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Resumo

Resumo

As Fendas Labio-Palatinas sdo deformagdes congénitas que se caracterizam por uma
interrupcao na continuidade dos tecidos do labio superior, rebordo alveolar e palato de
forma parcial em cada estrutura ou, por vezes, abrangendo mais do que uma. Podem ser
unilaterais, bilaterais e medianas ou, em situagdes mais raras, envolver outros segmentos

do tergo inferior e médio da face.

Banalmente chamadas de 1abio leporino devido as semelhangas com o focinho de uma
lebre, as Fendas Labio-Palatinas requerem uma equipa multidisciplinar para o seu
tratamento incluindo médicos, médicos dentistas, técnicos de protese, psicologos,

terapeutas da fala, entre outros profissionais.

O tratamento desta patologia acaba por ser muito delicado pois existem inimeros
métodos, técnicas cirirgicas e demasiadas variantes a considerar sendo que a questao se

prende em qual sera a melhor abordagem.
A resposta a esta pergunta ndo ¢ facil e somente depois de um conhecimento minucioso
da anatomia facial e craniana, dos seus mecanismos de crescimento, assim como dos

mecanismos de evolucdo desta malformag¢ao podemos comegar a planear um tratamento.

Palavras chave: Fenda Labio-Palatina, Labio Leporino, Fendas Orofaciais
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Abstract

Abstract

Cleft Lip and/or Palate are congenital deformities characterized by an interruption in the
continuity of upper lip tissues, alveolar ridge and palate, partially in each structure or
sometimes spanning more than one. It can be unilateral, bilateral and median or, in rare

cases, involve other segments of the lower and middle third of the face.

Ordinarily called cleft lip due to similarities to a hare's nose, CLP require a
multidisciplinary team for their treatment including doctors, dentists, prosthondontics,

psychologists, speech therapists, among other professionals.

The treatment of this pathology turns out to be very delicate because there are numerous
methods, surgical techniques and varieties to consider, with the main question being

which is the best approach.
The answer to this question is not easy and only after a thorough study of the facial and
cranial anatomy, its mechanisms of growth, as well as the mechanisms of evolution of

this malformation we can elaborate a treatment plan.

Keywords: Cleft Lip, Cleft Palate, Orofacial Cleft
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Introducdo

1. Introducao

A Organizacado Mundial de Saude (OMS) definiu a Fenda labial e Palatina como uma
malformagdo congénita com fenda parcial ou completa do labio superior e rebordo
alveolar envolvendo o palato duro e/ou mole, a Fenda Labial como uma malformagao
congénita envolvendo de forma parcial ou completa o labio superior e a Fenda Palatina
como uma malformagdo congénita associada a um defeito no encerramento do palato
duro e/ou mole posterior ao foramen incisivo, excluindo casos, como a fenda palatina

submucosa e a tvula bifida.

As Fendas Lébio-Palatinas sdo um grupo de anomalias congénitas bem distintas pela
envolvéncia de determinadas estruturas anatomicas, com variagoes desde as fendas
exclusivamente palatinas, as fendas labiais bilaterais que se estendem ao palato. Esta

patologia possui uma incidéncia de 1:700 nascimentos.

Como Jensen referiu em 1998 - “Every congenital structural defect in the body represents
an inborn error in morphogenesis and may affect one or more systems.”
E entdo fundamental, para a compreensio da etiologia desta anomalia, um conhecimento
dos mecanismos embrioldgicos e anatomicos das estruturas em questao.

Estas malformagdes atribuem-se a fase de gestacdo entre a quinta e oitava semana.

Ao longo das décadas foram surgindo varias classificacdes, muitas delas baseadas em
diagramas em Y, outras simplesmente descrevendo a forma e extensdo das fendas.

Tessier parece ter sido o Unico a descrever todas as fendas faciais que apesar de estarem
descritas ao longo desta tese, estdo inseridas num grupo bem mais raro e associadas a

outros mecanismos de morfogénese.

Os mecanismos de detecdo e rastreio desta patologia tém sido aprimorados ao longo dos
anos e cada vez mais a sua sensibilidade tem vindo a aumentar em todas as variagoes

desta anomalia craniofacial.
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Com incidéncia variavel, seja no tipo de fenda, no sexo ou na raga, as FLP podem aparecer

associadas a diversos sindromes ainda que esta ndo seja a manifestagdo mais comum.

Hipodontia, mordida cruzada, maior risco de carie e disfunc¢des auditivas e da fala podem

ser algumas das iniimeras complicagdes oriundas desta malformagao.

O tratamento das FLP inicia-se no dia do nascimento até a idade adulta incluindo a
necessidade de uma equipa interdisciplinar que € aquela que trabalha em conjunto através
das varias especialidades e levando a cabo um tratamento organizado e com cooperacao

entre os diferentes profissionais para obter um resultado de exceléncia.

Desde o protésico ao cirurgido pediatrico e plastico, nos primeiros anos de vida, até ao
ortodontista, implantologista e terapeuta da fala nos anos seguintes, todos tém um papel
fundamental na vida de um doente que sofra de uma fenda labio-palatina.

Os avancos na area da Saude sdo extraordinarios ao longo da ultima década e sdo uma
das bases fundamentais para um tratamento de sucesso, sendo portanto obrigatdrio para

todos os profissionais estar a par das ultimas técnicas e tecnologias.
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2. Enquadramento historico

Os primeiros documentos historicos sobre as fendas ldbio-palatinas sdo baseados numa
combinagdo entre religido, supersti¢cdo, invencdo e puro logro. Enquanto os Gregos
ignoravam a sua existéncia, os Espartanos e Romanos matavam estas criancas
acreditando que possuiam alguma espécie de espirito maligno. (Converse, 1977)

Hieronymus Fabricius (Séc XVI), famoso anatomista italiano, foi o primeiro a sugerir

uma teoria embrioldgica sobre este tipo de fendas. (Aquapendente, 1600)

O conhecimento sobre este tipo de patologia e o seu tratamento sofreu uma grande
expansdo durante o Renascimento com as publicacdes de Pierre Franco, pupilo de
Ambroise Paré, que embora ndo possuisse nenhuma formacdo medica reconhecida,
descreveu a “liévre fendu de nativité”, ou seja, a fenda da lebre (ainda hoje em dia ¢
banalmente chamada de labio leporino devido as semelhancas com o focinho de uma

lebre). (Franco, 1561)

No século XIX, surgiu a explicagdo mais convincente até essa data quando Philippe
Frederick Blandin (1838-1896) sugeriu que estas fendas eram resultado de uma alteragao

na fusdo dos segmentos maxilares.

Hoje em dia, sabe-se que as fendas ladbio-palatinas resultam de uma falha na fusdo dos

processos nasais da proeminéncia frontal com o processo maxilar.

O primeiro documento sobre o tratamento de uma fenda orofacial data de 390 A.C. num
soldado de 18 anos do exército chinés.

Segundo o cirurgido arabe Albucasis (936-1013 D.C.), o tratamento passava por uma
pequena incisdo no labio e o contacto das margens incisionais com um dente de alho

durante 15 horas.

Até ao inicio do séc. XIX, a maioria dos cirurgides limitava-se a avivar cirurgicamente
as margens livres e suturd-las de seguida o que levava a resultados insatisfatorios por

parte dos doentes com cicatrizes e retragdo tecidual.

11
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Nos dias de hoje e com os avangos da medicina surgiram inumeras técnicas cirargicas
como a técnica de Veau, técnica de Tennison, técnica de Peter-Randall, técnica de

Millard, técnica de Skoog, entre outras.
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Anatomia
o

3. Anatomia

A cabeca 0ssea corresponde a parte mais elevada do esqueleto, sendo também a mais

complexa. E constituida por duas partes: o cranio, mais posterior € superior, que
corresponde a maior parte do volume, e a face, situada na porg¢ao anterior e inferior.

Glabela [do osso frontal)

Sutura coronal

Osso parietal

Oszonasal
Aza menor do esfendide

Fissura supra-orbital
Azamaior do esfendide

[forame] [do os=s0 frontal)

Osza temparsl
Lémina orbital do etmdide

Face orbital do osso frontal
Limina perpendicular do etmidide

Osso lacrimal

Conchanazal média do etmdide

Processzo frontal
do as=0 zigomtica
Cancha nasalinferior

Face arbital do
0550 ZigOmAtico
Processo temparal

Wémer

do ossa sigamatico
Fama da mandibula

Forame zigomaticofacial
Pracesso digomitico do masilar

Corpo da mandibula

Fiorame mental da mandibula

Face orbital do masilar
Tubéreulo mental [da mandibula)

Pratuberincia mental [da mandibuls)

Forame infra-orbital (do maxilar]
Processa frontal do masilar

Processo alveolar do masilar

Espinha nasal anterior [do mailar]

Figura 1 - Cabeg¢a Ossea (adaptado de portalradiologia.blogspot.pt

necessario o conhecimento

I3

Para melhor compreensdo das fendas labio-palatinas ¢
pormenorizado das estruturas anatomicas em questao, nomeadamente dos labios, rebordo

alveolar, palato duro e palato mole.
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Anatomia dos Labios

Os labios ocupam uma por¢do centro-inferior na face e sdo duas pregas musculo-
membranosas em posicao anterior em relagdo as arcadas dentarias que circunscrevem o

orificio oral e que tém uma importante actividade “esfinctérica”.

Considera-se em cada um dos labios uma face anterior ou cutanea, uma face posterior ou
mucosa, um bordo livre ou “vermelhdo” e duas extremidades que formam as comissuras

labiais.

Musculos

O musculo orbicular da boca, o mais importante e ao qual ¢ atribuido a competéncia
labial, esta intimamente ligado e “entrelacado” com inimeros outros musculos faciais,
tanto a nivel superficial como € o caso do elevador do ldbio superior, elevador do labio
superior e da asa do nariz, zigomatico menor, zigomatico maior, risoério, uma por¢ao do
platisma, depressor do angulo da boca e o depressor do labio inferior como a nivel mais

profundo o bucinador e o elevador do angulo da boca.

Figura 2 - Musculos da Face (adaptado de anatomia-papel-e-caneta.com)
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Vascularizacdo e Inervacio

A vascularizagdo dos labios ¢ feita pelas artérias labiais superior e inferior, ramos da
artéria facial enquanto que, a nivel venoso, a drenagem ¢ feita pelas veias labiais superior

e inferior.

A sua inervacdo ¢ feita pelos ramos do labio superior provenientes do nervo infra-
orbitario e ramos do labio inferior associados ao nervo mentoniano ambos derivados do

V par craneano - o Trigémio.

Anatomia do Rebordo Alveolar

Formado pelo rebordo resultante da projecao inferior do processo alveolar da maxila, o
rebordo alveolar contém no caso dos adultos alvéolos que servem de suporte as raizes
dentarias e no caso dos recém-nascidos o gérmen dentario para aquilo que vird mais tarde

a ser uma peca dentéria.

Vascularizacdo e Inervacio

Os ramos da artéria facial garantem a vascularizagdo enquanto que a inervagado ¢ feita

pelos ramos maxilares do nervo Trigémio

15
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Anatomia do Palato Duro

O Palato Duro ¢ formado pelos processos palatinos do osso maxilar e laminas horizontais

dos ossos palatinos ¢ formam a abdbada palatina.
Anterior e lateralmente delimitado pelo rebordo alveolar e posteriormente pelo palato
mole, o palato duro ¢ coberto por mucosa associada ao peridsteo subjacente e epitélio

estratificado queratinizado.

Vascularizacdo e Inervacao

A artéria palatina maior e a artéria esfeno-palatina sdo responsaveis pela irrigagdo do

palato duro enquanto que a sua inervagao ¢ feita pelo nervo palatino maior e nasopalatino.

Frontal branch of

superficial temporal a. Parietal branch of

- superficial

Zygomatico-orbital a. temporal a.

Middle

Deep temporal( \ temporal a.

arteries Moy ™

Sphenopalatine a.

Posterior superior- - o -Occipital
alveolar a. feigs branches of
¢ occipital a.
-
Angular a. | anastomosis of

- auricular branch
g~ _with posterior
auricular a.

“Occipital a.
Meningeal branch

o
Infraorbital a.~~

: - = Descending branch
Superior - X N7 Occipital bran«:hg
labial a. /f J=y=- *._Stylomastoid a.
. M Posterior auricular a.
Desc_endmg { ,1' i Maxillary artery
palatine a. P Occipital a.
A " Transverse facial a.

Buccal a:g Middle meningeal a.

Ascending pharyngeal a.

Ascending palatine a.
External carotid a.

Facial a.
Lingual a.
Inferior alveolar a.

Mental branch of / 0 ar
Facial a. i i
inferior alveolar a. Superior thyroid a.
Submental a.

Inferior labial a. Common carotid a.

Internal carotid a.

Figura 3 - Vascularizag¢do da Face ( adaptado de Atlas and Textbook of Human Anatomy)
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Anatomia do Palato Mole

O Palato Mole ou “Véu Palatino” ¢ constituido por tecidos moles que ocupam a zona

posterior relativamente ao palato duro.

Musculos

Com um importante papel na degluticao e respiragdao o Palato Mole ¢ constituido pelos

musculos tensor do véu palatino, palatoglosso, palatofaringeo, elevador do véu palatino

e musculo uvular.

Vascularizacdo e Inervacio

A artéria palatina menor e palatina ascendente asseguram a sua vascularizagdo enquanto

que a sua inervacao esta ao cargo do nervo Vago e Trigémio.

Heruo stmoidal posterior

Divis3o posterior stenay Meruos cilisres cunto e longe: Merua etmoidal anterior
Mervo supratioclear
Forame aval Ganglo cilar Neseolsupraomital
; v - Fascia e misoulo = Glinduls lacrimal
Forame expinhosa i e vemporal Mervo lacrimal

Mervo infrauaclear

Hervo auriculotemporal K N
erua nazocilisy (do nervo nasaciliar]

Fiamo cutineo do
nervo lacrimal

Herua frontal
Mlervo temparl
profundo Ramo tentorial do

Ramo
néruo itdlmica (V1)

meningea
donerva
y / Merva sitsimica V1
fervo
massetéico Ginglio trigémea [semilunar]

Mleruo zigamaticotemporsl
Mleruo zigamaticofacisl
Fama nassl

externo donervo

etmoidal anteriar

prerigaide
Iateral

Merua Facial (V) N —

Antériameningea média misculo Fiamo 3
Divig3a anterior do buginador :::‘;a;ﬂ - \ " i alvenlar
- : superior

nervo mandibular (seccionada)

Misoulo digdstrioa [ventre posterior maaly / | \ o) anterior

1 - Fiamanassldo nerva

) ) Forame redondo ! alveolar antero-superior

Glinduls sublingual hervo mandibular [¥3) Membrana mucosa
Neruo mentsl do seio masilsr

Mervo corda do mpana

Mervo alveolar inferior [seccionado]

Nero milo-hidideo

Mervo lingual

Miseulo prerigéide medial (seceionade:
Herwo hipoglossa
Misculo estilo-hidideo

Gidndula submandibular

Merwo mailar (V2] Jh ;

Hervazigomatico' o S;g‘:‘svz‘enlana
Merua do canal prerigdide (vidiana) 'E

Ginglio prerigapalting i i Q\ o

LA 0

Hlerua slveolar superior média

Plerus slveclar
inferior [seceionado]

Pleso nerueso
alveclar superior

Meruos palatinas maiar & menar

Miseulo milo-hidides [seccionadal” o ol Mizoula dighstricn
fwentre anterior] Famos prerigapslatinas

Mleruo alvealar superior posterior

Figura 4 - Inervagdo da Face (Trigémio) (adaptado de https://ericasitta.wordpress.com/2015/05/14)
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Nota: Existe a necessidade de se fazer a referéncia a divisao de Palato Priméario e Palato
Secundério devido ao processo embriogénico como explicado posteriormente e pelos

artigos que também utilizam esta classificagao (Karsten, 2006)

O Palato Primario e Palato Secundario utilizam o foramen incisivo como referéncia

estando o primeiro anterior a este foramen e o segundo posterior

18
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4. Embriologia

O desenvolvimento embrioldgico da face ¢ um processo complexo e decorre em duas

fases distintas.

A primeira fase, da 4* a 8 semana do desenvolvimento fetal, ¢ a mais importante e consiste
na formacdo, a partir dos folhetos embriondrios, de uma face com um contorno e

articulacao idéntico a de um recém-nascido.

Com uma extrema importancia na formacao da face, palato e estruturas anexas os arcos

branquiais vao estar intimamente ligados ao “shaping” embrionario.

A segunda fase inicia-se a 9* semana e prolonga-se até ao nascimento. Segundo alguns
autores, esta fase prolonga-se pela infincia e adolescéncia durante o crescimento, até
cerca dos 18 anos e consiste no desenvolvimento das caracteristicas faciais e na migragao
definitiva das estruturas para as posigdes normais.

E na primeira fase que a maioria das influéncias genéticas e/ou teratogénicas se fazem

sentir provocando o aparecimento de malformacdes.

Assim na 4* semana encontramos um embrido de aproximadamente 2,5 mm que na
extremidade cefalica apresenta as seguintes estruturas:
e Processo Frontal (contendo o prosencéfalo)
e 1° Arco Branquial (aparece por volta do 23°/24° dia) que se divide em
o Gomo Maxilar
o Gomo Mandibular
e Estomodeum — cavidade delimitada pelas estruturas anteriores e que se encontra

separada do intestino primitivo pela membrana faringea
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E destas estruturas que se vai formar a face:
e Processo Frontal - origina o cranio, nariz, palato primario, pré-labio e pré-maxila
e (Gomo Maxilar — origina o malar, arcada zigomatica, palato secundario e os 1/3
laterais do labio superior
e (Gomo Mandibular - origina a mandibula
e 1 Fenda Branquial - origina o canal auditivo externo

e 1°e 2° Arcos — origina o pavilhdo auricular

Na 6 semana, o facto mais saliente ¢ a fusdo dos gomos principais da face, que durante
as duas semanas prévias mantiveram um crescimento continuo e uniforme confluindo
para a linha média da face

Assim os gomos mandibulares fundem-se originando o esboco do labio inferior e das
estruturas subjacentes. Os gomos maxilares, fundem-se também, entre eles e com a regiao

nasal do processo fronto-nasal formando as narinas e o esbog¢o do labio superior.
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Embriologia

O crescimento ¢ migragdo central das estruturas comprime a regido internasal com
aproximagdo dos gomos nasais contralaterais e formagao de um prolongamento sagital
que cresce no sentido posterior e dorsal para mais tarde se unir com as laminas palatinas:
0 septo nasal.

Nesta semana vao aparecer os esbocos de duas estruturas importantes: as Laminas

Palatinas e os [lhéus Auriculares.

Na 7* semana completa-se a fusdo dos arcos branquiais e dos gomos faciais, eliminando-
se todos os sulcos ou fendas existentes entre eles. A sua eventual persisténcia vai provocar

o aparecimento de fendas orofaciais no recém-nascido com especial referéncia para as

mais comuns, as Fendas Labio-Palatinas.

A localizagdo e complexidade da fenda esta associada a falha no processo de fusdo do

qual resultou essa fenda.

A migragao central das estruturas continua diminuindo a distancia internasal, a espessura

do septo nasal e a distancia entre vesiculas Oticas.
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A formagdo do Palato inicia-se na 6* semana da embriogénese. O Palato Secundario
comega a desenvolver-se bilateralmente a partir do processo maxilar no sentido vertical
para ambos os lados da lingua.

Posteriormente, as laminas palatinas elevam-se para uma posi¢ao horizontal e superior
em relacdo a lingua, contactando assim uma com a outra e dando inicio a fusao do Palato
Secundario.

Quando se da por completa a fusdo fica assim feita a separacao definitiva entre a cavidade

oral e nasal. (Thomason, 2008)

Primary
palate Incisive

foramen

Nasal
\l‘[lllll‘l'l

Fused
palate

Secondary
palatal
shefves

Figura 7- Fusdo das ldminas palatinas (adaptado de Dixon,2011

22



Crescimento Craniofacial

5. Crescimento Craniofacial

O crescimento craniofacial representa um processo complexo de aumento e diferenciagao

de tecidos duros e moles, caracterizado por padrdes cefalocaudais e aldometricos.

Os ossos da base do cranio t€ém uma matura¢do prematura comparativamente com os
ossos da face e sdo utilizados como uma base relativamente estavel de referéncia.
A maxila, ainda que intimamente ligada ao cranio, possui um crescimento independente,

particularmente no sentido vertical.

Todo o crescimento 6sseo assenta em mecanismos basicos de remodelagdo, deslizamento

e deslocamento.

A remodelagdo 0ssea consiste no processo de aposi¢ao 6ssea de um lado da superficie
cortical que coincide com a dire¢do do crescimento e estd associada a uma atividade
osteobldstica enquanto que outro processo de reabsor¢do se desencadeia na superficie

oposta levado a cabo pelos osteoclastos.

w
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Esta remodelagdo dssea vai originar um movimento gradual e levar ao crescimento 6sseo
por um processo de deslizamento. O deslizamento ¢ o movimento de todo o 0sso como

uma unidade.

A maxila tem o seu crescimento por aposi¢ao e reabsor¢ao em quase toda a sua extensao
(Figura 7), sendo que o complexo nasomaxilar cresce para trds e para cima, mas

simultaneamente desloca-se para baixo e para frente.

Uma das maiores questdes em relagdo ao “timing” da cirurgia reconstrutiva prende-se
precisamente no deficiente crescimento da maxila sendo que uma percentagem elevada
dos individuos com FLP acaba por sofrer uma atrofia maxilar especialmente a nivel

sagital.
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6. Classificacao

Virias classificagdes tém sido utilizadas ao longo dos anos desde que Veau introduziu a

sua propria classificagdo em 1938.

Diversas classificagdes embriologicas e morfologicas utilizam a esquematizagdo em
forma de “Y” para indicar a presenca da fenda e a sua extensdao. Outras foram surgindo
como as de Harkin e Elnassry sendo que a classifica¢do introduzida por Kreins — O
sistema LASHAL e a classificagdo de fendas faciais de Tessier vao ser as utilizadas ao

longo desta tese.

Descreve-se também a distingdo entre Palato Primério e Secundério por razdes de

correlacdo entre estudos epidemioldgicos.

Upper lip
Hard palate
Soft palate

B
a Microform CL

Left Unilateral CL € Left Unilateral CL plus CP d Bilateral CL plus CP

b
. . “
i ‘JA 3 £ ' N
& Van der Woude syndrome:
Bilateral CL plus CP (repaired)

with lip pits f CPO, soft palate only g CPO, hard and soft palate

Figura 9 - Diferentes apresentacoes clinicas de Fendas Labio-Palatinas

(adaptado de Dixon, 2011)
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Sistema LASHAL

O sistema LASHAL ¢ um sistema em diagrama que separa a cavidade oral em seis partes
distintas.

e Labio Direito (Right Lip)

e Rebordo Alveolar Direito (Left Alveolus)

e Palato Mole (Soft Palate)

e Palato Duro (Hard Palate)

e Rebordo Alveolar Esquerdo (Left Alveolus)

e Labio Esquerdo (Left Lip)

= > T v > =

Hard Palate

S

Soft Palate

A fenda completa de uma das seis zonas representa-se por letra maiuscula, a fenda

incompleta por letra minascula e a auséncia de fenda por um ponto.

E.g.
Fenda do palato mole e palato duro com fenda completa do rebordo alveolar direito e

incompleta do labio direito — IASH..

26



Classifica¢do

Classificacao de Tessier

Em 1976, Paul Tessier publicou a sua propria classificacdo baseada na posi¢ao anatomica
das fendas. Os diferentes tipos de fendas estdo numerados de 0 a 14 com a adi¢do da fenda
30 que descreve a fenda mandibular da linha média, sendo que estas podem ser divididas

em 4 grupos baseadas na sua posi¢do na face:

e Fendas da Linha Média (0;14;30)
e Fendas Paramedianas (1;2;12;13)
e Fendas Orbitarias (3;4;5;9;10)

e Fendas Laterais (6;7;8)

Tessier distingue ainda as fendas dos tecidos moles e dos tecidos duros pois a localizagao

de umas e outras tém ligeiras alteragdes posicionais.

Figura 11 - Fendas Faciais de Tessier (adaptado de Ghareb, 2015)
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Palato Primario e Secundario

Faz-se esta distin¢do utilizando o foramen incisivo como ponto de referéncia sendo que
o palato primario se encontra na regido anterior a este ponto e o palato secundario na

regido posterior.

Figura 12 - Palato Osseo

(adaptado de slideplayer.com.br/slide/14225)
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7. Etiologia

As FLP tém uma etiologia multifatorial compreendendo tanto fatores genéticos como

ambientais.

Estudos confirmam a relagdo do T-Box Transcription Factor-22 (TBX22), Poliovirus
receptor-like-1 (PVRLI) e Interferon Regulatory Factor-6 (IRF6) com as FLP ligadas ao
cromossoma X. (Kohli, 2012)

Outros genes foram também associados a formagdo de fendas (Figura 13). Com uma
grande influéncia também nas FLP ndo-sindromicas estes genes possuem inumeras

variagoes ilustrando assim a grande vulnerabilidade no desenvolvimento craniofacial.

Chromosome Gene™ Evidence

Autation identified Linkage Linkage disequilibrinm Association
lp3G MTHFR = B
lq32 IRF6 =
2pl3 TGFA = =
2q32 SATR? =
4p26 MSXI 2 i -
4q21 ACODd =
6pl3 = = =2 =
11q23 PVRL1 = =
l4q24 TGFB3 =] =
19913 CLPTM1 = B =
Xql2 TBX22 =

*MTHFR - 5. 10-methylenctetralrydrofolate reductase, JRF - Interferon regulatory factor-6., TGFA - Transformung growth factor-alpha, SATE? - Specal AT-nch
sequence-bimnding pratein-2, MEXT - Drazaphils meh homeobox hemaolog-1, ACODY - Acyl-coenryme A desanrase-4, PFRL] - Polovines receptor like-1m
T'GFEBS - Transformung growth factor beta-3, CLPTMI - Clefi lip and palate-associated ransmembrane protein-1, TEY) ! - T-box transcnption factor-22

Em relacdo aos fatores ambientais, foram identificados comportamentos de risco
teratogénicos como o tabagismo, habitos etandlicos, corticoesterdides e

anticonvulsionantes.
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Segundo a OMS a suplementagdo de acido folico durante a gravidez pode prevenir o
aparecimento de Fendas Labio-Palatinas

A FDA alerta desde 2011 para uma correlacdo direta entre a utilizagdo de topiramato

durante o primeiro trimestre e as FLP.

Factores Hereditarios

O historial familiar em 1° grau relata um aumento do risco em relagdo as FLP nao-
sindromicas
Baseado em estudos hereditarios existe um risco associado:

e 4.7:1 se amae for portadora

e 10,95:1 se o pai for portador

e 5,3:1 se o irmao for portador

30



Detegdo e Diagnostico

8. Detecao e Diagnostico

A maior parte dos casos de FLP sdo detetados a nascenca através do diagndstico clinico
€ nao sao precisos quaisquer exames complementares. No entanto, cada vez mais, com

os avanc¢os da imagiologia, ¢ possivel fazer um diagnostico pré-natal.

Chen et al. estudou a eficacia da ecografia 3D comparativamente com a ecografia a duas
dimensdes num grupo de 21 fetos entre as semanas 20 e 34 de gestagdo e verificou que a
percentagem era de 100% na detegdo de fendas pelo ultra-som 3D comparativamente com

0s 29% do ultra-som 2D.

Figura 14 - Ultra som a trés dimensoes com obser¢do de
fenda labial
(imagem gentilmente cedida por Dra. Claudia Appleton)
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Por rotina, durante a gravidez efetuam-se 3 ecografias:

I.  No 1° trimestre entre as 11 e 13 semanas
II. No 2° semestre entre as 20 e 22 semanas

I11. No 3° trimestre entre as 30 € as 32 semanas.

Existe evidéncia cientifica em relagao a sensibilidade do ultrassom do 2° trimestre na
detecdo das FLP atribuindo-se uma sensibilidade de 88% a ecografia a 2D para detecao
de fendas labiais e palatinas, mas grandes limitagdes no que toca a sensibilidade relativa

a fenda palatina isolada. (Bennun, 2016)
Ja em relacdo a ecografia 3D apresenta uma sensibilidade aproximada de 100% e uma
especificidade de 90% na altura do 2° trimestre, sendo este considerado o golden standard

na detecdo das FLP. (Bennun, 2016)

A ressonancia magnética pré-natal apresenta uma elevada sensibilidade e € utilizada em

casos de incerteza para confirmar a maioria dos diagnosticos.
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9. Sindromes associados a
Fendas Labio-Palatinas

As FLP sdo um dos defeitos fetais mais comuns e em certos casos podem estar associadas

a outras anomalias congénitas.

Ainda que a maior parte destas fendas sejam ndo-sindromicas existe uma percentagem

significativa de casos em que aparecem associadas a determinados sindromes.

Aparte dos sindromes aqui descritos, os quais sdo considerados os mais importantes,
muitos mais podem ter FLP associadas. Entre eles estdo o Sindrome de Apert, Sindrome

de Crouzon, Sindrome de Gorlin, Sindrome de Roberts, etc.

Sindrome de Patau

Causado por uma anomalia no cromossoma 13, o sindrome de Patau também ¢ conhecido

por trissomia 13.

Com uma incidéncia de 1:12,000 nascimentos, o sindrome de Patau manifesta-se com
deficiéncias mentais e motoras, fenda l1dbio palatina, polidactilia, deficiéncias oculares,

entre outros.

Figura 15 - Recém-nascido portador de sindrome de Patau
(adaptado de sindromescromossomicos.com/sindrome-de-patau)
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Sindrome de Pierre Robin

Em 1926, Pierre Robin referiu nas suas obras um caso de um sindrome com uma triade
de glossoptose (retracdo lingual), micrognatia (hipoplasia mandibular) e obstrug¢do das
vias aéreas. Ainda que a FLP ndo esteja incluida na triade, ¢ frequentemente associada e
pode levar a complicagdes ainda maiores na respiragdo devido a obstrugdo que a lingua

pode causar.

O inicio deste sindrome da-se entre a 7* e 11* semana de gestagdo onde ndo ocorre a
maturagdo completa da mandibula, o que leva a elevagdo da lingua na cavidade oral
impedindo o encerramento do palato de forma correta surgindo assim a fenda.

Esta deformagdo mandibular pode ser resultante de oligodramnia (redu¢do do volume de

liquido amnidtico).

Lewis et al. levou a cabo experiéncias clinicas onde estudou a incidéncia destas
malformagdes na sequéncia de Robin concluindo:

Micrognatia — 91.7%

Glossoptose— 70-85%

Macrossoglossia e Anquiloglossia — 10-15%

Fenda Palatina e/ou Labial — 14%

\

Figura 16 - Recém nascido portador de Pierre Robin.
Destaque para a micrognatia carateristica (adaptado
de dailyrounds.org/pierre-robin-sequence)
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Sindrome de Van der Woude

Um dos sindromes mais associados as fendas orais. Tem uma transmissdo autossomica
dominante associada a mutagdes no IRF6 e tem como caracteristica tipica dois

afundamentos no labio inferior.

Estes afundamentos estao localizados bilateralmente no labio inferior na transi¢ao entre

a mucosa e o vermelhdo tendo uma forma oval.

Estd também associado a outras caracteristicas tais como hipodontia, anquiloglossia,

patologia cardiovascular, esta porém menos frequente.

Figura 17 - FLP bilateral associada aos afundamentos caracteristicos do
sindrome de Van der Woude (adaptado de emedicine.medscape.com)
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Sindrome Velocardiofacial

O Sindrome Velocardiofacial, também conhecido como sindrome de DiGiorge, ¢ uma

doenga autossdmica dominante e esta associada a uma delecdo no cromossoma 22q.

Foi descrito por Robert J.Shprintzen tendo uma incidéncia a rondar 1:2000 nascimentos.
Com mais de 100 variagdes fenotipicas, o SVCF tem como caracteristicas mais comuns
as fendas palatinas, anomalias cardiacas, hiperplasia maxilar, retrusdo mandibular, entre

outros. (Thomas, 1997).

Figura 18 - Sindrome VCF (adaptado de
craniofacial.org/velocardiofacial-syndrome-vcfs)
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Sindrome de Treacher-Collins

O Sindrome de Treacher-Collins ¢ uma doenga autossémica dominante (Figura 18) com

uma expressao fenodtipica variavel.

E geralmente caracterizado por anomalias bilaterais simétricas derivadas do primeiro e

segundo arco branquial.

Descrito por Treacher-Collins em 1900, este sindrome possui uma incidéncia de

1:40.000-1:70.000 sem preferéncias entre o sexo e raga.

Inclinagao palpebral, hipoplasia malar, hipoplasia mandibular, malformacdes auditivas e

fenda palatina estdo entre as malformagdes mais comuns.
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Displasia Facial Mediana

A Displasia Facial Mediana ¢ um grupo distinto de doentes caracterizado por anomalias
faciais ao nivel da linha média associadas a uma fenda labio palatina unilateral ou

bilateral.

Muitas vezes com anomalias cerebrais associadas, estes doentes possuem uma classe I11

de Angle oclusal e uma hipoplasia maxilar acentuada (Noordhoof, 1993).
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10. Epidemiologia

A fenda labio-palatina, seja ela completa ou isolada, ¢ a malformagdo congénita cranio-
facial mais comum com uma incidéncia de 1:700 nascimentos ainda que com variagdes

dependendo da etnia em causa [Bernheim, 2006].

Viarios factores podem contribuir para a formacdo destas fendas incluindo factores

genéticos, ambientais e sdcio-econdmicos. (Wermker et al., 2014)

Estima-se que em Portugal nascem cerca de 180 criangas por ano com uma fenda labio

e/ou palatina. (Bessa, s.d.)

Karsten et al. levou a cabo um estudo que reunia varios artigos epidemiologicos sobre
FLP onde concluiram alguns dados sobre esta doenga:

Com uma diferente incidéncia para os diferentes tipos de etnias, existe uma maior
prevaléncia nas populagdes Asidticas e Nativo-Americanas, seguida pela populagdo

Caucasiana e por fim a Africana. (Karsten et al., 2014)
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N
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0,5
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Também existe uma variacao na localizagao destas fendas.
Dividindo o palato em Primario e Secundario verificamos que as percentagens sao mais
altas nas fendas conjuntas do Palato Primério e Secundario, seguidas das isoladas do

Palato Secundario e por fim as isoladas do Palato Primario.

0,5
0,45
0,4
0,35
0,3
0,25
0,2
0,15
0,1
0,05

Valores médios por cada 1000
nascimentos

Palato Primario Palato Secundario PP+PS

Grafico 2

Em relagdo ao sexo, existe uma maior prevaléncia no sexo masculino quando se fala em
FLP no geral. Nas fendas do palato primario e labio superior continua a existir uma maior
prevaléncia no sexo masculino enquanto que as fendas isoladas do Palato primario

existem em maior percentagem no sexo feminino.
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Grdfico 3

A distribuigao das fendas no que diz respeito ao lado nao ¢ toda igual.
O lado esquerdo ¢ claramente mais afectado (52%) sendo que as fendas do lado direito e

as bilaterais sdo em termos de percentagem semelhantes.

= Unilateral Esquerdo = Unilateral Direito = Bilateral

Grafico 4
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Por tltimo, a distribui¢ao sindromica e nao-sindromica também varia consoante o tipo
de fenda: existe uma igualdade nas fendas palatinas isoladas associadas a um sindrome

€ uma maior percentagem nas fendas labiais ndo-sindromica (70%).
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Grdfico 5
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11. Complicacoes associadas a
persisténcia de Fendas Labio-
Palatinas

Dentarias

e Agenésia ou Hipodontia - constitui uma anomalia de nimero e define a auséncia
dentaria congénita — nas FLP ¢ muito comum a agenésia do incisivo lateral

associado ao lado da fenda. (Yang et al., 2012)

e Dentes Supranumerarios ou Hiperdontia - desenvolvimento de um niimero de

dentes superior ao normal.

e Dentes Inclusos - dentes que ndo erupcionaram, nao atingindo, portanto, a sua
posi¢do na arcada dentaria. Estas impactagdes ocorrem com frequéncia no lado da

fenda. (Haque, 2015)

e Anomalias de Estrutura - sdo vdarias as que afetam a estrutura dentaria podendo
ir da hipoplasia de esmalte, amelogénese imperfeita, dentinogénese imperfeita,

entre outras.

e Ciries - provocadas pela acdo de determinadas bactérias e podem originar a
destruicao parcial ou total de um ou mais dentes. Existe uma correlagdo entre o
aparecimento de caries e o posicionamento dos dentes adjacentes a fenda devido

a uma maior dificuldade na higiene oral.
e Doenca Periodontal - doenga inflamatéria que envolve os tecidos de suporte dos

dentes. Caracteriza-se pela perda de insercdo do ligamento periodontal e tecido

osseo adjacente.
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e Mordida Cruzada - alteragdo da posi¢ao dos dentes em que se verifica uma ma

oclusao na articulacdo entre a maxila ¢ a mandibula.

e Classe IIl de Angle - caracteriza-se pelo posicionamento mais anterior da

mandibula devido a deficit de crescimento da maxila.

Outras

e Dificuldades na amamentac¢iao/alimentaciao devido a fistulas oroantrais ou a

incapacidade de gerar pressao negativa para a degluticao.

o Disfuncées auditivas incluem anomalias na trompa de Eustaquio e ouvido médio

e otites recorrentes.

e Distirbios da Fala devido a disfun¢do velofaringea e incluem hipernasalacao e

incapacidade de pronunciar certas consoantes.

e Apneia do sono foi referida em diversos questionarios e diagnosticada em varios

estudos devido a insuficiéncia velofaringea que muitos pacientes apresentam.

e Problemas psicologicos relacionados com as anomalias craniofaciais como uma

baixa autoestima e um défice na interagdo social.
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12. Terapeéutica

As Fendas Labio-Palatinas devem ser tratadas por uma equipa interdisciplinar onde os
varios tipos de profissionais devem trabalhar em conjunto para potencializar a qualidade

de vida do doente.

Estudos revelaram que o “outcome” se torna favoravel quando esta equipa especializada

trabalha em conjunto comparativamente ao trabalho independente destes profissionais.

(Millard, 1996)

Nos dias de hoje existem varios protocolos cirurgicos no tratamento das FLP dependendo
do centro de reabilitagdo e de cirurgia. Surpreendentemente, foi verificado que em 201
centros terapéuticos Europeus de FLP eram utilizados 194 protocolos diferentes.

(Bennun, 2015)

Seja qual for o protocolo utilizado tem de ser respeitada a regra dos “5 A”: Airway
(permeabilizacdo das vias aéreas), Articulation (articulagdo), Anterior fistula avoidance

(prevencao de Fistula), Arch (arcada) e Aestethics (estética).

Arcada Estética

Articulagédo Vias Aéreas

Prevencgéo
de Fistula
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Protocolo Talmant-Lumineau modificado

1. 6 meses: Reconstrucdo Naso-labial ¢ Palato Mole

2. Assim que a denti¢do decidua o permita, colocagdo de um Quad-Helix
modificado com o objetivo de fazer uma expansao da arcada durante
um més sendo posteriormente o aparelho mantido em boca

3. 24 meses: Reconstrugao do Palato Duro

4. 4 anos: Enxerto 0sseo alveolar. Este “timing” estad dependente da
expansao maxilar onde a distancia intercanina deve exceder em 6mm

a distancia intercanina mandibular

5. 3-6 meses mais tarde: Remog¢ao do Quad-Helix
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Técnicas de Reconstrucao Cirurgica

Reconstrucao Naso-Labial

Como referido anteriormente, a primeira etapa cirurgica passa pelo encerramento

nasolabial.

Relativamente a fenda unilateral, ainda que cada caso seja diferente, a maioria dos autores

demonstra preferéncia pela técnica de Millard (Figura 20).

(a) _ " (b) _ . (c) _
/ ' / & s 2
\ ™ cf ) - J

ﬂ)‘, :

A =advancementflap C=Cflap R =rotation flap

Esta técnica passa pelo encerramento da fenda em trés planos distintos (cutaneo, muscular
e mucoso) no qual se aproximam as margens da fenda excisionando o tecido hipoplésico,
sendo o plano cutaneo encerrado em alongamento com plastia em Z alta.

A questdo primordial passa pela correta reconstru¢do do musculo orbicular da boca num

esfincter continuo e um alinhamento do bordo vermelho.
A reconstru¢do nasal também ¢ realizada nesta etapa. McComb descreveu a técnica do
retalho lateral onde se faz a libertacdao da cartilagem alar através de uma incisdao na base

da asa do nariz.

O encerramento das fendas bilaterais torna-se num verdadeiro desafio cirargico devido a

auséncia de tecido de qualidade e grande afastamento dos segmentos maxilares.
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Por acréscimo, a columela pode ser demasiado curta e a pré-maxila rotacionada, o que
dificulta ainda mais a cirurgia.

Virias técnicas foram descritas para o prolongamento da columela ainda que com
resultados esteticamente insatisfatorios a longo prazo.

O ponto fulcral prende-se entdo numa correta mobilizacdo dos tecido e excisdo do tecido
hipoplasico.

A reconstrugdo nasal assenta também, a semelhanca da fenda unilateral, nos principios

de McComb.

Reconstrucao do Palato

O principal objetivo da reconstrugdo do palato € o encerramento entre a Oro e Nasofaringe

e requere a mobilizagdo de retalhos por planos.

Devido a inser¢do muscular anormal, estes devem ser desinseridos em cada uma das

margens da fenda e reconstruidos na linha média

O palato mole ¢ encerrado no plano nasal, muscular e mucoso e o palato duro no plano

mucoso nasal e mucoso oral.

- r '-—,-‘_\
- Cuts along the cleft . .

(Step4)

Cuts or incisions Skin is loosened
into the palate from the hard palate (Step 3).

Figura 22 - Encerramento do palato através de plastia em Z
(adaptado de nationwidechildrens.or/cleft-palate-repair-surgery)
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E essencial uma correta mobilizagdo dos tecidos para prevenir o aparecimento de fistulas.

Doentes com Pierre Robin ou Sindrome de Treacher Collins podem apresentar fendas

palatinas muito extensas o que pode levar a necessidade de recorrer a um retalho faringeo.

O porqué de uma cirurgia a dois tempos para o encerramento do palato?

Lumineau definiu um protocolo no qual descreve o encerramento do palato em duas
cirurgias distintas.

O encerramento prematuro do palato duro pode levar a uma constri¢do do crescimento
maxilar devido a excessos de descolamento e impedir assim os mecanismos de
desenvolvimento maxilar como revisto anteriormente, levando a uma classe 111 de Angle.

(Rohrich, 1996)
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Ortodontia

“A ortodontia, possivelmente mais do que qualquer outra especialidade da medicina
dentaria, depende de um trabalho de conhecimento global do desenvolvimento da face”.

(Moyers, 1991)

O Ortodontista tem um papel fundamental na vida de uma pessoa afetada por uma fenda
labio-palatina e o seu acompanhamento deve ser feito desde o nascimento até a idade

adulta.

A primeira impressao de uma crianca com FLP ¢ obtida na primeira semana de vida.
Sdo utilizados silicones de adi¢do para as impressdes sendo que o foco principal passa

pela permeabilizacdo das vias aéreas. (Shetye, 2017)

A crianga ¢ segurada de cabeca para o solo e as moldeiras sdo inseridas na cavidade oral.
Esta posi¢do ¢ aconselhada para evitar a posi¢do posterior da lingua e que o silicone

extravase.

A impressao deve recolher as referéncias do rebordo alveolar, 1aminas palatinas e fundo
do vestibulo com o méaximo de rigor.

A impressdo € entdo vazada a gesso e obtido o molde da cavidade oral.

50



Terapéutica
Ortopedia Maxilar Pré-Cirurgica
O conceito de ortopedia maxilar pré-cirurgica descreve a utilizagdo de dispositivos para

se conseguir uma aproximacao dos segmentos maxilares e alveolares através do processo

de crescimento da face e do cranio. (Murthy et al., 2013)

Remodelac¢ao Nasoalveolar Pré-Cirurgica (DPNR)

Figura 24 - Dispositivo de Remodelagdo Nasoalveolar Pré-Cirurgica
(adaptado de Bennun, 2016)

A DPNR atua através da succdo, levando a uma restruturacio gradual dos tecidos moles
e 0sseos. A componente nasal deste dispositivo € ajustavel, permitindo assim uma pré-

correcao da regido naso-labial.

A por¢ao nasal atua ndo s6 no nariz, mas também através da estimulagdo muscular labial

verificando-se uma aproximag¢ao dos bordos da fenda.

A DPNR ¢ uma op¢ao que melhora as deformacdes das FLP facilitando assim o trabalho

do cirurgidao e melhorando as condigdes pré e pds-operatorias.
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(c)

Figura 25 - Exemplo de antes e depois da DPNR (adaptado de Bennun, 2016)

Quad-Helix Modificado

Inicialmente introduzido por Ricketts em 1975, o QuadHelix ¢ um aparelho ortodontico
utilizado na arcada superior para se obter uma expansao da arcada.

A expansdo maxilar lenta através da utilizacdo do Quad-Helix produz menos resisténcia
em torno das estruturas peri-maxilares, levando, portanto, a uma maior formag¢ao de osso

na sutura palatina.

Ao contrario do QuadHelix comum, fixo por bandas nos molares definitivos, este esta
fixo por um conjunto de trés ligaduras metalicas; possui quatro molas helicoidais que
podem ser ativadas de forma a exercerem forgas no sentido transversal promovendo a

expansao da arcada.
A expansdo ocorre com forgas aplicadas no complexo dentoalveolar, comprimindo os

ligamentos periodontais, deslocando os processos alveolares e expandindo a sutura

palatina.
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Correccio do Retrognatismo Maxilar através de Distraccio Ossea

Como referido anteriormente, uma das complicagdes recorrentes de doentes que sofrem
de FLP passa pela Classe III de Angle que se traduz por um retrognatismo maxilar

acentuado.

Embora a terap€utica mais frequente seja a cirurgia ortognatica (por vezes bimaxilar mas
usualmente por avanco da maxila) poderemos utilizar técnicas de distracao ossea.
A distracdo Ossea ¢ atualmente aceite de forma universal para o tratamento de

deformidades craniofaciais, congénitas ou adquiridas.

Figura 26 - Distragdo ossea em paciente com fenda bilateral (adaptado de Ylikontiola, 2015)
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Com o desenvolvimento da distragao 6ssea e dos seus dispositivos, tornou-se possivel um
controlo multidimensional preciso, sendo permitido ao clinico dirigir e guiar, de forma
gradual e multiplanar, o crescimento 6sseo de modo a corrigir deformidades complexas
do esqueleto craniofacial. Para tal, €, contudo, necessario um bom entendimento de como

a posi¢ao do dispositivo e o vetor aplicado podem afetar a capacidade de conduzir com

eficacia a distragdo dssea.

Ortodontia em idade adulta

Embora ndo seja tdo comum nos dias de hoje, ainda existem individuos que sofrem de

FLP e s6 procuram a ortodontia na idade adulta com o objetivo de corrigir as anomalias

dentarias e estéticas causadas por esta patologia.

Entre outros objetivos procura-se:

Alinhamento das arcadas

Correcao da linha média
Normalizagao do Overjet e Overbite
Classe I canina e molar

Harmonia do sorriso

Alinhamento para posterior reposi¢ao dos dentes ausentes
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Enxerto Osseo Alveolar

O encerramento dos defeitos 0sseos e a estabilidade da arcada maxilar sdo cruciais no

plano de tratamento das FLP.

Segundo o protocolo de Talmant-Lumineau, o enxerto dsseo deve ser realizado durante a
utilizacao do Quad-Helix Modificado para potenciar a estabilidade maxilar.

Este enxerto 0sseo, para além da estabilidade maxilar e de oferecer maior suporte basal a
maxila, vai permitir um maior suporte para a denti¢do, volume aos tecidos moles e 0sso

de qualidade para futuros implantes. (Tanimoto, 2013)

O enxerto dsseo alveolar ¢ possivel pois, ao contrario de muitos outros, o tecido dsseo
tem uma capacidade de regeneragdo completa com efeitos previsiveis e com evidéncia

cientifica que comprova a reabilitagdo local do osso.

Existem varios tipos de biomateriais desenvolvidos para enxertos 0sseos:
e Enxertos Autdogenos — Tecido 6sseo do proprio individuo
e Enxerto Homogeno — Tecido 6sseo de um individuo da mesma espécie
e Enxerto Alogeno ou Xenoenxerto — Tecido 0sseo de diferentes espécies

e Enxerto Aloplastico — Material Sintético

Osteoconductive Osteoinductive Osteogenic

Alloplast + - -
.Xenograft. + | — | —
| Allograft | + | +/— | -
| Autograft | + | + | -
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Virios estudos apresentaram resultados a longo prazo aceitdveis com enxertos da crista

iliaca, BMPs e RHP.

Ayesha et al. analisou a partir de 39 diferentes estudos a taxa de sucesso dos varios tipos
de enxertos chegando a conclusdo que os enxertos autdgenos provenientes da crista iliaca

e os BMP-2 apresentam melhores resultados através da formagdo de uma “ponte dssea”

tanto em doentes com Fenda Unilateral como Bilateral.

Tem vindo a ser defendido na literatura a utilizagdo de enxertos hibridos em zonas
extensas, isto ¢, uma percentagem de enxerto autdogeno e outra de enxerto aloplastico.

Ainda que se tenham obtido resultados positivos existem diversos fatores que podem
influenciar a sobrevivéncia do enxerto como a vascularizagdo, o tamanho e tipo de fenda,

qualidade Ossea, entre outros.

No que diz respeito a extensao, fendas inferiores a 2 mm nao tém indicacao para enxerto
0sseo enquanto que em fendas superiores a 2 cm pode ser necessario recorrer a enxertos

do fémur microvascularizados. (Wahaj et al., 2016)

Os principais sinais e sintomas da perda do enxerto sdo dor, inflama¢do e uma atividade
osteoclastica aumentada na zona da fenda dificultando assim o processo de cicatrizagao.
Em certos casos mais graves pode levar a deformacdes craniofaciais, aumento do volume

da fenda, ma vascularizacao e necrose dos tecidos.
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Cirurgia Ortognatica

A cirurgia ortogndtica faz parte do “arsenal” terapéutico das sequelas originadas pela
fenda labio-palatina. As sequelas afetam tanto a posi¢do maxilar nos trés planos espaciais,

como as dimensoes da arcada.

Através da andlise cefalométrica a partir dos 5 anos de idade, podemos prever se o

crescimento craniofacial sera ou ndo favoravel e orientar entdo o nosso tratamento.

(Meazzini, 2013).

Na literatura estd descrito que 14 a 45% dos pacientes apresenta uma retrusdo maxilar
(Classe III de Angle) associada a um perfil facial concavo que ndo pode ser tratada

exclusivamente através da ortodontia. (Bénateau, 2007)

A idade ideal para realizar esta cirurgia coincide com o fim do crescimento que no sexo

masculino se dé pelos 17-18 anos e no feminino por volta dos 15. (Woldford, 2008)

E frequentemente necessdria uma ortodontia pré-cirirgica onde se procura uma oclusio

estavel dentro de um quadro de harmonia facial estética e funcional.
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O primeiro passo no planeamento da cirurgia ortognatica passa pelo posicionamento dos
incisivos superiores. Idealmente o ponto A deve estar no plano Nasion-Pogonion e os
incisivos com uma inclinagdo de 109° em relacdo ao plano maxilar.

Esta distancia do ponto A ao plano perpendicular ao Nasion-Frankfurt vai nos dar a

necessidade de avango da maxila.

A distancia entre a Espinha Nasal Anterior e o Nasion deve ser 45% da distancia entre o
Nasion e Mento. Esta medida vai nos dar a necessidade de aumentar ou diminuir a maxila

no plano horizontal.

O planeamento dos tecidos moles também ¢é de extrema importancia devido as

repercussdes que as alteragdes 0sseas possam ter.

Figura 30 - Cirurgia de avango maxilar através de osteotomia Le Fort 1
(adaptado de Stork, 2013)

A técnica ¢ realizada sob anestesia geral e inicia-se por uma incisao no fundo do vestibulo

desde a regido do 1.6 ao 2.6.
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Procede-se ao descolamento conservador da mucosa respeitando as estruturas nobres e a
vascularizagdo da zona

E realizada uma osteotomia Le Fort 1 através da sec¢do da maxila e posterior
mobilizagdo. Os maxilares sdo fixados numa posi¢ao oclusal estavel com o auxilio de
uma goteira, estabilizada em articulador e previamente planeada, procedendo-se entdo ao

posicionamento desejado da maxila e esta fixada por placas e parafusos em titanio.

_.ﬂ 3 ‘:'-"#_.‘. "3

Figura 31 - Cirurgia Ortognatica (Adaptado de Leon, 2018)

O pods-operatério reflete-se em dor, inflamagdo, disfagia, hemorragia, mobilidade
reduzida, entre outras.

Recomenda-se alimentacao exclusiva de liquidos nos primeiros dias, gelo, AINES (anti-
inflamatorios ndo-esteroides), bochechos de Clorohexidina e motivagdo para uma higiene

oral atraumatica.
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Implantologia

Durante a tltima década, a implantologia tornou-se uma parte indispensavel da Medicina
Dentaria, sendo nos dias de hoje uma op¢ao de primeira linha no tratamento de questdes

funcionais, anatdmicas e estéticas.

John descreve um implante como um componente protético que interage com a
mandibula, maxila, ou até mesmo o osso zigomatico suportando um elemento podendo

este ser uma coroa, uma protese, uma ponte, entre outros. (John, 2007)

A base da implantologia contemporanea assenta num processo biologico denominado
Osteointegracdo, introduzido por Branemark, no qual o implante cria uma intima ligagao
direta, estrutural e funcional ao osso. (Bozini, 2011)

A estabilidade primaria de qualquer implante esta diretamente relacionada com o volume

de osso presente que ¢ um dos fatores cruciais na osteointegracdo de um implante.

Os pacientes com FLP apresentam muitas vezes, como referido anteriormente, agenésias
dentdrias (maior frequéncia nos incisivos laterais), colocando-se assim em hipdtese a

utilizacao de implantes para a reabilitacao destes doentes.

Os primeiros pacientes com FLP a serem tratados com implantes dentarios foram tratados
em 1998 no Hospital Universitario de Goteborg numa colaboragdo com Per-Ingvar
Branemark.

Os resultados revelaram uma taxa de sucesso na osteointegragdo dos implantes de 93%
na altura de colocac¢do da coroa.

Desta amostra de 31 implantes osteointegrados, obteve-se uma taxa de sobrevivéncia de

100% ap6s um follow-up médio de 5 anos e 6 meses.

Ainda que exista evidéncia cientifica sobre a sobrevivéncia dos implantes em doentes
com fenda bilateral, estd descrito na literatura que existem maiores dificuldades na
colocagao de implantes neste tipo de doentes comparativamente as Fendas Unilateratis,

devido a um inferior sucesso nos enxertos 0sseos bilaterais. (Buis, 2001)
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Implantes revestidos por Hidroxiapatite estdo indicados nestes casos devido a elevada
bioactividade e caracteristicas morfoldgicas que potenciam a estabilidade do implante.
(Javed, 2014). Inumeros estudos sugerem que o revestimento de Hidroxiapatite leva a
uma taxa mais elevada de osteointegracdo e reducdo da dor pos-operatoria e tempo de

recuperagao.

Hipoéteses mais invasivas como os implantes zigomaticos podem ser consideradas, se

existir uma insuficiéncia dssea na zona da fenda.

Conclui-se entdo que a reabilitagdo com implantes destas areas afetadas ¢ uma segura e

viavel alternativa apresentando resultados de exceléncia.
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Outras Soluc¢oes

Protese Parcial Fixa

Outra alternativa para solucionar a agenésia dentdria pode passar pela utilizagdo de uma

protese fixa.

No caso de agenésia de um incisivo lateral é necessario recorrer a reabilitacdo através da

protese fixa de mais de um elemento.

A reabilitacdo de um incisivo lateral superior passa por uma ponte de 3 ou mais elementos
com pilares no incisivo central e canino, respeitando a lei de Ante, o que nem sempre ¢é
possivel quando existe fendas muito extensas.

“A éarea de insercdo periodontal dos dentes pilares deve ser maior ou igual que a dos

ponticos” (Ante, 1926)

Quando existe uma fenda bilateral concomitante com a agenésia dos dois incisivos
laterais a reabilitagcdo passa por uma ponte de 6 elementos com pilares nos dois caninos e

dois incisivos centrais.

Figura 33 - Preparos dentarios para colocagdo de protese parcial fixa em
doente portador de fenda unilateral (adaptado de Freitas, 2013)
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Noutros casos pode ser necessario recorrer a mais dentes como pilares para este tipo de

reabilita¢do protética (Figura 33)

O ponto crucial desta reabilitagdo passa pela adaptagdo do pontico ao rebordo edéntulo

que costuma estar dificultado devido a elevada perda de tecido periodontal nessa zona.

Figura 34 - ponte de 4 elementos com acrilico com cor para
mimetizar a mucosa (adaptado de Freitas, 2013)

Protese Parcial Removivel

A Protese Parcial Removivel também pode ser considerada na reabilitacdo oral destes

doentes embora nao seja a melhor solugdo para manter os tecidos.

Um doente com FLP apresenta em certos casos uma classe IV de Kennedy devido a regido

edéntula anterior associada a agenesia do incisivo lateral.
Na grande maioria das vezes ndo se trata de uma zona edéntula muito extensa e existe um

bom suporte dentdrio pelo que a generalidade dos autores opta por uma protese

esquelética dento-suportada.
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Noutros casos quando € necessario reabilitar todo o segmento anterior pode ser necessario

recorrer a proteses dento-muco-suportadas.

Ainda que esteja a cair em desuso devido ao sucesso dos implantes, a PPR acaba por ter

vantagens como um baixo custo ¢ uma maior facilidade de manutengao

Figura 35 - Protese Parcial Removivel para substitui¢do do segmento
anterior (adaptado de Freitas,2013)
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13. Perspectivas Futuras

EUROCRAN

A European Collaborative in Craniofacial Anomalies regulada pela UE tem vindo a
patrocinar diversos estudos relacionados com as FLP, especialmente epidemiologicos e

genéticos visando desenvolvimentos na compreensao desta patologia.

Cone Beam Computed Tomography (CBCT)

A imagiologia ¢ um meio complementar de diagndstico fundamental para o tratamento
craniofacial.

A introducdo da Ortopantomografia e também da Telerradiografia de perfil foram marcos
importantes no progresso da radiologia, no entanto o CBCT especificamente dedicado a
regido maxilo-facial veio modificar a abordagem através da reconstrucao imagioldgica

3D onde € possivel uma imagem de melhor resolugao.
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Scanner Intra-orais e CAD/CAM

A introdugdo dos scanners intra-orais e CAD/CAM (Computer Aided Design/Computer
Aided Manufacturing) veio revolucionar o mundo da Medicina Dentaria.

Através da impressao digital da cavidade oral ¢ possivel evitar as impressdes em recém-
nascidos descritas anteriormente ¢ realizar a confe¢do de materiais desenhados em
software como os dispositivos de modelagem nasoalveolar, coroas para implantes,

pontes, protéses removiveis, entre outros.

Planeamento Implantologico Virtual

O planeamento de colocacdo de implantes pode ser s6 baseado nos dados imagiologicos
e guias confeccionadas a partir dos modelos de diagndstico. No entanto, a visualizagdo a
trés-dimensdes e uma simulagdo virtual do procedimento cirurgico a realizar pode
desempenhar um papel fundamental para obter resultados consistentes e de exceléncia. E
possivel neste planeamento digital perceber o biotipo 6sseo de cada doente, chegando a
conclusdes sobre o tipo de abordagem a fazer, desenvolver guias cirrgicas e chegar a

uma cirurgia mais segura € menos invasiva.

Medicina Dentaria Hospitalar

Presente nos planos da Ordem dos Médicos Dentistas para os proximos anos, a introdugao
da especialidade reconhecida de Medicina Dentéria Hospitalar vai certamente levar a um
maior contacto entre os médicos dentistas portugueses com esta patologia, que por sua
vez levard a integracdo constante de um médico dentista na equipa interdisciplinar para

este tratamento.
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Fibroblastos na cicatrizacao no encerramento de Fendas Labio-
Palatinas

Virios estudos ao longo dos anos tém vindo a analisar o papel do TGF-a (Transforming
Growth Factor Alpha) na aceleracdo do processo de encerramento de fendas.

A adigdo de fibroblastina nas margens das fendas pode levar entdo a um maior estimulo
na tradu¢do de TGF-a e consequentemente a uma cicatrizacdo mais rapida e eficaz.

(Beyeler, 2014)
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14. Conclusao

Conclui-se desta revisao que a etiologia desta patologia ¢ varidvel, tendo a sua maior

expressao sem outras anomalias associadas.

Apresenta-se como um desafio de maior complexidade o tratamento de fendas bilaterais
(LASHAL) comparativamente com fendas unilaterais (LASH..) tanto a nivel cirturgico,

ortodontico, implantologico, entre outros.

E de extrema importancia a participa¢do de uma equipa interdisciplinar e a criagdo de um

protocolo comum para atingir resultados de exceléncia a nivel global.

O médico dentista tem um papel fundamental no tratamento de doentes que sofram desta
patologia desde as impressdes no recém-nascido, a confeccdo do dispositivo de
remodelacdo nasoalveolar, a ortodontia pré-cirirgica, a expansao do maxilar, ao enxerto

Osseo alveolar e a colocagdo de implantes a toda a reabilita¢do oral.
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