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RESUMO

Introducdo: A fenda labial e/ou palatina é a mais frequente das anomalias craniofaciais
congénitas, afecta o terco médio da face e manifesta-se por alteracbes funcionais e
estéticas. O Servico de Cirurgia Plastica e Reconstrutiva (CPR) do Hospital de Santa
Maria/ Centro Hospitalar de Lisboa Norte (HSM/CHLN) é uma referéncia na correcgao
cirtrgica desta patologia, porém néo existe até ao presente um estudo relativo a populagéo
tratada neste hospital. O objectivo deste trabalho € realizar uma analise retrospectiva da
casuistica referente a realizacdo de cirurgias correctivas de fenda labial e/ou palatina, a
avaliacdo global das caracteristicas dos utentes operados e ao estudo das diferentes

técnicas cirdrgicas e das complicacGes decorrentes das mesmas, nos tltimos 20 anos.

Material e Métodos: Este é um estudo clinico retrospectivo e descritivo da casuistica dos

doentes admitidos e submetidos a uma, ou mais, intervencdes cirdrgicas por fenda labial
e/ou palatina, no Servi¢co de CPR do HSM/CHLN, no periodo compreendido ente 1 de
Janeiro de 1997 e 31 de Dezembro de 2017. Foram analisados os dados relativos a 361
individuos, sendo a amostra final, ap6s exclusdes, constituida por 212 participantes. As
varidveis analisadas foram: ano da realizacdo da primeira cirurgia no HSM/CHLN,
género, idade, tipo de fenda oro-facial, nimero de cirurgias, tipo de cirurgia e
complicagdes.

Resultados: Observou-se que a prevaléncia era superior no sexo masculino, sendo a
generalidade dos participantes submetida a intervencdo primaria antes dos 12 meses. A
malformacdo mais frequentemente registada foi a fenda labio-palatina, sendo esta
completa na maior parte dos casos. O lado esquerdo foi descrito como o mais afectado.
As fendas labiais e labio-palatinas apresentaram-se em maior proporcdo no sexo
masculino, sendo as palatinas mais comuns no sexo feminino. As técnicas empregues na
correcgao cirurgica destas malformacdes dependem do tipo de fenda e variaram ao longo

do tempo.

ConclusGes: A fenda labial e/ou palatina trata-se de uma condicdo clinica de elevada
complexidade, associada a uma percentagem consideravel de complicagdes. A casuistica
analisada demonstra que grande parte dos resultados obtidos é, na generalidade,

compativel com os resultados publicados na literatura.

Palavras-chave: fenda labio-palatina, fenda labial, fenda palatina, cirurgia.



ABSTRACT

Introduction: Cleft lip and/or cleft palate is the most frequent craniofacial abnormality,
affects the middle third of the face and manifests itself through functional and aesthetics
defects. The Plastic and Reconstructive Surgery (CPR) department of Santa Maria’s
Hospital/ North Lisbon Hospital Centre (HSM/CHLN) is a reference in the surgical
correction of this pathology, however there are no studies regarding the affected
population, so far, in the department. The aim of this work is to analyse retrospectively
the casuistry of the department, considering the corrective cleft lip and/or cleft palate
surgeries, the global evaluation of the patient’s characteristics, the different surgical

techniques and their complications, regarding the last 20 years.

Materials and Methods: This is a retrospective and descriptive clinical study of the

casuistry of the patients admitted and submitted to one or more surgical interventions for
cleft lip and/or cleft palate, at the Plastic and Reconstructive Surgery department of the
Santa Maria’s Hospital, between January 1%, 1997, and December 31%, 2017. Data
regarding 361 patients was analysed, and the final sample, after exclusions, included 212
patients. The analysed variables were: year of the first surgery performed at HSM/CHLN,
gender, age, type of oral-facial cleft, type of surgery and complications.

Results: The prevalence was higher in males, and the majority of the participants was
submitted to the first surgical intervention before the age of 12 months. The most frequent
malformation was the cleft lip and palate, the complete cleft being registered in the
majority of the cases. The left side was the most affected one. The cleft lip and the cleft
lip and palate were presented in a higher proportion in males, and the cleft palate were
more common in females. The techniques applied to the surgical correction of these

malformations depend on the type of cleft and varied over time.

Conclusions: The clef lip and/or clef palate consists of a clinical condition of great
complexity and is associated with a considerable percentage of complications. The
analysed casuistry demonstrates that the majority of the obtained results is generally

consistent with the results published in the literature.

Keywords: cleft lip and palate, cleft lip, cleft palate, surgery.
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Introducao

A fenda labial e/ou palatina é a deformacéo craniofacial congénita mais frequente.(1)

A complexidade do desenvolvimento facial embrionario € responsével pelo aparecimento
de inimeras anomalias congeénitas relacionadas com a face. As malformacdes faciais
compdem um grande problema de discriminagédo negativa na sociedade pelas implicacdes
estéticas, funcionais e psicoldgicas que acarretam aos individuos afectados. Enquanto a
fenda labial (FL) resulta de uma fusdo incompleta dos processos frontonasais e dos
processos maxilares, a fenda palatina (FP) € causada por anomalias da fusdo dos
processos palatinos laterais entre si e com o vomer durante o desenvolvimento intra-

uterino.(1)

Esta entidade nosoldgica pode manifestar-se de forma isolada ou em associacdo a
sindromes. A forma sindrémica pode ser causada por alteragdes cromossémicas ou
monogeénicas.(1) Existem cerca de 70 sindromes monogeénicas associadas a fenda labial
e/ou palatina, nomeadamente - sindrome de Van der Woude e a de Treacher Collins. As
sindromes cromossémicas incluem a sindrome velocardiofacial e as trissomias 13 e
18.(2,3)

OBJECTIVO

Com este trabalho pretendeu-se analisar retrospectivamente a casuistica do Servigo de
CPR, do HSM/CHLN, referente a realizac&o de cirurgias correctivas de fenda labial e/ou
palatina, a avaliacdo global das caracteristicas dos utentes operados e ao estudo das
diferentes técnicas cirargicas e das complica¢des decorrentes das mesmas, nos ultimos 20

anos.



REVISAO TEORICA

EMBRIOLOGIA

Embriologicamente, existem diferengas entre a FL e a FP, nomeadamente, no que respeita
ao mecanismo fisiopatologico e a fase do desenvolvimento em que ocorrem. A face
desenvolve-se entre a quarta e a oitava semanas de gestacdo, a partir de cinco
proeminéncias: uma frontonasal, duas maxilares e duas mandibulares, que delimitam o
estomddio, cavidade oral primitiva. O espessamento ectodérmico da proeminéncia
frontonasal originara os dois placédios olfactivos.(4,5) As seis semanas de gestagio, 0s
processos nasais medianos migram medialmente e fundem-se, formando a ponte e o septo
nasal. As sete semanas de gestacdo, as extremidades inferiores dos processos nasais
medianos expandem-se latero-inferiormente, fundindo-se no processo intermaxilar,
originando o filtro do l&bio e o palato primario.(5,6) AlteracGes durante este processo
conduzem a FL. Entre as sete e as oito semanas de gestacdo, duas ldaminas da superficie
interna das proeminéncias maxilares rodam de uma posicao vertical para horizontal e
fundem-se na linha média antero-posteriormente dando origem ao palato secundario que,
por sua vez, se une ao processo palatino mediano enquanto o septo nasal cresce
inferiormente. Alteracdes durante este processo conduzem a FP.(5,7) Além das alteracbes
Osseas, a FP também comporta malformacGes a nivel muscular, embriologicamente, o
musculo levantador do palato e os outros musculos faringeos sdo derivados do quarto
arco braquial, sendo enervados pelo vago, a Unica excepc¢ao € o musculo tensor do véu
palatino que provém do primeiro arco braquial e cuja enervacdo estd a cargo do

trigémio.(7)

ETIoLOGIA

Apesar de ainda ndo estar totalmente esclarecida, acredita-se que a etiologia da fenda
labial e/ou palatina é determinada tanto por factores teratogénicos como por factores

genéticos.

A exposicéo intra-uterina a antiepilépticos, topiramato, acido retinoico, tabaco, alcool e,
potencialmente, amoxicilina, bem como, diabetes materna, obesidade materna,

ocorréncia de eventos que acarretem stress, baixos niveis de zinco e a presenga de febre



durante a gravidez, sdo sugeridos como factores ambientais implicados na sua etiologia.
A suplementacdo com é&cido fdlico, durante a gestacdo, é considerada um factor
protector.(1,8)

O risco de recorréncia familiar de fenda labial e/ou palatina é 28-40 vezes superior ao da
populacéo geral. Foram identificados diversos genes associados a forma nao sindrémica,
nomeadamente BMP4 (Bone morphogenetic protein 4), BMP2 (Bone morphogenetic
protein2), FGFR1 (Fibroblast growth factor receptor 1), MSX1 (Msh homebox 1), FGF8
(Fibroblast growth factor 8), TGF- (Transforming growth factor beta), IRF6 (Interferon
regulatory factor 6), TGF-a (Transforming growth factor alfa), MTHFR
(Methylenetetrahydrofolate reductase), TBX22 (T-box transcription factor), RAR-a
(Retinoic acid receptor alfa).(9,10)

EPIDEMIOLOGIA

As tendéncias actuais sugerem que a incidéncia estimada € um a cada 700 nascimentos
variando com a origem geogréfica, raca e etnia, exposicdo ambiental e status
socioecondémico. A distribuicdo por raca demonstra uma incidéncia mais elevada em
asiaticos, seguindo-se os caucasianos, sendo mais baixa na raca negra. A raga foi a Unica

variavel demografica associada a fenda labial e/ou palatina.(1,2)

Nos Estados Unidos da América, 5.9 em cada 10 000 nados vivos apresentam FP, 5.6
apresentam fenda labio-palatina (FLP) e 3.1 apresentam FL.(2) Em Portugal, de acordo
com o Registo Nacional de Anomalias Congénitas da Unidade de Observacdo e
Monitorizacdo de Saude do Departamento de Epidemiologia do Instituto Ricardo Jorge,
a prevaléncia de anomalias congénitas do grupo da fenda labial e/ou palatina a cada
10 000 nascimentos, entre 2011-2013, era 3.4 para FP, 1.8 para FLP e um para FL, sendo
que, a prevaléncia de fenda labial e/ou palatina ndo associada a anomalias cromossémicas
era’5.5. (11)



DIAGNOSTICO

Os diferentes tipos de fenda podem afectar de forma distinta a anatomia da face, com
maior atingimento do terco medio. Além das alteracfes funcionais e estéticas, também a

alimentacéo, a audicéo, a respiragédo e a fonacdo podem ser afectadas.

As diferentes formas clinicas envolvem estruturas distintas, nomeadamente o labio, nariz,

palato duro, palato mole e rebordo alveolar.

O diagndstico pre-natal desta condicdo € fundamental para a orientacdo dos pais, bem
como para o0 encaminhamento para centros especializados. A ecografia pré-natal permite
avaliar a severidade da deformidade atraves da amplitude do espago entre fragmentos. A
FL pode ser diagnosticada a partir da décima semana de gestacdo com recurso a ecografia.
Na presenca de fenda labial e/ou palatina € importante a referenciacdo para estudo
genético, no sentido de despistar sindromes associadas.(12) Em Portugal, esta
preconizada a realizagdo da ecografia do primeiro trimestre entre as 11-13 semanas de
gestacdo.(13) A realidade nacional estimada é de 52.8% dos casos com diagndstico pré-
natal, 43.6% com diagnéstico ao nascimento, 3.1% diagnosticados até uma semana ap0s
0 nascimento e 0.6% diagnosticados entre a primeira e a quarta semana de vida.(11)
Presentemente, com a utilizacdo de ecografia tridimensional, a detec¢do desta condicao é

mais precoce derivado da melhor visualizacdo do Iabio no exame de imagem.

Todas as fendas sdo distintas entre si, deste modo, alteracbes dos tecidos moles,
cartilagem e osso sdo dificeis de avaliar de forma exacta. De forma a efectuar uma
avaliacdo quantitativa, além da qualitativa que é feita pelo cirurgido aquando do seu
exame objectivo, podem tirar-se medidas do labio usando marcadores antropométricos
(Figura 1) e através de uma tomografia computorizada sdo visiveis as alteragdes dsseas

da maxila e alvéolos.(7)
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Figura 1. Marcadores antropométricos do labio

Legenda: a) fenda unilateral completa b) fenda unilateral incompleta (adaptado de
Neligan PC, Richard WJ, Beek AL van. Plastic Surgery. 3rd ed. London; New York:
Elssevier Saunders; 2013)

CLASSIFICACAO

A fenda labial e/ou palatina ndo representa uma entidade clinica Unica. As fendas podem

localizar-se no labio, no palato ou em ambos, com atingimento de diferentes estruturas.

A FL pode ser completa, desde o vermelhdo do labio até ao pavimento das fossas nasais,
ou incompleta; quanto a lateralidade, pode ser unilateral direita ou esquerda, ou bilateral.
O envolvimento nasal pode manifestar-se por aplanamento ou destacamento da

cartilagem alar consoante a gravidade da fenda.(4,9)

A FP pode ser completa/incompleta, envolvendo a Gvula e o palato mole, ou estender-se

ao palato duro e mesmo até ao foramen naso-palatino.(9)
A FLP pode ser uni ou bilateral, completa ou incompleta.

As classificagdes podem basear-se na morfologia ou na embriologia da fenda. As
morfolégicas sdo as classificacdes de Veau, Davis e Ritchie, Brophy, Spina e LAHSAL.
As embrioldgicas sdo as classificaces de Fogh-Andersen e de Kernahan e Stark.

A classificacdo de Spina agrupa as fendas em quatro grupos, tomando como referéncia o

foramen incisivo: 1) fendas pre-foramen incisivo — FL, com ou sem envolvimento do



processo alveolar, divididas em unilateral direita ou esquerda ou bilateral; I1) fendas trans-
foramen incisivo — FLP, com envolvimento do labio até a tvula, divididas em unilateral
direita ou esquerda ou bilateral; I11) fendas pos-foramen incisivo — FP, com envolvimento
isolado do palato, divididas em submucosas - s6 da Uvula, do palato mole ou duro; 1V)
fendas da face, envolvimento de estruturas para além do labio e/ou palato, sdo raras. (14—
16)

No Servigo de CPR do HSM/CHLN era, anteriormente, utilizada a classificagéo de Veau,
que agrupa as fendas em quatro grupos: 1) somente do palato mole; 11) envolvimento do
palato mole e palato duro até ao foramen incisivo; IlI) FLP unilateral; 1V) FLP
bilateral.(16)

Actualmente emprega-se a classificagdo LAHSAL, recomendada pela Rede Europeia de
Referéncia para as anomalias craniofaciais e perturbagdes otorrinolaringologicas (ERN
CRANIO). Trata-se de uma classificacdo em diagrama que divide a cavidade oral em seis
partes: labio direito, alvéolo direito, palato duro, palato mole, alvéolo esquerdo, labio
esquerdo. As fendas completas sdo indicadas com letras maiusculas e as incompletas com
letras mindsculas. As regides anatomicas nao afectadas sdo assinaladas com um ponto
(Figura 2). (17)

Left

Mmﬂimlus

Hard Palate

S

Soft Palate

Right

Figura 2. Classificacdo de LAHSAL

(adaptado de Shah SN, Khalid M, Khan MS. A review of classification systems for cleft
lip and palate patients — Morphological classifications. Jkcd. 2011;1(2):95-9.)

TRATAMENTO



A abordagem terapéutica da fenda labial e/ou palatina € multidisciplinar, desde o
nascimento até a idade adulta. A equipa pode ser formada por profissionais tdo diversos
como o pediatra, cirurgido plastico, odontopediatra, terapeuta da fala,
otorrinolaringologista, geneticista, nutricionista e, caso necessario, psiquiatra, psicologo,

assistente social e, inclusivamente, fotdgrafo. (7,18)

Apo6s o diagnostico definitivo deve ser feito o despiste de outras malformagdes ou
patologias associadas. A alimentacdo é uma preocupacdo, devendo 0s pais ser
aconselhados sobre os dispositivos existentes e os cuidados a ter com o aleitamento. E
necessario um acompanhamento regular por parte do pediatra de forma a vigiar o
desenvolvimento estaturo-ponderal, bem como o desenvolvimento psicomotor,

particularmente a linguagem.(18,19)

O tratamento cirdrgico depende do tipo de fenda e ocorre em diferentes tempos
operatorios, tendo como objectivo o encerramento da fenda, garantindo a continuidade
tecidual, e a reabilitacdo funcional e estética, especialmente, a simetria facial, arquitectura
nasal e minimizacg&o da cicatriz.(20) Existem varios protocolos terapéuticos que recorrem
a técnicas cirurgicas e timing operatério diferentes. Podem ser utilizadas proteses
ortognaticas pré-cirdrgicas que tém como funcédo o alinhamento dos segmentos maxilares
e a diminuicdo da amplitude da fenda, facilitando a cirurgia primaria e melhorando a
estética naso-labial.(19,21) Uma moldeira naso-alveolar pré-cirargica pode ser usada na
FLP completa, a sua utilizacdo deve ser iniciada, pelo menos, as 2 semanas de vida, sendo

que, sO por volta dos 3- 4 meses € que 0 molde naso-alveolar estard completo.(7)

As cirurgias primérias — queiloplastia e palatoplastia — visam reparar malformagdes
funcionais e anatomicas, devem ser realizadas o0 mais tarde possivel, e, ainda assim, tdo

cedo quanto necessario, logo que existam condigdes clinicas para a anestesia.(19,20)

A idade ideal para a cirurgia correctiva da FL é a partir dos 2 meses até aos 12 meses, ao
critério do cirurgido.(18,22) No Servico de CPR do HSM/CHLN, actualmente, a

reparacao da FL ocorre entre 0s 2 e 0S 3 meses.

Embora nédo exista consenso sobre a idade chave para a palatoplastia, recomenda-se que
esta seja realizada entre os 12-18 meses. A palatoplastia é fundamental para a fonacéo,
devendo ser realizada preferencialmente antes do desenvolvimento da linguagem
(dominio de mais do que cinco palavras), de forma a evitar que se adquiram padrdes de

fala compensatdrios, sendo também importante para a alimentacéo na fase de transicéo



dos alimentos liquidos para so6lidos.(8,18,21,22) A primeira cirurgia do palato pode ser
adiada até a ortodoncia criar um arco maxilar adequado, expandindo os tecidos moles de
forma a diminuir a extensdo da fenda.(20) No Servico de CPR do HSM/CHLN,

actualmente, a reparacao da FP ocorre entre 0s 9 e 0s 12 meses.

Apobs a utilizagdo bem-sucedida de uma moldeira naso-alveolar, a queiloplastia definitiva
deve ocorrer entre 0s 3 e 0s 5 meses. Caso nao esteja disponivel ou a crianga tenha mais
do que 3 meses far-se-4 uma queiloplastia definitiva com reconstrucdo nasal, uma vez

que, a moldeira perde a sua eficacia apos essa idade.(7)

O esquema cronologico para reparacao da FLP adoptado, no presente, no HSM/CHLN ¢
o0 seguinte: pelos 2 a 3 meses faz-se a plastia do labio, aos 9 a 12 meses a plastia do palato,
por volta dos 5 anos far-se-a a revisdo das cicatrizes do labio, entre os 8 e os 12 anos a
reconstrucdo da fenda alveolar com recurso a enxerto 6sseo da crista iliaca, a partir dos
12 anos realiza-se a rinoplastia e, apds os 16 a 18 anos, estando concluido o

desenvolvimento da face, procede-se a cirurgia ortognatica.

O timing para o enxerto 6sseo alveolar a partir da crista iliaca depende da erupcao dos
incisivos e caninos centrais, deve ser coordenada com o médico dentista e pode ocorrer

até aos 7-11 anos.(7)

As técnicas cirdrgicas actualmente consideradas como o gold-standard para o tratamento
de fenda labial e/ou palatina dependem do tipo de fenda.

Durante o século XX, varios autores propuseram diversas técnicas para a plastia da FL.
As técnicas utilizadas inicialmente (técnicas em linha recta, como a descrita por Rose-
Thompson), baseiam-se em incisdes paralelas ao filtro labial, com a finalidade de colocar
a cicatriz em posicdo anatomica, sendo comum o encurtamento do labio, ocorrido em
consequéncia da retraccdo cicatricial. As técnicas geométricas sdo as mais utilizadas
actualmente, combinando rotagbes com avancos dos retalhos diminuindo

consideravelmente a retracgéo cicatricial.(23)

A FL unilateral poderéa ser corrigida pela técnica de Tenisson-Randall que recorre a uma
incisdo no filtro, no lado medial da fenda, sendo este defeito preenchido por um retalho
triangular da porcéo lateral, com o objectivo de preservar o arco de Cupido, conseguir
uma aproximacgdo muscular adequada e alinhamento da sutura para evitar a contractura

da cicatriz, corrigir, tanto quanto possivel a deformidade nasal.(24,25)



A técnica descrita por Millard para a realizacdo da queiloplastia surge no sentido de
alongar a columela nas FL bilaterais e, utiliza um retalho bifurcado para corrigir fendas,
amplas ou estreitas, com recurso a duas variacoes, dependendo da amplitude do prolébio,
no entanto, como a sua incisdo atravessa o filtro, pode comprometer-se o resultado
estético.(7,23)

A queiloplastia precoce é benéfica para a alimentacdo da crianca. A cirurgia do nariz pode
ser realizada em simultaneo.(18) A assimetria nasal inerente a FL deve-se a0 mau
posicionamento das estruturas 6sseas e das cartilagens septal e alares. Existem diversas
técnicas para a sua abordagem, o que reflecte a importancia da estética naso-labial na
correccdo da FL. A técnica de Millard é a mais frequentemente usada nesta situacao,
abordando-se a deformidade nasal no mesmo tempo cirdrgico que a fenda labial. Em
muitos casos, com 0 crescimento, torna-se necessario proceder a revisdes cirurgicas

sobretudo da columela, septo e cartilagens alares.(26)

No Servico de CPR do HSM/CHLN, presentemente, a reparacdo da FL unilateral é
realizada recorrendo a técnica de Mohler e a técnica de Fisher. A técnica de Mohler é
uma modificacdo da técnica de Millard de forma a evitar a cicatriz transversa do terco
superior do filtro, esta recorre a uma incisao que espelha o filtro normal e se estende até
a columela, procedendo ao encerramento, preservando as sub-unidades anatémicas e
utilizando a columela para alongamento do l&bio.(27) A técnica de Fisher consiste na
utilizacdo e um retalho triangular acima da linha muco-cuténea, preservando as sub-
unidades labiais, posicionando a cicatriz paralelamente ao filtro, anatomicamente mais
favoravel. Em estudos efectuados em centros de referéncia para o tratamento de fenda
labial e/ou palatina, a técnica de Fisher tem-se mostrado uma op¢do muito vélida no
tratamento de FL unilaterais, pois exibe bons resultados estéticos e funcionais, sendo a
sua execucao técnica relativamente simples.(23) A FL bilateral é corrigida, actualmente,
no HSM/CHLN segundo a técnica de Mulliken, autor que advoga que o resultado estético
de uma fenda bilateral deve ser comparavel ao de uma fenda unilateral, nomeadamente
se for realizada manipulacdo pré-operatoria da maxila protuberante e a correcgdo
simultanea da deformidade nasal. Os principios desta técnica sdo: a manutencdo da
simetria naso-labial; continuidade do musculo orbicular da boca, minimizando a distor¢éo
do filtro; definigdo do tamanho e forma do filtro; construgéo do tubérculo medial usando
elementos laterais; posicionamento da cartilagem alar para estabelecer uma projecc¢éo

nasal e comprimento de columela adequado.(28)



A FP podera ser corrigida recorrendo a diversas técnicas, podendo ser realizada em varias
etapas, porém, no HSM/CLHN, a palatoplastia é completada num Unico tempo
operatério. Nao existe uma sO intervencdo para todos os diferentes tipos de FP, o

procedimento cirdrgico deve ser adaptado ao tipo e amplitude da malformacéao.(29)

A estafiloplastia/ plastia do palato mole, através da reconstrucdo muscular, deve ocorrer
antes dos 18 meses de forma a minimizar o impacto na funcdo auditiva, diminuindo a
incidéncia de infec¢des do ouvido e potenciando o desenvolvimento da linguagem.(20)
Este pode ser reparado recorrendo a veloplastia intravelar de Kriens, veloplastia intravelar
radical de Sommerlad e Cutting, a plastia de dupla oposicdo em Z de Furlow ou a
velofaringoplastia de Sanvenero Rosselli. A veloplastia intravelar, descrita por Kriens em
1969, refere-se a libertacdo da musculatura palatina da porcao posterior do palato duro e
a sua aproximacao a linha media.(8) A técnica de Furlow, plastia em Z, recorre a dois
retalhos miomucosos bilaterais que sao utilizados para duas plastias em Z do palato mole,
nomeadamente, na mucosa oral e nasal, resultando na orientacdo transversal da
musculatura do palato, alongando a sua extensdo encerrando directamente o palato
duro.(30) A velofaringoplastia de Sanvenero Rosselli utiliza um retalho faringeo

posterior.

Actualmente, no Servico de CPR do HSM/CHLN, utiliza-se a veloplastia intravelar
radical de Sommerlad para a reconstrucdo do palato mole. Esta técnica combina uma
disseccdo minima do palato duro com o retroposicionamento da musculatura velar e
tenotomia do tensor. Em estudos conduzidos em centros de referéncia para o tratamento
desta condicdo clinica, esta técnica demonstrou um decréscimo no nimero de cirurgias

velofaringeas secundérias.(31)

Tanto a técnica de Bardach como a de VVon Langenbeck dizem respeito a reconstrucéo do
palato duro. A palatoplastia de Bardach realiza-se dissecando e suturando, anteriormente
ao arco maxilar, dois retalhos palatinos baseados nos grandes vasos palatinos e destacados
do palato duro, encerrando 0 0sso exposto tanto quanto possivel, de forma a tornar a
cicatriz mais ténue e diminuir a ocorréncia de fistula do palato anterior.(1,8) A
palatoplastia de von Langenbeck, actualmente empregue no HSM/CHLN, recorre a
utilizacao de dois retalhos bipediculados, obtidos & custa de incisdes laterais, para
encerramento da fenda. Permite um encerramento limitado de defeitos do palato anterior

e tem melhores resultados quando ndo existem defeitos alveolares.(8)
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O retalho de vomer, melhora o crescimento facial, minimizando a cicatriz do palato e

prevenindo a ocorréncia de fistulas oro-nasais.(8,20)

Na FLP completa os segmentos maxilares encontram-se totalmente deslocados ao
nascimento. Assim sendo, pode realizar-se em primeiro lugar a cirurgia de adesdo do
labio aos 3 meses, se a fenda for maior que 12-15mm, todavia esta técnica tem caido em
desuso, seguindo-se uma queiloplastia definitiva aos 9 meses, apds a qual 0os segmentos
maxilares se encontram na sua posic¢ao correcta, facilitando a técnica de Von Langenbeck
para encerramento do palato. Ao proceder desta forma diminui-se a incidéncia de fistula

do palato anterior e consequentemente de ma ocluséo.(1,7)

COMPLICACOES

A necessidade de correcgdes cirdrgicas secundarias € parte integrante do tratamento,
sendo gue, apos se completarem as cirurgias primarias do labio e palato, por norma, sdo

necessarias cirurgias adicionais com o objectivo de melhorar o resultado estético.

As complicagBes mais frequentemente descritas incluem a fistula oro-nasal, a
insuficiéncia velo-faringea pds palatoplastia e a deformacdo facial. A longo prazo, os
problemas mais frequentemente encontrados nos individuos com FLP séo, além dos supra
descritos, ma-oclusdo, denticdo incompleta, limitacGes respiratdrias, hipoacusia, desvios
do septo, deformacdo nasal e labial, secundarias a técnica cirdrgica, cicatrizacao
excessiva, infeccdo e cuidados pés-operatérios.(20)

O tamanho inicial da fenda foi considerado um factor relevante na formacao de fistulas,
sendo mais frequente em doentes com FLP (Classe 111/IV de Veau) do que no caso de FP
(Classe I/11 de Veau).(32)

A insuficiéncia velo-faringea pos palatoplastia ocorre em 15 a 30% dos casos, no entanto,
alguns autores tém sugerido uma taxa mais baixa caso a palatoplastia seja realizada antes
dos 11 a 18 meses de idade. A reconstru¢cdo do musculo levantador do véu palatino é
essencial para a normal ressonancia da fala, além disso, a gravidade da fenda, sexo
masculino, palato curto foram também indicados como factores importantes a
considerar.(8,20)

Caso a palatoplastia resulte num palato demasiado curto, haverd compromisso da fonagdo

resultando numa voz anasalada — hiper-rinolalia.(29)
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Aproximadamente 25% dos individuos sujeitos a correccdo cirurgica de uma FLP
unilateral necessitaram de uma cirurgia ortognatica depois de completo o
desenvolvimento 6sseo facial. Contrariamente, individuos ndo operados mostraram um
desenvolvimento 0sseo facial normal na idade adulta. Criangas com FLP mostraram
deficiéncia de volume alveolar maxilar comparativamente a controlos, sendo a inibigédo
de crescimento 6sseo maxilar mais marcada durante a adolescéncia.(8) Para garantir a
estabilidade maxilar pode ser necessario recorrer a reconstrucdo dos alvéolos dentarios

COm recurso a enxerto 0sseo.(20)

A deformacéo nasal é uma complicacdo comum, devendo a rinoplastia ser protelada até

existir maturacdo esquelética, de forma a melhorar a funcéo através da septoplastia.(21)

A reabilitacdo estética deve ter em conta o crescimento e desenvolvimento, devendo ser
evitada a remocéo de tecido, uma vez que um pequeno defeito no recém-nascido podera

resultar numa retraccdo ou assimetria major quando a crianca crescer.(20)
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MATERIAL E METODOS

Foi realizada uma pesquisa informatica na base de dados PubMed e foram analisados
artigos cientificos em lingua portuguesa, espanhola e inglesa, assim como livros

referentes ao tema. Nao foram utilizadas restri¢cbes temporais na pesquisa.

Realizou-se um estudo retrospectivo descritivo, unicéntrico, ndo controlado e nao
aleatorizado, através da consulta dos livros de registo das cirurgias electivas do bloco
operatério de CPR do HSM, referentes aos doentes com diagndéstico de fenda labial e/ou
palatina, submetidos a uma, ou mais, intervencdes cirdrgicas, no periodo compreendido
entre 1 de Janeiro de 1997 e 31 de Dezembro de 2017.

A amostra foi constituida por 361 utentes operados a cirurgia correctiva de fenda labial
e/ou palatina no periodo acima referido (Tabela 1).

Assumiram-se como critérios de exclusao: idade superior a cinco anos, ou sem registo de
idade, a data da primeira cirurgia no HSM/CHLN (n=136); indicadores de primeira
cirurgia correctiva de fenda labial e/ou palatina anterior a data da primeira cirurgia no
HSM/CHLN (n=11); auséncia de dados relativos ao tipo de fenda/ tipo de cirurgia
realizada (n=2) (Tabela 1).

Assim sendo, foram incluidos neste estudo 212 participantes (Tabela 1).

Tabela 1. Critérios de excluséo

Processos registados 361
Exclusdes:

- Idade superior a 5 anos a data da 12

cirurgia (ou sem informacdo de idade) (136)
- Indicadores de operacdo prévia aos

primeiros dados registados 11
- Auséncia de dados sobre o tipo de

cirurgia (2)
Processos incluidos 212
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Consideraram-se como variaveis: ano da realizacao da primeira cirurgia no HSM/CHLN,
género, idade, tipo de fenda oro-facial, numero de cirurgias, tipo de cirurgia e

complicagdes.

Por ndo se encontrarem disponiveis, ndo foram recolhidos dados relativos a raca,

coexisténcia de outras malformacdes/ alteracdes genéticas.

A informagdo utilizada, registos cirdrgicos, foi recolhida dos livros de registo das
cirurgias electivas do bloco operatério de CPR do HSM/CHLN.

Todos os dados recolhidos foram registados e tratados estatisticamente com recurso ao
software Microsoft Excel 2016®.

14



RESULTADOS

Esta andlise incidiu sobre um conjunto de 212 individuos operados no HSM/CHLN, com

diagnostico inicial de fenda labial e/ou palatina.

Relativamente ao género, a prevaléncia era superior no sexo masculino com 56.1%

(n=119), sendo que 42.9% (n=91) eram do sexo feminino (Tabela 2).

Tabela 2. Caracterizacdo da amostra quanto ao géenero

Género (n=212): n (%)

- Masculino 119 (56.1%)
- Feminino 91 (42.9%)
- na. 2 (0.9%)

Observando a distribuicdo por escalfes etérios verifica-se que a maioria dos individuos,
75% (n=159), foi submetida a primeira cirurgia correctiva antes do primeiro ano de vida
(Tabela 3).

Tabela 3. Distribuicdo da amostra segundo a idade a data da cirurgia primaria no
HSM/CHLN

Idade a data de cirurgia (n=212): n (%)

- 0 meses 9 (4.2%)
- 1 més 2 (0.9%)
- 2 meses 3 (1.4%)
- 3 meses 57 (26.9%)
- 4 meses 29 (13.7%)
- 5 meses 14  (6.6%)
- 6 meses 10  (4.7%)
- 7 meses 3 (1.4%)
- 8 meses 5 (24%)
- 9 meses 16 (7.5%)
- 10 meses 7  (3.3%)
- 11 meses 4 (1.9%)
- Ta?2anos 36 (17.0%)
- 2a3anos 9 (4.2%)
- 3a4anos 7  (3.3%)
- 4a5anos 1  (0.5%)
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Analisando o tipo de fenda conclui-se que 24.1% (n=51) dos participantes apresentava
FL, a prevaléncia das FP era 32.5% (n=69) e das FLP 43.4% (n=92) (Tabela 4).

De entre os individuos com FL, 12 (23.5%) apresentavam uma fenda completa e 25 (49%)
incompleta. A FLP foi descrita como completa em 66 (71.7%) dos casos e incompleta em
18 (19.6%). Quanto a FP, 23 (33.3%) individuos apresentavam uma malformacao

completa, sendo incompleta em 29 (42%) (Tabela 4).

Tabela 4. Caracterizacdo da amostra mediante o tipo de fenda e sua completude

Tipo de fenda (n=212): n (%)

- Labial 51 (24.1%)
- Completa 12 (23.5%)
- Incompleta 25  (49.0%)
- nd. 14 (27.5%)

- Labiopalatina 92 (43.4%)
- Completa 66 (71.7%)
- Incompleta 18 (19.6%)
- nd. 8 (87%)

- Palatina 69 (32.5%)
- Completa 23 (33.3%)
- Incompleta 29 (42.0%)
-nd. 17  (24.6%)
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No que se refere a lateralidade, na FL 38 casos (74.5%) apresentaram fenda unilateral,

direita em 14 casos (36.8%) e esquerda em 24 casos (63.2%), sendo bilateral em 6 casos
(11.8%). A FLP era bilateral em 29 (31.5%) e unilateral em 56 casos (60.9%), ocorrendo

a direita em 18 casos (32.1%) e a esquerda em 38 (67.9%). Os dados registados relativos

a lateralidade na FP ndo permitem tirar conclusdes significativas (Tabela 5).

Tabela 5. Caracteriza¢do da amostra quanto a lateralidade da anomalia facial

Lateralidade (n=212):
- Labial
- Bilateral
- Unilateral
- Direita
- Esquerda
- nd.
- Labiopalatina
- Bilateral
- Unilateral
- Direita
- Esquerda
- nd.
- Palatina
- Bilateral
- nd.

n (%)
51 (24.1%)
6 (11.8%)
38 (74.5%)
14 (36.8%)
24 (63.2%)
7 (13.7%)
92 (43.4%)
29 (31.5%)
56 (60.9%)
18 (32.1%)
38 (67.9%)

7 (7.6%)
69 (32.5%)
3 (43%)

66 (95.7%)

Observou-se que a fenda bilateral € mais frequentemente completa (71.1%) e que o

mesmo se verifica na unilateral (52.1%) (Tabela 6).

Tabela 6. Relagéo da lateralidade com a completude da anomalia facial

Lateralidade/ Completude da
fenda (n=212):
- Bilateral

- Completa

- Incompleta

- nd.
- Unilateral

- Completa

- Incompleta

- nd.
- nd.

- Completa

- Incompleta

- nd.

n (%)

38 (17.9%)
27 (71.1%)
7 (184%)
4 (10.5%)
94 (44.3%)
49 (52.1%)
33 (35.1%)
12 (12.8%)
80 (37.7%)
25 (31.3%)
32 (40.0%)
23 (28.8%)
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Relacionando o tipo de fenda com o género conclui-se que as FL (64.7%) e FLP (67.4%)
se apresentam em maior propor¢do no sexo masculino e as FP ocorrem mais

frequentemente no sexo feminino (63.8%) (Tabela 7).

Tabela 7. Relacdo do tipo de fenda com o género dos individuos em estudo

Tipo de fenda/ Género (n=212): n (%)

- Labial 51 (24.1%)
- Feminino 18 (35.3%)
- Masculino 33 (64.7%)

- Labiopalatina 92 (43.4%)
- Feminino 29 (31.5%)
- Masculino 62 (67.4%)
- nd. 1 (1.1%)

- Palatina 69 (32.5%)
- Feminino 44  (63.8%)
- Masculino 24 (34.8%)
- nd. 1 (1.4%)

A idade de inicio do tratamento cirdrgico depende do tipo de malformacdo. A
generalidade, 45.1% (n=23), dos individuos com FL teve a sua primeira cirurgia
correctiva aos trés meses. Entre os individuos com FLP a maioria, 31.5% (n=29), foi
submetida a primeira intervencdo cirurgica neste contexto aos trés meses. A FP foi mais

frequentemente corrigida entre os 12 e 0s 24 meses, perfazendo 34.8% (n=24) (Tabela 8).
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Tabela 8. Idade a data da cirurgia primaria de acordo com o tipo de fenda

Tipo de fenda/ Idade (n=212): n (%)

- Labial 51 (24.1%)
- 0 meses 1T (2.0%)
- 2 meses 1T (2.0%)
- 3 meses 23 (45.1%)
- 4 meses 11 (21.6%)
- 5 meses 5 (9.8%)
- 6 meses 1T (2.0%)
- 7 meses 2 (3.9%)
- 8 meses 1T (2.0%)
- 9 meses 1T (2.0%)
-1a2anos 3 (5.9%)
-2a3anos 1T (2.0%)
-3 a4anos 1 (2.0%)

- Labiopalatina 92 (43.4%)
- 0 meses 8 (8.7%)
-1 meés 2 (2.2%)
- 2 meses 2 (2.2%)
- 3 meses 29 (31.5%)
- 4 meses 14 (15.2%)
- 5 meses 7 (7.6%)
- 6 meses 7  (7.6%)
- 7 meses T (1.1%)
- 8 meses 2 (22%)
- 9 meses 1T (1.1%)
- 10 meses 1T (1.1%)
- 11 meses 2 (2.2%)
-1a2anos 9 (9.8%)
-2a3anos 4 (43%)
-3a4anos 3 (3.3%)

- Palatina 69 (32.5%)
- 3 meses 5 (7.2%)
- 4 meses 4  (5.8%)
- 5 meses 2 (29%)
- 6 meses 2 (2.9%)
- 8 meses 2 (29%)
- 9 meses 14 (20.3%)
- 10 meses 6 (8.7%)
- 11 meses 2 (2.9%)
-1a2anos 24 (34.8%)
-2a3anos 4  (5.8%)
-3a4anos 3 (4.3%)

)

-4a5anos 1T (14%



A totalidade dos individuos com FL (n=51) foi submetida a queiloplastia na primeira
intervencdo cirdrgica. No que concerne a FLP € importante destacar que em 69,6% dos
casos a reconstrucdo do palato e a cirurgia do l&bio decorreram no mesmo tempo
operatorio. Em 62 individuos, realizou-se com uma cirurgia conjunta de queiloplastia +
veloplastia, em 12 casos foi realizada uma queiloplastia isolada e oito individuos foram
submetidos a adesdo do labio no primeiro tempo operatério. Outras opgdes encontradas
para a cirurgia primaria usada na correc¢do desta malformacdo foram: estafiloplastia,
palatoplastia e uranoplastia. Relativamente a FP, em 41 casos a cirurgia primaria foi uma
veloplastia isolada, sendo que, em 30.4% (n=21) dos casos a reconstrucao do palato mole

e do palato duro ocorreram em simultaneo. (Tabela 9).

Tabela 9. Caracterizacdo da amostra quanto a técnica cirdrgica adoptada para a cirurgia

primaria, de acordo com o tipo de fenda

Técnica cirdrgica (n=212): n (%)

- Labial 51 (24.1%)
- Queiloplastia 51 (100.0%)

- Labiopalatina 92 (43.4%)
- Ades3o do labio 8 (8.7%)
- Queiloplastia 12 (13.0%)
- Queiloplastia + Palatoplastia 2 (22%)
- Queiloplastia + Veloplastia 62 (67.4%)
- Uranoplastia 2 (2.2%)
- Uranoplastia + Estafiloplastia 2 (22%)
- Uranoplastia + Veloplastia 2 (22%)
- Veloplastia 1T (1.1%)
- na. 1T (1.1%)

- Palatina 69 (32.5%)
- Estafiloplastia 1T (14%)
- Palatoplastia 2 (2.9%)
- Uranoplastia 4  (5.8%)
- Uranoplastia + Estafiloplastia 2 (29%)
- Uranoplastia + Veloplastia 19 (27.5%)
- Veloplastia 41  (59.4%)
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Analisando as técnicas utilizadas para a queiloplastia, de acordo com o tipo de fenda,

constata-se que 22 participantes com FL e 24 com FLP foram submetidos a técnica de

Tennison-Randall, seguindo-se a técnica de Millard com 13 participantes com FL e 25

com FLP. Foram também realizadas no HSM/CHLN, durante o periodo deste estudo, as

técnicas de Fisher, Mohler, Rose-Thompson e Salyer (Tabela 10).

Tabela 10. Técnica cirdrgica adoptada para realizacdo da queiloplastia mediante o tipo

de fenda

Técnica de queiloplastia (n=127):

- Tennison-Randall

- Millard

- Fisher

- Mohler

- Rose-Thompson

- Salyer

- Tennison-Randall & Rose-Thompson
- na.

Labial

22
1

0 = = NN DN W

(43.1%)
(25.5%)
(3.9%)
(3.9%)
(3.9%)
(2.0%)
(2.0%)
(15.7%)

n (%)

Labiopalatina

2
2

4
5

O O W oo O O

(31.6%
(32.9%
(0.0%
(0.0%
(10.5%
(3.9%
(0.0%
(21.1%

T D =

Total
46 (36.2%)
38 (29.9%)

2 (1.6%)
2 (1.6%)
10  (7.9%)
4 (3.1%)
1 (0.8%)

24 (18.9%)
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E de notar que a técnica de Tennison-Randall foi predominante até 2005, momento em
que foi largamente substituida pela técnica de Millard, ndo se verificando registo da
primeira apos esta data. Apos o ano de 2015, a preferéncia na reconstrugdo do labio foi
dada as técnicas de Mohler e Fisher, ndo mais se realizando a técnica de Millard. (Tabela
11).

Tabela 11. Distribuicdo cronoldgica da utilizacdo das diferentes técnicas cirirgicas para
plastia do labio, no HSM/CHLN, durante o periodo do presente estudo

Tennison-
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A adesdo do labio transforma uma FLP com grande distancia entre os segmentos numa
malformacao incompleta, tanto nos casos de uni como bilateralidade. No presente estudo
realizaram-se oito adesdes do labio, apesar de ndo ser especificada qual a dimenséo da
malformacdo, sendo a queiloplastia realizada dois a trés meses ap0s a primeira

intervencdo em 62.5% (n=5) dos casos (Tabela 12).

Tabela 12. Cronologia da cirurgia de adesao do labio com queiloplastia subsequente

Tempo entre adesao do labio e n (%)
queiloplastia (n=8):

- 2 meses 3 (37.5%)
- 3 meses 2 (25.0%)
- 4 meses 1T (12.5%)
- 9 meses T (12.5%)
- Sem queiloplastia posterior 1 (12.5%)

No que concerne as técnicas utilizadas para a veloplastia, em 32 (49.2%) dos casos de
FLP e 22 (36.7%) das FP, recorreu-se a técnica de Sanvenero Rosselli; em 14 (21.5%)
dos casos de FLP e 13 (21.7%) dos casos de FP, foi realizada uma veloplastia intravelar;
a técnica de Furlow foi utilizada apenas em dois (3.1%) casos de FLP e dois (3.3%) de
FP (Tabela 13).

Tabela 13. Técnica cirurgica adoptada para realizacdo da veloplastia mediante o tipo de

fenda
Técnica de veloplastia (n=124): n (%)
Labiopalatina Palatina Total

- Sanvenero Rosselli 32 (49.2%) 22 (36.7%) 54  (43.2%)
- Intravelar 14 (21.5%) 13 (21.7%) 27 (21.6%)
- Furlow 2 (3.1%) 2 (3.3%) 4 (3.2%)
- Otto Kriens 0 (0.0%) 3 (5.0%) 3 (24%)
- na. 17 (26.2%) 20 (33.3%) 37 (29.6%)
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A técnica de Sanvenero-Rosselli foi preferida para a plastia do palato, na generalidade,

até 2005, seguindo-se um periodo de transicdo em que a veloplastia intravelar se comegou

aevidenciar, tornando-se preponderante a partir de 2010, verificando-se também aumento

dos registos da técnica de Furlow apds 2008 (Tabela 14).

Tabela 14. Distribuicdo cronologica da utilizacdo das diferentes técnicas cirurgicas para

plastia do labio, no HSM/CHLN, durante o periodo do presente estudo

Veloplastias Sanvenero Rosselli Intravelar Furlow
1997 2 =
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A técnica mais amplamente empregue na uranoplastia foi a de Von Langenbeck, com dois
(33.3%) dos casos de FLP e nove (36%) das FP (Tabela 15).

Tabela 15. Técnica cirurgica adoptada para a realizacdo da uranoplastia mediante o tipo

de fenda

Técnica de uranoplastia (n=31):
Labiopalatina

- Von Langenbeck 2 (33.3%)
- Bardach 1 (16.7%)
- na. 3 (50.0%)

n (%)
Palatina Total
9 (36.0%) 11 (35.5%)
0 (0.0%) 1 (3.2%)
16 (64.0%) 19 (61.3%)
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O ano de 2004, com 21 (9.9%) primeiras cirurgias de fenda labial e/ou palatina, foi aquele
em que se verificaram mais ocorréncias, e apenas trés (1.4%) individuos tiveram o seu

primeiro tempo operatdrio em 2015 (Tabela 16).

Tabela 16. Distribuicdo da amostra por anos civis relativos a primeira cirurgia de fenda
labial e/ou palatina no HSM/CHLN

Ano da cirurgia (n=212): n (%)

- 1997 7  (33%)
- 1998 17 (8.0%)
- 1999 7 (3.3%)
- 2000 11 (5.2%)
- 2001 11 (52%)
- 2002 14 (6.6%)
- 2003 13 (6.1%)
- 2004 21 (9.9%)
- 2005 18  (8.5%)
- 2006 13 (6.1%)
- 2007 11 (5.2%)
- 2008 16 (7.5%)
- 2009 4 (1.9%)
- 2010 7 (33%)
- 2011 9  (4.2%)
- 2012 11 (5.2%)
- 2013 4 (1.9%)
- 2014 6 (2.8%)
- 2015 3 (1.4%)
- 2016 4 (1.9%)
- 2017 5 (24%)
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No periodo compreendido neste estudo, 40 (78.4%) dos individuos com FL, 20 (21.7%)
dos individuos com FLP e 53 (76.8%) dos individuos com FP foram submetidos apenas
a uma cirurgia, contudo, dois (3.9%) dos individuos com FL, 22 (23.9%) dos individuos
com FLP e um (1.4%) dos individuos com FP foram submetidos a trés cirurgias, sendo
que trés (3.3%) dos individuos com FLP foram intervencionados cinco vezes no contexto

desta condig&o clinica (tabela 17.).

Tabela 17. Caracterizacdo da amostra quanto ao numero de cirurgias correctivas

realizadas por individuo, consoante o tipo de fenda

Numero de cirurgias (n=212): n (%)

- Labial 51 (24.1%)
-1 40 (78.4%)
-2 9 (17.6%)
-3 2 (3.9%)

- Labiopalatina 92 (43.4%)
-1 20 (21.7%)
-2 42 (45.7%)
-3 22 (23.9%)
-4 5 (54%)
-5 3 (33%)

- Palatina 69 (32.5%)
-1 53 (76.8%)
-2 15 (21.7%)
-3 1 (14%)
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Quanto as complicacgdes, estas registaram-se em nove (17.6%) dos 51 individuos com FL,
26 (28.3%) dos individuos com FLP e apenas em trés (4.3%) dos 69 individuos com FP
(Tabela 18).

Tabela 18. Complicagdes decorrentes da totalidade das intervengdes cirargicas realizadas

consoante o tipo e completude da anomalia facial

Complicagdes (m=38, n=212): m/n (%)

- Labial 9/51 (17.6%)
- Completa 3/12 (25.0%)
- Incompleta 5/25 (20.0%)
- nd. 1/14  (7.1%)

- Labiopalatina 26 /92 (28.3%)
- Completa 21/66 (31.8%)
- Incompleta 3/18 (16.7%)
- nd. 2/8 (25.0%)

- Palatina 3/69 (4.3%)
- Completa 1/23 (43%)
- Incompleta /29  (0.0%)
- nd. 2/17 (11.8%)
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A deformacéo do labio foi a complicacdo mais usual nos individuos com FL, ocorrendo
em quatro casos (44.4%); 11 (42.3%) dos individuos com FLP apresentaram deformacéo
nasolabial no decurso do tratamento e, a deiscéncia da sutura foi a Unica complicagdo

registada nos casos de FP (Tabela 19).

Tabela 19. Natureza das complicaces registadas de acordo com o tipo de fenda

Tipo de complicagbes (n=38): n (%)

- Labial 9 (23.7%)
- Deformacao nasal & Deformacao do labio 2 (22.2%)
- Fistula oronasal 1 (11.1%)
- Deformacéo do labio 4 (444%)
- Deformacao nasal 2 (22.2%)

- Labiopalatina 26 (68.4%)
- Deformacdo nasal & Deformacédo do labio 11 (42.3%)
- Fistula oronasal 4 (154%)
- Deformacao do labio 3 (11.5%)
- Deiscéncia 3 (11.5%)
- Cicatriz atrofica 1 (3.8%)
- Deformacao nasal 1 (3.8%)
- Deiscéncia & Deformacao do labio 1  (3.8%)
- Deiscéncia & Deformacao nasal 1 (3.8%)
- Fistula oronasal & Deformacdo do labio 1 (3.8%)

- Palatina 3 (7.9%)
- Deiscéncia 3 (100.0%)
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DISCUSSAO

Com este estudo foi possivel avaliar, numa Unica populacdo, varios parametros

relacionados com a fenda labial e/ou palatina e a sua correccao cirurgica.

No que diz respeito a classificacdo, apesar de as FL poderem ser consideradas uma FLP
incompleta, e ndo uma entidade nosoldgica independente, optdmos por manter a
apresentacdo de resultados de acordo com a divisdo definida na introducdo tedrica e,

ademais, adoptada na bibliografia consultada, bem como nos registos cirdrgicos.

No que respeita a reconstrucéo do palato foram encontrados diferentes termos clinicos
nos registos dos livros de bloco operatdrio — “palatoplastia”, ‘“uranoplastia”,
“estafiloplastia”, “veloplastia” — podendo concluir-se que a diversidade de termos
empregues, pela subjectividade do autor do registo cirdrgico, € um factor de
confundimento a interpretacdo de resultados. Tal facto reforca a necessidade, supra-
referida, de criar um sistema de classificacdo universal, uma vez que, existem varios
sistemas de classificacdo e nem todos sdo coerentes entre si.(14,33) Também no que
concerne a técnica utilizada, pode observar-se que o seu registo estava ausente em grande

ndmero de casos.
A nossa série permitiu reforcar algumas conclus@es ja expressas em estudos prévios.

Estudos anteriores verificaram que a FL predomina no sexo masculino e a FP no sexo
feminino. (5,19) Analisando os dados do presente estudo, comprova-se esta afirmacéo, e
verifica-se que também nas FLP o sexo masculino é mais afectado. Tal pode dever-se ao
facto de o palato secundario encerrar uma semana mais tarde nos embrides do género
feminino.(34)

No que se refere ao tipo de fenda, as FLP foram as mais frequentemente encontradas,
seguindo-se as FP, e finalmente as FL, resultados compativeis com a bibliografia. (35—
37) Todavia, este resultado ndo € suportado pelo Registo Nacional de Anomalias
Congénitas da Unidade de Observacdo e Monitorizagdo de Saude do Departamento de
Epidemiologia do Instituto Ricardo Jorge, entre 2011-2013, no qual a FP tinha uma

incidéncia superior a FLP, porém, a FL era a menos prevalente.(11)

Em outros estudos verificou-se que as fendas unilaterais sdo aproximadamente nove

vezes mais frequentes do que as bilaterais. No entanto, neste estudo tal ndo se verificou,
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sendo essa relacdo de aproximadamente duas vezes, sendo a questdo da lateralidade
frequentemente omitida nos registos dos livros do bloco operat6rio.(35) Na FLP unilateral
o0 lado esquerdo é descrito como o mais frequentemente afectado (19). Os resultados
obtidos permitem corroborar essa premissa, sendo também verdade, neste estudo, no caso
das FL.

A média de idade a que foram iniciados os tratamentos cirurgicos dos diferentes tipos de
fenda esta de acordo com o preconizado nas guidelines nacionais e internacionais. Os
individuos com FLP e FL tiveram o seu primeiro tempo operatorio, neste contexto, aos

trés meses, e nos casos de FP a correc¢do cirdrgica ocorreu entre 0s 12 e 0s 24 meses.

Considerando as complicacdes registadas, pode concluir-se que estas sdo mais frequentes
nas fendas completas do que nas incompletas, sendo maior a incidéncia em individuos
com FLP, o que pode ser explicado pela severidade da malformacdo e consequente
dificuldade no tratamento. A presenca de deformacdo naso-labial e o resultado estético
da cicatriz sdo complicagfes com critérios subjectivos que, mais do que a técnica de

reconstrucdo, dependem da malformacéo inicial.

A incidéncia de fistula pds palatoplastia é de 8.6%, ndo existindo associacdo significativa
a técnica cirurgica utilizada.(32) Outro estudo, que seguiu os individuos durante 30 anos,
refere que a insuficiéncia velo-faringea poderéa atingir os 30%.(20) Neste estudo, a sua
prevaléncia foi de 11.1% nos individuos com FL e 15.4% das FLP.

Sendo este um estudo retrospectivo e observacional, apenas permite observar tendéncias
para levantar hipoteses. Deste modo, a casuistica analisada demonstra que grande parte
dos resultados obtidos no Servi¢o de CPR do HSM é, na generalidade, compativel com
os resultados publicados na literatura, onde se observa que as FLP sdo as mais
prevalentes, sendo o lado esquerdo mais afectado do que o direito e, ocorrendo as FLP e

FL mais no género masculino e, as FP, mais no género feminino.

A reconstrugdo da malformacéo facial € um desafio complexo para qualquer cirurgido.
Apesar de existirem varias técnicas propostas como gold standard, o conhecimento da
anatomia palatina, bem como a competéncia e o treino do cirurgido parecem ser as
principais condicionantes de um tratamento bem-sucedido. O timing da intervencdo

cirdrgica é essencial para a obtencéo de resultados satisfatorios.(1)

Um estudo que seguiu individuos com FLP durante 20-30 anos concluiu que aqueles que

viviam num meio urbano com cuidados de saude diferenciados, e cujos pais pertenciam
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a area da saude, ou que foram alvo de cuidados por parte de uma equipa cirurgica
empenhada, tiveram melhores resultados em saude: menor necessidade de intervencdes
cirlrgicas, intervengfes minimamente invasivas, menos implantes dentarios e melhor

oclusdo dentaria.(20)

Num estudo futuro pode ser interessante verificar o grau de satisfacdo dos doentes com o
resultado funcional e estético das correc¢Bes cirdrgicas, bem como a necessidade de
acompanhamento, ao longo do tempo, por outras especialidades como pediatria,
otorrinolaringologia, estomatologia, ortodoncia, nutricdo, terapia da fala, psicologia, bem

como do assistente social.

O processo terapéutico desta condigdo clinica é complexo e prolongado do nascimento a
idade adulta, deste modo, € importante que os pais e cuidadores sejam informados e
motivados durante todo o percurso. O Servico de CPR do HSM/CHLN disp6e de uma
equipa dedicada a este tipo de anomalia facial que acompanha estas criancas,

disponibilizando informacédo necessaria (Anexo I).

Foram identificadas algumas limitagdes ao estudo, como o facto de alguns livros de
registo ndo estarem disponiveis e varios registos cirargicos terem informacdo incompleta
ou incompreensivel, outro desafio prende-se com a questao da subjectividade do registo,
o0 que reforca a importancia de um sistema de classificacdo universal que seja acessivel e

claro.

A cirurgia é uma disciplina impar, por esse motivo, a divulgacdo da evidéncia cientifica
com as particularidades da prética cirargica é fundamental para o desenvolvimento da
medicina baseada na evidéncia. Deste modo, no sentido de enriquecer o conhecimento
disponivel acerca da realidade nacional, sugere-se a divulgacdo a comunidade cientifica
dos protocolos utilizados nos hospitais portugueses que realizam o acompanhamento das

criangas com fenda l&bio-palatina.
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CONCLUSAO

Com este estudo verificamos que os individuos com fenda labial e/ou palatina sdo uma
populacdo que recorre aos servigos de saude desde o inicio da sua vida e de forma
constante ao longo da infancia e juventude. Devido a complexidade da sua patologia
necessitam de cuidados de uma multiplicidade de profissionais, cujo objectivo conjunto
¢ minimizar o impacto bio-psico-social da malformacdo congénita de forma a
proporcionar a crianca com fenda labial e/ou palatina um futuro sem limitacGes

decorrentes da sua condi¢do clinica.

Os individuos com fenda labial e/ou palatina distinguem-se consoante a anatomia e
tamanho da deformacdo. Trata-se de uma condicdo clinica de elevada complexidade,

associada a uma percentagem consideravel de complicaces.

Esta condicdo clinica implica um tratamento prolongado no tempo, com um investimento
econdmico significativo, o que pode levar a uma tendéncia para interromper 0s
tratamentos. Os pais devem ser incluidos no processo desde o inicio e informados acerca
da importancia do plano de tratamento, timing e equipa multidisciplinar, de forma a

garantir a adesdo ao plano terapéutico e, assim, optimizar 0s ganhos em sade.

O objectivo principal € que, quando o desenvolvimento estaturo-ponderal estiver
concluido, os individuos atinjam uma morfologia naso-labial satisfatoria, ocluséo
dentaria alinhada, com denticdo completa, auséncia de fistulas, sem defeitos da

linguagem, apneia do sono ou dificuldades respiratdrias.
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Fenda labial e palatina - revisdo da casuistica do servico de Cirurgia Pldstica e Reconstrutiva

ANEXO0S

Anexo |. Folheto informativo para os pais de criangas nascidas com fenda labial e/ou

palatina, elaborado pelo Servico de CPR do HSM/CHLN (frente e verso)
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