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Introducao

A fissura labial e/ou do palato (FLP) ¢ a anomalia congénita mais comum
da face humana. Ela resulta de um atraso no desenvolvimento dos processos
de formacdo dos componentes da face relacionados a regido frontal, maxilar e
aboboda palatina. Isto ocorre entre as semanas quatro ¢ 10 da vida fetal e pode ser
detectado no primeiro trimestre da gravidez por ultrassonografia de alta resolugao.
Ironicamente e, para alguns, tragicamente, este diagndstico precoce ¢é responsavel
pela diminui¢do da incidéncia da fissura labial e palatina no primeiro mundo.
Tragicamente porque, com a pericia cirargica ¢ o trabalho moderno da equipe
médica, esta anomalia facial congénita, que ndo apresenta risco de morte, ¢ muito
facilmente tratavel.

A incidéncia da FLP ¢ de 1:1.000 nascidos-vivos e a maioria dos casos ndo
¢ sindromica. O risco de pais que ja tiveram uma crian¢a nascida com FLP ¢
de 4% (0,1% se ndo houver historia familiar anterior). Se um pai ¢ uma crianga
subsequente (filho) tiverem FLP, entdo o risco de outra crianga ser afetada ¢ 17%.
Os fatores de risco para a FLP incluem: historia familiar, anticonvulsivantes,
sindrome alcoodlica fetal, deficiéncia de folato e diabetes materno. A incidéncia é
maior no sudeste da Asia (1:500 nascidos-vivos) e a sindrome mais comumente
associada a fissura labial ¢ a Sindrome de Van de Woude, que tem uma heranga
autossomica dominante, depressdes multiplas dos labios e auséncia dos segundos
dentes pré-molares.

A fissura palatina (FP) é associada as seguintes sindromes: Pierre Robin,
velocardiofacial (VCF), Treacher Collins, Stickler, Apert, Crouzon ¢ Down. A
sequéncia de Pierre Robin ¢ um diagnoéstico especifico de hipoplasia mandibular,
glossoptose e de fissura palatina ampla. Estes neonatos apresentam frequentemente
dificuldade de alimentagdo e problemas das vias aéreas. A reparacdo da fissura
palatina € portanto frequentemente retardada, até que a fungao das vias aéreas ndo
esteja mais comprometida.

Em termos de incidéncia, as seguintes porcentagens sio uteis para aconselhar
os pais: FLP combinada (45%), FP (30%) e fissura labial (FL) (20%). A fissura
no labio esquerdo ¢ duas vezes mais comum do que no labio direito. Uma FLP
¢ duas vezes mais comum em neonatos do sexo masculino. A FP isolada ¢ duas
vezes mais comum nas mulheres, sendo frequentemente associada a alguma outra
anomalia ou sindrome (60%).

Fatores de risco

Obviamente, a historia familiar ¢ significante. Outros fatores de risco
descritos para a fissura palatina (FP) isolada incluem: medicagdo anticonvulsivante,
diabetes e abuso de alcool materno, sindrome alcodlica fetal ¢ deficiéncia de acido
folico.
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Diagnéstico e tratamento multidisciplinar

O diagnostico ¢ com frequéncia bem oObvio e deve ser seguido por
encaminhamento a um centro regional de cirurgia de fissuras ou craniofacial, sob a
jurisdi¢@o de um pediatra e de uma equipe de assisténcia as fissuras labial e palatina,
que ¢ formada por cirurgides, fonoaudidlogos, audiologistas, médicos geneticistas,
ortodontistas, enfermeiras especializadas, psicologos e assistentes sociais. A equipe
cirurgica ¢ geralmente formada por cirurgides plasticos, otorrinolaringologistas e
cirurgides maxilofaciais. A alimentacdo, nutri¢do geral e cuidados com os neonatos
sdo prioridades iniciais, como também a comunicagdo muito clara de apoio aos pais
e aos demais membros da familia. A comunicagdo entre os membros da equipe é
coordenada através de uma clinica regular e interdisciplinar, com ligagdo intima
com o médico da familia, parteira, enfermeiras especializadas em cuidados pos-
natais, etc. O tratamento de uma crianca com FLP é complexo, multifatorial e
cronologicamente progressivo até a fase adulta inicial e o crescimento completo.
Isto € muito estressante para os pais.
Classificaciio da fissura labial e palatina (varias formas Figura 1)

* Fissura labial

* Fissura palatina

* Fissura labiopalatina

* Sequéncia de Pierre Robin

Figura 1. O diagrama ilustra as varias formas da fissura labial e fissura palatina
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Os problemas funcionais

e estéticos

* Aparéncia (labio leporino),
deformidade do nariz da fissura
Misculos palatinos inseridos no palato duro labial, hipop]asia de hemiface,
ma oclusdo e deformidade da
mandibula.

¢ Alimentacdo (amamentagdo
e refluxo nasal dos alimentos),
fala, incompeténcia velofarin-
gea e fala estigmatizada, defor-
pemaia - Midade nasal em longo prazo

Fissura Palaﬁna Unilateral Fissura Palatina Bilateral
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e subdesenvolvimento da hemiface secundério a cicatriz da reparag@o primaria e/
ou fatores de crescimento intrinsecos.

* Funcionalmente, a crianca com FLP ndo pode conseguir selar fluidos
ou ar durante a alimentag¢do ou a fala. As deficiéncias dos tecidos moles estdo
associadas a deformidade nasal e a obstru¢do nasal. A ma oclusdo em decorréncia
da deformidade alveolar e dentdria intrinseca ¢ também uma caracteristica. A
incompeténcia velofaringea (IVF) ¢ uma caracteristica da fala antes ou depois da
reparacdo do palato e reflete a falta de fechamento entre os espagos da oro e da
nasofaringe, consequente ao comprimento inadequado e ao movimento do palato
mole. Isto € descrito como fala hipernasal, na qual a fala anormal esta associada ao
escape de ar através da via aérea nasal. A amamentagdo pode nao ter sucesso devido
a incapacidade de conseguir succdo suficiente, mas muitas maes perseveram e isto
deve ser encorajado. Se isto falhar, serdo oferecidos varias colheres e dispositivos
de alimentagao pela equipe de enfermagem.

A doenga da orelha média é quase universal. E consequente a aeragio
ineficiente da cavidade da orelha média, que depende do funcionamento dos
musculos do palato, para manter a tuba auditiva (TA) aberta, entre a nasofaringe e
a orelha média. A inser¢o precoce de tubo de ventilagdo na membrana timpanica é
comumente realizada pelo cirurgido ORL na primeira oportunidade ou combinada
com a reparagdo primaria do palato. A funcionalidade anatomica dos musculos do
palato e da tuba auditiva esta ilustrada na Figura 2.

Figura 2. Tuba auditiva (TA)
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Anatomia da fissura labial
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uma distancia entre a pele, misculo  Tensor do véu
e mucosa com um labio encurtado,  palatino
recesso da base das cartilagens
alares e uma margem deprimida da
cavidade nasal e da regido alar. A
deficiéncia ¢ em 3D, e complexa,
e requer uma avaliagdo da forma
estética e da anatomia normal. Os
modelos em gesso e imagens em
3D ajudam a ter esta perspectiva
visual. As fibras do musculo orbicular da boca sdo a chave para a deformidade e
acrescentam anomalia a base e a espinha alar. Uma saliéncia do feixe muscular ndo
fundido ¢ frequentemente visivel ao lado da fissura labial. A forma frustra pode ser
vista no ator de Hollywood Joaquin Phoenix. A banda de Simonart é uma adesdo da
pele, vista algumas vezes fazendo uma ponte, sem nenhum valor funcional.
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O programa cronologico para reparacio e reabilitacio da FLP

Idade Prioridade

3-5m Reparagdo da fissura labial (queiloplastia ou labioplastia) +
corre¢do de deformidade nasal (Figura 3)

6-9m Reparagdo da fissura palatina / insercdo de tubo de

ventilagdo na orelha média (Figura 4)

Um bebé pode emitir todos os sons fundamentais necessarios para a fala
humana por volta de um ano de idade. A reparag¢do primaria da deformidade
nasal ndo interfere com o crescimento nasal e oferece os melhores resultados
estéticos no longo prazo. A ortodontia pré-cirirgica ¢ algumas vezes necessaria
para estreitar uma fissura ampla ou para moldar elementos 6sseos numa posi¢ao
anatdmica mais correta. Isto ¢ mais significante na fissura bilateral que € rara, na
qual a pré-maxila ¢ mais proeminente ¢ o alinhamento 6sseo ¢ mais desafiador.
Equipamentos passivos e dinamicos sdo usados pelo ortodontista.

9 — 12 anos. Enxerto 6sseo secundario na fissura alveolar em antecipagio
a erupgdo dos dentes caninos permanentes.

15 — 18 anos. Cirurgia ortognatica para correcdo das deformidades da
mandibula associadas as fissuras € ao crescimento facial

anormal (maxila ¢ mandibula) +/- rinoplastia secundaria.

Figura 3. Reparagdo da fissura labial - queiloplastia ou labioplastia
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Figura 4. Reparagao da fissura palatina
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A incompeténcia velofaringea refere-se ao disturbio especifico da fala, que ¢
caracteristico das criangas com fissura labial e palatina graves. Nos discutimos acima
a fun¢do importante do palato mole no fechamento da nasofaringe e de, portanto, per-
mitir a manutencao da pressao do ar dentro da orofaringe. Isto ajuda a produzir fala
inteligivel e articulada. O palato mole funciona em conjunto com as paredes lateral e
posterior da faringe durante a produgdo da fala. O paciente com fissura palatina pode
ter ndo apenas um palato mole mais curto e menos movel, como também, em alguns
casos, disfuncdo mioneural. A falta de pressdo do ar na orofaringe na IVF causa
problemas para os fonemas consoantes na lingua inglesa, com exce¢do do m/n/ e ng.
Sao caracteristicas as emissoes nasais audiveis, as caretas ou maneirismos nasais € as
consoantes aberrantes desenvolvidas pelos pacientes numa tentativa de compensar.
A terapia da fala (fonoterapia) é planejada para abordar esses problemas de fonagao.
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