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RESUMO

As fendas palatinas representam a malformacdo facial congénita mais comum.
Atualmente, na Europa atingem um recém-nascido por cada 700 nascimentos. Caracterizam-se
por uma interrup¢ao na continuidade dos tecidos do labio superior, do bordo alveolar e do palato
de forma parcial em cada estrutura ou, por vezes, afetando multiplas areas. Podem ser
unilaterais, bilaterais e intermédios ou, em situacdes raras, podem envolver outros segmentos

do terco inferior e médio da face. Sdo classificadas como malformagdes graves.

Estas malformagdes perturbam varias fungdes essenciais ao desenvolvimento normal da
crianga: a fala, a audicdo, a denti¢do, bem como o seu aspeto estético e o equilibrio psicofisico,
sem omitir as sequelas futuras que essa condi¢do congénita pode ter em termos estéticos e

funcionais.

O protocolo de atendimento global desses pacientes ¢ multidisciplinar. A equipa medica
inclui cirurgides, o ortodontista, o0 médico de odontopediatria, o neonatalogista, o especialista
em prétese maxilofacial e o terapeuta da fala. A abordagem ao doente com fenda ldbio-palatina
¢ complexa e exigente.

O objetivo do tratamento dos pacientes € obter uma aparéncia, um discurso € um

crescimento normal sem perturbagdes graves na qualidade de vida.

Objetivo: Realizar uma revisdo da evidéncia clinica disponivel relativa a abordagem
multidisciplinar de interveng¢ao terapéutica das fendas palatinas, tendo como a crianga o centro

das prioridades terapéuticas.
Conclusdo: O tratamento multidisciplinar das fendas labio-palatinas ¢ essencial para

garantir resultados 6timos e melhorar a qualidade de vida do paciente.

Palavras-chave: fendas palatinas, labio leporino, malformagdes congénitas, tratamento

multidisciplinar.






ABSTRACT

Cleft palates are the most common congenital facial malformation. Currently, in Europe
they affect one newborn baby per 700 births. They are characterized by an interruption in the
continuity of the tissues of the upper lip, the alveolar rim and the palate in a partial way in each
structure or sometimes affecting multiple areas. They can be unilateral, bilateral and
intermediate or, in rare situations, can involve other segments of the lower and middle third of

the face. They are classified as severe malformations.

These malformations disturb several functions essential to the child's normal
development: speech, hearing, dentition, as well as their aesthetic appearance and
psychophysical balance, without omitting the future sequels that this congenital condition may

have in aesthetic and functional terms.

The overall care protocol for these patients is multidisciplinary. The medical team
includes surgeons, the orthodontist, the doctor of pediatric dentistry, the neonatologist, the
maxillofacial prosthesis specialist and the speech therapist. The approach to the cleft lip and

palate patient is complex and demanding.

The goal of patient treatment is to achieve normal appearance, speech and growth

without serious disruption to quality of life.
Objective: To conduct a review of the available clinical evidence regarding the
multidisciplinary approach to therapeutic intervention for cleft palates, with a focus on

prioritizing the child's therapeutic needs.

Conclusion: Multidisciplinary treatment of cleft lip and palate is essential to ensure

optimal outcomes and improve the patient's quality of life.

Keywords: Palatal clefts, cleft lip, congenital malformations, multidisciplinary treatment.
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Lista das abreviaturas:

ATM- Articulagdo temporomandibular
CO- Monoxido de carbono

FB- Fenda bilateral

FL- Fenda labial

FLP- Fenda labio-palatina

FL/P- Fenda labial / palatina

FPO- Fenda palatina orofacial

FP- Fenda palatina

FU- Fenda unilateral

IVP- Insufisancia Velofaringea

NAM- Moldagem nasoalveolar

NOx- Oxido de azoto

NSFPO- Fenda palatina orofacial ndo sindromica
PRS- Sindrome Pierre Robin

RME- Expansao rapida da maxila
SME- Expansdo lenta da maxila

TCS- Sindrome Treacher Collins

VCFS- Sindrome velocardiofacial
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Introdugdo

I. INTRODUCAO

As fendas labio-palatinas sdo malformagdes congénitas graves e frequentes que afetam
cerca de 1 em cada 700 nascimentos na Europa. Sdo caracterizadas por uma abertura anormal
no labio superior e/ou palato do recém-nascido. As fendas ocorrem devido a uma fusdo
incompleta dos tecidos durante o desenvolvimento embrionério, resultando numa abertura
anormal nas estruturas faciais vitais. Essas malformagdes podem ter um impacto significativo

na saude, funcdo, estética e qualidade de vida das pessoas afetadas (A. Oner & Tastan, 2020).

A compreensdo da sequéncia de eventos embriologicos que levam a formacdo das
fendas labio-palatinas ¢ crucial para garantir uma abordagem ideal em termos anatémicos e
para compreender as causas dessa malformacao. Esse conhecimento aprofundado permite aos
profissionais de saude identificar as etapas-chave do desenvolvimento facial onde pode ocorrer
fusdo incompleta dos tecidos, resultando na formagdo das fendas. Ao compreender esses
processos embriologicos, ¢ possivel obter uma melhor compreensdo dos fatores subjacentes a
etiologia e os profissionais de satide podem adaptar as estratégias de cuidados para melhorar os
resultados anatémicos e oferecer melhores orientagdes aos pacientes e as familias afetadas

(Moore et al., 2015).

As fendas palatinas podem estar associadas a diferentes sindromes que podem ter um
impacto na saude e no desenvolvimento da crianga. Essas sindromes podem apresentar
caracteristicas unicas, como malformacdes cardiacas, problemas de crescimento e anomalias
faciais adicionais. A presenca de uma sindrome associada pode exigir uma abordagem de
tratamento mais complexa. E essencial levar em consideracdo essas sindromes durante a
avaliacdo e o tratamento das fendas palatinas, a fim de garantir um acompanhamento médico
adequado e intervengdes direcionadas para promover o desenvolvimento global da crianga

(Mahamad Irfanulla Khan et al., 2020).

A etiologia das fissuras labio-palatinas isoladas ¢ complexa e multifatorial, envolvendo
fatores genéticos, ambientais e teratogénicos. Estudos tém identificado varios genes envolvidos
na formacdo das estruturas faciais e a sua fusdo, e variagdes genéticas podem predispor o
desenvolvimento dessas malformagdes. Fatores ambientais também desempenham um papel

importante. Fatores como exposicdo a substancias toxicas, infecdes durante a gravidez,

13
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deficiéncia nutricional ou habitos prejudiciais podem aumentar o risco de desenvolver fissuras
labio-palatinas no feto. Além disso, fatores teratogénicos, como o uso de certos medicamentos
ou drogas durante a gravidez, alcoolismo materno ou tabagismo, também podem contribuir para
o desenvolvimento dessas malformagdes. E importante observar que a interagao entre os fatores
genéticos, ambientais e teratogénicos pode variar de individuo para individuo. Compreendendo
esses diferentes aspetos da etiologia das fissuras ldbio-palatinas, os profissionais de satde
podem melhorar a sua abordagem no tratamento dessas malformacdes, com énfase na
prevencao, triagem precoce, aconselhamento genético e suporte as familias afetadas (Xu et al.,

2015).

A expressdo das fendas labio-palatinas pode variar fenotipicamente, apresentando
diferentes formas que podem afetar o labio, o alvéolo e o palato, isoladamente ou em
combina¢do, com graus variaveis de gravidade. Ao longo dos anos, varios sistemas de
classificagdo foram propostos para estabelecer uma classificagao pratica, precisa e coerente, a
fim de alcancar um consenso clinico e académico. Entre essas classificacdes, examinaremos
especialmente as de LASHAL, Veau e outras. Esses sistemas de classificagdo permitem
categorizar e descrever as diferentes variacdes anatomicas observadas nas fendas labio-
palatinas, facilitando a comunicacdo e a compreensdo entre profissionais de saude e
pesquisadores nessa area. Uma classificagcdo precisa ¢ essencial para orientar abordagens de
tratamento e avaliar melhor os resultados clinicos e funcionais de pacientes com fendas labio-

palatinas (Singh et al., 2015).

As fendas palatinas podem ter consequéncias dentarias significativas nas pessoas
afetadas. A auséncia parcial ou total do palato pode afetar a erupga@o e a posicao dos dentes na
arcada dentaria. Isso pode resultar em problemas de oclusdo, fungdo e estética dentaria (Kiaee

et al., 2021).

O tratamento de pacientes com fendas ldbio-palatinas representa um desafio
significativo no campo meédico devido a complexidade de cada tipo de malformagdo, a
variabilidade dos protocolos existentes € a necessidade de determinar o momento ideal de
intervengdo para obter os melhores resultados. No entanto, avangos importantes foram feitos ao
longo das décadas gragas aos avangos médicos, cirurgicos e aos cuidados multidisciplinares. A
abordagem dessas malformag¢des complexas requer um tratamento abrangente que envolve
vérias especialidades médicas, como cirurgia plastica, cirurgia maxilofacial, ortodontia,

otorrinolaringologia, terapeuta do fala e psicologia. O objetivo ¢ garantir a reabilitagcdo

14



Introdugdo

completa dos pacientes e melhorar sua qualidade de vida. O tratamento visa corrigir a anatomia
alterada, restaurar a funcionalidade da fala, degluti¢do e respiragcdo, melhorar a estética facial e
atenuar os impactos psicossociais nos pacientes. O cuidado comega no momento do
diagnéstico, seja pré-natal ou pds-natal, e continua até o final do crescimento. Isso requer uma
equipa interdisciplinar que trabalhe em estreita colaboragao através de diferentes especialidades
para implementar um tratamento coordenado e cooperativo, visando obter excelentes resultados

(Shetye & Gibson, 2023).

O ortodontista desempenha um papel essencial e versatil no tratamento de pacientes com
fenda labial e palatina, tendo a capacidade de avaliar as mal oclusdes e melhorar a fungao
oclusal. Intervém precocemente na ortopedia neonatal, manipulando os tecidos orais e periorais
antes da primeira cirurgia de reparagdo dos labios. Ao longo da infancia do paciente,
implementa diversos tratamentos ortodonticos como terapias intercetivas para promover o
desenvolvimento adequado das estruturas orais e preparar o doente para outras intervengoes.
Além disso, também pode realizar tratamentos ortodonticos corretivos para alinhar os dentes e
melhorar a estética do sorriso. Em alguns casos, colabora com cirurgides ortognaticos para
determinar se uma cirurgia ¢ necessaria para corrigir a posi¢ao dos maxilares (Prashant et al.,

2021).

Nos ultimos cem anos, os cirurgides especializados em fissuras labiais t€ém trabalhado
para desenvolver, melhorar e aprimorar técnicas com o objetivo de remediar essas deformagdes
anatomicamente complexas. A correcao cirtirgica ¢ agora considerada o tratamento padrao para
restaurar a forma e a funcdo normais do labio e do palato. Os objetivos da cirurgia
permaneceram constantes ao longo do tempo, concentrando-se em trés areas principais:
encerramento anatomico da fissura palatina, restaurar a fala e minimizac¢do de distarbios de
crescimento. Diversas técnicas cirtirgicas foram descritas para reparar fissuras ldbio-palatinas,
e a escolha da técnica utilizada depende de diversos fatores, como preferéncias do cirurgido,
gravidade da malformagdo e presenga ou auséncia de outras deformagdes (Naidu et al., 2022).
Neste trabalho, serdo apresentadas as técnicas cirurgicas mais comumente utilizadas para a

reparacao do labio e do palato em casos de fissuras labio-palatinas

A rinoplastia para deformacdes nasais associadas as fissuras labiais representa um
desafio consideravel para todos os cirurgides especializados nessa area. As rinoplastias em
pacientes com fissuras labio-palatinas sdo tecnicamente dificeis de dominar, exigindo uma

abordagem personalizada para cada paciente. Devido a grande variabilidade da anatomia
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fenotipica e as cicatrizes decorrentes das cirurgias anteriores, esses procedimentos tornam-se
ainda mais complexos. O objetivo da rinoplastia ¢ alterar a forma e a estrutura do nariz a fim
de melhorar tanto a funcionalidade quanto a aparéncia estética. Serdo abordados os diferentes
momentos da rinoplastia para fissuras labiais, que tém sido objeto de debates h4 décadas e foram

divididos em rinoplastia primaria, intermedidria e definitiva (Hoshal et al., 2020).

Um desenvolvimento adequado da fala é essencial para o desenvolvimento da crianca e
sua integracdo social. A fenda palatina pode causar dificuldades na fala e na comunicagdo. A
cirurgia ¢ a primeira linha de tratamento, mas ap6s a correcao da configuragdo, podem persistir
anomalias na fala. Pacientes com historico de fenda palatina podem apresentar erros na
producdo dos sons da fala, hipernasalidade e emissao nasal. Um bom diagnostico das distor¢des
¢ necessario para compreender melhor se elas sdo devidas a anomalia da estrutura ou a um
posicionamento articulatorio defeituoso. Com base nesse diagnostico, a cirurgia pode ser
considerada em conjunto com a terapia da fala, que ¢ fundamental para melhorar a fungdo e
desenvolver habilidades de comunicacdo eficazes. Os terapeutas da fala utilizam abordagens
especificas para tratar a insufisancia velofaringea e auxiliar os pacientes a aprimorar sua
pronuncia e ressonancia. A terapia da fala personalizada e regular permite que os pacientes

produzam uma fala clara e se comuniquem de forma mais eficiente (Vale et al., 2022).

Neste trabalho, examinaremos em detalhes as varias modalidades terapéuticas utilizadas
no tratamento das fendas labio-palatinas, com especial énfase nas intervengdes cirurgicas,
tratamento ortodontico e fototerapia. Também destacaremos a importancia crucial da
coordenacdo entre os diferentes profissionais de satde para garantir uma abordagem coerente e

6tima para cada crianga.
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II. DESENVOLVIMENTO
1. MORFOGENESE E FORMAS CLINICAS

1.1  Embriologia e formacio dos gomos faciais

1.1.1  Arcos faringeos

Durante o desenvolvimento embrionario, 0 mesénquima necessario para a formacao da
regido craniofacial ¢ derivado de diferentes camadas germinativas. A mesoderma das placas
paraxiais e laterais, a crista neural e as placas ectodérmicos desempenham papéis essenciais
nesse processo. A mesoderma paraxial contribui para a formag¢do do base do cranio e uma
pequena parte da regido occipital, além de ser responsavel pela origem dos musculos
voluntarios da regido craniofacial, derme e tecidos conjuntivos na regido dorsal da cabeca, e
das meninges caudais do prosencéfalo. A mesoderma da placa lateral ¢ responsavel pela
formagao das cartilagens da laringe e do tecido conjuntivo nessa regido especifica. As células
da crista neural tém origem no neuro ectoderma das regides do prosencéfalo, mesencéfalo e
rombencéfalo, e migram ventralmente em direcdo aos arcos faringeos e dorsalmente ao redor
do prosencéfalo. Nessas regides, elas contribuem para a formagao das estruturas esqueléticas
dos arcos médio-faciais e faringeos, bem como de outros tecidos, como cartilagem, o0sso,
dentina, tenddes, derme, neur6nios sensoriais e estroma glandular. Os processos de
desenvolvimento embrionario sio complexos e envolvem a interacdo entre diferentes camadas
germinativas para a formacgdo adequada da regido craniofacial e suas estruturas associadas

(Moore et al., 2015).

O elemento mais importante para o desenvolvimento da cabeca e do pescoco ¢ formado
pelos arcos faringeos ou branquias. Estes arcos aparecem durante a quarta e quinta semanas de
desenvolvimento e contribuem para a aparéncia externa caracteristica do embrido. Inicialmente,
consistem em barras de tecido mesénquima separadas por fendas profundas chamadas fendas
faringeas (branquias). Simultaneamente com o desenvolvimento dos arcos e das fendas,
aparecem vdrias aberturas, as bolsas faringeas, ao longo das paredes laterais do intestino
faringeo, a parte mais craniana do antebrago. Estas bolsas penetram no mesénquima
circundante, mas nao estabelecem uma comunicagao aberta com as fendas externas (Moore et

al., 2015).
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Cada arco faringeo consiste num nticleo de tecido mesénquima coberto no exterior por
ectoderme de superficie e no interior por epitélio de origem endodérmica. O nucleo de cada
arco recebe um grande numero de células de crista neural, que migram para os arcos para
contribuir para os componentes esqueléticos da face. A mesoderma de origem dos arcos da
origem a musculatura da face e do pescogo. Cada arco ¢ inervado por um nervo craniano
associado ao arco e possui um componente muscular, um elemento de suporte esquelético e
cartilaginoso, além de um componente vascular. Cada arco branquial constitui uma unidade
metamérica transitéria composta de tecido mesénquima denso, dobrada na superficie pela

ectoderme e profundamente pela endoderme (Smarius et al., 2017).

Artery
Nerve

Cartilage 1st pharyngeal arch
Pharyngeal Pharyngeal cleft
pouch

2nd arch

Ectoderm 3 avch

Endoderm
Laryngeal opening

Spinal cord

Figura 1: llustracdo dos arcos faringeo (Adaptado de Sadler, 2018).

O primeiro arco faringeo divide-se em dois segmentos, um rostral, o botdo maxilar, e o
outro caudal, o botdo mandibular, originalmente, respetivamente pelas cartilagens palato carré
e de Meckel e enervados pelos nervos maxilares (V2) e mandibulares (V3). Este da origem a
pré-maxila, maxila, osso zigomatico e parte do osso temporal por ossificagdo membranosa. A
mandibula ¢ também formada pela ossificagdo membranosa do tecido mesenquimatoso que
envolve a cartilagem de Meckel. A musculatura do primeiro arco faringeo inclui os musculos
de mastigacdo (temporal, masséter e pterigoides), a barriga anterior do digastricos, milo-

hidideo, o timpano tensor e o palatino tensor (Smarius et al., 2017).
O segundo arco faringeo, que se chama também cartilagem de Reichert, ¢ inervado pelo

nervo facial (VII). D4 origem ao estribo, ao processo estiloide do osso temporal, ao ligamento

estiloide e, ventralmente, ao corno inferior e a parte superior do corpo do osso hioide. Os
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musculos do arco hioide sdo o estapédio, o estilo-hidideo o ventre posterior do digéstricos, o
dedo mindinho e os musculos de expressdo facial. O terceiro arco faringeo ¢ inervado pelo
nervo glossofaringeo (IX) e da origem a parte inferior do corpo e o chifre maior do osso hioide.
A musculatura ¢ limitada aos musculos estilofaringeos. Os arcos faringeos do quarto ao sexto
fundem-se para formar as cartilagens da tiroide, cricoide, aritenoides, corniculadas e
cuneiformes da laringe e dependem do nervo vago (X). Os arcos faringeos contribuem com um
papel importante na formacao da face e pescoco. No final da quarta semana, o centro da face ¢

formado pelo estdmago, rodeado pelo primeiro par de arcos faringeos (Moore et al., 2015).

No final da 4* semana de vida intrauterina, o embrido tem cinco proeminéncias

mesénquimas (Moore et al., 2015):
e As duas proeminéncias mandibulares (primeiro arco), caudal até ao estomago;
e As duas proeminéncias maxilares (parte dorsal do primeiro arco), laterais ao estomago

e A proeminéncia frontonasal, uma elevacdo ligeiramente arredondada do cranio até ao

estomago.
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Figura 2: Vista frontal de um embrido de aproximadamente 24 dias (Adaptado de Sadler, 2018).

Na 5* semana aparecem o0s processos nasais mediais e laterais, que rodeiam a
placodermia olfativa. Nas duas semanas seguintes, 0os processos nasais mediais continuam a

aumentar de volume e crescem em dire¢do a linha média, comprimindo o processo frontal,
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crescendo até que os dois processos nasais estejam em contacto, fazendo com que a porcao

inferior do processo frontal entre eles desapareca (Moore et al., 2015).

1.1.2 Formacao dos labios

A formagdo do labio superior comeca aos 24 dias apds a concecdo e ¢ completada por
37 dias. Durante a 6* semana, o tamanho das proeminéncias maxilares continua a crescer em
dire¢do medial, comprimindo as proeminéncias nasais mediais em dire¢do a linha média. Os
dois processos nasais mediais fundem-se e ddo origem a linha média do nariz, a parte medial
do labio superior, ao filtrum, aos incisivos e ao palato primario. O ldbio superior ¢ assim
formado pelas duas proeminéncias nasais medianas e as duas proeminéncias maxilares. O labio
inferior e a mandibula sdo formados pelas proeminéncias mandibulares que se encontram na
linha média (Smarius et al., 2017).
Em doentes com ligeiras fendas nos labios, a fenda pode ser limitada a um entalhe no bordo do
vermelhdo do 1abio, o que provavelmente representa um problema do crescimento localizado
do processo nasal medial. Em casos mais graves, a fenda atravessa todas as estruturas do labio
e separa completamente o labio lateral do filtrum e da cavidade nasal. Estas fissuras sdo devidas
a uma falha de fusdo entre o processo nasal medial e a proeminéncia maxilar (Smarius et al.,

2017).
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Figura 3: Formagdo dos labios (Adaptado de Smarius et al., 2017).
1.1.3 Formacgao do palato

A palatogénese comeca no final da 5* semana e o desenvolvimento do palato ndo ¢
concluido até a 12% semana apds a concegdo. Os tipos mais importantes de células no
desenvolvimento palatino sdo o mesénquima palatal derivado da crista neural, o forro epitelial
derivado da ectoderme e a camada mais apical composta de células peridérmicas (Smarius et

al., 2017).
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O palato primario ¢ formado pela fusdo das proeminéncias nasais medianas durante a
sexta semana e d& origem aos quatro incisivos centrais e se estende ao foramen incisivo (Moore

et al., 2015).

O palato secundario, que separa a cavidade nasal da cavidade oral, ¢ o primordial dos
palatos duro e mole e ¢ formado pela fusdo do mesénquima da crista neural encontrada nos
processos maxilares. O desenvolvimento do palato secundario comega com a emergéncia a
partir do processo maxilar de dois processos palatinos laterais que se estendem verticalmente
de ambos os lados da lingua. A medida que a mandibula desce e avanga, a posi¢do da lingua
desce. As prateleiras palatinas rodam entdo para uma posicao horizontal atras da lingua e sofrem
ossificacdo intra-membranosa para formar o processo palatino da maxila e do osso palatino. A
transicao da posi¢do vertical para a horizontal ocorre dentro de oito semanas apos a concegdo e
¢ completa dentro de poucas horas. H4 uma diferenca no momento do encerramento palatino
em raparigas e rapazes. A elevacdo e fusdo do palato comeca alguns dias antes nos rapazes do
que nas raparigas (Moore et al., 2015). Antes da fusdo, as placas palatinas sdo grossas e tém
duas camadas celulares. A camada exterior ¢ descartada (por apoptose), deixando apenas uma
camada epitelial. Os processos palatinos crescem uma para a outra na linha média e se movem
para se unir, formando assim o encerramento epitelial da linha média. Esta junta desaparece
entdo, resultando numa confluéncia mesénquima entre os dois processos palatinos. O processo
de fusdo dos processos palatinos comeg¢a imediatamente atrds do foramen incisivo e estende-se
dorsalmente para fechar o palato como um «zip» (Moore et al., 2015).

Ao mesmo tempo, a fusdo ocorre com o septo nasal e o palato primario. Gradualmente,
o osso estende-se do processo palatino da maxila e do osso palatino até as apofises palatinos
para formar o palato duro. As partes posteriores ndo ossificam e estendem-se para trés e

fundem-se para formar o palato mole, incluindo a tivula (Smarius et al., 2017).
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Figura 4: Formagdo do palato (Adaptado de Smarius et al., 2017).
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Se o processo de fusdo do palato é perturbado por fatores genéticos, ambientais ou
teratogénicos, pode resultar uma fenda palatina secundaria. Como o palato secundario se fecha
a partir do foramen incisivo dorsalmente, ndo € possivel que o palato seja aberto apenas
posteriormente ao foramen incisivo no palato duro e que depois se funda de novo no palato
mole. Se o processo de fusdo inicial for defeituoso, o resto do processo de fusdo nao
concretizard. Isto significa que se tem o palato mole intacto implica a presenga de um palato
duro intacto. Apenas alguns casos foram descritos na literatura em que foram encontradas
"fenestragdes" na linha mediana da costura palatina. Estes casos foram atribuidos a

traumatismos e ndo a um processo de fusdo defeituoso (Moore et al., 2015).

1.2 Etiopatogenia das fendas

A etiologia das fendas faciais ainda ndo ¢ clara, mas todos os autores concordam que a
origem ¢ multifatorial com interagdes entre fatores genéticos e ambientais. Existem também

fendas associadas a sindromes ou que sdo consideradas isoladas (Impellizzeri et al., 2019).

1.2.1 Frequéncia

A fenda labio-palatina afeta aproximadamente 1/700 nados-vivos, com 70% de caso
isolados, 30% associados a outra malformagao ou a sindrome (Khan et al., 2020).
Frequéncias dos diferentes tipos de fendas (Impellizzeri et al., 2019):
- A fenda labial (FL) foi observada em 22% dos casos;
- Fenda palatina (FP) em 40% dos casos;
- Fendas labiais e palatinas (FLP) em 38% dos casos.

Em geral, as populagdes asiaticas e amerindias tém as mais altas taxas de prevaléncia
de nascimentos registados, frequentemente tao altas como 1/500, as populacdes derivadas da
Europa tém taxas de prevaléncia intermédias de cerca de 1/1000, e as populagdes derivadas da

Africa tém as mais baixas taxas de prevaléncia de cerca de 1/2500 (A Oner & Tastan, 2020).
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Figura 5: Prevaléncia do CL/P por zona geogrdafica (por 10.000) (Adaptado de Khan et al., 2020).
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A frequéncia de ocorréncia de labio leporino e fenda palatina fenda palatina difere em
relacdo ao sexo e lado da fissura. A fissura labial ¢ mais comum no género masculino com uma
relagdo de 2:1 entre masculino e feminino, enquanto a fissura palatina ¢ mais comum no género
feminino com uma relag@o de 1:2. Aproximadamente 90% das fissuras sdo unilaterais. Entre os
casos unilaterais de FL/P, as fissuras do lado esquerdo sdo mais comuns (66%) (Khan et al.,

2020).
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Figura 6: Prevaléncia das fendas (Adaptado de Khan et al., 2020).

1.2.2 Sindromes associados

A designacao de fendas oro faciais como sindromicas ¢ geralmente baseada na presenca
de anomalias fisicas ou cognitivas adicionais. Foram identificadas pelo menos 275 fendas oro
faciais em que a fenda ¢ uma caracteristica primaria e que sao devidas a mutagcdo de um Unico
locus genético, anomalias cromossdmicas ou teratogénese. Das sindromes descritas, 75% tém
uma causa genética conhecida, incluindo centenas de sindromes devida a heranga mendeliana
de um tnico locus genético. O reconhecimento das sindromes e anomalias associadas com a
fissura oral ¢ essencial para avaliar o problema e o risco enfrentado pela crianca e para
aconselhar os pais. O conhecimento adequado e os detalhes das anomalias associadas a as
fendas ajudardo a proporcionar o tratamento necessario € a melhorar a sobrevivéncia destas
criancas. Uma epidemiologia adequada, avaliagdo dismorfologica e estudo genético podem

levar os investigadores a identificacdo do agente causador (Khan et al., 2020).

1.2.2.a Sindrome Treacher collins

A Sindrome de Treacher-Collins ¢ uma doenga autossémica dominante. E causada por

mutacoes no gene TCOF1 (5g32) ou nos genes POLRIC (6p21.1), POLRID (13ql2.2),
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POLRIB (2q14.1). A prevaléncia ¢ estimada entre 1 em 50.000 individuos na populacdo em
geral (Marszalek-Kruk et al., 2021).
A sindrome de Treacher Collins esté associada a uma diferenciacdo anormal do primeiro
e segundo arcos faringeos, ocorrendo durante o desenvolvimento fetal (Marszalek-Kruk et al.,
2021).
Os sintomas de TCS s3o clinicamente muito varidveis e incluem as seguintes
malformagdes/caracteristicas (Chang & Steinbacher, 2012):
- Anomalias do ouvido externo e médio, incluindo microtia com perda auditiva condutiva
atribuida mais frequentemente a malformacao dos ossiculos,
- Fissuras palpebrais bilaterais e simétricas,
- Coloboma ou entalhe da parte lateral das palpebras inferiores com auséncia medial ou
defeito das pestanas e dos canais lacrimais,
- Hipoplasia dos ossos faciais com micrognatia e retrognatia, bem como 0ssos
zigomaticos. A hipoplasia dos ossos zigomaticos e da mandibula pode causar

dificuldades alimentares e respiratorias significativas.

Figura 7: Crian¢a com sindrome de Treacher collins (Adaptado de Goel et al., 2009).

1.2.2.b Sequéncia Pierre - Robin

A sequéncia de Pierre Robin (PRS) afeta aproximadamente um em cada 10.000
nascimentos e tem trés componentes (Baxter, D., & Shanks, A. L. ,2022):

- Uma fenda palatina em forma de U;
- Micrognatia (diminui¢ao do tamanho do maxilar inferior; hipoplasia mandibular);
- Glossoptose (posicao posterior da lingua que pode causar dificuldades respiratorias).

A sequéncia Pierre Robin é nomeada uma sequéncia porque uma malformagao inicial

conduz a uma cadeia sequencial de eventos que causam as outras anomalias. Uma sindrome,
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em contraste, ¢ um conjunto de anomalias que surgem separadamente devido a uma patogénese
subjacente. No PRS, a micrognatia ¢ a primeira anomalia que leva a glossoptose e, em ultima
analise, a obstrucdo das vias respiratorias e/ou a uma fenda palatina. As seguintes sdo teorias
comuns por detréds do crescimento hipopléastico mandibular (Baxter, D., & Shanks, A. L., 2022).

Uma ligagdo entre o crescimento da mandibula, a posi¢do da lingua e o fecho do palato
secundario tem sido sugerido desde os anos 50. Em 1975, Smith formulou a ideia de que o
fenda palatina pode ser secundéario a manutencdo da lingua numa posi¢do posterior. A triade
clinica cléassica ¢ principalmente associada a uma fissura palatina em U, embora se possa
observar uma fissura palatina em V (Baxter, D., & Shanks, A. L., 2022).

A hipoplasia mandibular ocorre entre 7 e 11 semanas de gestagdo, impedindo a lingua
de descer e interferindo com a nasofaringe, levando a complicagdes respiratorias e de
alimentagdo. Pensa-se que a patogénese dos fendtipos PRS ocorre quando a lingua ¢ incapaz
de descer para um espago diminuido por uma mandibula pequena e/ou mal posicionada,
impedindo as placas palatinas de rodar medialmente para se encontrarem na linha média. A
sindrome em questdo pode ocorrer de forma isolada ou em combinagdo com outras
malformagdes ou sindromes. Sua causa exata ndo ¢ completamente compreendida, assim como
nas fissuras oro faciais, a sua patogénese pode ter multiplos fatores. Um dos principais objetivos
no tratamento desses pacientes ¢ resolver a obstrugdo respiratoria e as dificuldades na
alimentagdo. Além disso, a ortodontia desempenha um papel importante na reabilitacdo desses

individuos (Perrine et al., 2020).
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Figura 8: Crian¢a com sequéncia de Pierre Robin (Adaptado de Health Jade Team, 2019).

1.2.2.c Sindrome Van der Woude

A sindrome de Van der Woude ¢ a forma mais comum de fenda sindromica,
representando cerca de 2% de todos os casos de FL/P, com uma prevaléncia de 1/34.000
nascidos vivos. Esta sindrome resulta da mutacdo na codificagdo do gene Interferon Regulatory

Factor 6 [IRF 6] (Sudhakara Reddy et al., 2012).
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E uma das mais comuns sindromes associadas a fissura oral. E transmitida como um
autossémico dominante e as fendas labiais inferiores sdo a marca distintiva. Estes fossos estao
localizados bilateralmente no 1abio inferior na jun¢do do vermelhdo seco e himido e t€ém uma
forma oval ou transversal. As fossas atravessam o musculo orbiculares subjacente e terminam
numa bolsa cega no lado bucal e comunicam com as glandulas salivares menores. As
caracteristicas associadas sdo hipodontia, falta de segundos pré-molares maxilares ou
mandibulares, auséncia de incisivo lateral maxilar e anquiloglosia. Outras manifestacdes extra-
orais, embora raras, incluem mamilos acessorios, defeitos cardiacos congénitos, doenca de

Hirschsprung e teia poplitea (Sudhakara Reddy et al., 2012).

= =

Figura 9: Crian¢a com sindrome de Van der Woude (Adaptado de Garcia et al., 2016).

1.2.2.d  Displasia frontonasal

A displasia facial de linha média ¢ um grupo unico, distinto e definivel de pacientes
caracterizado por defeitos faciais de linha média na presenca de uma fenda labial unilateral ou
bilateral com ou sem fenda palatina. A hipoplasia da linha média pode estender-se até a
estrutura da linha média do cérebro, tal como o corpo caloso. Se a circunferéncia da cabeca for
<90% do normal, estes pacientes podem ter anomalias associadas do cérebro, particularmente
o corpus calosum frontal. Terdo obviamente comprometido o desenvolvimento da face média,
resultando numa placa facial muito precoce, oclusdo de classe III e hipoplasia maxilar grave. O
reconhecimento precoce destes subgrupos de doentes ajuda a planear o curso do tratamento
(Krishnan et al., 2013).

A displasia frontonasal tem uma taxa de incidéncia de 2% que foi descrita pela primeira
vez por Noordhoff e Cheng. Também descreveram esta patologia em detalhe como tendo uma
soma de defeitos craniofaciais caracteristicos que incluem um prolédbio curto, auséncia de arco
de cupido, auséncia de frenesim labial, pré-maxila hipoplastica, auséncia de incisivo central e

lateral maxilar no lado da fenda, cartilagem septal deficiente, e coluna nasal. Uma caracteristica
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unica ¢ a auséncia de quaisquer anomalias cerebrais graves, que ¢ a caracteristica distintiva
desta condi¢do da sequéncia de holoprosencefalia. (Krishnan et al., 2013).

A identificagdo deste subgrupo de labio leporino e fenda palatina ¢ importante, uma vez
que constitui um problema na reconstru¢do; o papel do procedimento de quelioplastia ¢ muito
importante e tem de ser realizado com precisdo meticulosa para se aproximar adequadamente

das escassas estruturas medianas dos tecidos moles faciais (Krishnan et al., 2013).

Figura 10: Crianga com bilateral media facial displasia (Adaptado de Chen et al., 2005).

1.2.2.e  Sindrome velocardiofacial

A sindrome velocardiofacial, também conhecida como sindrome de Di George ou
sindrome do cromossoma 22ql1.2, ¢ a sindrome de microdelec¢do mais comum nos seres
humanos. Foi descrita pelo Dr. Robert J. Shprintzen. Ocorre em aproximadamente um em 2000
nascidos vivos. Foram relatadas mais de 100 caracteristicas fenotipicas fisicas, uma vez que o
VCEFS afeta todos os principais sistemas corporais. As caracteristicas mais comuns sao fenda
palatina, defeito cardiaco, aspeto facial caracteristico (excesso vertical da maxila, achatamento
malar, retracdo mandibular relativa, fenda palatina estreito e orelhas pequenas), pequenos
problemas de aprendizagem, problemas de fala et alimentagdo. (Sullivan, 2019).

Alguns dos sintomas:

- Problemas de aprendizagem e comportamento;
- Problemas de fala e audicao;

- Problemas de boca ¢ alimentagao;

- Problemas cardiacos;

- Problemas hormonais.
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Figura 11: Crianca com sindrome DI George (Adaptado de DiGeorge Syndrome, 2015).

1.2.2.f Sindrome de Patau

Sindrome de Patau, ¢ também conhecida como Trissomia 13, ¢ uma anomalia
cromossOmica, na qual algumas ou todas as células do corpo contém material genético extra do
cromossoma 13. O material genético extra perturba o desenvolvimento normal, causando
defeitos multiplos e complexos dos orgdos. A sindrome de Patau, também conhecida como
trissomia 13, € a terceira trissomia autossémica mais prevalente, com uma prevaléncia de
nascimentos vivos que varia entre 1:7,000 e 1:29,000 (U. Khan et al., 2022).

Os bebés com sindrome de Patau tém restrigdo de crescimento intra-uterino e
microcefalia. Os defeitos faciais sdo principalmente na linha média e incluem ciclopia, labio
leporino e fenda palatina. As caracteristicas faciais incluem uma testa inclinada, pequenas
orelhas malformadas, anoftalmia ou microftalmia, micrognatia, e etiquetas pré-auriculares. As
anomalias do sistema nervoso central sio também geralmente da linha média, sendo a
holoprosencefalia o defeito mais comum (Williams & Brady, 2022).

O espectro da doenga cardiaca na sindrome de Patau inclui um defeito do septo
ventricular, defeito do septo atrial, tetralogia de Fallot, defeito do septo atrioventricular, e dupla
saida do ventriculo direito. Curiosamente, os defeitos cardiacos sozinhos sdo tipicamente nao

letais na infancia, mesmo que ndo sejam tratados (Williams & Brady, 2022).

Figura 12: Criang¢a com sindrome de Patau (Adaptado de Gashi, 2017).
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1.2.3 Fendas isoladas - Nao sindromico

A maioria dos casos de fendas oro faciais ndo tém caracteristicas adicionais e sdo
classificados como 'ndo sindrémicos', ou seja, 70% de todos os casos FL/P. Curiosamente, a
prevaléncia de labio leporino ndo sindromico com ou sem fenda palatina também varia de
acordo com a ancestralidade. Labio e/ou fenda palatina ndo sindromico ¢ uma malformacao
congénita caracterizada pela separacdo incompleta das cavidades nasais e orais sem qualquer
anomalia associada. O labio leporino ndo sindrémico com ou sem fenda palatina é o sub-
fendtipo mais grave das fendas oro faciais ndo sindromicas, que sdo as malformagdes
craniofaciais mais comuns entre os defeitos congénitos humanos e tém uma etiologia
multifatorial (Mossey e Modell, 2012). Nao sindrémico ¢ uma desordem genética complexa
causada pela interagdo de multiplos fatores genéticos e de risco ambiental. A alteracdo de um
ou mais genes candidatos pode perturbar o desenvolvimento oro facial e causar labio leporino

com ou sem fenda palatina (Saleem et al., 2019).

1.2.3.a Fatores de risco ambiental

Os dados epidemioldgicos confirmam o papel dos fatores de risco ambiental no
desenvolvimento de fissuras oro faciais. Na literatura sdo encontrados diversos fatores
ambientais associados com a ocorréncia de fissuras, abaixo serdo relatados os fatores genéticos
e ambientais associados com a etiologia das fissuras oro faciais ndo sindrémicas (Xu et al.,
2015).

Foi examinada a associagdo entre o tabagismo materno e a ocorréncia de fissuras orais
e foi encontrada uma associacdo significativa entre o tabagismo materno e a ocorréncia de
fissuras. Do mesmo modo, o tabagismo paterno neste estudo também foi associado a ocorréncia

de fissuras (De Saboia Campos Neves et al., 2016).

Foi demonstrada que a exposi¢do materna a solventes estd associada a ocorréncia de
fissuras orais, uma vez que estes solventes estdo presentes em produtos de limpeza e cosméticos
e outros produtos (De Saboia Campos Neves et al., 2016). Os pesticidas sdo considerados um
dos agentes ambientais mais amplamente investigados em relacdo as fissuras oro faciais.
Englobam uma variedade de substancias quimicas, como herbicidas, inseticidas, fungicidas e
fumegantes. Um estudo conduzido por Xu et al. (2015) constatou que a exposicao a pesticidas,
juntamente com antecedentes familiares de fissuras, aumentou o risco de desenvolvimento de

fissuras oro faciais.

29



Tratamento multidisciplinar das fendas labio-palatinas

Uma associagdo positiva entre o consumo de alcool durante a gravidez e a ocorréncia
de fissuras orais foi demonstrada em varios, mas nao em todos os estudos. Esta inconsisténcia
nos resultados pode dever-se a necessidade de consumo excessivo de alcool para a expressao

da anomalia, que ¢ pouco frequente durante a gravidez. (De Saboia Campos Neves et al., 2016).

Entre os processos metabolicos mais importantes no desenvolvimento oro facial estdo o
folato e o metabolismo dos retinoides. O folato promove a proliferacdo celular, diferenciagao,
epigenética e pode prevenir o estresse oxidativo ao prevenir a hiper-homocisteinemia. Ha
evidéncias crescentes de que a suplementagdo com acido folico protege contra os OFC, mas a

sua eficacia pode variar de acordo com a populacdo ou individuo (Garland et al., 2020).

Os medicamentos mais frequentemente prescritos durante a gravidez, apds as vitaminas
pré-natais, sdo os antibidticos. Entre os antibioticos, a amoxicilina tem sido o medicamento
preferido para o tratamento de infeg¢des respiratérias e urindrias, condigdes frequentemente
encontradas em mulheres em idade fértil. (Guilherme et al., 2016) Por conseguinte, ¢
particularmente importante que médicos e mulheres tenham informacdes sobre os potenciais
efeitos teratogénicos da amoxicilina, a fim de avaliar os riscos e beneficios da sua utilizagcdo no
inicio da gravidez. A amoxicilina pode atravessar a placenta e pode potencialmente influenciar
a organogénese fetal e o desenvolvimento de fissuras orais. Foi detetada uma associagdo

significativa entre o uso de amoxicilina materna e fissuras orais (Lin et al., 2012).

Existem relatos sobre o uso de corticosteroides durante a gravidez, especialmente os
topicos utilizados em dermatologia, que estdo significativamente associados a um maior risco
de ocorréncia de fendas oro faciais. Esses medicamentos sdo frequentemente prescritos para
tratar condig¢des de pele como eczema e psoriase durante a gravidez. Embora os corticosteroides
topicos sejam geralmente considerados mais seguros do que os esteroides orais durante a
gestacdo, ¢ importante ressaltar que estes podem ser absorvidos sistemicamente e atravessar a
barreira da pele. Mesmo sendo de baixa poténcia, aproximadamente 15% da dose administrada

pode ultrapassar a barreira placentaria (Silvestre et al., 2021).

A deficiéncia de vitaminas, particularmente acido folico e cobalamina triplica o risco
de desenvolvimento de FLP especialmente durante o primeiro trimestre de desenvolvimento
fetal. Os estudos demonstraram que mesmo a suplementacao de baixa dose de acido folico por
alimentos fortificados com acido félico como, por exemplo, gridos de cereais ndo podem

proteger eficazmente contra o FLP. A relacgdo entre o 4cido folico e a prevencao de defeitos no
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tubo neural, bem como seu possivel efeito na ocorréncia de fissuras orais, tem sido amplamente
discutida na literatura cientifica. Estudos como o de Hao et al. (2015) relatam evidéncias de que
a suplementacdo de 4cido folico durante a gravidez pode reduzir o risco de fissuras labiais e
labio-palatinas. E importante salientar que a determinacio do componente especifico das
multivitaminas responséavel por essa reducao de risco ¢ complexa. No entanto, observou-se que
mulheres que iniciaram a ingestdo de multivitaminas antes da concecdo e continuaram durante
a gravidez apresentaram um menor risco de terem um filho com fissura labial, fissura labio-
palatina e fissura palatina. Por outro lado, ndo houve alteragdo no risco para aquelas mulheres
que iniciaram a suplementacdo apds o periodo etiologico. Esses estudos sugerem que as
multivitaminas, especialmente quando iniciadas antes da gravidez, podem oferecer protecao
contra o desenvolvimento de fissuras, principalmente quando combinadas com outros
comportamentos saudaveis, como nao fumar ou consumir alcool durante a gestagdo (Hao et al.,

2015).

As doencas maternas podem influenciar o resultado da gravidez, como no caso da
gripe, a constipagdo comum e a cistite. Alguns autores salientaram o efeito teratogénico da
hipertermia, relataram que a febre associada a infe¢des respiratorias agudas parecia aumentar o
risco de fenda palatina. Em 2020, Acs et al. conduziram um estudo de caso-controle baseado
em uma populacdo caucasiana com 751 casos de FPO, analisando novamente o papel das
doencas maternas no aumento do risco de desenvolvimento de FPO. Além disso, encontraram
uma forte associacdo com a infecdo por herpes simplex. Foi observada a associagdo entre
doengas maternas cronicas e um risco acrescido de FPO na descendéncia: Doenca de Graves,
epilepsia, enxaqueca, hipertensao essencial e sindromes de dor neuromusculo-esquelética. No
entanto, estes resultados devem ser considerados com o efeito teratogénico de tomar
medicamentos para aliviar os sintomas destas condi¢des Segundo os autores, o risco
significativamente mais elevado observado em maes anémicas de ter um filho com FPO pode

resultar de uma hipdxia embrionaria durante o periodo critico morfogenético.

Foi demonstrada uma diferenca significativa no desenvolvimento de FPO entre maes
anémicas e ndo anémicas. O efeito deletério da anemia pode ser uma consequéncia da hipoxia
embrionaria no primeiro trimestre, uma vez que foi descrito que a hipoxia pode levar a um fraco

crescimento dos processos faciais no embrido em desenvolvimento (Nagaoka et al., 2012).

Foi observado um aumento interessante do risco de FPO em mdies com vOomitos

excessivos nos primeiros 4 meses de gravidez (Acs et al., 2020).

31



Tratamento multidisciplinar das fendas labio-palatinas

Estudos tém encontrado associagdes significativas e positivas entre a poluicio do ar
ambiente e o risco de malformag¢des oro faciais nos descendentes quando as maes foram
expostas durante os trés meses anteriores a concec¢ao e as semanas de formacao dos labios e do
palato. Especificamente, as exposi¢cdes ao CO, NOx e PM2,5 durante as semanas 3 a 8 de
gestagdo foram positivamente associadas a fendas palatinas isoladas. As emissodes de transporte
foram as principais fontes destes poluentes. Em contraste, as exposi¢des a poluentes
atmosféricos ndo estavam associadas a fendas orais multiplas, exceto no caso de uma associagao

positiva entre NOX e o risco de fendas palatinas multiplas (Zhu et al., 2015).

Entdo, a exposicdo materna a polui¢do do ar ambiente antes da concecdo e durante a
gestagdo precoce foi significativamente associada a um risco elevado de malformagdes oro
faciais na descendéncia, particularmente no caso de fenda palatina isolado, cujo risco aumentou

com todos os poluentes estudados, exceto o ozono (Wright et al., 2023).

Em conclusdo, os resultados deste estudo sugerem que os fatores do estilo de vida
materno, os fatores ambientais e as doengas durante o primeiro trimestre desempenham um

papel significativo no desenvolvimento de fendas palatinas isoladas.

1.2.3.b  Fatores genético

Os fatores de risco comuns para fissuras incluem fatores de risco genéticos, exposi¢ao
ambiental e a sua interagdo. Uma vez que apenas algumas pessoas expostas aos mesmos fatores
de risco desenvolvem fissuras, considera-se que a suscetibilidade genética desempenha um
papel crucial. Uma variedade de abordagens genéticas tem sido utilizada para identificar genes
e loci que contribuem para o FL/P, o que inclui estudos de expressdo de modelos animais,
rearranjos genéticos e variantes do nimero de copias, estudos de ligacdo, estudos de associagao
baseada em genes candidatos, sequenciacdo de genes candidatos e estudos de associacdo de
genomas (GWA) (Khan et al., 2020).

E certo que multiplos genes e vias genéticas sdo suscetiveis de estar envolvidos no
desenvolvimento craniofacial e na fenda palatina. Nesta secc¢do, revemos varios genes e vias
que sdo reconhecidos como fatores-chave na fissura, com base na sua associagdo em multiplos
estudos e provas de modelos animais e estudos in vitro (Khan et al., 2020).

The interferon regulatory factor-6 (IRF6): O fator 6 regulamentar Interferon ¢ um dos
genes mais importantes e consistentes implicados na etiologia do FLP e pertence a uma familia
de fatores de transcri¢do que partilham um dominio de ligacdo de ADN de hélice altamente

conservado (Khan et al., 2020; Oliver et al., 2021).
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- Transforming growth factor alpha (TGFA);

- MSH homeobox 1 (MSX1);

- The methylenetetrahydrofolate reductase gene (MTHFR);

- Bone morphogenetic protein 4 (BMP4);

- Paired box protein Pax-7 (PAX7);

- Runt-related transcription factor 2 (RUNX2);

- Small ubiquitin-like modifier 1 (SUMO1);

- Ventral anterior homeobox 1 (VAX 1);

- Forkhead box E1 (FOXE1);

- Cysteine-rich secretory protein LCCL domain containing 2 (CRISPLD?2);
- Wingless-type MMTYV integration site family, member 9B (WNT9B);
- Myosin heavy chain 9 (MYH9).

1.3 Classificacao das fendas

As técenicas utilizadas para a reparagdo das fendas palatinas variam em fungao do tipo
especifico de fenda palatina. Em termos de defini¢do da extensdao de uma fissura palatina, varias

classificagdes estdo disponiveis na literatura.

1.3.1 Classificacao de VEAU

Em 1931 Veau agrupou fendas palatinas em quatro formas baseadas na posi¢do
anatomica: fendas do palato mole, fendas até ao foramen incisivo, fendas que se estendem
através do alvéolo unilateralmente, e fendas que se estendem através do alvéolo bilateralmente.
A classificacdo de Veau ¢ incompleta, porque ndo prevé labio leporino isolado ou alvéolo. Veau
ndo incluiu também fendas submucosas do palato no seu sistema de classificagdo. (Singh et al.,
2015).

- A classe I envolve apenas o palato mole.

- A classe II envolve o palato mole e duro, mas ndo o processo alveolar.

- A classe III envolve tanto o palato mole como o palato duro e o processo alveolar num dos
lados da area pré-maxilar.

- A classe IV envolve tanto palato mole como duro e continua através do alvéolo de ambos os

lados da premaxila, deixando-a livre e frequentemente movel.
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Soft, Hard, Lip &
Alvaolar Ridge

Figura 13: : Classifica¢do de Veau (Adaptado de Oliver e al., 2021).

1.3.2 Classificacdo de Kernahan e Stark

Em 1958, Kernahan e Stark apresentaram uma nova classificacdo, que descrevia todos
os tipos comuns de labio/fenda palatina unilateralmente completo e fenda palatina posterior
isolado num sistema de classificagdo simbdlico. A fim de descrever os tipos invulgares de
deformidades de fenda, Kernahan modificou a sua classificagdo em 1971 para uma classificacao
simbdlica em "Y", que ainda tinha muitas falhas, ndo permitindo o registo de deformidades
assimétricas em labio leporino bilateral. A classificagdo em "Y" listrado foi modificada por
Millard em 1977.

Para compensar as deficiéncias da classificagdo "Y" listrada de Kernahan, Smith et al
modificaram-na em 1998, fornecendo uma descrigao mais detalhada das deformidades de fenda

(M. A. Khan et al., 2013).
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Figura 14: Classifica¢do de Kernahan e Stark (Adaptado de Jagomagz, 2012).
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1.3.3 Classificacao de Lashall

Kriens introduziu um sistema de codificacdo simples para parafrasear a fissura labial e
palatina em 1989. Este sistema representa o local anatémico, o lado, e o tipo de fissura
(completa, parcial, microforma) num cédigo alfabético simples: LAHSHAL. Esta classificacao
foi modificada por recomendacdo do Royal College of Surgeons (Reino Unido) em 2005,
omitindo um H da sigla LAHSHAL para se tornar LAHSAL. O cédigo LAHSAL ¢ baseado na
classifica¢do diagramatica em Y listrado. De acordo com esta classificacdo, a boca ¢ dividida
em seis partes: labio direito, alvéolo direito, palato duro, palato mole (LAHSAL), alvéolo
esquerdo, e labio esquerdo. O primeiro caracter ¢ para o labio direito do paciente e o tltimo
caracter € para o labio esquerdo do paciente. O cdédigo LAHSAL indica fenda completa com
letra maitiscula e uma fenda incompleta com letra mintuscula (Zhang et al., 2017).

As partes relevantes da boca estdo subdivididas em seis partes:

: Labio direito

. Alvéolo direito

A

Alveolus

. Palato duro

L
A
H
S: Palato mole
H
A
L

Right Left
: Palato duro s
Hard palate
: Alvéolo esquerdo S
: Labio esquerdo Soft palate

Figura 15: Classificacdo de LAHSAL (Adaptado de Zhang e al., 2017).

1.34 Classificacio de Beumer

Em 2011, John Beumer publicou a terceira edi¢do do seu livro intitulado "Prosthodontic
and surgical management of cancer related, acquired, and congenital defects of the headand
neck" e introduziu uma nova classifica¢dao que acreditamos ser extremamente Util no campo da
reabilitacdo protética maxilofacial. Beumer optou por uma classificagdo simples baseada na
embriologia que parece ser a mais adequada para a pratica da dentisteria protética maxilofacial
(em particular para as placas ortopédicas). Na realidade, foram descritas trés categorias
principais: Fenda labial et alveolar (palato primario), fenda palatina duro e palato mole (palato
secunddrio) e uma combinagdo destes dois tipos (palato primario e palato secundario). As

fendas podem ser bilaterais ou unilaterais (Hawari et al., 2021).
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a- Normal.

b- Uvula esquerda. \I'I b &
c- Fenda unilateral do palato posterior. ii 'F _'g i ! ﬁlﬂ
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Figura 16: : Classifica¢do de Beumer (Adaptado de Hawari e al., 2021).

1.3.5 Classificacio de Tessier

Em 1976, o Dr. Paul Tessier descreveu uma classificagdo numérica de fissuras
craniofaciais raras. Comecou por salientar que uma fenda de tecido mole corresponde
geralmente a uma fenda na estrutura 6ssea. A classificacdo era facil de compreender e era
amplamente aceite porque o registo de malformagdes era simples e facilitava a comunicagao

entre os observadores (Fadekemi & Oginni, 2016).

O sistema de classificacdo de Tessier ¢ normalmente utilizado para classificar fissuras
craniofaciais. O sistema de classificacdo de Tessier liga tecido mole a marcos esqueléticos e
divide a face numa parte superior (fendas cranianas) e numa parte inferior (fendas faciais) de
acordo com as Orbitas. As fendas faciais sdo numeradas de 0 a 7, e as fendas cranianas de 8 a
14. O sistema ¢ concebido de modo que a soma do componente da fenda facial e do componente

da fenda craniana seja sempre igual a 14 (Fijatkowska & Antoszewski, 2015).

Boney clefits Soft tissue clefts

Figura 17: Classifica¢do de Tessier (Adaptado de Fadekemi & Oginni, 2016).
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1.4 Consequéncias das fendas

As fendas labiais e palatinas tém antes de mais um impacto fisico a nivel maxilofacial.
Isto conduzird a varias outras disfun¢des funcionais. Qualquer uma ou varias das seguintes

condi¢des podem ocorrer com maior frequéncia que na populagdo geral (Kiaee et al., 2021).

. Distirbios alimentares: devido a fenda oro-nasal ou incapacidade de gerar pressdo
negativa para a degluticdo. Uma crianga com fenda palatina pode ter dificuldade na suc¢do. A
capacidade de suc¢do de uma crianga esta relacionada com dois fatores: a capacidade dos labios
exteriores de fazer os movimentos de suc¢do necessarios, € a capacidade do céu da boca de
permitir a pressdo necessaria dentro da boca para que os alimentos sejam impelidos para a boca.
A amamentagao pode ser dificil e a maioria dos bebés aprende a alimentar-se normalmente com
um mamilo com fenda palatina, tal como a utilizagdo de um mamilo Habermann, mamilo
Montgomery, seringa bulbosa ou alimentador de pombos. A aerofagia ¢ também um problema

nestes bebés e requer arrotos mais frequentes e uma alimentagao mais lenta (Vyas et al., 2020).

. Disturbios respiratorios: Os pacientes com fendas geralmente sofrem de problemas
respiratdrios como respiragdo oral, respiracao ruidosa, ronco e hipopneia durante o sono devido
a anomalias nasofaringeas (desvio do septo, atresia nasal e estreitamento das asas). Foi também
demonstrado que a reducdo do volume das vias respiratorias nasais aumenta a suscetibilidade a
respiracdo oral, hipopneia durante o sono e problemas de fala como a hiponasalidade. Para além
da insufisancia nasofaringea, os pacientes com LCP também tém disfun¢do dos musculos que
controlam o palato mole, o que pode aumentar o risco de disturbios respiratorios do sono em

combinagdo com anormalidades estruturais da maxila e da mandibula (Kiaee et al., 2021).

. A apneia do sono, devido a insuficiéncia velofaringea que muitos pacientes apresentam,
afeta geralmente mais os pacientes com a sindrome Pierre Robin do que os pacientes com fendas
palatinas ndo sindromicas. E necessario um acompanhamento cuidadoso destes pacientes para

avaliar os sintomas da apneia do sono (Kiaee et al., 2021).

. Disttirbios auditivos: Estes sdo causados por otite média cronica com efusdo devido a
um mau funcionamento da trompa de Eustaquio. O musculo tensor do palato, que normalmente
abre a trompa de Eustdquio, ndo o faz, causando pressdo e acumulagdo de fluido no ouvido
médio, seguido de infe¢do, inflamagado e cicatrizes. No caso em que as infe¢des sdo frequentes,

os resultados podem levar a perda de audicdo. Contudo, a incidéncia aumenta
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significativamente se houver uma fenda palatina submucosa associada (Rieu-Chevreau et al.,

2018).

J Distirbios de fonacdo: devido a disfuncdo da velofaringe, estes incluem
hipernasalizacdo e incapacidade de pronunciar certas consoantes. A presenca da fenda palatina
mole provoca a fuga de ar pelo nariz quando a crianca fala. Mesmo apo6s a fissura ser fechada,
um impedimento da fala (nasalidade) pode persistir. Deve haver acompanhamento e

possivelmente terapia da fala (Vyas et al., 2020).

. Disturbios psicolégicos: Uma variedade de fatores fisiologicos e socioculturais
contribuem para o desenvolvimento de problemas psicossociais em individuos com qualquer
tipo de anomalia facial. A autopercep¢do desempenha um papel fundamental na autoestima e
no ajustamento psicoldgico de um individuo afetado por fendas labiais e palatinas. Além disso,
a influéncia dos pais também molda a perce¢do psicossocial de uma pessoa. As atitudes,
expectativas e grau de apoio demonstrado pelos pais podem influenciar a perce¢do da crianga

sobre a sua condigdo (Da Silva et al., 2017).

Qualquer que seja o tipo de fenda, varios tipos de anomalias dento-alveolares podem ser

estar associados (Haque & Alam, 2015):

. Agenesia: Ha elevada incidéncia de dentes ausentes, especialmente o incisivo lateral
deciduo ou permanente adjacente da fissura de bordo alveolar. H4 também aumentada

incidéncia de pré-molares ausentes congenitamente.

. Dentes Supranumerarios: H4 um aumento na frequéncia de dentes supranumerarios,

muitas vezes com fissura unilateral ou bilateral completa.

. Anomalias na morfologia: frequentemente observadas em associagdo com as fissuras
de palato unilateral ou bilateral completas. Podem incluir hipoplasia de esmalte, amelogénese
imperfeita, dentinogénese imperfeita, a microdontia ou a macrodontia. Os dentes

frequentemente afetados sdo os incisivos superiores deciduos e permanente.

. Dente natais as neonatais: Os incisivos centrais superiores sdo dentes natais ou
neonatais comumente observados em pacientes com fissura palatina unilateral ou bilateral

completa.
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. Dentes ectépicos: E comum encontrar incisivos laterais deciduos ectopicos localizados
palatinamente, adjacente ou dentro da fissura. Na denti¢do permanente, as cuspides no lado das

fissuras alveolares completas podem irromper palatinamente na fissura.

. Dentes inclusos: A maioria das vezes afeta os caninos. O canino mostra frequentemente

uma angulacdo mesio-palatal, com um atraso na erup¢ao e ocorrem frequentemente no lado da

fenda.

. Doenca Periodontal: Os dentes que irrompem adjacentes a fissura do bordo alveolar

comumente tém deficiéncia do osso alveolar de suporte, proxima das superficies radiculares.

. Rotacio: Os incisivos centrais permanentes adjacentes a uma fissura alveolar irrompem

em giroversao e com desvios na inclinagdo axial da raiz.

. Ciarie: A céarie ¢ mais comum devido ao posicionamento dos dentes adjacentes a fenda,

devido a maior dificuldade de higiene oral.

. Mordida cruzada: Com uma fissura o/e um alvéolo incompleto, ndo ha uma arcada
superior continua. Forgas externas aplicadas a maxila (musculos mastigatorios, tra¢do, tecido
cicatricial e subsequente reparagdo cirurgica) podem resultar em conflito medial dos segmentos

posteriores.

. Classe I1I de Angle: O perfil facial lateral pode parecer particularmente convexo. Esta
convexidade pode tornar-se percetivel a medida que a crianga cresce. Esta aparéncia pode ser

atribuida ao verdadeiro prognatismo mandibular ou ao pseudo-prognatismo mandibular.

. Sobremordida: A premaxila ¢ frequentemente proeminente € movel. Pode haver uma
sobremordida de mais de 100% com subsequente retracdo da gengiva inserida a volta dos
incisivos inferiores. S3o também comuns a oclusdo traumatica anterior topo-a-topo ou uma

mordida cruzada anterior.
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2. TRATAMENTO MULTIDISCIPLINAR
2.1 Diagnostico pré-natal

O rastreio para LF/P ¢ mais frequentemente realizado durante a ecografia de rotina do
segundo trimestre a 20-24 semanas de gestacdo. A gestdo pré-natal desta malformacdo ¢
multidisciplinar, uma vez que varios especialistas estdo envolvidos na abordagem do
diagnostico e prognostico. Uma avaliacdo pré-natal precisa ¢ importante para assegurar
cuidados perinatais multidisciplinares e para preparar os pais para o nascimento do seu filho

(Guyot et al., 2013).

O diagnostico pré-natal ¢ geralmente mais facil nas anomalias de FL e FLP do que nas
anomalias de fenda palatina isolada. A avaliagdo ultrassonografica das estruturas palatinas,
especialmente as do palato mole, ¢ muito dificil mesmo para um médico com experiéncia em
ecografia pré-natal. Por conseguinte, foi relatado que as fendas oro faciais sdo geralmente
diagnosticadas no 2° e 3° trimestres de gravidez com base em vistas sagitais, coronais e axiais
da face e cabeca do feto. Mesmo no caso de avaliagdes combinadas bidimensionais (2D) e
tridimensionais (3D), a dete¢ao destas malformagdes raramente tem sido descrita. A ecografia
trans abdominal deve ser sempre a primeira abordagem, mas pode ser melhorada através de
exame trans vaginal no caso de imagens inconclusivas (Rozendaal et al., 2012).

O prognéstico do recém-nascido diagnosticado com esta malformacao depende tanto da
exatiddo do diagnostico pré-natal como da presenca de outras associacdes. A FLP com
envolvimento do palato mole e da uvula resulta em perturbacdes de degluticdo e fonacao

dificeis de reparar, enquanto a FL isolada tem implicagdes estéticas (Marginean et al., 2018).

2.1.1 Tecnologia utilizada

Notaveis avangos tecnoldgicos foram feitos no campo da medicina nos ultimos anos,
um resultado do qual ¢ agora possivel um diagnostico pré-natal de fenda da tampa e do palato.
Nesta situacdo, ¢ extremamente importante proporcionar aos pais cuidados mentais a partir do
momento em que sdo informados. O exame ultrassonico ¢ uma forma de rastrear a FL/P durante
a gravidez. Os avangos significativos na tecnologia de imagem nos ultimos anos permitiram um

diagnostico pré-natal facil do FLP (Guyot et al., 2013).
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As ecografias 2D e 3D tém a mesma precisao para labio leporino. No entanto, se houver
suspeita de uma fissura labial, a ecografia 3D deve ser utilizada para avaliagao secundaria apos
a ecografia 2D. A ecografia 3D ¢ simples de implementar e melhora a taxa de deteg@o pré-natal
de labio leporino e de fissura palatina, especialmente os que envolvem o palato secundario. Esta
imagem 3D a partir de diferentes dire¢des e angulos de fissura labial e palatina foi analisada
com boa reprodutibilidade. Em conclusdo, a combinagdo de ecografias 2D e 3D ¢ a melhor
abordagem para aumentar tanto a especificidade como a sensibilidade, uma vez que ajuda a

uma melhor visualizagdo da face fetal (Iyapparaja et al., 2022).

) " . :

L

[
lateral cheh

cledt lip, wnilateral chedt ip + palate. unilabesal

E

A

clelt lip, bilaberal 7 cleft lip + palate, bilateral  median cleft

Figura 18: Deformidades tridimensionais de visdo neonatal - deformidades de fendas variadas
(Adaptado de Zreaqat e al., 2017).

2.1.2 Vantagem do diagnéstico pré-natal

Existem vérias vantagens potenciais para informar os pais de um diagnodstico pré-natal

de fissura facial (Graber et al., 2016):

- Preparacdo psicologica dos pais e prestadores de cuidados para permitir expectativas
realistas no momento do parto;

- Educac¢ao dos pais sobre a gestdo da fissura: ortopedia neonatal pré-cirurgica, cirurgia
plastica para encerramento dos labios e do palato, e enxerto 6sseo alveolar;

- Preparacdo para os cuidados neonatais e alimentagdo;

- Oportunidade de investigacdo de outras anomalias estruturais ou cromossomicas;

- Possibilidade de cirurgia fetal.

Uma vantagem adicional do diagndstico pré-natal da fissura labial e palatina ¢ a

capacidade do cirurgido plastico de preparar um plano de gestdo personalizado para a reparacao
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cirurgica da fissura, uma vez que o ecografista caracteriza o tipo especifico de fissura e descreve
a extensdo da anomalia. Com esta informacao, o cirurgido plastico pode querer educar os pais
sobre a gravidade da deformidade, a necessidade de qualquer interven¢do adjunta antes da

cirurgia, e o resultado previsto da reparagdo (Graber et al., 2016).

Os pais e profissionais relatam um disturbio emocional e uma elevada ansiedade
materna apds o diagndstico pré-natal de labio leporino ou fenda palatina. No entanto, os pais
das criangas afetadas favorecem fortemente ser informados e envolvidos nos testes pré-natais e
nas decisdes de aconselhamento e considera-se esta preparacdo como valiosa apesar de
reconhecerem o aumento da ansiedade e disfuncio durante a gravidez. A medida que a
sensibilidade do rastreio ultrassonico na dete¢ao de fissuras faciais aumenta, existe o potencial
para um maior numero de familias que optam por interromper a gravidez mesmo na auséncia
de outras malformagdes. Fatores como a percecdo de carga, a expectativa de recorréncia,
crengas religiosas e culturais, aconselhamento profissional e idade gestacional no diagnostico
sdo considerados importantes na decisdo da familia de interromper a gravidez (Graber et al.,

2016).

2.2 Equipa multidisciplinar

A equipa clinica deve ser unida e multiprofissional devotada para um proposito comum
- o melhor tratamento para as necessidades fundamentais do paciente. Ap6s o diagndstico pré-
natal de FL/P, pode ser util assegurar que um pediatra e uma equipa com formacao especial no
tratamento de criancas com malformacdes estejam disponiveis no momento do parto para
detetar possiveis dificuldades respiratérias ou outras anomalias congénitas (Shetye & Gibson,
2023).

Os membros da equipa tém de manter um didlogo efetivo entre si, com a crianga e com
os seus pais, alem de incluir o medico dentista. Os indicadores da equipa tém de respeitar a
opinido de cada um e ser flexiveis no planeamento e durante a terapia. E necesséria a avaliagio
periodica, para analisar o efeito da terapia prévia e para determinar se ¢ necessario algum
tratamento alternativo. Em regra, a equipa de labio leporino e palato ¢ composta por membros
de varias especialidades, desempenhando cada um deles um papel essencial na gestdao global

dos pacientes com fissura labial e palatina (Arora et al., 2014):
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. Sao necessario varios cirurgides para realizar os procedimentos cirirgicos necessarios
no labio ou no palato. Os papéis especificos dos cirurgides na equipa podem variar, mas
normalmente incluem um cirurgido pléastico, um especialista em orelhas, nariz e garganta e um

cirurgido oral;

. Um pediatra, que vai acompanhar a crianga a medida que esta cresce e ajudard a

coordenar os multiplos especialistas envolvidos;

. Um ortodontista para endireitar e reposicionar os dentes. O ortodontista também faz

expansdo do palato, muitas vezes em preparagdo para procedimentos ortognaticos;

. Um odontopediatria ou dentista pediatrico para cuidados dentarios de rotina e para

encorajar a boa higiene dentaria;

. Um terapeuta da fala e que realiza uma avaliagdo completa da fala para avaliar as
competéncias linguisticas e fazer um diagnostico da fungao velo faringea. Acompanha a crianga

em todas as fases de desenvolvimento;

. Um otorrinolaringologista, nariz e garganta que esta envolvido na avalia¢do e gestao
de infe¢des de ouvidos e perda de audi¢do que podem ser efeitos secundarios do defeito de

fenda;

. Audiologista, um especialista em audi¢do, que avaliard e gerira os problemas auditivos

da crianga;

. Um psicologo para apoiar a familia e registar quaisquer problemas de adaptacdo e

integragao;

. Consultores genéticos para ajudar os pais a compreender os riscos de ter outras criangas

com fenda palatina ou labio leporino;
. Um coordenador da equipa de enfermagem que combina a experiéncia de enfermagem

pediatrica com uma especializagdo em cuidados de fenda palatina e atua como ligacdo entre a

familia e a equipa de fenda palatina.
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Figura 19: Diagrama da interag¢do do paciente com membros da equipa de labio leporino e fenda palatina
(Adaptado de Dean, 2015).

Sempre que possivel, ¢ ideal ter um espaco clinico dedicado com salas de exame, areas
de exame e tratamento dentério, um laboratério dentario, capacidades de radiologia, uma area
de fotografia ou estudio e uma 4rea de espera adequada para criangas. Todos os membros da
equipa participam da visita de um paciente a clinica craniofacial. Isso permite que varios
especialistas sejam consultados durante uma visita. Além disso, como todos os especialistas
estdo no mesmo local ao mesmo tempo, a comunicacdo e a consulta entre especialistas sdo
facilitadas e, as vezes, os profissionais precisam se reunir coletivamente para discutir o caso do

paciente (Graber et al., 2016).

2.3 Tratamento ortodontico

O ortodontista craniofacial desempenha um papel essencial no tratamento de pessoas
com labio leporino e/ou fenda palatina. O ortodontista cuida destes pacientes desde o
nascimento até a idade adulta, fornecendo os seguintes tratamentos: ortopedia pré-cirargica para
lactentes, preparagdo ortodontica para enxerto Osseo alveolar, primeira fase do tratamento
ortodontico apds enxerto, e tratamento ortodontico completo com ou sem cirurgia ortognatica

(Graber et al., 2016).

23.1 Neonatal ortopedia funcional - nascimento até 6 meses

A intervengdo mais precoce ¢ frequentemente o tratamento de elei¢do. A ortopedia pré-
cirargica ou ortopédica infantil é realizada no arco maxilar de um recém-nascido antes da
reparacdo cirurgica do labio. E utilizado desde 1950, e pode ser usado em pacientes com labio

leporino, alveolar e fenda palatina bilateral ou unilateralmente. Este método ¢ baseado no
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realinhamento ortopédico dos segmentos de fenda deslocados, utilizando vérios mecanismos.
Tratamento ortopédico maxilar pré-cirtirgicos pode ser dividido em trés categorias (Prashant et
al., 2021):

- Passivo: realinhamento de segmentos durante o crescimento através da trituragdo de material
em certas areas da placa;

- Semi-activa: a placa reorienta os segmentos maxilares na dire¢do pré-determinada;

- Dispositivos ativos: o dispositivo aplica forga aos segmentos maxilares na dire¢do pré-

determinada, utilizando um sistema como parafusos ou molas.

O objetivo do tratamento ortopédico ¢ melhorar a reparagao cirargica do labio e do nariz,
estabelecendo uma base esquelética apropriada. E utilizada uma grande variedade de
abordagens, sendo uma das mais populares o a moldagem nasoalveolar (NAM), que ¢ colocado
nas primeiras semanas de vida. Os beneficios da moldagem nasoalveolar pré-cirtirgica foram
debatidos, tendo sido sugerido que ao criar um ambiente de funcionamento normal para um
crescimento normal, 0 mesmo permite (Sharma, 2020):

- Uma melhor alimentagao;

- Reduzir a largura da fenda;

- Que os segmentos crescam sem tensao;

- A reparagdo dos labios e do nariz para sarar sem pressao;
- Facilitar a fala;

- Reduzir o risco de asfixia.

As desvantagens/complicagdes relatadas sao (Sharma, 2020):
- Interferéncia com o crescimento;

- Atraso na cirurgia;

- Risco de infegao;

- Obstrugao das vias aéreas;

- Risco de ulceracao e infegdo por Candida sob uma placa;

- Desenvolvimento de feridas cutaneas a partir da ligadura utlizada nas cirurgias.

A utilizagdo de aparelhos e forcas, de varias formas, para moldar a base e reduzir a
gravidade da fenda ja existe hd décadas. Na sua forma mais simples, a utilizacdo de uma fita
elastica para aplicar for¢a pode causar movimento e reduzir a largura da fenda alveolar. A fita

pode ser utilizada sozinha ou em combina¢do com outras técnicas de moldagem, tais como
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aparelhos intraorais. Os aparelhos intraorais sdo frequentemente mais dificeis de utilizar, mas
permitem manter a largura do palato, uma vez que a for¢a pode ser aplicada em areas mais
pequenas e com maior precisdo. Recentemente, estes aparelhos intraorais tém sido aceites por

muitas equipas craniofaciais em todo o mundo (Smith et al., 2016).

O aparelho Latham, ¢ um aparelho que ¢ colocado cirurgicamente na boca de uma
crianca pequena e fixado ao palato por um parafuso. O aparelho de Latham ¢ ajustado
regularmente para reduzir o tamanho da fenda. A desvantagem ¢ o aumento das intervengdes
cirargicas numa crianga muito pequena, tanto no momento da colocagdo como na altura da

remocgao (Smith et al., 2016).

Premaxillary plate

Elastic chain

Wite through
the premaxilla

Palatine process plate

- Figura 20: Aparelho de Latham (Adaptado de Kiya e al., 2015).

Um método menos invasivo, desenvolvido pelo Dr. Barry Grayson, ¢ a NAM, para
ajudar a alcangar uma melhor simetria labial e nasal apds a reparacao de fissuras. Este método
utiliza uma placa acrilica para moldar a cavidade ossea, da mesma forma que o aparelho
Latham, mas ¢ removivel e utiliza uma protese nasal para moldar a cartilagem do nariz, com o
objetivo de melhorar a simetria e reduzir a necessidade de uma futura correg¢do cirtrgica
invasiva que poderia causar cicatrizes e impedir o crescimento. O aparelho NAM ¢ usado ao
longo do dia e colado as bochechas da crianga. O Médico Dentista muda gradualmente a placa
e, com o tempo, os segmentos 0sseos sao lentamente movidos para uma posi¢ao mais favoravel,
reduzindo a quantidade de corregdo cirtrgica necessaria para aproximar os segmentos labiais,
simplificando a0 mesmo tempo a abordagem cirtirgica ao nariz. O NAM demonstrou mesmo
reduzir o numero de procedimentos cirargicos futuros normalmente realizados para fins

cosméticos (Santiago et al., 2014).
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Figura 22: Fotos NAM com labio de fenda unilateral Figura 21: Fotos NAM com ldbios de fendas
(Adaptado de Gandedkar e al., 2015). bilateral (Adaptado de Gandedkar e al., 2015).
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Figura 23: Os efeitos de 6 semanas de tratamento com NAM (Adaptado de Sykes, 2020).

2.3.2 Denticao decidua - 6 meses até 2 anos

O estabelecimento da denticdo decidua reflete frequentemente a relagao esquelética que
ajuda a identificar e classificar a situacdo esquelética e dentaria, e assim diagnosticar uma
possivel mé oclusdo. O ortodontista deve acompanhar de perto o desenvolvimento dentério,
uma vez que as fissuras podem perturbar o desenvolvimento da denticdo e o momento da
erupcao. A ma oclusdo pode ser causada por cirurgias primarias do ldbio e do palato que
restauram a estética, mas podem restringir o crescimento maxilar. O ortodontista deve
considerar muitos fatores para determinar o momento apropriado para iniciar o tratamento
ortodontico. Estes fatores incluem, a cooperagdo da crianga, a gravidade da ma oclusdo, o
momento do enxerto 6sseo ¢ a necessidade de tratamento ortodontico futuro na dentigdo mista

ou permanente precoce (Prashant et al., 2021).
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233 Denticao mista - 6 anos até 12 anos

A fase de denticdo mista comeca por volta dos 6 anos de idade com a erupcao dos
primeiros molares e incisivos permanentes. Um maior crescimento do complexo craniofacial
acentua frequentemente uma divergéncia esquelética anteriormente ligeira. A avaliagdo dos
pacientes inclui uma apreciagdo do estado dos tecidos moles, ou seja, presenca ou auséncia de
comunicagdo oro nasal, aspetos esqueléticos da ma oclusdo nos trés planos do espago e
problemas dentarios, tais como dentes ausentes/malformados, incisivos mal
posicionados/rodados, mordidas cruzadas anteriores e/ou posteriores. Os pacientes com labio
leporino e fenda palatina desenvolvem frequentemente retrognatia maxilar apos a reparagao da
fenda. O objetivo do tratamento na fase de denticdo mista deve ser o de alcangar uma oclusao

favoravel com um overjet positivo e uma sobremordida adequada (Prashant et al., 2021).

2.33.a Classe 111

A ma oclusao de Classe III tem sido frequentemente diagnosticada em pacientes com
FLP. Pensa-se que o tecido cicatricial resultante da reparagdo anterior do palato duro perturba
o crescimento maxilar, resultando numa maxila curta/hipoplastica e numa ma oclusao de Classe
III. Uma opgdo ¢ considerar a corre¢do ortopédica no inicio da denti¢do mista, por volta dos 7-
9 anos de idade. Esta op¢do de tratamento ¢ normalmente limitada a pacientes com um overjet
negativo maximo de 4-5 mm (Sharma, 2020).

Em geral, existem duas alternativas de tratamento para individuos com um padrdo
esquelético de Classe I1I e ma oclusdo (Y. Lin et al., 2021):
1. tratamento ortodontico compensatorio;

2. tratamento ortodontico em preparagao para cirurgia ortognatica.

O ortodontista avaliara todos os registos clinicos e radiograficos do paciente e, com base
em parametros tais como: relacdo esquelética sagital, relacdo transversal maxilar, apinhamento,
posicionamento do canino superior na area da fenda, desvio da linha média, o ortodontista
craniofacial definird um plano de tratamento individualizado para o paciente com FLP (Dogan,
2012).

A mascara promove a protragdo da maxila, a rotacdo para baixo e para tras da
mandibula, a retroclinacdo dos incisivos inferiores e a proclinagdo dos incisivos superiores

(Sharma, 2020).
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Figura 24: Paciente usando a mascara facial para protrac¢do anterior com elasticos dos ganchos intrabucais
(Adaptado de Dogan, 2012).

A gestdo da mé oclusdo de Classe III ¢ dificil, pois apds a protragdo reaparece o padrdo
de crescimento original, com alteragdes na posi¢do mandibular enquanto a maxila permanece
estavel. Apesar disto, os pacientes que se submetem ao uso da mascara facial beneficiam de
uma melhor oclusdo, o que cria melhores condi¢des para o desenvolvimento craniofacial. A
gravidade da desadequacdo esquelética deve ser cuidadosamente considerada para determinar
a probabilidade de sucesso da modificagdo do crescimento e subsequentes resultados a longo
prazo, em compara¢ao com a cirurgia ortognatia convencional numa fase posterior. Uma opg¢ao
mais conservadora pode ser propor um plano de tratamento combinado de ortodontia/cirurgia
ortognatica em vez de promover estratégias de modificacdo do crescimento a longo prazo que

podem ndo ser bem-sucedidas em tltima analise (Sharma, 2020).

O tratamento ortodontico completo para casos em que o padrdo esquelético ¢
classificado como moderado (afetando a estética facial) ou severo deve ser adiado para depois
do crescimento facial ou maturidade esquelética. Nestas situagdes, a discrepancia esquelética
s6 pode ser corrigida por uma abordagem ortoddntica e cirurgia ortognatica combinada (Dogan,

2012).

2.3.3.b Mordida cruzada

Nao ¢ raro os doentes desenvolverem uma mordida cruzada & medida que os incisivos
comecam a entrar em erupgao. Se estiver associada a um deslocamento da mandibula inferior,
um ortodontista pode fabricar um aparelho simples removivel superior para proclinar os
incisivos superiores e empurra-los para fora da mordida cruzada anterior. Também pode ser
utilizado um aparelho fixo. Deve ter-se o cuidado de assegurar que os incisivos proximos da
fenda ndo sejam deslocados do osso alveolar, uma vez que este osso do lado da fenda ¢ muito
fino. Os pacientes devem ser vistos regularmente, geralmente de seis em seis meses, para

acompanhar o desenvolvimento dentério, para continuar a motivar a familia, para reforcar a
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higiene oral e os conselhos dietéticos e para estabelecer uma boa relacdo com o paciente e a

familia (Sharma, 2020).

2.33.c Expansao palatina

Nesta fase, o paciente pode requerer um enxerto 6sseo alveolar autdogeno, o que tem
uma série de vantagens que serdo discutidas numa sec¢do posterior (Graber et al., 2016).
Antes de receber um enxerto 6sseo alveolar, o ortodontista pode, portanto, solicitar uma
expansao dos segmentos que compdem o arco superior para melhorar o acesso na cirurgia e
permitir um preenchimento 6sseo maximo. O sucesso do enxerto dsseo alveolar requer uma
ortodontia pré-cirtirgica que normalmente inclui: correcdo das divergéncias maxilares,
alinhamento dos incisivos e controlo da erup¢ao dos caninos. Mas se a oclusdo dentaria ndo
estiver relacionada com o deslocamento mandibular, ¢ aconselhdvel ndo proceder a expansao
do palato nesta fase inicial, devido aos riscos de alargamento de uma comunicag@o oro nasal
pré-existente; o elevado risco de recidiva devido a cicatrizagdo palatal; e o longo periodo de
retengdo que sera necessario, o que pode prejudicar a adesdo do paciente e a higiene oral

(Prashant et al., 2021).

A expansdo maxilar pré-cirurgica ¢ importante tanto para corrigir o défice transversal
maxilar como para criar o espago para o enxerto Osseo alveolar secundario, cujo principal
objetivo € proporcionar um bom suporte periodontal para a erupgao espontanea dos dentes que

confinam com a fenda e a sua preservagao a longo prazo (Emodi et al., 2015).

Virias modalidades de expansao tém sido documentadas hd muito tempo na literatura.
Os procedimentos de expansdo podem ser divididos em duas categorias: expansdo rapida da
maxila (RME) e expansdo lenta da maxila (SME). Estes procedimentos de expansdo sdo as
modalidades basicas de tratamento tanto para fissuras unilaterais como bilaterais (Sebaey et al.,

2019).

A fase de expansdo ativa em pacientes com fissura labial e palatina obriga os segmentos
maxilares a afastarem-se e a alargarem a fissura. Normalmente, em pacientes ndo fissurados, a
formagdo dssea ocorre na sutura palatina medial apos a expansdo, mas este ndo ¢ o caso em
pacientes com fissuras, pois a separacdo das metades maxilares ocorre na regido das fissuras.
Ap0s atingir a expansdo maxilar desejada, o uso passivo do aparelho deve ser mantido até a

realizagdo de enxerto dsseo. Para os aparelhos de expansdo lenta, deve ser mantida durante 3 a
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4 meses como aparelho de retencdo e depois retirado para realizar o enxerto dsseo alveolar. O
mesmo se aplica aos aparelhos de expansdo rapida da maxila por um periodo de 2-3 semanas

para permitir a substituicdo Ossea na area da sutura palatina (Dahoue et al., 2021).

2.3.3.c.1 Expansio rapida do maxilar

A expansao rapida do maxilar (RME) ¢ realizada com um aparelho Haas ou Hyrax. A
principal diferenca entre os dois aparelhos ¢ o tipo de ancoragem: dentéaria no aparelho Hyrax
e mucosa com o suporte acrilico no palato no aparelho Haas. No entanto, ambos os expansores
sdo eficazes para aumentar a dimensdo transversal da mandibula. A escolha de um em
detrimento do outro depende da forma do palato do paciente. Quando a largura e profundidade
transversais permitem, o expansor Haas ¢é o aparelho de escolha devido a ancoragem

proporcionada pela sua porcado acrilica (De Oliveira Faganha et al., 2014).

Os aparelhos RME s3o normalmente ativados a uma taxa de 0,2 a 0,5 mm por dia, com
um tempo de expansdo ativa geralmente inferior a um més. A RME exerce uma forca de cerca
de 120N, a mesma forga que € normal para casos ndo afetada por fenda pode ser prejudicial em
casos de fenda, uma vez que ndo hé sutura palatina média, a resisténcia oferecida pela sutura
palatina média ¢ muito inferior ou insignificante. Do mesmo modo, os expansores do tipo Hyrax
e Hass causam expansdo igual nas regides anterior e posterior, o que pode nao ser desejavel nas
fissuras bilaterais, uma vez que os molares estdo mais frequentemente em mordida cruzada e a

expansdo deste tipo pode exacerbar ainda mais o problema (Sebaey et al., 2019).

As altas forcas utilizadas em RME maximizam a separagdo esquelética da sutura
palatina média, esmagando a sutura antes que o movimento dentdrio ou ajuste fisiologico da
sutura possa ocorrer. Portanto, os defensores da expansao répida da maxila acreditam que ela
resulta em movimento dentario minimo (inclinagdo) e maximo movimento esquelético. As
desvantagens dos expansores palatinos rapidos sdo, desconforto devido a separagdo traumatica
da sutura palatina média, incapacidade de corrigir a rotagdo molar, necessidade de cooperacgao
do paciente ou dos pais para ativar o aparelho, abertura da mordida, recidiva, microtrauma da

ATM, reabsor¢do radicular, impacto tecidual, dor e incomodo (Dahoue et al., 2021).
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Figura 26: Aparelho Hyrax (Adaptado Figura 25: Aparelho Hass (Adaptado de De

de Rocha e al., 2017). Oliveira Faganha e al., 2014).
2.3.3.c.2 Expansio lenta do maxilar

A expansdo maxilar lenta ¢ conseguida com aparelhos fixos ou removiveis. Exemplos
de dois aparelhos fixos para expansdo maxilar lenta sdo o Palatal W Arch Expander e o Quad
Helix, com taxas de expansao tipicamente na gama de 0,5 a 1,0 mm por semana. Exercem uma
forca ligeira de aproximadamente 2N. A expansdo lenta demonstrou maximizar o movimento
dentario (inclinacdo) e minimizar o movimento do esqueleto (separagdo sutural) (Pugliese et
al., 2020).

O arco palatino em forma de W ¢ retido nos primeiros molares, onde ¢ cimentado. O
aparelho ¢ ativado através da abertura da armacao W, facilmente adaptavel para conseguir uma
maior expansao anterior ou posterior, conforme necessario (Dahoue et al., 2021).

O Quad Helix foi introduzido por Robert Ricketts em 1975. E uma modificagdo da
armacgdo W e incorpora quatro hélices na sua estrutura, o que aumenta a sua flexibilidade e
capacidade de ativacdo. Para além do alargamento do arco transversal, a Quad Helix pode
corrigir a rotagdo e distalizar os molares superiores. Este aparelho pode corrigir um arco

assimétrico gragas a sua ativagao diferencial (Shetty et al., 2014).

: R .
m o Quad Helix (Adaptado de Phadkule e al., 2014).

Figura 27: Fotografia antes e depois da exg;ansdo co.

Uma variante do tradicional Quad Helix ¢ a Quad Helix invertido (RQH), que,
invertendo a estrutura original em forma de W com 4 hélices, promovera uma expansao maxilar

predominantemente anterior (Pugliese et al., 2020).
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A utilizagdo de RQH facilita a melhor manipulacdo da mucosa nasal através de uma
visdo direta, devido a ampla separacdo dos segmentos alveolares na area da fenda (Emodi et

al., 2015).

8 e, W w A b : ‘
Figura 28: Fotografia oclusal antes e depois da expansdo com o Quad Helix invertida
(Adaptado de Emodi e al., 2015).

234 Inicio da denticio permanente

Uma vez realizada a cirurgia de enxerto 6sseo alveolar, nenhum tratamento ortodontico
abrangente ¢ normalmente indicado, uma vez que o crescimento esquelético em pacientes com
fendas permanece displasico e o tratamento corretivo definitivo s6 ¢ geralmente realizado uma
vez que o paciente tenha atingido a maturidade esquelética. Em pacientes com fissura labial e
palatina, a mandibula ndo ¢ frequentemente afetada e cresce normalmente, mas o crescimento
da maxila ¢ muitas vezes limitado. Os pacientes com fissura labial e palatina tendem geralmente
a ter uma ma oclusao de classe III devido a insufisancia antero-posterior e vertical da maxila,

associada ao encerramento mandibular (autorrotacdo) (Prashant et al., 2021).

Os resultados a longo prazo do tratamento precoce da Classe III com a méscara facial
necessitam muitas vezes de ser corrigidos no final da adolescéncia através de um novo
tratamento. Para este fim, se o paciente tiver um crescimento desfavoravel e desenvolver uma
relacdo incisal de Classe III significativa e um padrao esquelético de Classe III também, o
tratamento com aparelho fixo deve ser adiado até o paciente ter completado o crescimento da
mandibula para coincidir com qualquer cirurgia ortognatica planeada. Mas nesta fase, o
tratamento ortoddntico com aparelho fixo pode ser realizado e limitado ao arco superior para
camuflar a Classe III e, numa tentativa de alcancar os objetivos abaixo indicados, pode ser
também indicada a extragdo de um pré-molar superior ou de um incisivo lateral do lado nao
afetado (Sharma, 2020):

- Para aliviar o apinhamento;

- Para facilitar a erup¢do do canino com ou sem exposi¢ao cirurgica e a colagem do

dente se este ndo tiver conseguido romper o enxerto dsseo alveolar apés um minimo de 6 meses;
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- Tentar corrigir uma relacdo de desenvolvimento do esqueleto I1I;
- Alinhar a denticao;
- Correc¢ao do eixo dentario;

- Fechar espacgos.

S
Figura 29: Cefalograma antes e depois do tratamento com aparelho fixo superior
(Adaptado de Nowak, 2018).

23.5 Denti¢do permanente tardia

Quando o paciente atinge a idade adulta, os resultados da ortodontia, cirurgia de tecidos
duros e moles e terapia da fala devem ser revistos. Em geral, um paciente com fissura oral pode
ter uma vasta gama de problemas ortodonticos sobrepostos as anomalias da fenda palatina. A
sequéncia do tratamento ortoddntico requer uma estreita comunicagdo com a equipa. Decidir
adiar o tratamento ortodontico cirirgico até que o crescimento seja estabilizado pode ser uma
decisdo sabia, mas nem sempre no melhor interesse do paciente, especialmente quando o
desenvolvimento psicossocial ¢ afetado. Em alguns casos, a cirurgia do maxilar pode ser
indicada antes de o crescimento estar completo. Como regra, a cirurgia, a intervencao
ortodontica e a reabilitacdo protética final devem ser concluidas antes da rinoplastia. Os
resultados da cirurgia de tecidos moles sdo imprevisiveis quando combinados com movimentos
ortognaticos cirurgicos da maxila e mandibula (Sandor & Genecov, 2015).

Na auséncia de discrepancia esquelética grave e de grandes problemas estéticos, o
tratamento ortoddntico sozinho pode ser suficiente e a gestdo da ma oclusdo dentaria ndo ¢
diferente de um paciente sem fenda. Os objetivos do tratamento sdo alinhar os dentes,
estabelecer um arco maxilar continuo com uma forma favoravel, corrigir as mordidas cruzadas
anteriores e/ou posteriores, alcancar a estabilidade da mordida e uma estética dento facial

favoravel (Sharma, 2020).

Quando um paciente tem incisivos laterais em falta, deve ser tomada uma decisdo para

fechar o espago ou redistribuir o espaco para uma futura substitui¢do protética. Esta decisdo ¢
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geralmente baseada nos desejos do paciente, estética, posi¢ao dos molares e do eixo dentario,
bem como em considera¢des financeiras. Os pacientes com discrepancias mais significativas
podem necessitar de tratamento cirurgico e ortodontico combinado para alcangar uma oclusdo
normal e um bom suporte do nariz e do ladbio superior. A necessidade de cirurgia ortognatica
depende dos desejos e preocupagdes do paciente, bem como da sua fungdo e estética. Os
pacientes que estdo dispostos a considerar um tratamento ortognatico devem ser
cuidadosamente planeados com um cirurgido oral e maxilofacial. Um especialista em
restauracdo pode estar envolvido na revisdo da necessidade de implantes, coroas ou pontes
como parte do plano global, como no caso de pacientes com fissuras, que sdo tratados com

camuflagem ortodontica (Shetye & Gibson, 2023).

Antes da cirurgia, ¢ necessaria uma fase pré-cirirgica. A ortodontia pré-cirirgica ¢é
necessaria para conseguir a descompensagdo da denti¢do a partir das suas bases esqueléticas,
alinhar os arcos, coordenar os arcos para um resultado oclusal estavel e localizar o espago
necessario para a substitui¢do protética do dente. Isto ¢ para assegurar que os dentes maxilares
e mandibulares sdo colocados na sua relacdo correta com as bases esqueléticas subjacentes.
Uma avaliagdo cuidadosa do local da fenda deve ser feita antes da ortodontia pré-cirargica.
Devem ser tiradas fotografias periddicas para avaliar se os objetivos pré-cirargicos foram
alcangados antes do planeamento cirirgico final com os cirurgides maxilo-faciais (Shetye,
2016).

O procedimento cirargico convencional para corrigir a hipoplasia maxilar ¢ uma
osteotomia de Le Fort I. A gravidade do padrdo esquelético determinard se um paciente
necessitard apenas de um avango maxilar de Le Fort I ou de uma cirurgia bi-maxilar (Shetye &
Gibson, 2023).

E importante que os pacientes sejam submetidos a exames especiais para determinar os efeitos
de qualquer avanco do maxilar na fala do paciente antes da cirurgia planeada. Quando se espera
que o avanco maxilar exceda 6 mm, pode ser necessario considerar a cirurgia bi-maxilar para
minimizar o risco de desenvolver complicagdes relacionadas com a fala, a manutencdo do

fornecimento vascular e o desenvolvimento de fistulas oro nasais (Prashant et al., 2021).
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Figura 31: Série de cefalograma de um paciente F igura 30: Série de cefalog;f ama de um
tratados para o avango da face média de Le Fort I com paciente tratados com cirurgia bi-maxilar
distrac¢do interna (Adaptado de Shetye, 2016). (Adaptado de Shetye, 2016).

Para o paciente com fissura 6ssea madura que apresenta uma grave deficiéncia maxilar,
o avango da face média com osteogénese de distragao ¢ também uma boa opg¢ao de tratamento.
O ortodontista pode necessitar de realizar osteogénese de distragdo interna ou externa para
reduzir o impacto na fala se grandes movimentos cirurgicos forem considerados necessarios em
pacientes com hipoplasia maxilar acentuada. A distracdo pode ser conseguida utilizando
dispositivos de distragcdo internos ou externos (Shetye, 2016). Como a osteogénese de distracao
e o avanco da face média sdo geralmente realizados a uma taxa de 1 mm/dia, é possivel
monitorizar a evolu¢do da competéncia velo faringea durante o avango. A distragdo pode ser
executada utilizando dispositivos de distracdo internos ou um distractor externo rigido
ajustavel, descrito em 1997 por Polley e Figueroa. Os distratores internos sdo mais bem
aderidos, mas a sua utilizacdo ¢ limitada. Os dispositivos externos permitem ao praticante
modificar o vetor de corre¢do do esqueleto durante a distracao ativa. Os principios gerais da
distragdo envolvem um periodo de laténcia de 5-6 dias ap6s a realizacdo de uma osteotomia Le
Fort I, ap6s o qual o dispositivo ¢ ativado a uma taxa de 1 mm/dia. O paciente deve ser
acompanhado de perto até ser alcangado o resultado desejado. Podem ser incorporados elasticos
inter-arco para ajudar a orientar a corre¢do. Uma vez alcancada a corre¢do desejada com o
dispositivo de distracdo, ¢ necessario um periodo de consolidagdo de aproximadamente 8
semanas para permitir a cura dssea antes de ser proceder a ortodontia pds-operatoria (Prashant

et al., 2021).
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Figura 32: Fotografia com aparelho fixo e
distractor interna (Adaptado de Nowak, 2018).

Figura 33: Uma rapariga de 11 anos com hipoplasia
maxilar relacionada com fendas tratados com osteogénese
de distrac¢do externa (Adaptado de Tsai e al., 2022).

24 Ortodontia pos-cirurgica

A ortodontia pds-cirirgica demora geralmente cerca de 4-6 meses. O ortodontista deve
discutir o plano de tratamento com o prostodontista para substituir os dentes em falta, restaurar
os incisivos hipoplésicos ou modificar a forma do canino ao substituir o incisivo lateral antes
de iniciar o tratamento ortoddntico final, uma vez que este sera feito de acordo com as escolhas
protéticas. Além disso, a fase pos-cirrgica da Ortodontia destina-se a estabelecer a oclusdo em
coordenagdo com qualquer tratamento protético futuro (Prashant et al., 2021).

Nos individuos do FLP, as principais alternativas para a reabilitacdo dos incisivos
laterais superiores em falta incluem a utilizacdo do canino como substituto do incisivo lateral
em falta ou a abertura/retencdo do espacgo para a colocagdo do implante. O ortodontista € o
prostodontista devem discutir qual a melhor alternativa de tratamento para cada paciente, tendo
em conta a posi¢do em que o canino superior entrou em erup¢ao, a diferenga no tamanho do
dente e a relacdo sagital entre as arcadas dentarias (Shetye, 2016).

As principais vantagens do encerramento do espago ortodontico sdo evitar a utilizagao
de préteses e implantes, evitar complicagdes como alteragdes do nivel gengival a longo prazo,
manter o enxerto alveolar na area da fenda, proporcionar melhores resultados estéticos em
compara¢do com casos tratados com implantes ou proteses dentarias, melhorar a estabilidade

do resultado, e concluir todo o tratamento rapidamente (Prashant et al., 2021).
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2.5 Contencao

Apoés o tratamento ortoddntico ativo, a contencdo € crucial, especialmente porque a
recidiva da correg¢do cirurgica ¢ mais comum em pacientes com labio leporino e fenda palatina.
A cicatrizagdo da cirurgia da fenda palatina pode afetar a estabilidade da mé oclusao corrigida.
Portanto, deve ser colocado um retentor imediatamente apds a remocdo dos aparelhos
ortodonticos fixos, no mesmo dia. Os pacientes devem estar mentalmente preparados para uma
fase de reteng@o a longo prazo ou indefinida ap6s o tratamento ortodontico, a fim de evitar
recaidas (Shetye, 2016).

A concecao de aparelhos de retengdo para pacientes com fendas deve cumprir os
seguintes requisitos (Jha & Patil, 2022):

- Proporcionar retenc¢do a longo prazo apos o tratamento ortodontico
- Ser capaz de manter a forma do arco ap6s o tratamento

- Ser capaz de alcangar o controlo tridimensional de todos os dentes
- Ser capaz de incorporar ponticos e substituir dentes em falta

- Concecdo rigida e robusta

- Aspeto estético superior

- Fécil e econdmico de fabricar

- Duréavel e biocompativel

- Deve permitir um ajuste oclusal

- Deve ter a capacidade de estabilizar os dentes enfraquecidos periodontalmente.

25.1.a Hawley modificado

Charles Hawley apresentou o aparelho hawley em 1919. Consiste numa placa de base
em acrilico e elementos de arame na forma de um arco labial curto ou longo feito de arame de
aco inoxidavel de 0,7 mm e fivelas para retengcdo. Em pacientes com fenda palatina, a placa de
acrilico ¢ modificado para incluir dentes protéticos no espago dos dentes em falta, que serdo

entdo substituidos por implantes dentérios ou proteses, se necessario (Jha & Patil, 2022).

Figura 34: Retentor Hawley modificado num paciente incorporando pontico para incisivo lateral
esquerdo (Adaptado de Nowak, 2018).
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2.5.1.b Essix

Ponitz, em 1971, criou pela primeira vez este aparelho, mas foi desenvolvido por
Sheriden em 1993. Na literatura, sdo também referidos como retentores de sobreposi¢do
transparentes, ou retentores Essix. S3do preferidos pelos pacientes devido a sua aparéncia,
conforto e estética superior. Chudasama D. e Sheridan JJ em 2010, modificaram o aparelho
com um fio estabilizador trans-arch, para superar a incapacidade de manter a ampliacao do arco.
Este fio torna-se uma parte integrante do retentor ao ser encapsulado dentro dele (Jha & Patil,

2022).

Figura 35: Aparelho essix com fio estabilizador (Adaptado de Jha & Patil, 2022).

2.5.1.c Hawlix

JM et al. em 2010 apresentaram um retentor de design hibrido removivel com
caracteristicas tanto de retentores Hawley como de Essix. Um material estreito fitting Essix ¢
incorporado sobre o segmento labial dos dentes, permitindo o ajuste vertical do segmento
vestibular, e tem uma placa de base acrilica com um fecho de concecdo diferente, da mesma

forma que o Hawley, permitindo o controlo da forma e largura do arco (Jha & Patil, 2022).

d N | f

Figura 36: Aparelho de retencao Hawlix (Adaptado de Jha & Patil, 2022).

25.1d Aparelho duplo

Dr. Patil Basanagouda C. et al. em 2010, concebeu um aparelho duplo para um paciente
com fenda palatina que foi tratado ortodonticamente. Era um retentor de metal fundido fixed
incorporando um podntico para substitui¢do funcional e estética dos dentes em falta, colado a

superficie lingual dos dentes. Em pacientes com fendas, os retentores em metal fundido fixo
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cumprem a maioria dos critérios necessarios para manter os resultados alcancados pelo
tratamento ortodontico. Devido ao seu desenho rigido e robusto, mantém a largura do arco apos

o tratamento ortodontico e também permite a substituicdo funcional e estética dos dentes em

falta na area da fenda (Jha & Patil, 2022).

Figura 37: A- Aparelho fixo de retencdo de metal fundido num paciente com fenda palatina unilateral
B- Incorporagdo de pontico para substituicdo de dentes em falta
(Adaptado de Jha & Patil, 2022).

2.6 Tratamento cirurgico

2.6.1 Cirurgia dos labios

2.6.1.a Adesao labial

Para bebés nascidos com um labio leporino completo, uma adesdo labial ¢ por vezes
realizada antes do encerramento final do ladbio. Esta é uma operagdo preliminar que ¢
normalmente realizada entre 2 e 4 semanas.

A adesdo dos labios foi originalmente descrita por Johanson em 1960 como um meio
para facilitar a aproximacdo alveolar para enxerto dsseo primdrio precoce. O objetivo do
procedimento era converter a fenda completa numa fenda incompleta, restaurando assim as
forcas compressivas normais do l4dbio intacto para realinhar os arcos alveolares. Em
deformidades bilaterais, a adesdo labial permitiu retrair a premaxila proeminente, alargar os
tecidos moles, alongar o prolabio deficiente e conseguir uma reparagdo definitiva com menos
tensdo e menos risco de deiscéncia (Zaidi et al., 2018).

Observou-se que os potenciais beneficios da adesdao labionasal para fissuras largas
unilaterais e bilaterais incluiam nio s6 a moldagem dos segmentos alveolares, mas também a
melhoria do contorno nasal, o aumento da musculatura orbiculares oris e 0 aumento da altura
vertical dos elementos laterais e mediais do ldbio. Embora as vantagens da adesdo dos labios
sejam muitas, existem também algumas desvantagens, os riscos geralmente associados a
qualquer procedimento cirirgico que exija anestesia geral, tais como nauseas e vOmitos,

problemas respiratorios e, em casos raros, a morte. O tecido cicatricial pode interferir com os
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procedimentos subsequentes de reparacdo labial, mas este ndo € normalmente o caso (Zaidi et

al., 2018).

2.6.1.b Quelioplastia

A quelioplastia ¢ o fecho cirtirgico do labio leporino e do palato primario. Baseia-se na
reconstru¢do seletiva dos musculos do labio, nariz e margens nasolabiais e estd sempre
associada a uma plastia da pele e da mucosa do labio. A reparagdo labial ocorre normalmente
entre 2 ¢ 3 meses. As limitacdes na altura da reparagdo dos labios estdo muitas vezes
relacionadas com a idade e tamanho do bebé. A escolha do procedimento ¢ da competéncia do

cirurgido plastico e depende da apresentagdo clinica (Chow et al., 2016).
2.6.1.b.1 Fenda unilateral

Em 1964, a técnica de avancgo rotacional foi introduzida por Millard para a reparagao
unilateral de ldbio 1éporino. Ganhou rapidamente popularidade e tornou-se a técnica mais

utilizada até a data (Pujol, 2022).

A técnica de Millard foi concebida para preservar os pontos de referéncia naturais do
filtrum e do arco do cupido e para os rodar para uma posi¢cdo normal. O posicionamento
estratégico das cicatrizes permite que a maior parte da cicatriz obliqua seja colocada ao longo
da linha natural de uma coluna filtral, enquanto as interdigitagdes se escondem a sombra da
borda da narina e do chdo nasal. A técnica de Millard envolve o fecho com um tridngulo de
avango na situagdo superior e inclui um descolamento facial subperiosteal para reconstituir a
arquitetura muscular que permite baixar a ponta do arco do cupido elevado até um nivel
correspondente ao seu homologo no lado oposto. O defeito resultante sob a columela ¢

preenchido por um retalho a partir do lado lateral da fenda (Pujol, 2022).

Figura 38: Técnica de Millard (Adaptado de Patel, 2022).

Em 1952, Charles Tennison propds uma reparagdo baseada no principio de Z-plastia

para aumentar o comprimento vertical do labio. Peter Randall desenvolveu um sistema
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matematico para desenhar a operagdo do labio. A técnica do retalho triangular consiste em
baixar a linha mucocutanea da borda medial utilizando um tridngulo de alongamento na posi¢ao

inferior. Esta técnica permite a reparacao de fendas maiores (Themes, 2019).
. I. \

Figura 39: Técnica de Tennison-Randall (Adaptado de Patel, 2022).

Em 2005, Fisher introduziu uma nova técnica. Esta técnica permite a aproximagao dos
elementos laterais e mediais do labio quase inteiramente ao longo das junc¢des das subunidades
anatomicas do labio e do nariz, evitando a incisdo rotacional que atravessa a coluna filtral do
lado da fenda (El-Maghraby et al., 2021).

A técnica de Fisher ¢ baseada nos principios da técnica de Tennison com retalhos
triangulares. A funcdo dessa técnica ¢ alongar o Ilabio, posicionando-o de forma
anatomicamente favoravel. Essa técnica proporciona uma linha de reparagao ideal, que vai do
topo do "arco do Cupido" do lado da fenda até a base do nariz, ao longo de uma linha geralmente
simétrica a coluna filtral do lado ndo afetado, de modo que a cicatriz na pele do nariz seja
minimizada e limitada a borda da narina do lado da fenda, respeitando as subunidades
anatomicas do labio e do nariz (El-Maghraby et al., 2021).

A vantagem desta técnica ¢ que proporciona uma cicatriz bem posicionada na crista
filtral e ¢ mais facil de executar do que outras técnicas geométricas, pois ¢ uma técnica quase
linear (Da Hora Sales et al., 2016). Em 2017, Mbuyi-Musanzayi et al., realizaram 101 casos de
labio leporino unilateral usando a técnica Fisher; avaliaram os seus resultados usando tanto o
indice estético de Asher McDade como os critérios de pontuagdo de Steffensen, e concluiram
que a técnica Fisher melhora significativamente o comprimento do labio medial e lateral e deixa

uma cicatriz aceitavel.
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Figura 40: Técnica de Fisher (Adaptado de Tollefson, 2016).

2.6.1.b.2 Fenda Bilateral

A reparacdo de um labio leporino bilateral coloca dificuldades adicionais em
comparagdo com a repara¢ao de um labio leporino unilateral. Os cirurgides utilizam técnicas
diferentes, desde a reparagdo cirtirgica em duas fases até a reparagdo cirurgica em uma fase. A
parte mais dificil da reparagcdo de um labio leporino bilateral ¢ a gestao da pré-maxila, que pode
ser deslocada para a frente e para tras para cada lado porque est4 apenas ligada ao septo nasal,
e o proldbio, que pode ser demasiado pequeno para fornecer tecido suficiente para a reparacao

da fenda (Pujol, 2022).

Viérios procedimentos cirirgicos com muitas variagdes para a reparacdo bilateral de
fissuras labiais estdo bem descritos. Estes incluem as reparagdes de Veau, Tennison e Millard

(Matsumoto et al., 2013).

A operagao de Veau ¢ um encerramento em linha reta sem elevacao da pele proléabial e,
portanto, sem uma tentativa de restaurar a continuidade do orbiculares oris. O arco do cupido
central e o tubérculo sdo construidos a partir do vermelhdo dos elementos laterais do labio. Em
contraste, a repara¢do de Millard envolveu uma completa elevacao do prolabium e reconstrucao
do orbiculares através da premaxila. Além disso, Millard reservou segmentos laterais do
prolabium como "abas bifurcadas" para aumentar a altura da columela numa fase posterior
(Matsumoto et al., 2013).

Nos ultimos anos, a contribui¢do significativa de McComb incluiu a corre¢do da
deformidade nasal associada a reparagdo simultinea do ladbio, que parece conseguir um
alongamento primario adequado da columela e projecdo da ponta nasal. Encenou a reparagao
em duas cirurgias. O passo inicial consiste em aproximar e reposicionar as cartilagens das asas

deformadas através de uma incisdo V-Y da ponta nasal, o que permite que a pele sobreposta
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seja novamente raspada com a aderéncia bilateral simultanea do ldbio. Segue-se uma reparacao

definitiva do ldbio, numa segunda etapa (Matsumoto et al., 2013).

Medial-upward advancement Overlapping

Vestibular expansion

Overlapping of pars peripheralis

Transposition of pars marginalis
S —— Transposition of the stripped Below the oroiabiim
muscle below the prolabium

Figura 42: Cirurgia de fendas bilateral em uma Figura 41: Cirurgia de fendas bilateral em dois
fase (Adaptado de Matsumoto e al., 2013). fases (Adaptado de Matsumoto e al., 2013).

Para todas as técnicas, a cirurgia serd guiada por importantes marcas anatomicas que
devem ser identificados com precisdo antes do procedimento com um marcador.

Apos a reparagdo, as incisdes sao mantidas limpas através da limpeza com peroxido de
hidrogénio e da aplicacdo de uma pomada antibidtica. As talas de cotovelo sdo utilizadas
durante 3 semanas para evitar que o paciente dobre os bragos e toque nas feridas cirurgicas. A
alimentacdo ¢ feita com uma seringa bulbosa durante 3 semanas. As suturas sdo removidas apos
a primeira semana de pds-operatorio. A profilaxia antibidtica com penicilina ¢ administrada

durante os primeiros 5 dias de pos-operatorio (Pujol, 2022).
2.6.2 Palatoplastia

A reparagdo palatal ¢ idealmente realizada entre os 9 e 12 meses de idade, quando o
bebé pesa mais de 8 kg (Espel, 2023).
Os principais objetivos da reparagdo de fendas palatinas sdo:
- Separar as cavidades oral e nasal
- Reposicionar a musculatura velar para restaurar o esfincter velaringeo, em
particular a reconstruc¢do da faixa do musculo elevador.
- Melhorar a fungdo da trompa de Eustaquio
- Minimizar os efeitos adversos no subsequente crescimento da mandibula

- Melhorar a alimentagao ¢ a fala
A cirurgia da fenda palatina foi definida ao longo dos ultimos trés séculos por muitos

cirurgides. As técnicas de reparacdo do palato mole foram descritas ja no século XVII e

centraram-se na produg¢do da fala normal e na competéncia velo faringea. A reparagao do palato
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duro surgiu mais de 70 anos depois e deu prioridade ao encerramento anatomico sem tensao,

ao crescimento facial normal e a denti¢do (Naidu et al., 2022).

2.6.2.a Von Langenbeck palatoplastia

Em 1861, Von Langenbeck introduziu a primeira operacao de fenda palatina ainda hoje
largamente utilizada. As abas bipediculares muco periosteais sao criadas por incisdo ao longo
do lado oral das fendas e uma incisdo relaxante lateral ao longo da tuberosidade maxilar até a
parte posterior do rebordo alveolar. As abas sdo entdo mobilizadas medialmente para fechar o
palato duro, preservando as artérias palatinas e fechadas sem tensdo. Pode ser necessario
fraturar o hamulus para facilitar o fecho. No entanto, esta técnica ¢ propensa a contracdes que
prejudicam a producdo da fala. Para contrariar estas complicagdes, a palatoplastia de
Langenbeck ¢ frequentemente combinada com uma veloplastia intravelar (Espel, 2023).

Esta técnica ¢ normalmente utilizada na corre¢ao de fendas incompletas, uma vez que
visa apenas a corre¢ao do palato duro. Uma das suas principais limitagdes € o elevado risco de
insufisancia velofaringea devido a falta de estiramento palatino. As incisdes de relaxamento
reduzem a tensdo do tecido e, por conseguinte, a incidéncia de fistulas oro nasais (Farronato et

al., 2014).

E 1 ¢ \ R \

Figura 43: Palatoplastia de Von Langensbeck (Adaptado de Leow & Lo, 2008).

2.6.2.b Pushback V-Y

A técnica de pushback V-Y, que também conhecida como técnica Veau-Wardill-Kilner,
envolve o alongamento do palato com reposicionamento do musculo elevador do véu do palato.
E também utilizada para corrigir fendas incompletas. Uma das principais vantagens é a menor
incidéncia de insufisancia velofaringea devido ao alongamento do palato. No entanto, surgem
outros efeitos adversos. Devido ao levantamento dos retalhos faringeos, esta técnica deixa o
0sso a descoberto apds a cirurgia (cicatrizagdo por segunda intengo), resultando numa elevada
incidéncia de alteracdes no crescimento maxilofacial. Além disso, quando utilizada na

reparagdo de fendas completas, apresenta uma elevada taxa de fistulas oronasais, devido a
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camada Unica de mucosa nasal que ¢ deixada anteriormente, causando maior tensdo nos tecidos

(Espel, 2023).

Devido ao levantamento dos retalhos faringeos, esta técnica deixa o 0sso exposta apos
a cirurgia, que tem uma alta incidéncia de altera¢do do crescimento maxilofacial. Devido a
camada Unica de mucosa nasal, uma elevada taxa de fistulas oro nasais pode ser uma
consequéncia. Desde entdo, muitos métodos tém sido propostos para fechar a mucosa nasal,

incluindo retalhos faringeos e retalhos do vomer (Farronato et al., 2014).

Figura 44: Palatoplastia de Veau-Wardill-Kilner (Adaptado de Leow & Lo, 2008).

2.6.2.c "Two-flap" palatoplastia

Em 1967, Bardach, modificou a técnica de duas lamelas de Langenbeck numa tentativa
de reduzir os défices de cicatrizes e de crescimento maxilar, minimizando a exposicdo ossea do
palato duro. Os retalhos muco periosteais sdo baseados na artéria palatina superior
posteriormente. Uma vez fechada a fenda, ambas as abas sdo suturadas as margens alveolares
para reduzir a exposi¢do Ossea e criar um palato mole funcional. Esta técnica reduziu as
cicatrizes palatinas e a hipoplasia maxilar, mas ndo corrigiu os defeitos da fala (Leow & Lo,

2008).

Figura 45: Palatoplastia de «T wo-flap» (Adaptado de Leow & Lo, 2008).

2.6.2.d Furlow palatoplastia

Em 1986, Furlow descreveu uma técnica de fecho palatino de s6 uma fase, a dupla
plastica em Z, que envolve a criacdo e transposi¢do de dois retalhos em Z, um retalho muco

periosteal e um retalho miomucosal posterior, para criar uma banda sobreposta de misculo sem
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a necessidade de incisdes laterais relaxantes. A plastica em Z permite que o palato duro seja
fechado num unico procedimento (Farronato et al., 2014).
Apresenta resultados positivos em relagdo a capacidade de fala. No entanto, esta técnica

pode ter dificuldade em fechar fendas maiores (Espel, 2023).

}Tigura 46. : Palatoplastia de Furlow (Adaptado de Leow & Lo, 2008).
2.6.2.e Intravelar Veloplastia

O procedimento de reposicionamento do musculo elevador ou veloplastia intravelar
durante a palatoplastia ¢ o0 método mais comum de alcancar a competénciavelo faringea. Foi
demonstrada a necessidade de realinhar o musculo do véu palatino. Esta técnica foi concebida
para alongar o palato e restaurar a cinta muscular do mtsculo levantador do véu palatino (Leow
& Lo, 2008).

Em 1969, Braithwaite ¢ Kriens melhoraram ainda mais esta técnica. Reorientando a
musculatura do palato mole de obliqua para transversal sem causar perturbagdes significativas
dos musculos associados a trompa de Eustaquio. A sua técnica, foi um marco na reparagao do
palato mole, uma vez que restaurou a fun¢do da banda muscular para reduzir a disfun¢do do
ouvido médio e melhorar o movimento palatino. A veloplastia intravelar permitiu o fechamento
de trés camadas do palato mole: a mucosa nasal, a musculatura do palato mole e a mucosa oral

(Espel, 2023).

2.6.2.f Vomer flap

Em 1926, Pichler introduziu a utilizagdo de um retalho muco-periosteal de vomer para
fecho palatino. Esta técnica visa obter tecido muco periosteal adicional do vomer para
reconstruir a camada mucosa nasal em doentes com grandes fendas palatinas. O procedimento
envolve uma incisdo paramédica da mucosa sobre o vomer, seguida de uma dissecg@o cuidadosa
no plano subperiosteal. Uma vez libertada, a aba ¢ mobilizada e suturada até & camada da

mucosa nasal do lado da fenda (Naidu et al., 2022).

67



Tratamento multidisciplinar das fendas labio-palatinas

2.6.2.g  Retalho faringea

Uma grande aba pode ser dissecada desde a parede faringea posterior até ao nivel da
cartilagem cricoide. Uma vez concluida a dissecacdo e realizada a hemostasia, a aba pode ser
inserida no palato mole, melhorando o fecho antero-posterior e deixando os 'buracos' laterais
livres para respirar. Embora esta técnica seja muito eficaz na redugdo da insufisancia
velofaringea, mas pode agravar significativamente a apneia obstrutiva do sono (Naidu et al.,

2022).

2.6.3 Enxerto osseo alveolar

Alguns doentes com labio leporino e fenda palatina podem também ter uma abertura no
osso alveolar. Podem também ter uma fistula, que ¢ um orificio no palato que comunica com o
nariz. Os pacientes com labio leporino e fenda palatina tém frequentemente ossos maxilares
comprometidos e necessitam de um enxerto 6sseo. As fissuras sdo preenchidas com enxertos

num procedimento cirurgico chamado osteoplastia (Vuleti¢ et al., 2014).

O enxerto 0sseo alveolar permite ao cirurgido alcancar a continuidade do maxilar,
fornecer apoio a erupcdo dentdria e estabilizar o maxilar antes de qualquer tratamento
ortodontico permanente. O encerramento dos defeitos 0sseos e a estabilidade do arco maxilar
sdo os elementos cruciais do plano de tratamento. Se o paciente tiver uma fistula, os alimentos
e o liquido podem vazar da boca para o nariz, pelo que o enxerto visa selar a fistula para evitar
isto (Wahaj et al., 2016).

O osso autdogeno mais comum utilizado para enxerto 6sseo alveolar ¢ retirado da crista
iliaca devido a facilidade de acesso e abundéancia de osso. Outros locais dadores incluem a
sinfise mandibular, costelas, ossos cranianos e tibia. Este procedimento de enxerto 6sseo

alveolar ¢ normalmente realizado por um cirurgido oral e maxilofacial (Wahaj et al., 2016).

O momento do enxerto pode ser dividido em duas fases: primaria e secundéaria. A
diferenca ¢ que o enxerto primario ¢ realizado apds a reparacdo dos labios, mas antes da
reparacdo do palato. O enxerto secundario ¢ realizado ap6s a palatoplastia, foi definido como
enxerto secundario precoce entre os 2 e 5 anos de idade, enxerto misto precoce entre os 6 € 8
anos de idade, enxerto misto tardio entre os 9 e 12 anos de idade e enxerto secundario tardio se

for realizado apds os 13 anos de idade (Wahaj et al., 2016).
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Em 1972, Boyne e Sands introduziram o enxerto dsseo secundario. Verificaram que a
estabilizagcdo permanente dos segmentos maxilares ndo resultava de enxerto 6sseo precoce, o
que causa ma oclusdo e restricdo do crescimento. O enxerto dsseo alveolar secundario tem duas

vantagens: suporte 0sseo para a erupcao dentaria e estabilizagdo da maxila (Vuleti¢ et al., 2014).

Os beneficios da utilizagdo de enxertos dsseos apds a expansao ortodontica em pacientes
com labio leporino e fenda palatina estdo bem documentados. As principais vantagens sao
estabelecer a morfologia do osso basal maxilar e assegurar a estabilidade apos o tratamento
ortodontico. A expansdo do arco maxilar também facilita o acesso aos locais de enxerto 6sseo
alveolar. Além disso, o enxerto 0sseo ¢ também necessario para melhorar o suporte 6sseo
alveolar, o suporte da cartilagem nasal das asas e a osteointegracdo dos implantes dentérios

(Wahaj et al., 2016).

um LAY e 4 __ I k b
Figura 47: Radiografia oclusal antes e depois do enxerto dsseo secundaria
(Adaptado de DaSilva Filho et al., 2013).

Trés a seis meses apOs o enxerto Osseo alveolar, deve ser realizada uma radiografia
padrao oclusal anterior superior ou uma tomografia pds-operatoria para confirmar o resultado
da cirurgia, que ¢ geralmente considerada satisfatoria quando o volume de tecido Osseo
remodelado ¢ suficiente. O ortodontista deve monitorizar o desenvolvimento da dentigdo e
erupcao do canino durante pelo menos 3-6 meses antes de mover os dentes para 0 novo 0sso

(Prashant et al., 2021).
2.6.4 Rinoplastia

Localizado no meio do rosto, o nariz ¢ uma das estruturas faciais mais comumente
identificadas pelos individuos. Qualquer pequena alteracdo ¢ facilmente notada. Os pacientes
com fendas labiais e palatinas representam um grande dilema para o cirurgido devido a presenga
de assimetria e deficiéncia significativa dos tecidos e ossos subjacentes. A corre¢do da
deformidade nasal em pacientes com fissuras continua a ser um problema dificil. A deformidade

nasal ¢ tridimensional e complexa, envolvendo cartilagem, pele, mucosa vestibular e osso.
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Virias rinoplastias podem ser necessarias para alcancar resultados estéticos (Cuzalina &
Tamim,2018).

Ha alguma controvérsia sobre o0 momento da rinoplastia em doentes com labio leporino.
Existe uma rinoplastia primaria, que ¢ realizada na altura da reparagdo do labio leporino,
rinoplastia intermédia entre 5 e 11 anos de idade, e rinoplastia definitiva, que ¢ normalmente
realizada quando o paciente atinge a maturidade esquelética facial, ou seja, 14-16 anos para as
mulheres e 16-18 anos para os homens (Hoshal et al., 2020).

A rinoplastia ¢ um procedimento que envolve a abertura do nariz e a reorganizagao da
cartilagem para melhorar a forma do nariz e das vias respiratorias. Nos casos em que a
deformidade nasal ¢ menos grave, o cirurgido plastico pode realizar uma rinoplastia apenas da
ponta do nariz, o que permite uma melhor simetria ¢ uma melhoria das vias aéreas nasais. O
procedimento pode ser realizado utilizando uma abordagem endo-nasal/fechada, ou se houver
uma deformidade grave da ponta nasal, utilizando uma abordagem externa/aberta (Hoshal et
al., 2020).

As caracteristicas gerais da deformidade nasal em pacientes com labio leporino sdo uma
columela muito curta, rotagdo descendente da ponta, um limiar nasal alargado no lado afetado,
mal posicionamento e achatamento do nariz, e uma diminui¢do da projecdo nasal. A rinoplastia
permanente ¢ frequentemente o ultimo grande procedimento cirurgico realizado para casos de
fissuras (Cuzalina & Tamim, 2018).

Os objetivos da rinoplastia incluem o reposicionamento da cartilagem lateral inferior
para uma posi¢do anatdmica mais normal, conseguindo uma projecdo simétrica das duas
cupulas nasais, alongando a columela se necessario, corrigir o estreitamento alar, medializar a
base alar da fenda e fornece suporte estrutural com enxerto dsseo ou de cartilagem (Cuzalina &

Tamim, 2018).

2.6.4.a  Rinoplastia primaria

O principio basico da utilizagdo de técnicas de rinoplastia na primeira infancia ¢ a
utilizagcdo da maleabilidade da cartilagem nasal e dos tecidos moles. O principal objetivo desta
cirurgia € conseguir uma ponta nasal simétrica, base da asa e posicionamento preciso da asa
nasal e limiar. No caso de deformidade bilateral, o alongamento da columela e a projecao
simétrica da ponta nasal com correc¢ao da deficiéncia da parede columelar sdo desafios distintos.
A extensdo da rinoplastia primaria ¢ debatida, uma vez que uma cirurgia mais extensa pode
resultar em cicatrizes significativas na altura da rinoplastia final. Contudo, os defensores da

rinoplastia primaria de fenda sugerem que o tratamento primario reduz a gravidade da
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deformidade nasal, reduz o numero de cirurgias de revisdo necessarias na idade adulta, e pode
diminuir o impacto psicossocial da deformidade durante o desenvolvimento (Cuzalina &
Tamim, 2018).

Viérias técnicas tém sido descritas para corrigir deformidades nasais unilaterais
assimétricas. Em geral, o ossiculo ¢ libertado e reposicionado. A base da asa ¢ separada da
abertura piriforme e a maxila e reposicionado simetricamente. E realizado um molde de ponta
nasal para melhorar a sua proje¢do. A utilizagdo de um dispositivo de moldagem nasoalveolar
pré-cirurgica (NAM) pode ser eficaz na moldagem da cartilagem nasal dentro de seis semanas
apos o nascimento, quando a cartilagem ¢ mais elastica, promovendo assim resultados de

rinoplastia (Hoshal et al., 2020).

Figura 48: Antes e depois da rinoplastia primaria (Adaptado de Sykes, 2020).

2.6.4.b Rinoplastia intermédia

A rinoplastia intermédia ¢ realizada com a idade de 4 a 10 anos. Este procedimento so
¢ realizado quando necessario. Alguns pacientes com uma fenda nasal bilateral sdo operados
nesta fase para corrigir uma ponta nasal gravemente assimétrica que ndo foi reparada na
rinoplastia primaria. O procedimento visa também o alongamento de uma columela encurtada.
Para deformidades nasais unilaterais, o objetivo ¢ corrigir defeitos residuais da cinta vestibular.
O reposicionamento septal e o enxerto de cartilagem ndo sao realizados nesta fase e sdo adiados
até o esqueleto ter crescido completamente na idade adulta (Cuzalina & Tamim, 2018).

As indicagdes para rinoplastia intermédia incluem as seguintes situagdes (Hoshal et al., 2020):
- Grande desvio septal resultando em obstrucao nasal funcional;
- Deformidades graves das asas;
- Quando as intera¢des sociais da crianga sao afetadas

Dois intervalos sugeridos para uma rinoplastia intermédia sao aos 4-6 anos de idade para
coincidir com a revisdo labial e aos 8-12 anos de idade uma vez que a ortodontia tenha sido
tratada e o enxerto 6sseo alveolar esteja completo para permitir uma fundacdo esquelética

maxilar estdvel (Cuzalina & Tamim, 2018).
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2.6.4.c  Rinoplastia definitiva

A rinoplastia definitiva ¢ mais frequentemente realizada na maturidade esquelética ou
apos a mesma. Se for necessaria uma cirurgia ortognatica para a crianca, a rinoplastia definitiva
sera realizada apds a reparagdo de grandes defeitos esqueléticos. Os resultados estéticos e
funcionais a longo prazo desta rinoplastia dependem da estabilidade do osso maxilar. Durante
uma rinoplastia definitiva, o cirurgido pode adotar uma abordagem utilizando enxertos de
cartilagem e reorganizando os tecidos moles (Hoshal et al., 2020).

Os objetivos da rinoplastia definitiva sdo a criacdo de simetria duradoura, defini¢do da
ponta e base nasal, alivio da obstrucdo nasal e eliminagdo de cicatrizes nasais e tecido fibro-
gorduroso. A abordagem aberta ¢ a técnica mais utilizada para a rinoplastia definitiva, pois
permite uma melhor exposi¢do da estrutura muscular, cartilagem, mucosa vestibular e
cicatrizacdo densa. Permite também o posicionamento mais preciso da cartilagem lateral
inferior, base nasal e septo, bem como o enxerto e sutura cuidadosos (Cuzalina & Tamim,

2018).

Figura 49: Fotografias do doente antes e depois da rinoplastia definitiva (Adaptado de Sykes, 2020).

2.7  Terapia da Fala

As criangas com fenda tém um alto risco de desenvolver dificuldades de fala, linguagem
¢ comunicagdo. A avaliagdo inicial da fala é realizada entre os 12 ¢ 14 meses. A insufisancia
velofaringea (IVP) refere-se a incapacidade do véu palatino de fechar hermeticamente as
cavidades oral e nasal resultando na passagem do ar expiratério pela boca e pelo nariz
simultaneamente. Isso causa problemas funcionais especificos, incluindo dificuldades na
alimentacdo, como dificuldade em sugar liquidos e ocorréncia de escape nasal, bem como

perturbagdes na respiragdo nasal (Vale et al., 2022).
No nivel da fala, uma insufisancia velofaringea provoca (Safaiean et al., 2017):

» Nasalizag¢do devido a conexao das cavidades nasais e bucofaringeas;

» Escape nasal quando as consoantes orais sofrem distor¢des;
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» Distarbios articulatorios simples que estdo relacionados a falta de pressdo intraoral;
» Sons adicionais, como ronco nasal e fluxo nasal;

» Fenomenos de compensacdo na voz, no nivel articulatério ou na face.

Essas dificuldades podem afetar a compreensibilidade, o desempenho académico e as
interagdes sociais da crianga. Essa condi¢ao pode ocorrer em fendas palatinas o labiais que
foram corrigidas cirurgicamente, mas permanecem fracas ou iméveis devido a tecido cicatricial
residual ou posicionamento irregular do musculo palatino. Apos um enxerto dsseo primario,
aproximadamente de 20% a 50% dos pacientes desenvolvem insufisancia velo faringea (Vale

et al., 2022).

Problemas de audicao tém sido observados em criangas com FL/P. Varios estudos t€ém
mostrado a importancia da audi¢cdo no desenvolvimento normal da articulagdo. Schonweiler et
al. relataram que criangas com deficiéncia auditiva condutiva apresentam problemas graves de
linguagem. Portanto, a perda auditiva pode resultar em uma reducdo na compreensibilidade da
fala em criangas com fenda palatina. Mesmo que a cirurgia palatina precoce reduza a tendéncia
de desenvolver doengas no ouvido médio, ¢ necessario avaliar e acompanhar o desempenho

auditivo das criancas com fenda palatina a cada seis meses (Safaiean et al., 2017).

Os erros de fala em criangas com fenda palatina sdo classificados em dois tipos:
obrigatorios e compensatorios. Os erros obrigatérios sdo causados por problemas estruturais,
como hipernasalidade, enquanto os erros compensatorios sdo erros de formulagao resultantes
de habitos inadequados adquiridos pela crianca durante o desenvolvimento da fala, devido ao

posicionamento inadequado dos articuladores (Vale et al., 2022).

271 Diagnostico

A complexidade da avaliagao dos disturbios da fala é refletida na necessidade de abordar
a IVP sob diferentes preceptivas e instrumentais. Nenhum método unico ¢ capaz de avaliar
todos os critérios a0 mesmo tempo. A identificagdo precoce da IVP permite uma abordagem

terapéutica que oferece os melhores resultados (Safaiean et al., 2017).
Como a fala ¢ um fendmeno percetivo por natureza, a avaliagdo percetiva (feita pelo

ouvido humano) ¢ fundamental e insubstituivel. O objetivo principal da avaliagdo preceptiva é

detetar distirbios de ressondncia nasal, como hipernasalidade em casos de IVP, hiponasalidade
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em casos de obstru¢do nasofaringea, ou uma combinacdo de ambos. A metodologia ideal deve
ser reprodutivel, capaz de classificar a gravidade da IVP e ser ndo invasiva, enquanto pratica

(Safaiean et al., 2017).

O terapeuta da fala busca identificar sinais de perda nasal audivel ou vazamento de ar
nasal, utilizando o espelho de Glatzel. A qualidade da voz, a precisdo na articulacdo e a
inteligibilidade da fala também sdo consideradas. A "inteligibilidade da fala" refere-se a clareza
com que um ouvinte consegue compreender a fala de um interlocutor. O material de fala
utilizado nesse contexto pode consistir de palavras isoladas, frases e fala espontanea (Safaiean
et al., 2017).

As avaliagdes percetivas sdo complementadas por medidas instrumentais objetivas
como a nasometria que consiste na medi¢ao das diferencas de energia actistica provenientes do
nariz ¢ da boca. O aerofonometro permite obter medidas de fluxo e pressdo do ar proveniente
do nariz e da boca. Além disso, radiografias laterais também podem ser utilizadas para medir o
comprimento do palato e a profundidade da nasofaringe. A endoscopia bucal e nasal é também
utilizada para avaliar as caracteristicas anatomicas do palato e da faringe. A avaliagdo
instrumental ¢ especialmente util para observar o fechamento velo faringeo durante a fonagao,
determinando se ele ¢ completo ou ndo, a distancia entre o palato e a parede posterior, bem

como a contracdo faringea (Safaiean et al., 2017).

2.7.2 Tratamento

Quando um VPI ¢ diagnosticado, o tratamento médico ¢ focado em resolver os
problemas de ressonancia nasal anormal e escape, bem como tratar os distarbios
compensatorios da articulacdo. O objetivo principal é restaurar a fun¢do nasal e orofaringea
para melhorar a articulagdo da fala. Existem opg¢des de tratamento invasivas e ndo invasivas,
dependendo da gravidade do caso (Vale et al., 2022).

A intervencdo fonoaudiologia comega precocemente, por meio de oficinas de orientagdo
aos pais em grupo, realizadas aos12 e 24 meses de idade. Essas oficinas visam estimular a
funcdo velar e o desenvolvimento da fala e da linguagem, utilizando exercicios apropriados e
jogos. A pratica didria desses exercicios em casa, com acompanhamento especifico, ¢ essencial.
Essa abordagem faz parte da prevengao e intervengao precoce, fornecendo orientacdes aos pais
para promover habilidades orofaciais (tonicidade dos labios, bochechas e lingua) e fortalecer a

area velofaringea (cantos didrios, jogos de soprar). Avaliagdes regulares permitem identificar e
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acompanhar criangas com distirbios especificos, fornecendo indicacdes para reabilitacao
fonoaudiologica (Safaiean et al., 2017).

A terapia fonoaudiologia ¢ indicada quando a causa do VPI ¢ funcional, quando ha um
erro de aprendizagem no uso das estruturas velofaringeas. Um dos principais objetivos da
terapia ¢ aumentar a inteligibilidade da fala. No caso de VPI associado a fenda palatina, podem
ocorrer anomalias anatomicas ou estruturais que afetam o fechamento adequado, quanto um
distarbio de articulagdo no qual ocorre a substitui¢do de um som faringeo ou nasal por um som
oral. Por essa razdo, o tratamento combina abordagens fisicas e funcionais (Vale et al., 2022).
As compensagdes articulatorias aprendidas durante o desenvolvimento em criangas com fenda
palatina devem ser tratadas com terapia fonoaudioldgica, pois podem afetar a inteligibilidade
da fala. A oclusdo glotica € a compensacdo mais comum no discurso das criangas com fenda
palatina. A corre¢do dessas compensagdes e a frequéncia adequada da terapia sdo aspetos
importantes para o sucesso do tratamento (Vale et al., 2022).

Em certos casos, a intervengao cirurgica pode ser necessaria para tratar o VPI, como em
situagdes que envolvem problemas estruturais, resposta insuficiente a terapia fonoaudiologia,
grave insuficiéncia velofaringea, palato baixo ou mobilidade limitada. A terapia fonoaudiologia
pode ser realizada tanto antes quanto apos a cirurgia. No entanto, ¢ importante destacar que nao
hd um calendério pré-determinado ou protocolo cirurgico padronizado para o tratamento
cirargico do VPI. Além das opgdes cirurgicas convencionais para o tratamento do VPI em
pacientes com fenda palatina, existem também opgdes protéticas, como proteses vocais ou
palatinas, que podem auxiliar no fechamento velofaringeo. E importante destacar que apos a
cirurgia podem ocorrer complicagdes tardias, como roncos noturnos e apneia obstrutiva. Por
esse motivo, ¢ recomendado realizar polissonografias do sono antes e apos as operagdes (Vale
e al., 2022).

Atualmente, a veloplastia intravelar ¢ amplamente recomendada como a técnica de
escolha para o encerramento primario de fendas palatinas, devido a distopia muscular presente
nas fendas. Essa técnica tem como objetivo recriar o mecanismo de suspensdao do musculo
elevador, melhorando assim os movimentos de elevagdo e recuo do véu palatino (Jayarajan e

al., 2018).
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Conclusdo

III. CONCLUSAO

Em conclusdo, o tratamento multidisciplinar das fendas labio-palatinas revela-se
essencial para garantir resultados 6timos e uma melhor qualidade de vida nos pacientes com
essa malformacdo congénita complexa. Essa abordagem coordenada envolve a colaboragdo
proxima de profissionais de diversas disciplinas médicas, como cirurgia maxilofacial,
ortodontia e terapeuta da fala, para enfrentar os multiplos desafios associados as fendas labio-
palatinas, como problemas de comunicagdo, disturbios de crescimento maxilofacial,

dificuldades alimentares e aspetos psicossociais (Shetye & Gibson, 2023).

No entanto, ¢ importante ressaltar que cada caso de fenda labio-palatina ¢ tnico, e os
tratamentos devem ser adaptados de acordo com as particularidades de cada paciente, desde o
periodo pré-natal até a idade adulta. Intervengdes cirtrgicas corretivas precoces, combinadas
com tratamentos ortodonticos e fonoaudiologicos, desempenham um papel fundamental na
restauracdo da funcionalidade da fala, respiracdo, alimentacdo e estética facial (Graber et al.,

2016).

Os avangos na area da satide na ultima década sdo extraordinarios e representam um dos
pilares essenciais de um tratamento bem-sucedido. Os progressos continuos nas técnicas
cirurgicas, tecnologias de imagem, terapias ortodonticas e fonoaudioldgicas, além das pesquisas
nas areas de genética e ciéncias biomédicas, abrem novas perspetivas para um tratamento ainda
mais eficaz e personalizado dessa malformagdo. Portanto, ¢ imprescindivel que todos os
profissionais se mantenham atualizados com as ultimas técnicas e tecnologias para otimizar os

resultados para os pacientes (Vieira, 2021).

Em resumo, o tratamento multidisciplinar das fendas labio-palatinas representa uma
area em constante evolugdo, oferecendo esperanga e melhorias significativas na vida das
pessoas afetadas por essa malformagdo. Por meio de uma abordagem abrangente, que integra
avancos médicos e uma colaboracdo estreita entre profissionais de diferentes especialidades, ¢
possivel transformar a vida dos pacientes e oferecer melhores perspetivas para o futuro (Shetye

& Gibson, 2023).
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