ATUALIZACAO SOBRE O TRATAMENTO
MULTIDISCIPLINAR DAS FISSURAS LABIAIS E
PALATINAS

Update about the multidisciplinary treatment of cleft lip and
palate

Artigo de revisio

RESUMO

As fissuras|abiopalatais (FL P) estdo incluidas entre as anomalias congénitas mais comuns.

Conhecendo a importancia das FLP, o objetivo desse trabalho é informar e gjudar a
profissionais de salide a estabelecer um diagndstico e tratamento adequado. Essa revisdo

€ baseada em relevante literatura. A fonte de dados foi MEDLINE, LILACS e livros-

texto. As palavras chave utilizadas na pesquisa foram fissura de labio e palato. AsFLP

ocorrem em aproximadamente 1/600 nascimentos em todo o mundo. A prevaléncia varia
consideravelmente com regides geograficas e grupos étnicos. A genética das FLP é
extremamente complexa e inclue causas monogénicas, doengas cromossdmicas, interagdes

poligénicas, riscos ambientais e entre gene e ambiente. Ha uma consideravel variacdo na
proporcdo de casos com FLP associados a anomalias congénitas e sindromes. A
ultrassonografia tem sido utilizada para detectar FL P no pré-natal. Os pacientes com FLP

necessitam de tratamento multidisciplinar cirlrgico e ndo-cirdrgico com pediatra, geneticista,

psicélogo, nutricionista, odontologista. O tratamento das FL P € importante devido ao seu

impacto na fala, audi¢do, aparéncia e cogni¢cdo tem uma influéncia prolongada e adversa
na salide e integracdo social. O custo causado pelas fissuras |abiais e palatinas em termos
de morbidade, cuidados de salide, distirbios emocionais, sociais e exclusdo do trabalho

sdo consideraveis para o individuo afetado, suafamilia e a sociedade. As pesguisas podem

aumentar a compreensdo das causas de fissuras | abiais e pal atinas, melhoria do tratamento
e principalmente na prevencao.
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ABSTRACT

Cleft of thelip and palate (CLP) areincluded 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 Thereis 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 costsincurred 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, treatment.
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INTRODUCAO

As fissuras labiopalatais (FLP) sdo anormalidades
congénitas caracterizadas por espaco anormal do palato,
alvéolo e/ou |&bio, atingindo estruturas da face como nariz,
gengivae dentes®,

Foram encontrados indicios da existéncia de FLP nas
estétuas egipicias (2.400 AC), colombianas e mascaras
africanas e os primeirosrel atos de tratamento foram propostos
pelos chineses (390 AC)@4),

Hacercade 15.000 criangas nascendo por horacom FLP
no mundo e aproximadamente a cada 2 minutos e meio nasce
uma crianga com FLP. Desde 0 nascimento essas criangas
necessitam de tratamento cirdrgico e ndo-cirdrgico que deve
ser realizado por umaequi pe multidisciplinar. Essetratamento
modificaavidadessas criangas e suas familias, podendo ter
como consequéncias os problemas psicol6gicos que
interferem navida social dos af etados®®> 7.

Como um problemade salide pablica, asFPL constituem
15% de todas as malformacbes. Além de muito freqlentes,
exigem uma terapia de alto custo, realizada em centros
tercidrios”.

A grande variabilidade clinicadas FL P, que podemiir de
bilaterais e completas a fissura palatal submucosa, fissura
lateral e Gvula bifida, faz com que alguns casos ndo sejam
reconhecidos ao nascimento. O n&o-reconhecimento da
patologia ao nascimento pode ter como consequéncia um
grande impacto psicoldgico na familia, além de aumentar a
morbidade do afetado, que pode como exemplo ter uma
pneumonia aspirativalz4,

O objetivo desse trabalho é, por meio de uma revisio
atual daliteratura, ajudar aos profissionais da area de salide
adiagnosticar e tratar de forma adequada os portadores de
FLP.

Epidemiologia

A incidéncia das FLP varia conforme a raca, 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 é
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) @67,

Segundo a OMS (2002) no Brasil ha 13,9/10.000 casos
de FLP™, No entanto ndo existe uma estimativa confiével
daincidéncia ou prevaléncia das FLP, ja que a maioria dos
estudos ndo envolve casos da regido norte e nordeste.
Portanto, seria importante a realizacfes de estudos
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epidemiol bgicos nessas regides e que ndo se limitassem
apenas aos casos atendidos em servicos de salide, mas que
incluissem o preenchimento adequado do campo 34 da
declaracdo de nascidos vivos, que especifica 0 hascimento
de uma crianga com anomalia congénita. Nesses casos, ndo
seria dificil aidentificacdo de fissuras labiais por qualquer
profissional que prestasse assi sténciaao recém-nascido.

Asfendas palatinasbilaterais (figural) s&o maiscomuns
do que as unilaterais (figura 2) e apresentam uma
expressividade maior nas mulheres do que nos homens.

Asfendaslabiaisisoladas unilaterais (figura3) sGo mais
comuns do que as bilaterais (figura4) e sdo mais freqientes
no sexo masculino, acometendo o lado esquerdo em 70%
dos casos. Asfendas pal atinasisoladas séo maiscomunsno
sexo feminino®1,

Figura 1: fenda palatina bilateral

A

Figura 2: fenda palatina unilateral
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Figura4: fendalabial bilateral

Embriologia

A partir damigragdo das célulasdacristaneura seforma
o tecido conectivo e o esquel eto daface (semana3). A faha
da fusdo do processo fronto-nasal com o processo maxilar
na semana 4-8 do desenvolvimento embrionario ocasiona a
fendalabial. A falha de penetragdo 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 embriol 4gicos
diferentes, os casos de fenda labial tém uma epidemiologia
diferente e podem ter uma etiologia distinta dos casos de
fenda palatina isolada.

Classficacdo

Ha vérias classificacbes que podem ser baseadas nos
aspectosclinicos, anatdmicosou etiol 6gicos. A classificacio
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de Spina(1979) éamais utilizada pel osfonoaudi élogosetem
como ponto dereferénciaprincipal o forameincisivo (jungéo
do palato primario com o secundario) separando as fissuras
em 3tipos: fissurapré-forameincisivo (Iabio earcadaalveolar,

até o forame incisivo), podendo ser bilateral ou unilateral,

completa ou incompl eta; fissura pés-forame incisivo (palato
duro e mole), podendo ser completa ou incompleta; fissura
transforame incisivo (1&bio, arcada alveolar, palato duro e
mole), podendo ser uni ou bilateral®,

Etiologia

AsFLP néo sindrémicas tém predisposicao genética. A
maioria dos casos é esporadica (50-75%). Os estudos de
gémeos com concordancia para 0s monozigoéticos
comprovaram que o fator genético € importante para a
etiologia das FLP néo sindrémicas. Os fatores ambientais
também tém influéncia(”1216),

Alguns fatores ambientais envolvidos na etiologia da
FLP como virus ou hipertermia, pesticidas, desnutricéo,
fumo, élcool, drogas como antagonistas do acido fdlico,
valproato, difenilhidantoina, fenobarbital, trimetadiona,
corticoides, &cido retindico e hipoxiatém sido identificados,
porém paraal guns agentes aindahaanecessidade de maiores
estudos para comprovacdo da sua influéncia na
susceptibilidade para FL P®*7:17-19),

Noscasosem quehaFL Pisoladas, sem outrasanomalias
pode haver uma etiol ogia monogéni cal*6.17,

Héa casos em que a FL P esta associada a uma sindrome.
Ha cerca de 350 sindromes com FLP. Nesses casos é mais
comum haver fissuras de |&bio e palato concomitantemente
do que fissuras labiais ou palatinas, sendo mais comuns as
bilaterais do que as unilaterais. Geralmente sdo casos
esporédicos e ndo familiais e é alta aincidéncia de abortos
na familia®4.

Os estudos moleculares sobre FLP mostraram a
influéncia de vérios genes, que podem ser especificos para
algumasfamilias. Dentre osgenesjaidentificadosestdo TGF
afa, BCL3, RARA, TGF beta3, MSX1, receptor do fator de
crescimento epitelial (FGFR1), MTHFR(E:2021),

Anomaliasassociadas

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

Quanto aexisténciade anomaliasassociadas, 2-11% dos
casosde FL Ptém outrasanomalias congénitas, sendo 7-13%,
guando ha apenas fenda labial e 13-50%, quando ha FP
isolada®.
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O diagnostico precoce pode ser realizado no pré-natal
Jda ultrasonografia a partir de 14 semanas de gestacéo®.
o trabalho de Bunduki et al. (2000) foram avaliados 40
tos com diagnostico pré-natal de FLP, sendo 45% de FL,
7,5% de FLP e 7,5% de FP. Os autores consideraram que
5 FLP séo excelentes marcadores para malformagdes
ssociadas e aneuploidias. O carater isolado da FLP esteve

ssociado a um excelente progndstico@?,

ratamento

Deve ser realizado por uma equipe multidisciplinar
rmada por ginecologista-obstetra, geneticista, cirurgido



1 odas essascomplicagoes sao tratadas pel o pediatra, que
mbém faz a assisténcia pré e pds - operatéria para os
cientes com FLP®423),

rrientacOes fonoaudiol 0gicas

O fonoaudiélogo deve ter o primeiro contato com o
ytador de FLP ainda na maternidade e orientard a mae
Janto a alimentacdo, fazendo parte da equipe
terdisciplinar, também seré& responsavel pelas orientacfes
Janto as dificuldades enfrentadas pela familia referente &
fologia

Osreflexos de fechamento de mandibula, vémito, succdo

Aanliitira3n act3n altaradne Aacrda a vida intrasitarina



de-111110 e esUImuid a lnguagern da crianega ‘“enee

A mamadeira é utilizada para o complemento da
imentacdo ao seio ou para as criangas que nao tiveram
1cesso no aleitamento ao seio. A sucgdo € importante para
desenvolvimento damuscul aturaorofacial, portanto adieta
j0 deve ser oferecida em copinho. O bico da mamadeira
ave ser ortoddntico e de silicone, que além de ser
asenvolvido mimetizando as condic¢des do aleitamento
aterno em tamanho e forma, € mais duro do que o l&tex €
‘oporciona facilidade na limpeza por ser transparente. C
iro da mamadeira deve ser graduado de acordo com @
stencial de cada crianga. Deve ser feito de um atrés furos
aparte superior do bico de modo afazer um tridngulo para
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milia®:10.23.27)

uidados odontol 6gicos

AsFLP afetam o desenvol vimento dos dentes deciduos
permanentes com frequéncia. Os problemas mais comuns
a0 relacionados com a auséncia congénita de dentes ou
‘esenca de dentes supranumerarios. Asanomalias dentérias
sorrem em 53% das criangas com FLP. As mais freqlientes
io hipodontia e hipoplasia dentaria sendo as menos
eguientes, amicrodontiae os dentes geminados, porém ainda
io 7% mais frequentes do que na popul agéo em geral.

A incidéncia de agenesia na area da fenda na denticéo



O &cool é um teratégeno reconhecido desde o século
ssado. Sendo umadrogadeuso permitido, muitasgestantes
30 sabem do risco que correm os conceptos pelo uso de
cool na gestacdo. No caso de FLP foi encontrada uma
5sociagdo dessaanomaliacongénitaquando agestantetinha
N consumo maior do que 10 drinks ao més no periodo de
nbriogénese. A abstinénciade alcool durante a gestacéo é
portante na prevencdo de FLP 17,

Algunsestudos mostraram que a hiperhomocisteinemia
adeficiénciade vitaminas B2 (riboflavina) e B6 séo fatores
2 risco para FLP. Em relacdo ao écido félico, os estudos
Iram inconclusivos por terem uma casuistica pequena, ndo
yem randomizados e utilizarem multivitaminas. pborém
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