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Arautjo LCA. Estudo das manifestacdes cranio faciais de pacientes portadores da
sindrome de Moébius — aspectos clinicos e terapéuticos [Tese de Doutorado]. S&o
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RESUMO

A sindrome de Moebius € caracterizada pela agenesia ou aplasia dos VI e VII pares
de nervos cranianos, mal formacdo membros e em alguns casos oligofrenia. Como
consequéncia dessa agenesia ou aplasia de alguns nervos cranianos, a musculatura
facial é alterada e o crescimento facial ocorre de maneira atipica, provocando
importantes problemas funcionais. O objetivo

deste trabalho € identificar as principais alteracdes funcionais encontradas na

sindrome e propor um tratamento precoce para essas alteracées .

Palavras-Chave: Sindrome de Moébius — Paralisia Facial — Maloclusao



Araujo LCA. Study of the cranio facial manifestations of patients whit Moébius
syndrome [Tese de Doutorado]. Sdo Paulo: Faculdade de Odontologia da USP;
2005.

ABSTRACT

The syndrome of Moebius is characterized by agenesia or aplasia of the VI and VII
cranial nerves, nerves and limbs malformation and in some cases
oligofrenia. As a consequence of this agenesia or aplasia of some cranial nerves
the facial musculature is changed and the facial growth is done
atypically, causing important functional problems. The goal
of our work is to identify the principal functional alterations and propose a early

treatment for this alterations.

Key-works: Moébius syndrome — Facial Palsy — Maloclusion
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1 INTRODUCAO

A sindrome de Moebius é caracterizada pela agenesia ou aplasia do VI e do
VIl pares de nervos cranianos, além de uma ma formacdo de membros e
eventualmente retardo mental. A etiologia da doenca permanece desconhecida
apesar das muitas hipGteses encontradas na literatura sustentarem o papel de
agentes teratogénicos que interferem na circulacao fetal uterina.

Como consequéncia dessa agenesia ou aplasia de nervos cranianos o
crescimento facial se faz de maneira atipica, ocasionando problemas funcionais
relevantes.

O Centro de Atendimento a Pacientes Especiais (CAPE) em 15 anos de
existéncia atendeu 68 pacientes portadores da SM. A auséncia de trabalhos
odontologicos que abordassem os aspectos funcionais da sindrome e a nossa
casuistica importante deu origem ao presente estudo.

Por fim gostariamos de propor um tratamento ortopédico — ortodéntico para
corrigir as principais alteracdes cranio maxilo-faciais presentes na sindrome.

O conhecimento profundo das alteracdes cranio faciais € fundamental para
gue o cirugiao dentista possa intervir precocemente no paciente portador da SM, a
fim de minimizar as sequelas da sindrome. Dentro deste contexto, propomos um

protocolo terapéutico precoce baseado na ortopedia funcional dos maxilares
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2 REVISAO DE LITERATURA

Von Graef (1880, apud VERZIJL et al., 2003), fez os primeiros relatos de um
paciente portador de paralisia facial bilateral, de causa desconhecida. Mais tarde,
Harlan (1881, apud RUBIN, 1976), também descreveu um paciente com
caracteristicas semelhantes as descritas por Von Graef, que portava paralisia facial
bilateral congénita.

Em 1888, o neurologista alemao Paul Julius Mdbius reportou alguns casos de
pacientes com paralisia facial congénita, com diversos graus de acometimento. A
paralisia dos VI e VII pares de nervos cranianos foi denominada de sindrome de
Moebius (SM), (VERZIJL et al., 2003) em sua homenagem.

Henderson (1939), revisou a literatura de 60 casos diagnosticados até entédo
como SM, e descreveu mais um caso. O autor revisou que em 45 casos ocorria
paralisia do abducente, em 15 casos oftalmoplegia externa, em 6 casos ptosis
palpebral, em 18 casos envolvimento da lingua, em 19 casos pé torto congénito, em
13 casos outras malformagdes originadas de arcos branquiais, em 8 casos defeito
do musculo peitoral e em 6 casos retardo mental. O autor considerou como
caracteristicas essenciais da sindrome de Moebius a diplegia facial com paralisia de
outros nervos cranianos, malformacdes dos membros e retardato mental com uma
incidéncia de 10%, ( RUBIN, 1976).

Richards em 1953, revisou a literatura e relatou que as principais
caracteristicas da SM eram a ocorréncia da perda da abducdo dos olhos completa
ou imcompleta, hipotonicidade da musculatura facial uni ou bilateral e anormalidades

congénitas das extremidades e do tronco. O autor acreditava que a diplegia era


http://216.239.37.104/translate_c?hl=pt-BR&u=http://www.medlink.com/publiccip.asp%3Faccess%3Dpublic%26code%3D%26UID%3DMLT00019&prev=/search%3Fq%3D1939%2BHenderson%2BAND%2Bmobius%2B%26hl%3Dpt-BR%26lr%3D%26sa%3DG
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conseqUéncia da auséncia de tecido muscular ocasionando falha no
desenvolvimento do nervo e degeneracao do nucleo envolvido, ( RUBIN, 1976).

Reed e Grant (1957) estudaram 10 pacientes com SM. Associaram a acao de
teratdgenos no inicio da vida intra-uterina com o desenvolvimento da ma formacéo
fetal, desconsiderando os fatores hereditarios. Dentre as alteracbes clinicas,
observaram que 80% dos pacientes examinados ndo conseguiam abduzir os olhos
para além da linha média e que estrabismo e ptose palpebral freqientemente
acompanhavam esse quadro. Alguns pacientes nao conseguiam fechar os olhos, e
por esta razdo, exibiam conjuntivite ou ulceracdo na cornea. Os autores relataram
ponte nasal usualmente alta e larga e mais evidenciada durante a infancia, abertura
da boca pequena e os angulos bucais voltados para baixo, favorecendo o escape de
saliva, lingua e mandibula hipoplasicas, pouca mobilidade palatina, insuficiéncia de
succéao e degluticdo e problemas foniatricos.

Neimann et al. (1965), associaram a sindrome de Moebius com miopatia
atréfica, caracterizada pela falta de atividade neurolégica no musculo envolvido.

Merz e Wojtowitz (1966), apos descreverem alguns casos de pacientes com a
SM, inferiram que certas intercorréncias na gravidez poderiam ser as responsaveis
pelo aparecimento da sindrome.

Masaki e Matsumoto (1971) relataram a paralisia facial congénita bilateral
acometendo uma familia envolvendo o pai, o primeiro e o segundo filho. Através da
eletromiografia dos musculos frontais, orbiculares oculares e orais do pai e do
primeiro filho, observaram que as ondas eram de amplitudes baixas, caracterizando
musculatura com grau severo de comprometimento. No segundo filho, uma menina

de quatro anos, observou-se face em mascara, falta de movimento abducente dos
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olhos, sem ptose palpebral e mandibula aparentemente normal. Os autores
salientaram a possibilidade de heranca genética da SM.

Elsahy (1973), relatou um caso de paciente portador de SM, de 1 ano de
idade, no qual detectou o uso de talidomida pela mée durante a gravidez.

Gutman, Sharon e Laufer (1973), relataram o caso de um paciente com SM,
de 19 anos de idade que apresentava severa micrognatia. Os autores realizaram
osteotomia sagital de “obwegeser”, seguida de avanco mandibular, a fim de corrigir a
micrognatia.

Pierson, Tridon e Andre (1974) relataram 5 casos de SM associados com
malformacdes das extremidades. No trabalho os autores deram especial atencéo as
alteracbes dos membros superiores. Relataram como manifestacbes mais
freqientes a sindactilia, mas observaram também microdactilia, braquidatilia,
camptodactilia, agenesia ou hipogenesia da mao e diversos tipos de fusGes das
falanges.

Edgerton, Tuerk e Fischer (1975), relataram a correcao cirurgica da paralisia
facial, em 2 pacientes com SM, realizando a transferéncia cirargica dos musculos
platisma e temporal para regido afetada. Na técnica cirdrgica utilizada, o musculo
platisma foi incisado e a pele e o tecido subcutaneo afastados e elevados até os
cantos da boca. O tecido foi mantido preso através de prendedores colocados
proximos a orelha e inferiormente a area supracavicular. A partir da incisdo inicial,
cada musculo foi entdo seccionado transversalmente da linha média até o terco
inferior. A porcéo superior do musculo foi rodada para cima e para frente como uma
camada muscular. O suprimento vasculo-nervoso foi preservado e a porcao inferior
de cada musculo foi dobrada sobre si mesma para cima até a regido da bochecha. A

margem inferior seccionada de cada musculo foi suturada a fascia da parétida
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anteriormente a orelha. As insercdes naturais do platisma junto aos cantos da boca
foram deixadas intactas. Desse modo o vetor de contracdo do musculo platisma foi
redirecionado de um eixo inferior e lateral para um eixo superior e lateral. O objetivo
desta cirurgia foi eliminar os cantos da boca caidos. No segundo caso foi realizada a
transferéncia do musculo temporal. A fascia que recobre o musculo foi descolada
deste e o musculo descolado do osso temporal. Este conjunto foi elevado e
seccionado em cinco partes em formas de tiras. As trés tiras mais distais foram
dobradas por cima do 0sso e processo zigomatico. Foram entdo inseridas no
musculo orbicular dos labios. Duas destas trés tiras, foram suturadas ao musculo
orbicular dos labios em sua porcao superior e a mais distal foi inserida na unido da
porcao superior com a inferior do masculo orbicular dos labios. As outras duas tiras,
gue eram menores, foram suturadas no ligamento cantal medial. Isto permitiu que o
canto da boca se movimentasse de maneira natural.

Gutman et al. (1975) reportaram um caso de um homem de 32 anos que
apresentava dificuldade na fala e alimentacdo. Fisicamente apresentava uma face
alongada, micrognatia, nariz proeminente e diminuicdo da dimensao vertical o que
favorecia o0 escape de saliva. Seus movimentos de bochechas e labios eram
restritos, os movimentos mandibulares limitados lateralmente e apresentava overjet
maxilar de 15 mm. A fala era deficiente e acompanhada por contracdes constantes
do platisma. A abdbada palatina apresentava-se alta e a lingua atrofica, estrabismo
convergente acompanhado da falta de movimentos abducentes dos olhos,
dextrocoliose da espinha dorsal, alteracdes nas articulagbes das falanges dos
metatarsos dos membros inferiores. Pela eletroneuromiografia confirmou-se uma
funcdo prejudicada da musculatura proximal dos membros superiores e inferiores.

Os autores sugeriram que 0 paciente apresentava paralisia congénita dos ramos dos
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nervos bucais e mandibulares, do nervo hipoglosso e ramo motor do nervo trigémio.
O conjunto destas caracteristicas fez com que os autores sugerissem o diagnostico
de SM.

Rubinstein et al. (1975) relataram o caso de uma menina com SM associada a
sindrome de Kallmam. Descreveu a paciente com paralisia dos IlI, IV e VIl pares de
nervos cranianos que caracterizavam a SM. A paciente também apresentava
caracteristicas da sindrome de Kallmam tais como hipogonadotropia, hipogonadismo
e anosmia.

Federman e Stoopack (1975) descreveram um paciente que apresentava
paralisia do nervo facial e do abducente, hipoplasia muscular, adactilia, hipoplasia
mandibular, hipoplasia do mduasculo peitoral e pés em forma de baqueta
bilateralmente. Frente a estes sinais 0s autores consideraram o diagnostico de SM.

Hanson (1976) descreveu 3 pacientes com SM associada a distrofia muscular
facioescapuloumeral. Os pacientes apresentavam dificuldade para fechar os olhos,
fragilidade da musculatura perioral, micrognatia, lordose importante, musculaturas do
peitoral, ombro e cintura hipotdnicas e pouco desenvolvidas.

Rubin (1976) realizou revisdo de literatura e descricdo de casos clinicos.
Compilou as varias desordens associadas a SM, tais como: paresia facial da
totalidade ou segmentos da face, sendo muito freqientemente o labio inferior e
pescoco normais; paralisias dos 3° 4° 6° 7° 9° 10° e 12° pares de nervos
cranianos. O autor salienta que em raras oportunidades o comprometimento do 5°
par craniano foi relatado; deformidade da parede do toérax incluindo a cinta peitoral,
deformidades dos membros superiores envolvendo o braco, antebraco e a mao,
deformidades dos membros inferiores envolvendo as pernas, tornozelos e pés. O

autor salienta que a debilidade do palato mole e da “fauce”, resulta em uma fala
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pobre. Outro dado encontrado pelo autor foi a auséncia da crista de Passavant, na
porcao posterior da parede da faringe em todos os 8 pacientes por ele examinados.
Por ser cirurgido, descreveu a cirurgia de transferéncia do muasculo temporal,
modificando a técnica descrita por Edgerton, Tuerk e Fischer (1975). Dividiu o
musculo temporal em apenas duas partes. Uma estreita faixa medial, que na por¢ao
da fascia foi dividida em duas e circundando a Orbita superiormente e inferiormente
foram suturadas no ligamento cantal interno do olho. A faixa maior e distal foi
inserida na fascia do muasculo orbicular dos labios.

Szabo (1976) descreveu caracteristicas comuns na SM e na sindrome de
Poland. O autor diz que as malformacdes de membros, especialmente dedos séo
identificaveis em ambas sindromes. Segundo o autor, a hipoplasia do musculo
peitoral maior, caracteristica da sindrome de Poland, pode estar presente na SM e a
paralisia de nervos cranianos poderia estar associada a sindrome de Poland.
Ressaltou, o autor, que quando estes quadros se manifestam simultaneamente fica
impossivel distinguir qual sindrome esta presente.

Shadid (1976) descreveu um caso de uma menina com SM, no qual foi
realizado um enxerto da fascia do musculo masséter na musculatura circum-oral. O
movimento voluntario do lado direito de sua boca foi notado apds a cirurgia e
continuou melhorando nos tempos seguintes.

Baraitser (1977) descreveu 0s aspectos genéticos da SM. Avaliou as
caracteristicas clinicas de 29 pacientes e também as de seus pais. Concluiu que
quando a definicho da SM inclui malformacdes esqueléticas, o risco de
descendéncia ter as mesmas caracteristicas € de 2% ao passo que, em diplegia

facial com ou sem envolvimento da musculatura dos olhos, a predisposicéo
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hereditaria é muito maior e dependera de uma condicdo geneticamente
determinada.

Morello e Converse (1977) relataram um caso clinico de paciente com SM
com acompanhamento de 30 anos apds a cirurgia de transferéncia do musculo
masseéter bilateralmente. A paciente fora operada em 1944 por Webster, que
transferiu o terco anterior do musculo masséter para os cantos da boca. Ele também
alongou o labio superior através de incisdes perialares e avancos em V e Y. Os
resultados obtidos conseguiram promover um excelente selamento labial e uma
elevacdo dos cantos da boca. Os autores do presente artigo, avaliaram a paciente
em 1975, que apresentava queixa de caréncia de expressao facial e irritacdo da
cornea bilateral. Ela apresentava um fraco movimento do canto direito de sua boca.
Estudos eletromiograficos revelaram grave debilidade de funcdo dos musculos
inervados por quaisquer nervos faciais com completa deficiéncia de fibras viaveis.
Os autores concluiram que apesar da cirurgia ter apresentado relativo sucesso, a
manutencao dos resultados nao persistiram apés 30 anos.

Abid, Hugdson e Weiser (1978) relataram a associacdo da SM com
hipogonadismo de origem pituitaria/hipotalamica e uma neuropatia periférica
progressiva de natureza axonal e desmeliante.

Albertini et al. (1978), descreveram um caso de uma mulher com a idade de
25 anos que apresentava SM unilateral associada com sindrome de Poland. A
paciente apresentava uma paralisia facial completa do lado esquerdo, em virtude do
envolvimento do VI par craniano. Estava presente também, microdactilia e sindactilia
na mao esquerda, auséncia do musculo peitoral maior, da glandula mamaéaria e
mamilo, caracterizando dessa forma a sindrome de Poland. A possibilidade cirdrgica

foi considerada a fim de melhorar a anastomose hipoglossofacial. Durante a cirurgia
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foram observados musculos com aparéncia normal, masculo digastrico adelgacado e
auséncia total do nervo facial em seu ponto de emergéncia, embora o forame
estilomastoideo e a pardtida estivessem intactos.

Campistol et al. (1980) reportaram um caso de SM em um paciente com trés
meses de vida que apresentava, microretrognatia, fixacdo da articulagcdo témporo-
mandibular com uma grande dificuldade para abrir a boca, hipoplasia da lingua sem
movimentacdo do palato, face animica, limitacdo do movimento de abducédo dos
olhos com estrabismo convergente. A radiografia de perfil do macico craniofacial
mostrou a microretrognatia. Até a idade de 8 meses persistia a anquilose témporo-
mandibular.

Legum, Godel e Nemet (1981) reportaram trés familias com SM com
diferentes caracteristicas de heranca. A variabilidade fenotipica intra familiar sugeriu
consideravel heterogeneidade e pleitropismo nesta sindrome. Da primeira familia
descreveram o caso de um homem com suave ptose palpebral bilateral congénita,
miopia, esotropia e auséncia dos movimentos dos olhos, sem retardo mental. Como
achados bucais descreveram movimentacdo normal da lingua, palato altamente
arqueado e severa hipoplasia nos dentes. Na mesma familia descreveram um bebé
de 18 meses, com dificuldades de succ¢do ao nascimento, exotropia e hipermetropia,
pouco envolvimento dos movimentos abducentes dos olhos, paralisia facial e
auséncia de movimentos laterais dos olhos. Também relataram o caso de um jovem
de 21 anos, pertencente a mesma familia, com dificuldades de suc¢do ao
nascimento, envolvimento de todos os movimentos oculares, paralisia total da
musculatura inervada pelo VII par de nervos cranianos e dificuldades de fonacédo. Da
segunda familia descreveram duas criancas (4 e 5 anos) com paralisia facial,

incompleto fechamento dos olhos, com alteracdes em movimentos dos olhos, lingua
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normal e uma perda auditiva significativa na puberdade. Da terceira familia relataram
um bebé que nasceu com severos defeitos nos pés, micrognatia e auséncia dos
movimentos dos olhos e dos musculos inervados pelo VIl par de nervos cranianos.
Frente aos achados variados inferiram que a ocorréncia de SM pode estar
relacionada com a utilizacdo de agentes teratogénicos tanto quanto por mutacdes
em alelos de um ou mais locos, de variabilidade expressiva e penetrancia
incompleta, apoiado nos diferentes fenotipos encontrados nas familias reportadas.
Koide et al. (1983), associaram uma isolada deficiéncia de
adrenocorticotropina com uma variedade de anormalidades neurossomaticas na
diplegia facial congénita ou SM. Relataram o caso de um paciente do sexo
masculino com episodios recorrentes de hipoglicemia, que foram diagnosticados
isoladamente como uma deficiéncia de ACTH, glicosuria de origem renal e ictiose
vulgar. O paciente exibia um quadro de diplegia facial e paralisia do abducente
caracterizando a SM. Também apresentava atrofia muscular, palato arqueado e
profundo, dedos do pé em martelo e retardamento mental. Existia evidencia
eletrofisiologica de neuropatia periférica. A biépsia do musculo deltéide mostrou uma
suave atrofia das miofibras com corpusculos cilindricos laminares ocasionais. Os
autores salientaram que até o momento esta associa¢cdo nunca havia sido relatada,
e que poderia ser apenas uma coincidéncia embora existissem consideraveis
relaces descritas entre o hipogonadismo de origem hipogonadotrofica e a SM.
Através de um estudo utilizando B.A.E.P. (brainstem evoked potential), que
mede atividades troncocerebrais, Stabile et al. (1984), mostraram que 3 irm&os com
fendtipos diferentes, apresentavam lesdao supranuclear. Um dos pacientes tinha a
maioria das caracteristicas clinicas descritas na SM, outro apresentava leve retardo

mental e o Ultimo apresentava além de retardo mental, assimetria facial e estrabismo
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convergente. Os autores sugeriram que este exame pode auxiliar na determinacao
de diferentes graus de manifestacdo da SM.

Sudarshn e Goldie (1985) observaram 6 casos de pacientes com a SM que
manifestaram um amplo espectro de anomalias neurolégicas associadas.
Realizaram exame pds-morte em 2 casos. No primeiro havia evidente necrose do
tronco cerebral mediano, enquanto o outro exibia sutil hipoplasia do tronco cerebral.
Os outros 4 pacientes demonstraram estaveis déficits no acompanhamento. Melhora
nas ondas do “B.A.E.P” ocorreram em 3 casos, embora a significancia disto seja
incerta. Muito dos casos provinham de cesarianas, pois houve deficiéncia no
trabalho de parto associada a polidramia e artroglipose. Estas caracteristicas
sugerem que o defeito pode ter sido estabelecido no uUtero. Somente uma das
criancas, nascida prematuramente, pode ter sofrido algum dano perinatal no tronco
cerebral.

Garcia-Meric, Heuze-Claudot e Coignet (1988) relataram um caso ocorrido na
Franca, diagnosticado ainda na maternidade, salientando a dificuldade de fazer o
diagnéstico em neonatais portadores da SM.

Jamal, Samara e Al-Lozi (1988) reportaram o0s casos de dois irmaos na
Jordania, que exibiam a paralisia facial bilateral, surdez, extrema deformidade das
orelhas e estrabismo. Embora houvesse paralisia da parte motora do nervo facial, o
paladar e a lacrimacdo estavam presentes. Os autores discutiram que nem todos o0s
componentes do nervo facial estdo afetados na sindrome.

Koroluk e Lanigan (1989) descreveram o tratamento odontolégico de uma
menina de 3 anos e 8 meses de idade, india americana que apresentava SM e

Poland associadas. Os autores ressaltam que as duas sindromes sao raras e podem
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ocorrer simultaneamente. O tratamento odontologico consistiu de algumas extracées
e restauracOes realizadas sob o efeito de anestesia geral.

Govaert et al. (1989), descreveram um caso de SM possivelmente associado
a isquemia pré-natal do tronco cerebral. Com isso, incluiram a SM no grupo de
alteracOes associadas a lesGes vasculares pré-natais, tais como, microssomia
hemifacial, espinha bifida, sindromes de Poland e de Klippel-Feil.

Harbord et al. (1989) apresentaram um caso de SM que exibia hipoplasia
cerebelar unilateral. Eles sugeriram que esta combinacdo de anormalidades poderia
ser causada por uma disrup¢ao vascular da artéria basilar em seu desenvolvimento
precoce.

Lipson et al. (1989) relacionaram o trabalho de Webster et al (1988) com as
ocorréncias clinicas de 15 pacientes portadores da SM. Webster et al.
desenvolveram um modelo em cobaias no qual induziam a oclusdo da artéria
uterina, compressdo de vasos uterinos, compressao uterina e hipertermia.
Observaram que estes eventos estavam associadas com lesGes isquémicas
bilaterais do tronco cerebral e defeito dos membros. Lipson e seus colaboradores
salientaram que dos 15 pacientes com SM estudados, em 9 foi relatado algum tipo
de complicagcdo na gravidez. Citaram como provaveis agentes causadores da
sindrome em seus pacientes, o choque elétrico, uso de pilula anticoncepcional, febre
alta, gripe, ruptura prematura da membrana, tentativa frustrada de aborto com
medicacdo, abuso do alcool durante a gravidez. O estudo concluiu que o
estabelecimento da SM pode estar relacionada a eventos que interfram na
circulacao fetal uterina.

Dotti et al. (1989) descreveram a ocorréncia familiar de casos de paralisia dos

nervos cranianos, nao progressivas, unilaterais transmitidas por heranca
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autossdmica dominante, sem malformacdes esqueléticas associadas. Realizaram o
estudo do heredograma de 2 familias, com mais de um membro afetado. Na primeira
familia 4 membros de diferentes geracfes tinham paresia ndo progressiva unilateral
do nervo oculomotor, sem modificagdes significativas nas caracteristicas clinicas. Na
segunda familia 3 membros apresentavam também paresia do nervo 6culomotor,
nao progressiva e unilateral. Os autores inferiram que a forma pura da SM, sem
malformacOes congénitas associadas, € de origem genética devido a heranca
autossémica dominante.

Kumar (1990), fez uma ampla anéalise da SM, salientando os critérios para
diagnéstico, que incluem completa ou parcial paralisia do nervo facial, sendo este o
achado essencial para caracterizar a sindrome; e frequente presenca de
malformacbes dos membros tais como sindactilia, braquidactilia, ou auséncias de
dedos, bem como malformacdes dos tornozelos. Caracteristicas adicionais incluem
paralisia dos nervos oculares uni ou bilaterais, comumente do abducente (VI) e de
maneira menos frequente o oculo motor (lll) e troclear (IV); hipoplasia da lingua
devido a paralisia do nervo hipoglosso; dificuldades na degluticio e na fala
ocasionadas em razao de paralisias dos nervos trigémeo (V), glossofaringeo (I1X) e
vago (X). Pode ainda haver malformacéo de estruturas orofaciais tais como Uvula
bifida, micrognatia e deformidades na orelha. Outras anomalias do sistema muscular
esquelético como por exemplo, segundo o autor, anomalia de Klippel-Feil, auséncia
do musculo peitoral maior, defeitos nas costelas e defeitos na musculatura do
braco.O autor relatou que as manifestacdes que facilitam o diagnostico precoce sao
o fechamento incompleto das palpebras durante o sono, excessiva salivacado e
dificuldade de succado. Posteriormente nota-se que a crianga nao ri € NAo move seus

musculos faciais quando chora. Esse quadro € chamado de “face em mascara”. O
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trabalho ressalta que a paralisia do VIl par craniano bilateralmente é a caracteristica
mais encontrada na sindrome, seguida pela paralisia do VI par, do hipoglosso que
acarreta hipoplasia da lingua e de defeitos dos membros. Os achados craniofaciais
citados pelo autor incluem pequenas fissuras palpebrais, pregas no epicanto,
hipertelorismo, deformidades do pavilhdo auditivo externo, microssomia, micrognatia,
Gvula bifida e fissura palatina. Com relacéo a patogenia da sindrome o autor enfatiza
que é de dificil explicagdo o acometimento de paralisias de nervos cranianos
associadas com defeitos nos membros. Mesmo assim salienta que muito
provavelmente um processo isquémico resultante de uma interrupc¢ao do suplemento
vascular durante o desenvolvimento fetal, provavelmente por volta da sexta semana
de gestacédo pode levar aos acometimentos que caracterizam a sindrome.

Voirin et al. (1991) descreveram um caso de SM em um bebé prematuro com
incomum paralisia faringeal e laringeal. Tal acometimento obrigou a realizacdo de
entubacdo traqueal seguida de traqueostomia e gastrostomia. A tomografia
computadorizada realizada com 15 meses de idade revelou hipoplasia do tronco
cerebral.

Shepard (1991) relatou 4 casos da SM e relacionou o0 aparecimento da
sindrome com a introducdo do misoprostol no mercado. Avaliou 7 criancas
brasileiras com reducdo de membros, sendo 4 acometidas pela SM, que nasceram
apos tentativa de aborto frustrado com o misoprostol durante os dois primeiros
meses gestacionais. E relatou 3 possiveis explicacbes para o acometimento
preferencial dos VI e VII nucleos de nervos cranianos. As possiveis hipoteses
incluiram que os nudcleos destes nervos estariam localizados num local, na fase
embrionaria, ventilados pelo romboencéfalo e uma pressdo nesta area poderia

provocar a dilatacdo na area, flexdo e diminuicdo da ventilacdo. Outra hipotese seria
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um evento isquémico com contracdo uterina induzida pelo misoprostol poderia
provocar uma flexdo na area dos nucleos com diminuicdo do fluxo sangliineo nesta
regido, hemorragia e morte celular dos nucleos dos nervos.

Slee, Smart e Viljoen (1991) relataram o caso de uma menina com 36 meses
de idade, portadora da sindrome de Moebius que apresentou delecdo da banda
gl2.2 no cromossomo 13. Tal ocorréncia, segundo 0s autores, apontou para uma
provavel etiologia da SM.

Fujita et al. (1991) apresentaram o caso de SM que mostrava uma crianca
com hipoventilacdo central e calcificacdo do tronco cerebral. O paciente exibia
defeitos nos membros e paralisia bilateral do VI, VII, IX, X e XII pares cranianos. A
tomografia computadorizada revelou atrofia do tronco cerebral e quatro pequenas
calcificacdes restritas a por¢cado dorsal da ponte e da medula. Os autores inferiram
que uma injuria pré-natal do tronco cerebral poderia ter ocasionado a SM e a
hipoventilacéo central.

Rojas-Martinez et. al. (1991) descreveram uma crianga com Sindrome de
Poland-Moebios cuja mae apresentava Sindrome de Poland. A crianca nasceu com
insuficiéncia respiratoria, tendo permanecido em incubadora por duas semanas. Aos
quatro anos de idade apresentava déficit psicomotor. Paralisia facial bilateral, mais
proeminente no lado esquerdo e limitacdo dos movimentos abducentes dos olhos,
hipoplasia da musculatura peitoral no lado direito e auréola. Sua méae apresentava
hipoplasia da musculatura peitoral direita, parede toracica e da auréola, além de
simbraquidatilia bilateralmente (tratada cirurgicamente), mas sem anomalias faciais
ou envolvimento mental. Concluiram que ambas as sindromes sdo expressdes do
mesmo gene, uma coincidéncia de genes dominantes, provavelmente autossémicos.

Como etiopatogenia citaram a instabilidade de desenvolvimento vascular, por relatos
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anteriores da literatura, ou uma simples causa ou predisposi¢cdo genética, para a
ocorréncia da SM, SP ou sindrome de Poland Moébius (SPM).

Em uma revisdo de literatura sobre as malformacdes de lingua que estao
associadas a sindromes, Emmanouil- Nikoloussi e kerameos-Foroglou (1992),
citaram a SM como uma das sindromes que apresentam atrofia do desenvolvimento
da lingua. Os autores salientaram que as alteracbes do desenvolvimento da lingua,
observadas em sindromes, sdo em decorréncia de alguma falha embriologica
ocorrida durante o desenvolvimento dos arcos branquiais.

Huerva et al. (1992) descreveram uma crianca com SM, que apresentava
paralisia bilateral do VI, IX e XllI pares de nervos cranianos, disfuncéo do VIII par, e
equinovarus bilateral. O estudo oftalmoldgico revelou catarata congénita e coloboma
corioretinal em ambos os olhos. Os autores afirmam que essas alteracdes oculares
nao haviam sido descritas em nenhum caso de SM, até aquele momento.

Gallegos et al. (1992) descreveram o uso da eletromiografia de feedback no
tratamento da paralisia facial em um paciente de 7 anos portador da SM. Os autores
relataram que, apoOs a paralisia do paciente ter sido considerada intratavel por muitos
especialistas, conseguiram uma recuperacdo da atividade dos musculos de ambos
lados da face, utilizando além da técnica, a prescricdo de exercicios fisioterapicos
em seu lar. No controle de um ano apds o tratamento os autores relatam que a
atividade muscular persistiu e que houve importante melhora na expresséao facial do
paciente.

Hashimoto et al. (1993) descreveram o caso de um menino de 17 anos com
SM, darfinismo pituitario e disco otico hipoplasico unilateralmente. Os autores
salientam que apesar de terem sido descritas na literatura disfuncdes pituitarias na

SM, a deficiéncia do hormdnio do crescimento ndo havia sido relatada. Eles
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sugeriram que este quadro poderia colaborar com o elucidamento da patogénese da
sindrome.

Em um estudo sobre o trismo neonatal, Abadie et al. (1984) relataram 3 casos
de pacientes com SM, dentre 24 estudados, que apresentavam esta condicdo. Os
autores consideraram o trismo neonatal como parte dos defeitos de desenvolvimento
congénitos da SM. Relacionaram o trismo a uma piora no prognéstico da doenca por
dificultar a succéao, respiracao, podendo levar a entubacéo e gastrostomia do recém-
nascido.

Lipson et al. (1996) relatam um caso de uma mée de crianga com SM que
havia sofrido por volta da 82 semana de gestacdo um acidente de carro, aonde
houve ruptura do baco e grave hipotensédo. Segundo os autores este caso mostra
que uma grave hipotensdo durante a gravidez pode resultar em lesdo do tronco
cerebral. Este caso, suporta a tese que a SM, estad relacionada com uma
insuficiéncia utero-placentaria.

Braye et al. (1996) relataram dois casos de SM, aonde foi realizada cirurgia
ortognatica e transferéncia do musculo temporal para reanimar a expressao facial.

Magalhdes, Oie e Araujo (1996) descreveram a importancia do tratamento
odontolégico na SM. Relataram trés casos de portadores da SM atendidos no Centro
de Atendimento a Pacientes Especiais (CAPE) cuja anamnese continha informacdes
gestacionais como prematuridade, sangramento anormal e ingestdo de
medicamentos no 1° trimestre de gestacdo. Enfatizaram a importancia do
atendimento odontologico precoce, com orientagcdo de higienizacdo dentaria e de
estruturas bucais (lingua, corredor bucal) mesmo antes da erupcdo dos dentes
deciduos, para evitar o agravamento do quadro clinico provocado pela dificuldade de

auto limpeza bucal, devido a paralisia facial caracteristica da SM. Enfatizaram que
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os melhores resultados terapéuticos sdo aqueles conduzidos por equipes
multidisciplinares, onde dentistas, fonoaudiologos, médicos e fisioterapeutas agem
em conjunto.

Matsui, Nakagawa e Okuno (1997) descreveram a associacdo de um defeito
septo atrial com sintomas parciais da sindrome de Poland-Moebius. Os autores
sugeriram que tal associacdo estaria relacionada a disrupcdo do suplemento
sangiineo da artéria subclavia durante a sequéncia embrioldgica.

Gonzales et al. (1998) descreveram as anormalidades congénitas devido ao
uso do Misoprostol no primeiro trimestre gestacional encontradas em criancas
brasileiras. Dados como doses e vias de administracdo da droga foram colhidos nas
anamneses, sendo mais comumente relatados o uso de 800mg da droga. As
principais anormalidades clinicas observadas foram: pés equinovarum com defeitos
em nervos cranianos, artrogripose, defeitos em membros com ou sem SM. Os
autores interpretaram os resultados fenotipicos como sendo atribuidos a disrupcao
vascular induzida pelo Misoprostol, uma vez que este medicamento comumente
utilizado para tratamento de Ulcera gastrica € contra-indicado para gestantes em
qualquer fase gestacional pois causa disrup¢éo vascular nos fetos inclusive isquemia
cerebral.

Rizos, Negron e Serman (1998) descrevem um caso de uma moca de 17
anos com SM, com agenesia de varios elementos dentais, a paciente apresentava
fenda mediana de face e a agenesia ocorria no local da fenda. A paciente
apresentava paralisia facial unilateral.

Marti-Herrero et al. (1998) descreveram 3 casos de pacientes com SM,
apresentando fendtipos diferentes. Ressaltaram a importancia do tratamento das

sequelas esqueléticas e apontaram a necessidade de investigar o diagnostico da SM
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em pacientes com paralisia facial congénita. Os autores concluiram que o
prognéstico € melhor o qudo menos pares de nervos cranianos estiverem
envolvidos. Salientaram ainda a importancia de uma retaguarda psicoldgica a fim de
facilitar o convivio do sindrémico em seu meio social.

Abramson, Cohen e Mulliken (1998) classificaram 27 pacientes acometidos
pela SM através do sistema denominado CLUFT, cujo acrbnimo refere-se a
graduacdo de nervos cranianos envolvidos, diversas anormalidades
musculoesqueléticas em face, membros superiores e inferiores e térax. O sistema
permite a classificacdo da sindrome através da observacdo das estruturas
potencialmente envolvidas, que podem variar numa escala de 0 a 3. Os autores
atribuiram a esta graduacéo trés funcdes basicas. A primeira de localizar a disfuncao
e severidade, a segunda de diferenciar os grupos para analise e procedimentos
cirdrgicos e a terceira para se conhecer o espectro desta sindrome e tentar sugerir a
sua patogenicidade.

Barros, Juliano e Moron (1998) estudaram o crescimento e desenvolvimento
de fetos humanos expostos ao misoprostol bem como a avaliagdo perinatal destes
RN. Relataram que dentre 135 mulheres, 45 fizeram uso do misoprostol na tentativa
frusta de interrupcéo da gestacao. Os exames de ultra-sonografia mostraram que os
fetos expostos ao misoprostol mantinham padrdes de normalidade, apesar de terem
sido encontradas malformacdes congénitas nos RN.

Pastuszak et al. (1998) compararam a frequéncia do uso do misoprostol no
primeiro trimestre gestacional pelas méaes de dois grupos de pacientes. Um grupo
composto por 96 criancas portadoras de SM e outro por 96 criancas portadoras de
defeitos em tubo neural (DTN). Dentre as 96 portadoras da SM 47 foram expostas

ao misoprostol no primeiro trimestre gestacional. Segundo os dados relatados pelas
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maes como quantidade de comprimidos, intervalo de tempo entre uma dose e outra
e vias de administracdo (via oral e/ou intravaginal) os resultados foram semelhantes.
O comprometimento das criancas dos dois grupos (SM e DTN) foi semelhante e
independente das doses usadas e vias de administracdo. E dos 96 com DTN 3
foram expostas ao Misoprostol no primeiro trimestre gestacional. Sugeriram que nao
foram encontradas diferencas nas manifestacfes clinicas da SM tanto nas criancas
expostas como nas ndo expostas ao Misoprostol. Sugerem que exista uma
associacao entre tentativa de aborto com Misoprostol e o aparecimento da SM, mas
que o risco teratogénico do Misoprostol € provavelmente baixo. E que o uso de
Misoprostol durante a gestacdo deveria ser fortemente desencorajado para o
tratamento de Ulceras gastrointestinais, prescrevendo-se drogas menos eficazes
mas que nao estivessem relacionadas com o aparecimento de malformacdes fetais.

Los, Bradenburg e Niermeijer (1999) descreveram sobre algumas sindromes
provocadas por disrupcdo vascular apods o uso do Misoprostol ou de curetagem de
vilosidade coridénica. Segundo os autores a disrupcéo vascular pode provocar trés
diferentes eventos: hipoventilacdo, hipoxia e obstrucdo. A hipoventilacdo pode
ocorrer devido a diminuicdo de sangue na placenta pos uso do Misoprostol, devido
as contracdes provocadas por esta droga e consequente diminuicdo de oxigénio no
sangue fetal (hipoxia). A violéncia mecéanica das contracdes poderia também
significar perigo ao feto, pela transfusdo materno-fetal que favorece a um transporte
de proteinas ou substancias quimicas anormal (imunoglobulinas ou substancias
vasoativas) que causa potencial dano e obstrucéo vascular.

Genest et al. (1999) relataram sobre defeitos transversos em membros
inferiores (auséncia do pé esquerdo), aléem de defeitos em membros superiores

(auséncia das falanges distais e médias dos dedos 1, 3, 4 e 5 de uma das méaos), e
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encefalocefe de um feto p6s o término da gestacdo na 17% semana. A mée relatou o
uso do Misoprostol na 7% semana de gestacdo (1200mg via oral), além de ter
contraido varicela na 122 semana de gestacdo, e febre com rash cutaneo por 10
dias. Os autores atribuiram todos estes fatos ao uso do Misoprostol, associando ao
fato desta droga promover um disrupcéo arterial prematura no desenvolvimento.

Nunes, Friendrich e Loch (1999) relataram a associagdo do uso do
misoprostol durante a gestacdo com o aparecimento da SM e o desenvolvimento de
hipoventilacdo central alveolar congénita. Discutiram a patologia destas trés doencas
e 0 prognostico desfavoravel desta associacdo. Relataram o caso de um garoto de
14 anos de idade que apresentou como dados pré-natais crescimento retardado e
severa asfixia perinatal. A méae referiu o uso do misoprostol com finalidade abortiva,
sem sucesso, na 8% semana de gestacdo. Através dos exames de EEG com
anormalidades, tomografia computadorizada que mostrou lesdo hipodensa difusa e
alargamento do espaco subaracnoide da fossa posterior, ressonancia magnética que
mostrou simétrica dilatacdo ventricular, reducdo dos lobos frontais e hipoplasia dos
corpos calosos deduziram que o paciente demonstrava evidéncias indiretas de
injurias mecanicas do centro respiratorio cerebral. O possivel mecanismo
teratogénico para a SM apos o uso do Misoprostol ndo foi descartado.

Coelho et al. (2000) relataram sobre a avaliacéo clinica de 15 pacientes com
artrogripose induzida pelo Misoprostol, suspeitando da embriotoxicidade deste
medicamento. Todos os pacientes foram casos esporadicos, frutos de pais nao
consangliineos e sem antecedentes familiares. Todos o0s pacientes deste estudo
foram expostos ao Misoprostol intra-utero de 400 a 4800 mg via oral ou intravaginal
da oitava a décima segunda semana gestacional. Apresentavam grave retardamento

mental, o0ssos nao desenvolvidos, pés pequenos e equinovarum, movimento
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diminuidos das pernas com envolvimento da inervacéo, hipoplasia ou atrofia bilateral
da musculatura dos membros, auséncia de reflexos em tenddes. Cinco destes
pacientes tiveram também comprometimento em membros superiores e disrupgao
em medula espinhal secundariamente a uma perda sensorial e vesicula neurogénica
e intestinal. A eletroneuromiografia de 5 pacientes indicou que as anormalidades
eram de origem neurogénica e foi sugerido defeitos nas células tronco. Neste estudo
todos o0s pacientes haviam sido expostos ao misoprostol, mas o0s autores
encontraram na literatura casos de artrogripose também provocada por outros
agentes supostamente teratogénicos (ergotamina, seg. Hugles and Goldstein, 1988;
petidina e atropina, segundo Hall em 1996), sangramento materno severo na
gestacao, apos tentativas de abortos frustradas, e /ou fatores mecanicos como falha
na curetagem.

Vargas et al. (2000) descreveram sobre a exposicao pré-natal ao misoprostol
e os defeitos em disrupcdo vascular (DV). Para este estudo foram eleitas criancas
nascidas apos 1992, quando o Misoprostol comecou a ser utilizado como abortivo,
com anomalias congénitas, isoladas ou ndo, sindrémicas ou nédo, e avaliadas por um
periodo de 21 meses. Inicialmente foram triadas 732 criancas com malformacdes
congénitas nascidas apos 1992, mas em apenas 93 delas os critérios de DV objeto
deste estudo foram encontrados, tais como: reducdo dos membros, SM e/ou
Sindrome de Poland, hipoglossia/hipodactilia, artrogripose, atresia intestinal,
microssomia hemifacial, microtia e cisto porencefalico. Dos 639 remanescentes,
cujas malformacdes ndo eram devido a DV foram selecionadas trés criancas como
grupo controle para cada uma das 93, tendo este grupo controle sido separado por
idade materna e dia de nascimento da crianca. Num total estudaram 93 criancas

com malformacdes devido a DV e 279 grupos controle. Dos 93 casos de DV a SM
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(31,2%) e defeitos de reducdo de membros (29%) foram as anormalidades mais
encontradas. E no grupo controle foram encontrados 9 tipos diferentes de anomalias
sendo as malformacbes menores (21,5%), anomalias cromossémicas (17,2%) e
sindromes malformativas (14,0%) as mais prevalentes. Trinta e trés maes (35,5%)
do grupo da DV fizeram o uso de abortificientes (drogas e chas herbais), sendo que
metade delas usou a droga e o cha concomitantemente.

Antoniuk et al. (2001) com o objetivo de relatar o caso de um recém-nascido
com suspeita diagnostica de SM e analisar sua evolucédo clinica durante o periodo
de internamento no Servico de Neonatologia do Hospital de Clinicas da
Universidade Federal do Parana, chamaram a atencdo para o uso do Misoprostol
como abortivo, podendo ser uma das causas da SM.

Holmes (2002) estudou sobre os defeitos em membros induzidos por agentes
teratdgenos, apesar da base molecular para a ocorréncia ainda ser desconhecida. O
autor relatou efeitos especificos para cada grupo de teratdgenos: malformacdes em
membros mais provocados por Talidomida, Warfarin, Fenitoina, acido Valpréico e as
malformacOes provocadas por DV associada a defeitos em membros serem
relacionadas a exposicao fetal ao misoprostol, curetagem de vilosidade coribnica e
fenitoina. Citou a Talidomida como o Unico agente etiolégico da polidactilia préaxial
em pés e em maos. Associou ainda o aparecimento de defeitos em membros ao uso
de cocaina e alcool na gestacao.

Van Der Zwaag et al. (2002) relataram que apesar da SM ocorrer
esporadicamente, alguns casos de heranca familiar foram reportados e as diferentes
caracteristicas desta sindrome nas familias sugerem diferentes padrées de heranca,

variando de autossémica dominante, recessiva a heranca ligada ao X.
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Sensat (2003) relatou aspectos odontolégicos da sindrome de Moebius,
incluindo tecido do palato duro hiperplastico, grave anquiloglossia e hipoglossia,
além de uma grande quantidade de caries e abrasdo dos dentes anteriores
mandibulares. O autor reportou o caso de um paciente com 40 anos de idade,
portador da SM, que havia passado por inUmeros tratamentos odontologicos mal
suscedidos incluindo até cirurgia ortognatica e ortodontia na infancia e adolescéncia.

Serpa Pinto, Magalhdes e Nunes (2002), descreveram os aspectos bucais de
12 pacientes com SM atendidos no Centro de Atendimento a Pacientes Especiais.
Dentre os aspectos mais encontrados estavam a hipoplasia de mandibula, palato
arqueado, microstomia e mal formacao de lingua. Os autores discutem a importancia
do tratamento odontolégico individualizado e precoce para os portadores desta
sindrome.

Westin e Zucker (2003) classificaram as paralisias faciais em congénitas e
adquiridas. Como uma subclassificacdo das paralisias congénitas o0s autores
ressaltam que estas podem ser sindrémicas ou ndo sindrémicas, uni ou bilaterais.
Incluiram a SM no grupo das paralisias congénitas, sindrémicas e bilaterais.

Verzijl et al. (2003) redefiniram a SM como sendo uma sindrome provocada
por um inadequado desenvolvimento romboencefalico. Um questionario padréao foi
elaborado e prescrito para 37 pacientes com SM. Todos foram submetidos a exames
neurologicos com atencdo especial para as funcdes e motricidade dos nervos
cranianos, anomalias em membros e face. Os autores investigaram a variabilidade
clinica e sua relacdo com a etiopatogenia da SM. Para tanto aplicaram um
questionario com 37 pacientes alemédes portadores da SM e examinaram
sistematicamente o acometimento neuroldgico destes pacientes. Dos 37 pacientes

com paralisia facial, 97% eram bilaterais. Alguns dos sinais encontrados foram o
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envolvimento da lingua (77%), disfuncdo do palato e laringe (56%), disabilidade
motora geral (88%), pobre coordenacdo motora (83%), e anomalias respiratérias
(19%). Os autores concluiram que a SM € uma sindrome de mau desenvolvimento
rombo encefalico envolvendo predominantemente os axons e nucleos motores bem

como os tratos Iongos transversos.
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3 PROPOSICAO

e Analisar as informacfes anamnéticas e clinicas de pacientes com SM
atendidos no CAPE;

e Determinar as principais alteracdes funcionais de relevancia odontolégica de
parte destes pacientes;

e Propor uma estratégia de tratamento ortopédica/ortodéntica frente a estas

alteracOes, para pacientes de zero a 4 anos de idade.
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4 MATERIAL E METODOS

Este projeto de pesquisa foi submetido e aprovado pelo Comité de Etica em
Pesquisa da Faculdade de Odontologia da USP (Apéndice A).

A metodologia compreende duas etapas e por isso sera dividida em dois
itens. O primeiro (I), que busca compilar as informacdes clinicas e anamnéticas. E o
segundo (II) que estabelece o tratamento ortopédico ortodéntico realizado em parte

dos pacientes analisados no item 1.

4.1 Caracteristicas clinicas e anamnéticas:

Foram analisados os prontuarios de 58 pacientes portadores da SM que
procuraram o Centro de Atendimento a Pacientes Especiais (CAPE) para
tratamento odontoldgico do periodo de 1989 a 2004. Essa amostragem representou
a totalidade de pacientes portadores desta sindrome triados e examinados no CAPE
até aquele momento.

Os dados anamnéticos abrangeram o periodo gestacional até os dias atuais
do paciente. As informacgdes dos 58 pacientes estdo referidas nos apéndices B, C,
D . Em uma ficha especialmente desenvolvida para este estudo foram compilados os
seguintes dados anamnéticos relacionados as caracteristicas gestacionais, gerais e

bucais:
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4.1.1 Caracteristicas gestacionais

1- Ameaca de aborto durante a gravidez;

2- Ocorréncia de abortos anteriores;

3- Uso de substancias abortivas pela mae em seu periodo gestacional
4- AlteracOes na pressao arterial durante a gravidez;

5- Ocorréncia de viroses durante o periodo gestacional,

6- Ocorréncia de choque elétrico durante o periodo gestacional,

7- Ocorréncia de hipotermia durante o periodo gestacional;

8- Ocorréncia de hipertermia durante o periodo gestacional;

9- Presenca de anomalias congénitas entre os familiares dos pais;

10- Ocorréncia da SM entre familiares dos pais.

4.1.2 Caracteristicas gerais dos pacientes

1- Sexo, raca e idade dos pacientes no momento da primeira visita ao CAPE;
2- Realizacao de succéo durante o 1° més de vida;

3- Comprometimento envolvendo os membros superiores;

4- Comprometimento envolvendo os membros inferiores;

5- Presenca de estrabismo associado a sindrome;

6- Ocorréncia de dificuldades respiratorias;
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4.1.3 Caracteristicas orofaciais (Apéndice D)

1- Ocorréncia de escape de saliva;

2- Ocorréncia de queilite angular;

3- Ocorréncia em algum momento da vida, de glossoptose;

4- Presenca de micrognatia;

5- Presenca de hipoplasia da lingua e verificacdo de seus desvios;
6- Presenca de mordida aberta;

7- Presenca de fenda palatina;

8- Presenca de ptose de palato;

9- Presenca de selamento labial;

10- Presenca de palato ogival.

A frequéncia dos dados pesquisados acima foi analisada percentualmente

4.2 Proposta de tratamento ortopédico-ortodontico para criangcas menores de 4

anos.

Apé6s a avaliacdo clinica, os pacientes com indicacdo para tratamento
ortopédico/ ortoddntico, foram abordados quanto ao interesse e disponibilidade para
realizacdo deste tratamento. A indicacdo para o tratamento ortopédico/ortoddntico
foi baseada nas evidéncias anatdmicas que colocavam a crianga em risco para
ocorréncia da glossoptose como micrognatia e ptose de palato mole.

Neste trabalho o tratamento ortopédico/ortodontico foi estabelecido para

criancas de até 4 anos de idade.



39

Aos pacientes selecionados foram aplicados 2 tipos de aparelho, sendo um
deles a placa goteira para bebés ( placa 1), e o outro a placa expansora de palato
(placa 2).

A placa 1 foi confeccionada com resina acrilica de rapida polimerizacdo. O
desenho usado foi como o de uma goteira cirdrgica, acrescida de referéncia anterior
para lingua segundo Lopes (1979) e de prolongamento velar segundo Lopes (1986).

A placa 2 é igual a placa 1 acrescida de parafuso expansor e arco de Hawley
e escudos labiais, quando necessarios. O momento da utilizacdo de cada placa foi
definida levando-se em consideracdo a morfologia anatdbmica de cada paciente,
como presenca ou nao de dentes.

Para a realizacdo da moldagem utilizamos moldeira de estoque quando
possivel ou individual quando necessario. Essa moldeira individual foi confeccionada
partindo-se como molde uma quantidade de silicona pesada adaptada aos dentes do
paciente. A silicona teve como finalidade orientar o tamanho da arcada para
confeccado da moldeira em acrilico.

Os pacientes foram moldados de brucos sobre as pernas das maes para
evitar o escoamento do material para a orofaringe. O material de moldagem
escolhido foi um alginato de presa rapida, comumente usado em ortodontia.

Os aparelhos foram confeccionados pelo doutorando, conforme os padrées ja

estabelecidos para cada tipo de aparelho.
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5 RESULTADOS

5.1 Caracteristicas clinicas

Os dados demograficos, anamnéticos e clinicos obtidos a partir da consulta
dos prontuérios dos 68 pacientes portadores da SM que procuraram o CAPE para
tratamento odontolégico estdo resumidos nas tabelas 5.1 e 5.2.

Durante a anamnese, houve declaracdo de algum tipo de intercorréncia
gestacional em 47 dos 58 pacientes estudados. A Tabela 5.1 evidencia os tipos de

intercorréncias e suas frequéncias.

Tabela 5.1- Intercorréncias gestacionais informadas durante a anamnese do paciente.

NUumero absoluto de | Percentual de | Intercorrénciarelatada na anamnese
maes maes

16 23,53% misoprostol

9 13,24% Abortos anteriores

14 20,59% Alteracéo presséao arterial

(6) (8,82%) (Episddio hipertensivo)

6 8,82% Infec¢Bes virais

1 1,47% Choque elétrico

1 1,47% hipertermia

Total= 47 69,11% Apresentaram alguma intercorréncia
gestacional
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Quanto a ocorréncia familiar, 5 méaes de pacientes relataram possuir
parentesco com portadores da sindrome de Down e 2 relataram possuir parentes
com fenda palatina. Nenhum dos responsaveis entrevistados relatou outro caso de
SM em suas familias.

A idade média dos pacientes com SM que procuraram atendimento no CAPE
foi de 3 anos e 4 meses. Sendo que o mais novo tinha 1 més de vida e o mais velho
12 anos, na data da primeira consulta. Em nossa amostra 33 pacientes (48,53%)
eram do sexo masculino. Sessenta e trés pacientes eram da raca branca (92,64%),
4 da raca negra (5,88%) e 1 da raca amarela (1,47%). Quatro pacientes (5,88%)
apresentaram comprometimento intelectual.

Todos exibiam alteracdes ortopédicas em membros inferiores (100%), 09
pacientes (13,24%) exibiam alteragcbes ortopédicas em membros superiores.
Cinguenta e sete pacientes (83,82%) apresentavam estrabismo e 46 (67,65%)
pacientes exibiam problemas respiratérios (Figura 5.1).

Os achados bucais encontram-se resumidos na tabela 5.2. A manifestacGes
odontolégicas mais encontradas foram a micrognatia (85,30%), a deficiéncia de
selamento labial (80,88%) e presenca de palato ogival (83,82%). Nove pacientes

(13,24%) apresentaram fenda palatina.
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Figura. 5.1 - Aspectos gerais encontrados na sindrome de Moeébius: A) aspecto
facial de um paciente com 7 anos de idade exibindo estrabismo e labios né&o
coaptados; B) perfil de um paciente de 5 anos de idade exibindo filtro curto e

micrognatia; C) pés tortos congénitos; D) sindactilia.
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Tabela 5.2- Altera¢fes bucais presentes nos 58 pacientes estudados

Alteracéo observada Nimero absoluto de | Namero percentual de
pacientes com a | pacientes com a
alteracéo (n=58) alteracéo

queilite angular 08 13,79

glossoptose 56 96,55

micrognatia 57 98,27

alteracBGes anatémicas dalingua 31 53,44

mordida aberta 02 3,44

fenda palatina 09 15,51

ptose de palato 57 98,27

deficiéncia no selamento labial 55 94,82

palato ogival ou atrésico. 57 98,27

Foi indicado o uso da aparatologia ortopédica nos 29 pacientes que tinham
até 4 anos de idade, devido a presenca da micrognatia e ptose de palato que levam
ao risco para glossoptose. Dos 29 pacientes com indicacdo para tratamento
ortopédico, 20 iniciaram o tratamento. Destes, 13 aderiram satisfatoriamente ao
tratamento e foram acompanhados por pelo menos 24 meses. Quatro destes
pacientes tém sido acompanhados por 8 anos. Dos 7 pacientes que ndo aderiram ao
tratamento ortopédico, 2 vieram a 6bito por asfixia devido a glossoptose.

Notamos que, nos 13 pacientes tratados, apés 4 meses de uso da placa
goteira e placa expansora , o palato ogival foi considerado corrigido, através da
observacado clinica em 10 pacientes (76,92% dos casos). Nos outros 3 pacientes

nao houve melhora significativa.
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A micrognatia foi amenizada em 100% dos casos tratados, dentro do periodo
de 24 meses, aconstatacdo foi feita através da observacdo do perfil facial dos
pacientes

Em 4 casos ( 30,76%) percebemos visualmente capacidade aumentada para

o0 selamento labial.
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6 DISCUSSAO

O CAPE é um centro de referéncia em atendimento a pacientes portadores de
necessidades especiais. Desde o inicio de suas atividades clinicas de atendimento a
comunidade em 1989 até margo de 2005 foram atendidos 68 pacientes portadores
da SM. Este numero expressivo congrega pacientes vindos de todo territorio
Nacional. Neste sentido, vale enaltecer as atividades da Associagcdo Moébius do
Brasil, que orienta os familiares e cuidadores de portadores da SM de todo o pais ,
sobre os tratamentos disponiveis nas diversas areas da medicina , que amenizem as
consequéncias da sindrome. Com cerca de 300 casos de sindrome de Moebius, o
Brasil € o segundo pais no mundo, atras dos Estados Unidos, com 800, e a frente da
Gra-Bretanha, com 180 em incidéncia. A estimativa é da Moebius Syndrome
Foundation, uma organizacdo nao-governamental sediada nos EUA, criada ha 9
anos para difundir informacdes capazes de ajudar familiares e profissionais da area
médica, no diagndstico correto e tratamento precoce da sindrome. A instituicdo
tornou-se referéncia internacional e gerou entidades congéneres em diferentes

paises, entre as quais a Associacdo Moebius do Brasil (AMOB). ( www.unicamp.br).

Outro aspecto importante a ser abordado € o fato de que todos os pacientes
deste estudo foram examinados pelo autor deste trabalho, independente de ter sido
atendido também por outros profissionais do CAPE.

Os dados anamnéticos obtidos no presente estudo, em relacdo as condicGes
gestacionais coincidem com os achados da literatura que tém relacionado o

estabelecimento da SM com uso de medicamentos, em especial com o uso do


http://www.unicamp.br/
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misoprostol. Como pudemos observar, quase 24% das maes dos pacientes
estudados relataram durante a anamnese ter utilizado o misoprostol na tentativa de
interrupcao da gestacao.

Salientamos a questao cultural, religiosa, legal e ética em relacdo ao aborto,
em nosso pais, como fatores que dificultaram o relato e o dialogo da mae com o
entrevistador quando se referia a este assunto. A nossa compilacdo de dados
baseou-se na informacéo fornecida pela mée, sem que esta fosse pressionada no
sentido de revelar a tentativa de aborto.

Outras ocorréncias gestacionais que diminuem sensivelmente a circulacao
arterial uterina foram observadas em nossa amostra.

O Misoprostol (Cytotec®) é um anélogo sintético da prostaglandina e
comercializado para o tratamento de Ulceras gastrointestinais. No entanto, em nosso
Pais, este medicamento é comumente utilizado como abortificiente. Apesar das
restricobes a venda indevida desta droga e de seu uso ser contra indicado em
mulheres gravidas, ela continua sendo facilmente adquirida e utilizada com
finalidades abortivas, principalmente no primeiro trimestre da gravidez, resultando na
SM em 8% dos casos (Antoniuk et al., 2001). Uma vez que o aborto € uma pratica
comum em nosso meio, a SM decorrente do uso do Misoprostol acaba se tornando
um problema significativo no contexto da saude brasileira. Os principais sinais e
sintomas dos efeitos teratogénicos descritos na literatura pelo uso desta droga séo:
paralisia de nervos cranianos (lll, V, VI, IX, X e XII pares), hidrocefalia, dilatacdo dos
ventriculos laterais e do Il ventriculo, macrocrania, microcefalia, malformacfes do
tubo neural e das extremidades dos membros superiores e inferiores, atraso do
desenvolvimento psicomotor, hipotenia, tetraparesia espastica assimétrica,

amaurose central, Ulcera de coérnea, trismo, retrognatia, micrognatia, sindactilia,
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infeccbes pulmonares recorrentes, hipertelorismo, prega palmar transversa
completa, palato ogival e Gvula bifida (Antoniuk et al., 2001).

Apesar da relacdo entre o uso do misoprostol e o desenvolvimento da SM,
sua etiologia ainda ndo esta totalmente esclarecida, sendo considerada em alguns
estudos como resultante de agressédo ao feto entre a quarta e quinta semanas da
gestacdo. Em alguns casos, porém, parece haver clara evidéncia de heranca
autossdmica dominante. Seja por agressdo geneticamente determinada, seja por
alteracbes locais na embriogénese, alguns estudos em animais sugerem a
participacéo de eventos hipdxicos ou isquémicos cerebrais na etiologia da SM.

Embora a maioria dos pacientes atendidos, abaixo de 4 anos de idade,
tenham tido uma postura de relutar ao tratamento odontologico e a manipulacéo
bucal, percebemos que foram poucos aqueles que exibiam retardo do
desenvolvimento neuro psico motor. A constatacdo de envolvimento intelectual em
nosso estudo foi subjetiva e ndo foi objeto do presente estudo, foi baseada no
relato dos cuidadores e em nossas observacdes durante as consultas. Para os
pacientes em idade escolar, geralmente apresentavam um bom desenvolvimento
motor e psicolégico cumprindo com relativa normalidade os seus afazeres escolares.

Apesar do comportamento dificil de muitos pacientes, com o tempo eles foram
sendo condicionados psicologicamente passando a colaborar com o tratamento
odontolégico no ambulatério do CAPE.

A deficiencia na fala e auséncia de expressdes faciais comprometem o
fendtipo do paciente e dificultam o dialogo e a compreenséao destes pacientes. Desta
forma cada paciente deve ser cuidadosamente avaliado quanto ao seu quoeficiente

de inteligéncia, se necessario por profissionais aptos para tal fim.
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A ma formacdo de membros, e em especial de pés, acompanhou a grande
maioria de nossos pacientes e acreditamos que depois da paralisia facial foi a
manifestacdo mais freqientemente encontrada em nossa casuistica. Em 9 casos
houve comprometimento do membro superior. Geralmente 0 acometimento
comprometia algumas funcdes basicas do paciente, como por exemplo capacidade
para escovar os dentes sozinho.

Os problemas respiratérios foram muito freqliientes em nossa amostra, onde
23% dos pacientes foram internados em algum momento da vida para tratar-se de
pneumonia. Além disso a dificuldade respiratoria com comprometimento das vias
altas foi frequentemente mencionado. A maioria dos pacientes apresentou quadros
de apnéia e dispnéia, ocorrendo isolada ou simultaneamente. Com a experiéncia
adquirida durante o tratamento e acompanhamento dos pacientes com a SM,
acreditamos que o0s problemas respiratérios associados com a microretrognatia
sejam importantes indicadores da necessidade do tratamento ortopédico e
ortodoéntico precoce.

Vale lembrar que a criangca com SM apresenta dificuldade em se alimentar
desde o nascimento, sendo por vezes necessario o uso de sonda gastrica para
prover a alimentacdo do recém nascido. Nove pacientes dessa amostra utilizaram a
sonda nasogastrica logo apos 0 nascimento. Acreditamos que seu uso contribui para
0 agravamento da microretrognatia, uma vez que o estimulo de crescimento
mandibular provocado pela suc¢ao esteve ausente nestes pacientes.

Alguns casos de anquilose da articulacdo temporomandibular, devido a pouca
atividade dos musculos da mastigacao foram reportados.

Acreditamos que uma equipe multidisciplinar bem preparada atuando na

maternidade possa diminuir a necessidade de indicacdo da sonda nasogastrica em
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pacientes com a SM. O uso de placa ortopédica/ortoddntica ainda nos primeiros dias
de vida pode facilitar a alimentagdo convencional do paciente. No presente estudo,
nao tivemos acesso a pacientes recém nascidos, mas se estrapolarmos nossas
observacdes para pacientes desta idade, podemos afirmar que é de fundamental
importancia a intervencao do dentista nesta fase da vida do paciente com SM.

Outro recurso importante nessa situacdo € a distracdo osteogénica bilateral
que permite de maneira rapida e eficiente a manutencdo da passagem das vias
aéreas superiores e favorece a alimentacdo sem o uso de sonda. Apesar de ser um
recurso pratico e seguro existe o inconveniente da cirurgia e a presenca do
segmento externo do distrator. Com o aumento da mandibula a lingua consegue se
acomodar na boca ndo comprometendo a passagem de ar.

Como a crianca com SM apresenta certa dificuldade na mastigacdo e
ingestdo de alguns tipos de alimentos, a mae ou o cuidador passa a utilizar,
geralmente alimentos ricos em carboidratos, geralmente acucarados e de
consisténcia pastosa. Dentre as manifestacdes bucais que nos chamou atencao
neste estudo, foi a alta incidéncia de céarie observada em nossos pacientes. Embora
nao tenha sido objeto deste estudo avaliar o CPOD destes pacientes, ficou evidente
o alto risco para a carie que estes pacientes apresentam. Creditamos este alto risco
a dieta cariogénica e a auséncia de movimentos da musculatura oral e perioral com
prejuizo para a auto limpeza bucal.

Foi comum, durante nossos atendimentos, as maes relatarem que seus bebés
dormiam com a mamadeira acucarada, pois do contrario choravam a noite inteira. A
crianca com SM apresenta uma dificuldade respiratéria nas vias altas, sendo comum
a glossoptose e a asfixia. O bico da mamadeira age impedindo que a lingua

encontre o palato e cria um espaco que facilita a respiracdo da crianca. Todo esse
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quadro pode ter como conseqiéncia as caries rampantes ou “de mamadeira’
principalmente na regiao de incisivos superiores e inferiores.

A orientacdo de dieta e higiene também é freqiientemente uma tarefa ardua
para o dentista. Quando o profissional orienta a reducéo de acucar na dieta a mae
normalmente usa justificativas que ndo possuem solidez ou frases tais como: “essa
semana ela estava doente e ndo comia nada, somente o "danoninho” ou “ele n&o
consegue tomar o leite sem acucar’. Devemos salientar que com dialogo e
exemplificando com bons resultados obtidos com outros pacientes, quase sempre
conseguimos convencer as maes do beneficio do controle de dieta.

Alguns pacientes, com idade superior, realizam sua propria higiene bucal. O
problema € que o0 paciente ndo consegue realizar alguns movimentos com a
musculatura bucal e isto dificulta a higienizacdo. Além disso alguns pacientes
apresentam ma formacdo dos membros superiores e também apresentam
dificuldade de realizar sozinhos sua higienizacdo bucal. Apesar de concordarmos
que o paciente deva adquirir sua independéncia o mais cedo possivel, devemos
insistir junto aos pais para supervisionarem a higiene bucal de seus filhos.

O paciente Moebius pode também apresentar gengivite, muito provavelmente
em razdo de uma respiracdo bucal persistente e o surgimento de uma mordida
aberta anterior. Cinco casos em nossa amostra apresentaram gengivite. Eram
criancas que exibiam mordida aberta anterior ou respiracédo bucal e alto indice de
carie. Com o ensino de técnica de escovacdo, mudanca de dieta e a prescricao do
uso topico de clorexina a 0,12%, conseguimos ter uma condi¢cado gengival saudavel,
apesar da respiracdo bucal persistir.

A falta de movimentacdo da musculatura perioral provoca por vezes escape

de saliva pelos cantos da boca, podendo ocasionar a queilite angular. Notamos essa
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ocorréncia em alguns pacientes no decorrer dos anos de tratamento. O fendmeno
parece ser mais intenso no momento da esfoliacdo dentaria. Este escape salivar ndo
ocorre devido ao aumento na secrecao salivar, mas sim por um acumulo excessivo
de saliva dentro da cavidade bucal, provocado pela falta de controle da musculatura
perioral. Com a auséncia ou dificuldade de coaptacdo dos labios, a saliva escapa
pela comissura labial, conferindo ao paciente uma face desamparada e propiciando
0 aparecimento da queilite angular.

A lingua do paciente Moebius se mostra hipoplasica e por vezes desviada
para um dos lados. Essa lingua hipoplasica tende a se posicionar mais
posteriormente, facilitando dessa forma a ocorréncia da glossoptose. Rubin (1976)
salientou que a debilidade do palato mole e da fauce, resultam em uma fala pobre.
Esse dado facilita o diagndstico da debilidade do palato mole. Outro dado
encontrado pelo autor foi a auséncia da crista de Passavant, na porcéo posterior da
parede da faringe em todos os pacientes por ele examinados. A debilidade do palato
mole além dos problemas inerentes a fala, também facilita a ocorréncia da
glossoptose. Acreditamos que apenas a possibilidade da glossoptose ja justifica o
uso de uma aparatologia ortopédica precoce que impeca essa manifestacao.
Infelizmente a ocorréncia da glossoptose € comum, a ponto de dois de nossos
pacientes, que nao utilizavam placas, terem ido a Obito, asfixiados enquanto
dormiam. A relacdo micrognatia e lingua hipoplasica € extremamente importante
pois quanto mais micrognata a crianca for mais posteriormente sua lingua se
posicionara.

O palato da crianca é ogival e apresenta-se triangular. O palato ogival
contribui para uma respiracdo quase que totalmente bucal, apesar de ser uma

consequéncia também deste tipo de respiracao.
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Notamos que em nossa amostra todas as criancas apresentavam auséncia de
selamento labial. Além de facilitar a incidéncia de carie, a falta de toque labial faz
com que os dentes anteriores superiores projetem-se para frente. Em um
crescimento facial normal a maxila projeta-se para frente e para baixo. A auséncia
do funcionamento da cinta muscular do labio superior faz com que a maxila cresca
mais para frente e pouco para baixo.

Toda crianca nasce micrognata, porém na SM, pela auséncia da atividade
muscular, essa micrognatia tende a persistir e agravar-se. Acreditamos que a
micrognatia que afeta amiiude o paciente Moebius é agravada pela baixa atividade
do musculo pterigoideo lateral, comprovando Petrovic, Stutzman e Oudet (1973). O
autor postulou que a baixa atividade desse musculo se traduz em um crescimento
mandibular aquém do esperado. Nossos pacientes além da falta de atividade
muscular pertinente ao quadro primario da sindrome ndo conseguiram em sua
grande maioria sugar antes do término do primeiro més de vida.

Um caso de uma menina de nossa casuistica, de 2 anos, traqueostomizada, e
com sonda gastrica para a alimentacao, exibia condicdo sistémica grave, anquilose
da articulacdo témporo mandibular e micrognatia severa. Acreditamos que este caso
poderia ter tido sua gravidade minimizada caso o atendimento ortopédico,
ortodontico e fonoaudioldgico fosse instituido precocemente, ainda nha maternidade.

A presenca da microretrognatia é facilmente observada clinicamente e/ou
através de fotos, pela diminuicdo e as vezes até auséncia da linha queixo-pescoco.
Além disso a maxila em razdo da musculatura perioral estar debilitada,
frequentemente aparece projetada anteriormente, determinando uma diminuicdo do

angulo naso-labial.
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A literatura relata casos de pacientes com SM que apresentam fenda de
palato. Observamos este acontecimento em 9 de nossos casos. Todos
apresentavam fenda em forma de U no palato posterior, assemelhando-se a fenda
que acompanha a sequéncia de Pierre Robin. Essa patologia é caracterizada pela
triade classica: micrognatia, fenda palatina em U e glossoptose. Portanto nestes
casos podemos inferir que houve a SM associada a sequéncia de Pierre Robin.
Estes casos frequentemente apresentam maior gravidade pois a fenda palatina
tipica da sequéncia de Pierre Rubin é provocada pela interposicao da lingua entre os
processos palatinos. Como a lingua do paciente com sindrome de Moebius é na
maioria das vezes hipoplasica e encontra-se bem posteriorizada, a interposicao
persiste apdés 0 nascimento agravada pelo fato de alguns musculos estarem
acometidos pela paralisia.

Dos 29 pacientes com indicacao para tratamento ortopédico, 20 iniciaram o
tratamento. Destes, 13 aderiram satisfatoriamente ao tratamento e foram
acompanhados por pelo menos 24 meses. Quatro destes pacientes tém sido
acompanhados por 8 anos. Dos 7 pacientes que ndo aderiram ao tratamento
ortopédico, 2 vieram a Obito por asfixia devido a glossoptose. As dificuldades
relacionadas a adesdo ao tratamento foram principalmente sociais, relacionadas a
impossibilidade de locomoc¢édo do paciente. Muitos moravam em outros estados ou
municipios ou usavam sondas nasogastricas o que dificultava o uso de transporte
coletivo.

A dificuldade técnica para realizacdo de um tratamento ortopédico/ortodéntico
em SM inclui a dificuldade para confeccdo do modelo de estudo e o de trabalho,

dificuldade para utilizacédo do aparelho ortopédico.
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A moldagem em um paciente com SM é dificil. Em bebés, o paciente
apresenta-se, muitas vezes, com uma hipotonia muscular, e sdo posicionados de
brucos, no colo dos responsaveis. Nos casos mais dificieis, lancamos méo de
exercicios fisioterapicos, para permitir a insercdo da moldeira.

Em pacientes maiores, que ndo passaram por nenhum tratamento a
moldagem foi muito dificultosa pois a musculatura ja se mostrava bem hipotdnica e
atréfica e abertura de boca era bem limitada. Usamos como artificio para realizar
essas moldagens, moldar por quadrantes e depois unir os modelos. Todas as
moldagens foram realizadas utilizando-se alginato de pressa rapida.

Um problema que o paciente Moebius freqiientemente apresenta € a ptose de
palato que associada a glossoptose pode levar a obstrucéo respiratoria. Usamos nos
bebés Moebius uma placa com um prolongamento velar, tal como idealizou Lopes
(1979). Esse prolongamento velar permite uma elevacao do palato mole impedindo
que este encoste no dorso da lingua obstruindo a respiracéo. Na placa para bebés
fizemos uma marca, para que através de movimentos proprioceptivos, 0
posicionamento da lingua ocorresse mais anteriormente. Lembramos que o
envolvimento neuromuscular na SM é motor e ndo sensitivo. Essas placas foram
sendo trocadas periodicamente e aliviadas quando da erupcédo de dentes. Com a
erupcdo dos incisivos superiores acrescentamos a placa um arco de Hawley para
impedir a horizontalizacdo destes dentes e um parafuso expansor para corrigirmos
mais efetivamente o palato ogival. A superficie da placa é lisa de modo que os
dentes inferiores deslizam por esta superficie, projetando a mandibula anteriormente

e estimulando seu crescimento.
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O tratamento do paciente com SM é longo e cansativo para os pacientes, mas
nao parece haver outra alternativa viavel para estabelecer um bom relacionamento
de bases 0sseas.

Nossa experiéncia no atendimento aos portadores da SM é de 12 anos e
apesar de conseguirmos um bom relacionamento de bases 6sseas, um bom
equilibrio muscular e uma boa relagcéo oclusal, ndo temos certeza que o tratamento
esteja terminado, acreditamos que a contencéo definitiva seja importante.

A memoria muscular € muito forte nesse grupo de pacientes. Como temos
observado na clinica diaria, o selamento labial eficiente dificiimente é conseguido.
Além disso apesar dos pacientes apresentarem-se ap0s 0 tratamento com uma
condicao estética e funcional bastante aceitavel, ele ndo consegue sorrir.

Aqui no Brasil, existe uma equipe sediada em Botucatu, chefiada pelo Dr.
Fausto Viterbo, que tem conseguido resultados excelentes na recuperacdo do
sorriso de pacientes com SM. Apesar dessa cirurgia ser eficiente para devolver o
sorriso aos pacientes ela deve ser bem indicada. A realizacdo precoce da cirurgia
dificulta todo o trabalho ortopédico funcional, pois cria cicatrizes musculares dificeis
de serem trabalhadas. Realizar a cirurgia tardiamente apresenta uma série de
dificuldades técnicas para a equipe cirargica. Em encontros com a equipe cirurgica e
a nossa equipe estabelecemos que a idade ideal para realizar a cirurgia seria por
volta dos 7 anos de idade desde que tenha sido realizado o tratamento ortopédico
precoce. Cabe salientar que a realizacdo da cirurgia sem um bom preparo
ortopédico e ortoddntico, pode trazer resultados estéticos questionaveis com uma
exposicao dos incisivos de forma exagerada.

Embora néo tenha sido proposta nem motivo desta tese, nosso experiéncia

com pacientes com idade superior a 4 anos tem demonstrado que o aparelho de
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Bimler por aproximadamente 6 meses, tem levado a um equilibrio no crescimento da
maxila e mandibula. Este aparelho também apresenta como vantagem a
possibilidade do uso de acessorios e molas digitais que possibilitam a correcédo de

rotacdes e apinhamentos dentarios.
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Figura. 6.1 Aspectos bucais observados na sindrome de Moébius: A) alta
incidéncia de cérie; B) hipoplasia, lobula¢des e desvio da lingua; C) fenda mediana;

D) mordida aberta anterior.
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Apesar do uso das placas ter proporcionado um crescimento de mandibula
este ainda ndo é suficiente para acabar com a discrepancia horizontal acentuada
que frequentemente encontramos.

O efeito imediato do uso do aparelho de Bimler é trazer a mandibula para
frente em um relacionamento molar de Classe | e esta posicdo é mantida enquanto
do uso do aparelho. Nesta posicdo os musculos retratores sdo estirados e como
reacao tentardo puxar a mandibula pra tras em sua posicdo antiga. Estas forcas
dirigidas pra trds serdo transferidas pelo aparelho, para o arco superior
especialmente para os dentes anteriores. Naturalmente a mesma quantidade de
forca é dirigida contra o arco inferior para frente.

Apoés esses 6 meses de uso do aparelho de Bimler os arcos apresentam-se
mais equilibrados, embora ainda discrepantes. O uso do aparelho ndo apresentou
grande dificuldade para os nossos pacientes. As intercorréncias mais comuns tém
sido a quebra e a perda dos aparelhos.

O préximo aparelho adotado em nossa cronologia é o aparelho de Frankel.
Acreditamos que seja 0 uso desse aparelho o responsavel pelo bom resultado
apresentado em nosso plano de tratamento. A filosofia do aparelho de Frankel &
determinada pelo fato de que se concentra no vestibulo bucal. As aletas bucais e
escudos contém a musculatura bucal e labial, livrando os dentes e os tecidos
envolvidos de qualquer influéncia restritiva possivel dessa matriz funcional. Frankel
acredita que o musculo ativo e a massa tecidual (bucinador e musculo orbicular dos
labios) tém uma influéncia restritiva sobre o desenvolvimento do complexo

craniomaxilofacial.
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Uma funcdo anormal da musculatura perioral pode exercer uma acgao
deformante que impede uma total realizacdo do desenvolvimento de um padrao de
crescimento 6timo.

Nossos pacientes apresentam um padrao de crescimento totalmente alterado
e 0 uso do aparelho de Frankel “substitui” a musculatura, ou seja a matriz funcional
ineficiente, por uma matriz funcional artificial e eficiente.

O uso deste aparelho tem permitido que a mandibula cres¢ca de maneira
satisfatoria conseguindo uma discrepancia horizontal normal. Apesar da auséncia de
selamento labial persistir ela se fez de maneira mais suave e sutil. A mordida aberta
quando ainda existia também foi corrigida com o uso deste aparelho pois em sua
estrutura ele ndo permite que a lingua se interponha entre os dentes. A abertura de
boca também mostrou aumento significante apds o uso desta aparatologia. Notamos
um aumento significante no comprimento do arco, no posicionamento da lingua e no
crescimento mandibular.

Ao contrario do aparelho de Bimler, o aparelho de Frankel ndo tem sido bem
aceito pelos pacientes, principalmente devido a sua dimensao.

Para estimular o crescimento do ramo mandibular temos preconizado o
aparelho de Planas, que como salientou Simdes et al. (1991) estimula a acdo do
pterigoideo lateral permitindo um crescimento mais horizontal da mandibula.

Embora seja necessario um periodo ainda maior de acompanhamento,
NOSsSOS casos atuais e 0s poucos trabalhos da literatura que abordam o tema
relacionado ao crescimento facial dos pacientes com SM sustentam a importancia da
intervencdo ortopédica e ortodéntica, como forma de prevenir ou minimizar as

sequelas faciais da SM.



60

7 CONCLUSOES

Nossos resultados permitiram concluir que:

e Foi frequente a declaracdo de uma intercorréncia de importancia consideravel
durante a gestacao dos pacientes com SM.

e As principais alteracdes funcionais dos pacientes atendidos, de relevancia
odontoldgica foram: a micrognatia, a auséncia de selamento labial e o palato
ogival e ptose de palato mole

e E importante a instituicdo de tratamento ortopédico/ortodéntico precoce nos
pacientes com SM a fim de estabelecer o equilibrio satisfatério entre as bases

dsseas.
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APENDICE A — Termo de consentimento livre e esclarecido

TERMO DE CONSENTIMENTO PARA PARTICIPACAO COMO SUJEITO DA PESQUISA
DENOMINADA "ANALISE DAS CARACTERISTICAS BUCAIS E CRANIO-FACIAIS DE
PORTADORES DA SINDROME DE RUBINSTEIN-TAYBI".

Eu, Luiz Carlos Arias Aradjo, aluno de pds-graduacdo em Patologia Bucal e
estagiario voluntario do CAPE (Centro de Atendimento a Pacientes Especiais da
FOUSP), estou realizando uma pesquisa intitulada “Sindrome de Moebius -
Aspectos Clinicos e Terapéuticos”.

Sabemos que quem é portador de sindrome de Moebius pode apresentar

sérios problemas odontolégicos, como carie e gengivite (problemas de gengiva).
Além disso os pacientes com sindrome de Moebius tém alteracdo do crescimento
facial, glossoptose( lingua que se coloca em uma posicdo posterior na boca,
podendo provocar sufocamento do paciente), mandibula pequena e dificuldade para
fechar os labios.

O objetivo do nosso trabalho € estudar o crescimento facial e a musculatura
do palato dos pacientes portadores de sindrome de Moebius, para podermos
prevenir ou minimizar esses problemas . Os pacientes necessitardo realizar
exames complementares radiograficos ( radiografia panoramica e telerradiografia).
Os pacientes que apresentarem alteracdo no desenvolvimento do esqueleto
craniomaxilo facial serdo submetidos a tratamento ortopédico funcional ( aparelhos
moveis que moldam o crescimento, conforme estabelecido pela literatura). Os
pacientes, em especial bebes, que apresentarem glossoptose, receberéo tratamento
apropriado para a corre¢cdo da mesma, incluindo placa ortopédica e
acompanhamento fonoaudiologico. Todos esses tratamentos ja sdo bem conhecidos
na odontologia. O que queremos saber é qual o melhor momento e op¢do para 0s
pacientes com a sindrome de Moebius.

Essa pesquisa ndo causara nenhum dano para o paciente. A consulta sera
realizada no mesmo dia em que o paciente estiver em atendimento no CAPE, néo
sendo necessaria a vinda até o CAPE apenas para esta consulta.

Toda e qualquer duvida do paciente e/ou responsaveis podera ser

esclarecida.
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A participacdo nesta pesquisa é voluntaria (ou seja, ndo é obrigatoria) e ndo
influenciard em nada o atendimento do paciente no CAPE.

O paciente que quiser participar da pesquisa possui o direito de se retirar da
pesquisa a qualquer momento.

1 Sim, quero participar da pesquisa, e estou recebendo uma copia deste documento:

Nome do paciente

Assinatura do responsavel

Pesquisador : Luiz Carlos Arias Aradjo. Cro 46508

Aprovado pelo comite de ética em pesquisa CEP — FOUSP em 22 de agosto

de 2003 — parecer no. 136/03 protocolo 04/03



APENDICE B — Intercorréncias gestacionais

Paciente | IM[P[AAB [ABA[MA[PA[V [CH[HIPO [HIPER [ PCA [ PSM
LIH — 01 5558 [10 |21 |N[N N N [N [S|N [N N N N
MEFR-02 [5542[27 [21]S|S—-2°|N N [N [S*|N [N N N N
HLF — 03 553002 [36[S [N N N [N [N|N [N N N N
HHOL-04 [5412]08M |24 N[N N N [N [N|N [N N N N
FLFL-05 |5520|01M|30[S|S N N [N [S°[N [N N N N
GNM-06 [5351]|04 [23]S]s N S [N [N|N [N N N N
GCdA — 07 |5409 | 10M | 25 N N N [N [N|N [N N N N
CdAR-08 [5348|06M|[16[S|S N S [N [N|N [N N N N
RAES —09 |5285 |09 N[N N N [N [N|N [N N N N
PND-10 |5300]/09 |[21[S|N N N [N [N|N [N N S@ |N
CSB-11 5161 | 05 N[N S N [N [N|N [N N N N
BAMM — 12 | 5045 | 06 S|s N S [N [N|N [N N N N
LMF — 13 5026 | 02 s|s N N [N [N|N [N N S& | N
ASdS —14 |5003 |11 SN N N [N [N|N [N N N N
FJBL-15 |4992 |09 N[N N Sa |N [N [N [N N N N
ACFdC — 16 | 4965 | 09 S|s N N |[S+[N|N [N N N N
LRM—17 | 4916 | 05M S|s N S« |N [N [N [N N N N
HAdO — 18 | 4893 | 06 N N N [N [N|N [N N N N
KRC-19 |[4782]02 N[N N N [N [N|N [N N N N
KdAT-20 [4878 |11 [21[N][N S N [N [N|N [N N s [N
GMR-21 [4726]03 s|s N N [S-[SIN [N N N N
IFL — 22 4722 | 08 S|N N N [N [N|N [N S s [N
YAB -23 4721 |07 S|s N N [N [N|N [N N N N
YRR -24 |5709 | 02M SN N N [S+|[N [N [N N s’ [N
BSP — 25 5761|06 |26]S|S N Se |N [N [N [N N N N
MSM—26 |5741|08 [24[S|N N N [N [N|N [N N s [N
DRL — 27 572401 [27[S|N N N [S- N[N [N N N N
GTA-28 |5779|02M|[21]sS|s N Sa |N [N [N [N N N N
DMdJAG - 29 | 5783 |08 |18 ]S [N N Sa |N [N|N [N N N N
BST — 30 580004 [19[N[N N N [S- N[N [N N S N
CVdSR-31 [5898 |01 [27[N]S S N [N|N [N N N N
JCdS-32 [5900[06 [26]S|S S Se |S- [N [N [N N N N
KFC - 33 4720 | 05 N|S N N [S+|[N|N [N N st [N
MdSJ - 34 |4718]02 SN N N [N [N|N [N N S# |N
GdLO-35 [4715]03 N[N N N [S+|[N|N [N N s@ [N
SBCB-36 | 4619 | 05M N|S N N [N [S|N [N N N N
DFFO - 37 |4591 |06 N[S N N [N [S|N [N N N N
SNdS -38 | 4576 |01 S|s N N [S+[N [N [N N N N
GHP -39 | 4553 |09M NS N Sa |N [N [N [N N N N
JCS — 40 4447 | 01 S|s S N [N [N|N [N N N N
LSA —41 4181 | 05 S[N N N [N [N|N [N N N N
FTdPC - 42 | 4072 |08 N|S N N [S- N[N [N N N N
LdMS —43 [ 4070 | 05 s|s S N [N [N|N [N N N N
AFM —44 | 4013 |02 S|s S S« |N [N [N [N N N N
WJIMTB - 45 | 3912 | 01 S|s N S« |N [N [N [N N N N
VMdC - 46 | 3668 | 06 N[S N N [N [N|N [N N N N
EBL — 47 3234 | 06 N|S N S [N [N|N [N N S N
FLL — 48 2992 | 03 N[S N S« |A [N[S [N N Sv |N
BFdB—49 |2991 |01 S|s N Se |N [N [N [N N N N
LRR - 50 2599 | 01 N[N N N [N [N|N [N N Sw |N
NCFP —51 |1991 |04 s|s N Sa |N [N [N [N N Sg | N
VSC-52 |4723]02 S|s N N [Ss-[N|N [N N N N
MEAV — 53 | 4654 | 03

ELdF—-54 [5922[19 [27]sS]|s N N [N [N|N [N N N [N
LFL — 55 2398 | 05 S|s S Se |N [N [N [N N N N
GPB-56 |2038]|02 SN Sa|N [N|N [N N S N
FGdS — 57 | 6380

EAS - 58 6331|511 [17[S|S N S« |N [N [N [N N N N

*prima em 1° grau exibia fenda palatina e labial além de outras manifestagées sistémicas, veio a falecer nas

primeiras semanas de vida.
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#  primo em primeiro grau com malformacé@o de membros inferiores e comprometimento intelectual leve.

@ prima em 1° grau com sindrome de Down

% CITOTEC

v primo em 1° grau com sindrome de Down

® irm& da mae que é tia e prima possui fenda palatina; prima em 3° grau do pai apresenta sindrome de Down

A& TAGAMET

@ mae possui primo autista e pai prima com sindrome de Down
& Sifilis

P_ Candidiase

& - primo em 2° grau RM leve

— Tio da méae com PC

— Sobrinha com RM
— Dois casos na familia de malformag&o nos membros inferiores
— primo com PC

c
d
e
f
9
e primo com sindrome de Cornelia de Lange

LEGENDA

| — idade da crianca na primeira consulta

IM — idade materna

P — filho primogénito

AAB — ameaca de aborto na gravidez

ABA — abortos anteriores

MA — uso de medicamentos abortivos pela mae

PA — altera¢cBes na pressao arterial durante a gravidez — (+) — alta (hipertensao)
(-) — baixa

V — viroses durante a gravidez

CH - choque elétrico durante a gravidez

HIPO — hipotermia

HIPER - hipertermia

PCA - parentes com anomalias congénitas na familia

PSM — parentes com sindrome de Moebius na familia



APENDICE C — Caracteristicas gerais

Paciente | SuU Cl S R | MS Ml CL TO CR ES Resp
A |D
LIH-01 5558 10 N N F N |N S N N N S N |N
MEFR - 02 5542 2,7 N N F B |N S N N N N S [N
HLF - 03 5530 03M N N M |[B |N N N N N S S |S
HHOL — 04 5412 08M N S M [B |N S N N T/H S S |S
FLFL — 05 5520 01M N - F B |N S N N N S S |S
GNM - 06 5351 04M N - M [B |N S N N N S S |S
GCdA - 07 5409 1,10 S N M [B |N S N N N S S |S
CdAR - 08 5348 06M S - M [B |N S N N N S S |S
RAES - 09 5285 09 N N M [B |S N N N N S N |N
PND - 10 5300 09 N N M |B |S S N N N S N [N
CsB-11 5161 05 N N F B |S S N N N S S |S
BAMM — 12 5045 06 N N F B |N S N N N S S |S
LMF - 13 5026 02 N N M [B |N S N N N S S |S
ASdS - 14 5003 11 N N F B |N S N N N S N |S
FJBL — 15 4992 09 S N M B |N S N N N S - -
ACFdC - 16 4965 09 N N F N |N S N S N S N |S
LRM -17 4916 05M N N F B |N S N N N S S |S
HAdO — 18 4893 06 N N M |B |S S N N N S S |S
KRC -19 4782 02 N - F N |N S N N N S S |S
KdAT — 20 4878 11 N N M |[B |N S N N N S N |S
GMR -21 4726 03 N N F B |N S N N N S S |S
IFL — 22 4722 08 N N F B |N S N S N S S |S
YAB -23 4721 07 N S M [B |N S N N N S S |S
YRR - 24 5709 02M N - M [B |N S N N N S S |S
BSP - 25 5761 06 N N F B |N S N N N S S |S
MSM - 26 5741 08 N N M [B |N S N N N S S |S
DRL — 27 5724 01 S - F B |N S N N N S S |S
GTA-28 5779 02M N - M [B |N S N N N S S |S
DMdAG - 29 5783 08 N N F B |- - - - - S - -
BST - 30 5800 04 N - M [B |N N N N N S N |S
CVdSR - 31 5898 06 N - F B [N S N N N S S |S
JCdS - 32 5900 06 N N F B |N N N N N S S |S
KFC - 33 4720 05 N N M [B |N S N N N S S |S
MdSJ - 34 4718 02 S - M |B |N S N N PL S S |S
GdLO - 35 4715 02 N - M [N |N S N N N S S |S
SBCB - 36 4619 05M N N F B |N S N N N S S |S
DFFO - 37 4591 07 N N F B |N S N N N S S |S
SNdS - 38 4576 01 N - F B |N S N N N S S |S
GHP -39 4553 09M S - M |B |S S N N H S S |S
JCS -40 4447 01 N - F B |N S N N N S S |S
LSA-41 4181 05 N’ S F B |N S N N N S S |S
FTdPC - 42 4072 08 N S M |B |S S N N N S S |S
LdMS — 43 4070 05 N N M [B |S S N N N S N |N
AFM — 44 4013 02 N N F B |N S N N N S S |S
WJIMTB - 45 3912 10M N - M [B |N S - N N S S |S
VMdC - 46 3668 05 N N M |B |N S N S N S S |S
EBL —47 3234 06 N N M [B |N S N N PL S S |S
FLL — 48 2992 04 N’ - M [B |N S N N N S S |S
BFdB — 49 2991 01,6 N N M |[B |N S N N N S S |S
LRR - 50 2599 08M N - M |B |S S N N N S S |S
NCFP - 51 1991 04 N - F B |N S N N N S S |S
VSC - 52 4723
MEAV - 53 4654
ELdF — 54 5922 1,9 N - M |[B |N S N N N S S |S
LFL - 55 2398
GPB - 56 2038
FGdS - 57 6380
EAS — 58 6331 511 N - M [B |N S N N N S N |N
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LEGENDA

| — idade

S — sexo > F — feminino, M — masculino

R —raca - B — branco, N — negro, A — amarelo

SU - sugou no primeiro més

Cl — comprometimento intelectual

MS — comprometimento dos membros superiores

MI — comprometimento dos membros inferiores

CL — comprometimento da coluna cervical

CR — comprometimento do cranio — PL — plagiocefalia; TR — trigonocefalia
ES — presenca de estrabismo com auséncia de oclusdo das palpebras

Resp — comprometimentos respiratérios — A — apnéia; D — dispnéia
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APENDICE D - Caracteristicas odontolégicas
Paciente | M|SI|QA|Geng |G |HL|LINGUA |MA|FP|PP|SL|PO
DD | DE

LIH - 01 555810 [S[S[Ss [N S[s [N [s [N [N [Ss [N [s
MEFR-02 [5542[27 [S|N|N [N S N [N [s |[s [s
HLF — 03 5530 [03M[S [N [N [N Ss|s [N [N [N [N S [N s
HHOL—04 [5412|08M|S [N [N [N [S N [N [s [N [sS
FLFL—05 [5520[0IM[S [N [N [N Ss|s I[N [N [N [N [Ss [N s
GNM—-06 [5351[04M|[S [N [N [N S|s N [N [s [N [s
GCdA-07 [5409[1,10{S [N [N [N [ N [N [s [N [sS
CJdAR-08 [5348[06M|[S [N [N [N S N [N [s [N [s
RAES-09 [5285[/09 [S|N [N [N [ N [N [s [N [sS
PND—-10 [5300]/09 [S[N[N [N S N [N [s [N [sS
CSB -11 516105 [S|N[N [N s[s [N |s [N [N [s [N [sS
BAMM —12 [5045|06 [S|S |[S [N S|s N [N [s [N [sS
LMF — 13 502602 [S|s[s [N Ss[s [s [N [N [N ]S [N s
ASdS-14 [5003[11 [S|S|N |sS S N [N [Ss [N [sS
FIBL—15 [4992][09 [S[N ][N [N S N [N [s [N [sS
ACFdC—16 (496509 [S|s |s |s S|s N [N [s [N [sS
LRM—17 [4916|[05M[S [N [N [N s[s [N [N [N [s |s [N s
HAdO-18 [4893|06 [S [N [N [S S|s S I[N [s [N s
KRC-19 [4782|02 [S|N [N S S[s [s [N [N [N [S [N |sS
KIAT—20 [4878]11 [Ss[s|s |N SIN [N [N [N [N [S [N [S
GMR-21 [4726]/03 [S|N|N S Ss|s [N |s [N [s |s [N s
IFL — 22 4722|108 [s|s|s [N s[s [N [s [N [N [s [s [s
YAB -23 4721107 [s]|s|s |s s[s [s [N [N [N ]S [N s
YRR-24 [5709]|02M|[S [N [N [N S|s N [N [s [N [sS
BSP — 25 5761[06 [S|N|N [S S|s N [N [s [N [sS
MSM—26 [5741[08 [S|N [N [N [ N [N [Ss [N [S
DRL — 27 5724|01 [S|N|N [N s|s N [N [s [N [s
GTA-28 5779 [02M [S [N [N [N S|s N [N [s [N [sS
DMAAG -29 [ 5783 |08 [S [N [N [N S|s N [N [Ss [N [S
BST — 30 580004 [S|N[N [N s[s [N |s [N [N ]s [N s
CVdSR-31 [5898[06 |[S|N|N [N S|s N [S [s [N [s
JCdS-32 [5900/06 [S|N|N [N S N [N [s [N |sS
KFC - 33 472005 [S|N|N [N SIN [N [N [N [N [S [N [S
MdSJ-34 [4718]02 [S[N ][N [N s|s I[N [N [N [N s [N s
GdLO-35 [4715]/02 [S|N [N [N SIN [N [N [N [N S [N [sS
SBCB-36 |4619|05M|S [N [N [N s[s [N |s [N [N s [N [sS
DFFO-37 [4591|07 [S[S [N [N s[s [N |s [N [s |s [N ][s
SNdS-38 [4576[01 [S|N [N [N S|s N [S [s [N |s
GHP -39 [4553[09M[S [N [N [N S N [N [s [N s
JCS - 40 4447101 [S|N|N [N [ N [N [s [N [sS
LSA — 41 418105 [S|N|S [N [ N [N [s [N [sS
FTdPC -42 [4072|08 [S [N [N [N S N [N [s [N [s
LdMS-43 [4070|05 [S[S [N [N Ss[s [s [N [N [N s [N [sS
AFM—44 [4013[02 [S|N [N [N SIN [N [N S [N [S [N s
WIMTB-45 (3912 [1OM|[S [N [N [N [ N [Ss [s [N |sS
VMdC-46 [3668|05 [S|N [N [N [ N [N [Ss [N [sS
EBL — 47 323406 [S|N|N [N Ss[s [N [s [N [N [s [N [s
FLL — 48 299204 [S|N[N [N S|s N [N [s [N [sS
BFdB—49 [2991[016|S[N|N [N Ss|s [N [s [N [N S [N s
LRR — 50 2599 [08M [S [N [N [N [ N [S [s [N [sS
NCFP—51 [1991]04 [S[N ][N [N S N [N [s [N [sS
VSC — 52 4723

MEAV — 53 | 4654

ELdF—-54 [5922[19 [S[N [N [N [ N [N [s [N [sS
LFL — 55 2398

GPB-56 |2038

FGdS - 57 |6380

EAS — 58 6331[511|S N[N [S s{s [N [N [N [N [S [N [S
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LEGENDA

| — idade

M — micrognatia

S| — sialorréia

QA - queilite angular

Geng — problemas periodontais
GL — glossoptose

HL — hipoplasia de lingua
DD — desvio para direita
DE - desvio para esquerda
MA — mordida aberta

FP — fenda palatina

PP — ptose de palato

SL — selamento labial

PO — palato ogival

S —sim

N — néo

A — ausente

74



	Capa
	Folha de Rosto
	Folha de Aprovação
	Dedicatória
	Agradecimentos
	Epígrafe
	Resumo
	Abstract
	Sumário
	Introdução
	Revisão da Literatura
	Proposição
	Material e Métodos
	Resultados
	Discussão
	Conclusões
	Referências
	Apêndices

