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RESUMO

A autora faz uma revista da literatura relacionada
as fissuras labio-palatinas, abordando a patogénese,
classificagao, etiologia, prevaléncia e sindromes,
disfungcbes e anomalias dentarias associadas com as
mesmas.
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SUMMARY

The author makes a literature review related to
cleft lip and palate, with reference to its pathogenesis,
classification, etiology, prevalence, syndromes,
malfunctions and dental abnormalities associated with
these congenital anomalies.
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anomalies; developmental anomalies.

INTRODUGCAO

Os defeitos oro-faciais foram notados em muitas
culturas. Na maioria dos casos, os individuos eram
estigmatizados ou eliminados devido a sua malformacao.
Em algumas sociedades, entretanto, foram tratados com
especial respeito, como se a anomalia representasse um
sinal de comunicagéo divina .

Muito progresso tem sido feito em relagdo a
compreensao acerca da etiologia e patogenia das
malformagdes craniofaciais. De modo similar, um rapido
avango ocorreu quanto ao seu delineamento baseado na
localizagdo das estruturas. afetadas, nos mecanismos
embriolégicos que dao origem as anomalias, e na
localizagao geral das deformidades dentro do complexo
craniofacial . o

Os pacientes fissurados labio-palatais representam
um segmento muito especial da populagdo dentaria.
Este tipo de paciente sofre uma miriade de problemas
que séo funcional, estético, articulatdrio e psicolégico °.

A fissura labio-palatina &, portanto, uma patologia
de alta complexidade e que exige, para 0 seu
tratamento, um enfoque multidisciplinar, envolvendo
profissionais das areas meédico-odontolégicas e areas
correlatas, como cirurgides plasticos, cirurgides buco-
maxilo-faciais, odontopediatras, ortodontistas, psicdlogos,
fonoaudidlogos e fisioterapeutas, com o objetivo de
integrar o paciente no meio social e familiar «+.

O presente artigo tem a finalidade de revisar a
literatura concernente as fendas labio-palatinas,
abordando sua patogénese e aspectos clinicos
correlatos.

REVISTA DA LITERATURA

As fendas labial e palatina sdo as malformagdes
mais freqlentes da face e do palato * correspondendo,
segundo BRAHAM & MORRIS s, a cerca de 13% de
todos os defeitos oro-faciais ao nascimento. Apesar do
palato ser normalmente fendido durante o
desenvolvimento, o l&bio nunca o é, embora possua
sulcos durante o periodo embrionario. Ainda que

" freqlientemente associadas, a fenda labial e a palatina

sdo, embriolégica e etiologicamente, malformacodes
distintas. Elas originam-se em varias épocas durante o
crescimento facial e envolvem processos diferentes de
desenvolvimento 2,

Apds quatro semanas de vida intra-uterina (VIU),
o0 embrido mede apenas 3,5 mm e possui uma cavidade
oral rudimentar, o estomédio, que se apresenta revestida
externamente por ectoderma 2. Neste periodo
embrionario ha a presenga de cinco arcos branquiais,
sendo que os processos maxilar e mandibular originam-
se do primeiro arco =, onde o ectoderma da superficie
da origem aos placoides nasais e, ao lado destes, o
mesénquima prolifera produzindo os processos nasais
laterais e medianos e,

Durante a 6.2 e 7.2 semanas, 0S processos nasais
medianos fundem-se um com o outro e com o0s
processos maxilares, formando o segmento intermaxilar
do maxilar superior, que da origem a porgdo média do
nariz, a por¢do média do labio superior ou filtro, a
porcdo média da maxila e sua gengiva associada e ao

palato primario ou pré-maxila, localizado ap6s o forame
incisivo ez,
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Os processos nasais laterais fusionam-se
lateralmente com os processos maxilares, formando a
asa do nariz e a. porgao lateral do corpo nasal em
ambos- 0os lados. O Iabio superior é formado, na sua
por¢cdo média, pelo segmento intermaxilar e,
lateralmente, pelos processos nasais medianos. A fusao
destes com os processos mandibulares forma a
comissura labial definindo o contorno externo da
cavidade oral e,

Ja o palato é originado de duas partes, o palato
primario, desenvolvido a partir da porgao mais interna
do segmento intermaxilar, e o palato secundario,
desenvolvido de duas proje¢des mesodérmicas
horizontais, os processos palatinos laterais, que fundem-
se entre si e com o palato primario e o septo nasal,
durante a 9.2 e 10.2 semanas, completando-se ao redor
da 12.2 semana de VIU =.

Durante este periodo, por¢Bes dsseas do maxilar
e 0ssos palatinos estendem-se para o interior dos
processos palatinos laterais, a fim de formar o palato
duro. As por¢des posteriores ndo se ossificam, mas
estendem-se para tras do septo nasal e fundem-se para
constituir o palato mole e a Gvula. A rafe palatina indica,
permanentemente, a linha de fusédo dos processos
palatinos laterais 2284,

As fendas labiais aparecem entre a 6.2 ¢ a 10.2
semanas de VIU, sendo consideradas uma falha de
formagao do palato primario 2. Durante algum tempo,
foram interpretadas como resultantes de uma falha de
unido entre o processo nasal mediano e 0s processos
nasal lateral e maxilar = ou do desenvolvimento
insuficiente dos mesmos .

Posteriormente, foi sugerido que esta fenda nao
resultava, em realidade, da faléncia de unido dos
processos, porém, da deficiéncia do mesénquima na
regido facial, devido a uma falha na migracédo e
proliferacdo de células da crista neural e do tecido
mesenguimal formando, como consequéncia, um suico
labial persistente *. Desse modo, o epitélio se romperia
por falta de suporte, conduzindo a divisdo do labio em
uma por¢do mediana e uma porgao lateral *. Algumas
vezes, uma ponte de tecido chamada faixa de Simonart
une as por¢des do labio =.

A fenda labial pode ser incompleta, envoivendo
apenas 0 labio, ou completa, estendendo-se ao assoalho
do nariz, incluindo todo o palato primario e envolvendo
labio, alvéolo e pré-maxila; sendo do tipo unilateral (entre
as regides do incisivo lateral e canino) ou bilateral, em
que a pré-maxila encontra-se girada ou evertida para
fora da cavidade oral 72,

A fenda palatina, por sua vez, aparece entre a 9.2
e 12.2 semanas de ViU, e resulta da falta de fusdo ou
migragdo das massas mesenquimais dos processos
palatinos laterais com o septo e/ou com 0 processo
palatino mediano ou palatino primario. Ela pode ocorrer
sozinha ou em associagdo com a fenda labial e do
processo alveolar sszas4ds, ,

A fenda palatina isolada, na sua manifestagéo
mais branda, é um corte da borda posterior do palato
duro na linha média, conhecida como fissura
submucosa, envolvendo apenas o palato mole, que pode
incluir também um corte mediano da tvula, conhecido
como uvula bifida. Quando associada com a fenda
labial, o defeito pode envolver a linha média do palato
mole e estender-se pelo palato duro em um ou ambos
os lados, expondo uma ou ambas cavidades nasais que
se comunicam com a cavidade oral. O bordo inferior do
septo nasal é visivel e, quando a fenda é unilateral, a
metade normal do palato fusiona-se com o septo-

nasal*+. Em alguns casos, a pré-maxila pode estar
ausenter.

O mecanismo do aparecimento destas fendas
ainda nédo esta totalmente definido, sendo alvo da
maioria dos pesquisadores 7. Presume-se que representa
um intercAmbio entre varios fatores hereditéarios e
ambientais .

O fator genético deve ser considerado como
imprescindivel para a ocorréncia das fendas labial e
palatina, exercendo um papel importante na etiologia das
mesmas “.

Cerca de um terco dos casos tem uma historia
familiar positiva ou origem genética, sendo mais claro
com relagdo a fenda labial com ou sem fenda palatina
do que com a fenda palatina isolada &%, Segundo
estudos de FOGH-ANDERSEN %, a historia familiar esta
presente em cerca de 40% dos casos de fenda labial
associada ou nao a fenda palatina, enquanto que 28%
dos casos de fenda palatina isolada parecem ser de
origem genética.

OSTHOFF = relata que, apesar da hereditariedade
representar um papel significativo na etiologia das
fendas, existem mecanismos distintos para. a
transmisséo geneética, podendo ser através de um Unico

gene mutante - heranga monogénica - cujo modo de |

heranca pode seguir um padrao dominante, recessivo ou
ligado ao sexo (cromossoma X), ou do tipo poligénico,
0 mais comum, em que varios genes determinam um
limiar para a expressdo ou nao da fenda.

Jé os fatores ambientais correspondem em cerca |

de 30 a 40% dos casos de fendas *, podendo ser
classificados em cinco grupos: disturbios nutricionais,
drogas, hormdnios, agentes infecciosos e raios X .

Muito embora ndo haja evidéncia suficiente de
gue os disturbios nutricionais causem fendas em |

humanos, regimes dietéticos anormais com a

administragdo de agentes teratogénicos tém provocado

0 aparecimento destas anomalias 4. Dentre estas
substancias estéo o litio, tranquilizantes, os salicilatos e
a Talidomida #. Além destes, a fenitoina (Dilantin)

quando ingerida por mulheres gravidas, aumenta de .
cinco a dez vezes a ocorréncia de fendas do labio e/ ;

ou palato, confirmando os resultados de experimentos
em animais .

Dietas carentes em riboflavina e vitamina A,
durante a gesta¢do, aumentaram a incidéncia de fendas
em ratos “. A indugdo de fendas palatinas, usando-se

hipervitaminose A e 6-amino-nicotinamina, foi relatada

em camundongos, ratos, coelhos e cées, obtendo-se
resultados de até 90% de incidéncia =.

Desse modo, a desnutricdo parece exercer .
influéncia no aumento do ndimero de casos da anomalia,

como observado em populagbes que apresentam este
problema <.

STREAN & PEER + relataram também que o
“stress" fisiolégico, emocional ou traumatico, pode

desempenhar um papel significativo na etiologia da -

fenda palatina humana, uma vez que o “stress” gera o
aumento funcional do cortex adrenal e da secreg¢éo de
hidrocortisona. Estudos em camundongos e aves
demonstraram a ocorréncia de fendas labio-palatinas,

em 100% da prole dos animais que apresentavam fator

genético determinante para anomalia, pela agdo de
agentes estressantes e administragdo de cortisona =.
Contudo, FRASER & WARBURTON * forneceram

dados gque mostram que, nem o “stress” emocional |

materno, nem a auséncia de um suplemento nutricional
no periodo pré-natal estavam relacionados causalmente
com a ocorréncia de fenda labial ou palatina.
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Doengas como rubéola, sifilis, caxumba, maldria,
sarampo, pneumonia, escaratina, entre outras, também po-
dem ser responsdaveis pela ocorréncia de fendas, se a
mée for infectada nos primeiros meses de gestag&o=ws,

Outro fator relacionado a etiologia das fendas é
o efeito teratogénico dos raios X, quando utilizados no
tratamento de mutheres gravidas portadoras de tumores,
cuja irradicagdo causaria mutagdes genéticas no feto =,
apesar da opinido contréria de outros autores =

Ha muitos estudos estatisticos relacionados com
a incidéncia e fregléncia relativa das fendas labial e
palatina. Epidemiologicamente, a fenda Iabial isolada, a
fenda labio-palatina e a fenda palatina isolada sao
consideradas como entidades distintas e+,

De um modo geral, a incidéncia de fenda labial ou
palatina varia de 1:600 a 1:1250 nascimentos. A inci-
déncia de fenda labial, com ou sem fenda palatina, é
cerca de 1:1000 nascidos vivos, e a incidéncia de fenda
palatina isolada é cerca de 1:2500 nascidos vivos; porém
ha uma variagdo nos diferentes grupos raciais 2%,

A raca amarela apresenta a maior incidéncia de
fenda labial, com ou sem fenda palatina, afetando em
média 1,7:1000 nascimentos entre os japoneses, vindo
em seguida a raga caucasica, com 1:1000 nascimentos,
e com a incidéncia mais baixa estando entre a raca
negra, com cerca de 0,41:1000 nascimentos 3%,

No Brasil, estudos de NAGEM et al.>> em Bauru,
revelaram uma incidéncia de fendas labiais e/ou pala-
tinas na proporgdo de 1:650 criangas, com freqiéncia
de 1:4 na relacdo branco/ndo-branco. J4 ARCE et al.
encontraram a incidéncia de 0,82-0,15:1000 nascimentos
entre brancos e de 0,69-0,14:1000 entre mulatos e
negros. FONSECA & REZENDE ', em um estudo de
cinco anos na capital paulista, observaram a proporgao
de 1:673 nascimentos. De um modo geral, segundo 0s
autores 3, a incidéncia desta anomalia no Brasil é de
cerca de 1:750 nascidos vivos.

Apesar das pesquisas mostrarem claramente que
existe heterogeneidade entre as ragas na incidéncia de
fenda labial, com ou sem fenda palatina, a variacéo
racial na incidéncia de fenda palatina isolada é menos
obvia : Nenhuma diferengas significativa foi detectada
nas comparagdes entre 0s VArios grupos raciais com
relacdo a este tipo de fenda ™. Entretanto, a
interpretagdo destes dados epidemiolégicos deve ser
feita com cautela, segundo FRASER ", j& que ha
grandes variagdes entre os estudos no que diz respeito
aos métodos de coleta de dados, tamanho da amostra
e interpretagéo dos resultados.

Em relagdo ao sexo, & fenda labial, com ou sem
fenda palatina, é mais comum no sexo masculino, em
60 a 80% dos casos, enguanto que a fenda palatina
isolada apresenta maior freqiiéncia no sexo feminino, em
55 a 60% dos casos 122,

Segundo relato de FOGH-ANDERSEN %=, os meni-
nos sdo mais afetados nos casos de defeitos mais
severos, com a incidéncia maior nos casos bilaterais do
gue nos unilaterais.

Levando-se em consideracdo o lado da fenda, cerca
de dois tercos dos casos estdo localizados no lado
esquerdo, indiferente ao sexo ou extensdo da lesdo ..

Quanto a ocorréncia da localizagdo da fenda no
labio, as unilaterais aparecem com maior frequéncia,
numa propor¢do de 85% ", estando a fenda palatina
usualmente associada as fendas bilaterais (86%) .

Com relacdo as sindromes freqlentemente
associadas as fendas, COHEN ¢, em seu estudo, listou
cerca de 154 sindromes, dentre estas a de Pierre Robin,
Van der Woude, Apert, Treacher Callins, Crouzon e da
hidantoina fetal, entre outras.

A maior porcentagem de anomalias associadas
(29%) é observada em individuos com fenda palatina
isolada, seguida pela fenda labial com fenda palatina e,
por ultimo, com a freqUéncia mais baixa, a fenda labial
isolada 7222,

O retardo mental apresenta-se em
aproximadamente 10% destes pacientes 2, 10% tém
defeitos cardiacos congénitos - 2, e 3% tém anomalias
das extremidades (sindactilia) 2'.

Existe um grande envolvimento de estruturas
anatdémicas nos pacientes afetados pelas fendas labio-
palatinas, que em 25% dos casos apresentam
deficiéncias na fala devido a incompeténcia velofaringea
e hipernasalidade #, problemas de otite média (97%) *,
desvio de septo nasal e sinusite '8, e dificuldade de
degluticdo, podendo ocorrer aspiragao do alimento na
nasofaringe <«. Nesse caso, 0 odontopediatra deve
confeccionar um obturador palatino de acrilico para evitar
a entrada de comida ou liquido na cavidade nasal
através da fenda «.

As anomalias dentérias e maloclusdes que
ocorrem em associagdo com as fendas labial e palatina
sdo mais freqlentes do que na populagdo em geral, po-
dendo ser secundarias a corre¢do cirdrgica dos defeitos
principais. Tanto a denticdo decidua com a permanente
séo afetadas e, quanto mais severa for a deformidade,
mais variados e severos s&o 0s problemas dentarios =,

Os problemas mais observados sdo a ocorréncia
de dentes natal ou neo-natal ®, anodontia (principalmente
do incisivo lateral superior no lado da fissura) em 50%
dos casos ®, dentes supra-numerarios ", erupgao
ectépica de primeiros molares permanentes superiores
(em 22,9 a 29,1% dos casos) ¥, atraso na erupgao dos
dentes permanentes ', hipoplasia de esmalte s,
microdontia *, fusdo e geminacéo .

As maloclusbes mais comuns sao o apinhamento,
supra-erup¢do de incisivos inferiores, retrognatismo bi-
maxilar, embora com maior tendéncia para o retrogna-
tismo ser mais severo na maxila, levando ao prognatis-
mo mandibular relativo (pseudo classe ll). Com isso, ha uma
incidéncia de 100% de mordida cruzada anterior, na
transicdo da denticdo decidua para a mista. E comum,
também, a ocorréncia de mordida cruzada posterior
tanto unilateral quanto bilateral, além da presenca de
mordida aberta, em alguns casos, devido a deficiéncia
no crescimento vertical da maxila .

CONCLUSOES

As fendas labio-palatinas constituem grave proble-
ma odonto-médico-social, ocupando lugar de destaque
dentre as demais malformagdes presentes ao nascimen-
to. O estudo de sua incidéncia, bem como das causas
e mecanismo de seu desenvolvimento, tem sido prova-
velmente, a meta de pesquisadores especializados.

Urra combinagio de estudos experimentais, epidemiold-
gicos e genéticos, continuam a gerar uma variedade de
hip6teses sobre a etiologia destes tipos de fendas
oro-faciais, em uma tentativa de melhor compreender a
ocorréncia desta anomalia.

A total reabilitagdo da crianga com fenda labial e
palatina envolve uma série de problemas, que devem
ser assistidos por uma variedade de disciplinas da area
da Salde, onde o odontopediatra tem papel fundamental
como o responsavel pela manutengdo da sauide oral da
crianga fissurada e, assim, auxilia-la a integrar-se em
nossa sociedade e em seu convivio familiar. -
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