ATUALIZACAO SOBRE O TRATAMENTO
MULTIDISCIPLINAR DAS FISSURAS LABIAIS E
PALATINAS

Update about the multidisciplinary treatment of cleft lip and
palate

Artigo de revisao

RESUMO

As fissuras labiopalatais (FLP) est@o incluidas entre as anomalias congénitas mais comuns.
Conhecendo a importancia das FLP, o objetivo desse trabalho € informar e ajudar a
profissionais de saide a estabelecer um diagndstico e tratamento adequado. Essa revisao
é baseada em relevante literatura. A fonte de dados foi MEDLINE, LILACS e livros-
texto. As palavras chave utilizadas na pesquisa foram fissura de l4bio e palato. As FLP
ocorrem em aproximadamente 1/600 nascimentos em todo o mundo. A prevaléncia varia
consideravelmente com regides geogréficas e grupos étnicos. A genética das FLP €
extremamente complexa e inclue causas monogénicas, doengas cromossdmicas, interagoes
poligénicas, riscos ambientais e entre gene e ambiente. H4 uma considerdvel variagao na
propor¢do de casos com FLP associados a anomalias congénitas e sindromes. A
ultrassonografia tem sido utilizada para detectar FLP no pré-natal. Os pacientes com FLP
necessitam de tratamento multidisciplinar cirirgico e ndo-cirtirgico com pediatra, geneticista,
psic6logo, nutricionista, odontologista. O tratamento das FLP € importante devido ao seu
impacto na fala, audigdo, aparéncia e cogni¢ao tem uma influéncia prolongada e adversa
na satide e integragao soeial. O custo causado pelas fissuras labiais e palatinas em termos
de morbidade, cuidados de sadde, distirbios emocionais, sociais e exclusao do trabalho
sdo considerdveis para o individuo afetado, sua familia e a sociedade. As pesquisas podem
aumentar a compreensao das causas de fissuras labiais e palatinas, melhoria do tratamento
e principalmente na prevengao.

Descritores: fissura ldbiopalatina, fatores de risco, epidemiologia, anormalidades, tratamento

ABSTRACT

Cleft of the lip and palate (CLP) are included among the more common congenital anomalies.
Knowing about the importance of the disease, the objective of this study is to inform and to
help the health professionals to establish the correct diagnosis and treatment. This review
is based on the relevant literature published. The source of data was MEDLINE, LILACS
database and textbooks. The key words used for searching were cleft lip and palate. The
CLP occurs in approximately 1/600 newborn babies worldwide. The prevalence varies
considerably across geographic areas and ethinic groupings. The genetic of CLP is highly
complex and include single-gene causes, chromosomal disorders, polygeneic interactions,
environmental risks and gene/environmental risks There is a considerable variation in the
proportion of cases of CLP with congenital anomalies and syndromes. Ultrasonography
has been used to detect CLP prenatally. The patients with CLP need multidisciplinary
surgical and non-surgical treatment with pediatrician, geneticist, psychologist, nutritionist,
odontologist. The adequate treatment of CLP is important because their impact on speech,
hearing, appearance and cognition has a prolonged and adverse influence on health and
social integration. The costs incurred from CLP in terms of morbidity, health care, emotional
disturbance, social and employment exclusion are considerable for affected individuals,
their families and society. Researches may increase in the understanding of the cause of
CLP, improve the treatment for it and lead ultimately to its prevention.

Descriptors: cleft lip and palate, risk factors, epidemiology, abnormalities, treatiment.
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INTRODUCAO

As fissuras labiopalatais (FLP) s@o anormalidades
congénitas caracterizadas por espago anormal do palato,
alvéolo e/ou ldbio, atingindo estruturas da face como nariz,
gengiva e dentes'".

Foram encontrados indicios da existéncia de FLLP nas
estatuas egipicias (2.400 AC), colombianas e mdscaras
africanas e os primeiros relatos de tratamento foram propostos
pelos chineses (390 AC)*#.

Hé cerca de 15.000 criangas nascendo por hora com FLP
no mundo e aproximadamente a cada 2 minutos e meio nasce
uma crianga com FLP. Desde o nascimento essas criangas
necessitam de tratamento cirtirgico e ndo-cirtirgico que deve
ser realizado por uma equipe multidisciplinar. Esse tratamento
modifica a vida dessas criangas e suas familias, podendo ter
como conseqiiéncias os problemas psicoldgicos que
interferem na vida social dos afetados®™.

Como um problema de satde publica, as FPL constituem
15% de 1odas as malformagoes. Além de muito freqiientes,
exigem uma terapia de alto custo, realizada em centros
terciarios”.

A grande variabilidade clinica das FLLP, que podem ir de
bilaterais ¢ completas a fissura palatal submucosa, fissura
lateral e dvula bifida, faz com que alguns casos nae sejam
reconhecidos ao nascimento. O nao-reconhecimento da
patologia ao nascimento pode ter como conseqiiéncia um
grande impacto psicoldgico na famniiia, aléim de aumentar a
morbidade de afetado, que pode como exemplo ter uma
pneumonia aspirativa®*.

O objetivo desse trabalho €, por meio de uma revisao
atual da literatura, ajudar aos profissionais da drea de satde
a diagnosticar e tratar de forma adequada os portadores de
FIZP!

Epidemiologia

A incidéncia das FLP varia conforme a raga, sendo
encontrada em 3,6/1.000 americanos, 1,4/1.000 chineses e
mais rara entre os negros (0,3/1.000). Em todo o mundo €
estimados que hé 1 a cada 600-700 nascimentos com FLP. E
mais comum encontrarmos casos de FLP (45% dos casos)
do que fissura palatina isolada (30% dos casos) ou fissura
labial isolada (25% dos casos). O sexo mais atingido € o
masculino (M2:F1) 167,

Segundo a OMS (2002) no Brasil hd 13,9/10.000 casos
de FLP?. No entanto ndo existe uma estimativa confidvel
da incidéncia ou prevaléncia das FLP, ja que a maioria dos
estudos ndo envolve casos da regido norte e nordeste.
Portanto, seria importante a realiza¢cdes de estudos
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epidemioldgicos nessas regides e que ndo se limitassem
apenas aos casos atendidos em servicos de satide, mas que
incluissem o preenchimento adequado do campo 34 da
declarac@o de nascidos vivos, que especifica o nascimento
de uma crianca com anomalia congénita. Nesses casos, ndo
seria dificil a identificac@o de fissuras labiais por qualquer
profissional que prestasse assisténcia ao recém-nascido.

As fendas palatinas bilaterais (figura 1) sdo mais comuns
do que as unilaterais (figura 2) e apresentam uma
expressividade maior nas mulheres do que nos homens.

As fendas labiais isoladas unilaterais (figura 3) sao mais
comuns do que as bilaterais (figura 4) e sdo mais freqiientes
no sexo masculino, acometendo o lado esquerdo em 70%
dos casos. As fendas palatinas isoladas sdo mais comuns no

(8-11)

sexo feminino

Figura 1: fenda palatina bilateral

Figura 2: fenda palatina unilateral
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Figura 3: fenda labial unilateral

Figura 4: fenda labial bilateral

Embriologia

A partir da migragao das células da crista neural se forma
o tecido conectivo e o esqueleto da face (semana 3). A falha
da fusdo do processo fronto-nasal com o processo maxilar
na semana 4-8 do desenvolvimento embriondrio ocasiona a
fenda labial. A falha de penetragao do tecido mesodérmico
no sulco ectodérmico na linha média do palato posterior a
lateral da pré-maxila ocasiona a fissura palatina®?.

E nitido que por serem processos embriolgicos
diferentes, os casos de fenda labial tém uma epidemiologia
diferente e podem ter uma etiologia distinta dos casos de
fenda palatina isolada.

Classificacao

Ha virias classificagdes que podem ser baseadas nos
aspectos clinicos, anatdmicos ou etioldgicos. A classificag@o
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de Spina (1979) € a mais utilizada pelos fonoaudiélogos e tem
como ponto de referéncia principal o forame incisivo (jungio
do palato primdrio com o secundario) separando as fissuras
em 3 tipos: fissura pré-forame incisivo (1abio e arcada alveolar,
até o forame incisivo), podendo ser bilateral ou unilateral,
completa ou incompleta; fissura pés-forame incisivo (palato
duro e mole), podendo ser completa ou incompleta; fissura
transforame incisivo (labio, arcada alveolar, palato duro e
mole), podendo ser uni ou bilateral®.

Etiologia

As FLP ndo sindromicas tém predisposicao genética. A
maioria dos casos € esporadica (50-75%). Os estudos de
gémeos com concordancia para 0s monozigdticos
comprovaram que o fator genético € importante para a
etiologia das FLP nao sindromicas. Os fatores ambientais
também tém influéncia”1>1%).

Alguns fatores ambientais envolvidos na etiologia da
FLP como virus ou hipertermia, pesticidas, desnutri¢ao,
fumo, alcool, drogas como antagonistas do dcido félico,
valproato, difenilhidantoina, fenobarbital, trimetadiona,
corticoides, acido retindico e hipoxia tém sido identificados,
porém para alguns agentes ainda hd a necessidade de maiores
estudos para comprovagdo da sua influéncia na
susceptibilidade para FLP*717-19,

Nos casos em que ha FLP isoladas, sem outras anomalias
pode haver uma etiologia monogénica!'®!?.

Ha casos em que a FLP estd associada a uma sindrome.
Ha cerca de 350 sindromes com FLP. Nesses casos € mais
comum haver fissuras de 14bio e palato concomitantemente
do que fissuras labiais ou palatinas, sendo mais comuns as
bilaterais do que as unilaterais. Geralmente sdo casos
esporadicos e nao familiais e € alta a incidéncia de abortos
na familia®®.

Os estudos moleculares sobre FLP mostraram a
influéncia de vérios genes, que podem ser especificos para
algumas familias. Dentre os genes ja identificados estdao TGF
alfa, BCL3, RARA, TGF beta3, MSX1, receptor do fator de
crescimento epitelial (FGFR1), MTHFR®2021,

Anomalias associadas

As FLP podem ser uma anomalia congénita isolada,
fazer parte de uma sindrome ou associag¢ao e portanto hé a
necessidade de uma cuidadosa investigacdo em busca de
outras anormalidades.

Quanto a existéncia de anomalias associadas, 2-11% dos
casos de FLP tém outras anomalias congénitas, sendo 7-13%,
quando ha apenas fenda labial e 13-50%, quando ha FP
isolada®®.
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A anomalia congénita mais comum nos casos de FLP € a
cardfaca. De todas as criangas com FLP, 30% apresentam
cardiopatia congénita. Se a fenda labial € unilateral, a
cardiopatia ocorre em 5% dos casos. Se for bilateral, em 12%.
As anomalias esqueléticas acontecem em 11% dos casos de
FLP. A assimetria de orelha é observada em 21% dos
casos®1x

Pode ocorrer casos com retardo de crescimento pré e
pos-natal, insuficiéncia velofaringeana, atresia de esofago,
anomalias de fusdao em vértebras (15-20%), sendo 45% em
cervical, anomalias olfatérias (50% em casos de FP) e do
trato urindrio. Os individuos com FLP tém uma incidéncia
40 vezes maior do que a da populac@o geral para apresentar
deficiéncia do hormdnio de crescimento®.

Diagnéstico pré-natal

O diagnostico precoce pode ser realizado no pré-natal
pela ultrasonografia a partir de 14 semanas de gestagao".
No trabalho de Bunduki et al. (2000) foram avaliados 40
fetos com diagnéstico pré-natal de FLP, sendo 45% de FL,
47,5% de FLP e 7,5% de FP. Os autores consideraram que
as FLP sdo excelentes marcadores para malformagdes
associadas e aneuploidias. O cardter isolado da FLLP esteve
associado a um excelente prognéstico®.

Tratamento

Deve ser realizado por uma equipe multidisciplinar
formada por ginecologista-obstetra, geneticista, cirurgiao
plastico, pediatra, nutricionista, fonoaudiélogo, psicélogo,
odont6logo®2,

O custo do tratamento de FLP nos Estados Unidos €
US$ 101.000 por paciente, e no Reino Uﬁido, segundo os
dados da OMS (2002), para o tratamento de 140 casos de
FLP foram gastos cerca de 6,4 milhdes de libras/ano”. No
Brasil ndo ha um trabalho de estimativa dos custos para o
tratamento de pacientes com FLP.

Aconselhamento genético

O geneticista realiza o aconselhamento genético a fim
de orientar o paciente e a familia sobre os aspectos médicos
da doenga, incluindo o risco de recorréncia, diagnéstico pré-
natal, complicagdes, indicag@o de grupos de apoio, terapia,
prognéstico.

Quando o geneticista recebe um paciente com FLP €
importante a determinagéo da etiologia do caso e para isso o
médico realiza uma histéria clinica detalhada, valorizando a
histéria familiar com o desenho do heredograma, a histéria
pré-natal incluindo o uso de drogas, vomitos freqiientes, ma
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alimentagdo, o exame fisico com a presenca de outros sintomas
como anomalias esqueléticas, cardiacas, neuroldgicas,
urogenitais e digestiva®**,

Nos casos de FLP isolada em que o heredograma mostra
uma tendéncia de transmissdo da doenca de forma
autossdmica dominante em que hd pais afetados, o risco de |
recorréncia € 50%. Quando ha consangiiinidade entre os pais
e afetados na irmandade, de ambos o0s sexos, o risco de
recorréncia € 25%.

Quando hd comprometimento de outros 6rgaos ou
sistemas, realizamos exames complementares a procura do
diagnéstico sindromico. Pode ser necessdria a realizagéo do
estudo cromossomico®®.

Nos casos de heranga multifatorial hd FLP sem outras
malformacdes. Pode haver outros individuos afetados na
familia ou ndo. O risco de recorréncia € empirico, sendo
maior quanto maior for o nimero de afetados na familia,
quanto mais grave for a lesdo, quando o sexo afetado for o
menos prevalente, quanto mais préximo for o parentesco
entre o afetado da familia e o paciente!'?.

Os riscos de recorréncia das FLP sdao baseados em
estudos de grandes conjuntos de familias e sdc especificos
para cada populagdo. Nos Estados Unidos o risco de
recorréncia para FLP quando o defeito € unilateral € de 2.7%.
Para defeitos bilateral, 5,4%. Se os pais ndo sao afetados
mas tém um filho afetado, o risco € 4%, e quando ha 2 filhos
afetados, 10%. Se um dos pais € afetado, o risco de
recorréncia é 4%. Se um dos pais € afetado e t¢ém um filho
afetado, 14%%152).

Como era esperado para uma doenga multifatorial, o
risco de recorréncia cai na familia de acordo com o
parentesco, sendo 4% para irmaos e filhos, 0,7% para tios,
tias e sobrinhos e 0,4% para primos de primeiro grau''¥.

Atualmente o aconselhamento genético para 0s casos
de FLP ndo-sindrémica é empirico, porém com a
identifica¢do dos genes candidatos para FLP, a prevengéo a
partir do controle ambiental poderd propiciar uma melhor
prevencdo e uma maior objetividade no aconselhamento
genético.

O aconselhamento genético € importante na educacao
em satide e na prevengdo, quando orienta a familia sobre a
possibilidade de ocorrerem novos casos de FLP®.

Cuidados pediatricos

Quando nasce uma crianga com FLP a maior
preocupagao da familia e do médico € quanto a alimentagao.
Indicamos o aleitamento materno para todas as criangas, pois
é o melhor método para desenvolver a musculatura da face e
da boca, fortalecer o vinculo mae-filho e evitar infecgdes. O
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apoio do fonoaudidlogo € importante nessa fase, porém hé
casos em que a crianga nao consegue se alimentar, ficando
desnutrida, com sérias conseqiiéncias para o tratamento.

Com a alterac@o da anatomia da face ha maior risco para
essas criancas desenvolverem aspiragao de alimentos e
infecgdes como otite e pneumonia. As otites decorrem do
funcionamento inadequado da tuba auditiva, e portanto
nesses casos ha maior predisposi¢do para a perda auditiva
condutiva que influencia no desenvolvimento da fala e da
linguagem. Nos casos de otite de repeticao em que o pediatra
nao consegue impedir as complicagdes, o
otorrinolaringologista deve compor a equipe para tratamento
dos afetados por FLP.

A anemia € muito fregiiente, por se tratar de uma doenga
cronica, porém na maioria das vezes € de facil tratamento a
partir de uma dieta balanceada e do uso do sulfato ferroso.

Todas essas complicagdes sao tratadas pelo pediatra, que
também faz a assisténcia pré e pés - operatdria para os
pacientes com FLP®2%.

Orientacoes fonoaudiologicas

O fonoaudi6logo deve ter o primeiro contato com o
portador de FLP ainda na maternidade e orientard a mae
quanto a alimentagdo, fazendo parte da equipe
interdisciplinar, também sera responsavel pelas orientagdes
quanto as dificuldades enfrentadas pela familia referente a
patologia.

Os reflexos de fechamento de mandibula, vomito, suc¢ao
e degluti¢@o estao alterados desde a vida intra-uterina,
portanto o trabalho de sensibilidade proprioceptiva oral em
criancas com FLP deve ser realizado no primeiro ano de
vida. A obtencao de um desenvolvimento muscular adequado
¢ importante para a reducdo dos distirbios da fala.

As fungdes orais no recém-nascido s@o orientadas pela
estimulagao tatil dos labios e da parte anterior da lingua. A
posicdo de repouso da lingua € entre a gengiva e os labios. A
cavidade oral € preenchida pela lingua e esta, em contato
com o palato, ocupa toda a cavidade oral. A respiracdo €
predominantemente nasal. No paciente com FLP, a lingua
se encontra inserida na fissura, sendo privada do contato com
o labio e a gengiva, causando movimentos compensatorios
durante as fungdes primordiais e a fala. O tratamento
fonoaudiolégico precoce tem como objetivo principal ajudar
nos estimulos sensoriais, principalmente na parte anterior
da cavidade oral para evitar que 0os movimentos
compensatérios sejam fixos e influenciem na aquisigao da
fala.

Os exercicios de sensibilidade sdo feitos em trés niveis:
tatil, térmico e gustativo. A sensibilidade tatil € realizada
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extra e intra-oral, realizando massagem digital com pressdo e
direcao determinadas, fortalecendo a musculatura,
principalmente antes da cirurgia. Sdo utilizados materiais
como escova de dente, pincel, “dedeiras” de borracha. Para
o estimulo térmico s3o utilizados cotonetes congelados ou
mergulhados em liquido um pouco quente na gengiva para
que a lingua seja estimulada a tocar na gengiva. A
sensibilidade gustativa € trabalhada com a prépria
alimentagéo da crianga variando o sabor e a consisténcia.

O desenvolvimento da linguagem do paciente com FLP
é similar ao desenvolvimento em outras criancas sem fissura
no que diz respeito aos mecanismos lingiiisticos, podendo
ser influenciado pelo ambiente familiar como a superprote¢ao
e a falta de estimulag@o da linguagem. O atraso de linguagem,
quando presente, geralmente € leve, tendo como causa fatores
supracitados, podendo estes ocorrerem de forma isolada ou
em associac¢do. Geralmente, quando o atraso de linguagem €
diagnosticado como moderado ou grave, a FLP vem
acompanhada de retardo mental, associada a sindromes ou a
outras patologias.

Os problemas auditivos, que s30 comuns em criangas
com FLP, prejudicam a aquisi¢ao da fala. A produgdo
articulatéria em criangas com FLP tendem a ser diferente
das normais, podendo haver troca de fonemas, decorrente
dos movimentos compensatorios. Essas alteragoes sao mais
graves quando as cirurgias s3o realizadas tardiamente®”.

De acordo com a experiéncia vivida na clinica, a fala e
a audi¢@o melhoram com o fechamento precoce da fissura,
principalmente se o véu palatino estiver comprometido. Isto
porque quando a crianga der inicio a fala propriamente dita,
a cavidade oral terd uma estrutura anatdomica adequada para
a produc@o da mesma, evitando e/ou minimizando altera¢des
comuns nestes pacientes, como a dislalia fonética. Esta
dislalia é chamada de nao lingiiistica, pois estd ligada a
anatomofisiologia e sua imaturidade, aquilo que &
motricidade na articulag@o. A ressondncia nasal acentuada,
altera¢d@o bastante comum nos pacientes com FLP, também
pode ser minimizada ou até evitada se houver o fechamento
da fissura em tempo adequado, geralmente até os dois anos
de idade.

Nutricao

Alguns pacientes com FLP tém dificuldade para se
alimentar, ndo tolerando grandes quantidades de alimento.
Nesses casos uma dieta enriquecida € essencial para nao
deixar o paciente desnutrido, o que pode aumentar o risco
de infecgdes e dificultar a cicatrizagdo cirdrgica. O
nutricionista é o profissional indicado para calcular as
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necessidades proteicas e caldricas didrias para manter o bom
estado clinico do paciente. Desde que a crianga consiga sugar
e a mie se sinta a vontade para amamentar, o aleitamento
natural deve ser estimulado.

O aleitamento materno € ideal. Ele promove o
desenvolvimento da musculatura orofacial, mesmo nao
havendo pressio intra-oral pelo contato direto da cavidade
oral e nasal. A crianca tem que ser alimentada o mais sentada
possivel para evitar otite e aspiragdo pulmonar. E importante
o contato facial A amamentagdo em ambos 0s seios para uma
estimulacdo adequada mesmo em fissuras unilaterais. O
tempo da mamada ndo deve ser superior a 15 minutos em
cada seio para que a crianga e a mae nio fiquem cansadas e
ndo haja degluti¢do de ar excessiva por parte do bebé. A
mae deve estimular a crianga durante a mamada, conversando
com ela. Esse ato favorece o equilibrio emocional do binémio
mae-filho e estimula a linguagem da crianga ©-23282%

A mamadeira € utilizada para o complemento da
alimentac@o ao seio ou para as criangas que nao tiveram
sucesso no aleitamento ao seio. A suc¢@o € importante para
o desenvolvimento da musculatura orofacial, portanto a dieta
ndo deve ser oferecida em copinho. O bico da mamadeira
deve ser ortoddntico e de silicone, que além de ser
desenvolvido mimetizando as condig¢des do aleitamento
materno em tamanho e forma, € mais duro do que o latex e
proporciona facilidade na limpeza por ser transparente. O
furo da mamadeira deve ser graduado de acordo com o
potencial de cada crianga. Deve ser feito de um a trés furos
na parte superior do bico de modo a fazer um tridngulo para
evitar o colabamento do bico da mamadeira durante a sucgao.
Apés amamada em criangas fissuradas € ideal que se ofereca
agua, que ajuda na limpeza da cavidade oral e reduz a
incidéncia de céries, que s30 comuns nessas criangas.

Naturalmente a presenca da fissura ja predispde a uma
‘maior aerofagia, sendo necessério que se faga mais pausas e
que se tenha o cuidado em manter o bico da mamadeira
sempre repleto de liquido. O ato de estimular a eructagdo
deve ser mantido em criangas fissuradas como em criangas
que ndo tém fissuras, o que evita a maior incidéncia de
“célicas do recém-nascido”.

As sondas orogéstricas devem ser utilizadas apenas nas
criangas que ndo tém coordenagao de sucgao e deglutigao.
Mesmo recebendo alimentagéo pela sonda, as criangas devem
ser estimuladas a se alimentar por via oral. Pode ser iniciada
a sucgio ndo-nutritiva com a chupeta para depois introduzir
o leite, assim evitando a aspiragao de liquido para o pulmao.
A principal desvantagem da sonda € o comprometimento do
desenvolvimento da alimentagdo por via oral e distirbios da
fungdo dos 6rgdos fonoarticulatdrios, além da predisposi¢ao
ao refluxo gastroesofagico.
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Aos quatro meses se inicia a papa de frutas (raspadas
ou amassadas) e sopa (amassadas ou passadas na peneira)
com o uso da colher de sobremesa (inox) para estimular a
maturagio sensoriomotora oral. A crianga ird diferenciar a
mudanga da temperatura do alimento com mais facilidade
na colher inox do que na colher de pldstico. Os alimentos
ligiiidificados ndo estimulam a propriocepgdo oral e tém seu
valor nutricional reduzido pela triturag@o. A partir do quinto
més de vida deve-se aumentar gradualmente a consisténcia
dos alimentos. A introducd@o do copo deve ser realizada aos
seis meses de idade com um copo plastico que tenha tampa
com bico duro com trés furos e alga. No sétimo més, a crianga
ingere alimentos semi-sélidos e com um ano hé a alimentagao
com alimentos sélidos e a coordena¢@o motora para ingerir
liquidos em um copo convencional, se houver denti¢do. A
introdugdo desses alimentos € importante para a erupgao
dentaria e o desenvolvimento da fung@o mastigatéria®”. ‘

Tratamento cirirgico

Os cuidados pré-operatérios podem ser orientados pela
equipe multidisciplinar. O pediatra deve garantir que a
crianga ndo tenha problemas de pele, céries dentdrias, anemia
e infecgdes. A cirurgia ndo poderd ser realizada se os niveis
de hemoglobina ndo estiverem acima de 10.

Antes da cirurgia os hébitos de suc¢do como utilizagao
de chupeta ou “chupar dedo” devem ser retirados para que
ndo comprometam a reabilitagdo pds-operatoria.

Duas semanas antes da cirurgia deve ser realizado o
desmame do aleitamento materno e a introdugdo de alimentos
liquefeitos na dieta alimentar para que a crianga se acostume.
com a nova co_n'sistéhcia dos alimentos e os aceite no pds-
operatério; quando esses alimentos terdo a consisténcia mais
adequada para esta fase de tratamento. A administragao dos
alimentos deve ser realizada com a colher e ndao com a
mamadeira, para que no periodo pés-operatério ndo haja
sucgdo, prejudicando o sucesso da cirurgia. A temperatura
dos alimentos deve ser adequada. As criancas ndo podem
receber alimentos quentes nem gelados.

A estafilorrafia e a queiloplastia devem ser realizadas
no terceiro més de vida, enquanto a palatoplastia, entre os
doze e dezoito meses de idade. Essas cirurgias fazem a
correcdo funcional da lesdo, enquanto outras cirurgias
plasticas posteriores podem ser necessdrias para COITe¢ao
estética de lesdes da face. A fala, a voz e audi¢io melhoram
com o fechamento precoce do palato. O fechamento tardio
do palato, apés 4 anos de idade, favorece o crescimento
inadequado do esqueleto da face.

Quando a cirurgia € realizada nos dois primeiros anos
de vida, a crianca se vé sem malformacdo, o que contribui
para a formagao “adequada do eu”.
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Quando a cirurgia é feita na fase em que a crianga ainda
ndo fala, a crianca apresentard uma melhor produgao
articulatéria bem como quanto ao desenvolvimento da
linguagem e da voz, que tende a ndo apresentar
hipernasalidade importante.

No periodo pés-operatério o pediatra deve estar atento
aos sinais de febre e infecgdes. A higiene bucal deve ser
reforgada e a alimentagdo deve ser liquefeita nas primeiras
48 horas. A introducio de alimentos mais consistentes deve
ser gradual. Nao deve haver curativo fechado na regido de
pontos, que deve ser mantida sempre limpa, sendo lavada
delicadamente com 4gua e sabao. A familia deve ter o cuidado
para que a crianga ndo coloque brinquedos na boca nem
materiais que possam levar a ruptura dos pontos cirtirgicos.

O cirurgido devera realizar uma consulta pés-operatéria
para a retirada de pontos e realizacdo de orientagdes a

famﬂia(5.10.23.27)‘

Cuidados odontolégicos

As FLP afetam o desenvolvimento dos dentes deciduos
e permanentes com fregiiéncia. Os problemas mais comuns
estdo relacionados com a auséncia congénita de dentes ou
presenca de dentes supranumerdrios. As anomalias dentdrias
ocorrem em 53% das criangas com FLP. As mais fregiientes
sdo hipodontia ¢ hipoplasia dentdria sendo as menos
fregiientes, a microdontia e os dentes geminados, porém ainda
sdo 7% mais freqiientes do que na populagido em geral.

A incidéncia de agenesia na area da fenda na dentigao
permanente € maior do que a de dentes supranumerarios e
na denticao decidua ocorre o0 inverso, sendo o incisivo lateral
o dente que € mais susceptivel a danos na drea da fissura.

A cronologia de erupgao esté atrasada em criangas com
FLP e os distiirbios mais freqiientes atribuidos a erupgao sao
prurido, saliva¢do abundante, aumento da freqiiéncia de
succao e irritabilidade.

Os individuos com fissuras, principalmente do palato
apresentam discrepancias entre o tamanho, formato e posigao
dos maxilares. Um achado comum € o prognatismo
mandibular, causado mais pela retragdo da maxila do que
pela protus@o da mandibula.

Dentre as doengas bucais mais prevalentes encontradas
nas criangas com FLP as maloclusdes estao presentes em
mais de 86% dos casos de fissuras, sendo mais freqiiente a
mordida cruzada (75% dos casos). A prevaléncia e a atividade
de caries € relativamente maior, sendo os pacientes com FLP
um grupo de risco para o desenvolvimento de caries".

Uma higiene bucal deficiente aumenta o aparecimento
da placa bacteriana na superficie dos dentes. Os programas
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de prevengdo de cdries sdo importantes para garantir a satde
bucal desses pacientes.

Ao nascer as criangas devem ser encaminhadas aos
ortodontistas para que estes possam programar o tratamento
adequado, j4 que a variagdo de expressdo da doenga € muito
grande e o tratamento ortodontico € individualizado.

Fatores psicologicos

Diante do nascimento de uma crianga portadora de FLP
os pais tém um grande choque emocional em que a crianga
idealizada serd substituida pela crianga real que nasceu com
um defeito congénito. Os padrdes mais comuns de reagao
sdo negacdo, rejeigdo, sentimentos de culpa, depressao e
tristeza, que gradativamente sdo substituidos pela aceitagao
e reorganizagao, atenuando a ansiedade e contribuindo para
a cooperagdo dos pais em relagdo ao tratamento.

A intervengio do psic6logo logo apds o nascimento da
crianga € importante para auxiliar os pais na compreensao
de seus sentimentos e reorganizagdo pessoal a fim de
aceitarem a crianga real e as potencialidades da crianga que
tem a FLP, procurando meios para adapti-la a sociedade e
buscando a reabilitagdo global do afetado.

Os pais representam o ponto principal de todo o
tratamento, devendo receber informagdes corretas, perceber
e se sensibilizar da importancia de sua postura participativa
no tratamento.

As criangas com FLP s6 se percebem diferentes com 4-
5 anos, podendo essa diferenga contribuir no comportamento,
na personalidade e na socializagdo dos afetados. Quando a
crianga entra em contato corm outras criangas pode ocorrer 0
preconceito e a supervaloriza¢do dos estigmas da doenga,
tornando-as introvertidas, com comportamento imaturo ou
agressivo. = A

Antes que a crianga ingresse na escola ndo hd muita
dificuldade de adapta¢do quanto as suas dificuldades
decorrentes da FLP por que ela esteve mais presente ao
ambiente familiar. E se houve aceitacdo da familia, n@o se
constitufram problemas psicolégicos até esse momento. Na
escola a crianca se sente excluida das atividades que exigem
uma fala bem articulada e ndo podendo corresponder a esses
anseios sociais, se sente limitada e excluida dessas atividades,
recebe apelidos, se sente inferior e solitdria, podendo
inclusive abandonar a escola.

A necessidade de varias intervengdes cirdrgicas e terapia
fonoaudiolégica interferem na rotina de vida do paciente,
podendo contribuir para as diferengas de comportamento dos
afetados, que podem ser introvertidos com vergonha de falar
até nio ter preocupagdo com seu defeito e ndo se esforgar
para corrigirem seus distirbios da fala.
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Os adolescentes podem ter distirbios psicol6gicos se
ao se olharem no espelho nio formarem um “eu adequado”
e tiverem vergonha da face que tém. Os adultos jovens sentem
maior dificuldade para um relacionamento interpessoal. Esses
pacientes podem apresentar problemas psicoldgicos como
depressio, irritabilidade facil, frustragdo, redugao de auto-
estima, isolamento e suicidio, mas dependendo da
personalidade do afetado e da aceitagdo da familia, podem
nio apresentar distdrbios psicolégicos.

A funcdo do psicélogo € conscientizar a familia que a
aceitagdo em casa € a base do tratamento, além de colaborar
com a reorganizagio dos sentimentos da familia e do portador
de FLP(SO{.’)])'

Prevencao

O 4lcool é um teratégeno reconhecido desde o século
passado. Sendo uma droga de uso permitido, muitas gestantes
ndo sabem do risco que correm os conceptos pelo uso de
4lcool na gestagio. No caso de FLP foi encontrada uma
associagdo dessa anomalia congénita quando a gestante tinha
um consumo maior do que 10 drinks ao més no periodo de
embriogénese. A abstinéncia de dlcool durante a gestagdo €
importante na prevengao de FLP 717

Alguns estudos mostraram que a hiperhomocisteinemia
e adeficiéncia de vitaminas B2 (riboflavina) e B6 s@o fatores
de risco para FLP. Em relagdo ao 4cido folico, os estudos
foram inconclusivos por terem uma casuistica pequena, nao
serem randomizados e utilizarem multivitaminas, porém
estudos com ratos sugeriram que a prevengdo de FLP nao-
sindromicas tem relac;ﬁd com a suplementagdo de folato.

Ha4 evidéncias que o uso de multivitaminas associado a
4cido félico pode reduzir a incidéncia de malformagoes,
inclusive FLP, exercendo um fator protetor, no entanto a
suplementagdo vitaminica ndo € efetiva para todos os casos,
sendo importante uma identificagdo dos genes que regulam
esse processo'”.

Progndéstico

Na maioria dos casos de FLP ndo-sindromicos ndo ha
comprometimento do sistema nervoso e os afetados nao tém
retardo mental. A morbidade das criangas com FLP € maior
decorrente da dificuldade para alimentar, podendo ocorrer
desnutrigdo, anemia, pneumonia aspirativa e infecgoes de
repeti¢io. Nos casos em que nao hd malformacdes associadas
nem complicagdes decorrentes das FLP, o prognostico €
bom(3,22).
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Grupos de Apoio

H4 vdrias associacdes no pafs que incluem pacientes
com FLP. No Cear4 h4 a Associacao Beija-Flor que congrega
pacientes com FLP, estimulando a realizagao de tratamentos
cirtirgicos e orientando quanto a necessidade do tratamento
multidisciplinar. A Associagdo Cearense de Doengas
Genéticas (www.genetica.org.br) atende a portadores com
FLP decorrente de sindromes com o objetivo de defender os
direitos desses pacientes a cidadania.

CONCLUSOES

As FLP sdo anomalias congénitas comuns e portanto 0s
profissionais de saide devem estar aptos a reconhecer e tratar
de forma adequada os afetados, além de providenciar suporte
para a familia. A equipe multidisciplinar € de extrema
importincia para que o tratamento tenha sucesso. As
consegiiéncias da doenca, sejam fisicas ou psicolégicas,
devem ser minimizadas para que o paciente se sinta apto a
integrar a sociedade. As pesquisas cientificas sobre as FLP
devem ser incentivadas, seja na determinagao de dados
epidemiolégicos, fatores etiol6gicos ou predisponentes, a fim
de que se possa encontrar uma prevengao ou tratamento mais
adequado, que reduza os altos custos da terapia atual para
portadores de FLP.
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