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INCIDENCIA E ASPECTOS EMBRIOLOGICOS

As fissuras craniofaciais apresentam-se em inumeros padrdoes e em
varios graus de severidade. Apesar de inicialmente parecerem bizarras e
confusas em suas descricoes, a maioria das fissuras craniofaciais ocorrem
dentro de uma previsivel linha embrionaria. Podem ser unilaterais ou
bilaterais, sendo que fissuras de diferentes conformacoes podem estar
presentes em lados opostos da mesma face de individuo acometido.

A exata incidéncia destas fissuras complexas da face e do cranio néao
é conhecida e sua estimativa varia consideravelmente; em comparacdo com
as fissuras labiais sua incidéncia seria de 1,5 a 4,8 em 1000 recém nascidos
para 1 em 700 criancas .

A evolucao embriolégica da regidao craniofacial é extremamente
complexa. Durante um curto periodo de quatro semanas, uma enorme
demanda é estabelecida na coordenacdo do crescimento, expansao e fusao
das estruturas que compodoem o esqueleto craniofacial. A quantidade exata
de tecidos deve estar presente no exato momento em uma perfeita
estruturacao tridimensional. Qualquer erro neste intrincado mecanismo pode
determinar consequéncias desastrosas. As alteracoes resultantes de falhas
neste processo geralmente se localizam sobre as linhas de desenvolvimento
embrionario. Algumas fissuras, entretanto, se localizam em areas atipicas
que nao correspondem a estas linhas. Varias teorias foram propostas para
explicar a formacao das fissuras.

Para ser normal, o neonato deve superar os possiveis obstaculos
determinados por um componente hereditario nao favoravel e uma ambiente
intra-uterino por vezes hostil. Evidéncias acumuladas de estudos clinicos e
experimentais suportam o conceito da interacdao de multiplos fatores na
determinacao etiolégica destas alteracodes

Existem duas teorias classicas que tentam explicar os eventos
responsaveis pelas fissuras: a primeira proposta por Dusty e His, baseia-se
na auséncia dos processos faciais; enquanto a segunda proposta por Pohlman,
Veaue Stark relacionam a malformacao a penetracdo e migracao mesodérmica
no sitio das fusdes. Os agentes etiologicos mais comumente apontados sao:
transmissao genética, aberracoes cromossomicas, radiacdo, infeccao materna
e drogas (tretionina, fenitoina, etc.). Nao podemos determinar com precisao
o periodo embriologico em que ocorreu a deformidade. As anomalias decorrem
da somatoéria do crescimento e do posicionamento de outras estruturas que
podem estar normais ao nascimento.
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FISSURAS LABIOPALATINAS

As fissuras faciais podem ser unilaterais ou bilaterais. Os dois tipos
de fissuras mais comuns sdo: a fissura labial, e a fissura palatina.

A fissura labial resulta da falha da fusao entre a proeminéncia maxilar
e o processo inter-maxilar. A extensao e profundidade das fissuras labiais
podem variar consideravelmente.

A fissura palatina € causada por um crescimento inadequado da lamina
palatina ou pela falha da fusdo destas laminas ao longo da linha mediana.

Entre os tipos de fissuras estudos indicam uma incidéncia de 25 % de
fissuras de labio isoladas, 50% de fissuras labiopalatinas e 25 % de fissuras
palatinas. Estes mesmos estudos mostram a preferéncia pelo lado esquerdo
nas fissuras labiais, predominancia pelo sexo masculino nas fissuras
labiopalatinas e pelo sexo feminino nas fissuras isoladas do palato.

A hereditariedade é fator importante na origem das fissuras,
principalmente nas labiopalatinas. E verificado que descendentes de pacientes
portadores de fissuras palatinas tém uma maior probabilidade de serem
também portadores de fissuras faciais (Figura 16.1).

Figura 16.1: Exemplo da incidéncia familiar de fiissuras
labio-palatinas.

Varias sao as classificacoes das fissuras do labio e palato, basicamente
estas classificacoes localizam as fissuras em relacdo a area anatdomica
envolvida, o palato mole e duro (limitando-se em relacao ao forame incisivo)
e a regidao alveolar.

As fissuras palatinas podem ser completas, incompletas e submucosas.
As fissuras palatinas completas envolvem palatos mole e duro até o forame
incisivo. As incompletas podem atingir parte do palato mole ou seu todo, e
as submucosas sao caracterizadas como uma deiscéncia da musculatura,
sem a fenda mucosa. Observe exemplos das diversas conformacdes das
fissuras palatinas.(Figuras 16.2, 16.3 e 61.4).
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Figura 16.2: Fissura palatina
envolvendo somente o palato mole.

Figura 16.3: E verificada a
presenca de uma fissura
envolvendo o palato mole e duro
até o limite do forme incisivo.

Figura 16.4: Fissura bilateral completa.

As fissuras labiais se apresentam sob as formas mais diversas : desde
uma simples falha no vermelhdo até fissuras completas, que envolvem o
assoalho do nariz, podendo ser uni ou bilaterais. (Figuras 16.5, 16.6, 16.7
el6.8)
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Figura 16.5

Figura 16.7 Figura 16.8

Figuras 16.5, 16.6, 16.7 e 16.8: Exemplos das possibilidades de expressao das fissuras labiais. As
fissuras podem envolver apenas o vermelhao do labio (fig. 16.5) ou se estender até o assoalho do nasal
(fig. 16.6). Quando bilaterais podem também estar presentes em formas variadas, envolvendo apenas o
labio (fig. 16.7) ou prolongando-se em direcdo ao nariz e a maxila (fig. 16.8).

A grande maioria dos cirurgidoes opera os pacientes portadores de
fissuras labiais por volta dos trés meses de idade. Nesta época, a crianca ja
atingiu o peso minimo adequado de 6 Kg, e a regido labial apresenta estruturas
anatomicas de dimensoes adequadas para serem cirurgicamente mobilizadas.
A correcao primaria de fissuras palatinas € geralmente realizada ao redor
do primeiro ano de vida.

No tratamento dos pacientes portadores de fissuras labiopalatinas o
aspecto de equipe que integra profissionais de diversos segmentos €
imperativo. A integracao entre a pediatra, a cirurgia plastica, a fonoaudiologia,
a ortodontia, a otorrinolaringologia determina o real sucesso do tratamento.
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Nas fissuras labiais utilizamos usualmente a técnica descrita pelo
cirurgidao plastico americano Millard que determina uma reconstrucao
estética e funcional bastante adequada (Figuras 16.9 e 16.10). Usualmente
combinamos a reparacao do labio associado ao palato anterior. Pode-se
eventualmente utilizar a técnica descrita por Spina (Figuras 16.11 e 16.12).

3
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Figura 16.9 Figura 16.10

Figura 16.9 e 16.10: Pré e pds operatorio de paciente submetido a correcdo de
fissura labiopalatina.

Figura 16.11 Figura 16.12

Figura 16.11 e 16.12: Pré e po6s operatorio de correcao de fissura labial através da
técnica de Spina.
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Na reconstrucao do palato podemos utilizar técnicas que utilizem os tecidos
de vizinhanca para a correcao da fissura existente (técnica de Furlow,
‘pushback’). Outras cirurgias devem posteriormente serem realizadas como
a correcao das deformidades do nariz e do processo alveolar (Figuras 16.13 e
16.14).

Figura 16.13 Figura 16.14

Figuras 16.13 e 16.14: Esquemas técnicos das possiveis técnicas de palatorrafia utilizadas.

Estas cirurgias estao associadas com uma incidéncia ocasional de
complicacoes que podem ser corrigidas com pequenas correcoes posteriores,
o fundamental é a observacao do aspecto multi-profissional e o envolvimento
dos diversos especialistas citados, de nada adianta uma correta correcao
técnica de uma fissura labiopalatina sem uma orientacao fonoaudioldogica
eficaz que promova uma completa reintegracao social desta crianca (Figuras
16.15 e 16.16).
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Figura 16.15

Figuras 16.15 e 16.16: Pré e po6s operatoério de
crianca submetida a correcdo de fissura
labiopalatina. Figura 16.16

FISSURAS CRANIOFACIAIS COMPLEXAS

As fissuras craniofaciais sao deformidades que acometem os individuos
durante o desenvolvimento intra-uterino, determinando alteracdes nos
processos de crescimento, expansdo e fusao das estruturas que compdem o
esqueleto craniofacial. A baixa incidéncia destas deformidades, associado a
grande variacao fenotipica dificultam a compreensdao do fendmeno causador
destas alteracoes. A origem etiopatogénica destas deformidades se assemelha
a das fissuras labiopalatinas.

Estas alteracoes do desenvolvimento craniofacial foram classificadas
por varios autores entre estes citaremos o cirurgido francés Paul Tessier,
proposta em 1972 e do cirurgiao holandés Van der Meulen , proposta em
1983.

A classificacao de Tessier considera a fissura como base da
malformacdo observada. As fissuras sao classificadas de O a 14 em relacao
ao plano sagital da face (Figuras 16.17 e 16.18), seguindo eixos através do
supercilio, palpebras, nariz e labio (Figuras 16.19 e 16.20). A fenda palpebral
é tomada como ponto de referéncia: as fissuras localizadas acima do plano
horizontal sdo denominadas cranianas e as localizadas abaixo de faciais.
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Figura 16.17 Figura 16.18

Figuras 16.17 e 16.18: Esquema da classificacdo das fissuras craniofaciais proposta por Tessier.

Figura 16.19 Figura 16.20

Figuras 16.19 e 16.20: A classificacdo de Tessier utiliza a regidao orbital como ponto de referéncia para
a identificacdo das fissuras encontradas.

Van der Meulen e colaboradores propdem um sistema de classificacao
baseado no desenvolvimento embriologico, empregando o termo displasia ao
invés de fissura porque acreditam que algumas anomalias ndo representam
verdadeiras fissuras. As malformacdoes que ocorrem antes da fusdo dos
processos faciais sdo denominadas de malformacoes de desenvolvimento, e
as que ocorrem apos este periodo de anomalias de diferenciacéo.
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Dentro da sistematizacdo proposta por Tessier inumeras fissuras foram
determinadas, entre elas as seguintes:

- Fissura do tipo O - Displasia internasal.
Deformidade da linha mediana, podendo envolver todo o labio e o palato
na linha mediana, com envolvimento ou nao das estruturas faciais
vizinhas (Figuras 16.21 e 16.22).

Figura 16.21 Figura 16.22

Figuras 16.21 e 16.2: Exemplo de fissura do tipo 2 e esquema do comprometimento
o6sseo envolvido na malformacao.

- Fissura do tipo 2 - Displasia internasal.
E uma fissura rara e de dificil diferenciacdo das fissuras 1 e 3. As
alteracoes envolvem o palato e o nariz, podendo determinar
deformidades semelhantes a uma fissura labiopalatina. No lado
acometido é observado o envolvimento do ligamento cantal medial ,
levando a uma distopia do canto interno, por vezes o sistema naso-
lacrimal se encontra envolvido pela fissura (Figuras 16.23 e 16.24).
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Figura 16.23 Figura 16.24

Figuras 16.23 e 16.24: Exemplo de fissura do tipo O e esquema do comprometimento
o6sseo envolvido na malformacao.

- Fissura do tipo 6 - Displasia maxilo zigomatica.
Esta fissura € considerada uma forma incompleta das sindromes de
Treacher—Collins e Franceschetti Apresenta-se como uma hipoplasia
do osso zigomatico com a presenca de uma fissura na sutura zigomatico
maxilar, associada a um coloboma da palpebra inferior (Figuras 16.25
e 16.20).
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Figura 16.25 Figura 16.26

Figuras 16.25 e 16.26: Exemplo de fissura do tipo 6 e esquema do comprometimento
o0sseo envolvido na malformacao.
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- Fissura do tipo 8 - Displasia Fronto zigomatica.
Também faz parte da sindrome de Treacher-Collins. Clinicamente,
inicia-se na comissura da palpebra e se estende em direcdo a regiao
temporal. O segmento 6sseo envolvido é a sutura fronto zigomatica
(Figuras 16.27 e 16.28).

Figura 16.28

Figuras 16.27 e 16.28: Exemplo de fissura do tipo 8
e esquema do comprometimento dsseo envolvido na
Figura 16.27 malformacao.

Fissura do tipo 14 - Displasia inter oftalmica.
E considerada uma extensido da fissura do tipo 0. Se caracteriza por
uma encefalocele fronto-nasal da linha média e um hipertelorismo
orbital. Se observa uma deformacao e deslocamento lateral dos ossos
nasais, do processo frontal da maxila e das paredes mediais da orbita
(Figuras 16.29 e 16.30).

Figuras 16.29 e 16.30:
Exemplo de fissura do
tipo 14 e esquema do
comprometimento 6sseo
envolvido na malforma-
cao.

Figura 16.29 Figura 16.30
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O tratamento destas malformacoes é Unico devido a suas diversidades,
nao podendo se estabelecer planos de correcdo metodizados. Entretanto,
certos principios podem ser delineados no planejamento de uma sequéncia
de execucao de cirurgias e intervencoes. (Figuras 16.31 e 16.32).

Figuras 16.31 Figuras 16.32

Figuras 16.31 e 16.32: Paciente portador de fissura do tipo 4. Pré e pos correcao do

segmento fronto nasal, utilizando-se de expansao gradual de pele e avanco e retalho frontal
(cortesia do Prof. Fernando Ortiz-Monastério).

A idade de inicio do tratamento cirurgico € determinada pela gravidade
das malformacodes, que devem ser prontamente tratadas se envolverem
funcoes vitais. Devido a amplitude das malformacoes encontradas o
planejamento das cirurgias € proposto caso a caso, ressalta-se a necessidade
de uma abordagem multi-profissional envolvendo procedimentos cirargicos,
fisioterapicos, fonoaudiologicos e de apoio psicoterapico.
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