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RESUMO

Introducéo: Desde o inicio da Cirurgia Craniofacial, muitos desafios foram ultrapassados.
Problemas operatorios técnicos e de infraestrutura basica de atendimento especializado
foram solucionados. Agora, 25 anos apds as publicagdes iniciais dos avangos frontofaciais,
ha ainda algumas duvidas quanto as indicagdes precisas da idade e do tipo de cirurgia a ser
realizada. O objetivo deste estudo foi avaliar a evolugdo de pacientes submetidos a trata-
mento de craniossinostoses sindromicas operados nos tltimos 10 anos em nossa instituigao.
Método: Todos os pacientes sindromicos submetidos a avango frontofacial em monobloco
ousomente facial isolado foram selecionados no periodode 2001 a2011. Foram selecionados
70 pacientes, 56 submetidos a avango frontofacial em monobloco e 14, a avango facial apos
remodelagem frontorbitaria prévia. Todos os dados referentes a esses pacientes foram corre-
lacionados, avaliando a idade e o resultado final. Os pacientes foram selecionados de acordo
com idade a época da cirurgia, complicagdes existentes e resultados finais correlacionados
com os principais problemas existentes previamente. Resultados: Os pacientes sindrémicos
apresentaram graus variados de resultados finais, dependendo da sindrome e da idade de
realizagdo do procedimento. Os avangos frontofaciais em monobloco apresentaram baixo
indice de complicagdes pos-operatorias imediatas, porém ficou demonstrada a necessidade
de procedimentos futuros ao final do crescimento facial. Nos pacientes submetidos a cirur-
gias mais tardiamente, o indice de resultados positivos foi maior. Conclusées: Nos casos
de craniossinostoses graves, com problemas funcionais, a indica¢ao de avango frontofacial
em monobloco continua sendo a melhor opgéo terapéutica.

Descritores: Craniossinostoses/cirurgia. Anormalidades craniofaciais. Avaliacao de resultados.

ABSTRACT

Background: Craniofacial surgery has overcome many challenges since its initiation into
clinical practice. Several technical issues have been addressed and the basic infrastructure
of the specialty has now been developed. At present, 25 years after the first publications
on frontofacial advancement, questions still remain as to the appropriate age for surgery
and the appropriate type of surgery that should be performed. The aim of this study was to
evaluate patients surgically treated for syndromic craniosynostosis over the last 10 years
at our institution. Methods: All syndromic patients who underwent monobloc frontofacial
advancement or only isolated facial advancement from 2001 to 2011were selected. Out of
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70 patients in total, 56 underwent monobloc frontofacial advancement and 14 underwent
facial advancement after fronto-orbital remodeling. All data concerning these patients were
correlated with patient age and final result. Moreover, age at surgery, complications, and
final results were correlated with the main preexisting problems. Results: Final results for
syndromic patients varied, depending on the syndrome and the age at which the procedure
was performed. Monobloc frontofacial advancements had a low index of immediate pos-
toperative complications, but there was a clear need for further procedures at the time of
final facial growth. The index of positive outcome was higher in patients who underwent
surgery at an older age. Conclusions: In cases of severe craniosynostosis with functional

INTRODUCAO

O fechamento precoce das suturas cranianas em criangas
leva a profundas altera¢des craniofaciais, tanto do ponto
de vista cosmético como funcional. Nas craniossinostoses
complexas, em que varias suturas do cranio ¢ da face estdo
fechadas, esse comprometimento envolve fungdes vitais e o
esqueleto craniofacial fica tridimensionalmente comprome-
tido. Podem ocorrer restrigdes de expansdo cerebral, falta
de protecdo do globo ocular e, principalmente, dificuldades
respiratorias.

O tratamento proposto até a presente data tem buscado
a liberacdo das suturas cranianas com remodelagem dssea
para permitir a expansdo cerebral, por vezes associada a re-
modelagem das orbitas para a protecao do globo ocular. Adi-
cionalmente, nas craniossinostoses com comprometimento
respiratdrio, em geral mais graves, avangos frontofaciais
complexos sdo mais precocemente indicados. A grande difi-
culdade esta em identificar precisamente a idade ideal para
se realizar esses procedimentos cirurgicos. Enquanto na lite-
ratura alguns centros realizam procedimentos em pacientes
com idades mais precoces, outros preferem aguardar idade
mais avangada, em funcdo do alto indice de complicagdes
envolvendo essas cirurgias, o que se torna mais grave em
pacientes mais jovens!*.

O objetivo deste estudo foi avaliar a evolugdo dos pa-
cientes submetidos a tratamento de craniossinostoses sindrd-
micas operados nos ultimos 10 anos em nossa instituicao.

METODO

Foram analisados 70 pacientes portadores de craniossi-
nostoses sindromicas, operados no periodo de 2001 a 2011.
Os pacientes foram operados em centros diferentes pelo
autor sénior.

Dentre os 70 pacientes, 56 foram submetidos a avango
frontofacial em monobloco ¢ 14, a avanco facial com osteo-
tomia do tipo Le Fort III.

problems, monobloc frontofacial advancement is still the best therapeutic option.

Keywords: Craniosynostoses/surgery. Craniofacial abnormalities. Outcome assessment.

Os pacientes foram distribuidos em grupos, de acordo
com a idade. Trés grupos foram definidos: grupo 1, <5 anos
de idade; grupo 2, entre 5 anos e 12 anos de idade; e grupo 3,
> 12 anos de idade.

Foram correlacionados diagnoéstico, idade e complicagdes
referentes a cada tipo de procedimento.

A avaliacdo dos resultados foi realizada de acordo com
a posicdo do terco médio da face e das Orbitas, bem como a
presenca de problemas respiratorios apos a corregdo cirur-
gica. Os pacientes operados nos ultimos anos ndo foram
incluidos na avaliagdo final, sendo avaliados apenas 26 doen-
tes que apresentavam tempo de seguimento pos-operatorio
minimo de 5 anos.

RESULTADOS

A distribui¢@o dos pacientes de acordo com o diagnéstico
e o procedimento ¢ apresentada na Tabela 1, observando-se
predominancia de pacientes portadores das sindromes de
Crouzon e de Apert.

Os grupos de pacientes de acordo com a idade a época
da cirurgia sdo apresentados na Tabela 2, demonstrando que
a maioria dos avangos faciais em monobloco foi realizada
entre 5 anos e 12 anos de idade.

A média de idade dos pacientes submetidos a avango
frontofacial em monobloco foi de 6,97 anos, sendo o mais

Tabela 1 — Distribui¢do da casuistica de acordo
com o diagnostico e o procedimento.

Diagnéstico Monobloco | Le Fort III | Total
Sindrome de Crouzon 32 8 40
Sindrome de Apert 18 6 24
Sindrome de Pfeiffer 5 — 5
Sindrome de Sathre-Chotzen 1 — 1
Total
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jovem de 9 meses de idade e o mais velho, de 15 anos. Nos
avangos frontais, a média de idade dos pacientes a época da
cirurgia foide 17,21 anos, com varia¢do de 10 anos a 25 anos.

As complicacdes observadas relacionadas ao ato opera-
torio estdo apresentadas na Tabela 3.

Os resultados da avaliagdo pds-operatoria tardia estdo
sintetizados na Tabela 4, demonstrando que retrusdo do
terco médio da face foi encontrada em 18 pacientes, todos
submetidos a avang¢o frontofacial em monobloco.

Oito pacientes apresentavam traqueostomia (grupos 1 e 2),
sendo possivel remové-la em 6 deles.

As Figuras 1 a 3 ilustram alguns casos da presente ca-
suistica.

Tabela 2 — Distribui¢do da casuistica de acordo
com a idade a época do procedimento.

Faixa etaria Monobloco | Le Fort III | Total
<5 anos (grupo 1) 14 — 14
?gr;t:;sza)nos e 12 anos 39 B 39
> 12 anos (grupo 3) 3 14 17
Total 56 14 70

Tabela 3 — Complicagdes observadas relacionadas
ao ato operatorio.

Complicagdes n =26
Fistula liquérica 3 (grupo 2)
Infecgdo 1 (grupo 2)
Problemas visuais temporarios 1 (grupo 2)
Fratura 6ssea inadequada 3 (grupo 2)
Quebra do distrator 3 (grupo 2)

n = nimero de pacientes.

Tabela 4 — Resultados da avaliagdo pds-operatoria tardia.

Resultados ,
insatisfatorios n=26 Sindrome
Protrusdo ocular 1 Sindrome de Apert
(grupos 1 e 2) Sindrome de Crouzon

4 Sindrome de Apert
Retrusdo da face 10 Sindrome de Crouzon
(grupos 1 ¢ 2) 3 Sindrome de Pfeiffer

Sindrome de Sathre-Chotzen

fgr:f;zmzis respiratorios 2 Sindrome de Crouzon

n = nimero de pacientes.

Figura 1 — Paciente portadora de sindrome de Crouzon, submetida
a avango frontorbitario prévio. Em A e B, vistas lateral e frontal,
respectivamente, no pré-operatorio de avango facial tipo Le Fort

II. Em C e D, vistas lateral e frontal, respectivamente, no
pos-operatorio de 10 anos de avango facial tipo Le Fort I11.

Figura 2 — Paciente portadora de sindrome de Crouzon. Em A
e B, vistas lateral e frontal, respectivamente, no pré-operatorio
de avango fontofacial em monobloco, demonstrando exoftalmia
gave com retrusdo do ter¢o médio da face. Em C e D, vistas
lateral e frontal, respectivamente, no pos-operatorio de 7 anos,
demonstrando manutengdo do avanco da regido orbitaria.
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Figura 3 — Paciente portadora de sindrome de Apert. Em A e B,
vistas lateral e frontal, respectivamente, no pré-operatorio de
avango frontofacial em monobloco, demonstrando hipoplasia de
regido periorbitaria e retrusdo do ter¢o médio da face. Em C e D,
vistas lateral e frontal, respectivamente, no pos-operatorio
de 10 anos, demonstrando manuten¢do do avango obtido.

DISCUSSAO

Desde seu inicio, a cirurgia craniofacial, popularizada por
Tessier, demonstrou que havia esperangas para o tratamento
de grandes deformidades faciais. Nos ultimos 15 anos, ap6s
a descricdo de avangos frontofaciais com o uso de distragao
facial, houve grande diminui¢do das complicagdes relacio-
nadas a esses procedimentos, encorajando muitos cirurgides a
realiza-los. No entanto, as grandes osteotomias em esqueletos
imaturos t€ém sempre como premissa basica a avaliagdo no
crescimento desse esqueleto.

Nas situagodes clinicas mais dramaticas, com presenga de
traqueostomia e grande protrusdo ocular, geralmente em

Correspondéncia para: Nivaldo Alonso

pacientes sindromicos, nos parece que, mesmo que nao haja
crescimento posterior adequado do ter¢o médio da face,
avancos faciais mais agressivos e precoces (avango fronto-
facial em monobloco) estdo indicados, com o objetivo de
melhora imediata da condicdo clinica. Diante, porém, do
crescimento inadequado da face nos pacientes submetidos
a grandes avancos antes dos 5 anos de idade (grupo 1), e
também no grupo entre 5 anos e 12 anos de idade (grupo 2),
¢ importante considerar, quando possivel, a postergacido dos
avangos faciais para depois dos 12 anos de idade. Embora
os pacientes operados para avango facial também apresen-
tassem alteragdes de oclusdo dentéaria, nenhum deles apre-
sentou retrusdo do ter¢o médio, quando operados apds os 12
anos de idade.

CONCLUSOES

O baixo indice de complicagdes perioperatorias e pos-
-operatérias imediatas encoraja arealizacdo de maior numero
de osteotomias frontofaciais (avango frontofacial em mono-
bloco), porém a necessidade de outras cirurgias ao final
da maturagdo do esqueleto pode sugerir fortemente que os
procedimentos possam ser realizados mais tardiamente, de
acordo com as prioridades clinicas.

A énfase dada aos problemas funcionais ¢ primordial,
mas em casos menos graves sabe-se que os pacientes porta-
dores de craniossinostoses sindromicas tém, sem duvida,
problemas de crescimento dos ossos da face.
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