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Resumo

As fendas labio-palatinas representam a malformagdo congénita mais comum a nivel da
cabeca e do pescoco. Estas malformagfes assumem uma grande diversidade clinica e

morfologica.

As fendas labio-palatinas apresentam uma prevaléncia global de 1:700, no entanto esta
varia de acordo com as diferentes areas geogréficas, sendo mais frequentes em paises

asiaticos.

Estas malformacbes resultam de anomalias embriolégicas que decorrem durante as

primeiras semanas de gestacéo.

As fendas labio-palatinas podem ser divididas em 2 grupos: Sindrémicas e Nao
Sindrémicas. Também podem ser classificadas em fendas do palato primério, fendas do palato

secundario e fendas do palato primario e secundario.

Neste trabalho, considerada a literatura mais recente, foi feita uma revisao cientifica da

epidemiologia, etiologia, embriologia e classificacdo das fendas labio-palatinas.

Foi descrito o protocolo realizado nos Hospitais da Universidade de Coimbra na

abordagem destes doentes.

Palavras-Chave

Fendas L&bio-Palatinas, Fendas Labiais, Fendas do Palato, Sindrome de Pierre Robin,

Fendas Orofaciais
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Abstract

Cleft lip and palate represent the most common congenital malformation in the head and

neck region. These malformations have a great clinical and morphological diversity.

Cleft lip and palate present a global prevalence of 1:700, however, it varies according

within different geographical areas, being more prevalent in Asian countries.

These malformations result from embryological anomalies that occur in the first weeks of

pregnancy.

Cleft lip and palate can be divided in two groups: Syndromic and Non-Syndromic. They
can also be classified as: primary palate clefts, secondary palate clefts and primary and

secondary palate clefts.

A scientific review of cleft lip and palate’s epidemiology, etiology, embryology and

classification was made in this work, considering the most recent literature.

The management protocol for these patients, used in the Coimbra’s University Hospital,

was described.

Key Words

Cleft Lip, Cleft Palate, Cleft Lip and Palate, Pierre Robin Syndrome, Orofacial Clefts
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Lista de Abreviaturas

ABCA - ATP-binding cassette, sub-family A

BMP - Bone morphogenetic proteins

IRF6 — Interferon Regulatory Factor 6

KG — Quilograma

MAFB - v-maf musculoaponeurotic fibrosarcoma oncogene homolog B

MSX1 - Muscle Segment Homeobox 1

TGFp3 - Transforming growth factor beta 3

VAX1 - Ventral anterior homeobox 1
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Introducdo

As malformac@es craniofaciais sdo o quarto defeito congénito mais comum nos recém-
nascidos. As fendas do l&bio e do palato juntas representam a malformacdo congénita mais

comum ao nivel da cabeca e do pescogo [2, 3].

As fendas orofaciais, incluindo fendas do labio, fendas do palato e fendas labio-palatinas,
constituem um grupo heterogéneo de malformacgdes ndo fatais & nascenca cuja etiologia é

multifactorial [2].

As fendas do labio e do palato sdo geralmente divididas em 2 grupos: fendas palatinas
isoladas e fendas labio-palatinas. Neste Gltimo grupo incluem-se as fendas que afectam
exclusivamente o labio devido as similitudes tanto epidemiolégicas como embriolégicas [1,
2]. Na figura 1 estdo representados alguns tipos de fendas labio-palatinas.

O T N
9

s

Figura 1: Alguns tipos de fendas labio palatinas [1].

A- Fenda do labio. B- Fenda do Palato. C- Fenda unilateral e incompleta do labio e do
palato. D- Fenda unilateral e completa do labio e do palato. E- Fenda completa bilateral
do labio e do palato.

Para compreender melhor os diferentes tipos de fendas labio-palatinas existe uma
classificacdo bastante util, esta classificacdo divide anatomicamente o palato primario e o
palato secundario. O palato primério envolve as estruturas anteriores ao fordmen incisivo — o

labio e alvéolo; o palato secundario € constituido pelas estruturas posteriores ao foramen
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incisivo — palato mole e palato duro. Assim um individuo pode ter uma fenda do palato

primario, uma do palato secundario ou mesmo ambas [5].

As fendas labio-palatinas como foi referido tém uma etiologia multifactorial, por isso
complexa. Para compreender melhor a etiologia desta malformagéo é preciso ter a nogao de
que as fendas labio palatinas podem ocorrer isoladamente, esporadicamente, ou associada a
um grupo de sindromes cromossomicos, Mendelianos ou teratogénicos. Enquanto a
identificacdo de causas genéticas e ambientais para as fendas associadas a sindromes estdo
bem caracterizadas, o estudo de fendas ndo sindrémicas continua em desenvolvimento.
Recentemente com a combinacdo de analises epidemioldgicas, fenotipagem minuciosa,
sequenciacdo do genoma humano e o uso de modelos animais tém contribuido decisivamente
para a identificacdo e confirmacdo de anomalias genéticas e factores ambientais associados as

fendas labio-palatinas nao sindrémicas [1, 4, 6].

Para compreender melhor a etiologia e as diferentes formas de fendas orofaciais é também
necessario ter conhecimento que as alteracfes no desenvolvimento embrionario estdo na base
destas malformac6es. A nivel da embriogénese a grande maioria das alteracdes e as que sao
fundamentais na patogénese das fendas ocorrem entre a 4% e a 82 semanas de desenvolvimento

embrionério [2].

Grandes avancos tém sido feitos na compreensdo dos distlrbios do desenvolvimento
embrionario que estdo subjacentes a formacdo destas anomalias congénitas. Estes avangos
resultam ndo sO da evolucdo tecnologica, mas também dos registos meticulosos dos casos
existentes em hospitais de referéncia, criacdo de bases de dados e melhores competéncias dos
profissionais e métodos de tratamento. Como resultado desta evolucdo temos melhoria na
sobrevida, morbilidade, melhorias estéticas e maior capacidade de integracdo social destas

criancas [7].
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As criancas com fendas labio-palatinas experimentam graves e variados problemas:
alimentacdo e degluticdo, audicdo, problemas dentarios e também no desenvolvimento
psicossocial. E devido a estas diferentes vertentes que na abordagem deste problema seja
exigido a unido de esforcos de uma equipa multidisciplinar. Esta equipa sempre que possivel
deve ser constituida por pediatras, cirurgides, audiologistas, otorrinolaringologistas,

terapeutas da fala, psicélogos, médicos dentistas e enfermeiros especializados [5, 8].

A terapia das fendas l&bio-palatinas tem como objectivo o controlo do crescimento dsseo e
do desenvolvimento da denti¢éo, assim como assegurar uma ocluséo da fenda com boa fungéo
e esteticamente deve ser meticulosa. O tratamento destes doentes deve ser iniciado 0 mais
precocemente possivel e é natural e estd inclusive protocolado em varios centros
especializados que as criancas ao longo do seu crescimento realizem vérias cirurgias. Os
“timings” das cirurgias devem ser estudados tendo em conta o desenvolvimento fisico e

psicolégico da crianca e também a gravidade da fenda [9].

Faculdade de Medicina da Universidade de Coimbra 9



Fendas Labio-Palatinas - Protocolo Terapéutico

Metodologia

Realizei uma revisdo da literatura mais recente na base de dados Medline com interface de

pesquisa PubMed.
Restringi a pesquisa aos artigos em humanos e nas linguas portuguesa e inglesa.

Para além dos artigos recolhidos na base de dados, também recorri a 3 livros de texto para

o0 esclarecimento de davidas e sistematizacdo de conceitos relacionados com este tema.
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Epidemiologia

As fendas labio-palatinas sdo a malformacdo congénita mais frequente, tendo uma
prevaléncia de aproximadamente de 1/700 nados vivos [4, 7]. No entanto, varios estudos
epidemioldgicos demonstraram que existe um certo grau de variabilidade dependendo de
alguns factores. Por exemplo, a prevaléncia desta anomalia congénita difere entre as regides
geogréficas em estudo, varia entre racas e grupos étnicos, & dependente do grau

socioecondmico e das condi¢Ges ambientais envolventes [4].

O estudo epidemioldgico destas malformacgdes a nivel mundial é por vezes dificil, isto
porque, nem todos os paises, nem todas as populagdes estdo informadas e alertadas para a
importancia destes estudos epidemioldgicos. Além disso as diferentes classificacBes, 0s
diferentes métodos de analise e os critérios de inclusdo e exclusdo contribuem de uma forma

significativa para as dificuldades de um estudo global [1].

De uma forma geral sdo as populacGes asiaticas e 0s nativos americanos 0s mais
afectados, apresentando estes maiores prevaléncias deste defeito congenito, existindo artigos

que reportam prevaléncias préximas de 1/500 [4, 10].

Por outro lado, outras populaces apresentam taxas de prevaléncia intermédia como é o
caso da populacdo europeia, cuja prevaléncia € de 1/1000. Noutras populacdes estas taxas de
prevaléncia podem ainda ser menores, sendo exemplo disso a populacgdo africana, com valores

estimados em 1/2500 [4].

Estes dados descritivos que estdo presentes em varios estudos sobre a prevaléncia das
fendas labio-palatinas na populacdo em geral, permite-nos observar que a susceptibilidade
genética individual para esta malformacdo varia entre as diferentes populacbes de origem,

sendo por isso plausivel a hipotese de que dependendo da populacdo em estudo, diferentes
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genes estardo intrinsecamente ligados a esta malformacéo [4]. Por exemplo existem estudos
de emigrantes para os Estados Unidos da América que indicam que estes emigrantes tém
taxas de prevaléncia de fendas labio-palatinas muito mais proximas da populacdo do seu pais

de origem do que da populagdo do pais para o qual se dirigem [1].

As fendas l&bio-palatinas também apresentam diferentes taxas de incidéncia de acordo
com o sexo: as fendas que envolvem o labio afectam 2 homens para 1 mulher; enquanto nas
fendas que afectam exclusivamente o palato acontece o oposto: 1 homem é afectado por cada
2 mulheres [4]. Esta diferenga ligada ao sexo estd associada ao diferente desenvolvimento
embrionario nas mulheres e nos homens, visto que a fusdo do palato secundario, que esta
intimamente relacionada com as fendas que afectam exclusivamente o palato, ocorre uma

semana mais tarde nas mulheres [2].

As fendas palatinas isoladas para além de derivarem de etiologias e alteracGes
embrioldgicas distintas também variam epidemiologicamente: tém uma prevaléncia de 1 em
cada 1500 a 2000 nados vivos e contrariamente as fendas labio-palatinas ndo apresentam a

mesma variabilidade étnica [3].

A lateralidade também é um factor a ter em conta na prevaléncia das fendas labio-
palatinas, isto é, as fendas unilaterais com maior frequéncia sdo encontradas no lado esquerdo
em relacdo ao direito, numa proporc¢do de 2 para 1. Para além disso as fendas labio-palatinas

unilaterais sdo 2 vezes mais frequentes do que as fendas labio-palatinas bilaterais [2, 3].

As fendas labio-palatinas também podem estar associadas a outras malformacgoes
congeénitas constituindo sindromes, embora a maioria das fendas ocorrem por acaso e nao
estdo associadas a estes sindromes. Aproximadamente 70% [11] de todos os casos de fendas
labio-palatinas e 50% dos casos de fendas palatinas isoladas sdo consideradas néo

sindromicas. Estes dados para além de indicarem a variagdo da prevaléncia das fendas com a
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sua associacdo a sindromes, também nos permite concluir que sdo as fendas palatinas as que

estdo mais comummente associadas a outras anomalias congénitas [1, 4].
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Embriologia

Para compreender as causas das fendas l&bio palatinas é imperativo uma revisdo da

embriologia da face, mais especificamente do nariz, labio e palato [5].

O desenvolvimento do labio e do palato requerem uma coordenacdo de uma série de

eventos que incluem migracao celular, diferenciacéo, apoptose e crescimento [1].

O desenvolvimento da face em humanos inicia-se durante a quarta semana de vida intra-

uterina, quando as células da crista neural migram e combinam com a mesoderme [3].

A formacédo da cabeca e do pescoco deve-se principalmente ao aparelho branquial. Ele
consiste em arcos branquiais, bolsas faringeas, fendas branquiais e membranas branquiais. A
maioria das malformacdes congeénitas da cabega e do pesco¢o sdo originadas durante a

transformacéo do aparelho branquial em estruturas do adulto dele derivadas [7].

Os arcos branquiais comegam a desenvolver-se no inicio da 4% semana com a migracdo das
células da crista neural para a regido da futura cabeca e pescoco. O 1° arco branquial, o
primérdio da mandibula aprece como uma leve elevacdo da superficie lateral da faringe em
formacdo. No final da 4% semana j& sdo visiveis, no plano externo, quatro pares de arcos
branquiais. O 5° e 0 6° arcos branquiais ndo podem ser vistos na superficie do embrido. Os

arcos branquiais estdo separados uns dos outros pelas fendas branquiais [7, 12].

O 1° arco branquial d& origem a mandibula, maxila, 0sso zigomatico, martelo e bigorna. A
sua estrutura muscular originara os misculos da mastigacéo. E inervado pelo nervo trigémio.
O 2° arco branquial origina o estribo, processo estildide do osso temporal, corno menos e
porcdo superior do osso hidide. A sua estrutura muscular ird originar os musculos da
expressdo facial, estapédio, estiloid3 e ventre posterior do digastrico. E inervado pelo nervo

facial. O 3° arco branquial completa o osso hioide e é inervado pelo nervo glossofaringeo. A
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sua estrutura muscular originara o musculo estilofaringeo. O 4° e o 6° arcos branquiais
fundem-se para formar as cartilagens laringeas, excepto a epiglote que é desenvolvida a partir
de um derivado do 3° e 4° arcos branquiais. Suas estruturas musculares originardo 0s
musculos cricotiroideu, elevador do palato, constritores da faringe e musculos intrinsecos da

laringe. S&o inervados pelo nervo vago [1, 3, 7, 12].

O palato primério (porcao do palato e alvéolo anterior ao fordmen incisivo) e o philtrum
comecam a formar-se aproximadamente ao 35° dia da gestacdo através do crescimento e
diferenciacdo de trés processos embrionarios. O segmento central da face que compreende a
as cristas supraorbitarias, nariz, philtrum e palato primario derivam do processo frontonasal.
O segmento intermaxilar do processo frontonasal €, ele préprio, formado pela fusdo das duas
proeminéncias nasais mediais. Durante a 5% semana de gestacdo 0s processos nasais laterais e
mediais desempenham um papel fundamental no desenvolvimento do labio e palato
primario[3]. Os processos nasais laterais vao formar a asa do nariz; 0S processos nasais

mediais vao dar origem a 4 areas:

-porcdo média do nariz;

-porcdo média do labio superior;

-porcao média da maxila;

-todo o palato primario.

Simultaneamente 0s processos maxilares irdo aproximar 0s processos nasais laterais e
mediais. Durante as 2 semanas seguintes a aparéncia da face ira mudar consideravelmente. Os
processos maxilares continuardo a comprimir 0s processos nasais mediais, contribuindo para a

formacéo do labio superior [3]. A formac&o do palato primario esta ilustrada na Figura 2 e 3.
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Os processos nasais mediais também se continuam a desenvolver a um nivel mais

profundo permitindo a formacéo do segmento intermaxilar este segmento tem 3 componentes:
-labial — forma o philtrum e o labio superior
-maxilar — suporta os dentes incisivos
-palato — forma o palato primario triangular.

Alguma falha nesta fase poderd resultar na formacéo de fendas do labio e alvéolo [3].
Imediatamente antes da formacé&o do palato primario, os processos nasais laterais tém um pico
de divisdo celular, este periodo demonstrou, em estudos, maior susceptibilidade a agentes

teratogénicos [1]. Ver figura 3.

A formacdo do palato secundario segue-se a formacao do palato primario. A formacao do
palato ocorre entre a 5% e 122 semanas de gestacdo, no entanto, a fase mais critica e na qual o

risco de erros no desenvolvimento é maior situa-se entre a 62 e 9% semanas de gestacdo [1, 3].

Figura 2: Formacdo do Palato Primério (cedido
gentilmente pelo Dr. Jodo Pedro Marcelino)
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Figura 3: Desenvolvimento intra-uterino da face [3]

O palato secundario (porcdo do palato posterior ao foramen incisivo) forma-se através da
fusdo de duas proeminéncias maxilares, as cristas palatinas. As cristas palatinas surgem na 62
semana de desenvolvimento como projeccdes verticais da cavidade oral de cada lado da
lingua. Durante a 7% semana estas projeccdes elevam-se, tornam-se horizontais e fundem-se

formando o palato secundario. O palato secundario vai permitir a formacdo e divisdo das
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cavidades oral e nasal, permitindo que a mastigacdo e respiracdo ocorram simultaneamente

[3]. Figura 4.

Figura 4: Desenvolvimento intra-uterino do palato secundario
(cedido gentilmente pelo Dr. Jodo Pedro Marcelino)
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Esta fusdo inicia-se ao nivel do foramen incisivo, continua progredindo com uma direc¢do
posterior e fica completa por volta da 12% semana da vida intra-uterina. Erros nesta fase do

desenvolvimento véo resultar em fendas palatinas (Figura 5) [1].

Figura 5: Crianca com fenda do palato primario e secundario [1]

Embora a lingua ndo participe no encerramento do palato em situagdes normais, no
entanto, uma posicdo alterada da lingua pode, através de forcas mecanicas, dificultar e
bloquear a fusdo do palato. A musculatura da lingua torna-se funcional no momento da

elevacdo das cristas palatinas [5].

Uma vez que o labio e o palato primario tém distintas origens embriologicas do palato
secundario, as fendas nestas areas podem ser divididas em fendas do labio com ou sem fenda

do palato e fendas do palato isoladas sem afectarem o labio [2].
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Etiologia

As causas das fendas labio-palatinas tém sido intensamente estudadas, no entanto na
maioria dos casos a causa exacta destas malformacGes ndo é encontrada e nos estudos
realizados ndo é s6 um factor implicado, mas sim varios que podem estar associados ao

aparecimento de fendas labio-palatinas [5].

No estudo da possivel etiologia de uma fenda labio-palatina é importante distinguir entre
fendas isoladas (o doente ndo tem outros problemas associados) e fendas associadas a outros
defeitos congénitos ou sindromes. Um sindrome é um conjunto de alteragdes fisicas, clinicas,
de desenvolvimento e por vezes comportamentais que surgem em conjunto. As fendas sdo
uma condicao encontrada em associacdo com mais de 500 sindromes, que na sua maioria séo
raros [4]. Normalmente as familias com doentes afectados por estas malformacdes, acabam
por consultar médicos geneticistas para identificar um possivel sindrome associado, as

condicdes genéticas implicadas e a probabilidade de recorréncia noutros descendentes [5].

Para as fendas labio-palatinas ndo associadas a sindromes pensava-se, inicialmente, que a
hereditariedade desempenhava um papel importante, no entanto, estudos recentes revelaram
gue sO numa pequena parte isso sucede. E mesmo nas familias em que se verifica essa
tendéncia genética a forma de hereditariedade e transmissdo genética ainda ndo é bem
conhecida. Isto sucede porque ndo se trata de uma transmissdo tipicamente Mendeliana com
hereditariedade dominante e recessiva, mas sim multigénica. As maiorias das fendas nédo
sindromicas sdo causadas pela interaccéo entre a carga genética individual (predisposi¢do de
um determinado individuo) e alguns factores ambientais que podem modificar a expressao

fenotipica de alguns genes [1, 5].

Certos factores ambientais parecem ter um papel importante no desenvolvimento

embrionario na altura da fusdo do labio e palato. Tém sido descobertos através de modelos
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animais, quais os factores ambientais directamente responsaveis pelo aparecimento de fendas.
Os factores que ate agora demonstraram essa relacdo directa em certas situacfes sdo:
deficiéncias nutricionais, radiacdo, algumas drogas/medicamentos, hipoxia, certas infeccoes

virais e caréncias vitaminicas [2-5].

Factores Genéticos

Os factores genéticos tém um papel fundamental no surgimento das fendas labio-palatinas

[13].

Nas fendas labio-palatinas associadas a sindromes os genes implicados ja estdo bem
conhecidos, os estudos de familias permitiu com relativa facilidade descobrir quais as
caracteristicas genéticas associadas a estas malformacdes. Na tabela 1 encontra-se um resumo

de alguns dos 500 sindromes associados e respectivos genes [4].

No caso das fendas labio-palatinas esporadicas, isto é, ndo associadas a sindromes para
estudar os genes implicados tem sido necessario um esforco enorme para atingir esses
objectivos, através de modelos animais, analise de genes candidatos, estudos de familias

afectadas, entre outros métodos de estudo genético [4].

Inicialmente neste tipo de estudos € necessario uma fenotipagem precisa e exacta, isto
porque sdo anomalias congénitas muito heterogéneas e ndo devem ser estudadas como se
fossem iguais. Assim uma familia que tem elementos com fendas do palato isoladas ndo deve
estar no mesmo grupo que uma familia com elementos com fendas do labio, caso contrario o

valor desse estudo seria muito reduzido [4].

Para além da classificacédo e da distin¢do exacta do tipo de fendas que se estdo a estudar,

outra ferramenta importante para compreender melhor estes factores de risco genéticos € a
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analise de fenotipos sub-clinicos. Alguns destes fenotipos sub-clinicos sdo: anomalias
dentarias, “lip pits”, defeitos no madsculo orbicular da boca. Varios estudos tém demonstrado
que genes associados a estes fenotipos tém uma grande correlagdo com as fendas labio
palatinas. Com estas descobertas esta a tentar-se descobrir por exemplo: numa familia em que
existem individuos com estes fenotipos sub-clinicos, que ndo tém implicacdo na saude desses
mesmos individuos, qual a probabilidade de terem descendentes com fendas labio palatinas
[4, 14]. A figura 6 ilustra um exemplo de uma familia onde foi estudada a presenca de

defeitos no musculo orbicular da boca como fendtipo sub-clinico das fendas labio-palatinas.

b OO defect. no cleft

a OO defect. cleft

c OO defect, cleft d No cleft e OO defect, no cleft

Figura 6: Fenotipo subclinico. Defeito no musculo orbicular da boca. [2]

Varios genes tém sido implicados nesta malformacao congénita como séo o caso de: IRF®6,
MAFB, ABCA, VAX1, Wnt, MSX1, TGFB3, BMP [4, 13-15]. No entanto, a descricdo mais

pormenorizada nesta revisdo sera limitada apenas aos genes cuja patogénese molecular seja
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melhor conhecida, aqueles que para além de serem mais regularmente referidos apresentam

maior consenso cientifico.

Os estudos recentes na area genética sdo baseados em modelos animais que usam ratos
para 0s experimentos, dado que os ratos tém um desenvolvimento craniofacial semelhante ao

dos humanos [4].

Tal como foi referido anteriormente relativamente a epidemiologia destas malformacées,
as fendas labio-palatinas apresentam variacdes de acordo com a area geogréafica, 0 que se
descobriu com 0s mais recentes estudos geneticos, foi que o TGFB3 é um exemplo disso

mesmo: apresenta uma correlacdo mais significativa em paises asiaticos [4].

Uma das alteracbes genéticas mais consensuais que esta associada as fendas labio-

palatinas € a mutagdo no IRF6 (Interferon Regulatory Factor 6) [2, 4, 13, 16].

Esta mutacdo foi identificada inicialmente como causa etiolégica no Sindrome
autossémico dominante Van der Woude. Este sindrome pode apresentar diferentes tipos de
fendas orofaciais: fendas do labio e do palato ou fendas do palato isoladas com anomalias

dentarias e fistulas labiais [4, 16].

Pesquisas subsequentes demonstraram que mutacdes no IRF6 estavam também associadas

a fendas l&bio-palatinas ndo sindrémicas [4].

O IRF6 sabe-se que desempenha um papel determinante na proliferacdo e diferenciacédo
dos queratindcitos e é essencial na regulacdo espago-temporal, que & fundamental para

assegurar uma adeséo do palato apropriada [4].

Mutacdes ao nivel do MSX1 (localizado no 4g16) demonstraram em modelos animais
com ratos que estdo associados a fendas orofaciais [2-4, 13, 16]. Muta¢fes neste gene foram

relacionadas a presenca de fendas palatinas isoladas, a fendas do labio e do palato e também a
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agenesia dentaria. Estas malformacgdes concomitantes com esta muta¢do encontravam-se tanto
em doentes com fendas labio-palatinas esporadicas como em doentes com fendas labio-

palatinas sindrémicas [16].

O MSX1 est4 intimamente relacionado com o BMP, sendo o primeiro necessario para a
expressdo do segundo. Sabe-se que o BMP desempenha fungdes especificas e distintas no
desenvolvimento do labio e do palato secundario e para cada uma destas regides anatémicas
diferentes tipos de receptores do BMP estdo envolvidos. Assim, conclui-se a partir de varios
estudos, que mutagdes no MSX1 ao interferirem em diferentes receptores do BMP podem

estar associadas a fendas do labio isoladas e a fendas do palato [4].

Estudos recentes também apontam para a interaccdo do MSX1 com alguns factores
ambientais considerados teratogenicos para esta malformacdo, como € o caso do alcool e do

tabaco [16].

MutacBes no TGFB3 (localizado no 14g24) tém sido sistematicamente encontradas em
varios estudos, que associam esta mutacdo a fendas labio-palatinas, no entanto a correlacédo

em termos estatisticos apresenta normalmente valores borderline [2, 3, 13, 16].

Nestes estudos as mutacGes sdo encontradas em fendas labio-palatinas e fendas apenas do

palato [16].

Apesar de os resultados ndo serem definitivos pensa-se haver uma grande interaccdo entre

o TGFpB3 e o MSX1 [16].

Outro argumento a favor do envolvimento do TGFB3 nas fendas labio-palatinas foi a
associacao significativa de mutagdes neste gene e das fendas labio palatinas na populagéo

japonesa [16].
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Factores Ambientais

Vérios factores exdgenos tém sido associados a um aumento do risco do aparecimento de
fendas l&bio-palatinas. Esses agentes, considerados teratogénicos, alteram e véao afectar o

desenvolvimento embrionario em fases criticas deste [3].

As mais recentes e futuras investigacfes neste campo tém por objectivos identificar quais
e como estes agentes teratogénicos interferem no desenvolvimento embrionario e também a
interaccdo destes teratogénicos com 0s genes especificamente relacionados com a

embriogénese [4, 17].

Alguns medicamentos tém sido indicados como factores adicionais de risco. Os anti
convulsivantes revelaram um aumento do risco para as fendas labiais isoladas, por isso a
dosagem deste medicamento na gravidez e a analise do beneficio para a mée e do risco para o

feto tem que ser muito bem ponderado [2].

O écido retindico e a dioxina demonstraram alterar a expressao do factor de crescimento

tumoral B (TGFB3) [2].

A exposicdo do feto ao alcool resultante do consumo materno eleva o risco de fendas
orofaciais, especialmente naqueles com mutacGes ao nivel do MSX1. O alcool inibe a

migracdo e a diferenciacdo das células da crista neural [2, 16].

O risco das fendas orofaciais também esta relacionado com a exposic¢ao ao fumo do tabaco
durante o primeiro trimestre da gravidez e parece estar associado ao nivel de exposicéo, isto e,
ao consumo diario de cigarros. A prépria hipoxia associada a nicotina afecta, provavelmente,

a embriogénese facial [2].

A nutricdo materna tambem desempenha um papel importante na prevencdo destas

malformacdes. Um aumento do consumo pré-concepcional, de nutrientes presentes
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principalmente em frutos e vegetais reduz o risco de descendentes com fendas labio palatinas

[18].

Varios estudos tém sido feitos e demonstrado o efeito do acido folico como agente
preventivo das fendas labio palatinas. A ingestdo de acido folico antes da concepcdo e durante

a gravidez demonstrou reduzir o risco de surgirem criancas com fendas labio palatinas [19].

Outros agentes tém sido implicados no aparecimento de fendas labio palatinas, sdo eles a
idade avancada dos pais no momento da concepcdo, a deficiéncia em zinco e a obesidade
materna durante a gravidez, sendo que neste ultimo caso 0s mecanismos etiopatogénicos nao

estdo bem esclarecidos [2].
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Classificacdo

As fendas labio-palatinas sdo uma anomalia congénita que apresenta uma grande
heterogeneidade nas alteragBes anatomicas que apresenta. Por esta razdo uma correcta
classificacdo desta anomalia revela-se fundamental para o diagnostico e planeamento do

tratamento a instituir [20, 21].

E necessario que o método para esta classificacio seja eficiente e inteligivel para a grande
maioria dos médicos, j& que estas criangas tém que ser seguidas por médicos de variadissimas
especialidades. Ndo deve ser uma classificagdo demasiado pormenorizada nem muito

simplista [20].

Deve ser uma classificacdo que facilite a comunicacdo interdisciplinar e que permita o

desenvolvimento do melhor plano terapéutico [20].

Uma classificacdo que geralmente é utilizada e divide as fendas labio-palatinas em 2
grupos caracteriza-se por distinguir as fendas sindromicas e as fendas ndo sindrémicas. Esta
classificacdo muito simples revela-se importante e de grande utilidade no agrupamento destes
doentes em estudos, na andlise de factores genéticos e ambientais possivelmente associados a

sua etiopatogenia e também no estudo da componente familiar nestes doentes [5].

Na tabela 1 estdo representados alguns dos 500 sindromes que estdo, comprovadamente,

associados as fendas labio-palatinas [4].
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Syndrome Gene

Pierre Robin SOX9
Craniofrontonasal EFNB1
Roberts ESCO2
Holoprosencephaly GLI2
Hydrolethalus HYLS1
Van der Woude/popliteal pterygium IRF6
Ectrodactyly-ectodermal dysplasia-clefting TP73L
Tetra-amelia with CLP WNT3
Kallmann FGFR1
Crouzon FGFR2
Apert FGFR2
Hereditary lymphedema-distichiasis FOXC2
Bamforth-Lazarus FOXE1
DiGeorge TBX1

Tabela 1: Sindromes associados as Fendas Labio-Palatinas [4]

O sindrome mais prevalente associado as fendas labio-palatinas é a Sequéncia de Pierre-
Robin. Este sindrome é uma entidade clinica caracterizada pela triade de: fendas do palato,
micrognatia e glossoptose. Os principais problemas descritos neste sindrome estéo
relacionados com as dificuldades respiratorias, associadas a obstrucdo da via aérea, e com as
dificuldades na alimentacdo nos primérdios do periodo pds-natal. Na figura 7 estdo duas

ilustracdes deste sindrome onde se verificam as alteragdes anatomicas descritas

A distingdo entre fendas sindrémicas e ndo sindrémicas €é Util, no entanto ndo é suficiente
nem tem como objectivo uma caracterizacdo pormenorizada das alteracfes anatomicas destas

malformacdes.
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Figura 7: Sequéncia de Pierre-Robin
(gentilmente cedido pelo Dr. Jodo Pedro

Para essa caracterizacdo muitas classificagdes e diagramas tém sido propostos entre eles
estdo: a classificacdo de Spina, a classificagdo de Kernahan, “the clock diagram”, a
classificacdo de Tessier [22]; no entanto estas classificacdes tém revelado limitagdes. Estas
limitacdes estdo sobretudo associadas as dificuldades de aplicacdo na pratica clinica.
Revelam-se por vezes muito complexas, com uma simbologia propria que dificulta a
comunicacgdo; outras por sua vez caracterizam-se pela excessiva simplicidade deixando de

lado por exemplo a severidade das fendas como aspecto a caracterizar.

No Esquema 1 esta representada a classificagdo anatomo-clinica das fendas labio-palatinas

mais utilizada.
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Fend_as Pa_llato Fendas Palato P rr nigﬂis +P%Ieart]?j as
Primario Secundario ‘.
Palato Secundario
Completas Completas Completas
| Incompletas | Incompletas | Incompletas
Unilaterais . Unilaterais
1 Bilaterais Unicas . .
] L1 Bilaterais

Esquema 1: Classificacdo das Fendas Labio-Palatinas

Nesta classificacdo temos 3 tipos de fendas: as fendas do palato primario, as fendas do
palato secundario e as fendas que afectam simultaneamente o palato primario e o palato

secundario.

As fendas do palato priméario sdo fendas que afectam as areas anatomicas anteriores ao

foramen incisivo.

As fendas do palato secundério afectam o palato duro e o palato mole posteriormente ao

foramen incisivo.

As fendas do palato primério e secundario afectam tanto as &reas anteriores como

posteriores ao foramen incisivo.

No esquema 2 esta representado esta divisdo das fendas labio palatinas.
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FleF_*\-—- F
e —————————
FP1P2

Esquema 2: Fendas Labio-Palatinas (gentilmente cedido pelo Dr. Jodo Pedro Marcelino

FP1-Fendas do palato primario; FP2-Fendas do palato secundario; FP1P2-Fendas do
palato primario e do palato secundario

As fendas do palato primario podem afectar apenas o lado direito ou apenas o lado
esquerdo, sdo as fendas unilaterais. As fendas unilaterais do lado esquerdo s&o as mais

prevalentes[2]. As fendas do palato priméario também podem ser bilaterais.

Para além da lateralidade as fendas do palato priméario também sdo caracterizadas quanto a
porcdo do palato afectado: completas ou incompletas. Nas figuras 8 e 9 estdo ilustradas este

tipo de fendas.

Figura 8: Fendas do Palato Primario (gentilmente cedido pelo Dr. Jodo Pedro Marcelino)

A esquerda estd ilustrada uma crianca com uma fenda do palato primario unilateral
completa; a direita uma crianga com fenda do palato primério unilateral incompleta.
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Figura 9: Fendas do Palato Primario Bilaterais (gentilmente cedido pelo Dr. Jodo
Pedro Marcelino)

A esquerda uma crian¢a com uma fenda do palato primario bilateral completa; a
direita uma crianca com fenda do palato primario bilateral incompleta.

As fendas do palato secundario sdo sempre medianas ou seja sdo Unicas podendo também
distinguir-se entre fendas do palato secundario completas ou incompletas. Na figura 10 estdo

ilustradas as fendas do palato secundario.

Figura 10: Fendas do Palato Secundario (gentilmente cedido pelo Dr. Jodo Pedro
Marcelino)

A esquerda fenda do palato secundario completa; a direita fenda do palato secundario
incompleta.
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Por fim temos as fendas que afectam simultaneamente o palato primario e o palato
secundario. Estas, tal como as fendas do palato primario, podem ser unilaterais ou bilaterais.

Também podem ser classificadas em completas ou incompletas.

Na figura 11 estdo representadas algumas destas fendas.

Figura 11: Fendas do Palato Primario e Secundario (gentilmente cedido pelo Dr.
Jodo Pedro Marcelino)

A esquerda uma fenda do palato primario e secundéario completa; a direita uma
fenda do palato primario e secundario incompleta.

Esta classificacdo ¢é facil de compreender e de utilizar, dai ser um meio indispensavel e
muito utilizado na pratica clinica para a caracterizacdo destas anomalias congénitas. Esta
classificacdo permite planear a abordagem terapéutica, pois tal como estd no protocolo
apresentado neste trabalho, o tratamento das fendas apesar de terem aspectos comuns,
também dependem das lesbes que apresentam. Esta classificacdo também permite prever
algumas complica¢des mais associadas aos diferentes tipos de fendas aqui caracterizados, que

também sdo objecto de descricdo mais a frente nesta revisdo.
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Problemas associados as fendas

Problemas dentarios

As fendas que afectam o alvéolo afectam também frequentemente a denticdo. Os
problemas mais comuns que sdo relatados consistem na auséncia de dentes ou dentes

supranumerarios [5, 23].

As fendas ocorrem normalmente entre o incisivo lateral e a &rea canina. Estes dentes
devido a sua proximidade da fenda podem estar ausentes, ou, se presentes, apresentam-se com
disposicOes atipicas. Estes dentes podem apresentar anomalias morfologicas ou

hipomineralizados [23].

Os dentes supranumerarios ocorrem com frequéncia, sobretudo, em areas préximas da
margem da fenda. Estes dentes devem ser removidos em algum periodo durante o
desenvolvimento da crianca. A escolha do momento da extraccdo destes dentes deve ser
cuidada e ter em atencdo que, nestas criancas é frequente a realizacdo de um enxerto 6sseo

antes da erupc¢do dos caninos (9-11 anos) e estas duas situacdes tém implicacGes praticas [7].

M&4 oclusédo

Os individuos afectados por fendas labio-palatinas apresentam normalmente alteragdes
Osseas que comprometem a articulacdo correcta entre a mandibula e 0 0sso maxilar. Séo

discrepéncias no tamanho, forma e posicionamento que provocam esta méa oclusao [23].

O prognatismo mandibular € comum em criangas com estas malformagdes; este

prognatismo esté associado a retrusdo do osso maxilar e ndo a alteragcdes da mandibula [5].
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A existéncia de dentes supranumerarios ou a auséncia de dentes também contribui para

que exista este problema de mé ocluséo [9, 23].

No entanto, o atraso no crescimento e desenvolvimento maxilar sdo os principais factores
responsaveis pela mé oclusdo. O trauma cirdrgico e a fibrose resultante no encerramento da

fenda limitam, de forma severa, o crescimento maxilar [5].

Ortodontia e cirurgia ortognatica sdo necessarias para corrigir este problema frequente [7].

Deformidade nasal

Deformacdo na arquitectura normal do nariz € comum ser encontrada em individuos com
fendas labiais. Se a fenda se estender para o pavimento do nariz, a columela nasal é retraida

para o lado sem fenda [5].

A correc¢do cirurgica das deformidades nasais deve ser deferida até que as fendas e os
problemas associados mais urgentes sejam corrigidos, isto porque a reparacdo da fenda e da
retraccdo maxilar irdo provocar modificacbes no nariz, dai a correccdo cirlrgica da
deformidade nasal ser uma das Gltimas cirurgias a realizar no tratamento das fendas labio-

palatinas [5].

Alimentacao

Uma crianga normal deve ser capaz de coordenar os processos de succdo, degluticdo e
respiracdo para se poder alimentar correctamente [23]. Qualquer anomalia funcional ou

estrutural nestes mecanismos pode levar a dificuldades neste processo natural: a alimentagéo

[3].
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Criancas com fendas palatinas conseguem engolir normalmente uma vez que o alimento
atinja a hipofaringe, no entanto tém extrema dificuldade em produzir a pressdo negativa
necessaria que permita a succao do leite. Estas criancas tém os reflexos de succéao e degluticéo
mantidos, no entanto as deformac6es anatomicas impedem a producdo da pressdo negativa

para extrair o alimento [5].

Nas criancas com fendas do labio isoladas, os principais problemas s&o a dificuldade em
ocluir correctamente os labios, perda de alimento da cavidade oral e a excessiva entrada de ar

[23].

Para superar estas dificuldades varios métodos sdo usados para impedir as consequéncias
de uma ma nutricdo nesta fase critica de crescimento. Podem ser usados conta-gotas, seringas
e criacdo de instrumentos artificias com extremidades mais longas e com orificios maiores

que facilitam a alimentacdo [3].

Nestas criancas a quantidade de ar que engolem € bastante significativa, por isso as

eructacdes sdo mais frequentes e por periodos mais longos [3].

Problemas auditivos

As criancas com fendas do palato mole estdo mais predispostas para infec¢bes do ouvido
médio. A razdo para isto torna-se clara através da revisao anatomica da musculatura do palato
mole. Os musculos elevador do véu do palato e tensor do véu do palato tém insercédo na tuba
auditiva, permitindo a abertura do ostium da tuba auditiva na nasofaringe. Esta accéo,
demonstrada através da degluticdo, permite que as pressdes atmosférica e do ouvido meédio

sejam equilibradas [5].
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Quando esta funcdo da tuba auditiva estd alterada o ouvido médio torna-se um espago
fechado sem mecanismos de drenagem, assim o fluido seroso acumula-se podendo resultar

em otites médias [3].

As criangas sdo anatomicamente mais predispostas a otites médias, pois a angulacdo da
tuba auditiva nestas idades ndo é muito favoravel a drenagem. Para além deste factor quando
afectadas por fendas do palato mole sofrem otites médias recorrentes, necessitando de idas
frequentes ao otorrinolaringologista e de realizar miringotomias [3]. Este procedimento
consiste na colocacdo de um tubo de plastico através da membrana timpénica, drenando o

conteddo para o exterior em vez de drenar para a nasofaringe [5].

A principal causa que estd associada a recorréncia de otites médias em criangas com
fendas do palato mole trata-se da distorcdo anatdmica do palato, dos musculos nele inseridos
e que desempenham um papel fundamental na tuba auditiva que permite a drenagem do

contelido seroso.

Estas criancas também podem, devido a uma condicdo de inflamacgédo crénica no ouvido
médio, sofrer de perda de audi¢cdo por ma conducdo. Esta perda, se a inflamacdo ndo for
tratada pode tornar-se irreversivel, podendo originar défices ao nivel dos nervos sensoriais
auditivos. Por estas razdes, os audiogramas sdo exames complementares Uteis para avaliar

criancas afectadas por esta malformagéo congénita [5].

Dificuldades na fonacédo

Nos doentes afectados com fendas labio-palatinas existem normalmente problemas na

fonacdo, sendo necessario o seu acompanhamento por terapeutas da fala [7].
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Nestes doentes verifica-se normalmente atraso na capacidade de diccdo de consoantes,
hipernasalidade, problemas na articulacdo das palavras e outros associados aos problemas

auditivos comuns em criangas com esta malformagéo [5].

As criancas com fendas labio-palatinas apresentam hipernasalidade sobretudo quando
estas tém fendas ao nivel do palato mole. Isto deve-se a falha num mecanismo importante na
fala: o mecanismo velofaringeo. Para uma boa capacidade de falar correctamente o ar tem que
passar da orofaringe para a nasofaringe, esta passagem tem que ser totalmente controlada. O
palato desempenha um papel importante nesta accdo ao ser responsavel pela separacdo das
cavidades oral e nasal, dai quando existem fendas que afectam o palato, o controlo do ar entre
a oro e a nasofaringe ndo é eficaz. Mesmo ap0s a terapéutica cirargica este problema pode nédo
ser solucionado numa primeira abordagem, sendo frequentemente necessaria uma segunda

cirurgia [23].

As deformaces dentéarias, a ma oclusdo da cavidade oral, um anormal posicionamento da
lingua, problemas que frequentemente estdo associados as fendas labio-palatinas, sdo factores

importantes implicados numa maior dificuldade na articulacdo das palavras por estas criancas

[5].

As perdas auditivas em criancas em idades precoces estdo directamente relacionadas com
a dificuldade na fala. Nestas idades a capacidade de ouvir sons para posteriormente imita-los é
fundamental na aprendizagem da fala. Por esta raz&o os pais devem estar particularmente
atentos ao desenvolvimento das criangas com fendas labio-palatinas, assim como os pediatras,
pois nas criancas com estas malformacgdes os problemas auditivos sdo frequentes tal como

uma subsequente dificuldade na aprendizagem da fonacéo [24].
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Problemas psicossociais

As criancas portadoras de fendas labio-palatinas e os seus familiares requerem a ajuda de
assistentes sociais e/ou psicologos. Esta ajuda especializada ird permitir que estas familias
lidem com o stress da presenca de uma pessoa no nucleo familiar com esta malformacéo e
também, e ndo menos importante, ajuda-los a compreender que durante alguns anos irdo ter
que interagir e necessitar da ajuda de profissionais da area da saude. Este Gltimo aspecto pode
ndo parecer muito relevante mas esta relatado que familias que recorrem frequentemente a

cuidados da saude e por periodos prolongados estdo associados a um maior stress [3, 5, 23].

Esta ajuda psicologica torna-se particularmente importante em familias em que o
diagnostico ndo foi realizado in utero, em familias cujo suporte financeiro e o suporte
emocional é limitado. Em agregados familiares em que varios membros, simultaneamente
apresentem anomalias congénitas, doencas graves e previsivelmente de tratamentos

demorados, estdo mais necessitadas destes apoios [3].

Estados de choque, negacdo, tristeza e raiva tém sido sistematicamente descritos em pais

cujos filhos apresentam fendas labio-palatinas [3].
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Tratamento

O tratamento das fendas labio-palatinas tem 2 objectivos fundamentais: Estética e Funcéo.
A resolucgéo destes 2 problemas permite que os pacientes com estas anomalias tenham vidas
normais. O tratamento visa a correccao cirdrgica da face, pois a aparéncia é fundamental a um
nivel psicossocial, correc¢do do aparelho vocal para que os doentes consigam comunicar de

forma inteligivel e correccdo da denticdo que permita uma boa funcéo [5].

O tratamento cirdrgico é um dos pilares basicos na abordagem das fendas labio-palatinas;
as cirurgias iniciam-se nos periodos iniciais da vida da crianga. A maior controvérsia em
relacdo ao tratamento cirurgico tem sido o “timing” das cirurgias, isto €, ndo existe consenso
sobre as idades nas quais se devem realizar as cirurgias protocoladas [25]. Esta controvérsia
resulta na necessidade de equilibrar a tentativa de um tratamento o mais precoce possivel e
por outro lado ajustar os tempos cirtrgicos ao crescimento na crianga, pois este implica
alteragdes morfoldgicas e anatomicas ao nivel da face; sendo fundamental ndo prejudicar o

crescimento facial.

O tratamento cirargico das fendas labio-palatinas apresenta desafios unicos. As fendas
produzem distorcdo da pele, dos muasculos, da cartilagem, da membrana mucosa, dos dentes,
dos ossos e cada um destes elementos é importante, porque afectam a comunicacdo, a

expresséo facial, a alimentag&o e a aparéncia [23, 26].
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Protocolo Terapéutico

Os protocolos terapéuticos nos diferentes centros especializados no tratamento das fendas
labio-palatinas sdo diferentes, estes variam nas idades em que se realizam as cirurgias, as
técnicas cirdrgicas sao amplas e os cirurgides apresentam diferentes preferéncias de acordo

com a sua sensibilidade clinica e pratica cirurgica [23].

Neste momento o principal desafio e objectivo que se encontra no tratamento das criancas
com fendas labio-palatinas visa a criacdo de um protocolo universal, com a colaboracao de
todos os centros especializados e das experiéncias que se pode recolher de cada um desses

centros, para se encontrar a um nivel global a melhor abordagem a estas criangas.

Neste artigo sera descrito sumariamente o protocolo usado pela equipa responsavel pelo
tratamento das fendas labio-palatinas nos Hospitais da Universidade de Coimbra. Teve por
base a recolha de informacéo durante as reunides realizadas com o Dr. Jodo Pedro Marcelino

no ambito da realizacdo deste trabalho.

O inicio do tratamento comeca logo ap6s o nascimento. No esquema 3 esta resumido o

protocolo terapéutico.
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( Y - Alimentacéo
Primeiros Cuidados « Posic&o de dormir
\. A * Apoio Psicoldgico aos pais
4 ™
Tratamento Primario » Encerrar Labio
o :
\ (1° ano de vida) '} ° Encerrar Palato

* Ortofonia > 3 anos \
* \elofaringoplastia 3-4 anos
) * Ortodontia > 6 anos

 Enxerto 0sseo secundario - antes da
Tratamento Secundario erupcao canina

+ Cirurgia ortognatica >18 anos

‘A Rinoplastia 1 ano depois

* Queioplastia (cicatriz do labio) 1 ano

depois /

Esquema 3: Protocolo Terapéutico

No caso de uma fenda do palato primario faz-se a primeira cirurgia aos 6 meses de idade,
se a crianca tiver mais do que 6 kg de peso corporal. Nas fendas do palato primario unilaterais
a técnica cirdrgica usada € a de Millard que esté ilustrada nas Figuras 12 e 13. Esta técnica é a
mais frequentemente utilizada nas fendas labiais, porque a cicatriz fica localizada ao longo da
margem do philtrum, além disso permite uma reparagcdo completa dos tecidos musculares e
minimiza a perda de tecido normal [3]. No caso da fenda do palato primario ser bilateral a
técnica usada é a técnica de Manchester, esta técnica encontra-se ilustrada nas Figuras 14 e

15.
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Figura 12: Técnica de Millard no tratamento das Fendas do Palatato
Primario Unilaterais (gentilmente cedido pelo Dr. Jodo Pedro Marcelino)

Figura 13: Crianga submetida a procedimento cirurgico usando a
técnica de Millard (gentilmente cedido pelo Dr. Jodo Pedro Marcelino)

Faculdade de Medicina da Universidade de Coimbra

43



Fendas Labio-Palatinas - Protocolo Terapéutico

Figura 14: Técnica de Manchester no tratamento das Fendas do Palato
Primério Bilaterais (gentilmente cedido pelo Dr. Jodo Pedro Marcelino)

Figura 15: Crianga submetida a procedimento cirurgico usando a técnica
de Manchester (gentilmente cedido pelo Dr. Jodo Pedro Marcelino)

Faculdade de Medicina da Universidade de Coimbra

44



Fendas Labio-Palatinas - Protocolo Terapéutico

Nas fendas do palato secundario a abordagem terapéutica faz-se mais tardiamente entre 0s
10 e os 12 meses de idade, a técnica cirurgica utilizada é a técnica de Skoog, que permite o

encerramento da fenda ao nivel do palato [7], a Figura 16 ilustra esta técnica.

Figura 16: Técnica de Skoog no tratamento das Fendas do Palato
Secundario (gentilmente cedido pelo Dr. Jodo Pedro Marcelino)

No caso das criancas com fendas do palato primario e secundéario a abordagem cirdrgica é
ligeiramente diferente. Aos 6 meses procede-se ao encerramento da fenda labial através das
técnicas apresentadas anteriormente: Millard e Manchester no caso de ser uma fenda
unilateral ou bilateral respectivamente. Para além desta cirurgia, nesta idade também se
realiza o encerramento do palato mole como ilustra a Figura 17. Somente aos 3 anos se
aborda o palato duro para o seu encerramento usando a técnica cirlrgica de Skoog

anteriormente apresentada.
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Figura 17: Técnica de encerramento do Palato Mole no tratamento das Fendas do
Palato Primario e Secundério (gentilmente cedido pelo Dr. Jodo Pedro Marcelino)

O tratamento destas criancas nao se extingue nestas cirurgias, a partir dos 3 anos de idade
as criancas devem iniciar a terapia da fala. Tal como ja foi referido neste trabalho as
dificuldades na fonacdo sdo um grave problema associado a estas malformacdes, dai ser
importante alertar os pais para ndo descorar este problema. A terapia da fala deve iniciar-se
aos 3 anos e prolongar-se durante o tempo que for necessario para que esta funcdo seja
desempenhada com a maxima qualidade. Entre os 3-4 anos de idade também esta indicado a
realizacdo de velofaringoplastia nas criangcas com fendas do palato, pois a anatomia e o
mecanismo velofaringeo neste tipo de fendas estdo alterados o que compromete a capacidade

de fonacdo das criancas.

A partir dos 7 ou 8 anos de idade as criancas com fendas labio-palatinas devem fazer
tratamento ortodontico. Nestas criancas € comum junto ao local da fenda existir agenesia

dentéria, dentes supranumerarios e dentes com posi¢des erroneas [3, 5, 7, 23].
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Nestas criancas também € normalmente necessaria a realizacdo de um enxerto 0Sseo
secundario, este procedimento, quando necessario deve ser realizado entre 0s 9 e 0s 11 anos
de idade, antes da erupcdo dos dentes caninos. Este procedimento visa a estabilizacdo do arco
maxilar, fornecer o suporte necessario aos dentes adjacentes a fenda, encerrar a fistula
oronasal (se presente), facilitar o tratamento ortodéntico e se necessario permitir a realizacdo
de implantes. O enxerto dsseo secundario é preferencial ao primario e normalmente é usado

enxertos 0sseos provenientes da crista iliaca [3].

Apds este procedimento a crianca deve continuar o tratamento ortoddntico.

Apbs os 18 anos de idade, quando o crescimento e desenvolvimento facial da crianca estdo
completos, esta pode ter que ser submetida a cirurgia ortognatica, devido as anomalias
maxilares que se encontram frequentemente. Varias técnicas e aparelhos podem ser usados de
acordo com o grau de severidade das alteracbes maxilares; o procedimento mais frequente € a

osteotomia de Le Fort | [3, 23, 27].

Um ano apds este Gltimo tratamento deve-se realizar uma rinoplastia, pois como ja foi
referido anteriormente, é frequente nos doentes com fendas labio-palatinas existirem desvios

do nariz.

No ano seguinte também esté& protocolado a abordagem pela cirurgia pléstica para plastia

da cicatriz.

Estas criangas devem ser seguidas em consultas especializadas no servico de
otorrinolaringologia entre 0s 6 meses e 0s 6 anos de idade, sdo criangas com maior propensao

a otites do ouvido médio e a perdas da capacidade auditiva [3, 5].

Também devem ser seguidos por estomatologistas, uma vez que tém maior prevaléncia de

caries, oftalmologistas e pediatras.
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Através da observacdo deste protocolo deparamo-nos com um tratamento longo, que se

inicia no primeiro ano de vida e prolonga-se até pelo menos aos 20 anos.
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Conclusao

Desta revisdo varias conclusdes sao possiveis.

A etiologia das fendas labio-palatinas ainda ndo é bem compreendida, pois implica a
integracdo de conhecimentos sobre os multiplos factores (ambientais e genéticos) que
predispbe para o aparecimento desta anomalia, com as alteracbes no desenvolvimento
embrionario que irdo traduzir no aparecimento desta deformidade congénita. A etiopatogenia
desta malformacdo é complexa no entanto nas fendas sindromicas sdo mais claras as causa
subjacentes. Com o estudo destes mecanismos causais varios estudos tém se proposto a tentar

dar um passo seguinte na tentativa de prevenir as fendas labio-palatinas [28].

Esta revisdo também permite concluir a necessidade da adopgdo dos centros
especializados de uma nomenclatura comum na classificacdo destas anomalias, permitindo a
integracdo de estudos com maiores bases de dados que sejam validos e que acabara por se
traduzir num melhor conhecimento desta anomalia congénita e por fim numa melhor

abordagem terapéutica.

No tratamento das fendas labio-palatinas tem se verificado uma melhoria substancial na
qualificacdo técnica e grande inovacdo nos materiais disponiveis no auxilio do tratamento
desta malformagé&o no entanto verifica-se a necessidade de standardizar, de criar um protocolo

global que permita um melhor tratamento das criancas com fendas labio-palatinas [29].
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