Braz J Otorhinolaryngol.
2011;77(1):137.

Para citar este artigo, use o titulo em inglés

CASE REPORT

BJORL

Otomandibular microsomia: case report

Microssomia otomandibular: relato de caso

Jozinete Vieira Pereira ', Luiz Guedes de Carvalho Neto %, Rudyard dos Santos Oliveira 3, Licia de Fatima de
Oliveira Costa %, Rosemberg de Oliveira Costa >

Keywords: maxillofacial abnormalities, facial asymmetry, mandibulofacial dysostosis.

Palavras-chave: anormalidades maxilofaciais, assimetria facial, disostose mandibulofacial.

INTRODUCAO

As anomalias otomandibulares compreen-
dem um grupo embriopatogénico e etiologicamen-
te heterogéneo, caracterizado por malformacgoes
congénitas que afetam a mandibula e o aparelho
auditivo. O conhecimento do desenvolvimento
embriondrio normal ¢ um pré-requisito importante
para a clinica e tratamento dessas malformagoes.!

Enquadra-se nas displasias otomandibula-
res, todos os defeitos que envolvem hipoplasia ou
agenesia de orelha e hipoplasia mandibular. O defeito
pode ser unilateral ou bilateral e, neste caso, simé-
trico ou assimétrico. Pode ser isolada ou associada
a outras malformacoes.?

Pacientes que apresentam caracteristicas
cldssicas da microssomia otomandibular sio relativa-
mente ficeis de serem diagnosticados clinicamente.
Logo apds o nascimento, o exame realizado pelo
otorrinolaringologista e fonoaudiélogo indicard a
extensao da perda auditiva e o grau de comprometi-
mento das vias aéreas. Entretanto, ha individuos que
sao brandamente afetados e o diagndstico preciso
nao poderi ser realizado apenas por avaliacio clinica,
necessitando avaliacao genética.’

Tradicionalmente, o diagndstico desta sin-
drome pode ser feito no periodo pré-natal por meio
dos exames de vilocorial ou amniocentese realizados
nas 10 a 112 semanas ou 16 a 172 semanas, respec-
tivamente, para avaliacdo do material genético’; ou
ainda, por meio de ultrassonografia e fetoscopia. A
literatura relata um caso em que foi possivel detectar
na ultrassonografia a inclinacao baixa das orelhas e
a inclina¢éo antimongol6ide das fendas palpebrais.®>

O diagnéstico pos-natal preciso devera ser
realizado mediante a andlise de DNA no individuo
portador da sindrome. Também é aconselhdvel a
andlise de DNA em seus progenitores para fins de
aconselhamento genético®.

RELATO DO CASO

Apresenta-se um relato de caso de MOM,
em que um paciente do género feminino, de 06 anos
de idade, leucoderma, apresentou-se no Ambulatério
de Cirurgia Bucomaxilofacial, com sinais e sintomas
compativeis com a microssomia otomandibular, a
qual foi confirmada apés avaliago clinica e tomogra-
fica. Em uma vista frontal foi observado laterognatia
da mandibula, desvio da linha mediana na regiao de
terco médio e auséncia do pavilhao auditivo esquer-
do (Figura 1). Em uma vista de perfil esquerdo, foi
observado retrognatia mandibular, pseudopavilhao
auricular, I6bulo auricular bifido e auséncia do con-
duto auditivo externo (Figura 1).

Ao exame clinico intraoral observou-se
auséncia dos elementos dentdrios 51, 61 e 84, desvio
de linha mediana, limitacao de abertura bucal e mor-
dida cruzada posterior do lado esquerdo (Figura 1).

A tomografia computadorizada foi solicitada
e através do corte coronal pdde-se observar auséncia
de 4ngulo, ramo ascendente, processo coronoide e
processo condilar da referida mandibula do lado
esquerdo (Figura 1).

Figura 1. Microssomia Otomandibular.

Apo6s andlise das caracteristicas clinicas
e tomogrificas, foi verificado que tal paciente
apresentava sinais e sintomas compativeis com a
microssomia otomandibular. Com isso, foi sugerido
um planejamento no qual estaria incluido trata-
mento ortopédico-funcional e cirdrgico corretivo,
para devolver a mesma conformacgoes faciais mais
harmonicas. Tais procedimentos incluem a cirurgia
plastica, necessdria para reconstrucao do pavilhao
auditivo; avaliacao do otorrinolaringologista para
realizacao de audiometria; Cirurgia Bucomaxilofacial
para a realizacio da distracao osteogénica e acom-
panhamento direto pelo cirurgiao-dentista, médico
geneticista e psicologo.

DISCUSSAO

Os pacientes com anomalias craniofaciais
estao predispostos a obstrucao de vias aéreas. A
participagdo de uma equipe multidisciplinar é fun-
damental para um correto manejo destas vias desses
pacientes. E frequente o encontro de micrognatia,
postura anormal da lingua, hipoplasia de faringe e
estreitamento de laringe e traqueia, levando a obs-
trucao respiratoria e sindrome da apneia obstrutiva
do sono.'4¢

A tomografia computadorizada de rinofarin-
ge é um método diagndstico muito util para identifi-
car obstrugio anatdmica de vias aéreas®. E capaz de
demonstrar com grandes detalhes atresia coanal ou
outra possivel malformacao que leve a obstru¢ao'?>.

O Sucesso do tratamento da assimetria facial
parece depender da gravidade da anomalia. Apesar
de, em casos extremos, com deficiéncias musculares,
um prognostico a longo prazo nao pode ser dado
apOs a cessacdo de crescimento.*®

Com isso, apenas um exame clinico
detalhado e completo do individuo com uma mi-
crossomia otomandibular, muitas vezes associada a
exames complementares (raios-X da coluna vertebral,
ecocardiograma) e especialistas (consulta de otorri-
nolaringologia, oftalmologia, geneticista, cirurgiao-
dentista) pode identificar uma sindrome deste tipo
e malformacoes associadas.?34¢

COMENTARIOS FINAIS

As anomalias craniofaciais estio entre os
defeitos congénitos humanos mais frequentes e
demandam assisténcia multiprofissional, integral
e especializada, cujo custo é elevado. O médico
geneticista destaca-se na equipe por ter habilidades
para a caracterizacao etiologica e nosologica dessas
condicoes, fundamentais para o aconselhamento
genético e a correta obtencao de dados epidemiologi-
cos. O acompanhamento pelo Cirurgiao Dentista € de
fundamental importincia para reabilitacao do sistema
estomatognatico do portador da anomalia devolugao,
principalmente, da funcionalidade deste sistema.
Estas anomalias apresentam etiologia multifatorial,
desde teratogénicas até geneticamente determina-
das. Essa caracteristica confere uma dimensao ainda
maior ao sofrimento, seja pelo peso da culpa, seja
pelo espectro do risco de recorréncia e sua extensao
a outros membros da familia. Por essas razoes, a
avaliacao genético-clinica e o aconselhamento ge-
nético sao etapas primordiais do acompanhamento
destes individuos.
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