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            Nota: O conhecimento médico está em constante evolução. À medida que a pesquisa e a experiência clínica ampliam o nosso saber, pode ser necessário alterar os métodos de tratamento e medicação. Os autores e editores deste material consultaram fontes tidas como confiáveis, a fim de fornecer informações completas e de acordo com os padrões aceitos no momento da publicação. No entanto, em vista da possibilidade de erro humano por parte dos autores, dos editores ou da casa editorial que traz à luz este trabalho, ou ainda de alterações no conhecimento médico, nem os autores, nem os editores, nem a casa editorial, nem qualquer outra parte que se tenha envolvido na elaboração deste material garantem que as informações aqui contidas sejam totalmente precisas ou completas; tampouco se responsabilizam por quaisquer erros ou omissões ou pelos resultados obtidos em consequência do uso de tais informações. É aconselhável que os leitores confirmem em outras fontes as informações aqui contidas. Sugere-se, por exemplo, que verifiquem a bula de cada medicamento que pretendam administrar, a fim de certificar-se de que as informações contidas nesta publicação são precisas e de que não houve mudanças na dose recomendada ou nas contraindicações. Esta recomendação é especialmente importante no caso de medicamentos novos ou pouco utilizados. Alguns dos nomes de produtos, patentes e design a que nos referimos neste livro são, na verdade, marcas registradas ou nomes protegidos pela legislação referente à propriedade intelectual, ainda que nem sempre o texto faça menção específica a esse fato. Portanto, a ocorrência de um nome sem a designação de sua propriedade não deve ser interpretada como uma indicação, por parte da editora, de que ele se encontra em domínio público.
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    Meninos que cresceram nos corredores do Centrinho




    sabem perfeitamente qual é o caminho




    pra seguir a vida com afeto, certos de qual é sua missão.




    São felizes, de um jeito alegre e divertido.




    São essas criancinhas de lábios partidos




    que carregam um enorme coração.




    Gabriela Maria Bráz




    Texto cedido pela Dra. Márcia Cristina Almendros Fernandes Moraes e equipe de terapeutas ocupacionais do HRAC-USP
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    Ao Professor José Alberto de Souza Freitas




    Professor Titular Aposentado da Faculdade de Odontologia de Bauru, responsável maior pela criação do “Centrinho” e o idealizador do tratamento clínico integrado para indivíduos com fissura labiopalatina descrito nesta obra.




    Pessoa de extrema generosidade, o Prof. Dr. José Alberto de Souza Freitas, nos anos 1960, deu início, em uma pequena sala na Faculdade de Odontologia de Bauru, ao seu sonho de montar, no Campus, uma instituição voltada ao tratamento multidisciplinar de crianças e adultos portadores de anomalias craniofaciais.




    Seu sonho atingiu patamares inimagináveis... além de montar, ao longo do tempo, uma área física própria e contratar um grupo significativo de jovens profissionais, ofereceu esperança de nova vida a pessoas com alterações na face, sujeitas a olhares de curiosidade e repulsa, e, portanto, com dolorosas marcas em seus corações, muitas delas de regiões distantes de Bauru. Destes pacientes tão especiais, recebeu o nome de Tio Gastão.




    O conjunto de sua obra, tanto no aspecto assistencial como em ensino e pesquisa, tornou o Hospital de Pesquisa e Reabilitação de Anomalias Cranifaciais (HRAC) da Universidade de São Paulo (USP), uma referência mundial.




    Ainda nos primórdios da instituição, ao se dar conta das dificuldades dos pacientes para transporte, acomodação e alimentação, e, mais, da necessidade de acolhimento e carinho, montou uma instituição ímpar, caracterizada, acima de tudo, pelo respeito à dignidade humana, sem contar a importância que deu ao tratamento oferecido. Ensinou o valor de uma vida a cada profissional que entrava em sua equipe, sabendo que sua atitude, se não adotada por todos, de nada valeria, e fez de tudo para que todos os servidores sentissem o prazer de “fazer algo de bom para alguém”. Ensinou, ainda, que “de nada serve ser luz, se não for para iluminar o caminho dos outros”.




    Além disso, soube atrair profissionais experientes e jovens profissionais para sua causa, e soube, como ninguém, valorizá-los. A todos deu oportunidades de crescimento pessoal e de conhecimento na área. Foi um pescador de pessoas competentes para formar uma equipe do bem. Entre tantas manifestações de apreço chamava os pacientes de “filhos”. Sorria e abraçava aqueles que, na maioria das vezes, apenas haviam recebido segregação e indiferença.




    Os resultados do HRAC-USP sempre impressionaram não apenas pelos números e pela qualidade dos serviços, mas pela fidelidade e gratidão daqueles que deles necessitaram. Isso contribuiu muito para o crescimento e a credibilidade da instituição, tão difícil de conquistar e tão fácil de perder.




    Em honraria recebida da Organização Mundial da Saúde (OMS), o Prof. Dr. José Alberto de Souza Freitas foi designado como o “Homem que enxerga longe”. “Tio Gastão” soube, de fato, enxergar a beleza do tratamento que mudava vidas e nos ensinou que, em todo ser humano, há sempre algo de belo, por vezes escondido atrás de uma falha na face ou por de trás de uma “explícita” cicatriz. Ensinou que para trabalhar em um hospital é necessário gostar de gente! Gente doente, gente com dor, gente com problemas e dificuldades... O sempre professor dizia a todos da equipe: “a vida só faz sentido quando estamos cuidando de alguém”. Este foi seu trabalho, seu prazer, sua diversão... cuidar de gente!




    Tio Gastão! Um homem que nos faz sorrir, que enxerga com a alma e o coração, o sonhador de um lugar mágico chamado Centrinho, local que transborda ciência e sabedoria, e, mais do que tudo, transforma vidas.




    A você, Tio Gastão, nosso reconhecimento e nossa profunda gratidão.




    Prof. Dr. João Henrique Nogueira Pinto




    Profa. Dra. Inge Elly Kiemle Trindade




    em nome de toda a equipe de profissionais e funcionários do CENTRINHO


  




  

    Aos Professores 




    Omar Gabriel da Silva Filho




    Ortodontista do HRAC-USP




    Professor dos Cursos de Especialização em Ortodontia do HRAC-USP




    Inge Elly Kiemle Trindade




    Professora Titular da Faculdade de Odontologia de Bauru,




    Fundadora do Programa de Pós-Graduação em Ciências da Reabilitação do HRAC-USP




    Em homenagem ao Prof. Dr. Omar Gabriel da Silva Filho, que sempre possuiu a capacidade de deixar marcas indeléveis em tantas vidas, queremos expressar nossa profunda gratidão por sua dedicação excepcional e impacto duradouro. Este mestre exemplar não apenas compartilhou conhecimento, mas também cultivou um ambiente onde cada aluno se sentia apoiado e inspirado. Seu compromisso com a formação e a reabilitação, associados a uma postura impecável e ética inquestionável, são exemplos de profissionalismo, guiando-nos pelos caminhos desafiadores da prática clínica. Sempre disposto a compartilhar sabedoria e experiência, ele transformou desafios em oportunidades de aprendizado. Seu legado não é apenas o conhecimento técnico, mas também a importância de ser compassivo, empático e verdadeiramente dedicado ao bem-estar dos outros. Ao atravessar as fronteiras entre professor e amigo, ele continua a construir uma comunidade onde a empatia floresce, e os laços entre colegas se fortalecem. Seu impacto se estende além das paredes da instituição, alcançando cada paciente que recebeu seus cuidados e cada colega que teve a honra de colaborar ao seu lado. Sua presença física continua presente e sua mente continua a habitar os lugares que moldou e as pessoas que influenciou. Neste momento de homenagem, celebramos não apenas um professor, mas um mentor, um guia e, acima de tudo, um amigo querido.




    Por sua vez, à Profa. Dra. Inge Elly Kiemle Trindade, que visionariamente idealizou e fundou nosso programa de pós-graduação e participou desde os primórdios da consolidação do HRAC como centro de pesquisa e reabilitação das anomalias craniofaciais, queremos expressar profunda gratidão por sua contribuição singular para a formação de incontáveis alunos. Seu papel como mentora transcendeu salas de aula, transformando-se na força motriz por trás de um legado imensurável. Direta e indiretamente, guiou as trajetórias acadêmicas de seus alunos, que agora espalham conhecimento não apenas Brasil afora, mas também pelo mundo. Esses alunos são verdadeiros filhos e netos científicos, continuando e expandindo o impacto que ela iniciou com sua visão e dedicação junto ao ensino e à pesquisa no HRAC-USP e na FOB-USP. Este legado pode ser estimado pela influência duradoura que esses indivíduos exercem em diversas áreas. Cada conquista, pesquisa e avanço é um reflexo do seu investimento, pessoal e profissional, incansável e inspirador. Enquanto cientista, reconheceu, desde sempre, a necessidade da elaboração de um livro que abordasse os protocolos da reabilitação das fissuras labiopalatinas com base em evidências científicas, produzidas em nossa instituição, por nossos profissionais e pesquisadores. Sem dúvida, a presente obra por ela idealizada, constitui uma grande herança, de todo um grupo, a todos os profissionais da área.




    O primeiro livro “Fissuras Labiopalatinas – Uma Abordagem Interdisciplinar”, alargou nossas fronteiras e atingiu lugares e pessoas que já não podemos mais mensurar. Nesta nova obra intitulada “Tratado de Fissuras Labiopalatinas: Avanços no Diagnóstico e Tratamento Interdisciplinar”, trazemos novas abordagens, novas parcerias, novos e antigos protocolos, enfim, o que há de mais moderno e sólido na reabilitação clínica e cirúrgica das fissuras. Na verdade, é fruto de um extenso trabalho de dezenas de autores que se debruçaram em sua experiência clínica, de docência e de pesquisa. Profissionais absolutamente apaixonados por aquilo que fazem no seu dia a dia: Reabilitar! Valerá a leitura!




    Ivy Kiemle Trindade-Suedam


  




  

    À equipe do HRAC-USP




    Gostaríamos de expressar nossa sincera gratidão à equipe do Hospital de Reabilitação de Anomalias Craniofaciais – Universidade de São Paulo, que participou direta ou indiretamente na redação do livro “Tratado de Fissuras Labiopalatinas: Avanços no Diagnóstico e Tratamento Interdisciplinar”.




    Esta obra coletiva retrata a rica experiência de uma equipe que compõe o corpo clínico interdisciplinar do HRAC-USP. Além de sua dedicação à rotina clínica, essa equipe desempenha um papel fundamental no desenvolvimento de pesquisas inovadoras e no ensino de centenas de alunos que passam por nossos laboratórios, clínicas, salas cirúrgicas e ambulatórios. Sua contribuição é essencial para o avanço do conhecimento, para a formação de profissionais altamente capacitados e para reabilitação dos indivíduos com anomalias craniofaciais. A todos os envolvidos, nossos mais sinceros agradecimentos.




    Ivy Kiemle Trindade-Suedam


  




  

    A Model For Interprofessional Education, Research and Practice : USP-Bauru




    Ronald P. Strauss, DMD,PhD




    University of North Carolina at Chapel Hill, NC, USA




    Universities in many nations have begun to reorganize health professional education around na interprofessional model which accentuates team-care and places the patient and the family as the central focus of health care. USP-Bauru has the remarkable opportunity to advance interprofessional education because of its long tradition of patient and family care that was developed over decades and which serves as a global model. The CentrinHo and the HRAC-USP Postgraduate Program in the Sciences of Rehabilitation stand already as recognized leaders in integrative care that manages the complexities of oral-facial cleft and related anomalies treatment using a collaborative team model.




    Having that foundation provides a truly unique opportunity to USP-Bauru to do something remarkable at its Bauru campus. The initiation of a new course of Medical Studies (MD) within the established Dental (DDS) School, and the addition of a 9 floor General Hospital adjacent to the Centrinho on a small geographical footprint provides a chance for USP to demonstrate the value of team-based interprofessional care and research.




    Historically, Medical, Dental and related health professions have utilized a model of siloed and single discipline work in which clinical care, education and research was advanced with fairly isolated disciplines. This fragmented and specialty based model characterized professional education in the 1900’s and successfully advanced a medical model. However, its limitations have become apparent and many academic health centers and professions are reforming their focus to a 21 st century model of integrative, collaborative, inter-professional health care, delivery, education and research.




    The new interprofessional model has proven so powerful that many research funders have largely abandoned the funding of grants that rely upon the dated and non-integrative model of research utilized in the Twentieth Century. Institutions like the NSF and NIH have moved to only fund interdisciplinary research teams and the accrediting bodies of health professions in the USA are demanding future education use a hub and spoke model in which the family and patient are at the hub and an array of team professionals are surrounding them with collaborative care. In fields such as Cancer care, End-of-Life treatment, Craniofacial care, Psychiatric care, Chronic cardiac care, and many other areas, you will note the emergence of the interprofessional model.




    The success of the new interprofessional model has been undeniable and there are many publications that are calling for health professions education to formally move to prepare learners to work in that manner in the future. The Interprofessional Education Collaborative. (2016) released Core competencies for interprofessional collaborative practice (2016 update. Washington, DC). These may easily be found at: https://aamc-meded.global.ssl.fastly.net/production/media/filer_public/70/9f/709fedd7-3c53-492c-b9f0-b13715d11cb6/core_competencies_for_collaborative_practice.pdf




    In their document, it will be apparent that many health professions have moved to reorganize care and education to reflect this emerging model. So why grow USP - Bauru as an exemplar of interprofessional education and practice? The environment is favorable to partnership and the old-fashioned siloes have never been built there. With a new Medical Studies program and a recently enhanced General Hospital associated with a recognized and adjoining Cleft/Craniofacial Center, USP-Bauru offers Brazil an opportunity for international leadership. A Health Professions campus built around Interprofessional practice will be rapidly understood as an opportunity to demonstrate the power of this new model to the world!


  




  

    

      [image: ]

    




    




    Trata-se de obra coletiva que aborda, de forma interdisciplinar, os diversos aspectos relacionados à reabilitação de indivíduos com fissuras labiopalatinas. Para fins de contextualização, a fissura labiopalatina é a malformação craniofacial de maior prevalência na espécie humana e acomete 1 a cada 650 indivíduos. No Brasil, dezenas de hospitais e profissionais são credenciados no SUS para reabilitação das anomalias craniofaciais, incluindo o Hospital de Reabilitação de Anomalias Craniofaciais (HRAC) da USP, sede institucional dos autores da presente obra.




    Destaca-se que o HRAC foi considerado centro de referência internacional pela Organização Mundial da Saúde para reabilitação das malformações da face humana e centro de referência nacional em reabilitação e ensino, pelo Ministério da Saúde e pelo Ministério da Educação, respectivamente. Atualmente, aproximadamente 130.000 pacientes estão matriculados no HRAC. No aspecto educacional, o HRAC oferece cursos de Pós-graduação lato sensu (residência médica, residência multiprofissional, aperfeiçoamento e especialização) e stricto sensu (Mestre e Doutorado), além dos programas de pré-iniciação científica, iniciação científica e pós-doutoramento. No ano de 2021, mais de 420 alunos estavam regularmente matriculados no HRAC e mais de 150 fizeram estágios ou disciplinas como futuros candidatos aos cursos de pós-graduação, população esta que se debruça sobre livros da área, geralmente internacionais.




    Médicos, dentistas, fonoaudiólogos, biólogos, biomédicos, enfermeiros, fisioterapeutas, psicólogos, terapeutas ocupacionais, nutricionistas e assistentes sociais compõem o grupo de especialistas autores do livro. A obra é composta por 22 capítulos, divididos em 5 grandes tópicos, quais sejam, I) “Introdução”, no qual o leitor terá uma visão globalizada sobre a reabilitação das fissuras, escrita por Ronald Strauss, docente da Universidade da Carolina do Norte e pesquisador de renome internacional na área; II) Aspectos Morfológicos”, onde se abordam as questões relacionadas com as origens embriológicas e etiologia das fissuras labiopalatinas no ser humano, bem como o crescimento craniofacial desta população. III) Aspectos pediátricos: onde se terá ampla visão sobre o manejo clínico e pediátrico das crianças com fissuras e outras malformações; IV) “Cirurgias primárias e secundárias”, grupo de capítulos muito esperado, pois descreve, em detalhes, os protocolos cirúrgicos do HRAC, que são referência para os centros ao redor do mundo, e as técnicas cirúrgicas aqui empregadas; V) “Diagnóstico e Intervenções Clínicas Multi- e Interdisciplinares”, no qual se abordam, igualmente, os protocolos clínicos multidisciplinares, com suas inovações e suas particularidades, descritas em pormenores, e, finalmente, VI) “Funcionalidade e Participação”, onde os aspectos da família, do ser humano e de sua atuação na sociedade são ricamente abordados.




    Destacamos que o livro traz conceitos e protocolos atualizados e está amplamente ilustrado com casos clínicos atuais. Livro prévio foi publicado pela equipe, em 2007, com edição já extinta, sem exemplares disponíveis para compra no mercado há anos, apesar da grande procura. Trata-se de uma obra única em seu conteúdo, bastante procurado por estudantes de graduação e pós-graduação, candidatos a processos seletivos e por especialistas na área, que desejam se aprofundar no assunto. Nossa proposta é de um novo livro, com novos capítulos, autores já considerados clássicos e novos, novo título e conteúdo superatualizado.




    Ivy Kiemle Trindade-Suedam
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    ANA CLAUDIA MARTINS SAMPAIO-TEIXEIRA




    Assistente de Pesquisas Nacionais e Internacionais do Laboratório de Fisiologia do HRAC-USP FUSP/NIH/TOPS




    Graduação em Ciências com Habilitação em Biologia pela Universidade Estadual Paulista (Unesp)




    Mestre em Fisiologia e Biofísica do Sistema Estomatognático pela Universidade Estadual de Campinas (Unicamp)




    Doutora em Distúrbios da Comunicação Humana pelo Hospital de Reabilitação de Anomalias Craniofaciais da Universidade de São Paulo (HRAC-USP)




    Pós-Doutora pelo HRAC-USP




    INGE ELLY KIEMLE TRINDADE




    Professora Titular do Departamento de Ciências Biológicas da Disciplina de Fisiologia da Faculdade de Odontologia de Bauru da Universidade de São Paulo (FOB-USP)




    Pesquisadora do Laboratório de Fisiologia do Hospital de Reabilitação de Anomalias Craniofaciais (HRAC) da USP




    Ex-Chefe do Departamento de Ciências Biológicas da FOB-USP




    Responsável pela Implantação da Pós-Graduação em Ciências da Reabilitação do HRAC-USP




    Ex-Coordenadora do Programa da Pós-Graduação em Ciências da Reabilitação do HRAC-USP




    Docente e Orientadora de Mestrado e Doutorado do Programa de Pós-Graduação do HRAC-USP




    Ex-Presidente da Comissão de Pós-Graduação do HRAC-USP




    Graduação em Ciências Biomédicas pela Faculdade de Medicina de Ribeirão Preto da USP (FMRP-USP)




    Mestre em Fisiologia pela FMRP-USP




    Doutora em Fisiologia pela FMRP-USP




    Livre-Docência pela FOB-USP




    IVY KIEMLE TRINDADE-SUEDAM




    Professora Associada do Departamento de Ciências Biológicas da Disciplina de Fisiologia da Faculdade de Odontologia de Bauru da Universidade de São Paulo (FOB-USP)




    Pesquisadora do Laboratório de Fisiologia do Hospital de Reabilitação de Anomalias Craniofaciais da Universidade de São Paulo (HRAC-USP)




    Docente e Orientadora de Mestrado e Doutorado do Programa de Pós-Graduação do HRAC-USP




    Presidente da Comissão de Pós-Graduação do HRAC-USP




    Coordenadora do Programa de Pós-Graduação em Ciências da Reabilitação do HRAC-USP




    Membro da Câmara de Avaliação do Conselho de Pós-Graduação da USP




    Graduação em Odontologia pela FOB-USP




    Aperfeiçoamento em Cirurgia Bucomaxilofacial pelo HRAC-USP




    Mestre em Cirurgia Bucomaxilofacial pela FOB-USP




    Doutora em Periodontia pela Faculdade de Odontologia de Araraquara da Universidade Estadual Paulista (FOAR-Unesp)




    Pós-Doutora em Fisiologia pelo HRAC-USP




    Livre-Docência pela FOB-USP




    SERGIO HENRIQUE KIEMLE TRINDADE




    Professor Associado do Departamento de Odontopediatria, Ortodontia e Saúde Coletiva da Faculdade de Odontologia de Bauru da Universidade de São Paulo (FOB-USP)




    Médico Otorrinolaringologista do Hospital de Reabilitação de Anomalias Craniofaciais da Universidade de São Paulo (HRAC-USP)




    Docente e Orientador de Mestrado e Doutorado do Programa de Pós-Graduação do HRAC-USP




    Graduação em Medicina pela Pontifícia Universidade Católica de Campinas (PUC-Campinas)




    Residência Médica em Otorrinolaringologia pela Faculdade de Medicina de Botucatu




    Médico do Sono




    Doutora em Otorrinolaringologia pela Faculdade de Medicina da Universidade de São Paulo (FMUSP)




    Livre-Docência pela FOB-USP
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    ADRIANA GUERTA DE SOUZA




    Fonoaudióloga do Hospital de Reabilitação de Anomalias Craniofaciais da Universidade de São Paulo (HRAC-USP)




    Graduação em Fonoaudiologia pela Faculdade de Odontologia de Bauru da Universidade de São Paulo (FOB-USP)




    Especialização em Audiologia Clínica pelo Instituto de Comunicação e Audição




    Mestre em Ciências da Reabilitação pelo HRAC-USP




    ANA LÚCIA POMPÉIA FRAGA DE ALMEIDA




    Professora Titular do Departamento de Prótese e Periodontia da Faculdade de Odontologia de Bauru da Universidade de São Paulo (FOB-USP)




    Docente e Orientadora de Mestrado e Doutorado do Programa de Pós-Graduação do Hospital de Reabilitação de Anomalias Craniofaciais da Universidade de São Paulo (HRAC-USP) e da FOB-USP




    Graduação em Odontologia pela FOB-USP




    Mestre em Odontologia/Periodontia pela FOB-USP




    Doutora em Odontologia, Área de Reabilitação Oral pela FOB-USP




    Docente dos Cursos de Especialização do HRAC-USP




    ANA PAULA FUKUSHIRO




    Professora Doutora do Departamento de Fonoaudiologia da Faculdade de Odontologia de Bauru da Universidade de São Paulo (FOB-USP)




    Docente e Orientadora do Programa de Pós-Graduação do Hospital de Reabilitação de Anomalias Craniofaciais da Universidade de São Paulo (HRAC-USP)




    Pesquisadora do Laboratório de Fisiologia do HRAC-USP




    Ex-Presidente da Comissão de Pós-Graduação do HRAC-USP




    Ex-Coordenadora do Programa de Pós-Graduação em Ciências da Reabilitação do HRAC-USP




    Vice-Presidente da Comissão de Cultura e Extensão Universitária do HRAC-USP




    Vice-Coordenadora do Programa de Residência Multiprofissional em Síndromes e Anomalias Craniofaciais do HRAC-USP




    Graduação em Fonoaudiologia pela FOB-USP




    Mestre em Ciências pelo HRAC-USP




    Doutora em Ciências da Reabilitação pelo HRAC-USP




    Chefe de Seção Técnica do Laboratório de Fisiologia do HRAC-USP




    ARACI MALAGODI DE ALMEIDA




    Cirurgiã-Dentista do Hospital de Reabilitação de Anomalias Craniofaciais da Universidade de São Paulo (HRAC-USP)




    Graduação em Odontologia pela Faculdade de Odontologia de Bauru da Universidade de São Paulo (FOB-USP)




    Mestre em Ciências da Reabilitação pelo HRAC-USP




    Doutora em Ciências da Reabilitação pelo HRAC-USP




    ARMANDO DOS SANTOS TRETTENE




    Enfermeiro do Hospital de Reabilitação de Anomalias Craniofaciais da Universidade de São Paulo (HRAC-USP)




    Orientador do Programa de Pós-Graduação em Ciências da Reabilitação do HRAC-USP




    Graduação em Enfermagem pela Universidade de Marília
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    INTRODUCTION




    Cleft Lip and palate is one of a number of orofacial congenital conditions which affects the craniofacial health of children, and impacts their families and communities all over the world. Effective care has required collaborative teams which at a minimum include surgical, medical, dental and psychosocial professional expertise.




    Approximately one in 500-700 newborns has a cleft lip or palate. For example, every day in the U.S., 14 babies are born with cleft lip and 7 babies are born with cleft palate. Issues faced by such children and their families may include feeding difficulties, speech and articulation problems, dental development, ear infections and hearing concerns, teasing and stigmatization, multiple surgical treatments, and sometimes learning problems. Treatment results when delivered in a multi-professional clinical team are generally excellent and most children born with cleft lip and palate grow up to be well-adjusted and successful adults.




    In resource limited locales, the components of a cleft-craniofacial team may not always be present. Sometimes the various health professionals exist in the community, but they are not organized into a formal working team. The model of interdisciplinary team-based cleft lip and palate care is well established across nations, but far too many children are unable to access the full range of needed services.




    Sometimes, specialized cleft or craniofacial centers or teams may occur on a regional basis and meet the needs of a geographic area or a state. Such centers demonstrate that how care is organized matters a great deal and have shown that careful attention to patient access and coordinated care, results in improved outcomes.




    Notably, at the University of Sao Paulo – Bauru and its Hospital for the Rehabilitation of Craniofacial Anomalies there is a well-developed and multi-professional regional approach which serves as a well-respected global model for cleft and craniofacial care and research. In other nations, states have likewise sought to create regional centers of excellence which are funded to deliver top-tier care (highest level care) on a referral basis within a specific geographic region.




    In the United Kingdom there was a serious effort to move from many small and not well-networked clinics into a limited number of regional sites that are linked in a national system of care. This regionalization assured that the sites have a standard protocol of care with a designated professional roster or makeup to comprise a treatment unit. The limited number of such treatment units inevitably means that families may have to travel to geographically distant sites for team care, as opposed to receiving such care in proximate local venues.




    In other nations, such as the U.S., national professional organizations have led in establishing Standards for Cleft and Craniofacial Care.1 There the national association (American Cleft Palate – Craniofacial Association), organized to provide a credential for teams which meet established standards and other formal criteria. While the number of U.S. teams has not markedly dropped like occurred in the UK, these credential-based guidelines helped to improve the quality of care and the availability of comprehensive services.




    In resource limited nations or regions, cleft and craniofacial humanitarian clinical efforts sometimes labelled as “mission programs” have commonly occurred. These programs entail local – global partnerships that bring in international experts on a volunteer basis to provide education and clinical service delivery. The best of such programs seek to build the local professional capacity so that continuity of cleft-craniofacial care can occur. The least effective of such programs provide merely surgical care on an episodic basis and do not promote the capacity of local clinical providers. When effective, global volunteer-based efforts may help to equip, supply, educate and support local professionals so that they can offer continuity of multidisciplinary care and follow-up in a world-class manner.




    In a world where war, poverty and systemic racism exists, populations of refugees are often found moving between regions or nations. When families cannot access cleft-craniofacial care for their children, they may leave their homes to seek services in more resourced settings. Such displacement and migration add to the global challenges of providing cleft-craniofacial care.




    All over the world, the birth of a child with a cleft or a craniofacial condition is a momentous moment in the life of a family, a community and a society. How the community or the society meets the needs of the child and family varies widely, however the presence of high quality and accessible care is a measure of the level of organization and financing for the national or regional health system.




    Some assert that access to team-based cleft-craniofacial care is a right and that all children deserve comprehensive treatment which is well-organized and affordable. Unfortunately, this is not the reality in many parts of the world. A globalized vision of cleft-craniofacial care will include accessible, personalized, and well-organized multi-professional treatment delivered in an affordable and inclusive team manner.




    EPIDEMIOLOGY




    According to the World Health Organization:2 “Craniofacial anomalies (CFA) are a highly diverse group of complex congenital anomalies. The mix of cleft types “varies considerably across geographic areas or ethnic groupings.” “It is estimated that 80% of such clefts are nonsyndromic and are of multifactorial origin, both genetic and environmental, the latter being especially important in prevention.”




    Many research and clinical studies separate uncomplicated cleft lip and cleft palate from syndromic conditions which involve an orofacial cleft. In the United States about 1 in every 1,600 babies is born with cleft lip with cleft palate. About 1 in every 2,800 babies is born with cleft lip without cleft palate, and about 1 in every 1,700 babies is born with cleft palate alone in the United States.3,4




    According to the U.S. Centers for Disease Control and Prevention (CDC) there are some well-described factors that increase the chance of having a baby with a cleft. Women who smoke during pregnancy are more likely to have an affected baby than are women who do not smoke.5,6 Women with diabetes diagnosed before pregnancy have an increased risk of having a child with a cleft lip with or without cleft palate, compared to women who did not have diabetes.7 Women who used certain medicines to treat epilepsy, such as topiramate or valproic acid, during the first trimester of pregnancy have an increased risk of having a baby with cleft lip with or without cleft palate, compared to women who did not take these medicines.8,9 In some research, folic acid deficiency, advanced maternal age and familial genetic predisposition were noted as risk factors for having a child with a cleft.




    In a 2014 review article,10 careful consideration was given to the etiology and genetics of clefting. It was noted that a combination of genetic and environmental factors may contribute to the occurrence of such clefts. While some clefts appear as part of a syndrome, other cases seem to be isolated and non-syndromic. The incidence and accuracy of reporting of clefts varies a great deal across the globe, often relating to the limitations of surveillance systems.




    The prevalence of cleft lip and palate is highest in Native American/American Indian populations, followed by White/Caucasian, Latinx/Hispanic, Asian, and then persons of Black/African ancestry.11,12 Persons of Native American/American Indian ancestry had the highest rate of orofacial clefting,13 and Black/African-Americans had the lowest rate of orofacial clefting.14 Brazil has documented incidence rates of orofacial clefts among live births.15




    The International Perinatal Database of Typical Oral Clefts revealed that 30.2% of the cleft lip and palate group had bilateral cleft lip and 69.8% had unilateral cleft lip. Unilateral cleft lip occurs more often on the left side.16 Cleft lip is seen more often in males than females and cleft palate is seen more often in females than males.17 Gender differences are shown in cleft lip with cleft palate, where boys are affected more often and have more severe such clefts than girls;18,19 girls are affected more often with isolated cleft palate than boys.




    Though the distribution of orofacial clefts and related craniofacial conditions varies considerably across population groups, these conditions occur in all societies and communities globally. This reality translates into a need for all nations to develop the capacity to respond to the care of affected persons.




    GLOBAL CLEFT-CRANIOFACIAL CARE




    Cleft related health care decisions have historically been made between a family or patient interacting with an individual physician or clinician; however, for complex health problems, this relationship has increasingly shifted towards that of a family or patient interacting with a team of health care professionals. In the care of persons with cleft lip, cleft palate, or other craniofacial conditions, the array of needs demands evaluation from a variety of healthcare disciplines and professions.20 Interdisciplinary and multidisciplinary cleft palate and craniofacial teams have become a standard in assessment and treatment of children with cleft lip and/or palate.21




    The cleft palate-craniofacial team has been seen as a multi-specialty vehicle to maximize efficiency and assure continuity, ethics, and a continuum of care.22-24 As noted earlier in this chapter, efforts to standardize team-based cleft care in the U.S. have produced self-assessment methodologies as well as formal parameters of care. A national self-assessment survey of cleft palate and craniofacial teams was undertaken by the American Cleft Palate-Craniofacial Association (ACPA)25 and it demonstrates the variety of teams that have focused on this patient population. To provide guidelines for team care, the ACPA published several Parameters of Care documents based on a consensus conference model.1,26,27




    In the U.S., a Task Force28 proposed an approval process to ascertain the quality of care provided by teams. Their process provided standards built around essential characteristics of quality for team functioning to support the improvement of clinical care. Their process offered verified information to patients and families about services provided by teams that meet specific standards.




    Six components were identified as essential to the quality of care provided by treatment teams:




    1. Team Composition




    2. Team Management and Responsibilities




    3. Patient and Family/Caregiver Communication




    4. Cultural Competence




    5. Psychological and Social Services




    6. Outcomes Assessment.




    The Commission on Approval of Teams was established in November 2008 in order to:




    ▪ Maintain standards for the approval of teams providing interdisciplinary care to individuals and families affected by cleft lip, cleft palate and other craniofacial anomalies;




    ▪ Evaluate teams that voluntarily apply for approval;




    ▪ Recognize teams that meet the standards for approval;




    ▪ Maintain a listing of approved teams; and




    ▪ Furnish lists of approved teams to appropriate persons and agencies.




    According to their Manual:28 “ACPA Approved Teams are comprised of experienced and qualified professionals from medical, surgical, dental and allied health disciplines working in an interdisciplinary and coordinated system. The purpose and goal of team approval is to confirm that the team has the commitment and capacity to provide care in a coordinated and consistent manner with the proper sequencing of evaluations and treatments with the framework of the patient’s overall developmental, medical and psychological needs.




    All teams that do choose to undergo an external evaluation and demonstrate compliance with the standards for team care will be listed as ACPA Approved Teams. After reviewing and discussing each application, the Commission votes on whether to award approval for five years.”




    In Europe, the Eurocleft project29 an inter-center comparison study, revealed dramatic differences in clinical outcomes between various cleft treatment centers. This provided a rationale for the improvement in the services of the various participating teams. This study pioneered a methodology to compare clinical practices. It also promoted European collaborations that resulted in clinical trials and comparisons between centers.




    The results of the 1996-2000 Eurocleft project include:




    ▪ A register of services in Europe, with details of professionals and teams involved in cleft care,




    ▪ Clinical protocols and policy statements regarding optimal clinical practices for European cleft teams,




    ▪ Practice Guidelines were formulated and provided minimum recommendations for care that all European children with clefts should be entitled to, and




    ▪ Recommended minimum records that cleft teams should maintain.




    The leadership concluded29 that: “Cleft services, treatment and research have undoubtedly suffered from haphazard development across Europe. Attainment of even minimum standards of care remains a major challenge in some communities and both the will to reform and a basic strategy to follow are overdue.”




    In the United Kingdom (U.K.), the National Health Service’s (NHS) Cleft Lip and Palate Service provides specialist support and clinical care to people with cleft lip and/or palate and their families into adulthood. They provide care for adults who may wish to return for treatment later in life. The range of services is quite broad and include psychological support and genetic counselling.




    The National Health Service (NHS) has defined a cleft team as including:




    ▪ Cleft surgeon




    ▪ Pediatric anesthetist




    ▪ Pediatric dentist




    ▪ Orthodontist




    ▪ Speech and language therapist




    ▪ Pediatrician




    ▪ ENT and/or Audiologist




    ▪ Nurse




    ▪ Psychologist




    ▪ Restorative dentist




    The UK provides a unique case study of how centralization of services across a health system may affect the quality and distribution of cleft care. NHS cleft services were centralized following a report commissioned by the Clinical Standards Advisory Group (CSAG) in 1998 and specialist orofacial cleft care is now provided across a small number of centers of excellence. These specialist cleft teams are each responsible for providing treatment across a wide geographical area. As well as engaging with the specialist cleft teams, patients see local, non-cleft specialist health professionals. Since the publication of the recommendations to centralize cleft services in 1998, the number of NHS hospitals involved in providing primary cleft surgery in England has dropped from more than 40 units to less than 20 units. As a result, annual individual hospital volumes have increased considerably with specialist cleft units treating more than 40 new non-syndromic patients each year. The number of surgeons responsible for primary cleft repairs in the U.K. dropped from more than 100 to 26 surgeons, with most surgeons treating more than 20 new non-syndromic patients per year.




    Other national systems provide centralized birth registries. Medical birth registries operate in all Scandinavian countries and several other countries. For example, since its establishment in 1967, all births in Norway have been listed with the Medical Birth Registry of Norway (MBRN). Birth defects detected during the first 7 days of life are recorded. Many of these types of registries collaborate in international scientific networks that are useful in population studies and genetic epidemiological research. Some registries have been recently enriched with gene sequencing studies.




    To achieve high-quality team-based orofacial cleft care, criteria for the quality and for the organization of care are essential. Additionally, accurate registry data on incidence and prevalence will help assess the need regionally and




    HOW DO CLEFT-CRANIOFACIAL CENTERS RESPOND TO BARRIERS TO CARE?




    Cleft-craniofacial centers share a dedication to serving children with orofacial clefts and craniofacial conditions. When nations experience rising migration, immigration or increased economic stress, cleft-craniofacial centers become a crucial way to overcome the barriers to care. Indeed, the decline in legal or affordable pathways to cleft-craniofacial care may leave families with limited access to care. In most nations, the provision of timely and coordinated cleft-craniofacial care is considered as medically and ethically necessary.




    While national health systems are quite different, access challenges are quite similar. The limited ability to locate and afford costly surgical, dental, and related services occurs in most societies, even in fairly affluent nations. Increasingly, there is a commitment to deliver quality cleft-craniofacial care to children and families who have experienced poverty, isolation, displacement and suffering and who often bear the imprint of fear, uncertainty, persecution and deprivation. Data points out that developing nations host most of the world’s refugees. If that is the case, the health systems in those nations are further stressed by the increasing treatment need among refugees, which has often not been planned for.




    However, the strains of integrating poor, isolated or migrant populations into care have been evident in even the most affluent nations. To a variable degree, nations have sought to accommodate to the needs of the less able, refugees and immigrants. The people in destination nations sometimes recognize the moral and social crisis that large scale dislocation entails, but much variation exists in how welcoming and accommodating countries and health systems have been. Some display hostility or fear of new populations and some routinely deny entry to poor, disabled or undocumented children. Challenges may derive from language and cultural differences, lack of funds and health insurance, and the lack of ability to mobilize specialized health care outside of customary primary care venues.




    In a 2016 study of Barriers to Cleft Lip and Palate Repair around the World,30 data collected by the Smile Train organization concluded that the most commonly reported barriers in low and middle income countries were related to:




    ▪ Lack of funds to cover travel costs




    ▪ Lack of patient awareness




    ▪ Lack of financial support




    ▪ Poor patient health




    ▪ Lack of equipment




    ▪ Lack of available staff, and




    ▪ Lack of training.




    There was sizeable variation by world region and no specific estimate was made of refugee or immigrant needs.




    The following barriers have been identified as hindering health care access for refugees with negative effects on health status (31):31,32




    ▪ Legal issues




    ▪ Language and the provision of interpreting services




    ▪ Cultural understanding




    ▪ Lack of knowledge of the health system




    ▪ The connection between health and immigration policy and practice




    ▪ Financial limitations




    ▪ Bureaucracy




    ▪ Confusion about entitlement




    ▪ Recentness of arrival




    The ability of a health system to make health care available to low income families or refugees include:




    ▪ The size of the in-need population in a local area




    ▪ The number of affected children




    ▪ The proximity to a frontier that people wish to cross




    ▪ The development of health infrastructure, and




    ▪ The state capacity to fund health care for the general population.




    Even with a healthcare system that has the capacity to provide universal health care, an individual’s legal entitlement to care and access is often not guaranteed. Some cleft-craniofacial centers perceive health care as a right and they mandate care for all who present themselves. In order to do so, they must get proficient in funding, organizing and delivering needed care. Additionally, treating families and patients with dignity and respect is crucial. This means dealing with language and cultural differences and organizing to meet emergent as well as chronic needs. The best tier of cleft-craniofacial centers focuses on patient recall and they convey the assurance to families that care over the lifespan is available. While episodic care may meet a specific health care need, life-span continuity care provides a family with a cleft-craniofacial home. When a center is organized to provide continuity care, families feel part of the team and are encouraged to ask questions and participate as equals in the consideration, planning and delivery of care.




    SOCIAL AND PSYCHOLOGICAL ISSUES IN CLEFT AND CRANIOFACIAL CARE




    Cleft-craniofacial conditions affect both childhood and adult life experiences.33 Such impacts can affect the child’s family environment and may subsequently influence the parents, and later, the child’s own behaviors in adulthood. Persons who have altered oral or craniofacial function or appearance also may have altered social experiences.34 The bodily signs of being or looking different, known as stigma, have been associated with negative moral evaluations by others.




    Goffman (1963)35 has provided a theory of stigmatization useful in understanding the social responses to human difference and health conditions.36 Persons seen as deviant when judged by cosmetic norms or communicative standards, experience social devaluation related to social prejudices about the cause and impacts of congenital and acquired deformities.37 Changes in oral and facial status or appearance of the face and oral area are often immediately observable and central. The face is the initial focus of the gaze and is the principal target of attention in interpersonal interaction. There is much research to indicate that facial attractiveness has an important effect on psychological development and social relationships.38,39




    Research has examined how being attractive or unattractive influences social life and has explored the personal adaptations that people make to being disfigured. Alley (1988)40 and Bull and Rumsey (1988)41 have reviewed the social psychology of facial appearance, and first person narratives42 present direct experiences with facial disfigurement, impairments and the coping process.




    Early studies in social psychology examined the role that oral or facial attractiveness plays on social expectations43 by testing how school teachers evaluated educational potential when given school records and facial photographs. Attractive students were judged to have higher educational potential and social ability than unattractive students. This finding has been replicated in various school settings and grade levels. There is strong support for the concept that teachers of attractive children expect them to perform better44 and possibly offer them greater opportunity to excel.45 Research on children with cleft lip and palate46 has suggested that negative reactions to appearance may be a source of psychological distress for the affected child.47,48




    Expectations about oral and facial attractiveness and appearance affect both the person who is viewed, as well as the viewer.49 The positive impact of attractive appearance has been demonstrated in dating and forming a spousal partnership, with one study that documented how physical appearance increased in importance as dating partners became further acquainted.50




    The process of attributing positive characteristics to physically attractive persons, is called the “beauty is good hypothesis.” Bennett and Stanton (1993)51 in reviewing this hypothesis note that appearance may have little effect on perceptions of personal attributes such as intelligence or honesty, and there is evidence that beauty may be a detriment in some situations.52 Pertschuk and Whitaker (1987)53 suggest that researchers differentiate between research on persons who are “unattractive” and persons who have deformities such as those associated with craniofacial conditions.




    Facial appearance has been demonstrated to influence a wide range of social activities from legal proceedings54 to psychotherapeutic prognosis.55 This body of research suggests that oral and facial appearance and appearance judgment generally affect social expectations in educational, vocational, marital, legal and health care endeavors. Discrimination and stigmatization have historically characterized social responses to oral and facial deformities.




    The rise of modern medicine and surgery raised the possibility that deformed persons might be offered treatment to improve their situations. The desire to provide treatment and remediation, also known as medical activism, is characteristic of how society responds to children with facial deformities. Humanists have sometimes criticized society’s high value on attractiveness and the degree to which appearance influences opportunity. Advocates of active approaches to remediation of oral and facial appearance argue that social values are difficult to change and that each person must adapt to his/her cultural context and stereotypes. Health educational interventions in school settings alter attitudes about appearance on a short-term basis, but pervasive advertising and mass media images reinforce the desirability of physical attractiveness.




    The oral or plastic surgical change of craniofacial appearance has been shown to alter social perceptions.56 However, it is important to realize that when a facial difference is surgically altered, persons still manifest their original identity. For many persons with a less attractive feature, the feature is repaired, but the scar remains as a “mark” which is always there as a reminder of the original condition. The quest for aesthetic change is based in the hope that appearance change may, in part, create opportunities for individual social changes in realms such as dating, employment, and social acceptance.57




    Surgical improvement of facial appearance has been shown to alter social perceptions.58 Post-operative maxillofacial and plastic surgery photographs were seen as belonging to people who were kinder, more sexually appealing and better marriage partners than were the pre-operative views. Individuals with scars, disabilities or deformities that cannot be effectively repaired may be aware of the social lack of acceptability of being different. They may focus on the uncertainty with which others perceive them. They may have concerns about whether others will honestly reveal their reactions to them. Polite avoidance of interaction with physically or otherwise different persons serves to isolate them. When people with deviant characteristics realize that others do not fully accept them; they may respond with anger, denial, shame or manifest positive personal growth. Activists in the movements that call for “disabled” or “differently abled” persons’ rights present a social critique based on their different viewpoint and experience and may have realizations and insights not available to others.59




    The birth and diagnosis experience of parents of children with facial deformities and craniofacial conditions have been explored in several studies. It is striking that in all studies shock, depression, guilt and anxiety have been reported by new parents. Research reviews60 have examined how health professionals communicate to parents about a variety of congenital conditions, while others61-64 examine parental responses to the informing process. Strauss et al. (1995)65 studied how parents recall being told of their child’s diagnosis of cleft lip and palate. They examined parental preferences for how this communication might best be managed and compared those to parent reports of their actual experiences, concluding that it is possible for professionals to effectively deliver “bad news”, such as the diagnosis of a birth defect, to parents. Many families who can access pre-natal diagnosis by ultrasound, deal with the knowledge of having a child with a cleft-craniofacial condition even before the birth of the child.




    Persons with cleft lip and palate have a diverse set of appearance and speech related manifestations that may affect their social and psychological status. The magnitude of the psychological impact of a condition may not be related to its level of biological impact. Studies of self-concept,66,67 psychoeducational development,68,69 social perception by peers,70,71 parents and teachers72,73 and the public74 highlight the psychosocial risks for school-age children with cleft lip and palate.75 Studies of adolescents with cleft lip and palate indicate that appearance and speech may remain problematic76 even in the case where adolescent patients have had comprehensive team-based care.77




    Studies show that there is an association between cleft lip and palate and the increased reporting of conduct problems at home46 and behavioral and learning problems at school.78 However, children with cleft lip and palate have not been shown to suffer from low self-concept or psychological disorders, while they do demonstrate some patterns, especially as relate to increased social inhibition and self-consciousness about appearance.68




    Overall, adolescents with cleft lip and palate have positive self-concepts,79,80 however girls have been found to manifest higher rates of social adjustment problems than boys,81 particularly related to appearance. Using projection methods, one study82 concluded that children with facial deformities may have inhibited personality styles and reduced expectations for success in social interactions. Kapp-Simon (1986)66 found that social relationships negatively influenced overall self-esteem and that adjustment of adolescents is associated with the degree of inhibition.83 Adults with cleft-craniofacial conditions often continue to have concerns.33




    In summary, children with facial deformities or cleft lip and palate have generally been noted to have normal self-concept, but they often experience problems in adjustment. Studies that focus on adjustment have been productive in yielding useful information that allows for the identification of children at psychological risk. The occurrence of adjustment problems in this patient population supports the presence of clinical interventions.




    THE GLOBALIZED VISION




    Why think globally about cleft-craniofacial care? In this moment of understanding that borders do not limit or separate us from our neighbors and do not protect us from the emergence and spread of disease, we can be clear that we must live with a globalized vision.




    We must understand the differences and communalities that exist between nations and peoples. Within our nations, we must consider the impact of privilege, culture and race that preserve unacceptable health and social inequities. Looking across nations, we can appreciate that aspirations for the health of children and families are more alike than different. Yet, the resources and organization around the delivery of health services are very disparate across nations.




    As we consider cleft and craniofacial care delivery, we can share a goal to educate our professionals and aspire to world-class quality standards. To do so, we must establish expectations that our health systems will meet cleft-craniofacial needs with a view towards quality and equity. The delivery of cleft-craniofacial care requires highly trained teams that promote family centric care in which the professionals integrate community, patient, and family voices, needs and inputs. Every family requires clear communication about the child’s care plan and deserves to be heard by the treatment team. Poverty, discrimination and stigmatization should not guide our treatment and health policy choices. With a globalized view, we will hypothetically see ourselves as though we were born in any nation, in any family and with any level of education and income… and then ask ourselves what is right? Does each child deserve health, opportunity, and education? Should all nations seek to assure the health of the public? Does anyone believe that less than full care is sufficient for the youngest and most vulnerable amongst us, the child with a birth difference? We must adopt a globalized vision and dedicate ourselves to meeting the needs of the public.




    In this volume that grows out of the fine work of the USP Hospital for Rehabilitation of Craniofacial Anomalies in Bauru, Sao Paulo, Brazil, we can see the value of all the players on a cleft-craniofacial team. We can appreciate that it takes communication, respect, and integrity plus a high degree of discipline and devotion, to achieve a global standard of care. With a globalized vision, we can meet the needs of all children, adults and families who aspire to maximize their potential.
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    EMBRIOLOGIA CRANIOFACIAL E AS FISSURAS OROFACIAIS




    O desenvolvimento embrionário craniofacial é um processo complexo, dinâmico e controlado geneticamente.1-3 Esse processo se inicia precocemente durante o período gestacional, sendo controlado por indução recíproca entre os tecidos embrionários que circundam a região do tubo neural recém-formado. Essa complexa cascata de sinalização molecular é determinada por induções dinâmicas, dependentes de um padrão de expressão têmporo-espacial específico de inúmeros genes diferentes, especialmente envolvendo um conjunto de células, as células da crista neural, que, em princípio, caracterizam-se como células ectomesenquimais, ou seja, células originárias do ectoderma embrionário e do mesênquima, derivado da região da crista neural.2,3 Cronologicamente, o conjunto de eventos para a formação facial inicia-se precocemente. Embriologicamente, após o fechamento do tubo neural, ocorre proliferação e migração das células da lâmina mesodérmica lateral, ao redor dos rombômeros recém-formados, reforçada pela migração das células ectomesenquimais (células da crista neural) que se destacam da crista neural da região do mesencéfalo. Essas células migram no sentido látero-anterior, com intensa interação celular e tecidual para formar o primeiro arco faríngeo (também chamado de arco branquial por alguns autores), o qual dará origem às principais estruturas do terço médio da face (Fig. 2-1a).3-5 Toda essa movimentação celular é determinada por mecanismos de interação envolvendo vários genes, com especial destaque para aqueles da família Homeobox.3,4,6-10




    A hipótese clássica de formação das estruturas anatômicas da face propriamente dita define que essa formação ocorre a partir da mesodermização de cinco processos faciais: o processo frontonasal (estrutura única), derivado do prosencéfalo; os processos maxilares (que são duas estruturas que se formam bilateralmente e são denominadas por alguns autores como proeminências maxilares) e os processos mandibulares (também são duas estruturas que se formam bilateralmente e são chamadas por alguns autores de proeminências mandibulares). Ambos os processos, maxilares e mandibulares, são derivados do primeiro arco faríngeo (Fig. 2-1b).3,4,11-13
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    Fig. 2-1. (a) Visão lateral: orientação de migração de células da crista neural. (b) Visão frontal: formação dos processos faciais. (a) r1, r2, r3, rombômeros; fnp-frontonasal prominence, processo frontonasal; mxp-maxillary prominence, proeminência do processo maxilar; mdp-mandibular prominence, processo mandibular; (b) fnp-frontonasal prominence, processo frontonasal; lnp-lateral nasal prominence, processo nasal lateral; mxp-maxillary prominence, processo maxilar; mdp-mandibular prominence, processo mandibular; eye, olho. (Fonte: Kouskoura et al., 2011.)4




    Os primeiros processos a se alinharem e se unirem na região mediana da face são os processos mandibulares, originando a mandíbula e suas estruturas. Concomitantemente, na região superior ao estomodeu (também chamado de boca primitiva), no interior do processo frontonasal, inicialmente se distinguem duas proeminências em forma de ferradura chamadas de placódios olfatórios (ou pits nasais). Em torno de toda a extensão da camada subjacente ao redor desses placódios continua a ocorrer a proliferação mesenquimal dando origem a duas outras estruturas embrionárias: os processos nasais mediais, que estão localizados centralmente, e os processos nasais laterais, posicionados lateralmente aos placódios (Fig. 2-2). Em uma fase subsequente do desenvolvimento, na região mediana, ocorre a junção dos processos nasais mediais, constituindo o segmento intermaxilar, que posteriormente dará origem à porção medial do nariz, columela nasal e filtro nasolabial. Lateralmente, esse segmento intermaxilar une-se com os processos maxilares bilateralmente determinando a formação completa do lábio superior (Fig. 2-2a-c). Posteriormente, esse mesmo segmento intermaxilar estende-se para o interior da cavidade bucal originando o palato primário, recebendo nesta fase a denominação de pré-maxila, uma vez que está posicionado na região anterior da maxila, na qual se desenvolverão os germes dos dentes anteriores (incisivos centrais e laterais), decíduos e permanentes.3,6,7,9,13-15
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    Fig. 2-2. Diagrama esquemático do desenvolvimento do lábio e do palato em humanos. (a) Desenvolvimento do processo frontonasal, processos maxilares e mandibulares. (b) Formação dos processos nasal medial e lateral. (c) Nivelamento dos processos formando o terço médio da face. (d) Processos palatinos se desenvolvem a partir do processo maxilar. (e) Após a elevação, os processos palatinos se desenvolvem no sentido da linha média do palato para se fusionarem. (f) Fusão completa dos processos palatinos entre si e anteriormente com o palato primário formando o palato, que separa a cavidade nasal da bucal. (Fonte: Adaptado para o português de Dixon et al., 2011.)43




    Nessa fase do desenvolvimento, no interior da boca primitiva, formam-se, a partir das laterais internas do processo maxilar, duas proeminências, chamadas de processos palatinos (denominados por alguns autores de lâminas ou prateleiras palatinas). Proliferação e migração celular, controlada por intensa interação recíproca epitélio-mesenquimal no interior desses processos, darão origem ao palato secundário. Do ponto de vista cronológico, o desenvolvimento do palato secundário acompanha o desenvolvimento da língua, sendo que inicialmente os processos palatinos em desenvolvimento estão posicionados lateralmente à língua que, nesta fase do desenvolvimento craniofacial, já se encontra totalmente formada e ocupa todo o espaço interno da boca primitiva. Com o desenrolar do crescimento e do desenvolvimento ocorrem mudanças na posição do embrião no sentido de flexão da cabeça para posterior, o que possibilita movimentação intrabucal de acomodação da língua no soalho bucal, gerando um espaço interno na cavidade bucal, permitindo, dessa forma, a continuidade do processo de palatogênese. Esse espaço interno na cavidade bucal possibilita a elevação e, em seguida, a horizontalização dos processos palatinos bilateralmente. Nesta etapa, estes se reposicionam acima do dorso da língua desenvolvendo-se agora em direção à linha média para a fusão final dos processos palatinos, formando o palato secundário.3,14-20 Esse processo de formação do palato secundário ocorre bidirecionalmente em sentido anteroposterior, a partir da região mediana do palato, fusionando-se na região anterior com o palato primário, dorsalmente, com o septo nasal e na região posterior, formando o palato mole e a úvula (Fig. 2-2d-f).3,7,9,20 Estudos sugerem que a palatogênese nos seres humanos se inicia por volta da sexta/sétima semana de vida intrauterina, sendo que a fusão do palato estará concluída por volta da 12ª semana.15,17,20




    Do ponto de vista biológico, todo esse desenvolvimento do terço médio da face requer sincronismo de uma série de movimentos celulares e moleculares, que incluem proliferação, migração e diferenciação celular, intercalados por ciclos de apoptose.2,3,12,21,22 As fissuras orofaciais podem ocorrer quando existe qualquer deficiência ou falha ou, até mesmo, uma paralisação da velocidade migratória das células, por interrupção da regulação molecular, em alguma etapa deste longo processo biológico e molecular associado à mesodermização e fusão dos processos faciais.1,2,15,17,21-24




    Com relação à definição do fenótipo principal, as fissuras orofaciais são categorizadas no grupo das desordens heterogêneas,14 pois podem afetar diferentes estruturas da face e da cavidade bucal, dependendo do momento da interrupção ou falha no processo de desenvolvimento craniofacial e dos processos faciais envolvidos, como detalhado acima.




    CARACTERIZAÇÃO MORFOLÓGICA E CLASSIFICAÇÃO DAS FISSURAS OROFACIAIS




    Considerando que as fissuras labiopalatinas ocorrem em uma fase precoce da gestação, em alguns casos, é possível diagnosticar essa alteração por meio de exames de ultrassonografia durante o acompanhamento pré-natal, o que permite à família se preparar para receber a criança com fissura, já procurando centros especializados de reabilitação e informações sobre os cuidados necessários logo após o nascimento. Entretanto, a taxa de diagnóstico pré-natal varia de 25,5% a 88% entre diferentes países e este diagnóstico está mais sujeito a erros no que se refere à caracterização morfológica da fissura.25 Assim, é necessário um exame mais detalhado após o nascimento, usualmente já no centro de reabilitação.




    Embriologicamente, considera-se que na ausência de união entre o segmento intermaxilar e os processos maxilares, uni ou bilateralmente, ocorre a fissura de lábio uni ou bilateral, completa ou incompleta. Nos casos em que, além da ausência de união entre o segmento intermaxilar e os processos maxilares (uni ou bilateralmente) suceder, concomitantemente, falha de fusão entre os processos palatinos, ocorre a fissura de lábio e palato (uni ou bilateral). Por fim, nos casos em que houver somente a deficiência de fusão entre os processos palatinos ocorre a fissura de palato, que pode ser completa ou incompleta.8,15




    Assim, na definição dos tipos morfológicos das fissuras mais comuns (também chamadas de fissuras típicas), especialmente considerando a fundamentação embriológica de acordo com as estruturas acometidas, as fissuras labiopalatinas podem ser agrupadas em três grandes grupos de fenótipos – fissura de lábio, fissura de lábio e palato ou labiopalatina, e fissura de palato (Figs. 2-3 e 2-4). Além destas categorias, há, ainda, as fissuras raras da face (também chamadas de fissuras atípicas), que acometem outras regiões e estruturas e foram descritas em detalhe por Tessier (1976).26
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    Fig. 2-3. Ilustração esquemática representando as estruturas da maxila e o forame incisivo, para compreensão dos tipos de fissuras labiopalatinas apresentados na Figura 2-4.




    O tipo de fissura deve ser diagnosticado por uma equipe especializada após exame detalhado das estruturas envolvidas, o que permite nortear a melhor conduta terapêutica para cada caso, sendo função da equipe informar à família sobre as etapas seguintes do processo de reabilitação. A utilização de um sistema de classificação facilita a comunicação científica e, principalmente, a comunicação entre os diferentes especialistas envolvidos no tratamento reabilitador. Por isto, diversas propostas de classificação têm sido apresentadas na literatura ao longo do tempo, com base em diferentes premissas.




    O primeiro relato sobre fissuras de que se tem registro foi publicado pelo cirurgião francês Pierre Franco, no século XVI, que utilizou os termos “lábio fendido”, “lábio leporino” e “dentes leporinos” devido à semelhança, considerada na época, com a boca de uma lebre.27 Apesar de inúmeros relatos na literatura sugerindo outras nomenclaturas mais adequadas, o termo “lábio leporino” permaneceu em uso na literatura especializada até a segunda metade do século XX.




    A substituição do termo “lábio leporino” por “fissura congênita do lábio” foi sugerida por Davis e Ritchie (1922).28 Estes autores propuseram um sistema de classificação baseado em características anatômicas e morfológicas, tendo como ponto de referência o rebordo alveolar; agruparam as fissuras em pré-alveolares, pós-alveolares e alveolares. Em 1921 e 1923, Brophy publicou um sistema de classificação bastante abrangente que, entretanto, foi considerado pelos cirurgiões da época como demasiado complexo e pouco viável.29,30 Ainda considerando as características anatômicas, em 1931, Veau sugeriu um sistema de classificação das fissuras de palato isoladas,31 posteriormente publicando sugestão de classificação da fissura de lábio.32 Na época, o sistema minimalista proposto por Veau foi bem aceito pelos cirurgiões.




    Com o passar do tempo, no entanto, estas classificações receberam críticas por se basearem em pontos de referência considerados arbitrários. Assim, em 1971, Fogh-Andersen sugeriu um sistema de classificação também considerando fissuras de lábio, de palato e de lábio e palato;33 entretanto, passou a considerar as fissuras labiais como as fissuras anteriores ao forame incisivo, ao invés do rebordo alveolar, considerado na classificação de Davis e Ritchie (1922).28 Fogh-Andersen incluiu, ainda, um quarto grupo representado pelas fissuras faciais atípicas.
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    Fig. 2-4. Esquema gráfico das fissuras que acometem o lábio superior e o palato, sendo que, dentro de cada grupo, há inúmeras variações quanto às estruturas afetadas e à amplitude da fissura, descritas em maiores detalhes, com exemplos clínicos no presente capítulo.




    Ainda considerando o desenvolvimento embriológico, Kernahan e Stark, em 1958,34 defenderam a utilização do forame incisivo como ponto de referência, à luz do conhecimento da época sobre embriogênese da face, e apresentaram um sistema de classificação semelhante ao proposto por Fogh-Andersen.




    Mais recentemente, diversas classificações foram propostas com maior detalhamento das estruturas envolvidas. Em 1969, Broadbent et al. publicaram uma proposta de classificação elaborada por um comitê internacional, denominando-a “Classificação Internacional”.35 Este sistema agrupava as fissuras em (1) fissuras do palato anterior (primário), (2) fissuras dos palatos anterior e posterior (primário e secundário), e (3) fissuras do palato posterior (secundário), além de dividir as fissuras raras da face em grupos A, B, C e D, de acordo com sua localização.




    Em 1972, o cirurgião brasileiro Victor Spina sugeriu uma revisão à “Classificação Internacional” para torná-la mais precisa e detalhada. A nova classificação de Spina et al. (1972)36 foi amplamente adotada no Brasil, mas posteriormente modificada por Silva Filho et al. (1992)37, para a inclusão das fissuras medianas. Esta classificação também considera o forame incisivo como ponto anatômico de referência, por ser este ponto uma estrutura embrionária significativa na embriogênese da face, indicando a divisão entre o palato primário e o palato secundário, conforme descrito em detalhe anteriormente. De acordo com esta classificação, as fissuras são divididas conforme apresentado no Quadro 2-1.




    Entretanto, segundo Allori et al. (2017),27 o uso de sistemas de classificação imprecisos e inconsistentes continua sendo um problema e esforços futuros devem ser empreendidos na busca de um sistema universal. Na ausência de um consenso internacional sobre os diferentes sistemas de classificação, o Cleft Palate-Craniofacial Journal, o mais importante periódico científico na área de fissuras orofaciais, publicado desde 1964, sugere, em suas “instruções para os autores”, um grupo de abreviaturas a serem utilizadas nas submissões, baseado nestes três grandes grupos e suas variações (Quadro 2-2).38




    

      

        



        



        



        

      



      

        

          	

            Quadro 2-1. Classificação das Fissuras Labiopalatinas de acordo com as Estruturas Acometidas, conforme Classificação Proposta por Spina et al. (1972)36 e modificada por Silva Filho et al. (1992)37


          

        




        

          	

            Fissuras de lábio (palato primário)




            *Grupo I – pré-forame incisivo


          



          	

            Unilateral


          



          	

            Direita


          



          	

            Completa


          

        




        

          	

            Incompleta


          

        




        

          	

            Esquerda


          



          	

            Completa


          

        




        

          	

            Incompleta


          

        




        

          	

            Bilateral


          



          	

            Completa


          



          	

        




        

          	

            Incompleta


          



          	

        




        

          	

            Mediana


          



          	

            Completa


          



          	

        




        

          	

            Incompleta


          



          	

        




        

          	

            Fissuras de lábio e palato (palatos primário e secundário)




            *Grupo II – transforame incisivo


          



          	

            Unilateral


          



          	

            Direita


          



          	

        




        

          	

            Esquerda


          



          	

        




        

          	

            Bilateral


          



          	



          	

        




        

          	

            Mediana


          



          	



          	

        




        

          	

            Fissuras de palato (palato secundário)




            *Grupo III – pós-forame incisivo


          



          	



          	



          	

        




        

          	

            Fissuras raras da face




            *Grupo IV


          



          	



          	



          	

        


      

    




    

      

        



        

      



      

        

          	

            Quadro 2-2. Abreviaturas Utilizadas para Determinação dos Tipos de Fissura de acordo com o Cleft Palate-Craniofacial Journal


          

        




        

          	

            Abbreviation used to describe a subject group that includes:


          

        




        

          	

            cl


          



          	

            cleft lip (excludes (1) cleft lip and alveolus, (2) cleft lip and palate, and (3) cleft palate)


          

        




        

          	

            cP


          



          	

            cleft palate only (excludes (1) cleft lip and (2) cleft lip and palate)


          

        




        

          	

            cLP


          



          	

            cleft lip and palate (excludes (1) cleft lip and (2) cleft palate)


          

        




        

          	

            CL ± P


          



          	

            cleft lip with or without cleft palate = cleft lip + cleft lip and palate (excludes cleft palate)


          

        




        

          	

            CP ± L


          



          	

            cleft palate with or without cleft lip = cleft lip and palate + cleft palate (excludes cleft lip)


          

        




        

          	

            CL/P


          



          	

            cleft lip and/or cleft palate = cleft lip + cleft lip and palate + cleft palate (no exclusions)


          

        




        

          	

            CL ± A


          



          	

            cleft lip with or without cleft alveolus = cleft lip + cleft lip and alveolus (excludes (1) cleft lip, (2) cleft lip and palate, and (3) cleft palate)


          

        




        

          	

            Terms that may be added to the abbreviations above (if appropriate):


          

        




        

          	

            i


          



          	

            isolated


          

        




        

          	

            |


          



          	

            incomplete


          

        




        

          	

            U


          



          	

            unilateral


          

        




        

          	

            B


          



          	

            bilateral


          

        




        

          	

            SM


          



          	

            submucous


          

        




        

          	

            Fonte: Cleft Palate-Craniofacial Journal. Disponível em: https://journals.sagepub.com/author-instructions/cpc38


          

        


      

    




    A seguir, são detalhados os tipos de fissuras labiopalatinas, agrupados pelos grandes fenótipos descritos acima, relatando as estruturas acometidas, apresentando exemplos clínicos e citando os tratamentos propostos para a reabilitação.




    Fissuras de Lábio




    As fissuras de lábio afetam estruturas derivadas do palato primário, podendo acometer não só o lábio, mas também o rebordo alveolar e o palato anteriormente ao forame incisivo. São causadas por falha de nivelamento entre o segmento intermaxilar (lembrando que essa estrutura é resultante da união dos processos nasais mediais) e o processo maxilar, do lado direito ou esquerdo (unilaterais), ou, ainda, de ambos os lados (bilaterais). As fissuras de lábio também podem ocorrer por falha de nivelamento entre os processos nasais mediais, na região da linha média, dando origem às fissuras de lábio medianas, descritas mais adiante neste capítulo. No geral, as fissuras de lábio, independentes de serem unilaterais ou bilaterais, acometem mais o gênero masculino, ocorrendo em aproximadamente 28,4% dos pacientes.39




    Além de unilaterais ou bilaterais, as fissuras de lábio podem ser completas ou incompletas, de acordo com as estruturas acometidas, determinando um espectro fenotípico de possibilidades, iniciando-se a partir do lábio em direção posterior, com ampla variação em sua extensão, podendo afetar o lábio sem envolver o rebordo alveolar e o palato anterior, mas não o contrário. A forma mais branda é denominada fissura cicatricial ou cicatriz de Keith (Fig. 2-5a).




    Fissuras de Lábio Unilaterais




    A fissura de lábio unilateral é causada pela ruptura do lábio exatamente na linha de nivelamento entre o segmento intermaxilar e o processo maxilar de um único lado. Nesse tipo de fissura, o filtro labial é preservado.




    As manifestações mais superficiais das fissuras de lábio unilaterais (Fig. 2-5a-d) não acometem o rebordo alveolar; assim, muito provavelmente não haverá interferência sobre a odontogênese. Estas manifestações mais brandas são reabilitadas por meio da cirurgia denominada de queiloplastia, descrita no Capítulo 7.
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    Fig. 2-5. (a) Paciente com fissura cicatricial esquerda. (b) Paciente com fissura de lábio incompleta esquerda, afetando somente o lábio. (c) Paciente com fissura de lábio incompleta direita, afetando somente o lábio, porém de forma mais extensa que em (b). (d) Paciente com fissura de lábio incompleta direita, afetando somente o lábio, porém de forma mais extensa que em (b) e (c). (e) Paciente com fissura de lábio incompleta esquerda, afetando lábio e rebordo alveolar. (f) Paciente com fissura de lábio incompleta esquerda, afetando lábio e rebordo alveolar, com maior extensão da fissura de lábio do que em (e), atingindo a base da narina. (g) Paciente com fissura de lábio completa esquerda, afetando lábio, rebordo alveolar e palato anterior. (h) Paciente com fissura de lábio completa direita, afetando lábio, rebordo alveolar e palato anterior, com maior amplitude do que em g.




    Conforme a fissura acomete mais estruturas anatômicas, o tratamento reabilitador se torna proporcionalmente mais complexo. Quando a fissura afeta o rebordo alveolar (Fig. 2-5e-h), envolvendo ou não o palato anterior, são esperadas interferências sobre a odontogênese, com possibilidade de alterações dentárias de número, forma e posição, descritas no Capítulo 6. Fissuras menos extensas estão mais relacionadas com a presença de dentes supranumerários, enquanto fissuras mais graves estão mais relacionadas com agenesias dentárias, especialmente na região da fissura.




    Além disto, especialmente quando o rebordo alveolar é afetado, pode haver alterações oclusais, exigindo tratamento ortodôntico específico, e o paciente necessitará de enxerto ósseo alveolar para reabilitação do rebordo alveolar dividido pela fissura, conforme descrito nos Capítulos 12 e 10, respectivamente.




    Fissuras de Lábio Bilaterais




    Nas fissuras bilaterais, ambos os lados do lábio estão afetados, em extensões variáveis e não necessariamente simétricas. Na sua forma completa, a pré-maxila, originada do segmento intermaxilar e apresentando tamanho variável, encontra-se unida à extremidade anterior do septo nasal e separada dos processos maxilares e palato posterior. À frente da pré-maxila, observa-se a porção anterior do lábio, denominada pró-lábio, também derivada do segmento intermaxilar (Fig. 2-6). As fissuras de lábio bilaterais são menos comuns do que as fissuras de lábio unilaterais.39




    Quando a fissura afeta o rebordo alveolar (Fig. 2-6) é comum observar alterações na odontogênese, com possibilidade de alterações dentárias de número, forma e posição, descritas no Capítulo 12. À semelhança do que ocorre nas fissuras de lábio unilaterais, em fissuras menos extensas observam-se, com mais frequência, dentes supranumerários, enquanto em fissuras mais graves há maior prevalência de agenesias dentárias na região da fissura.




    Assim como as fissuras de lábio unilaterais, o tratamento reabilitador dependerá das estruturas afetadas pela fissura, podendo ser necessária somente a queiloplastia (quando apenas o lábio está afetado), ou exigir tratamento odontológico e ortodôntico mais complexo, com realização de enxerto ósseo alveolar, em pacientes com comprometimento do rebordo alveolar.




    Fissuras de Lábio e Palato




    A mais extensa entre as fissuras labiopalatinas, a fissura de lábio e palato acomete estruturas tanto anteriores quanto posteriores ao forame incisivo, estendendo-se do lábio até a úvula, podendo ser unilateral ou bilateral. Afeta mais indivíduos do gênero masculino e constitui aproximadamente 37,1% dos casos de pacientes com fissura.39




    As fissuras de lábio e palato são causadas por falha de nivelamento entre o segmento intermaxilar e os processos maxilares e, concomitantemente, por falha na fusão entre os processos palatinos (originados dos processos maxilares), na linha média. Assim, estas fissuras envolvem estruturas tanto do palato primário quanto do secundário.




    As fissuras de lábio e palato também podem ocorrer por falha de nivelamento entre os processos nasais mediais (na linha média da face) e, concomitantemente, entre os processos palatinos, dando origem às fissuras de lábio e palato medianas, descritas mais adiante neste capítulo.




    Este tipo de fissura causa comunicação entre as cavidades bucal e nasal, podendo acarretar alterações de fala e otológicas, devido à proximidade com o conduto auditivo. Estas alterações são abordadas nos Capítulos 15, 16, 17 e 18.
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    Fig. 2-6. (a) Paciente com fissura de lábio completa bilateral. (b) Paciente com fissura de lábio completa bilateral mais extensa do que em (a). Observa-se, em ambos os casos, a pré-maxila separada do palato posterior e unida à extremidade anterior do septo nasal, além do pró-lábio unido à pré-maxila.




    Fissuras de Lábio e Palato Unilaterais




    As fissuras de lábio e palato unilaterais são causadas por falha no nivelamento entre o segmento intermaxilar e o processo maxilar unilateralmente, bem como por falha na fusão entre os processos palatinos. Divide a maxila em dois segmentos, sendo um segmento maior – denominado “não fissurado” – e um segmento menor – denominado “fissurado”. Apesar de sempre afetar as mesmas estruturas, este tipo de fissura pode apresentar variabilidade quanto à sua amplitude (Fig. 2-7). Usualmente, fissuras mais amplas estão relacionadas com correções cirúrgicas mais complexas e resultados menos favoráveis na reabilitação. Pacientes com este tipo de fissura necessitam de diversos procedimentos cirúrgicos para sua reabilitação, iniciando pela queiloplastia e necessitando também da palatoplastia, descritas no Capítulo 7. Além disso, nesses casos, o nariz apresenta-se assimétrico, requerendo correções cirúrgicas funcionais e estéticas em um momento posterior, descritas no Capítulo 9.




    Uma vez que este tipo de fissura divide completamente a maxila e o rebordo alveolar, são esperadas alterações no desenvolvimento dentário e na oclusão, representadas principalmente por agenesia dentária na região da fissura e mordidas cruzadas posteriores e/ou anteriores. Nesses casos, é também necessário o enxerto ósseo para reabilitação do rebordo alveolar. Estes detalhes estão descritos nos Capítulos 10, 11, e 12.




    Fissuras de Lábio e Palato Bilaterais




    As fissuras de lábio e palato bilaterais representam a manifestação mais completa e grave das fissuras labiopalatinas e ocorrem por falha no nivelamento entre o segmento intermaxilar e os processos maxilares, bilateralmente, concomitante à falha na fusão entre os processos palatinos. São menos comuns do que as fissuras de lábio e palato unilaterais.39




    Este tipo de fissura divide a maxila em três segmentos distintos. Anteriormente, observa-se a pré-maxila, oriunda do segmento intermaxilar e apresentando tamanho e morfologia variável, podendo apresentar desvio e mobilidade em alguns casos (Fig. 2-8). Além da pré-maxila, observam-se dois segmentos posteriores. Conectado à pré-maxila observa-se o pró-lábio, à semelhança da fissura de lábio bilateral. A pré-maxila, nestes casos, pode apresentar-se bastante protruída, aumentando a convexidade facial. A pré-maxila está unida, anatomicamente, à extremidade anterior do septo nasal. Este tipo de fissura também pode apresentar variabilidade quanto à amplitude (Fig. 2-8). Pacientes com este tipo de fissura necessitam de diversos procedimentos cirúrgicos para sua reabilitação, iniciando pela queiloplastia e necessitando, também, da palatoplastia, descritas no Capítulo 7.
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    Fig. 2-7. (a) Fissura completa de lábio e palato esquerda. (b) Fissura completa de lábio e palato direita mais ampla que em (a). (c) Fissura completa de lábio e palato esquerda mais ampla que em (a) e (b).




    Como no caso da fissura de lábio e palato unilateral, a fissura bilateral também divide completamente a maxila, afetando, de forma completa, o rebordo alveolar. São, portanto, também esperadas alterações no desenvolvimento dentário e na oclusão, em especial, agenesia dentária na região da fissura e alterações oclusais posteriores e/ou anteriores. Esses casos necessitam, ainda, de enxerto ósseo para reabilitação do rebordo alveolar. Estes detalhes estão descritos nos Capítulos 10, 11, e 12.




    Nos casos de fissura de lábio e palato bilateral, o nariz é, normalmente, caracterizado por abaixamento do ápice nasal com encurtamento da columela, necessitando de correções cirúrgicas para a reabilitação funcional e estética em momentos oportunos, descritos no Capítulo 9.
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    Fig. 2-8. (a) Fissura completa de lábio e palato bilateral. (b) Fissura completa de lábio e palato bilateral mais ampla que em (a). (c) Fissura completa de lábio e palato bilateral mais ampla que em (a) e (b) com desvio da pré-maxila para o lado direito. Em todos os casos, é possível observar: o pró-lábio unido à pré-maxila; a separação da pré-maxila dos segmentos posteriores e a pré-maxila unida à extremidade anterior do septo nasal.




    Fissuras de Palato




    As fissuras de palato são causadas por falha na fusão dos processos palatinos. Na forma completa, afetam o palato desde o forame incisivo até a úvula (Fig. 2-9k-l). Na forma incompleta podem afetar a úvula e o palato mole sem envolver o palato duro, mas não o contrário (Fig. 2-9a-h). Diferente das fissuras de lábio e de lábio e palato, as fissuras isoladas de palato afetam mais o gênero feminino. Representam aproximadamente 31,7% das fissuras.39




    Como essas fissuras não afetam o lábio e o rebordo alveolar, não determinam alterações estéticas, dentárias ou oclusais relacionadas com a fissura. Por outro lado, por causarem comunicação entre as cavidades bucal e nasal, pacientes com este tipo de fissura podem ter alterações de fala e, também, otológicas, devido à proximidade do conduto auditivo. Tais alterações e seu tratamento são discutidos nos Capítulos 15, 16, e 18.




    Fissura Submucosa




    Entre os diversos tipos de fissura de palato incompleta, deve-se destacar a possibilidade de ocorrência de uma forma subclínica denominada fissura submucosa (Fig. 2-9a-d), que pode ser sintomática ou assintomática. Este tipo de fissura envolve alterações na musculatura do palato mole, podendo ou não haver comprometimento do tecido ósseo do palato duro recoberto por tecido mucoso. Devido à integridade da mucosa, o diagnóstico é frequentemente complexo ou mesmo tardio e, por este motivo, sua prevalência na população não é completamente conhecida.




    O diagnóstico clínico envolve a análise de uma tríade de sinais que caracterizam a fissura submucosa, incluindo (1) úvula bífida ou sulcada; (2) diástase muscular na linha média do palato mole, que pode ser observada, a olho nu, como uma área de transluscência na rafe palatina (Fig. 2-9a-d); e, (3) entalhe na borda posterior do palato duro na linha média, identificada por meio de exame de palpação.




    Quando sintomática, a fissura submucosa pode requerer tratamento cirúrgico, fonoaudiológico ou com prótese de palato, dependendo das alterações funcionais presentes, conforme discutido nos Capítulos 8, 15, 16 e 17.
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    Fig. 2-9. (a-d) Exemplos clínicos de fissura de palato incompleta, causando úvula bífida. (c-d) É possível observar a transluscência da mucosa causada pela diástase muscular da fissura submucosa. (e-h) Exemplos clínicos de fissura de palato incompleta afetando somente o palato mole. (i-l) Exemplos clínicos de fissura de palato incompleta afetando o palato duro (i, j) e, exemplos de fissura de palato completas (k, l).




    Fissuras Medianas de Lábio ou Lábio e Palato




    As fissuras medianas foram incluídas na classificação de Spina et al. (1972)36 por Silva Filho et al. (1992).37 São mais raras do que os demais tipos de fissura, porque sua ocorrência está relacionada com a falta de nivelamento entre os processos nasais mediais na linha média, que ocorre em estágio mais precoce do desenvolvimento embrionário. É observada, com maior frequência, em combinação com outras anomalias ou síndromes. Pode acometer somente o palato anterior (fissura mediana de lábio) (Fig. 2-10a-d) ou o palato anterior mais o posterior (fissura mediana de lábio e palato) (Fig. 2-10e). Entre outros quadros sindrômicos que podem envolver fissuras medianas, destaca-se a holoprosencefalia, causada por inúmeras alterações no desenvolvimento do prosencéfalo e do terço médio da face, tendo sido essa condição relacionada com variantes genéticas. Em sua forma mais grave, causa agenesia completa da pré-maxila (Fig. 2-10e).
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    Fig. 2-10. (a) Fissura mediana cicatricial. (b) Fissura mediana de lábio causando duplicação do freio labial. (c) Fissura mediana de lábio. (d) Fissura mediana de lábio estendendo-se até o nariz. (e) Fissura mediana de lábio e palato com ausência total da pré-maxila.




    Associações de Tipos de Fissuras




    Eventualmente, durante o desenvolvimento embrionário, algumas estruturas dos palatos primário e secundário podem ser afetadas e outras não, levando à ocorrência de associações de tipos de fissuras diferentes. Estas combinações podem envolver fissuras de lábio bilaterais com extensões diferentes, fissura de lábio e palato unilateral com fissura de lábio incompleta do outro lado, fissura de lábio incompleta com fissura de palato incompleta, fissura de lábio completa com fissura de palato incompleta, ou fissura de lábio incompleta com fissura de palato completa, todas elas em diferentes extensões. O tratamento, nestes casos, depende das estruturas afetadas. Alguns exemplos clínicos de combinações de tipos de fissuras são apresentados na Figura 2-11.
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    Fig. 2-11. (a) Fissura de lábio completa esquerda com fissura de lábio incompleta direita. (b) Fissura de lábio completa esquerda, fissura de lábio incompleta direita e fissura de palato incompleta. (c) Fissura de lábio e palato esquerda com fissura de lábio incompleta direita.




    Bandeleta de Simonart




    As manifestações completas das fissuras de lábio ou das fissuras de lábio e palato estendem-se até a base da narina, rompendo o soalho nasal. Entretanto, esta ruptura completa do rebordo alveolar pode ser mascarada pela presença de uma banda de tecido mole, de extensão variável, composta de tecido mucoso e/ou cutâneo, denominada bandeleta de Simonart (Fig. 2-12). Estas bandeletas são observadas em aproximadamente 30% dos pacientes, sendo mais frequentes em pacientes com fissura de lábio unilateral (64,8%), seguidos por fissura de lábio bilateral (45,5%), fissura de lábio e palato bilateral (28%) e fissura de lábio e palato unilateral (20,3%).40




    O significado clínico da bandeleta de Simonart é questionável. As evidências disponíveis sugerem que a bandeleta não interfere na disposição dos feixes musculares do músculo orbicular do lábio e tem pouca interferência (porém positiva) sobre o crescimento da face.41
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    Fig. 2-12. (a) Paciente com fissura completa de lábio unilateral direita e bandeleta de Simonart. (b) Paciente com fissura completa de lábio bilateral, com bandeleta de Simonart somente do lado esquerdo. (c) Paciente com fissura completa de lábio e palato bilateral, com bandeleta de Simonart discreta somente do lado direito. (d) Paciente com fissura completa de lábio e palato esquerda com bandeleta de Simonart pequena. (e) Paciente com fissura completa de lábio e palato direita com bandeleta de Simonart média. (f) Paciente com fissura completa de lábio e palato direita com bandeleta de Simonart grande.




    Fissuras Raras da Face




    Como o próprio nome define, as chamadas fissuras raras da face apresentam baixa prevalência. O sistema de classificação mais conhecido e utilizado foi proposto por Tessier (1976)26 que utiliza um sistema de numeração de 0 a 14, tomando como ponto de referência as pálpebras e órbitas (Fig. 2-13).
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    Fig. 2-13. Sistema de classificação das fissuras raras da face proposto por Tessier (1976).26




    Os fenótipos de pacientes com estes tipos de fissura são extremamente variados (Fig. 2-14) e dependem das estruturas envolvidas, necessitando da participação de uma equipe multidisciplinar para a sua reabilitação.
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    Fig. 2-14. Exemplos clínicos de fissuras raras da face.




    EPIDEMIOLOGIA E ETIOLOGIA DAS FISSURAS OROFACIAIS




    As fissuras labiopalatinas são as alterações mais comuns dentre as malformações craniofaciais e estão entre os defeitos congênitos mais prevalentes, com ocorrência de aproximadamente 1 para cada 700 nascidos vivos, embora haja variação desses dados relacionada com etnia, localização geográfica e condição socioeconômica.8,14,22,42-45




    Do ponto de vista epidemiológico, quanto à predileção por gênero, as fissuras que acometem o lábio com ou sem envolvimento do palato ocorrem mais no gênero masculino, já as fissuras de palato isoladas acometem mais o sexo feminino. Em relação ao tipo de fissura, a fissura completa de lábio e palato unilateral é a mais comum, com maior percentual do lado esquerdo.11,14,24,45-48




    Neste ponto da descrição dos aspectos epidemiológicos e etiológicos relacionados com as fissuras labiopalatinas, independente da característica morfológica ou anatômica, é importante ressaltar que elas podem ocorrer ou mesmo ser classificadas de duas formas: 1) como parte de um quadro mais amplo, sendo um fenótipo associado a outras anomalias, constituindo assim as chamadas fissuras sindrômicas, ou 2) na forma de um fenótipo isolado, as chamadas fissuras não sindrômicas.8,11,12,15,17,24,49-51




    Nos casos de fissura de lábio, com ou sem envolvimento do palato, aproximadamente em 30% a 40% deles a fissura está no contexto de alguma síndrome, sendo, portanto, classificadas como fissura sindrômica, enquanto os demais 60% a 70% dos casos com fissura não associada a qualquer síndrome são classificados como não sindrômicos, ou seja, a fissura apresenta-se como fenótipo isolado.11,17,45,52,53 Contudo, os dados epidemiológicos diferem em se tratando das fissuras de palato isoladas; estudos mostram que 50% dos casos são classificados como fissuras não sindrômicas e os outros 50% ocorrem associados a outros fenótipos, constituindo a síndrome.11,12,45,53,54




    A definição das fissuras sindrômicas está relacionada com a ocorrência de outras anormalidades físicas e/ou cognitivas, geralmente bastante exploradas e bem definidas, que caracterizem uma síndrome. Já foram descritas, ao menos, 275 síndromes nas quais as fissuras representam uma das características primárias para o diagnóstico,11,12,15 sendo que em mais de 500 síndromes as fissuras de lábio e/ou palato fazem parte do quadro de fenótipos.24,53 A forma mais comum de fissura sindrômica, que ocorre em aproximadamente 2% dos casos, é a síndrome de van der Woude, que, em sua maioria, apresentam padrão autossômico-dominante com alta penetrância e expressividade variável, e condição monogênica, geralmente causada por variante genética no gene IRF6. A característica clínica clássica dessa síndrome são as fístulas congênitas no lábio inferior e a fissura labiopalatina, e em um percentual de casos também são constatadas agenesias dentárias.11,24,53,55,56 Outras síndromes, também comumente relacionadas com a presença do fenótipo fissuras de lábio e/ou palato, são a síndrome EEC, síndrome velocardiofacial, síndrome de Stickler e síndrome de Charge, entre inúmeras outras.11,24,53 Das síndromes que envolvem a fissura como parte do quadro clínico, uma parcela apresenta etiologia já conhecida. Algumas foram associadas a variantes genéticas em genes específicos, com padrão de herança mendeliano definido no contexto de condição monogênica, outras foram relacionadas com anormalidades cromossômicas, e outras, ainda, apresentam como fator etiológico agentes teratogênicos determinados e conhecidos.11,12,50




    Por outro lado, a fissura labiopalatina não sindrômica apresenta, etiologicamente, um outro padrão, definido como padrão de herança multifatorial, que geralmente cerca as doenças ou condições complexas, no qual ocorre interação de fatores genéticos e ambientais, interferindo na sinalização e na expressão molecular, e determinando a ocorrência dessa condição.10,11,14,15,17,22,24,42,51,57-60 Atualmente, a definição de etiologia multifatorial para os defeitos ao nascimento, como é o caso das fissuras, tem sido ampliada, envolvendo, além dos fatores genéticos e ambientais, também os fatores epigenéticos.23,45




    FATORES AMBIENTAIS E GENÉTICOS NA ETIOLOGIA DAS FISSURAS NÃO SINDRÔMICAS




    Uma melhor definição a respeito da etiologia das fissuras labiopalatinas não sindrômicas representa um dos grandes desafios para os que trabalham com essa malformação. Avaliando fatores ambientais e fatores relacionados com o estilo de vida já estudados, observa-se que, dentre os vários fatores descritos, os mais frequentemente apontados pela literatura são: exposição ao tabaco, exposição ao álcool, exposição a outros agentes químicos como agrotóxicos, aspectos nutricionais e o uso de medicamentos durante a gestação.11,15,51,60-62




    Um dos fatores mais discutidos é a exposição ao tabaco, com muitos estudos confirmando associação positiva entre este fator e a ocorrência das fissuras. Apesar das controvérsias sobre o tema e a dificuldade de mensuração objetiva e específica para a exposição ao tabaco, estudos apontam que o aumento no risco parece estar presente também nos casos de exposição passiva ao fumo.62,63 Alguns pesquisadores apontam ainda que a exposição ao tabaco pode ter um potencial real de aumentar significativamente os riscos para a fissura, caso esteja associado a um genótipo predisponente; dessa forma, em um efeito combinado, predisposição genética e o fator ambiental, apresentariam maior significância de risco real.63,64 Nessa linha, um dos estudos apontou que diferentes genótipos no gene TGFA poderiam apresentar possíveis interações com exposições maternas ao tabaco e ao álcool, potencializando o risco para a ocorrência do fenótipo de fissura em humanos.65 O mesmo tipo de associação foi relatado para determinado genótipo no gene MSX1 combinado ao tabagismo materno, levando ao aumento do risco para fissura.66 Esses estudos reforçam a hipótese da interação gene-ambiente na predisposição às fissuras não sindrômicas.




    Em relação aos fatores genéticos, a literatura também apresenta inúmeros trabalhos com humanos e com modelos animais demonstrando evidências do componente genético na etiologia das fissuras labiopalatinas não sindrômicas.23,67-69 Esta afirmação é confirmada pela elevada concordância para a fissura entre gêmeos monozigóticos (por volta de 50%) em relação aos gêmeos dizigóticos (10%).11,24,45,70,71 Um dado importante que reforça o componente genético na etiologia é a constatação de recorrência das fissuras não sindrômicas nas famílias de pacientes de diversas etnias, inclusive na população brasileira. Isso ressalta a importância de levantar o histórico familial dos casos, investigando, além da recorrência, a presença de outras malformações nos familiares.24,45,46,63,72,73 Do ponto de vista etiológico, o tipo de fissura também tem certa influência quanto aos aspectos etiológicos, pois as fissuras de palato e as fissuras de lábio acompanhadas ou não da fissura de palato são consideradas malformações distintas, visto que existem diferenças quanto aos genes envolvidos, ao tipo de herança e à interrelação com os fatores ambientais.74 Essa associação de fatores dificulta a identificação de genes específicos determinantes da anomalia, e, nessa linha, existem hoje inúmeros genes candidatos sendo investigados.




    Nesse contexto genético, a descoberta de genes responsáveis por síndromes, cujo quadro clínico inclui as fissuras labiopalatinas, tem, de fato, colaborado na elucidação da etiologia de sua forma mais comum, a não sindrômica.75,76 Vários genes têm sido relacionados com a etiologia das fissuras sindrômicas, como os genes TBX22, PVRL1 e IRF6 considerados, respectivamente, o fator etiológico para a fissura de palato isolada ligada ao cromossomo X (TBX22), a síndrome da fissura de lábio/palato-displasia ectodérmica (PVRL1) e a síndrome de van der Woude (IRF6).77 Esses mesmos genes também têm sido pesquisados nos casos de fissuras não sindrômicas e têm sido associados à sua etiologia.78-82




    Uma outra forma de seleção de genes candidatos à fissura não sindrômica seria a investigação daqueles genes com significante expressão durante a formação craniofacial. Um método frequentemente utilizado na eleição desses genes são os estudos com modelos animais, nos quais são realizados ensaios de modificação gênica e, posteriormente, são avaliados os fenótipos decorrentes.4,23 Nessa linha, alguns trabalhos vêm sendo publicados, reforçando o envolvimento de determinadas famílias de genes na ocorrência das fissuras. Muitas dessas famílias de genes envolvem fatores de transcrição e fatores de crescimento, entre elas, as famílias TGF, FGF, PAX, MSX e WNT que se expressam durante fases precoces da embriologia craniofacial.4,83 Contudo, o processo de formação craniofacial é muito abrangente e envolve centenas de outros genes, por isso um número deles, ainda considerado pequeno, foi estudado dentro do contexto das malformações craniofaciais, especialmente das fissuras.84




    Por outro lado, muitos estudos analisaram os aspectos moleculares das fissuras labiopalatinas em humanos, porém apresentaram resultados muitas vezes conflitantes entre as diversas populações estudadas, visto que existem diferenças étnicas em relação à prevalência dessa malformação. Apesar disso, muitos estudos têm confirmado a associação da fissura a um grande número de loci e genes candidatos, pelo fato dos resultados demonstrarem frequências aumentadas de variantes genéticas nesses genes candidatos em indivíduos com fissura, indicando um risco relativo de ocorrência dessas malformações associado aos fatores genéticos.12,22,23,69,79,85,86




    Estudos de ligação e de associação têm indicado inúmeros genes candidatos a essa condição, dentre os quais podem-se destacar: IRF6,TGFA, TGFB2, TGFB3, FGF, MSX1, AXIN2, RUNX2, PAX7, PAX9, NOG, VAX1, LAT1, BMP4, MTHFR e PAH.15,22,87-105 Contudo, trabalhos realizados com grandes populações estimam que, separadamente, cada um dos genes possa contribuir de forma modesta para o risco individual da ocorrência de fissuras orofaciais.23,58,83,85,101,106 Dessa forma, estudos ampliados que analisaram o fator genético indicam uma menor influência de alguns genes candidatos, comparativamente a outros, e esses resultados levaram os autores a sugerir a possibilidade de efeito poligênico, ou seja, interação gene-gene na predisposição à ocorrência das fissuras.22,85,107




    ASPECTOS GERAIS DA REABILITAÇÃO




    As diferenças morfológicas entre os diferentes tipos de fissura determinam alterações distintas, decorrentes das estruturas anatômicas acometidas. Nesse sentido, quanto maior for a extensão da fissura, potencialmente maiores serão as consequências associadas a ela e maior será o impacto no prognóstico.47,108-111




    Apesar da importância da definição do fenótipo principal da fissura com a determinação das estruturas atingidas para um adequado planejamento e acompanhamento do processo reabilitador, é importante alertar que esses indivíduos podem ser acometidos, com certa frequência, por uma série de outros fenótipos associados à presença da fissura. Essas características associadas podem estar presentes em diversos órgãos e sistemas afastados da malformação principal, que é a fissura, sendo considerados, nesses casos, quaisquer outros tipos de anomalias, em campos de desenvolvimento distintos, sejam elas sistêmicas, em órgãos distantes do defeito primário, ou presentes na cavidade bucal, órgão diretamente acometido pelo defeito primário.




    A investigação desses fenótipos associados tem o objetivo principal de buscar expandir a caracterização fenotípica das fissuras não sindrômicas, de modo a definir, com maior precisão, os fenótipos mais frequentemente encontrados, e, assim, aprimorar o diagnóstico inicial e, consequentemente, estabelecer um adequado planejamento reabilitador.112




    A ocorrência da fissura orofacial, mesmo como um fenótipo isolado, pode levar a dificuldades de alimentação na primeira infância, e a significativas alterações estéticas, funcionais e psicossociais.8,23,113 Dessa forma, o tratamento deve ser iniciado precocemente, envolvendo intervenções cirúrgicas e outras, multidisciplinares, com vistas à reabilitação integral do paciente.
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