdo da laringe e estimular o reflexo de vomito (Kochel et al., 2011).

Complicacdes comuns desta técnica incluem a aspira¢do de conteudo gastrico
quando a via aérea ¢ longa e o bloqueio do tubo por secre¢des. Outra limitacdo deste
método € o facto de ndo estimular o crescimento mandibular, nem promover uma posi¢ao
mais horizontal da lingua (Poets & Bacher, 2011).

O atenuar da OV A, do ntimero de episodios de cianose e da insuficiéncia cardiaca,
a normalizacdo dos niveis de saturacdo de oxigénio e ganho de peso com o uso de
intubagdo nasofaringea, tém sido descritos em criangcas com SPR que se encontram
hospitalizadas (Taylor, 2001; Evans et al., 2011; Coté et al., 2015). Esta aconselhada a
utilizacao do dispositivo durante o periodo de internamento que antecede a intervencao
cirurgica, sendo recomendada a utiliza¢do por um periodo de sete a dez dias, altura em
que o tratamento definitivo possa ser realizado. Noutros casos pode constituir um
tratamento definitivo, quando se prevé uma melhora espontanea com o avancar da idade
e o desenvolvimento neuroldgico, nestes casos deve ser mantido até oito semanas.
Durante o periodo de intubagao, é recomendada alimentagdo através de SNG (Sher, 1992;

St-Hilaire & Buchbinder, 2000; Mackay, 2011; Coté et al., 2015).
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A intubag¢do nasofaringea ¢ usada em doentes com obstrugao respiratoria dos tipos
1 e 2, sendo a sua eficacia maior nos casos de SPR isolada com obstrugao respiratdria do

tipo 1 (Marques et al., 2005).

1.7.1.3. Continuous Positive Airway Pressure (CPAP)

O CPAP consiste numa transmissdo continua dilatadora durante o ciclo
respiratorio. Apesar de na literatura existirem poucos relatos do uso desta técnica para
tratar a OVA em casos de SPR, esta tem sido atribuida com sucesso em doentes com
OVA. (Essouri S et al., 2005). A ventilagio com CPAP diminui significativamente o
esfor¢o respiratdrio, aliviando os musculos respiratérios € melhorando os padrdes de
ventilagdo (Essouri S et al., 2005). O CPAP tem sido descrito como sendo uma terapia
bem-sucedida em criangas que desenvolveram uma OVAS apods serem submetidas a

palatoplastia e em varios doentes com micrognatia (Cielo & Marcus, 2015).

1.7.1.4. Aparelhos ortopédicos

A utilizagdo de aparelhos ortopédicos, nomeadamente placas palatinas, tem sido
descrita em algumas publica¢des, como um método eficaz na diminui¢do da OVAS.
Apesar de serem necessarios mais estudos, considera-se que o seu efeito seja mediado por
uma melhoria na fun¢do da lingua, levando-a a estimular o crescimento mandibular (Poets
& Bacher, 2011; Coté et al., 2015).

Foi desenvolvido na Alemanha, um aparelho que desloca a lingua para uma
posi¢do mais anterior, promovendo o crescimento da mandibula. O Pre-Epiglottic Baton
Plate (PEBP) ¢ fabricado em acrilico duro, revestindo o palato (incluindo a fenda palatina,
quando presente) e o rebordo alveolar, apresentando também uma extensao velar. Num
ensaio clinico randomizado, que comparava uma placa palatina convencional (PPC) sem
extensao velar com o PEBP com extensao velar, em criancas com SPR isolada, verificou-
se uma reducao significativa na frequéncia de apneias obstrutivas e mistas durante o sono
com a utilizagdo do PEBP comparativamente & PPC. Nos doentes dependentes de SNG,
as sondas puderam ser removidas durante o tratamento com o PEBP, o que indica que
este método poderd ajudar a promover a alimentagao por via oral. Apesar de ndo terem
sido incluidas criangas com SPR associada a sindromes, ¢ mencionado pelos autores do
estudo, que dados na sua posse nao publicados, sugerem que o PEBP ¢ igualmente eficaz

no alivio da OVAS nestes casos (Buchenau et al., 2007).
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Em obstrugdes do tipo 1 e 2, a queda posterior da lingua pode ser tratada através
da extensdo velar do PEBP (Kochel et al., 2011). O maior ponto a criticar na utilizagdo
destes aparelhos ortopédicos consiste na dificuldade e consumo de tempo necessario para
ajustar as extensoes epigloticas. Isto ¢, se o tubo faringeo for demasiado longo, podera
ocorrer irritacdo da epiglote, ja se o tubo for demasiado curto, a obstrugao ndo € resolvida.
Para diagnosticar o tipo de obstrucdo e para confirmar o correto posicionamento do
aparelho, € necessario realizar um exame de nasofaringoscopia. Este exame ¢ um exame
complexo, uma vez que ocorre em estruturas anatomicas estreitas, verifica-se ainda
aumento da salivag¢do durante o exame e o risco de apneia € superior durante a exploragdo
(Kochel et al., 2011; Poets & Bacher, 2011).

A eficécia no alivio dos sintomas da OVA com recurso a este dispositivo, pode
ser confirmada através de polissonografia. Uma vez que a mandibula apresenta o maior
potencial de crescimento nos primeiros tempos de vida, ha evidéncia de que dar inicio ao
tratamento logo ap6s o nascimento, reduz o tempo de tratamento com o PEBP (Kochel et

al., 2011; Poets & Bacher, 2011).

1.8.1. Tratamento cirurgico

1.8.1.1. Adesao labio-lingua/Glossopexia

Descrita por Argamaso, a técnica de adesdo labio-lingua, ¢ uma das mais
comumente usadas (St-Hilaire & Buchbinder, 2000; C6té et al., 2015). Consiste em passar
uma sutura através da lingua para permitir a sua mobilizacao. Se estiver presente um freio
lingual curto ou estreito, ¢ aconselhado realizar uma frenotomia ou frenectomia, de modo
a permitir a mobilizagdo da lingua. O musculo genioglosso ¢ separado da mandibula,
através de uma incisdo sobre a crista alveolar mandibular. Uma incisdo desde a ponta até
ao freio da lingua, ¢ feita sobre a mucosa, de forma a permitir acesso ao musculo. Duas
suturas reabsorviveis, de longa duragdo, sao feitas no musculo ao longo da incisdo, de
forma a deslocar a lingua anteriormente. De seguida, uma incisdo ¢ feita ao longo do
bordo anterior da lingua, produzindo uma ferida em forma de T; uma incisdo horizontal
que se estende para ambas as comissuras ¢ feita sobre a musosa labial, seguida de uma
incisdo vertical na linha média, até a crista alveolar. Sdo colocadas suturas ocultas entre
os musculos intrinsecos da lingua e o orbicular dos labios. As margens do retalho criado
na superficie ventral da lingua e na vista interna do labio, sdo aproximadas e suturadas.

Uma sonda nasofaringea deve ser colocada por dois ou trés dias apds a cirurgia e a
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alimentacdo deve ser realizada através de sonda nasogastrica, para prevenir a sucg¢ao,
enquanto os tecidos estdo a cicatrizar (Argamaso, 1992; St-Hilaire & Buchbinder, 2000).

Potenciais complicagdes desta técnica incluem anomalias de localizagao ou
posicdo dos incisivos inferiores deciduos e cicatrizes no l1abio e lingua. A anomalia de
posicdo mais comum € a rotacao, contudo, ndo ha registo na literatura de anomalias nos
incisivos inferiores permanentes. Ja as cicatrizes no labio e lingua, raramente sdo visiveis
a longo-prazo, ou causam qualquer problema funcional (Argamaso, 1992; Mackay,
2011). Existe também controvérsia relativamente a evolugao em termos alimentares apos
a cirurgia, sendo que alguns autores defendem que o procedimento ¢ prejudicial para a
mobilidade da lingua, interferindo com os normais mecanismos de degluticdo, enquanto
outros autores encontraram melhorias na alimentagdo e ganho de peso pos-intervengado
(Evans et al., 2011; Co6té et al., 2015). Assim, ha na literatura, diversas publicagdes que
relatam bons resultados desta técnica na corre¢do da OV A, a maior parte dos case series
publicados evidenciam taxas de sucesso que rondam os 70%. Contudo, a maioria dos
doentes com dificuldades respiratorias severas, necessitam de intervengdes secundarias
durante o primeiro ano de vida, tais como a distragdo mandibular ou a traqueostomia
(Coté et al., 2015). O impacto da adesdo labio-lingua na SAOS em criangas com
micrognatia, necessita de ser estudado mais profundamente, embora os estudos realizados
até agora sugiram bons resultados com uma incompleta resolu¢do na maioria dos doentes
(Cielo & Marcus, 2015).

As vantagens desta técnica incluem a simplicidade relativa do procedimento, a
nao necessidade de recorrer a equipamento especializados para a realizagao da cirurgia, a
auséncia de cicatrizes a longo prazo e sendo uma cirurgia mais conservadora, o potencial
dano de um nervo ou dente ¢ inferior quando comparada com as outras técnicas. Os
criticos citam os resultados varidveis, a disfagia pos-operatdria significativa, que requer
gastrostomia ou alimentagdo por SNG, e a taxa de deiscéncia, que parece ser
principalmente causada por problemas técnicos (Evans et al., 2011; Mackay, 2011; Scott
et al., 2012). Devido a estas complicacdes pds-operatérias, a necessidade de
procedimentos secunddrios em alguns casos, e a falta de estudos comparativos na
literatura, a difusao da técnica tem sido limitada, estando atualmente a ser substituida por

uma abordagem menos conservadora, a DOM (Costa & Matias, 2014).
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1.8.1.2. Libertagdo subperiostea do pavimento da boca

Descrito por Delorme et al. (1989), este procedimento tem por base a teoria de
que a musculatura do soalho da boca esta sob uma pressao aumentada, originando a
glossoptose. A técnica consiste numa incisdo de 2 cm na regido submentoniana, através
da qual é realizada a disseccao do subperidsteo na face medial da mandibula até ao angulo
mandibular (Delorme, Larocque & Caouette-Laberge, 1989).

Este procedimento liberta os musculos geniohioideu, genioglosso e milohioideu
da sua ligagao a mandibula, permitindo que a base da lingua desca até ao soalho da boca
(Mackay, 2011; Lieshout, 2017). A intubagdo endotraqueal deve ser mantida por uma a
duas semanas apos a cirurgia (St-Hilaire & Buchbinder, 2000; Mackay, 2011). Embora
ndo haja relatos do efeito no crescimento a longo prazo, alguns autores relatam um
desfecho com sucesso através do uso desta técnica, com taxa de sucesso variavel entre

50% e 84% (Mackay, 2011; Lieshout, 2017).

1.8.1.3. Tracdao mandibular

Um pequeno nimero de estudos descreve uma técnica introduzida em 1937 por
Callister. Este procedimento consiste em aplicar forcas de modo a que a lingua e a
mandibula sejam projetadas anteriormente, alongando-se lentamente, criando um espago
orofaringeo maior e aliviando a glossoptose. As complicagdes mais frequentemente
relatadas, sdo infe¢des transitorias no local dos arames, a quebra dos arames e aumento

das secregdes orais ap0ds a cirurgia (Lieshout, 2017).

1.8.1.4. DOM

O objetivo da DOM consiste em retificar a hipoplasia mandibular com recurso a
distratores externos ou internos, corrigindo assim o problema primario da OVA (Cielo &
Marcus, 2015; Evans et al., 2011). Ao ocorrer o avanco da mandibula, a base da lingua ¢é
deslocada para a frente e a obstru¢do da via aérea ¢ aliviada, permitindo uma respiragao
facilitada, melhorando também a coordenacdo durante a ingestdo oral e a degluti¢ao
(Scott, Tibesar, Lander, Sampson & Sidman, 2011; Scott et al., 2012; Sesenna, Magri,
Magnani, Brevi & Anghinoni, 2012; C6té et al., 2015).

Esta abordagem cirurgica sera descrita com mais detalhe no ponto 2 “DOM” desta

dissertagao.
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1.8.1.5. Traqueostomia

Esta técnica ¢ tradicionalmente considerada a op¢ao cirurgica gold standard, para
doentes com micrognatia em que os métodos conservadores se revelam ineficazes.
Consiste em criar uma via aérea através da traqueia, inserindo uma canula que permite
estabelecer uma via aérea estavel em qualquer doente com OV A, no entanto ndo permite
correcdao da malformagao subjacente (Poets & Bacher, 2011; Coté et al., 2015; Lieshout,
2017).

O uso de uma traqueostomia ¢ considerado a terapia mais segura em casos que
apresentam uma obstrucdo severa das vias aéreas que representa um risco de vida. Sendo
indicado para doentes com obstrugdo respiratdria a varios niveis, especialmente para
doentes com patologia das vias aéreas inferiores que necessitam de meios de suporte
ventilatorio crénico, a traqueostomia pode representar a tnica op¢do. E uma técnica
geralmente reservada para situagdes extremas ou em que 0s outros tratamentos sao
malsucedidos, estdo indisponiveis ou sao contra-indicados (Costa & Matias, 2014; Coté
et al., 2015). Contudo, ¢ um procedimento com uma potencial morbilidade elevada,
compreendida entre os 19% e 49%, mortalidade a variar entre os 2% e 8,5% e custos
monetarios elevados a longo-prazo (Evans et al.,, 2011; Kochel et al., 2011). As
complica¢des mais comumente associadas a traqueostomia sio: decanulacdo acidental
com OVA concomitante, infegdes respiratorias de repeticdo, hemorragias, dificuldades
de manutengdo, estenose traqueal, formagdo de granuloma, pneumomediastino,
deslocamento do tubo, pneumotdrax, estenose subglotica, danos na cartilagem cricoide e
morte subita (em 1% a 4% dos casos) (Scott et al., 2012).

Quando realizada numa idade precoce, podera prejudicar o desenvolvimento da
crianga, por exemplo, no desenvolvimento das habilidades linguisticas. As criancas
iniciam tentativas de articulagdo na primeira infAncia com a realizag¢@o de sons primitivos.
Ao serem incapazes de realizar estes sons, as criangas traqueostomizadas tendem a
apresentar um atraso no desenvolvimento da fala. Além disso em 50 a 75% dos casos, ¢
comum o desenvolvimento de problemas comportamentais e isolamento social. Estudos
a longo prazo revelaram também que doentes adultos que foram submetidos a
traqueostomia em idade jovem, tendem a desenvolver baixa autoestima e depressao (Scott
etal., 2012).

Os cuidadores da crianga dependente de traqueostomia devem também ser
considerados. Familias de criancas nascidas com deficiéncia enfrentam grandes desafios

emocionais e sociais. Estudos relatam que os pais que cuidam de criangas
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traqueostomizadas, tendem a abandonar os empregos e a experienciar uma diminui¢ao
drastica da vida social, uma vez que estas criangas necessitam de assisténcia permanente

(Paes et al., 2014).

2.DOM

A distragdao Ossea € uma técnica que tem por base o principio de que a tensao
estimula a histogénese com formacao de osso (Sesenna et al., 2012). Ao realizar uma
osteotomia e aplicar tracdo controlada no local da rutura 6ssea, as forgas mecanicas
induzem a capacidade regenerativa do osso, criando e mantendo uma area ativa de

osteogénese. Esta técnica permite assim o alongamento 6sseo (Natu et al., 2014).

2.1. Historia

A mandibula foi o local inicial de aplicagdo da distracdo osteogénica na area
craniofacial. E um osso acessivel, tem uma estrutura similar a estrutura tubular dos ossos
longos do esqueleto e as suas mudancas podem ser facilmente documentadas através da
imagiologia (McCarthy, Screiber, Karp, Thorne & Grayson, 1992). Toda a investigagao
realizada na 4area da distragdo Ossea aplicada ao esqueleto craniofacial, mais
concretamente, a mandibula, teve por base os principios retidos pelos cirurgides
ortopédicos, de distragdo de ossos longos dos membros inferiores (Snyder, Levine,
Swason & Browne., 1973).

No século XIX, os cirurgides ja se debatiam com a possibilidade de alongar a
estrutura Ossea, em parte, devido as sequelas deixadas por periodos de guerra, mas
também com vista a tratar fraturas 6sseas e deformidades resultantes de patologias como
a osteomielite. Von Langenbeck, Hopkins e Penrose € Von Eiselberg, sdo considerados
0s pioneiros na técnica de alongamento 6sseo, tendo realizado cirurgias de osteotomia de
uma so etapa (Jordan et al., 2013).

Os primoérdios da técnica de distragdo dssea como hoje a conhecemos, surgiram
por volta de 1900, com Alessandro Codivilla. Este médico ortopedista, de origem italiana,
foi o primeiro a mencionar a técnica na literatura, tendo publicado a primeira descrigao
de utilizacao de distratores Osseos externos em 1903, em Italia. A técnica de Codivilla
consistia em aplicar forcas de tragdo ao membro inferior através de um pino inserido ao
nivel do osso calcaneo (Jordan et al., 2013). A osteotomia fora realizada no fémur,

seguida de aplicacdao gradual de forcas de tragdo, ndo excedendo os 25 a 30 Kg, desta
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forma obteve o comprimento desejado num periodo de cerca de vinte dias. Apos a
apresentacao dos resultados do seu estudo na reunido anual da American Orthopaedic
Association, em 1904, onde descreveu duas técnicas diferentes, uma para defeitos
menores € uma outra para defeitos com necessidade de alongamentos maiores, a técnica
de Codivilla foi muito bem aceite pela comunidade médica, tendo sido amplamente
difundida por varios paises Europeus e pela América. Durante a sua apresentagdo,
Codivilla reconheceu ainda o trabalho anteriormente desenvolvido nesta area, contudo
observou que as técnicas aplicadas pelos seus antecessores eram maioritariamente
empiricas, sem evidéncia para as sustentar. Em 1905, Codivilla ja teria aplicado o seu
procedimento em vinte e seis doentes tendo sido bem-sucedido na obtengdo do
alongamento desejado. Relatou ocorréncia de lesdes nervosas, problemas de pele
resultantes da cirurgia e convulsdes persistentes incontroldveis. Apesar das complicagdes,
Codivilla concluiu que o seu método apresentou bons resultados, corrigindo a
deformidade dos membros (Jordan et al., 2013).

Ao longo do tempo, muitos cirurgides tentaram aplicar os avancgos graduais da
ciéncia na tentativa de melhorar a técnica de Codivilla, no entanto todos eles descrevem
graves complicacdes. As técnicas de alongamento de membros foram severamente
limitadas pela falta de intercambio de informagdes. Na década de 1930, j& haviam sido
introduzidos todos os elementos tedricos cruciais para o desenvolvimento de técnicas
modernas de distragdo Ossea. Contudo, o conhecimento permaneceu localizado em
centros cirargicos isolados nos Estados Unidos, Inglaterra, Alemanha, Italia e Franca, ndo
sendo compartilhado entre paises. Além disso, a m& compreensdo dos conceitos
biologicos subjacentes a distragdo Ossea limitou significativamente novos
desenvolvimentos. Em Nova York, por volta de 1930, Bosworth foi o primeiro a utilizar
o termo “distracdo 6ssea’” nos seus estudos (Jordan et al., 2013).

A partir da década de 1950, Ilizarov conseguiu diminuir os indices de morbilidade,
ao combinar os conceitos bioldgicos que determinam a formagao de tecido 6sseo com a
técnica cirtirgica. A sua técnica rapidamente se difundiu por ambos os lados do Atlantico
e os principios que Ilizarov descreveu sdo, ainda hoje, a base da distracdo 6ssea moderna

(Jordan et al., 2013).

2.1.1. Principios de Ilizarov
Ilizarov (1969), relatou a ocorréncia de alongamento com nova formacao 6ssea

sem recurso a enxerto o0sseo, usando o estimulo da distragdo pura aplicada a uma
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corticotomia especial, que preservou a vascularizagdo medular, envolvendo apenas a
osteotomia do cortex. No seu estudo escreveu que “o tecido vivo, quando submetido a
uma tracdo lenta e constante, torna-se metabolicamente ativo nas vias biossintética e
proliferativa” (Ilizarov GA, 1989). A técnica de Ilizarov foi difundida por todo o mundo
e os principios por ele criados sdo considerados, ainda hoje, a base da distragdo dssea
atual (Gubin, Borzunov & Malkova, 2013).

O método de Ilizarov estabeleceu-se como uma poderosa ferramenta de
abordagem para uma grande quantidade de doencas e condigdes Osseas. Sendo
considerado um sistema baseado em leis bioldgicas e filosofia tecnologica, mais de meio
século apo6s a sua implementagdo, ainda ¢ uma referéncia para os clinicos (Gubin et al.,
2013).

Os seguintes principios basicos desta filosofia foram descritos pelo fundador do
método:
¢ “Quando submetidos a tensdo, os tecidos respondem por regeneracdo”. Este principio

tem por base que, ao aplicar uma forga, a tensdo criada sera responsavel pela ativagao
do crescimento e regeneragao tecidular. Ilizarov demonstrou que tecidos vivos, quando
submetidos a uma tragcdo constante, mas gradual, tornam-se metabolicamente ativos

(Gubin et al., 2013).

e “O suprimento de sangue e a carga tém que ser adequados”. De forma a garantir
adequado aporte sanguineo aos tecidos, Ilizarov defendia que se deve minimizar ao
maximo o trauma do periosteo. O efeito carga/morfologia tem por base que o
fornecimento de sangue tem influéncia na forma e na massa do novo tecido 6sseo. O
autor acreditava que se deveria cumprir um periodo de laténcia de trés a sete dias antes
de dar inicio a fase ativa da distragdo. Durante este periodo, a zona intervencionada
seria revascularizada, tendo em conta o fluxo sanguineo da regido e o trauma causado

pela osteotomia (Gubin et al., 2013).

e “O alongamento e a correcdo 0ssea devem ser graduais”. Com base nos principios
biologicos da regeneragdo Ossea, Ilizarov concluiu que o ritmo da distragdo influencia
a qualidade do tecido regenerado. A taxa ideal de distragdo segundo o autor ¢ de | mm
por dia, com um ritmo de 0,25 mm a cada seis horas. Para chegar a esta taxa, Ilizarov
verificou que 0,5 mm diarios resultavam numa consolidagdo prematura do calo 6sseo
nos seus modelos e que uma taxa de 2 mm por dia, resulta na formagao de tecido

fibroso em vez de tecido 6sseo (Gubin et al., 2013).
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e “Deve ser possivel um controlo integral da formagdo do calo 6sseo”. No inicio da
década de 1950, Ilizarov desenvolveu um dispositivo notavel que foi aperfeicoado
mais tarde. Este dispositivo permitia trazer o sistema de fixacdo de fragmentos 6sseos
para fora do corpo humano, criando um estimulo colossal para a investigacao cientifica
e aperfeicoamento de dispositivos de osteossintese. Ao ter controlo da fixacdo dos
fragmentos 6sseos, os clinicos conseguem criar as condi¢des mecanicas ideais para
que as condigdes bioldgicas ocorram de forma favoravel a formacdo de novo osso

(Gubin et al., 2013).

Apenas na década de 1980 ha registos de aplicagdo da distragdo Ossea a
mandibula. Em 1984, Kutseviak e Sukachev executaram uma experiéncia, com base nos
principios desenvolvidos por Ilizarov, tendo alcangado alongamento de 12 mm numa
mandibula canina sem anomalias. Esta experiéncia levou a que na Universidade de Nova
Iorque, Karp et al., realizassem uma andlise histoldégica do processo de ossificagdo
subjacente a DOM no modelo canino. Este estudo realizou-se para confirmar os estagios
de consolidacdo em ossos intramembranosos submetidos ao processo de distragao dssea.
O trabalho laboratorial desenvolvido foi a base para os primeiros quatro casos de DOM
em seres humanos, publicados por McCarthy et al., em 1992 (Cheung et al., 2010). No
seu estudo, McCarthy et al., aplicaram clinicamente o procedimento em quatro criangas
que apresentavam anomalias congénitas, nomeadamente microssomia € sindrome de
Nager. Com recurso a distratores externos unidirecionais, McCarthy et al. alongaram, de
forma unilateral, a mandibula a trés das criancas, assim como bilateralmente a outra
crianca (Andrade, Gandhewar & Kalra, 2011). Os resultados destes estudos tiveram
elevado impacto clinico, visto que provaram que a distracdo mandibular pode ser

executada com sucesso, acarretando riscos e complica¢cdes minimas (Cheung et al., 2010).

2.2. Fases da distracao dssea

A distracdo 6ssea compreende quatro fases (Figura 6): fase de osteotomia e
colocagao dos distratores, fase de laténcia, fase de distracdo ativa e fase de consolidagao

(Sesenna et al., 2012).
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Figura 6 - Fases da distragdo ossea: (A) osteotomia; (B) fase de
laténcia; (C) fase de distragdo ativa; (D) fase de consolidagdo.
(adaptado de Hegab & Shuman, 2012)

2.2.1. Osteotomia

A osteotomia € a separagdo cirurgica de um segmento 6sseo, da qual resulta a
perda de continuidade do mesmo. A altera¢do na integridade da estrutura 0ssea causada
por este procedimento vai despoletar uma série de eventos moleculares que levam a
cicatrizag¢do (Natu et al., 2014).

Durante o procedimento deve-se garantir o menor trauma possivel para os tecidos,
nomeadamente para o peridsteo, de modo a assegurar um bom aporte sanguineo (Alam et
al., 2012; Natu et al., 2014).

Sendo que a manutencdo de uma vascularizacdo adequada é um fator importante
para garantir o sucesso do tratamento, foram desenvolvidas inimeras técnicas cirirgicas
de sec¢do Ossea que visam preservar o periosteo, endosteo e a medula (Figura 7) (Faber,
Azevedo & Bao, 2005).

De acordo com o supra exposto, as principais técnicas cirdrgicas compreendem:
e Osteotomia completa, em que hé separagdo completa em dois segmentos (Faber et al.,

2005);

e Osteotomia incompleta, apenas se prolonga sobre parte do osso esponjoso, sendo

acompanhada por indugdo de fratura orientada na restante fracao (Faber et al., 2005);

e Corticotomia, que mantém o 0sso esponjoso e espacos medulares (Faber et al., 2005).

Para uma osteotomia segura, os segmentos 6sseos destacados devem ter largura
suficiente de forma a ndo comprometer o o0sso remanescente. Também devera ser

considerado um espago compreendido entre 3 a 5 mm entre os dpices das raizes dentarias,
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para que ndo haja comprometimento da vitalidade dentaria (Bertoli, Gil &lzquierdo,
2010). De salientar que o sobreaquecimento 6sseo resultante dos aparelhos cirtirgicos,
devera ser colmatado com uma abundante e eficaz irrigacdo (Alam et al., 2012; Hegab &
Shuman, 2012; Natu et al., 2014).

A osteotomia deve ser sempre precedida de um planeamento e estudo extensivos.
No plano deve sempre constar a antecedente fixacdo do distrator a cirurgia 6ssea (Choi et
al., 1997), bem como a verificacao da estabilidade das partes a tracionar, impondo-se esta

como imprescindivel segunda condicdo para que a distracdo Ossea possa ter lugar

(Ilizarov, 1989).

Osteotomia completa

Figura 7 - Principais técnicas cirurgicas de sec¢do ossea segundo
Faber et al., 2005 (adaptado de Rodrigues, 2015).

2.2.2. Fase de laténcia

A fase de laténcia é o periodo que comeca imediatamente apds a criagdo da
osteotomia, em que os segmentos 0sseos se encontram separados, e dura até ao inicio da
distragdo. Este periodo permite a organizacao tecidular e o inicio da formagado de calo

imaturo que preenche a lacuna entre as duas superficies dsseas osteotomizadas (Scott et
al., 2011).
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Nao existe consenso na literatura em relagao ao tempo indicado de duragdo desta
fase e alguns estudos tém vindo a por em causa a necessidade da sua existéncia (Scott et
al., 2011; Behnia, Tehranchi & Morad, 2013). Se por um lado, apds a aplicagao do
distrator existem estudos, tanto em humanos como em animais, que recomendam o inicio
da sua ativacdo até aos sete dias (cinco a sete, segundo Ilizarov) (Kogimoto, Yasui, Goto,
Matsuda & Shimomura, 1988; Ilizarov, 1989; McCarthy et al., 1992; Hollier, Kim,
Grayson & McCarthy, 1999;) e excecionalmente até aos quinze dias (Ilizarov, 1989;
Faber et al., 2005) outros ha como aquele em que numa revisao de 3.278 ocorréncias para
distracdes Osseas cranio-faciais, ndo se tenha encontrado fundamento para intervalo de
tempo apods a colocacdo do distrator (Faber et al., 2005).

No que diz respeito a questdes funcionais, o periodo de laténcia podera ser
benéfico quando, por exemplo, a distracdo Ossea ¢ realizada em criangas, uma vez que
sdo, geralmente, doentes menos colaborantes, existe a necessidade de uma menor
manipula¢do possivel durante o periodo poés-operatorio. Por se tratar de um periodo
doloroso, a fase de laténcia permite minimizar a dor e controlar o edema antes de efetuar
distracdo. Contudo, existe uma tendéncia para menores periodos de tempo, entre um a
dois dias, em doentes recém-nascidos, de forma a evitar a consolida¢ao prematura do 0sso
a regenerar (Behnia et al., 2013). Foi levado a cabo um estudo, em que se avaliou os
beneficios do periodo de laténcia sobre os resultados da distracdo 6ssea dento-alveolar.
Neste estudo provou-se que, embora o periodo de laténcia ndo tenha aumentado a
quantidade e a densidade do osso neoformado, contribuiu para um ligeiro aumento da
maturacao ossea. Apesar dos efeitos do periodo de laténcia no osso regenerado serem
pouco evidentes, esta fase revelou-se crucial para a regeneracdo dos tecidos moles
envolventes (Moore, Campbell, Dechow, Ellis & Buschang, 2011).

Ha estudos que relatam que a fase de laténcia tende a diminuir ou mesmo a
extinguir-se de forma proporcional a experiéncia do cirurgido, ou seja, quanto maior a
experiéncia do clinico, menor o tempo de laténcia necessario (Carls & Sailer 1998; Faber

et al., 2005).

2.2.3. Fase de distracao ativa

A fase de ativagdo tem inicio apds a fase de laténcia e corresponde ao periodo em
que sdo aplicadas forgas de tragcdo ao calo dsseo imaturo. Esta fase tem uma duracio
varidvel, correspondente ao tempo suficiente para que haja formagdo da quantidade

desejada de tecido entre os dois segmentos Osseos, geralmente uma a duas semanas
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(Hegab & Shuman, 2012; Botzenhart et al., 2013; Natu et al., 2014;). A ativag¢do do
dispositivo de distragdo 0ssea ¢ realizada pelo doente ou pelo cuidador responsavel, apos
escrupulosa instrugdo pelo médico (Behnia et al., 2013).

Dois parametros cruciais a ter em conta durante a fase ativa da distracdo 0Ossea,
s30 a taxa e o ritmo (Behnia et al., 2013).

A taxa de distragdo corresponde ao nimero de mm que as superficies 6sseas sao
estiradas diariamente. A taxa ideal segundo Ilizarov, e mais aplicada, ¢ de 1 mm/dia
(Hassani, Karimi, Hassani, & Hassani, 2015). Contudo, estudos tém vindo a comprovar
que, em criangas com menos de doze meses de idade, ¢ viavel aplicar taxas de ativacdo
de 2 mm/dia ou superiores com resultados semelhantes a taxa de 1 mm/dia no mesmo
grupo etdrio. Na literatura ainda existem poucos estudos que relatam aplicagdo de taxas
de 2 mm/dia ou superiores, em criancas com mais de doze meses de idade, ndo sendo
possivel concluir se os efeitos sdo semelhantes em faixas etarias superiores. A taxa de
distracdo de 1 mm/dia é frequentemente associada a maior incidéncia de falhas técnicas,
quando comparada com a taxa de 2 mm/dia. A explicacdao para este fendmeno podera
estar subjacente ao desenvolvimento motor durante a infancia, ou seja, criangas com mais
de doze meses apresentam maior tendéncia para se movimentarem quando comparadas a
recém-nascidos, sendo mais propensas a provocar o deslocamento do distrator e
consequentes falhas técnicas (Breik, Tivey, Umapathysivam, Anderson, 2016).

O ritmo diz respeito ao nimero de ativagdes realizadas por dia e o total da sua
soma corresponde a taxa de ativagdo diaria. A aplicacdo de forgas seria idealmente um
processo continuo, no entanto, o ritmo mais amplamente referenciado na literatura atual
¢ de 0,5 mm duas vezes diarias, ou 0,25 mm quatro vezes por dia, prefazendo a taxa de 1
mm diario (Botzenhart et al., 2013). O sucesso desta técnica depende também da fixacao
estavel do distrator durante a fase de ativacdo, pois possibilita que existam condi¢des
biologicas e mecanicas ideais para que ocorra uma favoravel formagao dssea (Andrade et

al., 2011; Hassani et al., 2015).

2.2.4. Fase de consolidacao

A fase de consolidacdo ¢ o periodo compreendido entre a remocgao das forgas de
tracdo e a remoc¢dao do aparelho distrator, ¢ esta fase que ocorre a maturagdo e
corticaliza¢do do tecido 6sseo formado. Sendo que consiste no tempo necessario para que
0 osso regenerado cicatrize e se remodele, para se tornar osso maduro com suficiente

resisténcia mecanica, nao existe um consenso acerca da duracao exata desta fase (Behnia
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et al., 2013). Ha relatos que defendem que o periodo de consolidagdo deve corresponder
ao dobro do tempo da fase de ativagdo. Ja outros autores defendem que o distrator s6 deve
ser removido quando, a nivel radiografico, existam evidéncias de mineralizagao na lacuna
entre os segmentos dsseos distraidos, caso contrario, ha um risco muito grande de fratura
e de instabilidade (Botzenhart et al., 2013). Ha autores que afirmam que na distragdo
Ossea craniofacial, o tempo de consolidagdo aplicado depende da faixa etaria dos doentes.
Em criancas recomendam trés a cinco semanas, por sua vez em doentes adultos, sao
necessarias seis a doze semanas (Hegab & Shuman, 2012).

O osso formado através desta técnica s6 adquire caracteristicas idénticas ao 0sso
inicial ap6s um ano. O tempo decorrido depois da remogao do dispositivo € que permite
a completa maturac¢do do o0sso, denomina-se por fase de remodelacao (Hegab & Shuman,

2012).

2.3. Processo biologico

Para que a técnica de distracdo Ossea seja bem-sucedida, ¢ necessaria uma
compreensdo profunda e fundamentada relativamente aos eventos bioldgicos que
sucedem durante o tratamento (Rachmiel & Leiser, 2014).

O processo bioldgico decorrente da distracdo osteogénica ¢ de elevada dindmica
celular, sendo que o seu protocolo consiste nas fases sequenciais acima referidas:
osteotomia, fase de laténcia, fase de ativacado e fase de consolidacdo (Cheung et al., 2010).

Apos a realizacdo da osteotomia (separacao cirtrgica de uma porgao de osso em
dois segmentos), ocorre o rompimento do cortex, que resulta em hemorragia e formagao
de hematoma (Cheung et al., 2010). A técnica de distrag@o dssea implica uma regeneracao
tecidual, pelo que a preservacao do suprimento sanguineo da regido a ser distraida assume
a maior importancia. Nesse sentido, pretende-se que o aporte sanguineo da area distraida
se aproxime ao de uma fratura por trauma, através de um adequado cuidado na
manipulagdo dos tecidos moles, favorecendo a preservagao dos tecidos moles adjacentes
(Ilizarov, 1989). Posto isto, as osteotomias que separam completamente os fragmentos,
tém sido utilizadas com frequéncia que a nivel experimental, quer clinicamente (Carls &
Sailer, 1998; Faber et al., 2005), com bons resultados influenciados, sobretudo, por uma
cuidadosa manipulagdo do peridsteo (Carls & Sailer, 1998; Faber et al., 2005).

No decorrer da cirurgia de separacdo dos fragmentos, a osteotomia deve ser

precedida da fixacdo do distrator (Faber et al., 2005). A estabilidade dos fragmentos a
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serem tracionados e do proprio distrator, representam um ponto de partida relevante para
o sucesso da regeneragdo 6ssea (Ilizarov, 1990).

ApOs a realizagdo da osteotomia e a fixacdo do distrator para permitir a
movimentagdo dos fragmentos a serem distraidos, podera ser estabelecido um periodo de
laténcia. Este periodo decorre entre a osteotomia e o inicio da distra¢do ativa, variando
geralmente entre um a trés dias (Cheung et al., 2010). Numa fase inicial ocorre a
formagdo do hematoma entre as margens Osseas dos segmentos € em seu torno, que €
convertido num coagulo, seguindo-se um crescimento interno de elementos capilares e
vasoformativos, que sdo indispensaveis ao restabelecimento do suprimento sanguineo.
Este coagulo ¢ posteriormente substituido por tecido de granulacdo (células inflamatorias
e fibroblastos) (Cheung et al., 2010). De forma gradual ocorre o fendmeno de angiogénese
(crescimento de capilares e formacdo de colagénio tipo 1), que resulta na formacgdo de
uma ponte fibrovascular, que age como corpo da distragdo. A orienta¢do das fibras de
colagénio ¢ estabelecida conforme o vetor das forgas de distragdo (Natu et al., 2014).
Forma-se assim o calo reparativo, em que o tecido de granulacao ¢ substituido por tecido
fibroso (formado por cartilagem e fibroblastos). As células osteogénicas (pouco
diferenciadas) circulam através dos capilares neoformados (Cheung et al., 2010).

A fase de distracdo ativa, carateriza-se pela movimentacdo dos segmentos 0sseos
osteotomizados por acao de um distrator mecanico. Nesse sentido, o sucesso da distragao
Ossea, implica a aplicacdo de um protocolo de ativacao do aparelho. Os segmentos 6sseos
sao separados de forma gradual, formando um novo tecido dsseo dentro da lacuna
intersegmentar (que vai aumentando progressivamente de dimensao). A tensao aplicada
tem um efeito estimulante, responsavel por ativar uma cadeia de fenomenos biologicos:
prolongacdo da angiogénese, aumentando a oxigenagdo dos tecidos e proliferagdo
fibroblastica, intensificando as atividades biosintéticas. Desta forma, as células
mesenquimatosas suprimem o tecido fibroso, diferenciando-se em osteoblastos,
fibroblastos e condroblastos. No caso dos osteoblastos que estdo entre as fibras de
colagénio, estes fazem a deposicdo de tecido osteoide, de maneira circunferencial,
conjuntamente com a aposi¢do de colagénio, dando inicio a trabeculagdo primaria. A
osteogénese desenvolve-se na margem dos segmentos 6sseos, evoluindo gradualmente no
sentido do centro da lacuna de distragdo (Cheung et al., 2010).

O periodo de consolidagao, representa o intervalo de tempo necessario para que a
mineralizagdo do tecido regenerado se complete e ¢ a fase em que ¢ adquirida a resisténcia

bioelastica, necessaria para que haja resisténcia as forcas de recidiva, que se prolongam
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normalmente durante o dobro do tempo da fase ativa. Este periodo ¢ delimitado pelo
cessar da for¢a de tracdo e pela remocdo do distrator (Cheung et al., 2010). A lacuna
existente ¢ gradualmente preenchida por uma zona distinta de tecido dsseo através do
processo de ossificagdo da interzona fibrosa. A maturagdo do tecido Osseo recém-
formado, potencia a diminui¢do significativa da zona trabeculada primaria, que ¢
posteriormente completamente reabsorvida (Cheung et al., 2010; Natu et al., 2014).

Na fase de remodelagdo, da-se a restauracao da cortical ¢ da medula dssea, que
potencia o reforco do tecido dsseo regenerado e a normalizagdo da estrutura, através da
remodelagdo do sistema de Havers. O tecido 06sseo neoformado torna-se entdo
indistinguivel do osso pré-existente (Cheung et al., 2010).

Durante os trés primeiros dias do periodo de laténcia, observa-se um aumento do
fator transformador de crescimento 1 (TGF-B1). Os picos desta citoquina expressam-se
ao longo das fases finais da ativagdo (Mehrara et al., 1999). Na fase final do periodo de
consolida¢do, os valores voltam ao normal. Este dinamismo envolve um mecanismo que
regula o TGF- B1, que favorece a deposicdo de colagénio e de proteinas da matriz
extracelular, potenciando a mineralizagdo e a remodelacdo 6ssea. O TGF-f1 assume
particular importancia na ativacdo do Fator de Crescimento Vascular Endotelial (VEGF)
e do Fator de Crescimento de Fibroblastos (FGF). Adicionalmente, participa também na
regulacdo da migracdo, na diferenciagdo de osteoblastos e na remodelacdo dssea
(McCarthy, 2007). A proteina osteocalcina desempenha um papel importante na
mineralizacdo e na remodelacao 0ssea. Apesar de se verificar a sua diminui¢ao durante o
periodo de laténcia, no inicio do periodo de consolidacdo observa-se um aumento,
voltando a valores normais no final desse periodo (McCarthy, 2007). A regulagdo da
formagdo do osso ¢ favorecida pelas Proteinas Morfogenéticas Osseas (BMP) que se
expressam desde a fase inicial da distragdo (Natu et al., 2014). A proteina BMP-2
influencia a inducdo da formagdo dssea e a sua expressao endogena ¢ aumentada pelas
forgas mecanicas associadas a distragdo (Sato et al., 1999).

O processo de distragdo osteogénica baseia-se na ossificacdo intramembranosa,
cuja mediacdo ¢ feita pelo aumento da BMP-2 e da BMP-4 (Ilizarov, 1989; Sato et al.,
1999).

A ossificacdo endocondral da-se ocasionalmente em algumas éareas do tecido
isquémico (Ilizarov, 1989).

Histologicamente podem ser diferenciadas quatro zonas, que representam a regiao

onde se da a regeneracao Ossea (lacuna de distragdao) (McCarthy, 2007). A zona central
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contém as duas zonas de transicdo, que sdo delimitadas pelas zonas de remodelagdo e ¢
uma zona de proliferagdo mesenquimatosa e de fibrose, contendo feixes de fibras de
colagénio I, com orientagdo longitudinal. Na zona de transi¢do, ocorre a formagao de
osteoide ao longo dos feixes de colagénio que se encontram na lacuna. A zona de
remodelagdo, ¢ onde ocorre a remodelagdo do osso recém-formado e onde surgem os

osteoclastos (Rachmiel et al., 2002; McCarthy, 2007).

2.4. Biomecanica

A distragdo 6ssea compreende o alongamento do osso através de um dispositivo
mecanico. Esta permite aumentar efetivamente e a longo-prazo a morfologia esquelética,
recorrendo a uma for¢a mecanica com o objetivo de potenciar e orientar a formagao dssea
e os tecidos moles (McCarthy, 2007).

A zona de regeneragdo, biomecanicamente, depende de varios fatores:
estabilizacdo do distrator, forga aplicada, acdo muscular e propriedades intrinsecas dos
tecidos moles envolventes (Aro, 1999). O principal estimulo para a regenera¢do do 0sso
¢ a forga de tracdo que ¢ aplicada, responsavel pelo alongamento relativo do comprimento
Osseo (Natu et al., 2014).

A forga de tracdo ¢ de 100% no primeiro dia de ativacdo (1 mm/dia), ao décimo
dia na fase em que o intervalo entre os segmentos 0sseos se aproxima de 10 mm, esta
diminui até aos 10%, devido a constante taxa de alongamento. O tecido dsseo tolera um
maximo de forca de tracdo entre 1 e 2%, inviabilizando a utilizagdo de valores de carga
superiores (McCarthy, 2007). Posto isto, constata-se que a formacado dssea esperada ¢
observada apenas perto da quarta semana de ativacdo, quando a for¢a de tracdo ronda o
seu valor méximo (Cope et al., 2000). A forca de tragcdo que ¢ aplicada, desencadeia uma
sequéncia de adaptacdes nos diferentes tecidos que envolvem os segmentos 0sseos
(tecidos moles, pele, vasos sanguineos, nervos, musculo, ligamentos, tenddes e
cartilagem) e estimula a regeneracdo Ossea em paralelo com o vector de distracao
(Samchukov et al., 2001). Esta transdu¢do de forcas pelos elementos localizados na
envolvéncia, tem impacto na quantidade e na qualidade do tecido regenerado pela
modelacao do stress gerado no interior do calo reparativo que € plastico e maleavel (Cope
et al., 2000; Natu et al., 2014). A mecanotransdugdo ¢ o mecanismo celular essencial que
possibilita a adaptagdo do tecido Osseo a carga mecanica. Este implica um

reconhecimento dos sinais de forga fisica por parte das células osseas, transformando-os
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em sinais bioquimicos. Posteriormente, estes sdo integrados na resposta celular dos
osteoblastos e dos osteoclastos, desencadeando mudancas apropriadas na arquitetura
ossea (Zhang et al., 2011).

O sucesso desta técnica depende de varios fatores, biologicos e biomecanicos
(intrinsecos, extrinsecos e orientagdo do dispositivo) (Ilizarov, 1989).

Um dos principios biomecanicos, ¢ a fixacdo estavel dos segmentos 0sseos,
permitindo um micro-movimento axial e a rapida fun¢ao do segmento alongado. Na
distragdo 0ssea da mandibula t€ém também impacto biomecanico a posi¢ao e orientagao
do distrator em relag@o ao plano, ao defeito e ao eixo dos segmentos 6sseos. No caso da
orientacdo do distrator, esta assume particular importancia nos casos em que o €ixo
anatomico dos segmentos ndo ¢ paralelo ao eixo mecanico. Este principio deverd ser
considerado nas fases de concecdo e de aplicacao dos dispositivos de distragao dssea na
area craniofacial, tendo em conta as carateristicas da mandibula (duas metades formando
uma estrutura 6ssea em forma de V e o eixo anatémico dos lados direito e esquerdo ndo
paralelo ao eixo de alongamento desejado). Por este motivo, a orientagdo do distrator, em
relagdo ao eixo anatomico da mandibula, assume extrema importancia na prevengao de
complicag¢des (Samchukov et al., 2001). Posto isto, o sucesso do controlo da orientagdo,
do design do dispositivo, do plano de tratamento e da minoragdo de efeitos biomecanicos
adversos, implica um conhecimento minucioso dos vetores aplicados durante o processo

de distracdo 6ssea (Cope et al., 2000).

2.5. Classificaciio da Distracio Ossea

De acordo com o local e com os dispositivos utilizados, a distragdo 6ssea pode ser
classificada em varios tipos (Natu et al., 2014).
No que diz respeito a técnica, a distragdo pode ser considerada em dois tipos:

e Distracdo callotasis, feita a partir de calo de uma fratura induzida;

e Distragdo epiphysiolysis e chondrodiatasi, decorrentes da placa de crescimento 6sseo

(Hegab & Shuman, 2012; Natu et al., 2014).

Para além desta classificagdo, a distragdao dssea pode ser monofocal ou de Disco
De Transporte (DODT). Esta ultima compreende ainda sub-divisdes: bifocal e trifocal

(Zapata, Elsalanty, Dechow & Opperman, 2010).
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Na distracdo monofocal, dois segmentos Osseos sdo separados cirurgicamente
através de uma unica osteotomia, formando uma lacuna onde ira ocorrer a formagao de
novo tecido 6sseo. E comumente ser utilizada como cirurgia para corre¢do de
deformidades craniofaciais como hipoplasias mandibulares e maxilares € em casos em
que se pretende obter distracao da sinfise mandibular, sendo atualmente a abordagem que
tem mais aplicagcdes no esqueleto craniofacial (Zapata et al., 2010; Hegab & Shuman,
2012).

A distragao bifocal, ¢ utilizada frequentemente para corrigir defeitos segmentares
como extracdes tumorais mandibulares. Nestes casos, a parte em falta ¢ lentamente
preenchida recorrendo a uma técnica de distracdo que manipula simultaneamente o
alongamento de dois discos adjacentes, designados “discos de transporte”, dando origem
a uma solucao de continuidade (Hegab & Shuman, 2012).

A distracdo trifocal assemelha-se a bifocal, contudo nesta sdo distraidas trés
estruturas Osseas distintas, que sofrem distracdo até ao momento em que se encontram
num ponto comum. A distracdo trifocal reduz o tempo de tratamento relativamente a

bifocal e ¢ geralmente utilizada em corre¢des de maior extensdo (Zapata et al., 2010).

2.6. Técnica cirurgica

Qualquer um dos diversos protocolos descritos na literatura para a realizacao de
cirurgia de DOM, apresenta uma elevada taxa de sucesso (cerca de 95,4%), sendo, assim,
considerada uma cirurgia segura (Rachmiel & Leiser, 2014).

Normalmente executada sob anestesia geral, a osteotomia ¢ planeada e orientada
de acordo com o sentido desejado da regeneragdo. O procedimento tem inicio com uma
incisdo, de modo a permitir acesso a zona a ser distraida. E executada uma cuidadosa
corticotomia vestibular, de forma a manter a integridade do osso esponjoso € do nervo
alveolar inferior. A adaptacdo do distrator ¢ testada no local, sendo posteriormente
removido, de forma a finalizar a osteotomia, por lingual, com recurso a um cinzel
utilizado como alavanca rotatéria (McCarthy et al., 1992; Hong et al., 2012). Por fim, o
distrator é colocado com a orientacio previamente delineada e fixado ao osso. E de
salientar que antes de concluir a cirurgia, o distrator deve ser ativado na sua totalidade,
de forma a confirmar o livre movimento do segmento 6sseo a ser distraido. Se nao houver
interferéncias, ¢ colocado na posi¢do inicial e sutura-se a incisdo, dando-se o

procedimento por terminado (Hong et al., 2012).
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A técnica cirurgica a ser aplicada, deve ter em conta o tipo de distrator a utilizar.
Quando se recorre a um distrator externo, a incisdo ¢ realizada no fundo do vestibulo; ja
quando se opta por um distrator interno, o acesso 0sseo ¢ realizado por via extra-oral

(Rachmiel & Leiser, 2014).

2.7. Distratores

Existe uma grande variedade de distratores que podem ser classificados de acordo
com varios critérios: relacdo com o tecido cutaneo, ancoragem, mecanismo de ativagao,
vetor de distragdo, entre outros. O primeiro critério relaciona-se com a localiza¢do do
distrator, podendo ser externo/extra-oral ou interno/intra-oral, sendo o critério base da
técnica de distragdo a aplicar. Seguidamente, os mecanismos de ancoragem sao
osteosuportados, dento-suportados ou, também, hibridos. Por sua vez, os mecanismos de
ativacdo apresentam uma grande variedade de designs. O vetor de distragdo diz-se
unidirecional sempre que o dispositivo promove uma distracao linear, ou bidirecional,
quando o distrator difunde duas componentes de diregdo para a distracao, existindo
também distratores multidirecionais quando os dispositivos de distracao fornecem até trés
componentes de direcdo ao processo de distragdo. Seja qual o for tipo de distrator
escolhido, todos eles t€ém como fun¢ao estabilizar o espago alvo a distrair até a formagao

de novo tecido 0sseo e respetiva consolidacao (Zapata U et al, 2010).

2.7.1. Distratores externos

Os aparelhos externos ligam-se ao osso através de pinos percutaneos ligados
externamente a grampos de fixacdo. Estes grampos estdo ligados entre si através de uma
haste que, quando ¢ ativada, gera forcas sobre os grampos e sobre o 0sso, levando a
distracdo dos segmentos Osseos (Figura 8) (Andrade et al., 2011; Hegab & Shuman,
2012). A DOM extra-oral, relativamente ao vetor de distracdo, pode diferenciar-se em
unidirecional, proporcionando corregdes apenas num sentido (horizontal ou vertical),
bidirecional, permitindo simultaneamente movimentos antero-posteriores e verticais, ou
multidirecional (Zapata et al., 2010).

Os dispositivos extraorais estdo associados a resultados mais consistentes e de
maior sucesso, sendo especialmente indicados para os casos de SPR em que ha hipoplasia
mandibular muito acentuada. Estes dispositivos apresentam muitas vantagens como: o

facto de permitirem alongamentos de maior comprimento, com relatos de expansodes de
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40 mm ou superiores bem-sucedidas; simplicidade na colocagdo e fixagdo; permitirem
que a distracdo d6ssea ocorra simultaneamente em trés planos; liberdade de ajuste da
direcao ou vetor do processo de formagao 0ssea enquanto este esta a decorrer (Zapata et
al., 2010). Brunner et al., relataram pela primeira vez o principio de “moldagem de tecido
regenerado” em 1995, ou seja, a capacidade de aplicar ajustes finos ao tecido 6sseo ndo
mineralizado no espago de distracdo. Isto permite ao cirurgido corrigir as relagdes
dentarias enquanto a distragdo mandibular prossegue, antes do doente entrar na fase de
consolidagdo d6ssea (Cheung et al., 2010; Hegab & Shuman, 2012; Rachmiel et al., 2014).
Contudo, os dispositivos externos também apresentam alguns inconvenientes: sao
volumosos, geram cicatrizes faciais; exigem, muitas vezes, cuidados especiais de
manuten¢do dos pinos percutdneos pelo doente ou cuidador; estdo mais sujeitos a
mobiliza¢do indesejada por trauma externo e deslocamento dos seus componentes; menor
precisdo no alongamento que favorece uma recidiva subsequente e problemas
psicossociais. Estes factos fazem com que apresentem uma baixa aceitagao por parte dos

doentes (Hegab & Shuman, 2012; Rachmiel et al., 2014).

Figura 8 - Distrator mandibular externo.

http://www.klsmartinnorthamerica.com/products/distraction-
devices/mandible/3dx/

2.7.2. Distratores internos

A introdugdo de dispositivos intraorais melhorou a aceitagdo da DOM pelos
doentes. Gragas a sua capacidade de permanecerem invisiveis para o doente e para a
sociedade, ao maior conforto que proporcionam e por evitarem cicatrizes faciais, sendo
apenas formada uma cicatriz transcutanea para a sua inser¢ao, estes aparelhos nao tém
um impacto tdo negativo a nivel psicossocial (Figura 9) (McCarthy, 2007; Cheung et al.,
2010). Ao permanecerem no interior da cavidade oral, os dispositivos internos sao menos
vulnerdveis ao trauma externo e¢ ao desalojamento. O seu contacto direto com os

segmentos 0sseos permite também uma melhor ossificagdo € um menor risco de recidiva.
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Uma vez que podem ser mantidos no local durante o periodo de consolidagdo, permitem
alcangar resultados mais previsiveis (Hassani et al. 2015). Assim, a técnica de DOM intra-
oral, associa-se a uma taxa de alongamento calculdvel, sendo considerada segura e
indicada para alongamentos verticais da mandibula (Rachmiel et al., 2014).

Apesar da vasta lista de vantagens, os aparelhos intraorais apresentam também
alguns inconvenientes. A colocacao deste tipo de distratores, necessita de uma abordagem
extra-oral e comporta o risco de dano do nervo facial. A sua remog¢ao leva também a
necessidade de sujeitar os doentes a uma segunda intervencao cirirgica sob anestesia
geral. Os objetivos de distracdo com recurso a estes dispositivos sdo também mais
modestos, com alongamentos de cerca de 25 mm ou menos. Esta limitacio ¢ uma
consequéncia das restrigdes impostas pelo menor tamanho fisico do distrator, de forma a
caber na cavidade oral. O tamanho da cavidade oral, pode constituir um impedimento
para a utilizacdo destes dispositivos em doentes pediatricos que apresentam hipoplasia
mandibular acentuada (Hegab & Shuman, 2012; Rachmiel et al., 2014). Uma outra
limitacdo destes aparelhos € que, ao ndo observar o progresso de obstru¢ao externamente,
o clinico tem que realizar uma sequéncia radiografica, de modo a detetar a existéncia de
problemas mecanicos (Grayson, McCormick, Santiago & McCarthy, 1997). Por fim, os
distratores internos nao permitem alteracdes da direcdo da distracdo apos a cirurgia de
colocacdao (Hegab & Shuman, 2012). De forma a ultrapassar esta condi¢ao, ao longo do
tempo, t€ém vindo a ser desenvolvidos distratores personalizados a cada doente, que ja
vém pré-programados para proporcionar os resultados pretendidos pelo cirurgido (Hegab

& Shuman, 2012).

Figura 9 - Distrator mandibular interno.

https://www.rch.org.auw/kidsinfo/fact sheets/Jaw_distraction_mandibular
distraction_osteogenesis/
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2.8. Indicacdoes da DOM

A DOM, apresenta vantagens funcionais e estéticas, criando um impacto positivo
na qualidade de vida dos doentes (McCarthy, 2007). Este procedimento tem vindo a
revolucionar o tratamento de recém-nascidos, criangas € jovens que apresentam
dificuldades nas vias respiratorias em consequéncia de anomalias congénitas, como a
SPR, entre outras anomalias que resultam em hipoplasia mandibular unilateral ou
bilateral. E recomendada precaugio em criangas com condilos mandibulares ausentes,
processos coronoides anormais e/ou fossas glenoides mal definidas (Pruzansky grau III),
uma vez que a severidade destas anomalias diminui drasticamente a taxa de sucesso
esperada com o procedimento de DOM (Scott, 2016).

Ao longo dos tempos, tem-se revelado um método vantajoso em jovens que
sofrem de SAOS ligada a dificuldades na alimentagdo e degluticdo (McCarthy, 2007;
Cheung et al., 2010). Tendo sido inicialmente aplicada no alongamento do ramo e corpo
da mandibula em doentes com condi¢cdes como microssomia hemifacial, micrognatia e
sindrome de Treacher Collins, que apresentam dismorfismo facial (McCarthy, 2007;
Cheung et al., 2010), o sucesso de tratamento nestas situacdes, levou a sua aplicacdo em
adultos, onde a cirurgia ortognatica era tradicionalmente sugerida, incluindo casos de
desenvolvimento de classe Il de Angle por hipoplasia mandibular e doentes com sindrome
da SAOS (Cheung et al., 2010). As aplicagdes atuais da distragdo 6ssea da mandibula
incluem o alongamento do seu ramo e corpo, expansao transversal da sinfise e transporte
0sseo para correcao de defeitos no corpo ou condilo da mandibula (McCarthy et al., 1992;
Cheung et al., 2010). A distracdo do ramo mandibular ¢ indicada em casos de doentes
com microssomia hemifacial associada a um ramo mandibular curto e a distragdo 6ssea
do corpo da mandibula é apontada para o avango de mandibulas retruidas (Cheung et al.,

2010).

2.9. Complicacoes

Apesar de ser considerado um procedimento seguro, a DOM acarreta uma ampla
variedade de complicagdes que podem ser minimizadas através de uma técnica e
planeamento cuidados. Na literatura o procedimento ¢ considerado falhado, quando o
avanco planeado ndo ¢ alcangado ou quando € necessario realizar uma nova cirurgia para

alcangar o avanco pretendido (Breik, 2015).
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Complicagdes intra-operatdrias incluem hemorragia, distirbios neurossensoriais,
fratura Ossea, falhas associadas a coloca¢dao do distrator ¢ erros na execugdo da
osteostomia (Verlinden et al., 2015).

Durante as fases de ativacdo e consolidagdo, as complicagdes mais frequentes
englobam excesso de forca de estiramento nos tecidos moles, consolidagao precoce, vetor
de distracdo incorreto, desprendimento do distrator, parestesias, trismos e formacao de
quisto dentigero (Breik, 2015)

A resposta a tensao aplicada, difere de acordo com o tipo de tecido. Ao aplicar
tensdo em demasia, os vasos sanguineos tendem a responder com isquémia, prejudicando
a boa forma¢dao do novo osso. O tecido muscular tolera estiramento até¢ 20% do seu
comprimento inicial, no entanto, em valores superiores, ¢ comum verificar-se limitagao
de movimentos e algia. J4 os nervos permitem um estiramento compreendido entre 15%
e 20% do seu comprimento, mas perante tensdes elevadas ha perda de fungdo motora e
de sensibilidade (Kewitt & Van Sickels, 1999).

A escolha do distrator podera provocar disturbios neurosenssoriais transitorios no
ramo mandibular do nervo facial, sendo esta complicacdo mais comum com os distratores
internos. Alteragdes no nervo alveolar inferior podem também ocorrer, mas nao sio tao

frequentes, prendendo-se, predominantemente, com a técnica de osteotomia (Hollier et

al., 1999).

3. DOM APLICADA A SPR
3.1. Técnica cirurgica

A osteotomia em L-invertido, tem demonstrado ser a técnica mais apropriada para
criancas com SPR, uma vez que a micrognatia caracteristica pode resultar de displasia
mandibular ao nivel do corpo, do ramo ou de ambos. Ao permitir a colocagdo de um
distrator horizontalmente ou obliquamente em relagdo ao corpo mandibular, o desenho
em L invertido permite alcangar simultaneamente um comprimento normal no corpo € no
ramo da mandibula, originando subsequentemente um maior espago na via aérea superior
(Figura 10) (Ren et al., 2017). Esta técnica cirirgica, apresenta também a vantagem de
permitir ao clinico realizar a osteotomia mantendo a integridade dos gérmenes dentérios,
evitando problemas dentdrios futuros para o doente. Deste modo, a base distal do distrator

deve ser colocada na zona do bordo inferior do ramo da mandibula, afastada dos gérmenes
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dentarios e, para efetuar a fixacdo, o cirurgido deve usar parafusos relativamente finos,

com cerca de 1 mm de diametro (Konas et al., 2016).

Figura 10 - Técnica de osteotomia L-invertido

https://pocketdentistry.com/inverted-l-mandibular-osteotomy/

3.2. DOM versus outras técnicas cirirgicas em SPR

A DOM, tem-se revelado um meio 1til para prevenir a realizacdo de traqueostomia
em criangas com micrognatia em que os tratamentos mais conservadores se revelaram
insuficientes (Newbury, Adams & Girotto, 2015).

Apesar de estabelecer uma via aérea imediata e definitiva, a traqueostomia esta
associada a morbidade significativa, custos elevados e impacto psicossocial negativo
(Newbury et al., 2015). Um fator importante a ter em conta antes de optar pela realizagao
de traqueostomia, ¢ a necessidade de acompanhamento permanente por parte dos
cuidadores da crianca (Paes et al., 2014). Doentes com SPR que necessitam de
desobstrucdo cirurgica das vias aéreas e sdo traqueostomizados, poderdo depender deste
método durante anos, o que poderd levar a estenose laringea e formagdo de tecido de
granulacao (Newbury et al., 2015).

Virios estudos tém demonstrado casos em que os clinicos recorreram a DOM
como método de prevencao de traqueostomia, obtendo taxas de sucesso de 95,5% (Breik
et al., 2016). E de salientar ainda que segundo a literatura, a maioria dos doentes
previamente traqueostomizados com OVA secundaria a micrognatia, puderam ser
decanulados ap6s submetidos a DOM. As razdes mais comumente apontadas para o
insucesso da decanulagdo nestes casos incluem adicional OVA inferiores nao
diagnosticada, disfun¢do cronica de degluticdo e complicacdes relacionadas com a

traqueostomia (Breik et al., 2016). Contudo, sempre que possivel, a remog¢ao da canula

decorre geralmente no fim da fase de consolidag¢do, durante a remog¢ao dos distratores.
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Antes deste procedimento ¢ imperativa a realizacdo de laringoscopia e broncoscopia
flexivel para verificar o aumento do calibre da via aérea (Bookman et al., 2012; Poets &
Bacher, 2011).

Tanto a DOM como a adesao labio-lingua, permitem uma melhoria significativa
da OVA no periodo pds-operatorio. No entanto, estudos de follow-up tém demonstrado
recorréncia de sintomas em doentes previamente submetidos a cirurgia de adesdo labio-
lingua (Papoff et al., 2013).

Segundo a literatura publicada, as intervengdes secundarias mais recorrentes
nestes doentes, englobam tratamento da SAOS, necessidades de suporte nutricional,
recidiva da OVA e cirurgia ortognatica (Papoff et al., 2013).

Denny et al., relataram que, apesar da elevada taxa de sucesso (73%) no controlo
da OVA no periodo pos-operatdrio, a longo prazo, 91% dos doentes com SPR submetidos
a adesdo labio-lingua, necessitaram de intervencdes secundarias. Ja na técnica de DOM,
os resultados pos-operatorios tendem a persistir apos a alta hospitalar, ndo existindo
registo de recidiva no follow-up (Papoff et al., 2013).

Esta ineficiéncia da adesdo labio-lingua, podera ser explicada pelo facto desta
intervengdo, ao contrario da DOM, nao corrigir o defeito primario da SPR (micrognatia
e reposicionamento lingual) (Papoff et al., 2013).

Quando comparados os resultados apos alta hospitalar, a DOM apresenta
beneficios mais estdveis que a adesdo labio-lingua no que concerne a respiragdo e
alimentacao por via oral, sugerindo que esta técnica ¢ mais viavel. A adesdo labio-labio
poderé ser indicada em casos de criangas que necessitem de uma intervengao urgente e
que ndo haja disponibilidade de cirurgides com experiéncia na realizagdo da DOM, ou
em casos em que os pais da crianga se encontrem relutantes aos efeitos adversos da

distracdo 6ssea (Papoff et al., 2013).

3.3. Resultados cirurgicos

Apesar da variedade de técnicas cirurgicas relatadas, a cirurgia de DOM ¢
considerada bem-sucedida em cerca de 96% dos doentes com SPR. Os motivos mais
comuns para a falha sdo problemas técnicos relacionados com os distratores.
Relativamente a taxa de distracdo, nao ha registos de diferencas na taxa de sucesso entre

1 mm por dia e 2 mm por dia (Breik, 2015).
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3.3.1. Analise dos distratores internos versus internos

A escolha do distrator permanece ao critério de preferéncia do cirurgido, uma vez
que quer os dispositivos internos, quer os externos, apresentam vantagens e desvantagens.
Para optar pelo uso de distratores intraorais ou extraorais um planeamento pré-operatorio
cuidadoso ¢ essencial. Para efetuar a escolha do dispositivo, o cirurgido deve ter em conta
ndo s6 nas consideragdes pré-operatdrias, mas também nas intra-operatorias, como as
caracteristicas anatomicas do osso, que poderdao afetar a possibilidade de colocacao de
distrator interno e a cooperacao do doente (Rachmiel et al., 2014). Genecov et al., no seu
estudo, descreveram a utilizagdo de ambos os tipos, mas recomendaram a utilizagdo de
aparelhos externos multivetoriais em criangas com SPR com micrognatias severas, que
requerem distracdes superiores a 20 mm. Mandel et al. ¢ Wittenborn et al., também
descreveram o uso de ambos os distratores nos seus estudos, mas relataram preferéncia
pelos distratores internos uma vez que apresentam menor taxa de complicagdes
associadas (Breik et al., 2016).

Com o avanco tecnoldgico dos distratores internos, o planeamento cirurgico
guiado virtualmente e a possibilidade de criar dispositivos personalizados, a necessidade

de dispositivos externos podera diminuir (Breik et al., 2016).

3.4. Resultados na desobstrucao das vias aéreas

O motivo mais comum no insucesso da DOM em aliviar a OV A, € a existéncia de
obstru¢do ndo diagnosticada das vias aéreas a outros niveis, como traqueomaldcia,
laringomaldcia ou ainda a existéncia de apneia central ndo diagnosticada (Breik et al.,
2016).

Todas as criangas SPR com indica¢do para DOM devem, assim, ser submetidas a
uma analise detalhada das vias aéreas, através de estudos nasoendoscopicos e
polissonograficos. Estes exames, permitem ao clinico confirmar que a obstrucdo das vias
aéreas se deve a apneia obstrutiva primaria e ndo a anomalias das vias aéreas inferiores,
uma vez que apneia central e anomalias das vias aéreas inferiores constituem contra-
indicagdes para a realizacdo de DOM (Breik et al., 2016).

De acordo com a literatura, os casos de SPR, tendem a apresentar taxa de sucesso
mais elevadas comparativamente aos casos sindrémicos (Breik et al., 2016).

Os resultados de decanulacdo em SPR isolada e sindromica apés DOM, foram

avaliados numa revisdo sistematica levada a cabo por Breik (2015), num total de vinte e
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oito artigos cientificos, com uma amostra de oitenta e seis doentes. De forma geral, a taxa
de sucesso do grupo foi de 81,4%. Concluiu-se que na forma isolada da doenca, cerca de
84% dos doentes foram decanulados com sucesso; ja na forma sindromica os valores
foram de 80%. As causas de falha no grupo de SPR isolada, foram anomalias do sistema
respiratorio inferior, disfun¢do da degluticdo e refluxo gastroesofagico severo nao
diagnosticado anteriormente. Quanto ao grupo sindrémico, as causas de insucesso
apontadas nesta revisao sistematica incluem atrésia das coanas, anquilose da ATM e
anomalias congénitas diversas, ndo correspondentes a nenhuma sindrome especifica
(Breik, 2015). Estudos revelam ainda que em ambos os grupos a apneia central nio
diagnosticada, é apontada como sendo a causa mais comum de ineficicia da DOM.
Contudo, quando o planeamento da cirurgia de distracao ¢ realizado com base em toda a
informacao relevante sobre o doente, os niveis de saturagdao de O ndo apresentam
diferengas significativas nos grupos sindromico e isolado, sendo possivel obter resultados

igualmente satisfatorios na desobstru¢do das vias aéreas em ambos os grupos (Breik,

2015)

3.5. Resultados na alimentacao

As anomalias alimentares sentidas pelas criancas com SPR aparentam estar
relacionadas com a OVAS. Estudos indicam que doze meses apés a DOM, a maioria das
criangas anteriormente dependentes de gastrostomia ou alimentagdo por via entérica,
conseguem alimentar-se exclusivamente por via oral (Breik et al., 2016).

Acredita-se que o aumento do calibre das vias aéreas superiores alcancado,
permita uma adequada respiragdo e manutengdo da oxigenacao durante a alimentagdo. A
melhoria no perfil esquelético craniofacial promove ainda a aproximagdo labial,
facilitando o reflexo de sucgdo. Varios autores referem também melhorias significativas
na funcao de degluti¢ao em doentes submetidos a DOM (Breik et al., 2016).

A presenca de fenda palatina isolada, esta associada a um atraso no crescimento
nos primeiros anos de vida, contudo a contribuicdo desta caracteristica nas dificuldades
de alimentagdo em doentes com SPR, continua incerta. E recomendével que os clinicos
considerem a ocorréncia da fenda palatina durante todas as etapas de tratamento destes
doentes, sendo fundamental o envolvimento precoce de um terapeuta da fala para um

normal desenvolvimento (Breik et al., 2016).
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Estudos relatam que doentes com SPR associada a sindromes, que realizaram
DOM, sdo mais propensos a necessitar de auxiliares alimentares, comparativamente a
criancas com a forma isolada sujeitas ao mesmo procedimento. Este facto pode dever-se
a anomalias neuroldgicas ou de degluticao, concomitantes a sindrome apresentada, que
se refletem numa capacidade alimentar diminuida. A idade do doente no momento da
DOM, pode também afetar os resultados em termos alimentares. A realiza¢do do
procedimento numa idade precoce tem um maior impacto no crescimento da crianga a
longo prazo e ha evidéncia de que doentes submetidos a intervengdes precoces nas vias
aéreas (menos de trés meses de idade), sdo menos propensos a necessitar de assisténcia
alimentar quando comparadas com outros submetidos a interven¢des mais tardias,
independentemente do status sindromico da SPR (Breik et al., 2016).

De acordo com a literatura, ¢ comum observar um declinio no percentil de
crescimento no periodo pos-operatorio da cirurgia de DOM. Entre as possiveis causas
apontadas para este fendmeno, estdo o anormal refluxo de sucgdo e degluti¢do, devido ao
movimento didrio das estruturas da mandibula e da lingua. As alteracdes anatdmicas pos-
cirirgicas da base da lingua e da parede da faringe, podem também despoletar um
disturbio alimentar devido a um mecanismo de alimentagao disfuncional e desorganizado.
Embora a maioria dos estudos relatem introdu¢do de alimentagdo exclusivamente oral no
periodo pds-operatorio, € importante que os clinicos estejam informados deste potencial
declinio precoce do crescimento. Assim poderd ser recomenddvel manter auxiliares
alimentares até ao fim da fase de consolidagdo, ou até remocao dos distratores, para evitar
este declinio (Breik et al., 2016).

De forma geral, a DOM apresenta-se como um método eficaz na melhoria da
eficdcia alimentar, evitando a necessidade de alimentagdo prolongada por via entérica,
como SNG ou sonda de gastrostomia, em muitos doentes. No entanto, ¢ aconselhavel o
acompanhamento por parte de um nutricionista, uma vez que o consumo caldrico durante
a distracao 6ssea devera ser aumentado, dado ser uma fase de intenso stress fisiologico
(Breik et al., 2016).

3.6. Resultados a longo-prazo

Atualmente existe ainda pouca investigacdo no que concerne aos resultados a
longo prazo da DOM em doentes com SPR. Embora a recorréncia dos sintomas das vias
aéreas seja pouco comum na evidéncia disponivel, ¢ importante que equipas

multidisciplinares realizem o follow-up destes doentes (Breik, 2015).
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Estudos indicam que na forma sindrémica de SPR as alteragdes estruturais obtidas
apos a cirurgia sdo excelentes, no entanto, cerca de cinco anos apds a cirurgia de distragdo
oOssea, verifica-se tendéncia da mandibula a retomar a sua forma inicial, sugerindo
predisposicao genética para recidivar. Parece provavel que, embora a DOM efetivamente
alcance um alongamento da mandibula a curto-prazo, o padrao de crescimento interno
ndo seja afetado, ou seja, uma mandibula que estd destinada a ser micrognata ira
permanecer assim quando o crescimento estiver completo (Mackay, 2011).

Nao existem ainda estudos que relatem o impacto deste retrocesso estrutural na
OVA, no entanto, a deformidade persistente podera levar a necessidade de realizagdo de
mais cirurgias. Assim, a DOM ¢ indicada na desobstrug@o das vias aéreas, mas os efeitos
na estética facial aparentam ser transitorios na SPR sindromica (Mackay, 2011; Breik,
2015).

Ao avaliar as complicacdes a nivel dentario, estudos relatam que a maioria dos
efeitos sdo visiveis a longo prazo. Mordida aberta anterior ¢ mordida cruzada posterior,
sao as anomalias oclusais mais frequentes, apresentando uma maior taxa de incidéncia
em doentes com a forma sindromica de SPR. Em alguns casos a mordida aberta anterior,
poderd resolver-se espontaneamente com o crescimento facial, mas em outros casos,
podera ser persistente, facto que tem levado os cirurgides a considerar formas de reduzir
o risco de ma-oclusdo a longo prazo (Breik, 2015).

Existe grande prevaléncia de anomalias dentirias em doentes com SPR
submetidos a DOM, nao identificadas até ao segundo ano de pos-operatorio. Os dentes
com maiores danos sdo os primeiros molares inferiores, segundos molares inferiores e
pré-molares inferiores, provavelmente causados pela localizagdo da ostetomia ou dos
pinos (Mackay, 2011; Scott et al., 2011). Estes defeitos incluem malformacao da raiz,
desenvolvimento deficiente, destruicdo dos foliculos dentérios e alteragdes posicionais.
De forma a evitar estas complicacdes, alguns autores sugerem enucleagdo dos foliculos
dentarios, antes da realizacao da cirurgia de DOM (Breik, 2015).

Alteracdes condilares e anquilose da ATM poés-cirurgicas, tém também sido
descritas, podendo levar a recidiva dos sintomas de OVA. Durante o processo de
distragdo, as forcas cefalicas posteriores sao transmitidas do condilo para a ATM e fossa
glendide. Quando estas forcas excedem a capacidade regenerativa dos condilos, ocorre
erosdo da cartilagem articular, levando ao longo do tempo, a anquilose. Esta caracteristica
tem sido mais comumente descrita em doentes com SPR sindrémica, pois tém maior

tendéncia a apresentar condilos hipopléasicos, sendo a superior a carga aplicada por
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unidade de area nestes casos de condilos menores e deformados. Doentes sindromicos ou
com anomalias condilares pré-operatorias, devem ser monitorizados de perto com estudos
cefalométricos para controlar o calibre das vias aéreas superiores e a existéncia de
recidiva de deformagdes esqueléticas. E também de salientar que, a longo prazo, é comum
a persisténcia da discrepancia esquelética e oclusal. Assim, estas criancas geralmente tém
indicacdo para realizacdo de cirurgia ortognatica ao atingirem a maturidade esquelética

(Breik, 2015).

3.7. Outros resultados

3.7.1. Intubacgio cirurgica

Devido as anomalias anatomicas que tantas vezes se verificam nas criangas com
SPR, ¢ frequente serem submetidas a multiplas cirurgias, nomeadamente cirurgia
ortognatica. Assim, dificuldades de intubacdo durante o periodo cirurgico podem
representar um risco significativo para estes doentes. Ao permitir o correto
reposicionamento da lingua através do avanco mandibular, a DOM proporciona acesso
visual a laringe durante a inducdo de anestesia. Estudos relatam que em individuos com
SPR nao submetidos a DOM, os clinicos experienciaram dificuldades de intubacdo em
71% dos casos; apds DOM, a incidéncia baixou para 8%. Em suma, devido as alteracdes
morfoldgicas que ocorrem com a DOM em criangas com SPR, as condigdes de intubagao

sdo melhoradas (Breik, 2015).

3.7.2. Custos

Do ponto de vista econdmico, a DOM apresenta vantagens quando comparada
com outros métodos cirirgicos, como a traqueostomia. Estima-se que o custo total por
tratamento de traqueostomia, seja duas a trés vezes superior ao custo de DOM (Paes at
al., 2014; Breik, 2015).

O motivo da diferenca financeira esta relacionado com complicagdes a longo
prazo associadas a traqueostomia. Apds a traqueostomia, os doentes permanecem
internados durante longos periodos de tempo, para realizar trocas de canula e educagao
adequada dos pais e cuidadores sobre como cuidar da crianca. Embora os equipamentos
necessarios para a DOM sejam dispendiosos, as criangas permanecem menos tempo no
hospital em comparagdo com criangas que se submetem a traqueostomia. No estudo

realizado por Paes et al. (2014), os autores referem que o impacto financeiro geralmente
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¢ superior durante o primeiro ano de DOM, no entanto, a longo prazo, os custos sdo
desconhecidos. Por exemplo, apds a perda de gérmenes dentérios devido 8 DOM, podera
haver necessidade de colocacdo de implantes dentdrios. Pode ser possivel que a anélise
durante um periodo mais longo, mostre diferencas menos distintas entre as intervengoes

(Paes at al., 2014; Breik, 2015).
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III. CASO CLINICO

1. APRESENTACAO DO CASO CLINICO

Introducao

Neste relato de caso, pretendemos apresentar o tratamento de uma crianga do sexo
feminino, com 4 anos de idade no inicio do processo, 12 Kg, melanodérmica, natural de
Angola que apresentava microretrognatismo e OVA caracteristicos de SPR.

Evacuada para Portugal em Novembro de 2007, aguardava consulta de cirurgia
plastica. Deu entrada na unidade de urgéncia do Hospital de Santa Maria no dia 19 de
Dezembro de 2007 por recusa alimentar e dificuldade respiratdria, referenciada pelo
Hospital Dona Estefania para observacdo pelas unidades de cirurgia maxilo-facial e
cirurgia plastica. Apresentava dificuldade de mobilizacdo mandibular desde os quatro
meses de idade e impossibilidade de mobilizagdo mandibular desde os trés anos, idade
em que foi diagnosticada anquilose temporomandibular bilateral, fazendo, desde entdo,
uma dieta totalmente liquida. De forma a obter uma normalizacdo do perfil facial e
resolugdo dos problemas concomitantes a SPR, a equipa médica optou pela abordagem
cirargica DOM. Ao longo de dez anos tem vindo a ser submetida a diversas cirurgias,

sendo acompanhada por uma equipa multidisciplinar do Hospital de Santa Maria.

Historia clinica

A data de entrada, a mie tinha tinta e seis anos de idade, saudavel, natural de
Angola, ndo fumadora. O pai, quarenta e um anos de idade, natural e residente em Angola,
saudavel e ndo fumador. Quatro irmaos, todos saudaveis, com dois, nove, onze e dois
anos de idade. Auséncia de consanguinidade entre os pais nem doengas de transmissao
heredofamiliar conhecidas. Gestacdo de termo vigiada em Angola e parto vaginal
eutdcico com choro imediato, apresentado 2,700 Kg a nascenga. E de referir que ocorreu
internamento durante o periodo neonatal por deformidade mandibular e rutura ligamentar
do punho esquerdo, tendo tido alta hospitalar com um més de vida e sendo posteriormente
seguida em consulta hospitalar.

A entrada na unidade apresentava quadro de recusa alimentar, respiracio ruidosa
e rinorreia anterior. Apirética, apresentava palidez muco-cutanea e saturacdo de O2 98%
em ar ambiente. Deformagdo mandibular associada a SPR (microretrognatismo), sem

abertura do articulado dentario por impossibilidade de mobilizagdo mandibular,
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verificando-se ainda atraso na progressdo estaturo-ponderal. E de referir que apresentava
deformacdo da face dorsal do punho esquerdo que se manifestava por uma hiperlaxidao
da articulagao. No exame objetivo a entrada, foi descrito sopro sistolico e analiticamente
sem leucocitose ou neutrofilia e sem elevacao dos parametros inflamatdrios.

A doente foi internada para estabilizacgdo do quadro clinico. Durante o
internamento, teve episodios recorrentes de SAOS com dessaturacdes arteriais (Saturacao
02 30-70%).

Iniciou-se investigacao etioldgica e anatomica:

e TC da face com reconstru¢do 3D: hipogenésia da mandibula com dismorfia dos

condilos.

e Raios-X (Figura 11) e ressonincia magnética da mao: Perda de definicdo dos
elementos 6sseos das primeira e segunda linhas do carpo com uma redugdo do espago
ocupado por estes elementos. Abaulamento das partes moles nos sentidos dorsal e
ventral ao nivel do punho compativel com espessamento difuso da sinovial sem

componente de derrame articular.

e Ecocardiograma: cor pulmonale e hipertensdo pulmonar secundéaria ao quadro

obstrutivo da via aérea. Displasia mitral e tricuspide.

Figura 11- A: Raios-X de 2009 (idade 6 anos) onde se verifica assimetria dos ossos do carpo,
com agenésia esquerda; B: Raios-X de 2017 (idade 13 anos), onde é possivel verificar atrofia
dos ossos escafoide e semi-lunar e perda de definicdo dos ossos da segunda fileira do carpo.

A crianca foi avaliada por uma equipa multidisciplinar, que recomendou
traqueostomia para desobstru¢do imediata das vias aéreas, artroplastia bilateral da ATM
e DOM. E de referir que o departamento de genética considerou néo sugerir diagnostico
sindromatico de Pierre Robin, mas sim a forma isolada da sequéncia e suspeita de

malformag¢do congénita ou traumatismo peri-parto.
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Intervencdes Terapéuticas

1°tempo cirurgico

Traqueostomia

A 10 de Janeiro de 2008 foi submetida a traqueostomia com anestesia local. O
plano inicial incluia intubagdo nasotraqueal com fibroscopia mas durante a cirurgia
ocorreu bradicardia e baixa saturagdo, que cedeu com adrenalina e atropina, tendo-se
optado por traqueostomia de emergéncia com canula Shiley® n°4 com didmetro externo
de 9,4 mm e comprimento de 65 mm fenestrada. No periodo de recobro, apresentava
dificuldade respiratoria acentuada, estridor marcado, tosse irritativa e adotava
preferencialmente a posicdo de flexdo da cabeca e pescoco na qual melhorava. Foi
efetuada radiografia ao torax que demonstrou canula muito introduzida ao nivel do
bronquio direito provocando atalectasia. Procedeu-se a substitui¢do de canula para
Shiley® 5,5 pediatrica ndo fenestrada, com didmetro interno 5,5 mm, didmetro externo
7,7 mm e 46 mm de comprimento. O pds-operatdrio decorreu sem intercorréncias e apos
esta cirurgia verificou-se melhoria do quadro clinico e recuperagdo ponderal, bem como

evolucdo positiva da dindmica respiratéria e resolucao do cor pulmonale.

2°tempo cirurgico

Artroplastia bilateral da ATM

A 31 de Janeiro de 2008 foi realizada artroplastia bilateral com interposi¢cdo do
retalho miofascial temporal e excisdo do seio pré-auricular esquerdo. O pos-operatorio
decorreu sem intercorréncias e tolerou alimentag¢do por SNG 24h apds a cirurgia.

Apos esta cirurgia deu-se inicio ao programa de otimizagdo da mobilizagao
mandibular (Figuras 12 e 13). Reabilitacdo da fun¢do mandibular motora, em cooperagdo
com terapia da fala, com mecanoterapia diaria inicialmente com mola e posteriormente
com pedo roscado. Registou-se um evidente beneficio clinico com aquisicdo de bons
movimentos de mastigagdo com rotacdo e lateralizacdo da mandibula. Alimentacao oral
durante o dia, apenas com suplementacdo através de SNG, durante a noite, quando
necessario. Manteve-se hemodinamicamente estavel, apirética, eupneica com saturagdes
O, iguais ou superiores a 97% em ar ambiente quando acordada e desde a data da
traqueostomia também durante o sono, mantendo roncopatia dispersa a auscultacdo

pulmonar.
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Figura 12 — Ortopantomografia de 2009 (5 anos), apos cirurgia de
artroplastia bilateral da ATM (Fonte: Hospital de Santa Maria).

dade Atual

Figura 13 - Telerradiografia de perfil de 2009 (5 anos), apos cirurgia de
artroplastia bilateral da ATM (Fonte: Hospital de Santa Maria).
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3’ tempo cirurgico

1°DOM

Em 12 de Margo de 2009 foi efetuada cirurgia corretiva da malformagao
mandibular com extracdo de duas pecas dentarias (51 e 61) e osteotomia da tdbua externa
do angulo direito da mandibula com colocagdo de distratores de multivetoriais externos
(Figura 14). Tanto a cirurgia como o periodo pds-operatorio decorreram sem
intercorréncias e oito dias apods a colocagao dos distratores, iniciou-se a distracao vertical
e horizontal. A taxa de distragdo aplicada foi de 0,5 mm, uma vez por dia, em ambos os
ramos do distrator e este procedimento foi explicado a mae que ficou encarregue de
continuar o processo distrativo. Até ao décimo quinto-dia foi alimentada exclusivamente

com recurso a SNG, tendo sido posteriormente introduzida a alimentagdo oral.

Shull chikdren|b) pa
70 B 1126048 1

8 3 ke,
Figura 14 - Raios-X de 2009 (5 anos), apos cirurgia de colocagdo de
distrator a direita (Fonte: Hospital de Santa Maria)

2°DOM

Vinte dias apdés a primeira cirurgia de DOM foi submetida ao mesmo
procedimento cirurgico anteriormente descrito, mas na hemiface esquerda (Figura 15),
tendo sido iniciada distracdo, a mesma taxa de 0,5 mm diarios, em ambos os ramos do
distrator ap6s uma fase de laténcia de seis dias. Foi indicada continuagdo de

mecanoterapia durante a fase de consolidacdo de todas as etapas de DOM.
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Idade Afal

Skull pa

Figura 15 - Raios-X de 2009 (5 anos) apos cirurgia de
colocagdo de distrator a esquerda (Fonte: Hospital de Santa
Maria)

Dois meses cessados, foram removidos os distratores e registou-se abertura inter-

incisal de 1 cm e distragcdo osteogénica bilateral de cerca de 1 cm (Figura 16).

Figura 16 - (4) Ortopantomografia de 2009 (5 anos) anterior ao periodo de distragdo; (B)
ortopantomografia de controlo apos remogdo dos distratores onde é visivel aumento dsseo (Fonte:
Hospital de Santa Maria).

Durante consulta de controlo, em Abril de 2010, verificou-se através de TC
(Figura 17) que o ramo mandibular direito se apresentava mais pequeno e estreitado, com

indicacao de nova distragao.
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Figura 17 - Reconstrugcdo 3D de controlo de Abril de 2010 (6 anos) (4): lado direito, (B):
lado esquerdo. (Fonte: Hospital de Santa Maria).

3°DOM

Em 8 Julho de 2010 foi realizada osteotomia bilateral da mandibula e implantagao
de distratores bilateralmente. O pos-operatdrio decorreu sem intercorréncias e iniciou-se
a distracdo bilateral de 1 mm didrio ao 12° dia de pds-operatorio. Ao realizar raios-X de
controlo em Agosto de 2010, verificou-se que ndo estava a ocorrer distragdo osteogénica
a esquerda, sendo ajustadas as taxas de distracdo a esquerda e direita, para permitir uma

formagdo equivalente de calo 6sseo em ambas as hemifaces (Figura 18).

30-02-2010, 08-23:81

Figura 18 - Raios-X de controlo de distratores de Agosto de 2010 (6 anos)
(Fonte: Hospital de Santa Maria).
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Alcancado o objetivo, terminou-se o periodo distrativo dia 26 de Outubro de 2010.
Contudo, nesse mesmo dia, ocorreu queda no domicilio, com embate do mento a direita
e apresentacao de edema discreto junto a emergéncia dos pinos superiores. Dia 02 de
Novembro de 2010 distratores foram removidos e colocaram-se barras de consolidacao

bilateralmente.

Consulta de avaliacdo de pneumologia pediatrica

Em Julho de 2011 verificou-se através de LBT que a base da lingua se encontrava
encostada a parede posterior da faringe, ndo sendo assim possivel encerrar a

traqueostomia.

Consultas de avaliacdo de estomatologia pediatrica

Avaliada pelo departamento de estomatologia em Julho de 2011, a paciente
apresentava dentes deciduos cariados, mas ndo suscetiveis de restauragdo e dentes

permanentes sem carie (Figura 19).

Figura 19 - Ortopantomografia de Julho de 2011 (10 anos), onde é
possivel identificar dentes deciduos cariados (Fonte: Hospital de Santa
Maria).

Em Julho de 2012 verificou-se a existéncia de caries no terceiro e quarto
quadrantes (Figura 20), sendo realizadas restauragdes em resina composta na face oclusal
do elemento dentario 36 (classe I de Black) e nas faces oclusal, mesial e distal no elemento
dentario 37 (classe II de Black). Foram também efetuadas exodontias dos dentes deciduos

75 e 85.
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Figura 20 — Ortopantomografia de Julho de 2012 (11 anos), onde é possivel

identificar caries em dentes deciduos e permanentes (Fonte: Hospital de
Santa Maria).

No dia 21 de Fevereiro de 2013, o dente 46 foi restaurado na face oclusal (classe

I de Black) com amalgama de prata.

4°DOM
Em Margo de 2013 foi avaliada pelo departamento de cirurgia plastica que indicou

necessidade de nova cirurgia de distracdo osteogénica (Figura 21).

==

Figura 21- TC com reconstrug¢do 3D de Marco de 2010 (7 anos): (A) lado direito, (B)
lado esquerdo. (Fonte: Hospital de Santa Maria).

Realizada a 04 de Abril de 2013, nesta cirurgia foram colocados, bilteralmente,
distratores multivetoriais externos (Synthes®) e extraidos os elementos dentarios 47 e 38

(Figuras 22 e 23). Simultaneamente, substituiu-se a cdnula de traqueostomia e inseriu-se
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SNG. A fase de distracdo ativa teve inicio no sétimo dia de pds-operatério e introduziu-

se alimentagdo oral exclusiva com dieta liquida/pastosa no décimo dia, com boa

tolerancia, tendo alta hospitalar no dia seguinte.
FiF

| |

Figura 22 - Raios-X de controlo de Abril de 2013 (9 anos), apds

osteotomia e colocagdo de distratores bilaterais (Fonte: Hospital de
Santa Maria).

Figura 23 - Raios-X de controlo apds osteotomia e colocagdo de distratores bilaterais
a esquerda (L) e direita (R) (Fonte: Hospital de Santa Maria).

Recolocacdo dos pinos do distrator

A 07 de Maio de 2013 foi observada pelo departamento de cirurgia plastica, que
constatou que os pinos roscados do distrator mandibular direito ndo apresentavam apoio
osseo (Figura 24). Assim, foi submetida a cirurgia para recolocagdo dos pinos a 09 de

Maio de 2013 que decorreu sem intercorréncias.
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Figura 24 — Ortopantomografia de Maio de 2013 (9 anos), onde se
observa falta de suporte 6sseo de um pino do distrator direito (Fonte:
Hospital de Santa Maria).

5°DOM

A 27 de Junho de 2013 foi submetida a cirurgia eletiva para substituicdo do
material de osteossintese (Figura 25). Foram colocados dois pinos distratores
mandibulares a esquerda do distrator e realizada re-osteotomia do angulo mandibular
esquerdo. A cirurgia decorreu sem percalcos. A doente ndo apresentava sinais de
dificuldade respiratoria no pds-operatério, no entanto, ndo vocalizava nem abria o
articulado dentério, por desconforto na mobilizacdo mandibular. Apoés uma fase de

laténcia de quatro dias, iniciou-se a distragdo a esquerda e teve alta hospitalar.

Figura 25 - Ortopantomografia de controlo de Julho de 2013 (9 anos), apds
osteotomia do dngulo mandibular direito (Fonte: Hospital de Santa Maria).
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Em Agosto de 2013 foi intervencionada, sob anestesia geral, para
reposicionamento mandibular e substitui¢do das barras distratoras a esquerda. A cirurgia
e pos-operatdrio decorreram sem intercorréncias e os distratores a esquerda foram
removidos a 06 de Setembro de 2013.

A 6 de Setembro de 2013 foi também submetida a cirurgia eletiva de remodelagao
mandibular e substituicdo das barras de fixacdo a direita. A cirurgia decorreu sem
intercorréncias, mantendo-se sempre estavel do ponto de vista hemodinamico e

respiratorio.

Avaliacdo de pneumologia pediatrica

Em 4 de Novembro de 2013, a doente foi internada para monitorizagdo noturna
de oximetria e clinica para avaliagdo pré-encerramento da traqueostomia. Durante o
periodo noturno de avaliagdo esteve com sono tranquilo com cénula n°S de Shiley®
ocluida e sem repercussdes na oximetria ou clinicas, apenas roncopatia ligeira em
decubito lateral. Sem intercorréncias, manteve-se com saturagoes de O2 >96%, tendo sido

indicada para encerramento de traqueostomia em Dezembro.

Avaliacdo de estomatologia

No dia 26 de Dezembro de 2013, os elementos dentarios 35 e 36 foram restaurados
com amalgama de prata, uma vez que apresentavam cdaries secundarias nas faces

vestibular (classe V de Black) e oclusal (classe I de Black), respetivamente.

Avaliacdo de cirurgia plastica

Apds nove meses em Angola, a doente regressou a Portugal. O servigo de cirurgia
plastica, em Setembro de 2014, verificou boa consolidagdo éssea, no entanto, a
ortopantomografia demonstrou assimetria dos angulos e ramos ascendentes da

mandibula, sendo recomendada nova distracao dssea.

6°DOM
Em 15 Janeiro de 2015 foi realizada osteotomia bilateral da mandibula com
implantacdo bilateral de distratores multivetoriais externos (Figura 26) e distragcdo dssea

imediata. Durante o periodo de distragdo ativa, a doente referiu cefaleias temporais a
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direita que se intensificaram em Mar¢o de 2015 e levaram a involu¢do dos avangos

mandibulares alcancados.

Figura 26 - TC com reconstrugdo 3D de Janeiro de 2015 (11 anos), apods osteotomia bilateral e
colocagdo de distratores: (4) lado direito, (B) lado esquerdo. (Fonte: Hospital de Santa Maria).
A 19 de Maio de 2015, foi intervencionada, sob anestesia geral, para
reposicionamento mandibular e colocacdo de barras estabilizadoras. A cirurgia decorreu
sem intercorréncias, no entanto, ao terceiro dia de pds-operatorio, ocorreu libertagao das

barras estabilizadoras, que tiveram que ser substituidas.

Avaliacdo de otorrinolaringologia

Na sequéncia da possibilidade de encerramento da canula de traqueostomia,
realizou-se laringotraqueoscopia e nasofibrolaringoscopia sob anestesia geral. Estes
exames revelaram supraglote colapsada (estenose da supraglote) e edemaciada com
abertura e progressao do endoscopio apenas com tosse, optando-se por manter a
traqueostomia.

Em 13 de Agosto de 2015 foram removidos os distratores multivetoriais e obteve
alta hospitalar no mesmo dia, com permissao médica para regressar a Angola e voltar em

2016.

Avaliacio de cirurgia plastica

Apo6s dez meses em Angola, a doente regressou a Portugal. O servigo de cirurgia
plastica, em Julho de 2016, verificou boa conformaciao dos tecidos moles mas com

abertura inter-incisiva reduzida, sendo recomendada nova distracdo ossea.
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7°DOM

Em 12 de Setembro de 2016 foram reaplicados distratores nos ramos montantes
da mandibula, como sequéncia apresentou parésia dos zigomaticos € em menor grau dos
orbiculares das palpebras e dos labios a direita (Figura 27). O pds-operatério decorreu
sem intercorréncias e iniciou-se a distracdo bilateral no dia seguinte a recolocacdo dos
distratores, apresentando queixas dalgicas nos dias seguintes, os distratores foram
ajustados levando ao cessar das dores. A doente teve alta hospitalar no dia 26 de
Setembro, dando-se por terminada a fase de distragao e foi recomendada mecanoterapia

com TheraBite®.

Figura 27 - Raios-X de Setembro de 2016 (12 anos) apos cirurgia de colocagdo de distratores
bilaterais (Fonte: Hospital de Santa Maria).

Avaliacdo de cirurgia plastica

O servigo de cirurgia pléstica avaliou a doente em Setembro de 2017, verificando
manuten¢do de abertura inter-incisiva, mas com indicagdo para manter a mecanoterapia.
A 4 de junho de 2018 apresentava abertura inter-incisiva de 1,5 cm.

Esta programada nova fase de DOM e cirurgia para colocacdo de proteses

bilaterais da ATM para o ano de 2019.

% i ';,Ip
Figura 28 - TC com reconstrugdo 3D de controlo de Setembro de 2017 (13 anos): (4)
lado direito; (B) lado esquerdo. (Fonte: Hospital de Santa Maria).
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~\

*10 de Janeiro: traqueostomia

*31 de Janeiro: artroplastia bilateral da ATM e excisdo do seio pré-auricular esquerdo. Inicio de programa de
mecanoterapia inicialmente com mola e posteriormente com pedo roscado

IS
>

J

*12 de Margo: cirurgia corretiva da malformacgio mandibular com extragdo de duas pecas dentérias (51 e 61) "\
e osteotomia da tabua externa do angulo direito da mandibula com colocagdo de distratores de
multivetoriais externos.

¢ 02 de Abril:cirurgia corretiva da malformagdo mandibular com osteotomia da tabua externa do angulo
esquerdo da mandibula com colocagdo de distratores multivetoriais externos.

*04 de Junho: cirurgia para remocdo bilateral dos distratores )

(6}
>

*08 de Julho: cirurgia de osteotomia bilateral da mandibula e implantagdo de distratores multivetorais
bilateralmente

*02 de Novembro: cirurgia de remocgdo de distratores e colocagdo de barras de consolidagdo

*04 de Abril: cirurgia de osteotomia bilateral da mandibula e implantagdo de distratores multivetorais \
bilateralmente

*09 de Maio: cirurgia para recolocacdo dos pinos distratores a direita que ndo apresentavam suporte 6sseo

20 de Junho: cirurgia eletiva para substitui¢do do material de osteossintese, com colocagdo de pinos a
esquerda e re-osteotomia do angulo mandibular esquerdo

*08 de Agosto: cirurgia de reposicionamento mandibular e substituigdo das barras distratoras a esquerda

*06 de Setembro: cirurgia para remogdo dos distratores a esquerda e substituicdo de barras de fixagdo a
direita

¢ 15 de Janeiro: cirurgia de osteotomia bilateral da mandibula e implantagdo de distratores multivetorais N\
bilateralmente

¢ 19 de Maio: cirurgia de reposicionamento mandibular e colocagdo de barras distratoras
*13 de Agosto: cirurgia de remogdo de distratores

J
N
¢ 12 de Setembro: cirurgia de osteotomia bilateral da mandibula com implantagdo de distratores
multivetorais nos ramos montantes da mandibula
*22 de Dezembro: cirurgia de remogdo de distratores
J

-

Figura 29 - Cronograma das cirurgias de DOM
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Figura 30— (A):Telerradiografia de perfil com tragado cefalométrico do IUEM antes de
DOM (2009 - idade 4 anos) onde é visivel o microretrognatismo demarcado. (B):
Telerradiografia de perfil com tragado cefalométrico do IUEM apos multiplas cirurgias de
DOM (2018 - idade 13 anos) onde é visivel o avang¢o mandibular. (Adaptado de: Hospital de
Santa Maria).
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2. DISCUSSAO DO CASO CLINICO

e Tendo em conta que a SPR ¢ geralmente diagnosticada a nascenga e se estabelece
imediatamente uma abordagem terapéutica, a maioria dos casos encontrados na
literatura dizem respeito a DOM em recém-nascidos, ndo existindo muitos estudos
com relatos durante a segunda infancia. Caso existisse maior informacao disponivel,
esta poderia ter sido util para a fase inicial de defini¢do do tratamento;

e Na historia clinica ndo estdo referidos quais os pardmetros que foram tidos em conta
pelo departamento de genética ao efetuar diagnostico de SPR isolada, pelo que nos
parece que esta doente deveria ser reavaliada pelo departamento de genética.

e A SPR apresenta uma grande diversidade de fendtipos e, por vezes, comorbidades
adicionais que nao se encaixam nas caracteristicas de sindromes conhecidas e
identificadas. Neste caso clinico ndo estd esclarecida a etiologia da agenésia dos 0ssos
do carpo da paciente, podendo estar associada a uma variante sindrémica;

e Ao longo do processo ainda ndo se concluiu qual o fator que levou ao
desencadeamento da micrognatia neste caso;

e Apesar de ter permitido a realizacdo do objetivo primario, o uso de distratores externos
teve como consequéncias cicatrizes faciais, mobilizagdo por trauma externo e perda de
elementos dentarios;

e As taxas de sucesso de DOM como método para a decanulagdo de doentes com
traqueostomia sdo maiores em idades inferiores a vinte e quatro meses de idade, uma
vez que traqueostomias de longo termo levam a complicagdes como a estenose da
glote. A doente estd traqueostomizada hd nove anos, estando mais propensa a
desenvolver complicagdes;

e Os longos periodos de tempo que a doente passou fora de Portugal, dificultaram um
acompanhamento mais proximo e regular durante os periodos de consolidagdo, em que
a mecanoterapia didria com TheraBite® foi recomendada para permitir maior abertura
inter-incisiva;

e A DOM tem sido eficaz na normalizagdo do perfil facial, tendo também um impacto
positivo a nivel psicologico para a doente;

e A DOM permitiu a crianca obter abertura inter-incisiva que, por sua vez, permitiu
desenvolver comunicagdo verbal, alimentacdo s6lida e consequente normaliza¢dao do

desenvolvimento estaturo-ponderal.
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IV. CONCLUSAO

Independentemente de se apresentar na sua forma isolada, associada a uma
sindrome conhecida ou a outras malformag¢des, a SPR ¢ uma anomalia a ter em
consideracdo. Apesar da etiologia e patogénese da SPR ainda ndo estarem totalmente
esclarecidas, existem diversas possibilidades sugeridas para a origem da mandibula
hipopléasica. Tendo em conta a existéncia das trés formas de SPR, ¢ de extrema
importancia que, efetuado o diagnostico e o tratamento das anomalias dos mecanismos
fisioldgicos, seja realizada uma busca etioldgica mais extensa para investigar a possivel
existéncia de uma sindrome associada.

Atualmente considera-se que a OVA, anomalia fisioldgica indispensével para o
diagnodstico de SPR, tem uma natureza multifatorial, com componentes anatomicas e
neuromusculares, tornando-se indispensavel identificar as causas da OV A de cada doente,
para determinar a abordagem terapéutica mais correta. E necessario ter em conta que a
abordagem terapéutica destes pacientes deve sempre ser iniciada com métodos ndo
invasivos, sendo o posicionamento e o estabelecimento de via aérea nasofaringea, as
terapéuticas de primeira e segunda op¢ao, respetivamente. Outros métodos ndo invasivos,
como os aparelhos ortopédicos, apesar de apresentarem resultados promissores,
necessitam de mais evidéncia cientifica a suporta-los. Quando os métodos nao invasivos
se revelam ineficazes, tem que se adotar uma abordagem invasiva. A adesao labio-lingua,
a DOM e a traqueostomia sdo os métodos mais mencionados na literatura. Contudo, a
traqueostomia deve ser considerada uma opcao de ultimo recurso, observando-se uma
preferéncia atual para a DOM como método cirlirgico, uma vez que permite corrigir o
defeito mandibular primario e restituir os mecanismos fisioldgicos necessarios ao bom
desenvolvimento do doente.

Devido a forma e fungdo tridimensional complexa da mandibula humana, o
planeamento pré-operatorio € critico para assegurar o sucesso clinico do procedimento de
DOM. Os objetivos do tratamento sdo a base para a escolha do tipo de distrator a utilizar
€ quais os vetores necessarios para a distragdo. O desenvolvimento dos dipositivos tem
acompanhado o desenvolvimento da técnica da DOM, sendo cada vez mais possivel um
controlo de distragdo preciso nos trés planos do espaco. Apesar do avanco da ciéncia ter
vindo a tornar esta técnica cada vez mais segura, ¢ ainda associada a algumas
complicacdes. A principal causa de insucesso da DOM ¢ a ocorréncia de falha de

diagnodstico de obstrucdo das vias aéreas inferiores, contudo a anquilose das ATMs ¢é
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também tida como uma possivel complicagdo a longo prazo, que podera implicar a
recidiva da OVA. Ja a nivel dentario, ¢ comum a destruicdo de foliculos dentarios,
alteragdes posicionais e alteragdes em termos de oclusdao. Deste modo ¢ fundamental que
os pacientes com SPR submetidos a cirurgia de DOM, sejam acompanhados por uma
equipa multidisciplinar de especialistas que devem realizar um follow-up rigoroso.

De forma geral, ao solucionar a hipoplasia mandibular caracteristica da SPR, tida
como a causa para as complicacdes secundarias, a DOM apresenta-se como um método
de tratamento muito eficaz nestes doentes. Permite alcancar bons resultados na
desobstru¢do das vias aéreas secundarias a micrognatia, uma melhoria da eficacia
alimentar e ao impulsionar um perfil facial mais proximo do normal, tem também
repercussdes positivas a nivel psicologico nos doentes, aumentando a sua qualidade de

vida a longo prazo.

PROXIMOS PASSOS

Sdo necessarios mais estudos para determinar qual o tipo de distrator ideal, a
melhor técnica de osteotomia e o protocolo de tratamento mais adequado para cada faixa
etaria.

Sugiro também que se realizem mais estudos de longo termo para determinar com
mais precisdo a incidéncia das complicacdes da DOM aplicada a SPR e quais as suas
consequéncias para os doentes.

Sao necessarios estudos a longo prazo onde se avaliem as alteragdes faciais apos

a DOM e o impacto que o procedimento tem em termos dentarios e oclusais.
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