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= RESUMO

Introducéo: Sindrome de Parry-Romberg (SPR) € caracterizada pela atrofia hemifa-
clal progressiva que, muitas vezes, resulta em graves disturbios esteticos e funcio-
nais. Embora existam escalas de gravidade, nenhuma delas e completamente ideal
para auxiliar na abordagem terapéutica destes pacientes. O objetivo deste estudo
foi delinear as estratégias cirurgicas para o tratamento da SPR baseado em um novo
sistema de classificacdo de gravidade da doenca. Método: Trata-se de uma analise
retrospectiva dos pacientes com SPR operados em 2005-2011. As abordagens ci-
rurgicas foram individualizadas de acordo com a escala de gravidade clinica baseada
na evolucdo da doenca: tipos | (envolvimento da epiderme, derme e tecido subcuta-
neo); Il (tipo | + envolvimento muscular); e lll (tipo | + Il + envolvimento 6sseo). Quatro
(28,57%) pacientes com SPR tipo |, 6 (42,85%) tipo Il e 4 (28,57%) tipo Il foram inclu-
idos. Resultado: Um total de 47 procedimentos foi realizado. Gordura livre foi enxer-
tada em todos os pacientes. Todos os pacientes do tipo Il e 1(25%) do tipo Il foram
submetidos a enxertos dermogordurosos. Enxertos 6sseos com retalhos de fascia
témporo-parietal foram aplicados no tratamento de todos os pacientes do tipo lll.
Um (25%) paciente do tipo Il foi submetido a cirurgia ortognatica. Houve melhora
global na aparéncia facial em todos os pacientes, sem complicacées relacionadas
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= ABSTRACT

Introduction: The Parry-Romberg Syndrome (PRS) is characterized by progressive
hemifacial atrophy that often leads to severe esthetic and functional difficulties.
Although there are systems for grading disease severity, none have proven ideal
in optimizing the therapeutic approach to these patients. This study aimed to es-
tablish the surgical strategies for the treatment of PRS based on a new system for
severity grading of the disease. Methods: This retrospective study included PRS
patients undergoing surgery between 2005 and 2011. The surgical strategies were
adapted for each patient according to a clinical severity grading system based on
disease progression: type |, affecting the epidermis, dermis, and subcutaneous tis-
sue; type ll, type | + muscle involvement; and type Ill, Types I+ Il + bone involvement.
The sample included four patients (28.57%) with PRS type |, six patients (42.85%)
with PRS type Il, and four patients (28.57%) with PRS type lIl. Results: Forty-seven
procedures were performed. Free-fat grafts were used in all patients. Dermal fat
grafts were used in all type Il patients and one type lll patient (25%). Bone grafts
with temporoparietal fascia flaps were performed for the treatment of all type Il
patients. One type Il patient (25%) underwent orthognathic surgery. All patients
were improved in their overall facial appearance and there were no procedure-re-
lated complications. Conclusion: Our proposed system for grading PRS severity can
facilitate the choice of therapeutic approaches and with a combination of surgical
technigues based on the severity of the disease partially satisfactory outcomes
can be attained.

Keywords: Parry-Romberg syndrome; Progressive hemifacial atrophy, Surgical

treatment; Grading system.

INTRODUCAO

Sindrome de Parry-Romberg (SPR), também conhe-
cida como atrofia hemifacial progressiva, € um raro disturbio
craniofacial de etiologia desconhecida caracterizado princi-
palmente pela atrofia hemifacial progressiva, que afeta pele,
tecido subcutaneo, musculos, nervos, cartilagem, e, menos
frequentemente, o arcabouco 6sseo'. Tais alteracoes, muitas
vezes, resultam em faces tridimensionalmente assimetricas
associadas com graves complicacdes funcionais e psicologi-
cas'? De tal modo, as cirurgias craniofaciais com o intuito de
restaurar a simetria facial tornam-se essenciais no contexto
da reabilitacdo integral desses pacientes'. No entanto, mes-
mo existindo trés escalas de gravidade da SPR, descritas ate o
momento*%, ndo ha consenso sobre qual tratamento cirurgico
deve ser empregado em cada grau de gravidade'*®.

Portanto, o objetivo do presente estudo foi delinear as
estratégias cirurgicas craniofaciais para a abordagem da SPR
de acordo com um sistema de classificacdo de gravidade.

METODO

Trata-se de um estudo retrospectivo de todos os pa-
cientes com SPR tratados, cirurgicamente, no Hospital SO-
BRAPAR entre 2005 e 2011, Todos os aspectos relacionados
as intervencoes cirurgicas foram verificados por meio da ana-
lise dos registros medicos, fotografias e entrevistas clinicas.
Pacientes com atrofia de face com origem esclarecida (por
exemplo, sequelas de trauma, queimadura ou tumores cra-

niofaciais), registros médicos incompletos e/ou com perda do
seguimento pos-operatorio foram excluidos.

Quatorze pacientes, diagnosticados com SPR, preen-
cheram os criterios deinclusdo. Os pacientes tinham em media
19,4 anos de idade. Onze (78,57%) pacientes eram do sexo fe-
minino e 3 (21,43%) do sexo masculino. Onze (78,57%) pacien-
tes tinham acometimento do lado direito da face, 2 (14,29%) do
lado esquerdo e 1(7,14%) bilateral.

Intervengoes cirurgicas

Os quatro procedimentos cirurgicos (enxerto de
gordura livre’®, enxerto dermogorduroso®; enxerto 0sseo
da calota craniana com retalho de fascia témporo-parietal -
RFTP™ e cirurgia ortognatica™) utilizados, para corrigir as
deformidades craniofaciais dos pacientes com SPR, foram
detalhados previamente.

Enxerto de gordura livre7,8: a obtencao, a prepara-
Cao e ainjecao do enxerto de gordura livre foram baseadas
na tecnica descrita por Coleman’. Uma canula de 2-3 mm
de diametro conectada a uma seringa de 10 ml com succao
manual (pressdo negativa) foi utilizada para obter o tecido
adiposo da parte inferior do abdome (primeira escolha) ou
na regiao medial da coxa. O aspirado obtido foi centrifu-
gado durante 2 minutos a 2000 rpm. Apos a remocao do
sobrenadante, a gordura foi transferida para seringas de 1
ml e entdo injetada nas regides faciais afetadas. Multiplos
pontos de acesso, multiplos tuneis e multiplas camadas fo-
ram usados para transferir pequenas aliquotas de gordura,
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em varias profundidades, das regides faciais hipoplasicas.
Aproximadamente 0,1ml de gordura foram depositados em
cada passagem da canula.

Enxerto dermogorduroso9; demarcou-se a regidao
abdominal inferior com maior eixo na posicdo horizontal. Essa
area foi desepitelizada (com espessura total), sendo a apo-
neurose do musculo reto abdominal o limite inferior dessa
disseccao. O enxerto dermogorduroso foi cortado em formato
triangular e entdo introduzido na regido facial comprometida,
tomando-se o cuidado para que o descolamento facial fosse
minimo.

Enxerto 0sseo da calota craniana com RFTP10,77:a
arteria temporal superficial foi cuidadosamente demarcada em
todo o seu trajeto. A incisao do couro cabeludo foi inicialmente
realizada na porcdo mais distal em relacdo ao inicio da artéria
temporal superficial. A elevacdo do couro cabeludo ocorreuno
plano subcutaneo em direcdo a orelha. Apos a completa ele-
vacdo do retalho cutaneo de couro cabeludo, visualizou-se o
pediculo axial do retalho. A fina fascia temporal superficial foi
entdo elevada em todo o trajeto. Em seguida, uma disseccao
subgaleal foi completada. O retalho periosteal foi marcado e
elevado para expor 0 0sso frontal e o cone orbital. Uma cra-
niotomia foi realizada na regidao parietal. O 0sso parietal de es-
pessura total foi dividido. Uma incisdo subciliar com exposicdo
zigomatico-maxilar permitiu a fixacdao adequada de tiras de
enxertos 0sseos com parafusos de 1,5mm a regido receptora
hipoplasica. O enxerto da tabua 0ssea externa foi devolvido a

regido parietal doadora. O RTPF foi entdo rodado para a area do
defeito facial recobrindo os enxertos 6sseos.

Escala de gravidade clinica

Todas as abordagens cirdrgicas foram individualiza-
das de acordo com a escala de gravidade clinica proposta por
nosso grupo. A distincdo, entre os trés graus de gravidade da
doenca, foi baseada em fotografias, exames clinicos, radiogra-
ficos e tomograficos: leve (tipo 1), definido como o envolvimen-
to da epiderme, derme e tecido subcutaneo; moderado (tipo
II), definido como o envolvimento da epiderme, derme e tecido
subcutaneo, associado ao acometimento do tecido muscular;
e grave (tipo Ill), definido como o envolvimento da epiderme,
derme, tecidos subcutaneo e muscular e também do acometi-
mento ¢sseo (Tabela 1). Baseado nessa escala de gravidade, 4
(28,57%) pacientes foram classificados como tipo |, 6 (42,85%)
como tipolle 4 (28,57%) como tipo lll.

Avaliagcdo dos resultados cirurgicos cranfiofaciais

Os resultados cirurgicos foram avaliados por um unico
cirurgido plastico que ndo teve contato previo com os pacien-
tes. Para isso, fotografias (vistas frontal, obliqua e perfil) pré-
~operatorias (dias ou semanas antes do primeiro procedimen-
to cirurgico) e pés-operatorias (12-14 meses apos o ultimo
procedimento cirurgico reportado no presente estudo) das
faces de todos os pacientes foram classificadas de acordo com

Tabela1— Abordagem cirurgica de acordo com a escala de severidade baseada na evolucdo clinica da sindrome de Parry Rom-

berg proposta no presente estudo.

Acometimento

Tipo (Grau) Epiderme, dermee Tecido Estruturas Abordagem cirurgica *
tecido celular subcutaneo muscular 0sseas
I (Leve) + - Enxerto de gordura livre
Enxerto de gordura livre ou
Il (Moderado) + -
enxerto dermogorduroso
Enxerto 6sseo comRFTP +
aumento dos tecidos moles
Il (Severo) + + *

+ cirurgia ortognatica combi-
nada #

+ Presente; —, Ausente; RFTP, Retalho de fascia temporo-parietal;*, O numero de cada intervencdo individual deve ser definido de

acordo com as necessidades de cada paciente; **, Como antes dos 7 anos de idade o0s 0ss0s do cranio ndo podem ser divididos, sub-

meter apenas a enxerto de gordura livre; #, Na vigéncia de mal oclusdo e término do crescimento do esqueleto craniofacial
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uma escala sobre o grau de melhora da simetria facial previa-
mente utilizada na SPRE: a) resultado satisfatorio: face simétri-
casem anecessidade de qualquer intervencao adicional; b) re-
sultado parcialmente satisfatorio: melhora global da aparéncia
facial, entretanto a assimetria facial ainda pode ser detectada
por meio de uma avaliacdo minuciosa; e c) resultado insatisfa-
torio: auséncia de melhora perceptivel da simetria facial apos
asintervencdes cirurgicas.

RESULTADOS

As indicacoes para 0s procedimentos cirurgicos foram
assimetria/deformidade facial (100%), hipoplasia dos teci-
dos moles (71,43%) e hipoplasia dos tecidos moles e dsseos
(28,57%). Um total de 47 intervencoes cirurgicas, craniofaciais,
foram realizadas de acordo com a gravidade clinica dos doen-
tes e tambeéem com as alteracdes observadas nos tecidos mo-

les nas avaliacOes realizadas nos periodos pos-operatorios.
O numero de dirurgias realizadas em cada paciente foi varia-
vel (1a 6 procedimentos/paciente). A média de intervencoes
por paciente: nos pacientes com SPR do tipo | foi de 2,5 pro-
cedimentos/paciente, no tipo Il foi de 3,33 procedimentos/
paciente e no tipo lll foi de 4,5 procedimentos/paciente. Todos
os pacientes (tipo I: 1a 4 procedimentos/paciente; tipo Il: 1a 6;
e tipo lll: 2 a 5) foram submetidos a enxertos de gordura livre
em determinados momentos do acompanhamento. Cinco
(35,71%) pacientes (tipo I: nenhum procedimento/paciente;
tipoll: 1a 3; e tipo IIl: 1) foram submetidos a enxertos dermogor -
durosos, quatro (28,57%) a enxertos 0sseos com RFTP (tipos
I'e ll: nenhum procedimento/paciente; e tipo ll: 1) e um (7,14%)
fol submetido a cirurgia ortognatica (tipos | e Il: nenhum proce-
dimento/paciente; e tipo lll: 0,25) (Tabela 2).

Com diferentes combinacdes entre as modalidades
cirurgicas, obteve-se uma melhora global da aparéncia fa-

Tabela 2 — Distribuicdo dos procedimentos cirurgicos realizados nos pacientes com sindrome de Parry-Romberg (n=14) de acordo

com a severidade clinica.

Severidade Enxerto de Enxerto dermogor- Enxerto 0sseo Cirurgia ortognatica Total
clinica gordura livre duroso comRFTP combinada

Tipoll

Paciente A ot — - - 4
Paciente B + — - - 1
Paciente C e - - - 3
Paciente D + - - — 1
A-D 9 - - - 9
Tipoll

Paciente E ++ 4+ - - 5
Paciente F + + - - 2
Paciente G + + - - 2
Paciente H e - - - 6
Pacientel + + - - 2
Paciente J 4 - - - 3
E-J 14 6 - - 20
Tipolll

Paciente K ++ — + — 3
Paciente L ot + + — 7
Paciente M et - + — 4
Paciente N ++ — + + 4
K-N 12 1 4 1 18
Total 35 7 4 1 47

+ Realizado; —, Ndo realizado; RFTP, Retalho de fascia temporo-parietal
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cial (resultado parcialmente satisfatorio) de todos os doen-
tes (Figuras 1-5). Nesta série, ndo houve resultado satisfatorio
ou insatisfatorio de acordo com a escala descrita por Xie et
al®. Um grau varidvel de absorcao de gordura foi encontrado
apos enxerto de gordura livre. Ndo houve infeccdo ou necrose

Figura 1- (Acima, esquerda) Fotografia frontal pré-operatoria de um
paciente com sindrome de Parry-Romberg tipo | com 3 anos de idade
e no inicio da manifestacdo da doenca (Tabela 2, paciente D). (Acima,

direita) Fotografia frontal do mesmo paciente, dois anos apos, mos-
trando alenta progressdo da doenca neste caso especifico. (Abaixo,

esquerda) Aos 7 anos de idade o paciente foi submetido aincluséo
de gordura livre na hemiface e otoplastia para correcdo de orelhas
proeminentes. (Abaixo, direita) Dois anos apos a cirurgia o paciente
apresentou resultado estético satisfatorio com manutencdo do
volume da hemiface direita sem sinais de recidiva da deformidade
das orelhas.

Figura 2 - (Esquerda) Fotografia frontal pré-operatéria de uma pa-

ciente com sindrome de Parry-Romberg tipo Il com 6 anos de idade

(Tabela 2, paciente J). (Direita) Fotografia frontal pos-operatoria, da

mesma paciente, trés anos apos a primeira cirurgia de inclusdo de
gordura livre na hemiface esquerda.

Figura 3 - (Esquerda) Fotografia obliqua pré-operatéria da mesma
paciente da Figura 2. Nota-se uma mancha hipercromica no terco
meédio da face da crianca. (Direita) Fotografia obliqua pos-operatoria
da mesma paciente evidenciando melhora significativa da atrofia
facial e da mancha hipercrémica que se estendia em todo terco médio
da face da crianca.

Figura 4 - (Esquerda) Fotografia frontal pré-operatoria de uma pa-
ciente com sindrome de Parry-Romberg tipo Ill (Tabela 2, paciente N).
(Direita) Fotografia frontal pés-operatéria da mesma paciente apos
a seguinte sequencia de cirurgias: enxerto de gordura livre, enxertos
0sseos da regido parietal com rotacdo de retalho de fdscia temporal
superficial sobre 0s enxertos 0sseos, cirurgia ortogndtica combinada
e enxerto de gorduralivre.

Figura 5 - (Esquerda) Fotografia obliqua pré-operatéria da mesma
paciente da Figura 4. Nota-se a atrofia facial severa. (Direita) Fo-
tografia obliqua pos-operatoria da mesma paciente evidenciando
melhora significativa da atrofia facial.

Rev. Bras. Cir. Plast. 2014,29(1):57-65

61



www.rbcp.org.br

em nenhum dos enxertos dermogordurosos ou enxertos 0s-
seos com RTPF. Também nao foram observadas complicacées
nas areas doadoras.

DISCUSSAO

A SPR e um disturbio craniofacial de etiologia indefinida
que atinge preferencialmente o sexo feminino, sendo que em
95% dos casos ocorre 0 acometimento unilateral da face.Seu
inicio € geralmente na primeira ou segunda decadas de vida,
existindo uma fase ativa com duracdo entre 2 e 10 anos, antes
da estabilizacao clinica’

Dois sistemas de classificacao mexicanos*® e um chi-
nés® vém sendo utilizados para estratificar a gravidade clinica
da SPR. A classificacdo de Inigo et a/* se baseia no envolvi-
mento dos tecidos na regido do nervo trigémeo (dermatomos),
enquanto as classificacdes de Guerrerosantos et a/° e Hu et
al®sdo baseadas apenas no envolvimento tecidual. Aqui, propo-
mos uma escala de gravidadebaseada na progressao clinica da
doenca, em associacdo com o envolvimento anatémico, inde-
pendentemente do dermatomo afetado.

A SPR aparentemente comeca com atrofia da epider-
me, derme e tecido subcutaneo, subsequentemente progre-
dindo para os musculos faciais, seguindo-se o envolvimento
0sse0'? Até onde se sabe, ndo ha relato de comprometimento
0sseo sem doenca dos tecidos moles sobrejacentes na lite-
ratura pertinente. Na verdade, vem sendo descrito que existe
uma estreita correlacdo entre o envolvimento do arcabouco
0sseo e a gravidade da atrofia facial e que a restricao imposta
pelas partes moles anormais determina disturbios do cres-
cimento esquelético®™ Desse modo, o tipo Il representaria a
progressao dos tipos | e ll e o tipo Il representaria a progressdo
do tipo I; esses graus de gravidade da doenca coincidem com
a propria evolucao da doenca e, portanto, tornam essa classi-
ficacdo logica e funcional. Alem disso, essa classificacao pode
orientar a abordagem terapeutica dos pacientes com SPR.

E importante destacar que o presente sistema de clas-
sificacao foi baseado apenas na andlise de 14 pacientes com
SPR e possui suporte em estudos*® que incluiram um nume-
ro limitado de doentes. Desse modo, a realizacao de estudos
multicéntricos com a inclusdo de um grande nimero de pa-
cientes deve ser estimulada com o intuito de melhor caracte-
rizar a evolucdo clinica da SPR e, portanto, ratificar ou nao os
nossos achados.

Como a SPR, geralmente, se apresenta com deformi-
dades craniofaciais tridimensionais, a restauracao da simetria
facial completa, muitas vezes, é dificil de ser atingida®*®. Ade-
mais, até o momento, ndo ha unanimidade em relacao ao tra-
tamento cirurgico ideal para o amplo espectro de hipoplasia
dos tecidos moles e 0sseos da SPR, embora varias opcoes te-
rapéuticas (enxertos de gordura livre, dermogordurosos, carti-
laginosos e 0sseos, retalhos musculares e implantes aloplas-
ticos) tenham sido descritas para aumentar o volume perdido
com a atrofia facial progressiva’=-61-%,

A fase clinica (ativa ou estabilizacdo) € um aspecto
relevante no tratamento cirdrgico da SPR. Na literatura, nao
existe consenso sobre a fase ideal para corrigir cirurgicamen-
te esses doentes®®®, Tradicionalmente, os procedimentos ci-

rurgicos tém sido efetuados apenas apos a estabilizacao da
atrofia facial®®, Entretanto, € importante salientar que o tem-
po para a estabilizacdo da progressao da doenca € variavel e
imprevisivel®™ e, portanto, as criancas portadoras de SPR po-
dem ter dificuldades psicossociais principalmente no contato
com seus pares (por exemplo, na escola) com impacto direto
na qualidade de vida, enquanto aguardam a correcdo cirurgi-
ca*. Nesse ambito, nosso grupo e outros™™® tem defendido
a necessidade de intervencées cirurgicas craniofaciais mais
precoces, especialmente em criancas com deformidades
craniofaciais que, sem correcdo, podem culminar em proble-
mas psicossociais e dificuldades de aprendizagem e também
afetar as diferentes esferas da qualidade de vida (por exem-
plo, capacidade fisica, nivel de independéncia e relacoes so-
ciais) durante um periodo critico de desenvolvimento™.

Nos centros de cirurgia craniofacial, os protocolos de
tratamento das hipoplasias craniofaciais sao norteados prin-
cipalmente pelo crescimento facial e necessidades funcio-
nais do paciente®®, Além disso, a abordagem terapéutica bem
sucedida requer um tratamento individualizado com a reali-
zacdo de procedimentos reconstrutivos tanto da deficiéncia
de tecidos moles quanto de tecidos 6sseos com intervalos
de tempo especificos?. Transferindo esses principios para o
ambito da SPR, de um modo geral, a abordagem terapéutica
vem sendo realizada com um procedimento cirdrgico unico
ou com procedimentos combinados™. Nesse contexto, nos-
SO grupo e outros* ™7 tém tratado os pacientes de acordo
com a gravidade da atrofia dos tecidos*®™™ e também sua
idade™™,

Sindrome de Parry-Romberg ‘

[

[
e
Enxerto de gordura livre seriado Enxerto fsseo
Enxerto de gordura livre seriado o +
Enxerto dermogorduroso Retalho de fiscia témporo-parietal

Enxerto de gordura livre seriado
ou
Enxerto dermogorduroso
&

>7 anos

1
S —
T

Cirurglaortogniiica combinada

Figura 6. Algoritmo terapéutico para o tratamento cirurgico da
hipoplasia dos tecidos moles e do esqueleto craniofacial dos
pacientes com Sindrome de Parry-Romberg baseado na gravida-
de clinica.

Recentemente, um algoritmo terapéutico para abor-
dar a hipoplasia dos tecidos moles dos pacientes com SPR
fol descrito; no entanto, nao houve estratificacao da aborda-
gem terapéutica no que tange aos defeitos 0sseos desses
doentes®™. Naqueles pacientes com gravidade tipo Ill, contu-
do, 0 aumento dos tecidos moles por si s6 nao é suficiente™,
Dessa maneira, temos utilizado uma estrateégia que engloba a
reconstrucdo de ambos os comprometimentos (tecidos moles
e 0sse0s): enxerto de gordura livre para pacientes com SPR do

62

Rev. Bras. Cir. Plast. 2014,29(1):57-65



www.rbcp.org.br

tipo I, enxertos de gordura livre ou enxertos dermogordurosos
para os pacientes do tipo Il e enxertos 6sseos com RFTP para
aqueles com tipo Il (Figura 6).

Em nosso Hospital, bem como na UCLA Craniofacial
Clinic®%, o enxerto de gordura livre seriado tem sido o princi-
pal metodo para a reconstrucdo de tecidos moles de diversas
anormalidades craniofaciais, incluindo a SPR. Nos, e outros auto-
res 8141520 preferimos o enxerto livre de gordura, em vez da injecao
de materiais sintéticos, pois estes Ultimos apresentam maiores
taxas de infeccdo, seroma, exposicao e migracao™ ™2, Sobre essa
modalidade terapéutica (enxerto de gordura livre), € importante
mencionar que dentre os diversos tecidos, o tecido adiposo € um
dos que possui a maior capacidade angiogénica?'.

Diferentes investigacdes?-*> tém revelado que o en-
xerto de gordura livre ¢ acompanhado por neovascularizacdao
local e, portanto, talintervencdo pode contribuir para a melhora
da vascularizacao no sitio receptor. Assim, como na SPR a vas-
cularizacdo comprometida na area afetada pode ser a causa
da atrofia dos tecidos moles e consequentemente da estrutura
esquelética subjacente®, acreditamos que a enxertia de gor-
dura livre possa afetar o prognostico dos pacientes com SPR
do tipo |, pois pode diminuir a progressao da doenca por meio
da melhora da vascularizacao local. Embora outros® tambem
tenham reportado que a adocao de um retalho livre vasculari-
zado tem o potencial de atuar como uma barreira contra a pro-
gressdo da SPR, € importante que a angiogénese associada ao
enxerto de gordura livre e 0 seu impacto na progressao da SPR
sejam avaliados objetivamente (por exemplo, com o auxilio de
um dispositivo doppler de varredura*? em pesquisas futuras
com o intuito de confirmar nossa hipotese.

A taxa de sobrevivéncia variavel do enxerto de gordura
livre tem sido reportada como um dos problemas mais preocu-
pante com essa abordagem terapéutica™?4, Nos e outros® temos
evidenciado subjetivamente que os pacientes com SPR apresen-
tam certo grau de absorcao da gordura livre enxertada. No entanto,
ndo realizamos nenhuma investigacdo especifica sobre a taxa de
absorcao de gordura livre e nem sobre os fatores que podem ter
interferido com essa absorcdo. Portanto, limitacdes devem ser im-
postas nainterpretacdo dessa informacdo (presenca de absorcdo
de gordura). Na literatura, estudo™ que investigou a taxa de reten-
cdo de enxerto de gordura livre no periodo pos-operatorio (1ano)
revelou que pacientes com SPR apresentam significativamente
menor "pega’’ do enxerto de gordura livre, quando comparados
com padientes saudaveis (sem SPR). Essamenor incorporacao do
enxerto de gorduralivre pode ser secundaria tanto a menor oferta
sanguinea no leito receptor quanto a outra caracteristicaintrinseca
30 tecido acometido pela SPR™.

Alem disso, a idade dos pacientes com SPR pode in-
terferir na sobrevivéncia dos enxertos de gordura livre™, Ana-
lises de bancada 2°?” tém demonstrado que os enxertos de
gordura livre sao mais efetivos em pacientes mais jovens. Na
literatura, além da idade®® 28, outros fatores (por exemplo, as
diferentes velocidades de centrifugacdo, o estado nutricional
dos receptores e o indice de massa corporea)?*2¢ tambeém tem
sido descritos como fatores que potencialmente podem in-
terferir isoladamente ou em conjunto na taxa de absorcao dos
enxertos de gordura livre, Entretanto, até o momento, ndo ha
unanimidade quanto o realimpacto dessas inumeras variaveis

na absorcao dos enxertos de gordura livre?>-?%, Desse modo, &
necessario que investigacoes futuras definam o papel desses
diferentes fatores sobre a taxa de incorporacao do enxerto de
gordura livre. Enquanto isso, a justificativa para a aplicacdo do
enxerto de gordura livre especificamente em pacientes com
SPR deve ser baseada em dados objetivos como, por exem-
plo, a analise fotogrametrica volumeétrica tridimensional das
faces de pacientes com SPR que revelou a melhora da simetria
e do volume facial 1ano apos as injecoes de gordura livre, com-
parado a simetria facial e volume facial antes da intervencao™.
Somado a isso, o impacto das intervencdes cirurgicas nos
ambitos psicossociais e da qualidade de vida desses doentes
tambem deve ser considerado nessa decisao™.

Sendo assim, assumindo que algum grau de absorcao
de gordura possa ocorrer durante o periodo pos-operato-
rio®™®, nos e outros8™1?” preferimos sobrecorrigir o defei-
to facial utilizando a transferéncia de tecido autégeno. Xie et
al® tém sobre corrigido cerca de 20% a 30% do volume total
injetado, pois foi reportado que, em geral, cerca de 70% a 80%
da gordura livre pode sobreviver apos enxertia em pacientes
com SPRE& Nosso grupo e outros? tém enxertado aproxima-
damente 10% a mais do volume necessario para simetrizar a
face dos doentes com o intuito de atingir uma maior taxa de
sobrevivéncia de gordura e diminuir a incidéncia de necrose de
gordura e nodulos palpaveis?’. Ademais, o enxerto de gordu-
ra livre pode ser utilizado repetidas vezes em pacientes com
qualquer gravidade da doenca, de acordo com a necessidade
individual encontrada no seguimento pos-operatoério®™-,

O mau suprimento sanguineo da face atrofica, toda-
via, especificamente em pacientes do tipo lll, pode diminuir
a viabilidade do enxerto de gordura livre durante o periodo
pos-operatorio®. Assim sendo, para essa situacao particular,
preferimos o RFTP, pois este proporciona um fornecimento
sanguineo adicional para o enxerto 0sseo, bem como para a
enxertia de gordura nos procedimentos subsequentes. Nes-
ta série, ndo observamos reabsorcdo clinicamente evidente
de nenhum enxerto 0sseo associado com o RFTP, o que di-
fere de uns™, que tém utilizado enxertos 0sseos sobrepostos
sem aporte sanguineo adicional, e se assemelha a outro gru-
po™ que conseguiu bons resultados associando enxerto 6sseo
de costela com retalho fasciocutaneo livre baseado na perfu-
rante da artéria lateral intercostal.

Nos preferimos utilizar o RFTP, pois este retalho apre-
senta diversas caracteristicas (contorno flexivel, alta vascula-
rizacao com amplo arco de rotacao do pediculo, proximidade
anatomica com as estruturas da face, minima morbidade ao
sitio doador, entre outras)™ que facilitam e auxiliam a recons-
trucao simétrica e harmoniosa da face e também garantem o
aporte necessario para o enxerto de calota craniana associado,
sem a desvantagem relativa dos procedimentos microcirurgi-
cos, que requerem um elevado nivel de habilidade™.

Na literatura, existe controversia sobre a idade em que
0s pacientes com SPR devem ser operados. Muitos defendem
que a correcdo da hipoplasia dos tecidos moles deve ser re-
alizada somente apos o tratamento do defeito esqueletico™™,
Entretanto, nosso grupo, a semelhanca de outros™', tem tra-
tado esses doentes tdo cedo quanto possivel independen-
temente da gravidade clinica, pois a satisfacao com os resul-
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tados cirurgicos obtidos tem sido melhor nos pacientes com
SPR mais jovens, mesmo na vigéncia de um maior nimero de
intervencoes ao longo do seguimento™. Sobre isso, € impor-
tante salientar que, como antes dos 7 anos de idade as regides
doadoras sdao escassas e 0 0550 parietal ndo € espesso o sufi-
ciente para ser dividido®, indicamos apenas o enxerto de gor-
duralivre seriado para todos os pacientes antes dessa idade.

A maturidade do esqueleto craniofacial, tambem, vem
sendo relevante natomada de decisdes em outro algoritmo te-
rapéutico’™; entretanto, como salientado previamente, apenas
areconstrucao dos defeitos de partes moles foi estratificada™.
A medida que os tecidos ¢sseos dos pacientes com gravida-
de tipo lll sdo acometidos, a mal oclusao pode aparecer ao ter-
mino do crescimento do esqueleto craniofacial. Esses pacien-
tes podem apresentar alteracdo do plano oclusal com mordida
aberta do lado acometido consequente a atrofia progressiva
unilateral da maxila. Portanto, o planejamento conjunto entre
as equipes de cirurgia plastica e ortodontia € indispensavel.

De acordo com a nossa experiéncia e a de outros®™-©,
tais pacientes sao candidatos a cirurgias ortognaticas combi-
nadas com ou sem distracdo osteogénica para diminuicdo da
assimetria do esqueleto craniofacial, seguidas por aumento
dos tecidos moles com enxertos de gordura livre seriados.

No presente estudo, a semelhanca de outra analise®, os
resultados dasintervencoes cirurgicas craniofaciais foramava-
liados subjetivamente com auxilio de uma escala previamente
utilizada na SPR& Em todos os pacientes houve uma melhora
global da aparéncia facial. No entanto, uma avaliacao cuidado-
sa revelou assimetria facial residual e, portanto, intervencées
adicionais poderdo ser necessarias, como exemplificado nas
Figuras 4 e 5. Além disso, embora resultados parcialmente
satisfatorios tenham sido atingidos com as diferentes abor-
dagens cirurgicas, o método de analise adotado® possui li-
mitacdes, pois foi baseado em uma caracterizacdao estatica
(momento especifico do periodo pos-operatorio) e tanto a
SPR (atrofia hemifacial progressiva de origem desconhecida)
quanto as diferentes modalidades terapéuticas (por exemplo,
absorcao dos enxertos ou retalhos) possuem um carater di-
namico e, por conseguinte, podem sofrer transformacoes ao
longo do tempo. Dessa forma, todos pacientes com SPR re-
portados aqui continuam em seguimento em nosso Hospital e
novas abordagens cirurgicas poderdo ser realizadas de acordo
com as necessidades individuais. Investigacoes futuras com
analises objetivas (por exemplo, quantificacdo volumétrica fo-
togramétrica ou tomografica) devem averiguar os resultados
reportados por nos.

CONCLUSAO

Neste estudo retrospectivo, estratificou-se a abor-
dagem terapéutica dos pacientes com SPR de acordo com a
gravidade da deformidade craniofacial. A escala de gravida-
de proposta descreve os estagios clinicos da doenca e pode
auxiliar na abordagem terapéutica da SPR.
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