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Parte |

1- Resumo

No tratamento ortodontico o diagndstico e a eliminagdo dos fatores etioldgicos da
maloclusdo sdo preponderantes para o éxito do tratamento. Este é geralmente prolongado e
estd dependente da colaboracdo do paciente. O tratamento é por vezes multidisciplinar,

necessitando da intervengdo de outras especialidades.

Este trabalho apresenta um Protocolo de Tratamento Ortodontico do Paciente Pierre
Robin. A coexisténcia de comorbilidades pode condicionar o tratamento ortodontico e essa

informacao deve ser valorizada no diagndstico e na planificagao do tratamento proposto.

Foi efetuada uma revisao da literatura sobre este tema de forma a analisar o estado
da arte. N3o foi encontrado na literatura nenhum Protocolo de Tratamento Ortodontico do

Paciente Pierre Robin.

Desenvolveu-se um estudo comparativo fotografico entre os pacientes Pierre Robin
da consulta de Fenda Labio palatina do Centro Hospitalar de S3o Jodao e um grupo controlo

externo sem patologia.

Definiu-se um protocolo de estudo de fotografias para esse efeito, criou-se um
angulo que nao foi encontrado na literatura; e relativamente aos dados obtidos da analise
de ambos os grupos, pensa-se serem inovadores tanto pelo nimero reduzido de estudos
semelhantes como pelas idades precoces de alguns participantes (desde o periodo neonatal)

e por abarcar varias faixas etarias até a idade adulta.

O estudo dos elementos recolhidos permitiu definir as linhas mestras de um

Protocolo de Tratamento dos Pacientes Pierre Robin.

Palavras-chave: Pierre Robin, Orthodontic Treatment, Sequence, Syndrome e

Treatment Protocol
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Abstract

In orthodontic treatment the diagnosis and elimination of the risk factors for bad
occlusion are preponderant to successful treatment. This is usually prolonged and it is
dependent on patient compliance. Treatment is often multidisciplinary, requiring the
intervention of other specialties.

This work presents an Orthodontic Treatment Protocol of the Patient Pierre Robin.
The coexistence of comorbidities may influence the orthodontic treatment and this
information should be considered for diagnosis and treatment planning.

A literature review was performed on this topic in order to analyze the state of the
art. It was not found in the literature any Orthodontic Treatment Protocol of the Patient
Pierre Robin.

A photographic comparative study between patients Pierre Robin consultation of
Cleft lip palate Center Hospital of S3o Jodo and an external control group without pathology
was developed.

A photographic study protocol was defined and for this purpose created an angle
that was not found in the literature. Regard to the data obtained from the analysis of both
groups - we believed to be innovative both by the reduced number of similar studies as the
early ages of some participants (from the neonatal period) and encompass various age until
adulthood.

The study of the gathered elements allowed to define the outlines of a Treatment

Protocol for Patients Pierre Robin.

Keywords: Pierre Robin, Orthodontic Treatment, Sequence, Syndrome e Treatment

Protocol
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Resumé

Dans le diagnostic orthodontique et I'élimination des facteurs de risque de maladie
d'occlusion sont incontournables pour la réussite du traitement. Ceci est habituellement
prolongée et dépend de I'observance du patient. Le traitement est souvent
multidisciplinaire, nécessitant l'intervention d'autres spécialités.

Cette étude présente un Protocole Orthodontique de Traitement des patients de
Pierre Robin. La coexistence des comorbidités peut influer sur le traitement orthodontique
et cette information devrait étre considérée pour le diagnostic et la planification du
traitement.

On a procédé a une revue de la littérature sur ce sujet afin d'analyser |'état de I'art.
On n’a pas trouvé dans la littérature un Protocole Orthodontique de Traitement des patients
de Pierre Robin.

L’élaboration d'une étude photographique comparative entre les patients de Pierre
Robin dans la consultation de fente lévre palatine au Centre hospitalier de Sdo Jodo et un
groupe de contréle externe sans pathologie.

Mettre en place un protocole d'étude photographies a cette fin de créer un angle qui
n'est pas trouvé dans la littérature, et avec les données obtenues a partir de l'analyse des
deux groupes sont soupconnés d'étre innovant a la fois par le nombre réduit d'études
similaires a celles les premiers ages de certains participants (a partir de la période néonatale)
et englobent divers groupes d'age jusqu'a I'dge adulte.

L'étude a rassemblé des preuves ont permis de définir les contours d'un protocole de

traitement pour les patients de Pierre Robin.

Mots-clés: : Pierre Robin, Orthodontic Treatment, Sequence, Syndrome e Treatment

Protocol
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Parte Il

1 - Introducgao

A Sequéncia de Pierre Robin (SPR) é uma condi¢dao que se carateriza por hipoplasia
mandibular que condiciona a ocorréncia de fenda palatina (a lingua é um obstaculo a fusao)
e glossoptose posterior — sendo estas duas ultimas carateristicas secundarias.*? A descricao
inicial, em 1923, do estomatologista francés Pierre Robin considerava apenas as dificuldades
respiratorias do recém-nascido associadas a hipoplasia mandibular e glossoptose.[” Sé mais
tarde, em 1934, o mesmo autor descreveu a fenda palatina como carateristica da
sequéncia.[ll Ainda é atualmente aceite que esta fenda palatina é secundaria a interposicao
da lingua entre os processos palatinos, impedindo a sua fusao mediana.[*"! Segundo Bush

(1983), a incidéncia da SPR é “estimada entre” 1:2.000 e 1:30.000 nados vivos, '*”!, embora

outros autores refiram ser de aproximadamente 1/8.500 nados vivos.?”!

[10],[35]

Estas criancas apresentam frequentemente obstrucdo da via aérea e

dificuldade respiratéria concomitante, necessitando de intervencdo médica ou mesmo

]

cirdrgica para a sua correcio.’™ Podem também apresentar, além da dificuldade

25, 28]

respiratoria, dificuldade na alimentacdo [ e é no periodo neonatal que ambas as

dificuldades serdao mais frequentes e graves.[zg]

O tratamento inclui, dependendo da gravidade da obstrucao respiratériallo], desde

10, 25] [10],[25, 35]

opcdes de posicionamento em decubito ventral' até a traqueostomia em

situacGes clinicas de maior risco. Casos de maior gravidade podem resultar em 6bito) —

]

estando descritos casos de morte neonatal.®. Segundo Dykes (1985), as taxas de

mortalidade registadas nestes pacientes foram da ordem dos 20% .18

Cada opcdo terapéutica tem inerentes beneficios e consequéncias acrescidas de
morbilidades secundarias.*"!

As fotografias faciais fazem parte dos exames complementares de diagndstico
ortododntico; permitem a avaliacdo das propor¢des faciais e maxilomandibulares.®?

Analisando o perfil facial é possivel obter informacdes similares, contudo muito menos
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pormenorizadas, das relagcdes dOsseas tal como as obtidas das radiografias laterais por
cefalometria.>
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2 - Material e Métodos

2.1 - Revisao Literaria

Foram efetuadas pesquisas acerca do tema Pierre Robin desde outubro de 2010 nas
bases de dados Pubmed e Scielo. Até ao dia 26 de maio de 2012 foram executadas
pesquisas, com regularidade mensal, na base Pubmed com as palavras-chave “Pierre Robin
Treatment Protocol” sem ativagdo de limites; e com as palavras-chave “Pierre Robin”,
“Pierre Robin Management”, “Pierre Robin Orthodontics”, “Pierre Robin Sequence” e “Pierre
Robin Syndrome” ativando os limites “clinical trial, meta-analysis, practice guideline,
randomized controlled trial, review, case reports, classical article, comparative study,
controlled clinical trial, evaluation studies, guideline, historical article, scientific integrity
review, twin study, English, French, Italian, Spanish, Portuguese” publicados nos ultimos 3
anos. Foram adicionados alguns artigos, que sdo referéncia bibliografica, considerada
pertinente, das publicacdes consultadas.

Foram também consultados alguns tratados de Ortodontia, Genética e Embriologia.

2.2 - Pacientes Pierre Robin

Entre abril de 2011 e julho de 2012, foi conduzido um estudo com pacientes com
diagnéstico Pierre Robin seguidos na Consulta de Grupo de Fendas Labio palatinas do Centro
Hospitalar de S. Jodo (C.H.S.J.), com um total de 49 pacientes. O estudo foi aprovado pela
Comissdo de Etica, tendo sido criado um consentimento informado especifico, que foi
assinado pelos pacientes e/ ou pelos seus representantes legais para a colaboracdo neste
estudo. Foram efetuadas fotografias, extraorais e intraorais (quando existiu colaboracao), e
a histodria clinica, elaborada para este estudo.

A alguns dos pacientes em fase inicial de avaliagao ortodontica, mas que ainda ndo
tinham iniciado o tratamento , foi-lhes solicitada a comparéncia nas consultas, efetuadas no
Servico de Estomatologia (SE) do C.H.S.J., onde se procedeu ao seu estudo. A recolha de
dados na consulta de Ortodontia do SE do CHSJ inclui, no diagndstico e tratamento
ortodontico, a execucdo de fotografias extraorais frontais, de perfil e em sorriso, de

fotografias intraorais, de exames radiolégicos (radiografia panoramica dos maxilares e
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telerradiografia de perfil) e moldes. O estudo dos elementos recolhidos: a histdria clinica; as
fotografias extra e intraorais; a radiografia panoramica dos maxilares e a telerradiografia de
perfil; o estudo dos moldes; e o estudo da cefalometria - permitiu elaborar planos de
tratamento para esses pacientes e definir as linhas mestras orientadoras de um Protocolo de
Tratamento dos Pacientes Pierre Robin. Do conjunto de 49 pacientes Pierre Robin
selecionados inicialmente, foram excluidos 6 - por estarem em tratamento ortodontico ou

por apresentarem dismorfias faciais, pelo que foi efetuada a analise a 43 pacientes.

2.3 - Grupo Controlo

No mesmo intervalo de tempo, de abril de 2011 a julho de 2012, foi criado um grupo
controlo externo, com faixa etaria sobreponivel ao grupo SPR, no total de 269 voluntdrios,
para poder comparar os resultados das fotografias. Foram efetuadas fotografias a familiares,
amigos e a pacientes da pratica privada da autora. A investigadora deslocou-se a ainda a dois
infantarios para a realizacdo de fotografias e a uma sede de escuteiros. O objetivo seria
encontrar um numero significativo — 5 voluntdrios do grupo controlo para cada paciente
Pierre Robin, em todas as faixas etarias. No entanto, dado que o grupo controlo foi
resultante da participacao voluntaria, ha faixas etdrias com mais do que 5 voluntarios para
cada paciente, ndo sendo possivel atingir esse objetivo noutras idades. Foram excluidos 10
voluntarios dos 269 — por estarem ou terem estado em tratamento ortodontico - pelo que

foi efetuada a analise a 259 individuos.

2.4 - Fotografias

As fotografias foram todas efetuadas pela mesma investigadora — autora do trabalho
— utilizando os mesmos critérios, no entanto, de forma a reduzir erros de analise, dado
incluir-se um numero consideravel de pacientes em idade pediatrica, os parametros
adotados na andlise das fotografias para comparacao foram a medicao de angulos. Utilizou

na metodologia adotada para a elaboracdo da fotografia: a maquina fotogréfica com o
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comutador em funcdo de retrato e na funcdo de autofoco. Foram efetuadas fotografias de
perfil: os pacientes e voluntarios fotografados com a cabeca na posi¢ao natural a olhar para
o horizonte, com a musculatura labial em repouso, com um fundo de uma parede lisa, mas
afastados dela para evitar sombras. As fotografias foram efetuadas a altura da face e de
forma a obter o minimo de “ruido”. Quando o resultado nao foi satisfatorio, repetiu-se a
fotografia.

Os pacientes e os voluntarios em tratamento ortodontico, em curso ou concluido,
foram excluidos da amostra devido a possibilidade de o tratamento em causa poder ter
repercussdes no perfil e poder adulterar os resultados obtidos. Os pacientes com dismorfias

graves foram excluidos pelo mesmo motivo.

2.5 — Analise das Fotografias

Para o estudo das fotografias, definiu-se uma analise adaptada no programa
Nemoceph, denominada “Tese de Mestrado Ana Manero”, constituida pelos seguintes
angulos: Nasolabial (A entre subnasal - ponto mais anterior da columela e subnasal - bordo
do labio superior); Nasofrontal (A entre nasion — tangente a glabela e nasion — tangente ao
dorso do nariz); Nasofacial (A entre glabela — pogonion e nasion — tangente ao dorso do
nariz); Nasomentoniano (A entre nasion — tangente ao dorso do nariz e ponta do nariz -
pogonion); Mentocervical (A entre glabela — pogonion e mentoniano — Ponto C); Angulo
Inferior da Face de Legan (A entre subnasal — pogonion e Ponto ); A de Holdaway (A entre
nasion — pogonion e pogonion - labio superior) Arnett Bergman (A entre glabela — subnasal e
subnasal — pogonion) e criou-se ainda um angulo que nao foi encontrado na literatura, que
foi denominado Angulo Manero (A entre nasion — ponto A cutaneo e nasion — pogonion).

A todos os pacientes e voluntdrios foram medidos os angulos da analise “Tese de
Mestrado Ana Manero” mas, para efeitos da analise estatistica, os angulos escolhidos -
Nasolabial; Nasofacial; Nasomentoniano; Arnett Bergman e Angulo Manero - estudam e
relacionam a maxila e a mandibula na face e a relacdo sagital da maxila com a mandibula.

Dado que as fotografias foram efetuadas em periodos distintos, na sua avaliacdo foi

definida a idade do paciente a data da fotografia ao invés da sua idade cronoldgica.
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2.6 — Avaliagdo da Reprodutibilidade
As medic¢Oes dos angulos, foram efetuadas pela investigadora, e, de forma aleatéria,
foi repetida uma nova medicdo a 5% das fotografias, de forma a avaliar a reprodutibilidade
intra observacao dado que o observador é o mesmo.
Para avaliar a reprodutibilidade da medicdo foi feita uma segunda medicdo a 5% da
amostra, de forma aleatdéria e cega, por um avaliador externo, de forma a avaliar a

reprodutibilidade inter observador.

2.7 - Equipamento
As fotografias analisadas foram todas efetuadas pela autora com uma madaquina
fotografica com corpo marca Canon® EOS 450D, uma objetiva Canon® EFS 60mm f/2.8
Macro USM e um flash Canon® Macro Ring Lite MR-14EX. O trabalho foi escrito utilizando
um computador Toshiba®, utilizado o programa Microsoft Word® 2007, foi convertido ao
acordo ortografico pela aplicacdo Lince® da Porto Editora e as referéncias bibliograficas

incluidas pelo programa EndNote® X4.

2.8 - Andlise estatistica

As varidveis categdricas sdo descritas através de frequéncias absolutas e relativas, as
varidveis continuas sdo descritas através da média e do desvio padrdo ou da mediana e

percentis, em fung¢ao da simetria da sua distribuicao.

Para testar hipdteses sobre igualdade de médias de grupos foram utilizados o teste t
para grupos independentes e a andlise de variancia a um fator, quando era licito assumir que

as distribuicGes das varidveis eram normais.

Para estudar a reprodutibilidade intra e inter observador, foi efetuada a analise de
reprodutibilidade sendo apresentado o intraclasse correlation com o respetivo intervalo de
confianca. Em todos os testes de hipdteses foi considerado um nivel de significancia de
a=5%.A analise foi efetuada utilizando o programa de andlise estatistica de dados SPSS®

v.20.0 (Statistical Package for the Social Sciences).

A analise estatistica dos dados foi efetuada por um estatistico credenciado.
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3 — Hipéteses de Estudo

Os angulos escolhidos para comparar os pacientes relativamente aos voluntdrios

foram - Nasolabial; Nasofacial; Nasomentoniano; Arnett Bergman e Angulo Manero.

E expectdvel que os pacientes Pjerre Robin, pela sua retrognatia mandibular,
apresentem valores:

- superiores nos A Nasofacial e A Manero; e

-inferiores nos A Nasomentoniano e A Arnett Bergman, relativamente aos voluntérios

do grupo controlo.

Analisando o comportamento destes quatro A, ao longo das varias faixas etarias,
pretende-se responder a primeira hipotese de estudo:

Existe ou ndo “Catch-up growth”?

No caso de o “Catch-up growth” ser uma realidade exequivel de confirmar com este
trabalho, espera-se que, apesar de os pacientes Pierre Robin apresentarem valores
superiores nos A Nasofacial e A Manero e inferiores nos A Nasomentoniano e A Arnett
Bergman, relativamente aos voluntarios de grupo controlo, essa diferenca se va diluindo a

medida que se analisam faixas etarias com idades superiores.

Outra corrente aponta a retrusao maxilar como a verdadeira responsdvel pela
diminuicdo da discrepancia sagital entre a maxila e a mandibula, e ndo o “Catch-up growth”.
A segunda hipdtese de estudo que se coloca neste trabalho pretende responder a questao
da retrusao maxilar - como consequéncia da Palatoplastia e, para isso, pretende-se analisar o
A Nasolabial.

Apds a Palatoplastia, é expectavel que os valores do A Nasolabial sejam superiores
nos pacientes Pierre Robin relativamente aos voluntarios e que essa diferenca se acentue
com a idade. N3o obstante, n3o sera esquecido que o A Nasolabial reflete ndo sé a posi¢do

da maxila mas também a morfologia do nariz.
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4 - Revisao da Literatura

Na atualidade, a definicdo e nomenclatura desta anomalia ainda ndo tém critérios

consensuais entre os diferentes autores. E descrita por alguns como Sequéncia pRIY & 7 1421,

25, 28], [1, 6,7, 14, 21, 25,

(caraterizada pela existéncia de micrognatia, glossoptose e fenda palatina

[17], [35]

28]), enquanto outros apelidam-na de Sindrome Pierre Robin (caraterizada pela

17], [35]

existéncia de micrognatia, glossoptose[ e fenda palatina[m), existindo ainda quem a

[24]

defina como Anomalia PR Em algumas publicacdes consideram-na em simultaneo

[11]

Sindrome e Sequéncia' ™ e ha quem considere Sequéncia PR, e seus sindnimos Sindrome PR,

Anomalia PR e Complexo PRI* %®! (cujas carateristicas s30 micrognatia, glossoptose e fenda
palatina!® *¢).

Sequéncia é a palavra empregue para descrever o padrdo de anormalidades multiplas
gue se verificam quando, de um Unico defeito (primario) no inicio da morfogénese, resultam

multiplas anomalias, através de um processo em cascata.!*> *

Quando ocorre uma malformagcao como a hipoplasia mandibular — considerada
como defeito primario - a lingua sofre uma queda posterior por ser relativamente grande
para a cavidade oral — esta alteracdo denominada glossoptose, impede a fusdo dos
processos palatinos posteriores por obstrucdo, com consequente fenda palatina em forma
de U."*? Estas anomalias eram anteriormente conhecidas como Sindrome de Pierre Robin.
No entanto, uma vez que a fenda palatina e a glossoptose sdo secundarias, ocorrem em
consequéncia de um Unico erro na morfogénese - a hipoplasia da mandibula; esta condicdo

, .. A . ~ . 42
é definida como “sequéncia de malformacao de Robin”.!?!

Embora em referéncias recentes, Omim — www.ncbi.nlm.nih.gov/omim consultada

online em 20-12-2011- se considere que as diferentes nomenclaturas se referem a uma

mesma entidade nosoldgica, referindo que o Sindrome Pierre Robin é por definicdo uma
sequéncia, a Sequéncia Pierre Robin n3do exclui a possibilidade de alteracGes génicas que
tenham pressuposto hereditariedade mendeliana.®® Nesta mesma fonte e nessa data, sdo

referidos estudos que concluem a existéncia de alteracGes a nivel do cromossoma 2 (numa
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regido cromossémica associada a fenda palatina), ao nivel do cromossoma 17 e ao nivel do

gene SOX9 em casos de SPR.PP%

Quanto aos sinais que definem esta condicdo, existem autores que a caraterizam pela

]

existéncia de micrognatia e glossoptose[35, outros que a caraterizam pela existéncia de

]

micrognatia, glossoptose e fenda palatinal” e ainda quem a defina pela coexisténcia de

quatro carateristicas: micrognatia, retrognatia, fenda palatina e “retroglossoptose” .

Apesar de ser conhecida por Pierre Robin, as descri¢gdes iniciais desta anomalia na
sua “triade” remontam a 1846 por Fairbairn”!, posteriormente descritas por Shukowsky em

19117 %) e em 1930 por Eley e Farber 7,

Prevaléncia / Epidemiologia

A SPR verifica-se em aproximadamente 1/8500 nados vivos®> **; no entanto, j4
segundo Franco a incidéncia da SPR “estima-se entre” 1:2000 e 1:30.000 nados vivos.™”

O género feminino (F) é mais afetado que o masculino (M) (F3 : M2).[35] Um estudo
realizado encontrou diferencas raciais quanto a esta preponderancia feminina: num total de
188 pacientes - 102 F : 86 M, ou seja 54,3% F : 45,7% M - foi avaliado o racio separando
caucasianos e negros. O rdcio nos caucasianos foi de 57% F : 43% M, mas modificou-se essa
tendéncia nos negros com um racio de 39,1% F : 60,9% M.

Relativamente as fendas faciais, a SPR tem uma incidéncia de 6,02%, num estudo
retrospetivo de 25 anos com 188 pacientes com SPR, num total de 3121 pacientes com
fendas; mas, separando por grupos raciais, a prevaléncia da SPR é de 7,48% nos caucasianos,
2,89% nos negros, 2,47 nos mesticos e 4,44% nos indianos.”

A SPR associada a sindromes foi diagnosticada em 17,6% (33 casos num universo de
188), e dos 82,4% SPR nao sindromicos (155 casos), 16,5 % (31 casos) apresentavam outras
anomalias, enquanto que 65,9% (124 casos) apresentavam a SPR isolada.”! Outros autores

referem associagdo a sindromes da SPR em cerca de 50% dos casos.!?”
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Etiologia

Na etiologia das fendas existem fatores internos — enddgenos - como anomalias
cromossémicas ou anomalias dos genes, fatores externos — exdgenos - como fatores
mecanicos intrauterinos ou teratégenos ambientais.!* Os agentes teratogénicos associados
com fendas Labio palatinas sdo fumo do cigarro; poluicdo por chumbo; talidomida; fenitoina;
o diazepam e o tratamento sistémico com corticosteroides.®! Alguns virus como o influenza
e o da rubéola sdo também apontados como fatores de risco, assim como os défices
maternos de Vitamina Be.*>) O défice de acido félico ja foi apontado como fator etioldgico,
no entanto foi confirmado em estudos que o seu aporte suplementar durante a gravidez ndo
diminuiu a prevaléncia de fendas em termos populacionais; ndo obstante, existem
evidéncias da sua importancia na prevencao de defeitos do tubo neural.”” A idade avancada

dos progenitores tem sido relacionada com fendas quer labiais quer palatinas e a obesidade

materna também tem sido apontada como fator de risco para fendas orofaciais.”?”!

Alguns fatores mecanicos, na SPR como a compressao intrauterina, podem provocar
a flexdao da cabeca e retrusdo da mandibula, diminuindo o volume da cavidade oral. Essa

diminuicdo vai impedir a descida da lingua para a cavidade oral — a fenda palatina resulta da

interferéncia mecanica da lingua no desenvolvimento embriondrio do palato.” S3o

considerados fatores de risco durante o primeiro trimestre de gravidez: infe¢cdes —

maioritariamente com os virus da gripe, com ou sem medicacdo; tabagismo e o consumo de

.7 R 25]

alcool.'”” O dlcool é um importante teratdégeno associado a SP

A etiologia desta sequéncia ndo estd completamente compreendida e a patogénese

|.[1]

pensa-se ser multifatorial."” A compressao intrauterina poderd explicar alguns casos; outros

serdo atribuidos a dele¢cdes no cromossoma 2 — associado com anomalias no palato, e pode

haver uma base genética Mendeliana ainda por esclarecer. A SPR n3o tem um “padrao

genético” conhecido.®

Abadie, in Morokuma (2010), tera sugerido que uma disfuncdo pré-natal ou neonatal
do tronco cerebral poderia ser o agente etioldgico de alguns casos de SPR, na medida em

gue esta area é a responsavel pelo controlo do reflexo ritmico da suc¢ao, degluticdo, funcdes

(35]

cardiorrespiratorias, faringeas e laringeas. Esta alteracdo poderd contribuir para

dificuldades respiratérias e alimentares nas criancas com SPR.P
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A micrognatia seria consequente da auséncia de movimentos mandibulares e
movimentos respiratérios que sdao necessarios ao desenvolvimento puImonar.Bs] Sherer, in

Morokuma (2010), afirmou que o crescimento mandibular estd na dependéncia da

motilidade oral que se inicia durante a vida fetal.l®®

A SPR faz parte do grupo de displasias otomandibulares (Sindromes dos 12 e 22 arcos

branquiais).”

Existem autores que classificam os pacientes SPR, como pacientes com “MAQOS”
(“Mandibular Airway Obstruction Syndrome”), uma entidade clinica definida por apneia

obstrutiva do sono, anomalias na degluticdo e atraso no crescimento, quando o paciente

apresenta micrognatia, glossoptose, refluxo laringeo ou gastroesofagico e microaspiragéo.”sl

E importante o conhecimento da anatomia e embriologia para o diagndstico e follow

up pés-cirdrgico destes pacientes.””

Embriologia
A SPR pode ocorrer isoladamente ou associada a outras malformagdes ou sindromes;

alterando principalmente as estruturas do 12 arco branquial — do qual estd dependente o

desenvolvimento da mandibula."*¥

As carateristicas morfolégicas da cabeca sdo controladas a nivel dos genes;

aumentando as evidéncias do papel de familias de genes que codificam fatores de

|_[9]

transcricdo na determinacdo do plano embrionario do complexo craniofacial.”" Os genes Hox

modelam regides branquiais da cabega em desenvolvimento, incluindo estruturas derivadas

do 22 arco branquial.[g] O 19 arco branquial e as regides rostrais da cabe¢a sao modeladas

por grupos de genes Homeobox — mais divergentes dos clusters Hox (grupo Hox) originais.lg]

As forcas tém um papel importante na diferenciacao tecidular e na morfogénese.[4°]
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Fig. 1- A-Face humana de embrido com 16 mm. B- A pressdo exercida pelo cérebro em expansdo(b) e

0 coragdo em expansdo (h), com a face entre eles.””! Reproduzido com permissao Wiley InterScience UK.

O desenvolvimento embrionario do palato efetua-se num processo de fusdao desde o

foramen incisivo até a periferia e é o foramen incisivo que faz a divisdao do palato primario
para o secundario.*

Fig.2- Cortes Histoldgicos Frontais, através da cavidade oral, de Embrioes humanos de A-14mm, B-26
mm e C-68mm. Em B- sdo apresentados os primérdios do septo nasal (a), a cartilagem de Meckel’s (b), o osso

mandibular (c), o misculo masséter (d), o musculo milohioideu (e) e a fusdo dos musculos milohioideus

(f).[4°] Reproduzido com permissao Wiley InterScience UK.

Ana Isabel Manero
Pagina 27

O Tratamento Ortoddntico do Paciente Pierre Robin

Dissertagdo de candidatura para obtengdo do grau de Mestre em Cirurgia Ortognatica e Ortodontia
Faculdade de Medicina da Universidade do Porto - 2012



As fendas podem resultar de ruturas ou atrasos na migracdo celular ou no

movimento dos processos palatinos.[zs]

As células da crista neural sdo essenciais para a formagdo da zona craniofacial e para
a formacdo da zona cardiaca, pelo que inUmeros recém-nascidos, além de defeitos
craniofaciais, tém também anomalias cardiacas.*¥ No entanto, estas células sdo muito
sensiveis - provavelmente pela sua deficiéncia em “dismutase superdxida” e em enzimas
cataliticas, que eliminam radicais livres responsaveis pela lesao das células - e sdo facilmente
destruidas por dlcool ou acido retindico.*” A sequéncia de Pierre Robin é um exemplo de

alteracao craniofacial que envolve as células da crista neural.l*¥!

Mortalidade

A taxa de mortalidade de SPR apresentada num estudo foi de 2,1% (4 pacientes); as
causas da morte foram problemas respiratdrios, aspiracdo alimentar, pneumonia e
deformidade da fusdo congénita da maxila e da mandibula.”’ Num outro estudo a recém-
nascida faleceu com 21 horas de vida.*® Marques (2001) refere taxas de mortalidade da
ordem dos 7 %; no entanto, tratou-se de casos todos traqueostomizados devido a gravidade
da obstrucdo respiratéria e com malformacoes associadas.'®®
A prematuridade e a coexisténcia de outras anomalias estdao associadas a um indice

mais elevado de mortalidade, segundo Caouette-Laberge (2001).[7]

Sindromes nos quais esta presente SPR

A SPR pode ocorrer isoladamente ou ser uma caracteristica associada a multiplas

~ 42
malformagoes.[ !

Existem diversas sindromes (S) descritas em que esta presente a SPR: S. de Stickler”

11,33, 42], S. Alcodlico- Fetalm, S. Demarquay-Van der Woudm, S. Moebiusm, S. Catel-Manzke!”

24, 42] [10]

ou S Palatodigital ou S. Hiperfalange[24], S. Oto—PaIato—DigitaI[7], S. Cornelia Delange™ -,
S. De Hypogenesia Oromandibularm, S. WoIf-Hirschhornm, S. KIippeI-FeiIm, S. Richieri-Costa
e Pereiral®™ 47], S. MiIIerm, S. Hipoplasia Nasomaxilarm, Trissomia do cromossoma 18[25], S.

Cerebrocostomandibular[42], S. TorieIIo-Carey[4] e a Displasia Espondiloepifiseal Congénita.ml
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Em sindromes mendelianas, cuja carateristica principal é a agenesia do corpo caloso,

pode encontrar-se a associagao da agenesia do corpo caloso com a SPR.1#?!

Marques (2001), num estudo com 159 pacientes SPR, identificou as sindromes mais
frequentes relacionadas com a SPR: S. de Stickler, S. Treacher Collins, S. Richieri-Costa

Pereira, S. de Moebius, S. Velocardiofacial, o “Espectro” Oculo-auriculo-vertebral e S.

Nager.[zs]

A SPR pode ocorrer na S. de Stickler, n S. Cerebrocostomandibular e na Displasia

Espondiloepifiseal Congénita.?

A Sindrome de Stickler é uma das sindromes em que a Sequéncia de Pierre Robin é

(42]

mais prevalente; aproximadamente um terco dos pacientes com S.P.R. tem esta

sindrome.® A sua hereditariedade é autossémica dominante e tem como carateristicas

[42]

principais: micrognatia, doenca articular degenerativa”™” com alteracdo na formacdo da

cartilagemBg], descolamento da retina e miopia.m] Trinta por cento dos casos de SPR tem a

sindrome de Stickler.*"

SPR e outras anomalias (dismorfias) associadas (observadas descritas)
Algumas anomalias encontradas nestes pacientes sdo: Surdez (0,53%), Hérnias
Umbilicais (0,53%), Anomalias Urogenitais (1,1%), Hemangiomas (1,6%), Anomalias

71331 oy dismorfias das Orelhas (1,6%), Pé Boto

Cardiovasculares (1,6%)"), Implantac3o Baixa
(2,1%), Anomalias dos Membros - excluindo Pé Boto (2,1%), Anomalias Neuroldgicas (2,1%) e
Defeitos Oftalmolégicos (4,3%).[7]

No caso das malformacgdes cardiacas associadas a SPR, cuja etiologia é na sua maioria
esporadica, deve-se provavelmente a hipoplasia mandibular ser secundaria a um “defeito no

. 42
arco branqwal”.[ ]

A nivel radiografico observa-se na SPR hipoplasia mandibular, retrognatia, angulo
mandibular obtuso e fenda paIatina.Bs] Podem ser observadas radiograficamente anomalias
esqueléticas (amelia, sindactilias), amputacées congénitas, deslocacdo congénita da anca, pé

boto e anomalias das costelas e da omoplata.BS]
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Foram observados a hipoplasia pulmonar e movimentos fetais anormais na SPR.1**!

Verificou-se a associacdo de SPR com hipoplasia dos corpos vertebrais nas vértebras

cervico-toracicas e ossificacdo deficitaria dos pediculos cervico-toracicos.™!

Diagnéstico

[10], [35]

E possivel efetuar o diagndstico pré-natal ecogréfico de micrognatia entre as

[10] [35]

22,4 semanas e as 33 semanas. Sdao também percetiveis no ultrassons, o

[10], [35]

polihidramnios, bem como um crescimento intrauterino diminuido , assim como

movimentos anormais do feto (tais como auséncia de movimentos de respiracdo e orais e 0s
movimentos oculares esporadicos, apesar de se observarem movimentos nas 4

extremidades).BS] Ao nascimento pode ser diagnosticada SPR — hipoplasia mandibular e

glossoptose.®

Tratamento

O tratamento do paciente SPR tem como objetivos a resolucdo da obstrucao
respiratdria e das dificuldades na alimentagéo.m A SPR pode-se manifestar do ponto de vista

clinico desde ligeira dificuldade respiratdria até crises de paragem respiratéria.[zgl Segundo

alguns autores, a SPR apresenta clinicamente apneia obstrutiva do sono severa.!”®

O aumento da resisténcia vascular pulmonar e a hipoxia crénica com retencdo de

diéxido de carbono (CO, podem originar a cor pulmonale; os episodios frequentes de

[28]

cianose podem provocar hipoxia. A prioridade do tratamento deve ser manter a

permeabilidade da via aérea e, como a dificuldade respiratdoria tem como consequéncia

dificuldade alimentar, ao melhorar a permeabilidade respiratéria, minimizam-se os

(28]

problemas nutricionais. A SPR pode levar a hipoxia intermitente, hipercapnia, cor

pulmonale, atrasos de crescimento e de desenvolvimento neurolégico e mesmo morte

subita.[*®

Os contributos de um grupo interdisciplinar de avaliacgdo e tratamento sao

importantes.“ol
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Segundo Figueroa (1991), até 23 % dos pacientes com SPR podem ter obstrucées
respiratérias graves durante o parto ou nas semanas seguintes, necessitando de
intervengdes mais invasivas.!*®

A obstrucdo respiratdria, no que concerne a sua etiologia, foi classificada (pela
avaliacdo por nasofibroscopia faringolaringea) segundo Sher (1986, 1992), em 4 tipos
diferentes:

Tipo 1- deve-se ao facto de a lingua retroposicionada contactar com a parede
posterior da faringe;

Tipo 2- deve-se ao facto de a lingua retroposicionada pressionar o palato na parede
posterior da faringe;

Tipo 3- é provocada pela movimentacdao medial das paredes laterais da faringe;

Tipo 4- a faringe contrai-se como um esfincter.”®) Num estudo efetuado com 159
pacientes SPR, Marques (2001) verificou que o Tipo 1 de obstrugdo foi encontrado em 80%
dos casos; e que todos os pacientes com obstrucdes do Tipo 3 e Tipo 4 e a maioria dos
pacientes com Tipo 2 eram ou pacientes sindrémicos ou com outras comorbilidades
associadas.”?®!

No periodo neonatal, a nasofaringoscopia é um procedimento valioso que permite

efetuar o diagnéstico do tipo de obstrucdo e definir o plano de tratamento do paciente

SpR.[2®

Genecov (2009) definiu um protocolo de avaliagdo da via aérea: histéria clinica e
exame fisico, endoscopias inferiores e superiores flexiveis da via aérea, Rx laterais do
pescoco, sonda de Phmetria, tomografia axial computorizada (TAC) tridimensional da via
aérea - incluindo a cabega e a coluna cervical, e polissonografia de forma a determinar a

(18]

gravidade da apneia do sono e dos disturbios respiratorios. E também efetuada a

avaliacdo da deglutigéo.”gl

Estabeleceu um algoritmo de atuacdo sobre o controlo da
obstrucdo da via aérea destes recém-nascidos com micrognatia, criando trés etapas:

12 Etapa - Os pacientes com niveis estdveis de saturacdo de oxigénio (O,) — com ou
sem O, suplementar - e que, com o posicionamento em decubito ventral, tinham o controlo

da sintomatologia da obstrucao da via aérea;
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22 Etapa - Os pacientes cujos niveis de saturacdo de O, — mesmo com O,
suplementar- desceram abaixo dos 92%, e que, com o posicionamento em decubito ventral,
ndo apresentaram melhorias no nivel de O,, seriam tratados com tubo nasofaringeo e/ou
um aporte nasal continuo de pressdo positiva da via aérea. Caso este tratamento fosse eficaz

seriam encaminhados para distracdo dssea mandibular®®.

Esta afirmacdo do autor é
controversa uma vez que a mandibula cresce e muitas vezes, ao fim de 1-2 meses, deixam de
se observar critérios obstrutivos.

32 Etapa — Os pacientes da 22 etapa que ndo melhorassem os niveis de saturagao de
0, com tubo nasofaringeo e/ou um aporte nasal continuo de pressdo positiva da via aérea,
apoés endoscopia, seriam submetidos a entubacdo endotraqueal e efetuar-se-ia uma
distracdo 6ssea mandibular, exceto nos casos de tragueomaldcia, laringomalacia, estenose
supraglética / infraglética, comprometimento neurolégico e refluxo gastroesofagico ndo

tratado, com edema epiglético/cordas vocais.™®!

1-EXIT

Quando se efetua o diagnédstico pré-natal da micrognatia, pode ser planeado nos
casos mais graves o “EXIT ”-“tratamentos extra-utero intraparto” — esta atuacdo permite
uma oxigenacdo segura do recém-nascido via circulacdo uteroplacentdria imediatamente
apods o parto, mas durante um periodo limitado de tempo, mantendo-se intacto o cordao
umbilical enquanto se efetuam os tratamentos necessarios para manter a via aérea - tais
como entubacdo ou tragueostomia, de forma a impedir problemas associados a via aérea.
Quando nao é possivel efetuar a traqueostomia na EXIT e existe uma obstrucdo da via aérea,

. ~ A . , 1
pode efetuar-se a oxigenacdo mecanica extracorpérea.*

2-Entubac3do Nasotraqueal / Endotraqueal / Nasoendotraqueal'” 2> %

“A entubacado orotraqueal permite o estabelecimento da via aérea”.!”!

Apds o nascimento, quando existe compromisso grave da via aérea, procede-se a
entubacao, depois decidem-se os procedimentos a adotar de forma a melhorar a obstrucao

da via aérea, tais como sonda naso-gastrica tempordria, entubacdo naso-faringea,
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gloxopexia, distracdo osteogénica ou traqueostomia.[lo] Pode ser necessario efetuar uma
entubag¢do nasoendotraqueal prolongada.m
Mais recentemente, alguns autores defendem a colocacdo de um tubo nasofaringeo

com localizagdo inferior a obstrucdao da lingua - criando uma “via aérea nasofaringea”

mantendo este procedimento até aos 3- 4 meses. !

3-Traqueostomia!” 1% 2225 28]

Apds o nascimento, nos casos mais graves de comprometimento da via aérea, pode

[10], [35] ) )

ser necessario efetuar traqueostomia [3] (e ressuscitacdo cardiopulmonar

Algumas traqueotomias sdo efetuadas desde o nascimento® e outras numa fase
posterior — como o caso de paciente que apds o nascimento colocou uma Placa Palatina que

ndo sendo eficiente na resolucdo da obstrucdo necessitou de ser submetido a uma

gloxopexia e posteriormente foi mesmo necessdrio efetuar a traqueostomia.m

Caoutte-Laberge (1994) refere a necessidade deste tratamento em 23,2% dos

(18]

pacientes'™, dado permitir fazer o bypass da drea de obstrucdo superior, conectando

diretamente a traqueia a pele da regido cervical.”®! Efetua-se uma incis3o vertical na linha
média e apds disseccao e identificacdao da traqueia, executa-se uma nova incisao vertical da
linha média, através dos 22 e 32 anéis traqueais.[m] Normalmente a traqueostomia é mantida

até depois da execucdo da palatoplastia — normalmente até aos 14 meses. !

Marques (2001) concluiu que a tragueostomia foi o Unico tratamento que permitiu
resolver os problemas respiratérios dos pacientes com obstrucdo do tipo 3 e do tipo 4, tendo

sido efetuada em 50 % dos pacientes com obstrucdo do tipo 21281 tragueostomia permite

também facilitar a alimentacao oral adequada.[ZS]

Foi efetuado um estudo por Carron e colaboradores (2000) incluindo 204 pacientes
com necessidade de traqueostomia cujos resultados encontraram uma taxa de complicacdes
de 40% e uma taxa de mortalidade de 3,6%.[17] Sdo referidas por Tomaski (1995) a

morbilidade frequente e a mortalidade ocasional associadas a traqueostomia; este autor

. . ;. ~ .
refere ainda 3,1 anos como sendo a idade média de remocdo da traqueostomla.[ 8]

. |
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Dos recém-nascidos com problemas respiratérios devido a SPR, de 12 a 40%

necessitam de entuba¢dao endotraqueal ou traqueostomia; no entanto, estes tratamentos

sdo “medidas temporarias” e com “mortalidade e morbilidade significativas associadas” ™"

A traqueostomia interfere e impede a vocalizagdo motivo pelo qual provoca

problemas da fala nestes pacientes, para além dos problemas na fala devidos a fenda

palatina.[zs]

Num estudo retrospetivo, dos 4 pacientes em que foi necessdrio efetuar

traqueostomias, a 3 foi diagnosticada S. de Stickler.”!

4-Distragio Mandibular(® ® 10 122,33, 34]

A distracdo osteogénica foi inicialmente descrita em 1905, por Codivilla, utilizando a
distracdo axial para o alongamento de um fémur e, em 1992 McCarthy, preconizou a
utilizacdo da distracdo Odssea mandibular no tratamento de anomalias craniofaciais

prescindindo de enxertos 6sseos.t”! Apds a osteotomia é aplicada uma forca perpendicular a

osteotomia que permite o alongamento do osso.*”

A distracdo dssea permite uma acdo intercetiva precoce no tratamento das

[35]

deformidades dsseas, " possibilita 0 movimento conjunto ésseo e dos tecidos moles, o que

contribui para a estabilidade do tratamento (diminuindo o risco de recidiva).[gs]
Monasterio e colaboradores utilizaram este tratamento para a resolugcdo dos

problemas respiratérios de pacientes SPR.1?% 34 p distracdo 6ssea mandibular (DOM) visa

[18, 22] [13, 17, 32] [18, 22]
7

promover a estabilizacdo da via aérea , prescindir da traqueostomia ou

(18, 22],

mesmo remové-la ; podendo ser executada logo apds o nascimento.™

Existem
vantagens na utilizacdo de distratores curvilineares.™ 32 Tem também como objetivo o
restabelecimento da fisiologia normal de deglutigéo.[lgl

E ent3o preconizada a utilizacdo deste método ndo sé para evitar a traqueostomia
(em 96 % dos casos estudados), mas também para antecipar a remog¢do da mesma nos
pacientes traqueostomizados (em 92 % dos casos estudados) um ano ap6s o inicio da
distragéo.[lg]
O protocolo da DOM ¢é multifaseado; apds um periodo de laténcia de 1 a 4 dias,

desenvolve-se num periodo de ativacdo de 1mm/dia (dividido em 3 ou 2 ativagdes
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consoante o tipo de distrator).m] Outros autores referem que a ativagdo pode ser iniciada
no 12 dia de pds-operatdrio - a fase de distragdo, e continuar a taxa de 1 mm/dia até se

[35]

atingir uma “hipercorrecao” que é efetuada até a obtencdo de uma oclusdo topo a

topo.®

Segue-se a fase de consolidacdo de 6 a 8 semanas. Apds a remodelacdo dssea
remove-se o distractor através da mesma incis3o.>”

Recentemente foi publicado um estudo da distracdo dssea rapida com a utilizacdo da
proteina morfogenética éssea -2 recombinante humana (rhBMP- 2) em recém-nascidos com
SPR."”! A média das idades da distracdo foi 17,3 dias e permitiu a colocagdo da mandibula
com microretrognatia numa oclusdo de classe Ill durante a intervencgao cirurgica, evitando a
fase de laténcia e a fase de distragéo.[”] O tempo de permanéncia médio do dispositivo foi
89,3 dias, sendo a taxa de complicacdes de 16%: ndo houve unido fusdo requerendo uma
nova intervencao cirurgica — colocacdo de enxerto de costela; infecdes nos pinos parafusos —

resolvida com antibiéticos orais.*”

No entanto, nenhum paciente necessitou de
traqueostomia.m] Os critérios de aplicacdo deste tratamento basearam-se na necessidade
de entubacdo, visto que os 3 recém-nascidos com SPR apresentavam problemas
respiratdrios, em dois dos quais foi necessaria a entubacao e a distracao rdpida foi decidida
para resolver os problemas respiratérios (evitando o periodo de laténcia e a fase de
distragéo).m] As vantagens da distracdo dssea rapida sdao melhorar a permeabilidade da via
aérea superior e permitir a colocacdo da mandibula no comprimento desejado durante a
cirurgia (na colocacdo do distrator) — ao evitar a fase de distracdo diminui o tempo de
internamento e a necessidade de ventilagdo; o estiramento dos tecidos moles foi efetuado
no mesmo tempo cirurgico dado que os tecidos moles deste grupo etdrio sdo extremamente
distensiveis.!*”! Neste contexto a distracdao rapida com utilizacdo de rhBMP- 2 apresenta-se

. 17
como um tratamento promissor.™”

5-Gloxopexial” 1*!

Consiste numa cirurgia em que é efetuada a adesdao da lingua ao labio™®: os
musculos orbicular e intrinseco da lingua sdo suturados um ao outro.”! Em 1846, Fairbairn

sugeriu este tratamento como uma “estratégia neonatal”.”! A anquiloglossia nos pacientes
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SPR, no que concerne a respiracao e alimentacdo pode ser considerada uma “vantagem”,
pois o freio lingual curto impede a colocagdo da lingua na nasofaringe e orofaringe Y

Porém, esta técnica interfere com a alimentacdo normal e com a “fisiologia da
lingua”."® Tem como efeito a malposicio dos dentes deciduos mandibulares, e a alta
deiscéncia é resultante do movimento Iingual.m Progressivamente, ao longo dos anos, a
glossopexia tem vindo a cair em desuso.

6-Sonda nasogastrica (nasal stenting)[7' 10]

Os pacientes com dificuldades na alimentacdo podem necessitar de sonda
nasogdastrica para a nutrigéo.m Na maioria dos casos esta utilizacdo de sonda nasogdstrica é

temporaria.l” 1

7-Tragao Mandibular'®®

Segundo Pradel (2009), a tracdo mandibular é uma alternativa minimamente invasiva
preconizada por estes pacientes.

8-Placa Palatina (com extensdo farl’ngea)[7’ 43]

Apds o nascimento, nas primeiras horas ou dias, o procedimento a adotar consistia
em fabricar uma placa palatina (a terapia da placa), que em 91% dos casos (122 pacientes
em 134) evitou a obstrucdo respiratéria, sendo eficaz na resolucdo da glossoptose.m A placa
cria um “palato artificial” que impede a lingua de obstruir a via aéreas; a lingua torna-se mais
achatada prevenindo a glossoptose.m

A placa é formada por uma base em acrilico que é revestida, e recobre desde o
rebordo alveolar-incluindo o sulcos, todo o palato duro e estende-se posteriormente para o
palato mole cerca de 5-7 mm.!!

A utilizagdo da Placa Palatina preveniu problemas de alimentagdao em 79,6% dos
]

pacientes.[7

A succdo e a alimentacao facilitam o desenvolvimento motor orofaringeo normal.l”!
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9-Posicionamento em decubito ventral'”’ 1% 2!

Casos menos graves podem ser tratados com terapia posicional e alimentagao em
decubito ventral.™ Em alguns pacientes a forca da gravidade levaria a lingua a deslocar-se
para a frente aliviando a glossoptose.’?” No entanto, Singer (1992) refere que a posicio de
decubito ventral dificulta a avaliacdo clinica e complica a monitorizacdo do recém-nascido.”!

10-Terapéuticas coadjuvantes!*®
Caso seja evidenciado, deve ser instituida uma terapéutica para controlar o refluxo

grastro-eséfago-faringeo.*l.

11-Gastrostomia!”’
Este tratamento é efetuado nos casos em que a crianca tem grandes dificuldades de
alimentacdo, de forma a evitar a utilizacgdo prolongada da sonda nasogastrica para

alimentacdo e diminuir o tempo de hospitalizacdo dos pacientes.m

12-Palatoplastial”’

A literatura ndo é consensual nem sobre a técnica nem no que se refere a idade ideal
para a Palatoplastia.

A reconstrucgdo cirurgica do palato pode ser efetuada num tempo operatdrio nos
pacientes com fenda apenas do palato mole ou do palato mole e com pouca extensdo no
palato duro — Veloplastia Intravelar.”! A reparacdo da fenda palatina pode ser executada
entre os 6 e os 38 meses pela Palatoplastia de “Pushback” (Tipo Veau—WardiII—KiIner).[”]

As Palatoplastias, no Hospital de Reabilitacdo de Anomalias Craniofaciais - Sdo Paulo,
Brasil; sdo frequentemente efetuadas aos 12 meses.?®!

O procedimento cirdrgico em dois tempos consistiu numa intervencdo inicial aos 7
meses para encerramento do palato mole —Veloplastia Intravelar; e encerramento do palato
duro aos 18 meses —Técnica de von Langenbeck.m No decurso dos 11 meses apds a cirurgia
do palato mole, a lingua assume uma posi¢ao normal e a fenda no palato duro torna-se mais

estreita.l”!
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Os pacientes com tragueostomia devem efetuar a palatoplastia previamente a
remoc3o da canula.®®

Nos casos de SPR a Palatoplastia era adiada como parte da manutencdo da
permeabilidade da via aérea superior — entre os 8 e os 18 meses (dos 9 casos, as
palatoplastias foram efetuadas aos: 8m-1, 12m-2, 13m-2, 14m-3 e 18m-1).1*4

Uma vez que no pds-operatdrio da Palatoplastia é frequente existir edema do palato
e da lingua com a consequente dificuldade respiratéria; a indicacdo da palatoplastia nos
pacientes com SPR deve ser precedida de uma avaliagdo com nasofaringoscopia (analisando
a glossoptose existente) de forma a avaliar os riscos das complicacdes respiratérias.[zgl No
caso de ainda existir glossoptose significativa aos 12 meses, dever-se-a esperar o
desenvolvimento e crescimento- que sdo rapidos nos 2 primeiros anos de vida, de modo a
que a palatoplastia seja efetuada em seguranca.'®®

Foi realizado um estudo prospetivo com 69 criangas SPR sem outras anomalias, para
analisar e comparar a nasalidade da fala relativamente a técnica da palatoplastia primaria —
33 pela Palatoplastia de Furlow e 36 pela Palatoplastia de von Langenbeck, cuja conclusao
foi que, em termos de nasalidade da fala, melhores resultados sdo obtidos pela Palatoplastia
de Furlow.B®

Segundo David (2006), a idade ideal para a Palatoplastia, no Protocolo Australiano de
Consulta Da Unidade Craniofacial de Fendas Labial- Fenda Palatina, passou em 1984 de 9

. . 14
meses para 6 meses, de forma a agilizar o desenvolvimento da fala.!*”

13-Miringotomia
Apds a avaliacdo otorrinolaringolégica, caso tenha indicacdo, sdo colocados tubos
trans-timpanicos, apds realizacdo de miringotomia; as criangas sdo revistas a cada 6 meses

até se atingir a normalizacdo (quando se atinge a normalidade dos ouvidos).[l‘u

Sdo considerados niveis de audicdo normais iguais ou inferiores a 20dB; quando os
valores se situam entre 20 e 40 dB considera-se que existe uma perda de audicdo ligeira e

guando os valores sdo superiores a 40dB é definida a situacdo como uma perda

significativa.[“]
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14- Genética Clinica
Esta avaliagdo permite o enquadramento etioldgico de outras anomalias e a
realizacdo de — aconselhamento genético, incluindo riscos de recorréncia para eventual

futura gravidez.!*¥

15-Terapia da Fala

Logo apds o nascimento, a Terapeuta da Fala transmite os conselhos de alimentagao
e de higienizacdo oral e nasal aos pais.™

As dificuldades alimentares- nomeadamente a ingestdao de leite deficitaria; a
alimentacdo oral lenta (mais do que 30 min.); a tosse, o engasgamento; a fadiga e o vomito
ou a regurgitacdo depois do aleitamento- vao contribuir para a desnutricio ou para a
utilizacdo prolongada de sonda nasogastrica para a aIimentagéo.[ZS]

Os pacientes podem apresentar dificuldade em succionar e deglutir que persistem
mesmo utilizando biberons e tetinas especiais.m]

Foi constatado num estudo que os pacientes com maiores dificuldades alimentares
foram os que apresentavam a SPR isoladamente, e os pacientes com SPR associada a
sindromes tinham menores dificuldades na alimentacdo — excetuando os pacientes com S.
de Stickler.”!

Mais tardiamente, a fala dos pacientes é analisada no que concerne a sua
inteligibilidade; a sua articulagio — se com modificacbes compensatérias ou défices
estruturais; a nasalidade — ressonancia, classificando-se em hiponasal, normal ou hipernasal;
e a competéncia velofaringea — no caso de existir suspeita de disfuncdo velofaringea efetua-
se logo que a crianga colabore, uma endoscopia nasal que pode ser complementada por
videofluoroscopia.[14]

O tratamento da insuficiéncia velofaringea (por vezes associada a problemas de
“disfuncdo neuromotora” — desenvolvimento neuromotor lento com a consequente

hipotonia que afeta a integridade velofaringea) inclui a Terapia da Fala, Faringoplastia.[m
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16-Tratamento Ortodontico
Estd preconizada aos 3 meses, pelo Odontopediatra, a avaliagdo do desenvolvimento
dentdrio, e um fotdgrafo para efetuar registos fotogréficos.[”] Ao 1 ano, preconiza-se que o

Ortodontista faca a avaliagdo bem como o planeamento de tratamentos a efetuar; e que um

fotografo efetue registos fotograficos.™

Nos anos seguintes sera efetuada uma avaliagdo anual pelo Ortodontista, para
monitorizar o crescimento facial.*¥ Uma andlise mais aprofundada serd realizada aos 4,5
anos.™ Aos 6 anos fazem-se modelos de estudo e radiografias de forma a registar e analisar

a oclusdo em desenvolvimento e uma avaliacdo da denticdo definitiva quanto a morfologia,

ao nimero e a posicio dos dentes.!”

Por volta dos 13 anos de idade, sera efetuado o tratamento ortodontico (de forma a
produzir o alinhamento das arcadas dentdrias); nesta altura efetua-se a avaliacdo do
crescimento facial futuro expectavel e a necessidade de tratamento Ortognético.”‘” Aos 17
ou 18 anos efetua-se a avaliacao final do padrado facial, confirma-se o final do crescimento
com as radiografias da mdo / pulso e o estudo cefalométrico permite o planeamento da

cirurgia ortogndtica — caso exista necessidade de avanco maxilar deverd ser com

[14]

sobrecorrecdo para permitir a inevitdvel recidiva. Apds a cirurgia, o tratamento

ortodontico prossegue para os ajustes finais, de forma a obter uma oclusdo funcional e

estética.'”

Equipa Multidisciplinar

A SPR deve ter uma abordagem multidisciplinar, uma vez que se trata duma anomalia

(28]

de desenvolvimento. Os pacientes devem ser acompanhados para avaliacéo e

tratamento, numa consulta multidisciplinar que inclua varias valéncias.™™®!
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“Catch-up growth” Mito ou Realidade

Quando a micrognatia mandibular na SPR é resultante de compressao intrauterina,
apds o nascimento, a mandibula apresentaria um crescimento de recuperacdo ou
compensatério.Bg] Alguns pacientes tém, apds o nascimento um crescimento da mandibula
gue permite a correcdo da hipoplasia mandibular mas esta evolucdo ndo acontece com a
maior parte dos pacientes com SPRBY: nestes a mandibula é pequena ao nascimento e
permanece reduzida, comparativamente com a maxila ao longo do crescimento.!*> *°!

Segundo Figueroa (1991), alguns pacientes podem ter uma recuperagdo da sua
micrognatia, nao obstante raramente atingem os valores normais das dimensdes

mandibulares para a idade.®!
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5 - Os Pacientes Pierre Robin no Centro Hospitalar de Sao Joao

Foram identificados, na consulta de Grupo de Fendas Labio Palatinas (CGFLP) do
Centro Hospitalar de Sdo Jodo (CHSJ), 57 pacientes com diagndstico de SPR, dos quais 49

aceitaram fazer parte deste estudo acerca da SPR e cujos cuidadores assinaram
consentimento informado.

Foram efetuadas as histdrias clinicas, e analisadas quanto a sindromes associados,
anomalias concomitantes, dificuldades respiratdrias, tratamentos efetuados e necessidades

de tratamentos destes pacientes nascidos entre 1992 e 2012. De forma a proteger a sua

identidade, os pacientes foram apelidados de SPR-1 até SPR-49.

Dos 49 pacientes, SPR 26 sdo do género Feminino e 23 sdo do género Masculino

(53,1% F : 46,9% M). Apresentam SPR isoladamente 28 pacientes (57,1%) e 21 (42,9%) tém

associadas Sindromes ou existe suspeita de Sindrome - em estudo.

O diagnéstico na grande maioria dos pacientes — 42 (86%) foi ao nascimento, pela

dificuldade de obter um plano verdadeiramente sagital para diagnosticar a micrognatia e

obter um Diagndstico Pré-Natal de SPR. E mais exequivel o diagndstico de fendas do tipo | ou
do tipo Il - Fig.5.1 e 5.2.

Fig.3- Diagndstico Pré-Natal de Fenda Tipo Il -Paciente C.G.F.LP /S.E.C.H.S.)
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Fig.4- Diagnostico Pré-Natal de Fenda Tipo Il -Paciente C.G.F.LP /S.E.C.H.S.)

Dos outros 7 pacientes (14%) o diagndstico encontrado foi de:

- Em 2 (4%) Hidramnios durante a gravidez (um desses pacientes tem Sindrome

Poliformativa e no outro existe suspeita de Sindrome em estudo - Atresia congénita do
duodeno; Hipotonia; Prematuro) — Fig. 5.3.

i 243.7rIm
- - Har-mid

Fig.5- Diagndstico Hidramnios de paciente SPR -Paciente C.G.F.LP /S.E.C.H.S.J

- Em 2 pacientes (4 %) malformacgdes (1 de cardiopatia complexa e 1 diagndstico as
32 semanas de agenesia de corpo caloso).

- Em 2 pacientes (4 % ) Oligoamnios.
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Fig.6- Diagnostico Oligoamnios de paciente SPR -Paciente C.G.F.LP /S.E.C.H.S.)

- E apenas um paciente (2%) ,dos 49 Diagndstico Pré-Natal de SPR.
Verificou-se que 5 dos pacientes SPR (10%) foram prematuros.
A Apneia do Sono foi diagnosticada em 3 pacientes (6%).

Trés pacientes tém epilepsia (6%).

Foi encontrada Heranga Familiar em 20% dos casos, nomeadamente:

- Histéria Familiar de Fendas em 3 pacientes (6%): um familiar da mae; um familiar da

mae; um primo paterno.

-Trés pacientes (6%) em que a Mae ou Pai tém fenda do grupo Ill — (SPR ?)(num

paciente a mae e em dois pacientes o pai).

- Trés pacientes (6%) em que a Mde ou Pai tém Cromossomopatias equilibradas; num
paciente o Pai tem um problema Cromossémico, mas balanceado; noutro a mae tem uma

translocacdo balanceada; e noutro a mae tem uma translocacao.

- Um paciente (2%) cujo pai tem Sindrome de Marshall.
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Um paciente (2%)tem agenesia de incisivos laterais superiores.

Fig.7- Paciente SPR -Paciente C.G.F.LP /S.E.C.H.S.) com agenesia de incisivos laterais superiores

Dois pacientes (4%) apresentam Amelogénese imperfeita.

Dois pacientes (4%) efetuam bruxismo

Tabela SPR 1- Diagndstico PN e Histéria Familiar de Fendas os pacientes SPR

Paciente Diagnéstico Pré-natal Histéria Familiar de Fendas
SPR 1 Detetado Hidramnios durante a gravidez Nao
SPR 2 Nao Nao
SPR 3 Nado Nao
SPR 4 Nao Nao
SPR 5 Nao Do lado materno antecedentes familiares de fenda do grupo Il
SPR 6 Nao Nao
SPR 7 Ndo Mde com fenda do grupo lll
SPR 8 Nao Nado
SPR 9 Nao N3o
SPR 10 Nao Ndo
SPR 11 Nao Nao
SPR 12 Nao Nao
SPR 13 Nao Nao
SPR 14 Nao Nado
SPR 15 Nao Nado
SPR 16 Nao Pai com fenda do grupo IlI
SPR 17 Nao Pai com fenda do grupo Ill Pai tem também Agenesia de Incisivos
laterais superiores.
SPR 18 Nao Nao
SPR 19 Nao Nado
SPR 20 Nao Nado
SPR 21 Nao Nado
SPR 22 Nao Nao
SPR 23 Nao Pai problema. Cromossémico mas balanceado.
SPR 24 Nao Prematuro
SPR 25 Nao Nado
SPR 26 Diagnostico Pré-natal as 32 semanas de
agenesia de corpo caloso
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SPR 27 Nao Nado
SPR 28 Nao Nao
SPR 29 Nao Translocagdo na Mae que tem antecedentes de Epilepsia
SPR 30 Nao Nao
SPR 31 Nao Pai tem S. Marshall
SPR 32 Diagnostico de Oligopamnios as 37 | Ndo
semanas
SPR 33 Nao Nao
SPR 34 Nao Nao
SPR 35 Nao Nao
SPR 36 Nao Nao
SPR 37 Diagnostico de Oligodmnios Nao
SPR 38 Nao Nado
SPR 39 Nao Nado
SPR 40 Diagnodstico  Pré-natal de cardiopatia | Nao
complexa
SPR 41 Detetado Hidramnios durante a gravidez Nao
SPR 42 Nao Nao
SPR 43 Nado Ma3e histéria familiar de fenda
SPR 44 Nao Nao
SPR 45 Nao Ndo
SPR 46 Nao Translocagdo na Mae
SPR 47 Nao Nao
SPR 48 Nao Nao
SPR 49 Diagndstico PN de fenda Primo paterno com FLP

Tabela SPR 2- Associa¢des a Sindromes / Anomalias nos pacientes SPR

Paciente Associagdo a Sindrome Anomalias associadas
SPR 1 Sindrome Poliformativa Néo

-SPR

-Hipospadia

-Tetralogia de Fallot;
-Agenesia Renal Esquerda;
Hérnia Inguinal

Caridtipo Normal

SPR 2 Nao Apneia do sono

SPR 3 Nao Nao

SPR 4 Nao Surdez

SPR 5 Nao Apneia do sono

SPR 6 Sindrome? ; Nado
Descolamento de Retina

SPR7 Sindrome? Problemas na Articulagdo Subtalar Nao

SPR 8 Nao Prematuro

SPR9 Nao Nado

SPR 10 Nao Nao

SPR 11 S. Alcodlico Fetal; Prematura

Fratura na clavicula;
Problemas Cardiacos e Oftalmoldgicos

SPR 12 Sindrome Poliformativa Nao
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SPR 13 Nao Nevo melanico da planta
direita
SPR 14 Sindrome de Wolf (delegdo 4p) Nao
Pé equino bilateral
SPR 15 Sindrome de Moebius Nao
(paralisia do nervo facial- s6 movimentos de abertura da boca e dos olhos);
Pé boto;
Granuloma na traqueia;
Hérnia inguinal
SPR 16 Nao Nado
SPR 17 Nao Prematura;
Apneia do sono; Dermatite
atodpica; Alergias ;
Agenesia de Incisivos laterais
superiores ; Bruxismo
SPR 18 Nao Nao
SPR 19 Nao Epilepsia
SPR 20 Sindrome de DiGeorge Epilepsia;
SPR, Polimicrogenia bilateral; Problemas Motores (locomogéo e fala) Amelogénese imperfeita
SPR 21 Nao Nao
SPR 22 Nao Nao
SPR 23 Sindrome. Anomalia do cromossoma 7 (com inversdo) Cabelo fragil e sem
SPR, crescimento
CIV- comunicagdo intraventricular, ao nascimento
SPR 24 Sindrome ? Nao
SPR 25 S. Di George N3o
SPR S fenda submucosa
SPR 26 S. Toriello-Carey com SPR Epilepsia; Amelogénese
imperfeita
SPR 27 Nao Nao
SPR 28 Nao Ndo
SPR 29 Sindrome de Di George? Nao
Translocagdo no cromossoma 1
SPR 30 Nao Fosseta coccigea cega
SPR 31 S. Marshall Ndo
SPR 32 Nao Nado
SPR 33 Sindrome de Kabuki Ndo
SPR 34 Sindrome ? Nao
SPR 35 Nao Ndo
SPR 36 Sindrome poliformativo ? Nao
Anca deslocada
SPR 37 Nao Nao
SPR 38 Nao Nao
SPR 39 Nao Ndo
SPR 40 Sindrome Nao
SPR 41 ? Atresia congénita do
duodeno ; Hipotonia;
Prematuro
SPR 42 Ndo Traqueomaldcia
SPR 43 Sindrome ? Nao
SPR 44 Nao Nao
SPR 45 Nao Nao
SPR 46 Sindrome poliformativo Nao
SPR 47 Nao Nado
SPR 48 Nao Nado
SPR 49 Nao Nado
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Tabela SPR 3- Tratamentos efetuados pelos pacientes SPR

Paciente Tratamentos efetuados
SPR1 30-7-2003-Operagdes plasticas na faringe;
17-10-2006- Cirurgia cardiotoracica (Valvuloplastias );
24-07-2008-
Cirurgia Cardiotoracica (Fistula pds-operatdria)
4-6-2009- Palatoplastia de Furlow
SPR 2 3 Palatoplastias ;
2 Miringotomias ; Frenectomia; Cirurgia Nasal (cornetos/ Epulides)
SPR 3 2 Glossopéxias ( = aos 3 meses);
Palatoplastia( aos 16 meses);
Remogdo da glossopéxia (= aos 2 anos )
SPR 4 Palatoplastia (aos 18 meses)
Frenectomia do freio lingual aos 2 anos
Miringotomia com inser¢do de tubos — 12-07-2007
(surdez de condugdo)
SPR 5 12Palatoplastia (aos 4 meses);
22Palatoplastia (aos 5 anos);
32Palatoplastia (aos 8 anos);
43palatoplastia (13 anos)
SPR 6 Palatoplastia (12 meses)
SPR7 Glossopéxia (com 1 dia); Palatoplastia (= 17-18 meses);
Miringotomia (aos 11 anos)
SPR 8 Palatoplastia ( aos 13 meses)
Amigdalectomia
SPR9 Cirurgia a Quisto no eso6fago
SPR 10 Palatoplastia e Miringotomia (aos 10 meses)
SPR 11 2 Palatoplastias
SPR 12 Glossopéxia (=1 més);
Palatoplastia (aos 8 meses); Miringotomia (aos 8 anos)
SPR 13 2 Glossopéxia (= 1 Més e =2 meses);
Traqueostomia (=1,5 meses); 2 Palatoplastia (aos 9 meses e aos 4,5 anos — Técnica de Furlow); cirurgia plastica
na zona da Traqueostomia Miringotomia (aos 4,5 anos)
SPR 14 Cirurgia Ortopédica ao pé equino bilateral (aos 8 anos)
SPR 15 Glossopéxia (14 dias);
Tragueostomia (16 dias);
Palatoplastia (1 ano);
Gastrostomia Percutadnea (aos 2 anos);
3 ou 4 Miringotomias; 3 cirurgias a hérnia.
SPR 16 Palatoplastia (aos 9 meses)
SPR 17 Palatoplastia (= 10 meses)
SPR 18 Palatoplastia (9 meses);
2 Miringotomias (1,5 anos e 7 anos)
SPR 19 2 Glossopéxias (aos 2 dias, aos 25 dias);
Tragueostomia (1 més);
Distragdo Mandibular (aos 2/3 anos)
Reparagdo e operagdo plastica da traqueia e encerramento da fistula (3 anos)
SPR 20 Palatoplastia (9 meses)
SPR 21 Palatoplastia e Miringotomia aos 13 meses
SPR 22 Palatoplastia (aos 9 meses)
SPR 23 2 Glossopéxias (aos 4 dias , e com um més e 24 dias);
Palatoplastia (aos 15 meses);
Traqueotomia (= 2 anos)
SPR 24 Palatoplastia
SPR 25 -
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SPR 26 Palatoplastia (aos 13 meses)
SPR 27 Palatoplastia (aos 12 meses)
SPR 28 Palatoplastia (aos 10 meses)
SPR 29 Palatoplastia (aos 10 meses)
SPR 30 Palatoplastia (aos 9 meses)
SPR 31 Palatoplastia (aos 9 meses)
SPR 32 Palatoplastia (aos 11 meses)
SPR 33 Queiloplastia (aos 4 meses)

Palatoplastia (aos
SPR 34 Palatoplastia e Miringotomia(aos 10 meses)
SPR 35 Palatoplastia e Miringotomia(aos 13 meses)
SPR 36 Palatoplastia (aos 20 meses)
SPR 37 Palatoplastia e Miringotomia(aos 11 meses)
SPR 38 Palatoplastia e Miringotomia(aos 9 meses)
SPR 39 Palatoplastia e Miringotomia(aos 8 meses)
SPR 40 Queiloplastia
SPR 41 Palatoplastia e Miringotomia(aos 12 meses)
SPR 42 Traqueotomizada aos 19 dias

Palatoplastia (aos 9 meses)
SPR 43 -
SPR 44 Palatoplastia(aos 10 meses)
SPR 45 -
SPR 46 -
SPR 47 -
SPR 48 -
SPR 49 -
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6 — Resultados

Tabela 1 - Descricdo do grupos pela variavel género

Grupo

SPR Controlo Total P

Género
Masculino 21 (49) 131 (51) 151 (50) 0,832
Feminino 22 (51) 128 (49) 150 (50)

Teste qui quadrado de Pearson

Tabela 1a — Descricdo da idade

Grupo
SPR Controlo Total P
Idade
Média 64,56 72,70 71,54
Dp 59,22 55,02 55,60
Minimo 2,00 1,00 1,00
P25 11,00 36,00 32,00 0,131
Mediana 45,00 55,00 54,50
P75 105,00 99,00 99,00

Maximo 222,00 234,00 234,00

Teste de Mann whitney

Nas tabelas acima observa-se que nao existem diferengas estatisticamente significativas
entre os grupos para as varidveis de caracterizacao.

Tabela 2 — Comparagao dos grupos por angulos

Grupo "
SPR Controlo Total P
Angulo Nasolabial

Média 104,7814 108,9969 108,3967

Dp 11,4624 9,9249 10,2441

Minimo 83,9000 83,2000 83,2000

P25 96,6000 101,7000 101,2000 0,012
Mediana 104,6000 107,9000 107,4000

P75 112,7000 116,4000 116,0000

Maximo 127,0000 133,5000 133,5000

Angulo Nasofacial
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Média 33,1093 33,9228 33,8070
Dp 5,5960 4,6787 4,8181
Minimo 21,8000 18,4000 18,4000
P25 29,7000 30,8000 30,6000 0,306
Mediana 32,4000 33,7000 33,5500
P75 37,8000 37,2000 37,2000
Maximo 44,3000 50,0000 50,0000
Angulo
Nasomentoniano
Média 128,6674 129,6239 129,4877
Dp 7,0292 5,5142 5,7506
Minimo 114,8000 114,5000 114,5000
P25 123,0000 125,6000 125,5000 0,313
Mediana 128,9000 129,2000 129,2000
P75 132,2000 133,1000 132,9000
Maximo 145,2000 149,2000 149,2000
Angulo Bergman
Média 159,9791 164,6143 163,9543
Dp 6,8264 5,3598 5,8102
Minimo 148,3000 149,7000 148,3000
P25 155,5000 161,0000 160,0000 <0,001
Mediana 158,7000 164,8000 164,2000
P75 163,9000 168,2000 168,1000
Maximo 179,2000 179,2000 179,2000
Angulo Manero
Média -13,4744 -10,9429 -11,3033
Dp 4,0804 3,4577 3,6546
Minimo -19,9000 -20,4000 -20,4000
P25 -16,8000 -13,4000 -13,8000 <0,001
Mediana -13,8000 -10,8000 -11,3500
P75 -10,5000 -8,5000 -8,6000
Maximo -3,0000 -1,7000 -1,7000

*Teste T para amostras independentes

Relativamente ao angulo Nasolabial observa-se que os individuos do grupo controlo tém
angulos maiores dos que os do grupo SPR (108 vs 104) sendo esta diferenca estatisticamente
significativa (p0=0,012).

Para o angulo de Bergman a tendéncia é a mesma . Os individuos do grupo controlo tém

angulos maiores do que os do grupo SPR (164 vs 160), sendo esta diferenca estatisticamente
significativa (p<0,001).

Considerando o angulo Manero os controlos tém angulos mais pequenos do que os SPR(-11

vs =-13 ) sendo esta diferenca estatisticamente significativa  (p<0,001).
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Nesta tabela estamos a comparar os dois grupos mas apenas para individuos do género

masculino:

Tabela 3 — Comparacgdo dos grupos por angulos nos individuos do género masculino

Grupo

P*
SPR Controlo Total
Angulo Nasolabial
Média 104,4286 109,7809 109,0414
Dp 11,5975 9,8974 10,2754
Minimo 84,7000 83,2000 83,2000
P25 96,6000 103,3000 102,1500 0,026
Mediana 102,9000 107,9000 107,6500
P75 114,3000 117,3000 116,6000
Maximo 127,0000 133,4000 133,4000
Angulo Nasofacial
Média 33,4667 34,2519 34,1434
Dp 5,6391 4,0091 4,2571
Minimo 21,8000 25,3000 21,8000
P25 30,1000 31,3000 31,2500 0,434
Mediana 32,4000 34,2000 34,2000
P75 35,8000 37,3000 37,2500
Maximo 44,3000 45,0000 45,0000
Angulo
Nasomentoniano
Média 128,0952 129,5092 129,3138
Dp 6,9614 4,8775 5,2096
Minimo 114,8000 115,0000 114,8000
P25 125,2000 126,1000 125,6000 0,250
Mediana 128,0000 129,3000 129,2000
P75 131,8000 132,8000 132,6000
Maximo 144,4000 141,0000 144,4000
Angulo Bergman
Média 159,3857 164,4252 163,7289
Dp 5,3788 5,2067 5,4969
Minimo 151,0000 152,0000 151,0000
P25 155,7000 160,7000 159,8500 <0,001
Mediana 158,2000 164,4000 163,8500
P75 163,0000 168,1000 167,9500
Maximo 172,0000 177,7000 177,7000
Angulo Manero
Média -13,5714 -11,2069 -11,5336
Dp 3,4739 3,4855 3,5676 0.004
Minimo -19,3000 -20,4000 -20,4000 !
P25 -15,4000 -13,6000 -14,0000
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Mediana
P75
Maximo

-13,8000
-12,0000
-6,9000

-11,4000
-8,7000
-1,7000

-11,6000
-8,8000
-1,7000

*Teste T para amostras independentes

Nesta tabela estamos a comparar os dois grupos mas apenas para individuos do género
feminino:

Tabela 4 — Comparacgdo dos grupos por angulos nos individuos do género feminino

Grupo p
SPR Controlo Total
Angulo Nasolabial
Média 105,1182 108,1945 107,7433
Dp 11,5944 9,9275 10,2050
Minimo 83,9000 86,9000 83,9000
P25 96,6000 100,5000 100,3000 0,192
Mediana 105,6000 107,7000 107,3000
P75 112,4000 114,7500 114,6000
Maximo 125,6000 133,5000 133,5000
Angulo Nasofacial
Média 32,7682 33,5859 33,4660
Dp 5,6653 5,2718 5,3194
Minimo 22,5000 18,4000 18,4000
P25 29,4000 30,1500 30,1000 0,507
Mediana 32,4500 33,1000 33,0500
P75 37,9000 36,5500 36,8000
Maximo 42,7000 50,0000 50,0000
Angulo
Nasomentoniano
Média 129,2136 129,7414 129,6640
Dp 7,2129 6,1149 6,2640
Minimo 116,7000 114,5000 114,5000
P25 123,0000 125,5500 125,4000 0,716
Mediana 129,4500 129,2000 129,2000
P75 133,1000 133,4000 133,3000
Maximo 145,2000 149,2000 149,2000
Angulo Bergman
Média 160,5455 164,8078 164,1827
Dp 8,0596 5,5258 6,1213
Minimo 148,3000 149,7000 148,3000 0.025
P25 153,5000 161,1000 160,2000 !
Mediana 160,0500 165,1500 164,6500
P75 164,2000 168,5500 168,2000
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Maximo

Angulo Manero

Média
Dp
Minimo
P25
Mediana
P75
Maximo

179,2000

-13,3818
4,6677
-19,9000
-17,5000
-12,9500
-9,9000
-3,0000

179,2000

-10,6727
3,4216
-19,5000
-13,0000
-10,4500
-8,3000
-1,8000

179,2000

-11,0700
3,7382
-19,9000
-13,5000
-10,7000
-8,5000
-1,8000

0,015

*Teste T para amostras independentes

Nesta tabela estamos a comparar género mas apenas para individuos do grupo SPR:

Tabela 5 — Grupo SPR - Comparacao entre Género

Género

*
Masculino Feminino Total P
Angulo Nasolabial
Média 104,4286 105,1182 104,7814
Dp 11,5975 11,5944 11,4624
Minimo 84,7000 83,9000 83,9000
P25 96,6000 96,6000 96,6000 0,846
Mediana 102,9000 105,6000 104,6000
P75 114,3000 112,4000 112,7000
Maximo 127,0000 125,6000 127,0000
Angulo Nasofacial
Média 33,4667 32,7682 33,1093
Dp 5,6391 5,6653 5,5960
Minimo 21,8000 22,5000 21,8000
P25 30,1000 29,4000 29,7000 0,688
Mediana 32,4000 32,4500 32,4000
P75 35,8000 37,9000 37,8000
Maximo 44,3000 42,7000 44,3000
Angulo
Nasomentoniano
Média 128,0952 129,2136 128,6674
Dp 6,9614 7,2129 7,0292
Minimo 114,8000 116,7000 114,8000
P25 125,2000 123,0000 123,0000 0,608
Mediana 128,0000 129,4500 128,9000
P75 131,8000 133,1000 132,2000
Maximo 144,4000 145,2000 145,2000
Angulo Bergman
Média 159,3857 160,5455 159,9791 0,584
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Dp
Minimo
P25
Mediana
P75
Maximo
Angulo Manero

Média
Dp
Minimo
P25
Mediana
P75
Maximo

5,3788
151,0000
155,7000
158,2000
163,0000
172,0000

-13,5714
3,4739
-19,3000
-15,4000
-13,8000
-12,0000
-6,9000

8,0596
148,3000
153,5000
160,0500
164,2000
179,2000

-13,3818
4,6677
-19,9000
-17,5000
-12,9500
-9,9000
-3,0000

6,8264
148,3000
155,5000
158,7000
163,9000
179,2000

-13,4744
4,0804
-19,9000
-16,8000
-13,8000
-10,5000
-3,0000

0,881

*Teste T para amostras independentes

Nesta tabela estamos a comprar género mas apenas para o grupo controlo:

Tabela 6 — Grupo Controlo — comparacdo entre Género

Género p
Masculino Feminino Total
Angulo Nasolabial
Média 109,7809 108,1945 108,9969
Dp 9,8974 9,9275 9,9249
Minimo 83,2000 86,9000 83,2000
P25 103,3000 100,5000 101,7000 0,199
Mediana 107,9000 107,7000 107,9000
P75 117,3000 114,7500 116,4000
Mdximo 133,4000 133,5000 133,5000
Angulo Nasofacial
Média 34,2519 33,5859 33,9228
Dp 4,0091 5,2718 4,6787
Minimo 25,3000 18,4000 18,4000
P25 31,3000 30,1500 30,8000 0,254
Mediana 34,2000 33,1000 33,7000
P75 37,3000 36,5500 37,2000
Maximo 45,0000 50,0000 50,0000
Angulo
Nasomentoniano
Média 129,5092 129,7414 129,6239
Dp 4,8775 6,1149 5,5142 0.736
Minimo 115,0000 114,5000 114,5000 ’
P25 126,1000 125,5500 125,6000
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Mediana 129,3000 129,2000 129,2000
P75 132,8000 133,4000 133,1000
Maximo 141,0000 149,2000 149,2000
Angulo Bergman
Média 164,4252 164,8078 164,6143
Dp 5,2067 5,5258 5,3598
Minimo 152,0000 149,7000 149,7000
P25 160,7000 161,1000 161,0000 0,567
Mediana 164,4000 165,1500 164,8000
P75 168,1000 168,5500 168,2000
Maximo 177,7000 179,2000 179,2000
Angulo Manero
Média -11,2069 -10,6727 -10,9429
Dp 3,4855 3,4216 3,4577
Minimo -20,4000 -19,5000 -20,4000
P25 -13,6000 -13,0000 -13,4000 0,214
Mediana -11,4000 -10,4500 -10,8000
P75 -8,7000 -8,3000 -8,5000
Maximo -1,7000 -1,8000 -1,7000

*Teste T para amostras independentes

Tabela 7- Reprodutibilidade inter observador (AM- CP)

Reprodutibilidade

ICC* IC 95%

Angulo 0,948 0,846-
Nasolabial 0,983
Angulo 0,882 0,649-
Nasofacial 0,960
Angulo 0,922 0,768-
Nasomentoniano 0,974
Angulo Bergman 0,990 0,971-
0,997

Angulo Manero 0,972 0,916-
0,991

*Intraclasse correlation; ** Intervalo de confianca a 95%

Nas tabelas 7 e 8 observam-se os resultados da reprodutibilidade das avaliagcdes. Observa-se
gue tanto inter com intra observados a calibragem é bastante boa, apresentando nivel de
concordancia bastante elevados.
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Tabela 8- Reprodutibilidade intra observador (AM- AM)

Reprodutibilidade

ICC* IC 95%

Angulo 0,881 0,645-
Nasolabial 0,960
Angulo 0,906 0,721-
Nasofacial 0,969
Angulo 0,926 0,779-
Nasomentoniano 0,975
Angulo Bergman 0,984 0,951-
0,994

Angulo Manero 0,993 0,979-
0,998

*Intraclasse correlation; ** Intervalo de confianga a 95%

Na tabela 9 estd apresentada a comparacdo entre os grupos definidos e os angulos para as
criancas entre 1 e 3 meses. Observa-se que nao existem diferencas estatisticamente
significativas.

Tabela 9 — Idade — [1-3 meses] - Comparac¢do dos angulos nos dois grupos

Grupo
SPR Controlo Total p*
(n=4) (n=4)
Angulo Nasolabial
Média 100,4750 115,7000 108,0875
Dp 15,0774 9,3968 14,1950
Minimo 84,7000 105,4000 84,7000
P25 90,3500 108,2500 98,2000 0,149
Mediana 98,2000 115,3000 108,2500
P75 110,6000 123,1500 120,1500
Maximo 120,8000 126,8000 126,8000
Angulo Nasofacial
Média 38,6500 42,7750 40,7125
Dp 3,5190 5,1442 4,6379
Minimo 34,2000 38,3000 34,2000
P25 36,1000 39,2000 38,1500 0,149
Mediana 38,9000 41,4000 39,9500
P75 41,2000 46,3500 42,6500
Maximo 42,6000 50,0000 50,0000
Angulo
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Nasomentoniano
Média
Dp
Minimo
P25
Mediana
P75
Maximo
Angulo Bergman
Média
Dp
Minimo
P25
Mediana
P75
Maximo
Angulo Manero
Média
Dp
Minimo
P25
Mediana
P75
Maximo

121,4500
5,2342
114,8000
118,2000
121,7000
124,7000
127,6000

153,1750
2,3258
151,0000
151,4500
152,7000
154,9000
156,3000

-18,9000
1,0198
-19,9000
-19,6000
-19,1000
-18,2000
-17,5000

120,7500
5,5018
114,5000
116,4500
120,6500
125,0500
127,2000

158,7500
5,3681
154,1000
154,1500
158,3000
163,3500
164,3000

-15,5250
2,9102
-19,5000
-17,3000
-15,0500
-13,7500
-12,5000

121,1000
4,9854
114,5000
116,6000
121,7000
125,0500
127,6000

155,9625
4,8527
151,0000
152,7000
154,1500
159,3500
164,3000

-17,2125
2,7074
-19,9000
-19,4000
-18,2000
-15,0500
-12,5000

0,773

0,083

0,149

*Teste de Mann Whitney

Nesta tabela 10 estd apresentada a comparagao entre os grupos definidos e os angulos para
as criancas entre 4 e 9 meses. Observa-se que ndo existem diferencas estatisticamente
significativas.

Tabela 10 — Idade — [4-9 meses] - Comparacdo dos angulos nos dois grupos

Grupo
SPR Controlo Total p*
(n=4) (n=8)
Angulo Nasolabial
Média 107,4000 106,7125 106,9417
Dp 6,5131 9,5677 8,3628
Minimo 101,4000 90,1000 90,1000
P25 101,8500 101,0500 101,8500 0,734
Mediana 106,9500 106,6500 106,6500
P75 112,9500 114,8000 114,4000
Maximo 114,3000 118,6000 118,6000

Angulo Nasofacial
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Média 37,2750 38,1000 37,8250
Dp 4,6155 4,3035 4,2143
Minimo 31,8000 31,0000 31,0000
P25 33,8000 34,5500 34,5500 0,798
Mediana 37,3000 39,5500 38,8000
P75 40,7500 40,9500 40,9500
Maximo 42,7000 43,7000 43,7000
Angulo
Nasomentoniano
Média 125,5500 128,5750 127,5667
Dp 7,1398 6,5828 6,6104
Minimo 116,7000 121,8000 116,7000
P25 119,8500 123,4500 123,0000 0,609
Mediana 126,5000 127,4000 127,4000
P75 131,2500 131,6500 131,6500
Maximo 132,5000 141,8000 141,8000
Angulo Bergman
Média 158,5250 165,3750 163,0917
Dp 4,7591 6,4500 6,6352
Minimo 152,8000 158,4000 152,8000
P25 154,7000 161,0000 159,2000 0,062
Mediana 158,9500 164,5000 162,7000
P75 162,3500 167,2000 165,3500
Maximo 163,4000 179,2000 179,2000
Angulo Manero
Média -17,0000 -15,0000 -15,6667
Dp 1,8184 1,8974 2,0402
Minimo -18,6000 -18,9000 -18,9000
P25 -18,4000 -15,7500 -17,4500 0,125
Mediana -17,4000 -14,5000 -14,7000
P75 -15,6000 -13,6000 -14,1500
Maximo -14,6000 -13,4000 -13,4000

*Teste de Mann Whitney

Na tabela 11 estd apresentada a comparacdo entre os grupos definidos e os angulos para as
criancas entre 10 e 16 meses. Observa-se diferenca estatisticamente significativas para o
angulo nasolabial sendo que os doentes SPR tém uma mediana mais baixa do angulo
relativamente aos controlos.

I
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Tabela 11 — Idade — [10-16 meses] - Comparacado dos angulos nos dois grupos

Grupo
SPR Controlo Total p*
(n=5) (n=11)
Angulo Nasolabial
Média 93,7800 110,1818 105,0563
Dp 8,2672 9,8930 12,0467
Minimo 85,4000 97,4000 85,4000
P25 89,5000 104,1000 97,1500 0,015
Mediana 90,5000 106,3000 105,4000
P75 96,9000 114,3000 111,6000
Maximo 106,6000 132,9000 132,9000
Angulo Nasofacial
Média 30,3200 37,4000 35,1875
Dp 7,6359 5,8822 7,0783
Minimo 24,4000 27,0000 24,4000
P25 25,4000 33,4000 27,5500 0,062
Mediana 25,5000 38,0000 37,6500
P75 34,4000 42,0000 40,5500
Maximo 41,9000 45,0000 45,0000
Angulo
Nasomentoniano
Média 134,3600 129,5000 131,0188
Dp 7,7294 6,7139 7,1690
Minimo 123,0000 118,5000 118,5000
P25 130,3000 123,3000 125,4000 0,193
Mediana 137,0000 129,2000 130,1500
P75 139,2000 134,1000 137,7500
Maximo 142,3000 140,9000 142,3000
Angulo Bergman
Média 168,5600 166,6182 167,2250
Dp 4,4981 3,2471 3,6454
Minimo 161,1000 160,2000 160,2000
P25 167,8000 164,4000 164,6500 0,156
Mediana 170,1000 166,9000 167,4000
P75 171,8000 169,7000 170,3500
Maximo 172,0000 171,0000 172,0000
Angulo Manero
Média -12,8800 -14,7909 -14,1937
Dp 4,5762 2,1338 3,0752
Minimo -19,7000 -17,4000 -19,7000 0234
P25 -13,5000 -16,9000 -16,8500 !
Mediana -12,3000 -14,0000 -13,7000
P75 -12,0000 -12,9000 -12,5500
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Maximo -6,9000 -11,3000 -6,9000

**Teste de Mann Whitney

Nesta tabela 12, observa-se diferenca estatisticamente significativa para o angulo de
Bergman sendo que os SPR tém um valor mediana mais baixo do que os controlos.

Tabela 12 — Idade — [17-24 meses] - Comparacdo dos angulos nos dois grupos

Grupo
SPR Controlo Total p*
(n=2) (n=17)
Angulo Nasolabial
Média 121,9000 109,5235 110,8263
Dp 7,2125 13,4545 13,3801
Minimo 116,8000 83,2000 83,2000
P25 116,8000 101,3000 101,3000 0,184
Mediana 121,9000 108,6000 108,7000
P75 127,0000 122,0000 122,8000
Maximo 127,0000 133,4000 133,4000
Angulo Nasofacial
Média 36,2500 36,6176 36,5789
Dp 8,6974 4,2332 4,4883
Minimo 30,1000 28,8000 28,8000
P25 30,1000 33,4000 32,9000 0,894
Mediana 36,2500 36,4000 36,4000
P75 42,4000 40,1000 40,3000
Maximo 42,4000 43,7000 43,7000
Angulo
Nasomentoniano
Média 126,7000 130,1647 129,8000
Dp 72125 47505  4,9136
Minimo 121,6000 121,3000 121,3000
P25 121,6000 127,2000 125,5000 0,595
Mediana 126,7000 129,6000 129,6000
P75 131,8000 133,3000 133,3000
Maximo 131,8000 138,6000 138,6000
Angulo Bergman
Média 156,6500 166,5176 165,4789
Dp 1,6263 3,6401 4,6481
Minimo 155,5000 160,7000 155,5000
P25 155,5000 163,8000 163,3000 0,024
Mediana 156,6500 166,1000 166,0000
P75 157,8000 168,6000 168,6000
Maximo 157,8000 173,5000 173,5000
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Angulo Manero

Média -14,8000 -13,8412 -13,9421

Dp 1,5556 2,5671 2,4665

Minimo -15,9000 -18,3000 -18,3000

P25 -15,9000 -15,3000 -15,8000 0,690
Mediana -14,8000 -14,1000 -14,1000

P75 -13,7000 -12,0000 -12,0000

Maximo -13,7000  -8,1000 -8,1000

**Teste de Mann Whitney

Nesta tabela 13 observa-se que ndo existem diferencas estatisticamente significativas.

Tabela 13 — Idade — [25-36 meses] - Comparacdo dos angulos nos dois grupos

Grupo
SPR Controlo Total p*
(n=3) (n=29)
Angulo Nasolabial
Média 100,5000 109,8414 108,9656
Dp 7,9076 12,1011 11,9980
Minimo 95,3000 86,9000 86,9000
P25 95,3000 101,4000 98,9500 0,164
Mediana 96,6000 110,2000 109,5500
P75 109,6000 116,5000 116,5000
Maximo 109,6000 128,8000 128,8000
Angulo Nasofacial
Média 30,6667 34,4276 34,0750
Dp 8,1396 4,3659 4,7678
Minimo 21,8000 25,3000 21,8000
P25 21,8000 30,9000 30,7500 0,383
Mediana 32,4000 35,0000 34,9500
P75 37,8000 38,1000 37,9500
Maximo 37,8000 42,1000 42,1000
Angulo
Nasomentoniano
Média 135,3667 130,7345 131,1688
Dp 10,3326 5,6651 6,1447
Minimo 124,1000 122,8000 122,8000
P25 124,1000 126,9000 126,7500 0,419
Mediana 137,6000 129,2000 129,4000
P75 144,4000 135,4000 136,6000
Maximo 144,4000 143,6000 144,4000
Angulo Bergman
Média 164,1333 164,0138 164,0250 0,974
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Dp
Minimo
P25
Mediana
P75
Maximo

Angulo Manero

Média
Dp
Minimo
P25
Mediana
P75
Maximo

6,0285
157,3000
157,3000
166,4000
168,7000
168,7000

-15,5667
3,1214
-17,8000
-17,8000
-16,9000
-12,0000
-12,0000

6,1257
153,6000
160,8000
163,5000
168,7000
175,7000

-13,2138
3,1730
-20,4000
-15,3000
-13,3000
-10,2000
-6,2000

6,0199
153,6000
160,2000
163,5500
168,7000
175,7000

-13,4344
3,1949
-20,4000
-15,8000
-13,5000
-10,6500
-6,2000

0,155

**Teste de Mann Whitney

Nesta tabela 14 observam-se diferengas estatisticamente significativas, sendo que o grupo
SPR tem um valor da mediana mais baixo do que os controlos.

Tabela 14 — Idade — [37-48 meses] - Comparacao dos angulos nos dois grupos

Grupo
SPR Controlo Total p*
(n=5) (n=41)
Angulo Nasolabial
Média 105,4400 107,7171 107,4696
Dp 5,9773 9,7951 9,4325
Minimo 97,5000 89,2000 89,2000
P25 100,9000 102,6000 102,1000 0,791
Mediana 107,4000 106,3000 106,4500
P75 110,5000 114,1000 111,7000
Maximo 110,9000 128,7000 128,7000
Angulo Nasofacial
Média 33,5400 35,1195 34,9478
Dp 4,0464 4,5031 4,4415
Minimo 27,4000 25,9000 25,9000
P25 31,9000 32,2000 31,9000 0,537
Mediana 34,9000 35,1000 35,0000
P75 35,6000 37,9000 37,9000
Maximo 37,9000 47,4000 47,4000
Angulo
Nasomentoniano
Média 127,8000 128,9195 128,7978 0.791
Dp 6,0424 5,0519 5,1044 ’
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Minimo 119,1000 117,5000 117,5000
P25 125,8000 125,3000 125,3000
Mediana 129,1000 128,6000 128,7000
P75 129,3000 130,8000 130,8000
Maximo 135,7000 141,9000 141,9000
Angulo Bergman
Média 160,0600 164,7049 164,2000
Dp 3,2455 4,8427 4,8907
Minimo 156,3000 153,4000 153,4000
P25 158,4000 161,5000 160,7000 0,030
Mediana 158,7000 165,1000 164,3000
P75 163,0000 168,2000 167,9000
Maximo 163,9000 175,4000 175,4000
Angulo Manero

Média -13,4200 -11,3902 -11,6109
Dp 2,6433 2,7970 2,8255
Minimo -15,1000 -16,4000 -16,4000
P25 -15,1000 -13,2000 -13,4000 0,097
Mediana -15,0000 -12,1000 -12,1000
P75 -12,9000 -9,3000 -9,3000
Maximo -9,0000 -4,8000 -4,8000

*Teste T para amostras independentes

Nesta tabela 15 esta apresentada a comparagdo entre os grupos definidos e os angulos para
as criancgas entre 49 e 60 meses. Nesta tabela ndo foi efetuado qualquer teste de hipdtese
devido ao termos s6 um caso nos SPR.

Tabela 15 — Idade — [49-60 meses] - Comparacdo dos angulos nos dois grupos

Grupo
SPR Controlo Total p*
(n=1) (n=41)
Angulo Nasolabial
Média 94,8000 1161415 109,762
Dp . 8,7098 8,9227
Minimo 94,8000 94,5000 94,5000
P25 94,8000 102,6000 102,1000 i
Mediana 94,8000 110,5000 110,4500
P75 94,8000 116,9000 116,9000
Maximo 94,8000 131,4000 131,4000
Angulo Nasofacial
Média 31,8000 34,3390 34,2786
Dp 3,8586 3,8314
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Minimo
P25
Mediana
P75
Maximo
Angulo
Nasomentoniano
Média
Dp
Minimo
P25
Mediana
P75
Maximo
Angulo Bergman
Média
Dp
Minimo
P25
Mediana
P75
Maximo
Angulo Manero
Média
Dp
Minimo
P25
Mediana
P75
Maximo

31,8000
31,8000
31,8000
31,8000
31,8000

128,9000

128,9000
128,9000
128,9000
128,9000
128,9000

151,3000

151,3000
151,3000
151,3000
151,3000
151,3000

-19,2000

-19,2000
-19,2000
-19,2000
-19,2000
-19,2000

27,1000
31,9000
33,5000
36,6000
42,9000

129,5415
5,1688
116,4000
126,4000
129,9000
133,1000
139,0000

163,5366
5,4746
149,7000
159,5000
163,6000
165,6000
176,0000

-11,2732
2,7689
-18,3000
-13,2000
-11,4000
-9,7000
-3,9000

27,1000
31,8000
33,5000
36,6000
42,9000

129,5262
5,1063
116,4000
126,4000
129,6500
133,1000
139,0000

163,2452
5,7276
149,7000
159,4000
163,2000
165,6000
176,0000

-11,4619
2,9960
-19,2000
-13,3000
-11,4500
-9,7000
-3,9000

**Teste de Mann Whitney

Nesta tabela 16, observa-se que ndo existem diferencas estatisticamente significativas.

Tabela 16 — Idade — [61-72 meses] - Comparac¢do dos angulos nos dois grupos

Grupo
SPR Controlo Total p*
(n=2) (n=20)
Angulo Nasolabial
Média 105,9500 110,5250 110,1091
Dp 1,9092 8,0995 7,8320 0.493
Minimo 104,6000 99,3000 99,3000 ’
P25 104,6000 104,3500 104,6000
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Mediana 105,9500 108,5500 107,6500
P75 107,3000 117,1000 116,4000
Maximo 107,3000 125,0000 125,0000
Angulo Nasofacial
Média 26,8500 32,5450 32,0273
Dp 6,1518 4,6142 4,8861
Minimo 22,5000 22,2000 22,2000
P25 22,5000 29,7500 29,4000 0,304
Mediana 26,8500 32,4000 31,1500
P75 31,2000 36,7500 36,7000
Maximo 31,2000 38,1000 38,1000
Angulo
Nasomentoniano
Média 138,2500 130,2300 130,9591
Dp 9,8288 5,8120 6,3821
Minimo 131,3000 119,3000 119,3000
P25 131,3000 126,1500 126,5000 0,153
Mediana 138,2500 130,1000 130,4000
P75 145,2000 134,3500 134,8000
Maximo 145,2000 142,2000 145,2000
Angulo Bergman
Média 169,8500 164,6350 165,1091
Dp 13,2229 5,4716 6,1455
Minimo 160,5000 155,8000 155,8000
P25 160,5000 159,5000 159,9000 0,493
Mediana 169,8500 166,5000 166,5000
P75 179,2000 168,5500 169,0000
Maximo 179,2000 174,0000 179,2000
Angulo Manero
Média -6,7500 -9,6850 -9,4182
Dp 5,3033 2,6015 2,8650
Minimo -10,5000 -16,0000 -16,0000
P25 -10,5000 -10,4000 -10,5000 0,567
Mediana -6,7500 -9,4000 -9,4000
P75 -3,0000 -8,1000 -7,9000
Maximo -3,0000 -5,0000 -3,0000

**Teste de Mann Whitney

Nesta tabela 17 estd apresentada a comparacdo entre os grupos definidos e os angulos para
as criangas entre 73 e 84 meses. Nesta tabela nao foi efetuado qualquer teste de hipdtese
devido ao termos sé um caso nos SPR.

I
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Tabela 17 — Idade — [73-84 meses] - Comparacado dos angulos nos dois grupos

Grupo
SPR Controlo Total p*
(n=1) (n=14)

Angulo Nasolabial

Média 103,1000 112,4571 111,8333

Dp . 9,7167 9,6699

Minimo 103,1000 100,8000 100,8000

P25 103,1000 106,7000 103,1000 -

Mediana 103,1000 111,3000 110,7000

P75 103,1000 114,7000 114,7000

Maximo 103,1000 133,5000 133,5000
Angulo Nasofacial

Média 30,9000 32,0929 32,0133

Dp . 3,5528 3,4374

Minimo 30,9000 25,4000 25,4000

P25 30,9000 29,8000 29,8000 -

Mediana 30,9000 32,8000 32,8000

P75 30,9000 34,5000 34,5000

Maximo 30,9000 36,5000 36,5000
Angulo
Nasomentoniano

Média 131,2000 131,5357 131,5133

Dp . 5,3197 5,1269

Minimo 131,2000 124,5000 124,5000

P25 131,2000 126,8000 126,8000 -

Mediana 131,2000 131,3000 131,2000

P75 131,2000 135,1000 135,1000

Maximo 131,2000 140,6000 140,6000
Angulo Bergman

Média 162,9000 165,0071 164,8667

Dp . 5,3811 5,2138

Minimo 162,9000 153,3000 153,3000

P25 162,9000 162,8000 162,8000 -

Mediana 162,9000 166,2500 165,6000

P75 162,9000 169,2000 169,2000

Maximo 162,9000 171,9000 171,9000
Angulo Manero

Média -11,5000 -10,1500 -10,2400

Dp . 2,2504 2,1964

Minimo -11,5000 -14,5000 -14,5000

P25 -11,5000 -11,4000 -11,5000 i

Mediana -11,5000 -10,1000 -10,4000

P75 -11,5000 -8,5000 -8,5000

Ana Isabel Manero
Pagina 68

O Tratamento Ortoddntico do Paciente Pierre Robin

Dissertagdo de candidatura para obtengdo do grau de Mestre em Cirurgia Ortognatica e Ortodontia

Faculdade de Medicina da Universidade do Porto - 2012



Maximo -11,5000  -6,9000 -6,9000

**Teste de Mann Whitney

Na tabela 18, observam-se diferencas estatisticamente significativas no angulo Manero
sendo os SPR tém valores mais elevados do que o controlos.

Tabela 18 — Idade — [85-96 meses] - Comparacado dos angulos nos dois grupos

Grupo
SPR Controlo Total p*
(n=2) (n=8)
Angulo Nasolabial
Média 111,6000 115,5500 114,7600
Dp 19,7990 11,9110 12,5169
Minimo 97,6000 99,0000 97,6000
P25 97,6000 104,9000 99,9000 0,602
Mediana 111,6000 117,3500 117,3500
P75 125,6000 124,4500 125,6000
Maximo 125,6000 132,0000 132,0000
Angulo Nasofacial
Média 38,7000 30,4375 32,0900
Dp 7,9196 3,8037 5,5099
Minimo 33,1000 24,4000 24,4000
P25 33,1000 27,8500 29,5000 0,068
Mediana 38,7000 31,0000 32,1000
P75 44,3000 32,5000 33,1000
Maximo 44,3000 36,4000 44,3000
Angulo
Nasomentoniano
Média 122,3500 133,4500 131,2300
Dp 8,4146 5,8669 7,5195
Minimo 116,4000 123,7000 116,4000
P25 116,4000 129,8000 128,3000 0,067
Mediana 122,3500 133,5000 131,3500
P75 128,3000 137,2500 136,2000
Maximo 128,3000 142,8000 142,8000
Angulo Bergman
Média 158,4500 166,3875 164,8000
Dp ,3536 6,9062 6,9506
Minimo 158,2000 156,0000 156,0000
P25 158,2000 159,9500 158,7000 0,117
Mediana 158,4500 168,2500 164,5500
P75 158,7000 172,0500 171,1000
Maximo 158,7000 174,6000 174,6000
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Angulo Manero

Média -13,2500 -8,2000 -9,2100

Dp 1,2021 2,3189 2,9794

Minimo -14,1000 -11,2000 -14,1000

P25 -14,1000 -10,0500 -11,2000 0,037
Mediana -13,2500 -8,2500 -9,0000

P75 -12,4000 -6,8500 -7,4000

Maximo -12,4000 -4,1000 -4,1000

*Teste T para amostras independentes

Nesta tabela 19 estd apresentada a comparacdo entre os grupos definidos e os angulos para
as criancas entre 97-120 meses. Observam-se diferencas estatisticamente significativas
entre os grupos para o angulo de Bergman e Manero. Para o angulo de Bergman observa-se
gue os SPR tém valores medianos mais baixos do que os controlos enquanto que para o
angulo Manero os SPR tém valores medianos mais elevados do que os controlos.

Tabela 19 — Idade — [97-120 meses] - Comparacao dos angulos nos dois grupos

Grupo
SPR Controlo Total p*
(n=6) (n=17)
Angulo Nasolabial
Média 109,2333 105,4706 106,4522
Dp 13,3904 9,6438 10,5472
Minimo 84,9000 87,8000 84,9000
P25 107,7000 99,2000 99,2000 0,310
Mediana 110,3500 106,4000 107,7000
P75 118,9000 110,3000 112,7000
Maximo 123,2000 121,9000 123,2000
Angulo Nasofacial
Média 30,2667 30,2588 30,2609
Dp 2,8423 4,4956 4,0662
Minimo 26,1000 18,4000 18,4000
P25 28,7000 26,9000 26,9000 0,726
Mediana 30,0000 31,7000 31,0000
P75 32,8000 33,5000 33,5000
Maximo 34,0000 36,1000 36,1000
Angulo
Nasomentoniano
Média 129,8833 132,0941 131,5174 0,649
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Dp 2,7903 6,1331 5,4873
Minimo 125,6000 124,4000 124,4000
P25 127,8000 127,5000 127,5000
Mediana 130,3000 130,0000 130,0000
P75 132,2000 135,8000 133,8000
Maximo 133,1000 149,2000 149,2000
Angulo Bergman
Média 156,7667 165,1824 162,9870
Dp 4,9778 4,9433 6,1384
Minimo 148,3000 156,9000 148,3000
P25 154,8000 162,5000 159,6000 0,003
Mediana 157,6500 165,3000 162,7000
P75 160,2000 168,1000 167,4000
Maximo 162,0000 175,5000 175,5000
Angulo Manero

Média -12,2167 -8,8765 -9,7478
Dp 2,2275 2,6016 2,8808
Minimo -14,2000 -12,9000 -14,2000
P25 -13,8000 -10,5000 -12,3000 0,014
Mediana -13,2000 -9,0000 -9,9000
P75 -9,9000 -7,4000 -7,5000
Maximo -9,0000 -3,2000 -3,2000

**Teste de Mann Whitney

Na tabela 20 ndo se observam diferencgas estatisticamente significativas entre os grupos.

Tabela 20 — Idade — [121-144 meses] - Comparac¢do dos angulos nos dois grupos

Grupo
SPR Controlo Total p*
(n=4) (n=12)
Angulo Nasolabial
Média 109,1250 109,0417 109,0625
Dp 11,1772 10,6369 10,3904
Minimo 96,6000 89,5000 89,5000
P25 99,7500 99,2000 99,2000 0,808
Mediana 110,0500 113,4000 113,4000
P75 118,5000 117,1000 117,2500
Maximo 119,8000 122,4000 122,4000
Angulo Nasofacial
Média 32,4750 29,9000 30,5438
Dp 4,2735 2,5821 3,1413 0302
Minimo 28,2000 26,2000 26,2000 ’
P25 29,8500 27,5500 28,0500
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Mediana
P75
Maximo
Angulo
Nasomentoniano
Média
Dp
Minimo
P25
Mediana
P75
Maximo
Angulo Bergman
Média
Dp
Minimo
P25
Mediana
P75
Maximo
Angulo Manero
Média
Dp
Minimo
P25
Mediana
P75
Maximo

31,6500
35,1000
38,4000

127,1000
3,7256
122,2000
124,6000
127,5000
129,6000
131,2000

157,6250
6,4598
148,7000
153,2500
158,9500
162,0000
163,9000

-11,2000
4,2166
-16,8000
-14,2500
-10,5500
-8,1500
-6,9000

30,1000
32,0000
34,3000

130,7917
4,1762
123,7000
128,4000
132,8000
133,1000
136,2000

164,0250
4,0475
159,0000
160,4500
163,7000
167,2500
171,6000

-8,3500
2,0034
-12,6000
-9,5000
-8,3000
-6,6000
-5,2000

30,7500
32,0000
38,4000

129,8688
4,2769
122,2000
127,5000
130,0000
133,0000
136,2000

162,4250
5,3433
148,7000
159,6500
162,0500
166,4500
171,6000

-9,0625
2,8502
-16,8000
-9,9000
-8,5000
-6,8000
-5,2000

0,078

0,052

0,162

**Teste de Mann Whitney

Nesta tabela 21 estd apresentada a comparacdo entre os grupos definidos e os angulos para
as criancas entre 145 e 168 meses. Nesta tabela ndo foi efetuado qualquer teste de hipdtese
devido ao termos sé um caso nos SPR.

Tabela 21 — Idade — [145-168 meses] - Comparacdo dos angulos nos dois grupos

Grupo
SPR Controlo Total p*
(n=1) (n=16)
Angulo Nasolabial
Média 112,4000 105,1125 105,5412
Dp . 4,7013 4,8831
Minimo 112,4000 96,4000 96,4000
P25 112,4000 101,7000 101,7000
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Mediana 112,4000 105,8500 106,3000
P75 112,4000 107,8500 107,9000
Maximo 112,4000 116,0000 116,0000
Angulo Nasofacial
Média 29,4000 32,3563 32,1824
Dp . 3,4756 3,4408
Minimo 29,4000 25,3000 25,3000
P25 29,4000 30,0000 29,9000
Mediana 29,4000 32,1000 32,0000
P75 29,4000 34,1000 34,1000
Maximo 29,4000 39,5000 39,5000
Angulo
Nasomentoniano
Média 133,2000 128,1187 128,4176
Dp . 4,2276 4,2748
Minimo 133,2000 120,9000 120,9000
P25 133,2000 125,3000 125,8000
Mediana 133,2000 128,3500 128,6000
P75 133,2000 131,4500 132,2000
Maximo 133,2000 134,5000 134,5000
Angulo Bergman
Média 164,2000 162,7188 162,8059
Dp . 7,3012 7,0784
Minimo 164,2000 152,0000 152,0000
P25 164,2000 157,7500 158,6000
Mediana 164,2000 162,3000 163,2000
P75 164,2000 164,9500 164,4000
Maximo 164,2000 177,7000 177,7000
Angulo Manero
Média -9,2000 -8,8500 -8,8706
Dp . 3,3833 3,2770
Minimo -9,2000 -14,6000 -14,6000
P25 -9,2000 -11,1000 -10,7000
Mediana -9,2000 -8,7000 -8,8000
P75 -9,2000 -7,6500 -8,0000
Maximo -9,2000 -1,7000 -1,7000

**Teste de Mann Whitney
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Na tabela 22 ndo se observam diferencas estatisticamente significativas entre os grupos.

Tabela 22 — Idade — [169-204 meses] - Comparacdo dos angulos nos dois grupos

Grupo
SPR Controlo Total p*
(n=2) (n=13)
Angulo Nasolabial
Média 99,9500 105,7769 105,0000
Dp 22,6981 9,4796 10,8641
Minimo 83,9000 90,8000 83,9000
P25 83,9000 101,1000 98,7000 0,734
Mediana 99,9500 106,4000 106,4000
P75 116,0000 108,7000 113,8000
Maximo 116,0000 125,0000 125,0000
Angulo Nasofacial
Média 32,1500 32,5846 32,5267
Dp 3,4648 3,1519 3,0654
Minimo 29,7000 27,0000 27,0000
P25 29,7000 31,1000 29,7000 0,865
Mediana 32,1500 32,1000 32,1000
P75 34,6000 35,0000 35,0000
Maximo 34,6000 37,3000 37,3000
Angulo
Nasomentoniano
Média 125,5500 126,7462 126,5867
Dp ,4950 5,2543 4,8845
Minimo 125,2000 115,0000 115,0000
P25 125,2000 124,6000 124,6000 0,497
Mediana 125,5500 127,2000 126,5000
P75 125,9000 128,5000 128,5000
Maximo 125,9000 135,0000 135,0000
Angulo Bergman
Média 162,6500 165,5462 165,1600
Dp 12,3744 5,2541 5,9698
Minimo 153,9000 155,4000 153,9000
P25 153,9000 162,8000 161,1000 0,734
Mediana 162,6500 165,6000 165,6000
P75 171,4000 168,9000 170,9000
Maximo 171,4000 172,9000 172,9000
Angulo Manero
Média -7,3000 -6,8846 -6,9400
D|:f . 1,8385 2,5390 2,4059 50,999
Minimo -8,6000 -9,7000 -9,7000
P25 -8,6000 -8,4000 -8,6000
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Mediana

P75
Maximo

-7,3000
-6,0000
-6,0000

-7,3000
-6,7000
-1,8000

-7,3000
-6,0000
-1,8000

**Teste de Mann Whitney

Nesta tabela 23 estd apresentada a comparacao entre os grupos definidos e os angulos para

as criancas entre 205 e 240 meses. Nesta tabela ndo foi efetuado qualquer teste de hipdtese

devido ao termos s6 um caso nos SPR.

Tabela 23 — Idade — [205-240 meses] - Comparacdo dos angulos nos dois grupos

Grupo
SPR Controlo Total p*
(n=1) (n=8)
Angulo Nasolabial
Média 95,5000 106,8125 105,5556
Dp . 8,3208 8,6487
Minimo 95,5000 96,9000 95,5000
P25 95,5000 98,8500 97,4000 -
Mediana 95,5000 106,8000 106,7000
P75 95,5000 113,1500 112,4000
Maximo 95,5000 120,0000 120,0000
Angulo Nasofacial
Média 37,2000 33,9750 34,3333
Dp . 2,6418 2,6949
Minimo 37,2000 30,1000 30,1000
P25 37,2000 31,7500 32,1000 -
Mediana 37,2000 34,1000 34,5000
P75 37,2000 36,1500 36,2000
Maximo 37,2000 37,7000 37,7000
Angulo
Nasomentoniano
Média 121,1000 126,1375 125,5778
Dp . 3,4834 3,6656
Minimo 121,1000 121,5000 121,1000
P25 121,1000 123,7500 123,2000 -
Mediana 121,1000 125,5500 124,9000
P75 121,1000 128,4500 127,1000
Maximo 121,1000 132,1000 132,1000
Angulo Bergman
Média 152,1000 166,6625 165,0444
Dp 3,8198 6,0275
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Minimo 152,1000 162,0000 152,1000

P25 152,1000 164,9000 164,7000
Mediana 152,1000 166,2000 166,1000
P75 152,1000 166,9500 166,4000
Maximo 152,1000 175,2000 175,2000
Angulo Manero

Média -15,4000 -7,2625 -8,1667
Dp . 1,6017 3,0988
Minimo -15,4000 -9,9000 -15,4000
P25 -15,4000 -8,3000 -8,5000 -
Mediana -15,4000 -7,3000 -7,9000
P75 -15,4000 -5,9000 -6,1000
Maximo -15,4000 -5,2000 -5,2000

**Teste de Mann Whitney

Nesta tabela 24 esta apresentada a comparacgao entre os grupos definidos e os angulos para
as criangas entre 1 e 9 meses. Existem diferencas estatisticamente significativas nos angulos
de Bergman e Manero. Observa-se que aos SPR tém valores medianos de Bergman mais
baixos do que os controlos enquanto que para o Manero os SPR apresentam valores
medianos mais elevados do que os controlos.

Tabela 24 — |dade — [1- 9 meses] - Comparacdo dos angulos nos dois grupos

Grupo
SPR Controlo Total p*
(n=8) (n=12)
Angulo Nasolabial
Média 103,9375 109,7083 107,4000
Dp 11,3714 10,0954 10,7265
Minimo 84,7000 90,1000 84,7000
P25 98,2000 105,1000 100,9000 0,217
Mediana 101,8500 109,0500 106,6500
P75 112,9500 116,8500 114,8000
Maximo 120,8000 126,8000 126,8000
Angulo Nasofacial
Média 37,9625 39,6583 38,9800
Dp 3,8700 4,9296 4,5070
Minimo 31,8000 31,0000 31,0000
P25 35,0000 36,6000 35,3500 0,374
Mediana 38,4000 40,2000 39,3000
P75 41,2000 42,1500 42,1000
Maximo 42,7000 50,0000 50,0000
Angulo

Nasomentoniano
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Média
Dp
Minimo
P25
Mediana
P75
Maximo
Angulo Bergman
Média
Dp
Minimo
P25
Mediana
P75
Maximo
Angulo Manero
Média
Dp
Minimo
P25
Mediana
P75
Maximo

123,5000
6,1961
114,8000
119,1500
122,4000
128,8000
132,5000

155,8500
4,4948
151,0000
152,3500
154,9000
158,9500
163,4000

-17,9500
1,7013
-19,9000
-19,1000
-18,4000
-17,0500
-14,6000

125,9667
7,1186
114,5000
122,3500
124,7500
130,0000
141,8000

163,1667
6,7062
154,1000
159,2000
163,3500
165,3500
179,2000

-15,1750
2,1604
-19,5000
-15,9000
-14,6500
-13,6000
-12,5000

124,9800
6,7097
114,5000
121,7000
123,4500
129,6000
141,8000

160,2400
6,8560
151,0000
154,1500
160,6500
164,3000
179,2000

-16,2850
2,3904
-19,9000
-18,7500
-15,8500
-14,5000
-12,5000

0,463

0,009

0,018

**Teste de Mann Whitney

Na tabela 25 ndo se observam diferencgas estatisticamente significativas entre os grupos.

Tabela 25 — Idade — [10- 36 meses] - Comparacao dos angulos nos dois grupos

Grupo
SPR Controlo Total p*
(n=10) (n=57)
Angulo Nasolabial
Média 101,4200 109,8123 108,5597
Dp 13,2653 11,9360 12,4079
Minimo 85,4000 83,2000 83,2000
P25 90,5000 101,6000 99,3000 0,051
Mediana 96,7500 108,8000 108,6000
P75 109,6000 116,5000 116,5000
Maximo 127,0000 133,4000 133,4000
Angulo Nasofacial
Média 31,6100 35,6544 35,0507
Dp 7,4194 4,7423 5,3569 0,080
Minimo 21,8000 25,3000 21,8000
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P25
Mediana
P75
Maximo
Angulo
Nasomentoniano
Média
Dp
Minimo
P25
Mediana
P75
Maximo
Angulo Bergman
Média
Dp
Minimo
P25
Mediana
P75
Maximo
Angulo Manero
Média
Dp
Minimo
P25
Mediana
P75
Maximo

25,4000
31,2500
37,8000
42,4000

133,1300
8,2312
121,6000
124,1000
134,4000
139,2000
144,4000

164,8500
6,3343
155,5000
157,8000
167,1000
170,1000
172,0000

-14,0700
3,6597
-19,7000
-16,9000
-13,6000
-12,0000
-6,9000

32,6000
36,3000
38,6000
45,0000

130,3263
5,5473
118,5000
126,9000
129,6000
134,1000
143,6000

165,2632
5,1066
153,6000
162,8000
165,8000
168,6000
175,7000

-13,7053
2,8446
-20,4000
-15,8000
-14,0000
-11,5000
-6,2000

30,9000
35,9000
38,6000
45,0000

130,7448
6,0301
118,5000
126,6000
129,6000
136,3000
144,4000

165,2015
5,2554
153,6000
162,5000
166,0000
168,7000
175,7000

-13,7597
2,9512
-20,4000
-15,9000
-13,9000
-11,7000
-6,2000

0,253

0,965

0,699

**Teste de Mann Whitney

Na tabela 26 ndo se observam diferencas estatisticamente significativas entre os grupos.

Tabela 26— Idade — [37- 84 meses] - Comparacdo dos angulos nos dois grupos

Grupo
SPR Controlo Total p*
(n=9) (n=116)
Angulo Nasolabial
Média 104,1111 109,6302 109,2328
Dp 5,5887 9,1531 9,0424
Minimo 94,8000 89,2000 89,2000 0,085
P25 100,9000 103,2000 103,1000
Mediana 104,6000 108,6000 108,0000
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P75
Maximo
Angulo Nasofacial
Média
Dp
Minimo
P25
Mediana
P75
Maximo
Angulo
Nasomentoniano
Média
Dp
Minimo
P25
Mediana
P75
Maximo
Angulo Bergman
Média
Dp
Minimo
P25
Mediana
P75
Maximo
Angulo Manero
Média
Dp
Minimo
P25
Mediana
P75
Maximo

107,4000
110,9000

31,5667
4,5798
22,5000
30,9000
31,8000
34,9000
37,9000

130,6222
7,0899
119,1000
128,9000
129,3000
131,3000
145,2000

161,5778
7,6871
151,3000
158,4000
160,5000
163,0000
179,2000

-12,3667
4,6390
-19,2000
-15,1000
-12,9000
-10,5000
-3,0000

116,6000
133,5000

34,0345
4,2981
22,2000
31,1000
33,8000
36,8000
47,4000

129,6810
5,2569
116,4000
125,9500
129,4000
133,1000
142,2000

164,3164
5,2103
149,7000
160,2000
164,8500
168,2000
176,0000

-10,9052
2,7457
-18,3000
-12,8500
-11,1000
-9,1000
-3,9000

114,8000
133,5000

33,8568
4,3470
22,2000
31,1000
33,7000
36,7000
47,4000

129,7488
5,3788
116,4000
126,1000
129,4000
133,1000
145,2000

164,1192
5,4309
149,7000
160,1000
164,5000
168,1000
179,2000

-11,0104
2,9196
-19,2000
-13,1000
-11,2000
-9,1000
-3,0000

0,162

0,706

0,073

0,135

**Teste de Mann Whitney
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Na tabela 27 observam-se diferencas estatisticamente significativas para os angulos de
Bergman e Manero. Os SPR tém valores medianos mais baixos do que os controlos
para o angulo de Bergman enquanto que para o angulo Manero os SPR tém valores
medianos mais elevados comparativamente aos controlos.

Tabela 27 — Idade — [85- 240 meses] - Comparacao dos angulos nos dois grupos

Grupo
SPR Controlo Total p*
(n=16) (n=74)
Angulo Nasolabial
Média 107,6813 107,2608 107,3356
Dp 12,9671 9,3388 9,9950
Minimo 83,9000 87,8000 83,9000
P25 97,1000 100,2000 99,9000 0,646
Mediana 110,2000 106,8000 107,1000
P75 118,0500 113,9000 115,1000
Maximo 125,6000 132,0000 132,0000
Angulo Nasofacial
Média 32,4875 31,4838 31,6622
Dp 4,5362 3,6811 3,8382
Minimo 26,1000 18,4000 18,4000
P25 29,5500 29,6000 29,6000 0,756
Mediana 31,6500 31,8500 31,8000
P75 34,3000 34,1000 34,1000
Maximo 44,3000 39,5000 44,3000
Angulo
Nasomentoniano
Média 127,3625 129,5865 129,1911
Dp 4,6198 5,4862 5,3866
Minimo 116,4000 115,0000 115,0000
P25 125,4000 125,8000 125,7000 0,198
Mediana 127,9000 129,1000 128,8000
P75 130,9000 133,1000 132,9000
Maximo 133,2000 149,2000 149,2000
Angulo Bergman
Média 158,1000 164,8162 163,6222
Dp 5,9372 5,5791 6,1757
Minimo 148,3000 152,0000 148,3000
P25 154,3500 161,1000 159,5000 <0,001
Mediana 158,4500 164,9000 163,9000
P75 161,1000 168,1000 167,5000
Maximo 171,4000 177,7000 177,7000
Angulo Manero
Média -11,4875 -8,1878 -8,7744  <0,001
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Dp 3,1445 2,6208 2,9849

Minimo -16,8000 -14,6000 -16,8000
P25 -13,9500 -9,7000 -10,4000
Mediana -12,0500 -8,3000 -8,6000
P75 -9,1000 -6,7000 -7,0000
Maximo -6,0000 -1,7000 -1,7000

**Teste de Mann Whitney
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7 - Discussao

Os Pacientes SPR

Na consulta de Grupo de Fendas Labio Palatinas (CGFLP) do Centro Hospitalar
de S3o Jodo (CHSJ), estdo a ser acompanhados 443 pacientes com fenda (42,2 % do
género feminino (F) e 57,48 % do género masculino (M)), dos quais 171 tém fenda do
grupo lll de Spina - Fenda pds-foramen incisivo ,fazem parte da classificacao de fendas
ldbio palatinas segundo Spina, modificada por Silva Filho.”Y. Também s3o
denominadas fendas do palato secundario — visto serem posteriores ao foramen
incisivo e podem ser completas - incluindo o palato duro - incompletas - apenas uma
porc¢ao do palato mole - ou submucosas.®”!

Dentro deste grupo de 171 pacientes com fenda do grupo Il de Spina, foram
identificados 57 com diagndstico de SPR, o que representa uma prevalencia de 33%
relativamente as fendas do Grupo Ill de Spina da CGFLP do CHSJ.

Quando se verifica a frequencia relativamente ao grupo total de pacientes com
fendas da CGFLP a SPR tem uma incidéncia de 12,86%.

No grupo SPR estudado, 57,1% (28 pacientes dos 49) apresentam a SPR isolada;
em 42,9% dos casos (21 dos 49 pacientes SPR) verifica-se associagdo a Sindromes ou
estdo com estudos em curso por suspeita de Sindrome. Estes numeros sao superiores
quando comparados com o estudo de Biitow (2009), em que a prevaléncia da SPR é de
7,48% em caucasianos, sendo a SPR associada a sindromes em 17,6% dos casos (33
pacientes num universo de 188).[7] No entanto, outros autores referem valores
superiores - 50% dos casos - de associacdo da SPR a sindromes. !

Considerando os 49 pacientes SPR, 26 do género F (53,1%) e 23 do género M
(46,9%); esta preponderancia feminina encontrada estd de acordo com dados
encontrados na literatura”” *! As fendas palatinas sdo aproximadamente o dobro no
género feminino relativamente ao género masculino.”” No embrizo do género
masculino, o posicionamento horizontal e o consequente encerramento do palato
secundario ocorre mais cedo do que no embrido do género feminino; o facto de os
processos palatinos estarem afastados durante um periodo de tempo maior no género

feminino pode condicionar uma maior suscetibilidade a teratdégenos ambientais.'*®!
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O diagnostico de oligodmnios foi efetuado em 4 % (2 pacientes) dos pacientes
SPR. A etiologia desta sequéncia também pode ser atribuida a fatores ambientais.!**!
Durante o desenvolvimento intrauterino a pressdo sobre a face pode resultar em
deficiéncias nas areas de crescimento.®” De forma esporadica, a mandibula pode ter o
seu crescimento impossibilitado na direcdo anterior, pela pressao da cabeca contra o

térax, devido por exemplo, a uma redugao do volume do liquido amnidtico. 3944

Foi detetada Historia Familiar de ocorréncia de fendas faciais em 20% dos
pacientes. A existéncia de casos familiares pode indicar, segundo Frazer (1961), uma
agregacao familiar com possivel base hereditaria.'® Alguns estudos apontam alguns
genes candidatos a nivel dos cromossomas 2 e 17 e ao nivel do gene SOX9 em casos de
SPR.1>?

Um paciente (2%) tem agenesia de incisivos laterais superiores. Matsuda (2006)
apresenta 5 casos de pacientes SPR, em que 2 pacientes tém agenesias - e
microdontia; e 1 paciente com fusdo de incisivo central e incisivo lateral inferiores!®”.,
Rintala (1984) observou uma alta prevaléncia de hipodontia na SPR.”? suri (2006)
efetuou um estudo em que relaciona a hipodontia mandibular, prevalente na SPR, e a
deficiéncia da mandibula, concluindo que os pacientes SPR com hipodontia mandibular
tém mandibulas mais pequenas relativamente aos pacientes SPR sem hipodontia.[sol

A Apneia do sono foi diagnosticada em 3 pacientes (6%). A apneia obstrutiva do
sono pode-se caracterizar por ocorréncia de uma obstrucdo completa da via aérea
superior acompanhada pela reducdo na saturacdo da oxiemoglobina, hipercarbia

respiracio ofegante.!”®

Estas ocorréncias podem ser acompanhadas de ressonar,
respiracdo anormal, cianose e perturbag¢des no sono.”® A micrognatia mandibular
grave pode estar relacionada com “Disturbios do Sono”.B A SPR ¢ uma das varias
causas de apneia.B” A SPR é caracterizada pela micro ou retrognatia mandibular e
glossoptose com ou sem fenda palatina, apresenta clinicamente apneia obstrutiva do

[43]

sono severa e dificuldades na alimentacao. Eventualmente podem existir mais

pacientes SPR com Apneia do Sono mas ainda sem o diagndstico.
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Trés pacientes tém epilepsia (6%). Na literatura foram encontradas apenas 3
referéncias que associam a SPR e a epilepsia. Em 1974 — Haberland, Ata
Neuropathologica - foi publicado um artigo com a descricdo de um caso clinico de um
paciente Pierre Robin em que a epilepsia é definida como uma das caracteristicas
clinicas ”proeminentes".[zol Mais recentemente, em 2007 — Stevenson, Am J Med
Genet A — é apresentada uma descricdo de uma potencial nova sindrome em que,
entre outras caracteristicas, a par da SPR é descrita a existéncia de “no
eletroencefalograma é visivel um abrandamento difuso generalizado com descargas

48 Ccontudo um

multifocais epileptiformes” como caracteristicas dessa sindrome.
terceiro artigo, em 2002 — Sotero de Menezes, J Pediatr — se por um lado apresenta a
Tetralogia de Fallot como um possivel risco de fen6menos tromboembdlicos que
podem provocar derrames e focos epiléticos verdadeiros; por outro lado refere a
apneia — com multiplas causas e entre elas a SPR e o refluxo gastroesofagico entre
outras “entidades” que podem ser erradamente diagnosticadas como epilepsia sem o

serem.Bl]

Pelo exposto parece ser interessante desenvolver uma investiga¢ao no sentido
de apurar se existe uma maior incidéncia de Epilepsia ainda ndo diagnosticada ou se
porventura se trata da prevaléncia normal desta patologia; se existe algum agente
etiolégico comum a SPR e a epilepsia; ou se a SPR quando acompanhada de problemas

cardiacos os mesmos sao responsaveis pela epilepsia.

Resultados da investigagao

A analise do perfil facial permite obter informacées semelhantes - embora com
muito menos pormenor, das relacGes ésseas tal como as obtidas por cefalometria das
radiografias laterais.’”! Segundo alguns autores, a avaliacdo do perfil cutdneo dos
pacientes é uma das mais importantes etapas do Diagndstico Ortodéntico. !

A avaliacdo do perfil facial permite estabelecer as relagdes antero-posteriores
da maxila e da mandibula bem como classificacdo em perfil convexo, perfil concavo ou

perfil reto.* Um perfil convexo é indicativo de uma classe Il esquelética.Bg]
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Para a execucdo da Anadlise Facial pode-se utilizar a cefalometria, a
antropometria e a andlise fotografica - “fotogrametria”.*" O estudo do perfil cutaneo
pode-se efetuar na cefalometria, e alguns desses dados podem ser estudados na
fotografia de perfil.”®! A cefalometria permite um estudo numa escala 1:1, sendo mais
dificil de obter na fotografia o tamanho 1:1 — fator de preferéncia de estudo do perfil
pela cefalometria, no entanto na cefalometria existe o inconveniente da dose de
radiacdo que se vai acumulando, e por tal deve-se evitar.®! A anilise da face Humana

pela andlise fotografica - “fotogrametria” utilizando maquinas fotogréficas digitais é

um método de avaliacdo.*"

Para o estudo das fotografias, definiu-se uma analise personalizada no
programa Nemoceph denominada “Tese de Mestrado Ana Manero”.

Foram marcados os pontos para a medic3do dos 9 Angulos (A) adotados:

Gl — Glabela - o ponto mais proeminente da fronte do ponto de vista sagitaIB' 19,

23]

N - Nasion Cutaneo - a zona mais profunda da raiz do nariz'> 1% 23

IND - Dorso do Nariz — o ponta do dorso do nariz (onde o dorso comeca a

mudar de diregéo.”gl

NT - Ponta do Nariz!*°! (Prn[23]/ Pl -0 ponto mais proeminente do nariz'™ 23])

NM — Columela — o ponto mais anterior da columela®® ™!

. ~ s . . 19, 2
Sn — Subnasal — o ponto de intersecdo da columela e do labio superlor[3’ 523]

UL —Labio Superior - o ponto mais anterior do labio superiorm]

Pog - Pogonion Cutaneo- o ponto mais anterior / proeminente do mento!® & 1%

2 - . . L .. . ~
3], utiliza-se para se realizar um diagndstico de classe facial, |, Il ou lll em relacdo a

classe 6ssea.'®

Me - Mento Cutdneo — o ponto mais inferior do mento!* %!

C — Cervical — o ponto mais profundo / intersec¢do entre a area submandibular e
o pescoco™ %!

A — Ponto A Cutaneo — o ponto mais concavo do perfil do labio superior / o
mais retrusivo da concavidade cutanea do labio, utiliza-se para se realizar um

diagndstico de classe facial, I, Il ou lll em relagdo a classe ssea.!®!
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Como no programa ndo existia o ponto A Cutaneo, e na impossibilidade de o
introduzir, foi utilizado o ponto SLS do programa para a marcagao de Ponto A Cutaneo.

SLS — Sulco Labial Superior —“o ponto de maior concavidade na linha média do

labio superior entre subnasal e labio superior”!!

A Andlise de Powell estuda a fronte, o nariz, os labios, o mento e o pescoco

utilizando o perfil de uma telerradiografia lateral de cabega ou uma fotografia

corretamente orientada.™ A técnica de tracado preconiza que os labios estejam em
repouso.!*’!

Dos 9 A utilizados, 5 s3o da Andlise de Powel™: 12- A Nasofrontal, 2°- A
Nasofacial; 32- A Nasomentoniano (A entre Tg ao Dorso do Nariz e Pog — Ponta do

Nariz); 42- A Mentocervical (A entre Glabela-Pog e Me-C); e 52- A Nasolabial.!**!

A.Nasofrontal (A entre nasion — tangente a glabela e nasion — tangente ao
dorso do nariz;)™

1150 1300

143,37 >

Fig.8 - Angulo Nasofrontal

e
Ana Isabel ManeroPagina 87
O Tratamento Ortodontico do Paciente Pierre Robin

Disserta¢do de candidatura para obtenc¢do do grau de Mestre em Cirurgia Ortognatica e Ortodontia
Faculdade de Medicina da Universidade do Porto - 2012



A.Nasofacial (A entre glabela — pogonion e nasion — tangente ao dorso do
nariz)!**!

300 400

Fig.9 - Angulo Nasofacial

Nasomentoniano (A entre nasion — tangente ao dorso do nariz e ponta do nariz
- pogonion)!*?!

1200 1320

127.1¢

Fig.10 - Angulo Nasomentoniano
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A Nasolabial (A entre subnasal - ponto mais anterior da columela e subnasal -
bordo do labio superior)™

340 1100

EE

98,9¢

AN

Fig.11 — Angulo Nasolabial

A Mentocervical (A entre glabela — pogonion e mentoniano — Ponto C)[19]

85.0 5.0

98,28 >

Fig.12— Angulo Mentocervical
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Angulo Inferior da Face de Legan “Modificado” (A entre subnasal — pogonion e
Mento — Ponto C). Angulo Inferior da Face de Legan (A entre subnasal — gnation e

gnation — Ponto C)!**!

106,12 >

Fig.13 — Angulo Inferior da Face de Legan

A Arnett Bergman (A entre glabela cutanea— subnasal e subnasal — pogonion
cutaneo)?. As discrepéncias antero-posteriores s3o visualizadas a classe | tem um
angulo facial de 165- 175°, as classes Il tem valores inferiores a 165° e as classes Il tem
valores superiores a 175°.2 As discrepancias esqueléticas que provocam a angulagao
de classe Il incluem o excesso vertical maxilar e a retrusdao mandibular - ambos sao
comuns, mas também a protrusdao maxilar — rara.’) A Convexidade Facial (A entre

glabela — subnasal e subnasal — pogonion)™

Jpog*

Fig.14 — Angulo Arnett-Bergman
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A de Holdaway (A entre nasion cutaneo — pogonion cutaneo e pogonion - labio
superior).m] A medida que a convexidade aumenta o angulo H também deve
aumentar.””’ 0 angulo mede a projecao do ldbio superior relativamente aos restantes
tecidos cutaneos do perfil, e a posicao do mento pode alterar significativamente este
angulo.m]

17,2¢>

Fig.15—- Angulo de Holdaway

A classe facial é o equivalente a classe 6ssea, medida no perfil cutaneo, pode-se
estudar na fotografia facial, mas mede-se mais facilmente na cefalometria porque
temos ja estdo estabelecidos os standards e o cefalograma tem escala 1:1 (na
fotografia pode-se efetuar uma ampliacdo para um tamanho 1:1, mas exige uma
técnica que quase nunca esta dispom’vel.[g]

A classificacdo facial do perfil é a distancia do ponto A Cutdneo ao ponto Pog
Cutaneo, A:Pog, numa telerradiografia ou fotografia a escala 1:1.18 Apds determinar os
pontos A e Pog cutdneos, tracam-se duas linhas verticais através destes pontos e
mede-se a distancia horizontal entre essas linhas (as distancias estdo padronizadas no
género feminino para os 8, 10, 12 e 18 anos, no género masculino para 0s 9,11,14 e 20
anos e o desvio clinico é +/- 3mm).[8]

Na cefalometria o ponto N localiza-se na unido dos ossos nasal e frontal, o

ponto A ou subespinal localiza-se na zona mais profunda da concavidade alveolar da

Ana Isabel ManeroPagina 91

O Tratamento Ortoddntico do Paciente Pierre Robin

Disserta¢do de candidatura para obtenc¢do do grau de Mestre em Cirurgia Ortognatica e Ortodontia
Faculdade de Medicina da Universidade do Porto - 2012



maxila no sentido antero-posterior e o ponto B ou supramentoniano localiza-se na
zona mais profunda da concavidade alveolar inferior no sentido éntero—posterior.[3’ 16]
SN é a linha entre Sela -ponto S localiza-se no centro da sela Turca, e o ponto N6 As
relacdes da maxila e da mandibula com a base do cranio do ponto de vista antero-
posterior, sdo definidas na andlise cefalométrica de Steiner, pelos angulos SNA e SNB;

ANB relaciona a maxila e a mandibula do ponto de vista antero-posterior ou sagital.[lsl

O angulo ANB indica a relacdo da mandibula com a maxila.*®

Conjugando a classificagdo facial do perfil de Cervera a relagdo de A-Pog
cutaneos e a anadlise de Steiner - o angulo ANB, criou-se um angulo que nao foi
encontrado na literatura, pelo que foi denominado Angulo Manero (A entre nasion

cutaneo — ponto A cutaneo e nasion cutaneo— pogonion cutaneo).

Fig.16— Angulo Manero

Os angulos escolhidos para comparar os pacientes relativamente aos
voluntdrios foram - Nasolabial; Nasofacial; Nasomentoniano; Arnett Bergman e Angulo
Manero. A utilizacdo de medidas angulares e de medidas proporcionais ndo sao tao
influenciadas pelo aumento fotografico, segundo Farkas (1980, 1994) e Hautvast
(1971).[41] As fotografias foram efetuadas sem aumento.

Sendo a SPR caraterizada pela retrognatia mandibular, seria expetavel observar

uma diferenca estatisticamente significativa na relacdo sagital da mandibula entre este
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grupo e o grupo controlo, mas essa diferenga seria menor a medida que os pacientes
fossem mais velhos; de acordo com os autores que defendem o “catch-up growth”.

Nos pacientes SPR havera um aumento do A Nasofacial e do A Manero e uma
diminui¢do do A Nasomentoniano e do A Arnett-Bergman. Caso se verifique o “catch
up Growth” serd expectavel que esse aumento e essa diminuicdo sejam maiores nos
pacientes mais novos; analisando em sentido contrario essa diferenga se va diluindo a
medida que se analisam faixas etarias com idades superiores.

Outra corrente aponta a retrusdao maxilar, como a verdadeira responsavel pela
diminui¢dao da discrepancia sagital entre a maxila e a mandibula, e ndao o “Catch-up
growth”; a retrusdo maxilar - como consequéncia da Palatoplastia, e para isso é
importante analisar o A Nasolabial.

Apds a Palatoplastia é expectdvel que os valores do A Nasolabial sejam
superiores nos pacientes Pierre Robin relativamente aos voluntdrios e que essa

diferenca se acentue com a idade.

A analise das fotografias foi efetuada em 43 dos 49 pacientes SPR, dos quais 22
do género F (51%) e 21 do género M (49%); manteve-se a preponderancia feminina do

grupo SPR encontrada igualmente na literatural”” **!

e foram analisadas as fotografias
de 259 dos 269 voluntdrios do grupo controlo criado, dos quais 128 do género F (49%)
e 131 do género M (51%). Nao foram encontradas diferengas estatisticamente
significativas (Teste qui quadrado de Pearson) entre os grupos no que concerne a

idade (p=0,832).

Os grupos foram constituidos por pacientes SPR / controlos nascidos entre
1992 e 2012; a idade minima foi de 2 meses para SPR e de 27 dias (arredondado para 1
més) para controlos, a idade mdéxima foi de 222 meses para SPR e de 234 meses para
controlos, e a média da idade foi de 64,56 meses para SPR e de 72,70 meses para
controlos, ndo foram encontradas diferencas estatisticamente significativas (Teste de

Mann whitney) entre os grupos no que concerne a idade (p=0,131).
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Na comparacdo dos grupos por angulos o angulo Nasomentoniano e o A
Bergman foram inferiores nos pacientes SPR como esperado , mas sé no A de Arnett-
Bergman foi estatisticamente significativa essa diferenca. O A Manero foi superior nos
SPR, como se esperava, e essa diferenca foi estatisticamente significativa. Mas em
relacdo aos angulos Nasolabial e Nasofacial os resultados foram opostos ao espectavel;
sendo o Nasofacial inferior nos pacientes SPR e o Nasolabial superior nos pacientes
SPR.

O A Nasolabial teve valores minimos de 83,9° para SPR e de 83,2° para
controlos, os valores maximos foram de 127° para SPR e de 133,5° para controlos, e a
média do angulo foi de 104,78° para SPR e de 108,99° para controlos, e a diferenca foi
estatisticamente significativa (Teste T para amostras independentes) entre os grupos
no que concerne a este angulo (p=0,012). Contrariamente ao expectavel.

Comparacgdes cefalométricas entre 34 pacientes SPR e controlos saudaveis, foi
observado que os pacientes SPR apresentam: comprimentos maxilares e mandibulares
menores; a maxila e a mandibula permanecem retrusivas durante o crescimento
adolescente e a maxila torna-se mais retrogndtica; devido a retrognatia bimaxilar a
displasia mandibular ndo foi significativa.[49] E apontada a retrusdo maxilar, como a
verdadeira responsavel pela diminuicdo da discrepancia sagital entre a maxila e a

mandibula, a retrusdao maxilar - como consequéncia da Palatoplastia[49]

e para isso é
importante analisar o A Nasolabial. Como contrariamente ao esperado o angulo
Nasolabial foi menor nos pacientes SPR e essa diferenca estatisticamente significativa,
podemos depreender que poderdo existir alteragdes a nivel nasal que condicionem

este resultado.

O A Nasofacial teve valores minimos de 21,8° para SPR e de 18,4° para
controlos, os valores maximos foram de 44,3° para SPR e de 50° para controlos, e a
média do angulo foi de 33,10° para SPR e de 33,92° para controlos, mas a diferenca
nao foi estatisticamente significativa (Teste T para amostras independentes) entre os
grupos no que concerne a este angulo (p=0,306). Contrariamente ao expectavel.

Esperdvamos que a retrusdo mandibular se expressa-se no aumento deste

angulo; até porque se verificou uma maior convexidade facial — O A Arnett-Bergman
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diminuido nos pacientes SPR — demonstra a convexidade facial aumentada nestes
pacientes; e o A Manero aumentado nos pacientes SPR - demonstra uma “classe Il
facial” nestes pacientes. Uma vez que contrariamente ao esperado o dngulo Nasofacial
foi menor nos pacientes SPR, podemos depreender que poderdo existir alteracdes a

nivel nasal que condicionem este resultado.

O A Nasomentoniano teve valores minimos de 114,8° para SPR e de 114,5° para
controlos, os valores maximos foram de 145,2° para SPR e de 149,2° para controlos, e
a média do angulo foi de 128,66° para SPR e de 129,62° para controlos, mas a
diferenca ndo foi estatisticamente significativa (Teste T para amostras independentes)
entre os grupos no que concerne a este angulo (p=0,313).

Esperavamos que a retrusdao mandibular se expressa-se no aumento deste
angulo; até porque se verificou uma maior convexidade facial — O A Arnett-Bergman
diminuido nos pacientes SPR — demonstra a convexidade facial aumentada nestes
pacientes; e o A Manero aumentado nos pacientes SPR - demonstra uma “classe Il
facial” nestes pacientes. Uma vez que contrariamente ao esperado o angulo Nasofacial
foi menor nos pacientes SPR, podemos depreender que poderdo existir alteragcGes a

nivel nasal que condicionem este resultado.

O A Arnett-Bergman teve valores minimos de 148,3° para SPR e de 149,7° para
controlos, os valores maximos foram de 179,2° para SPR e de 179,2° para controlos, e
a média do angulo foi de 159,97° para SPR e de 164,61° para controlos, e a diferenga
foi estatisticamente significativa (Teste T para amostras independentes) entre os
grupos no que concerne a este angulo (p<0,001).

O A Arnett-Bergman diminuido nos pacientes SPR — e com diferenca
estatisticamente significativa - demonstra a convexidade facial aumentada nestes
pacientes.

O A Manero teve valores minimos de -19,9° para SPR e de -20,4° para
controlos, os valores maximos foram de -3° para SPR e de -1,7° para controlos, e a

média do angulo foi de -13,47° para SPR e de -10,94 para controlos, e a diferenca foi
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estatisticamente significativa (Teste T para amostras independentes) entre os grupos
no que concerne a este angulo (p<0,001).

O A Manero aumentado nos pacientes SPR — e com diferenca estatisticamente
significativa - demonstra uma “classe Il facial” nestes pacientes.

Foram entdao encontradas diferengas estatisticamente significativas na
comparac¢do dos grupos Pacientes Pierre Robin e Grupo Controlo em 3 angulos. nos
angulos Nasolabial e Bergman os valores encontrados nos Pierre Robin foram
inferiores aos dos grupo controlo e no angulo Manero os Pierre Robin apresentaram
valores superiores que o grupo controlo

Quando se divide os grupos e se comparam 0s grupos por géneros, no género
masculino mantém-se as relacdes de diferencas entre os angulos de SPR e do grupo
controlo bem como a sua significancia estatistica, mas no género feminino apesar de
se manterem as tendéncias dos angulos sé é estatisticamente significativa a diferenca

do angulo Manero.

Na comparacdo de angulos entre os géneros mas sé nos pacientes SPR o género
masculino tem os A Nasolabial, Nasomentoniano e Arnett-Bergman com valores
inferiores ao género feminino; enquanto que os angulos Nasofacial e Manero tém

valores superiores, mas sem serem essas diferencas estatisticamente significativas.

Quando a comparacdo de angulos entre os géneros se efetua nos controlos o
género masculino tem os A Nasomentoniano e Arnett-Bergman com valores inferiores
ao género feminino; enquanto que os angulos Nasolabial, Nasofacial e Manero tém

valores superiores, mas sem serem essas diferencas estatisticamente significativas.

Serdo necessarios estudos futuros de forma a analisar o sucedido,

determinando se existe uma explicacdo para esta diferenca entre os géneros.

Nas analises dos angulos quando foi efetuado o estudo estratificado por idade
ndo foram encontradas diferencas provavelmente devido ao tamanho mais pequeno

dos grupos das idades é a medida mais significativa para o grupo é a mediana porque a

e
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amostra é pequena e a variavel enviesada. Apesar de do ponto de vista estatistico ser
mais expressivo o valor total dos grupos, ndo nos podemos esquecer que se trata de
varias faixas etarias em diferentes fases de crescimento e que o objetivo do trabalho
incide principalmente na evolugao dos angulos entre as idades. Ndao sendo possivel
prolongar o estudo no tempo, dado o carater do mestrado, e da colaboracdo possivel
obtida neste estudo, a amostra quando estratificada em 15 grupos perde o poder do
ponto de vista estatistico, pelo que apesar de apresentado ndo serd discutida.

E importante interpretar os resultados obtidos & luz do desenvolvimento
craniofacial:

O crescimento da maxila apds o nascimento ocorre por aposicdo éssea nas
suturas entre a maxila e o cranio e a base do cranio, e por remodelacdo a sua
superficie. (391 A direcdo de crescimento da maxila é para baixo e para a frente — este
crescimento anterior condicionado pelo crescimento da base do cranio; por volta dos 7

anos termina o crescimento da base do cranio e a partir desse momento o crescimento

para a frente e para baixo da maxila é localizado nas suturas superiores e posteriores e

(39]

com remodelacdo & sua superficie.

Fig.17- Vetores de crescimento do complexo craniofacial.”! Reproduzido com

permissao Wiley InterScience UK.

A mandibula é no seu crescimento (pelas atividade endocondral e do periésseo)

direcionada para baixo e para a frente por esse mesmo crescimento que ocorre a nivel
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superior e posterior mantendo o seu “contacto” com o cranio (o corpo mandibular
cresce a nivel posterior e o ramo mandibular cresce a nivel do condilo e vai existindo
reabsor¢do Gssea ao nivel anterior do ramo)."**!

Na fase de denticdo mista o potencial de desenvolvimento dos ossos
craniofaciais ja se expressou completamente ou em grande parte.[zs]

Na puberdade existe um pico de crescimento mais discreto na maxila e na
mandibula mais acentuado, e este crescimento diferencial é o que vai condicionar
uma diminuicdo da convexidade facial.®”!

O osso nasal termina o seu crescimento por volta dos 10 anos, e
posteriormente sé se verifica crescimento da cartilagem nasal e dos tecidos moles.?

Durante a infancia os labios em repouso apresentam a maior separacdo — na
maioria das vezes incompeténcia labial, e vdo tendo um movimento para baixo
relativamente aos dentes; a espessura dos labios é mdxima na adolescéncia e
posteriormente vio perdendo a sua espessura.’’!

Quando se apresenta a estratificacdo em 4 grupos, o que explica o facto de ser
estatisticamente significativo no todo mas nos grupos etdrios ndo ser, prende-se com o
n2 reduzido da amostra perde poder e dilui-se em grupos especificos

O facto de os angulos Manero e Bergman ainda serem estatisticamente
significativos numa amostra tdo pequena com n=8 (tabela 24) quando agrupadas as
idades de 1-9 meses e nos grupos etdrios subsequentes (tabela 25-n= e tabela 26) ja
ndo ser estatisticamente significativa permite-nos elaborar a hipdotese de que ao
nascimento a mandibula dos pacientes SPR é marcadamente mais retroposicionada
comparativamente ao grupo controlo de forma que mesmo com uma amostra
teoricamente sem “poder” tem uma diferenca estatisticamente significativa até aos 9
meses. Nos dois grupos etarios seguintes, essa diferenca j& ndo é estatisticamente
significativa, apesar de o n ser superior; permite-nos elaborar a hipdtese de que ao
nascimento a mandibula dos pacientes SPR é marcadamente mais retroposicionada
comparativamente ao grupo controlo até ao 9 Més mas depois existiria um

crescimento de recuperacdo o “Catch-up growth” parcial, que atenuaria essa grande

diferenca entre os dois grupos.
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Mas no ultimo grupo — tabela 27 é novamente estatisticamente significativa -
neste grupo estao englobados os pacientes dos 85 aos 240 meses, o0 que permite supor
gue seria no pico de crescimento pubertdrio que novamente é expressa a diferenca de

retrognatia mandibular.

Na literatura dividem-se opinides quanto 4 existéncia ou ndao do “Catch-up
growth”.
Markovic (1972), num estudo com 15 pacientes, refere a “normalizacao” da

relacdo entre a mandibula e a maxila num dos pacientes“z]

, uma relacdo proxima da
normalidade em dois pacientes, enquanto que nos restantes casos ocorreu um ligeiro
crescimento mandibular, especialmente nos primeiros 2 anos de vida apesar de
permaneceram micrégnatas.!*>

Figueroa et al (1991) pela comparacdo de radiografias dos primeiros 2 anos de
vida de pacientes SPR 17, de pacientes com fenda palatina isolada 26 e de criancas
sem patologia 26, encontrou diferengcas maiores entre os pacientes SPR e as criangas
normais e essa diferenca entre os grupos foi diminuindo com a idade resultante de
uma maior taxa de crescimento mandibular nas criangas SPR - validando a teoria de
um catch-up growth parcial no grupo de SPR, no entanto esse crescimento ndo foi
suficiente para atingir valores perto da normalidade.!** 3"

Quando a micrognatia mandibular na SPR é resultante de compressao
intrauterina, apds o nascimento, a mandibula apresentaria um crescimento de
recuperagdo ou compensatério.Bg] Alguns pacientes tém, apds o nascimento um
crescimento da mandibula que permite a correcdo da hipoplasia mandibular mas esta
evolucdao nao acontece com a maior parte dos pacientes com SPRBQ]; nestes a
mandibula é pequena ao nascimento e permanece reduzida, comparativamente com a

maxila ao longo do crescimento.!** **!

Daskalogiannakis (2001), efetuou um estudo para investigar as diferencas
morfoldgicas craniofaciais, comparando 96 pacientes SPR e 50 pacientes com fenda
isolada concluiu que nos pacientes SPR: a profundidade do andar médio da face (Ba-
ANS) é menor, a mandibula é mais retrognatica e o seu comprimento menor (SNB, Ba-

N-Pg, ANB, ANS-N-Pg, Wits), tém maior convexidade, comparativamente a pacientes
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com fenda palatina isolada.'*” Concluiu ainda gue ndo existe crescimento aumentado
da mandibula depois dos 5 anos (idade inicial de comparagdao) - o comprimento
mandibular é 4 a 5 % menor nos pacientes SPR nas 3 idades comparadas (5.7 anos,
10.6 anos e 17.0 anos) — considerando que se existir o crescimento de recuperagao
este serd antes dos 5 anos, mas ndo o suficiente para “mascarar” a classe Il
esquelética( nenhum dos pacientes melhorou o seu padrao esquelético da relagdo de
classe 1) e harmonizar o perfil.!*?

Suri (2010) efetuou comparagdes cefalométricas entre 34 pacientes SPR e
individuos saudaveis e os resultados obtidos revelaram que os pacientes SPR
apresentam: comprimento da base do cranio menor, comprimentos maxilares e
mandibulares menores; a maxila e a mandibula permanecem retrusivas durante o
crescimento adolescente e a maxila torna-se mais retrognatica; ndo existiu nenhuma

evidéncia de “Catch-up growth” mandibular na adolescéncia.'*”!

Em conclusdo no nosso estudo, a mandibula dos pacientes SPR tem uma
posicdo mais retruida relativamente ao grupo controlo e essa diferenca é
estatisticamente significativa no total do grupo. As maiores diferencgas sao observadas
ao nascimento e até aos 9 meses, e mais tarde dos 85 aos 240 meses; 0o que nos
permite supor que existird “Catch-up growth” parcial da mandibula depois dos 9 meses

mas deverdo ser efetuados estudos longitudinais para corroborar esta interpretacao.

No grupo controlo excluiram-se 10 voluntdrios pelo facto de terem efetuado ou

estarem a efetuar tratamento ortodontico com as consequentes altera¢des no perfil.

O resultado da investigacdo ndo foi o expectdvel relativamente aos angulos
nasofacial, nasolabial bem como o facto de o angulo nasomentoniano nao ser
estatisticamente significativo. Estes resultados sugerem uma rotacdo horaria de N-IND;
parecem evidenciar ou alteracdes a nivel dos ossos préprios do Nariz — com posi¢ao do
ponto N superior ou com uma limitacdo sagital do osso nasal; ou ser reflexo de uma
hipoplasia do andar médio da face, no entanto esta ultima hipdtese nao explica a

reducdo observada no angulo nasolabial.
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Relativamente a estas hipdteses, num estudo cefalométrico com 15 pacientes
SPR — num total de 107 pacientes todos eles com fenda, em fase de denticdo mista
mas sem outra cirurgia excetuo a queiloplastia, as conclusdes obtidas foram: nos
pacientes SPR sé foi encontrada uma hipoplasia mandibular (do ponto de vista
horizontal)(Diferengas significativas em SNA e SNB e em Go-Me indicando a
hipoplasia mandibular do ponto de vista horizontal); nos pacientes com fenda
[abiopalatina unilateral completa foi encontrada retrusao do andar médio da face e
uma altura facial inferior excessiva bem como um angulo goniaco mais obtuso; nos
pacientes com Sindrome Treacher Collins foi observada retrusao maxilar, hipoplasia
mandibular do ponto de vista horizontal e do ponto de vista vertical.* Por outro lado,
um outro estudo para investigar as diferencas morfolégicas craniofaciais, comparando
96 pacientes SPR e 50 pacientes com fenda isolada concluiu que a profundidade do
andar médio da face (Ba-ANS) é menor nos SpRr.1*

Ora se, os pacientes SPR tém a morfologia e o desenvolvimento da base
craniana similares as pessoas normais e s6 se observa a hipoplasia mandibular (do
ponto de vista horizontal) (antero-posterior), segundo Lu (2007)[26] poderia ser mais
provavel, e face as evidéncias clinicas obtidas no nosso estudo que os pacientes SPR
apresentassem alteracdes nos 0ssos préprios do nariz — uma limitacdo sagital — mas no
estudo de Lu (2007) os pacientes nao foram submetidos a Palatoplastia.

No entanto , outros autores apresentam outros resultados, Suri (2010) efetuou
comparagoes cefalométricas entre 34 pacientes SPR e individuos saudaveis e os
resultados obtidos revelaram que os pacientes SPR apresentam: comprimento da base
do cranio menor, e comprimentos maxilares e mandibulares menores.*’!

Por outro lado se os pacientes SPR tém uma menor profundidade do andar
médio da face, segundo Daskalogiannakis (2001)[12] poderia ser mais provavel, e face
as evidéncias clinicas obtidas no nosso estudo que essa fosse a causa das alteracdes
nos angulos nasofacial e falta de significancia no nasomentoniano, mas nao explica a
diminuicdo do angulo nasolabial. Existe ainda um pormenor importante é que no

estudo de Daskalogiannakis (2001) “muitos pacientes de ambos os grupos efetuaram

tratamento ortodontico fixo”, que pode introduzir uma fonte adicional de
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variabilidade reconhecida pelo autor logo sdo necessarios mais estudos para

confirmar estas hipdteses.

Foi encontrado um estudo de avaliagao do perfil facial 60 pacientes SPR com a
utilizacdo de fotografias, comparando com um grupo controlo de 28 pacientes sem
patologia e com um crescimento facial balanceado- sem alteragdes esqueléticas, e as
idades entre os 5- 10 anos.””!

Em comum temos a utilizagdo de fotografias para avaliagao do perfil facial, mas
apresentamos vdrias faixas etdrias , um maior nimero de individuos controlo e o facto
de neste grupo controlo nao ter havido qualquer sele¢ao relativamente a alteragdes
esqueléticas permite-nos supor que nessa amostragem estardo individuos de todas as
classes esqueléticas, supondo-se que se podem efetuar extrapolacbes para a
populagao geral.

Foi efetuada a avaliacdo a 4 Angulos — A da Convexidade facial; A Nasolabial; A
Mentolabial; A do um terco inferior da face - e uma proporc¢do- entre altura facial
anterior média e altura facial anterior inferior.””!

Para a analise estatistica, também relacionamos 5 varidveis — apesar de termos
efetuado medicGes a mais — ficardo para trabalhos futuros. No entanto sé
relacionamos medidas angulares, em comum temos o estudo dos A da Convexidade
facial; A Nasolabial, e no nosso estudo relacionamos para além desses 2, os A
Nasofacial, A Nasomentoniano e o Angulo Manero.

As conclusdes de Ozawa (2010) foram que os pacientes SPR apresentam um
perfil facial mais convexo, sendo a mandibula o principal agente desta convexidade —
pela sua menor projecao anterior.’”!

Essas conclusGes sdo sobreponiveis as obtidas no nosso estudo.

Ainda nas conclusdes de Ozawa (2010) ndo encontraram relacdo entre a
extensdo da fenda palatina e as alteracdes no perfil facial na SPR, e se existiu
crescimento de recuperacdo nos pacientes SPR este nao foi suficiente para melhorar a
média dos perfis apesar de alguns pacientes terem um bom perfil.[37]

Relativamente ao nosso estudo, a extensdo da fenda palatina n3o foi objeto de

estudo, e consideramos que sim existiu crescimento de recuperacao parcial depois
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dos 9 meses, mas verificamos que este ndo foi suficiente para melhorar a média dos
perfis.

No nosso trabalho a inovacdo passa por: a introducao de varias faixas etarias, o
grande numero de individuos controlo — ndo encontrado noutros trabalhos, a
introducdo de um angulo novo e a criacdo de um protocolo de tratamento ortodéntico
— cujo objetivo foi a base desta investigacao.

Em relacdo a Palatoplastia existe alguma controvérsia na literatura.

Aparentemente é consensual a aceitagdao que o desenvolvimento da maxila

pode ser significativamente alterado pela palatoplastia.l** 2°!

, que a Palatoplastia tem
como consequéncia o inevitdvel desenvolvimento da hipoplasia maxilar, e que esta
hipoplasia ndo estard associada ao tipo de técnica cirurgica (a técnica de “Pushback”
de 2 retalhos).*!

Segundo David, de acordo com os resultados do seu estudo retrospetivo
aparentemente ndo é previsivel a quantificacdo de crescimento facial; e este
crescimento n3o estd correlacionado com a severidade da fenda.!*

Num estudo efetuado, as andlises cefalométricas efetuadas na maturidade
esquelética nos pacientes Pierre Robin ndo apresentaram mandibulas
significativamente menores do que outros casos de pacientes com fenda palatina ndo
sindromicos; mas de uma forma geral nos estudos cefalométricos existe uma
tendéncia para hipoplasia mandibular e maxilar quando comparados com os valores da
populacdo normal.[*4

Suri (2010) efetuou comparacgles cefalométricas entre 34 pacientes SPR e
individuos saudaveis e os resultados obtidos revelaram que os pacientes SPR
apresentam: comprimentos maxilares e mandibulares menores.*! Matsuda (2006)
num estudo das caracteristicas esqueléticas de 5 pacientes SPR comparando com as
normas Japonesas, observou uma “aparéncia retrognatica” com angulos SNA e SNB

diminuidos!”

significando a existéncia de uma retrusdo maxilar e mandibular
relativamente a base anterior do cranio.

SN é a linha entre Sela -ponto S localiza-se no centro da sela Turca; e Nasion-
ponto N esta localizado na unido do osso frontal com o osso nasal; ja o ponto A esta

localizado na zona mais profunda da concavidade alveolar da maxila no sentido sagital;
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enguanto que o ponto B se localiza na zona mais profunda da concavidade alveolar da
mandibula no sentido sagital.[m As relagdes da maxila e da mandibula com a base do
cranio do ponto de vista antero-posterior, sdo definidas na andlise cefalométrica de
Steiner, pelos angulos SNA e SNB; ANB relaciona a maxila e a mandibula do ponto de
vista antero-posterior ou sagital.[ls] Os valores normais destes angulos sdo: SNA- 82°,
SNB- 80° e ANB- 2°; quando SNA estd diminuido significa que existe uma retrusao
maxilar e quando esta aumentado significa que existe uma protruséo.[m

No estudo efetuado por David, os valores das andlises cefalométricas de
pacientes SPR na maturidade esquelética , dos 9 pacientes 7 tem valores de SNA
diminuidos e 2 tém valores de SNA aumentados; 8 tem valores de SNB diminuidos e 1
tem valor normal de SNB; quanto ao ANB os valores vdo desde 7° a -1°.[4
Encontramos entdo pacientes SPR com retrusdo quer mandibular quer maxilar; bem
como valores de ANB de -1° pouco expectaveis numa classe Il dssea.

O angulo SNB e a distancia de Pogonion a perpendicular a Nasion podem ser
utilizadas de forma a avaliar a posicdao sagital da mandibula relativamente a base do
cranio, e normalmente nas classes Il estes valores indicam uma “deficiéncia na posicdo
antero-posterior da mandibula”; uma retrus3o esquelética mandibular.”

A avaliagdao do angulo Nasolabial bem como da inclinagdo do labio superior —
no exame clinico - consiste na melhor avaliacdo da posicdo maxilar esquelética e
dentaria.”

O tratamento da classe Il inclui uma variedade de tratamentos, desde
aparelhos para tracao extraoral, aparelhos para expansdo da arcada, aparelhos
funcionais ortopédicos e extragc")es.[‘:’o]

A retrusdo esquelética maxilar presente em alguns casos de classe Il é
extremamente dificil de tratar excetuo através da cirurgia ortognética.[3o]

Em determinados casos pode ser tratada a retrusdao maxilar das classes Il, com
um “bite-block”- bloco de mordida posterior que produza um movimento da maxila
ligeiramente para cima e para a frente e uma rotagao anti-horaria da mandibula.?® No
caso de incisivos superiores retruidos pode ser utilizado um arco utility de

protruséo.[ao]
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Pierre Robin (1902) preconizou o seu “Monobloco” como um aparelho que
efetua a expansdao maxilar e o avanco mandibular, para resolver a glossoptose no
tratamento da patologia que definiu.®™ 0 Aparelho de Herbst — Emil Herbst (1900)
tem a possibilidade ortopédica de uma biela de protrusao, a sua fungao principal é a
reposicio mandibular.®"

Matsuda (2006) no tratamento de 5 pacientes SPR com aparéncia retrognatica
e diminuigao dos angulos SNB e SNA, definiu os objetivos de tratamento: expansao
transversal da arcada maxilar; promover o crescimento mandibular; eliminagdo do
apinhamento de ambas as arcadas com extracGes (desarmonias dentomaxilares);
corre¢ao da mordida profunda; correcdo da sobremordida horizontal aumentada;
alinhamento das arcadas.'”® Para alcancar estes objetivos os tratamentos ortodonticos
foram: aparelho de expansdo rdpida maxilar, utilizacdo de aparelho para promover ao
desenvolvimento mandibular; extracdes, coloca¢ao de arco lingual para correg¢do de
inclinacdes; Ap. Ortodontia Fixo; substituicdo protética dos dentes ausentes por
agenesia.[zg] Dos 5 pacientes nem todos tiveram os mesmos objetivos e tratamentos,
mas todos apresentaram apinhamento e efetuaram extragdes e utilizaram Ap. de
Ortodontia Fixo.

Os pacientes SPR podem ter indicacdo para avanco mandibular e uma
genioplastia.mgl

A compressao maxilar pode ser tratada por um expansor fixo ou em bandas ou
em acrilico pela execucdo de uma expansdo rapida palatina (0,25mm por volta/ 2
voltas por dia) até as cuspides linguais dos dentes superiores ocluam nas vertentes
linguais das cuspides vestibulares dos dentes inferiores (se for necessario efetuar em
simultaneo a protrusdo da maxila, entdo serdao colocados ganchos na zona dos

]

caninos).[39 A retrusdo maxilar pode ser intervencionada ortopedicamente pela

utilizacdo de uma mascara facial para protruir a maxila (350-450 gr de forca por lado
durante 12-14-horas por dia); apesar de a tracdo ser para a frente — colocacdo dos
ganchos num plano elevado é sempre expectavel encontrar alguma rotacao para baixo

da maxila , pelo que é desaconselhada nos casos com altura facial inferior

aumentada.”
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Ao corrigir a classe Il melhora-se a fala, pois existem dificuldades da fala

relacionadas com a maloclusdao — Classe Il esquelética; a distor¢ao das fricativas
linguodentais — F e V.13

A traqueostomia provoca problemas da fala nestes pacientes, para além dos

problemas na fala devidos a fenda palatina.’*

O refluxo gastroesofdgico e espasmo esofdgico podem também provocar

bradicardia e apneia e esta situacio é denominada “Sindrome da apneia acordada”.®"

e
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8- Protocolo de Tratamento Ortodontico do Paciente Pierre Robin

O papel do Ortodontista:

A- Apds o nascimento, nos primeiros dias efetuar:

1- Registo fotografico, da face frontal e de perfil, fotografias intraorais e caso
seja detetada outra(s) anomalia(s) associada(s) registar a(s) anomalia(s)
fotograficamente.

2- Efetuar um molde da arcada superior, com silicone Putty de presa répida - o
silicone Putty ndo vai escorrer e portanto serda menos desconfortavel para o recém-
nascido, e a presa rapida vai garantir um menor tempo para a obtencdo do molde e
portanto diminuir esse mesmo desconforto. Esse molde deve ser fotografado e
duplicado, por motivos de seguranca - extravio / fratura- ficando o duplicado em
arquivo.

3- Execugdo de Placa Palatina com Extensdo Faringea - A placa devera ser
formada por uma base em acrilico revestida por um condicionador de tecidos,
recobrindo desde o rebordo alveolar - incluindo o sulcos, todo o palato duro e
estendendo-se para o palato mole cerca de 5-10 mm.

O objetivo da placa é promover uma nova postura lingual, impedindo a
glossoptose, e promover uma succ¢ao e degluticdo mais eficientes - promovendo uma
alimentacdo mais adequada - pela criagdo de um palato artificial, até a palatoplastia
ser efetuada.

A cada 3 meses serdo efetuados quer novos registos fotograficos, quer a
substituicdo do condicionador de tecidos, e quer o controlo da erupc¢ao dentaria — de
forma a impedir que a placa ndo obstrua a erupc¢do dos dentes. O molde inicial a cada
3 meses serd impregnado com uma nova camada de isolante de forma a que a placa
seja menos limitante em termos de desenvolvimento.

4- Os pais serem instruidos e motivados para a Higiene Oral (HO) do Recém-
Nascido - higienizacdo dos rebordos alveolares bem como da Placa Palatina com

extensao faringea.
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B- Tragcdo mandibular

Efectuada durante 2 a 5 semanas.

C- Quando erupcionam os primeiros dentes - 6 meses / + 3 meses:

1- Motivacdo e instrucdo para a HO dos pais.

2- Registo fotografico, da face frontal e de perfil, fotografias intraorais e caso
seja detetada outra(s) anomalia(s) associada(s) registar a(s) anomalia(s)
fotograficamente.

Aquando da erupgao dentaria a utilizagao de verniz de fluor — Durafat® -deve
ser implementada - para a colocacdo de Durafat ndo é necessdrio um isolamento
absoluto e nos casos de pacientes com atraso mental e / ou com falta de colaboragio
previne ndo sé a desmineralizacdo provocada pelo refluxo gastroesofagico, a
fragilidade dentaria provocada pela amelogénese imperfeita mas também a carie
resultante pelo défice de HO; pela utilizacdo de terapéuticas orais com sacarose e pela
alimentacdo cariogénica.

3- A utilizacdo de selantes de fissuras, caso haja colaboracdo, numa fase mais

tardia da denticdo decidua, pode ser preconizada.

D- Na fase de denti¢do mista - 6 -12 anos/ + 2 anos:

1- Motivagdo e instrucdo para a HO do paciente SPR e / ou dos pais.

2- Registo fotografico, da face frontal e de perfil, fotografias intraorais e caso
seja detetada outra(s) anomalia(s) associada(s) registar a(s) anomalia(s)
fotograficamente.

Execucdo de moldes, caso exista colaboracdao e de RX caso se entenda
pertinente intervir nesta fase - Radiografia Panoramica dos Maxilares e
Telerradiografia.

3- Para a resolucdo dos problemas transversais - para o tratamento da
compressdao Maxilar, preconiza-se a utilizagdo de:- Aparelho de McNamara.

4- Para a resolucdo dos problemas sagitais - para a estimulacdo do
desenvolvimento mandibular pode-se utilizar:

- Advansyinc
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- Ap. Herbst.

5- Tratamento com Aparelho Fixo:

Arcos seccionais de 12s Molares —Incisivos, a decidir caso a caso.

6- A colocacdo de selantes de fissuras, ou averiguar a necessidade de

recolocacao caso tenham sido aplicados na fase de denticdo decidua.

E- Na fase de denticdo definitiva e antes da maturacdo esquelética - 12-20 anos
/ +2 anos:

1- Motivacdo e instrucdo para a HO do paciente SPR e / ou dos pais caso exista
algum atraso cognitivo.

2- Para a resolucdo dos problemas transversais- para o tratamento da
compressao Maxilar, preconiza-se a utilizacdo de:

- Aparelho de McNamara

- Disjuntor de Hyrax - a partir dos16 anos.

3- Para a resolugdo dos problemas sagitais - para a estimulagdo do
desenvolvimento mandibular pode-se utilizar:

- Advansyinc

- Ap. Herbst.

4- Tratamento com Aparelho Fixo:

Colocacdo de Aparelho nas arcadas Superior / Inferior — Com extratorque - se
se confirmar a retrusdo da maxila a nivel superior.

5- Avaliagdo da necessidade de colocacao de Protese Obturadora do Palato.

F-Apds a Maturagdo Esquelética - 20 anos / + 2 anos:

1- Motivacdo e instru¢do para a HO do paciente SPR e / ou dos pais caso exista
algum atraso cognitivo.

2- Avaliacdo da necessidade de Cirurgia Ortognatica de Avanco Mandibular ou
Avanco Bimaxilar - caso se confirme a retrusao da maxila.

3- Tratamento com Aparelho Fixo:

Colocacdo de Aparelho nas arcadas Superior / Inferior — Com extratorque se se

confirmar a retrusdo da maxila a nivel superior. Caso esteja preconizada a Cirurgia

Ana Isabel ManeroPagina 109

O Tratamento Ortoddntico do Paciente Pierre Robin

Disserta¢do de candidatura para obtenc¢do do grau de Mestre em Cirurgia Ortognatica e Ortodontia
Faculdade de Medicina da Universidade do Porto - 2012



Ortognatica, coloca-se previamente a cirurgia e removem-se as compensacoes

dentarias, e apds a cirurgia, finalizacao do caso ortodontico.

4- Avaliagdo da necessidade de colocagdao de Prétese Obturadora do Palato -

permite um maior controlo da coluna de ar - ou de implantes faringeos.

G- Avaliacdo da necessidade de colocagdo de préteses e / ou implantes para a
substituicdo de dentes perdidos / agenesias.
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9-Conclusoes

E imprescindivel protocolar quer o diagndstico quer a atuacdo terapéutica na
SPR para uma abordagem integrada dos pacientes numa equipa multidisciplinar.

Um protocolo permite melhorar a colaboragdao do paciente e a adesdao aos
tratamentos, elementos essenciais para otimizar os resultados.

A utilizagdo de fotografias, quer dos pacientes Pierre Robin quer de grupos
controlo, permitiu pela sua andlise a caracterizacdo e avaliacdo das diferencas destes
dois grupos. O seu baixo custo econdémico, o ndo ser uma metodologia invasiva e o nao
ter consequéncias secunddrias, faz com que a analise das fotografias possa ter no
futuro cada vez mais protagonismo, tendo em conta a necessidade de protecdo dos
dados.

A criacdo de uma analise de fotografias personalizada neste trabalho permitiu
introduzir tanto um novo instrumento de trabalho como um novo angulo de avaliacao.
Foram encontradas diferencas estatisticamente significativas entre os dois grupos com
esta analise. Dos 5 angulos analisados, pela estatistica, 3 demonstraram diferencas
estatisticamente significativas — um dos quais foi o angulo novo.

Os resultados deste estudo sugerem a possibilidade da existéncia de um
“Catch-up growth” parcial dos pacientes apds os 9 meses de idade. O facto de aos 9
meses ser protocolar no CHSJ efetuar a palatoplastia nestes pacientes, e desta
palatoplastia ao permitir melhorar as condi¢cdes de alimentacdo, poder ter como
consequéncia um melhor desenvolvimento do paciente, refletindo-se no que parece
ser uma evidéncia clinica de crescimento de recuperacgéo parcial; o “Catch-up growth”
da literatura anglo-saxdnica defendido por alguns autores. Eventualmente mais
estudos longitudinais poderdo corroborar esta possibilidade.

Neste estudo, os resultados ndo sugerem a possibilidade da existéncia de uma
restricdo ao desenvolvimento maxilar pela palatoplastia no sentido sagital. A existéncia
de evidéncia clinica de alteracdes a nivel nasal nos pacientes SPR devera ser avaliada
em estudos futuros. E o mesmo se passa em relativamente a possivel relacdo da

epilepsia e da SPR.
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Com a introdugdo de um protocolo especifico para os pacientes SPR pretende-
se que o resultado do tratamento seja melhorado e que os dados dai resultantes

permitam que se estabeleca em continuum uma revisdo e refinamento deste
protocolo.

A melhoria da atuacdo terapéutica continua a ser um desafio estimulante para
todas as especialidades, de forma a contribuir para uma aparéncia facial hamodnica e

para um bem-estar psicossocial; a poder melhorar a fala, a audicdo, a oclusdo; ou seja

a melhorar a qualidade de vida destes pacientes e das suas familias.
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“Se é sempre outono o rir das primaveras,
Castelos, um a um, deixa-os cair...
Que a vida é um constante derruir

De paldcios do Reino das Quimeras!

E deixa sobre as ruinas crescer heras.
Deixa-as beijar as pedras e florir!
Que a vida é um continuo destruir

De paldcios do Reino das Quimeras

Deixa tombar meus rutilos castelos!
Tenho ainda mais sonhos para ergué-los

Mais altos do que dguias pelo ar!

Sonhos que tombam! Derrocada louca!
Sdo como os beijos duma linda boca!
Sonhos! ...Deixa-os tombar...deixa-os tombar...!

Florbela Espanca
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