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As anomalias congénitas ou de desenvolvimento dos ossos do cranio e da face constituem um grupo
de diversas anomalias congénitas e afetam significativa parcela da populagdo. A manifestagdo clinica
mais comum e desencadeadora da sequéncia de eventos é a micrognatia. Algumas das apresentagdes
mais comuns envolvem também retroposicionamento da lingua (glossoptose) e disfungdo respirato-
ria, traduzida pela alta prevaléncia de Sindrome de Apneia Obstrutiva do Sono (SAOS).

O Protocolo tem como objetivo apresentar as diretrizes de uso do Distrator Osteogénico Mandibular
(DOM) para o tratamento de pacientes com anomalias congénitas ou de desenvolvimento dos ossos
do cranio e da face e a normatizagdo do seu uso na SAOS.

DIAGNOSTICO

DIAGNOSTICO CLINICO

Sequéncia de Pierre-Robin
A SPR é uma anomalia craniofacial congénita caracterizada por:
¢ Triade de micrognatia, glossoptose e obstrugao respiratoria.
e Associagdo com fissura palatina e disfungdo alimentar em parte dos casos.

A SPR pode ocorrer como uma condigdo isolada ou associada a varias sindromes, sendo a micrognatia
o achado clinico comum. A prevaléncia da SPR varia entre 1:2.000 a 1:30.000 devido a estudos em
diferentes populagoes.

¢ A micrognatia é considerada o evento embrioldgico inicial e resulta no retroposicionamento da
lingua (glossoptose), levando a obstrugdo das vias aéreas superiores e a fissura palatina em
formato de "U" em 60% a 90% dos casos.

® A obstrugdo respiratdria na SPR é avaliada geralmente por endoscopia das vias aéreas superiores.

¢ O tratamento da SPR deve iniciar imediatamente apds o nascimento devido aos problemas ali-
mentares e respiratérios graves, que podem levar a complicagdes como a SAOS.

¢ A sindrome de Treacher Collins (STC) é uma condigdo clinica associada a SPR, caracterizada por
hipoplasia dos ossos zigomaticos, da maxila e da mandibula, além de comprometimento respi-
ratério e alimentar.

¢ A microssomia craniofacial é uma condigdo congénita que afeta principalmente estruturas deri-
vadas dos primeiro e segundo arcos faringeos, podendo resultar em obstrugdo das vias aéreas
semelhante a SPR em casos graves.

Complicagdo associada as alteragoes cranio e buco-maxilo-faciais: SAOS

A SAOS é altamente prevalente em pacientes com alteragées do tamanho da mandibula, sendo decor-
rente da glossoptose. A SAQOS consiste em despertares repetitivos e/ou dessaturacoes secundarias a
obstrugdo parcial ou completa das vias aéreas. Tem sequelas neurocognitivas, comportamentais, car-
diovasculares e inflamatdrias bem descritas. A obstrugdo das vias aéreas induzida pelo sono é multifa-
torial e envolve causas anatomicas e funcionais. As queixas mais frequentes dos pacientes adultos com
SAOS sdo: presenca de ronco, sufocamento noturno, Sonoléncia Excessiva Diurna (SED), comprometi-
mento da qualidade de vida e relato de apneias noturnas pelos companheiros. A associagao de histéria
clinica sugestiva associada ao exame fisico e o resultado polissonografico permitem uma melhor acu-
racia diagndstica. Por meio do indice de apneia e hipopneia (IAH) é possivel classificar a SAOS nos graus
leve, moderado e grave.

E Ver métodos de rastreamento para detecgdo de pacientes com alto risco de SAOS como o Questiondrio de Berlim — QB (Apéndice 1) E
! e aEscala de Sonoléncia de Epworth — ESSE (Apéndice 2) no Protocolo de Uso do Distrator Osteogénico Mandibular (DOM) para o !
! Tratamento de Deformidades Cranio e Buco-maxilo-faciais Congénitas ou Adquirida PT n2 26, de 05 de dezembro de 2023 (PU DOM). !

EXAMES COMPLEMENTARES

* Avaliagdo das vias aéreas superiores é mandatoria;

¢ A polissonografia (PSG) consiste no exame padrdo-ouro para o diagndstico da SAOS;
¢ Videonasolaringoscopia;

e Tomografia computadorizada (TC) de face;

e Oximetria continua;

e Analise gasométrica.

Al CID 10

Serdo contemplados neste Protocolo de Uso pa-
cientes cursando com Sequéncia de Pierre-Robin
(SPR) ou com Sindrome de Apneia Obstrutiva do
Sono (SAQS) de grau moderado a grave em decor-
réncia das alteragdes e com necessidade de avango,
classificados de acordo com os seguintes codigos:

( Y
Q87.0 Sindromes com malformagdes congénitas

afetando predominantemente o aspecto da face |

L

[ Q75.4 Disostose mandibulo-facial J

[ Q67.4 Outras deformidades congénitas do cranio, )
da face e da mandibula

L J

( Y
KO07.0 Anomalias importantes (major) do tamanho

da mandibula
. J

K07.6 Transtornos da articulagdo temporomandibular

CRITERIOS DE INCLUSAO

s 2!

Serdo incluidos neste Protocolo os pacientes

que preencherem os seguintes critérios:

¢ Diagndstico de SPR; ou

¢ Diagndstico de SAOS de grau moderado a
grave associada a hipoplasias mandibulares
ou outras alteragdes de ossos da face com
necessidade de avango mandibular 210 mm.

CRITERIOS DE EXCLUSAO

s 2!

Serdo excluidos deste Protocolo os pacien-

tes que preencherem o critério a seguir:

® Pessoas que apresentem SAOS decorren-
te de outras condigdes que ndo altera-
¢oes cranio e buco-maxilo-faciais.

CASOS ESPECIAIS

Pacientes com anquilose temporomandibular

Existe uma variedade de técnicas para o tratamen-
to desta condigdo, incluindo a DOM. Uma vez que, o
tamanho e a forma da mandibula estdo frequente-
mente comprometidos na anquilose de ATM, esse
procedimento esta indicado para aqueles indivi-
duos que ainda nao atingiram a maturagdo esquelé-
tica e apresentam desconforto respiratdrio e SAOS.
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TRATAMENTO

Sequéncia de Pierre-Robin

A abordagem para tratar a obstrugdao das vias aéreas na SPR, seja cirurgica
ou nao, é desafiadora devido a diversidade de gravidade da anomalia e a
complexidade das varidveis clinicas. Opgdes nao cirdrgicas incluem posicio-
namento prono, mas a eficacia de oxigénio suplementar ou obturador pa-
latino ndo é comprovada. Modalidades como o tubo nasofaringeo ou CPAP
para contornar a obstrucdo causada pela base da lingua s3o controversas e
ndo sdo tratamentos definitivos. Cerca de 20% a 50% dos neonatos com SPR
podem ser tratados com sucesso sem cirurgia, mas a eficicia dessas medidas
depende do crescimento mandibular no primeiro ano de vida, que nem sem-
pre é previsivel. Neonatos que nao respondem ao tratamento conservador
podem ser considerados para intervengdes cirurgicas mais invasivas.

TRATAMENTO CIRURGICO - OPCGES

As opg0es cirurgicas para tratar obstrugdo das vias aéreas incluem traqueos-
tomia, adesao lingua-labio (ALL), e a DOM. Embora casos graves sejam geral-
mente tratados com cirurgia, as diretrizes para indicagdes cirurgicas muitas
vezes tém base em evidéncias limitadas e opiniGes de especialistas. Em re-
visdo sobre o manejo nado cirurgico e cirdrgico da SPR durante 20 anos ob-
servou-se que o fator de risco objetivo mais significativo entre os que foram
submetidos a cirurgia foi a avaliagdo de sono pré-intervengao insuficiente.

Traqueostomia

A traqueostomia é uma intervengdo simples e eficaz para garantir a permea-
bilidade das vias aéreas, dependendo do crescimento mandibular posterior
para remové-la. No entanto, devido as multiplas complicagdes associadas,
como estenose laringea e pneumonia crénica, bem como aos custos e cuida-
dos extensivos, ela é geralmente reservada para pacientes sem outras opgoes
vidveis de intervengdo.

Adesado lingua-labio (glossopexia)

A adesdo lingua-labio (ALL) é uma técnica cirdrgica que traciona a base da lin-
gua para frente, visando resolver a obstrugdo das vias aéreas. O sucesso de-
pende do crescimento compensatério da mandibula para aliviar a obstrugao,
embora esse conceito ainda seja debatido. Fatores como refluxo gastroesofa-
gico, baixo peso ao nascer, diagnéstico sindrémico, intubagdo pré-operatoria
e cirurgia tardia podem indicar uma maior probabilidade de falha da ALL.

Distragao Osteogénica Mandibular

A DOM ¢é utilizada para aliviar a obstrugdo das vias aéreas em lactentes com
SPR moderada e grave e pode ser utilizada em neonatos com peso inferior a
3 kg e com obstrugdo grave das vias aéreas. O beneficio da distragdo reside
na tragdo anterior direta que o alongamento da mandibula produz na base
da lingua, aumentando a perviedade das vias aéreas com a diminui¢do da
glossoptose.

As indicagOes atuais para DOM incluem:

¢ Polissonografia que demonstre apneia do sono central inexistente ou li-
mitada e IAH> 20 (NYU) /> 6 (HCPA) ou saturagdo de oxigénio (Sa02)
abaixo de 90% a mais de 1% do tempo de sono (HCPA)16,89 ou retenc¢do
significativa de didxido de carbono ou patologia secundaria das vias aé-
reas inferiores, o que poderia impedir a restauragdo bem-sucedida das
vias aéreas.

¢ A presenga de patologia neuroldgica ou cardiaca grave é contraindicagdo
relativa.

e Em casos mais graves de hipoplasia mandibular a DOM pode ser neces-
sdria em um estagio mais precoce para alivio do desconforto respiratod-
rio. Outras vezes, a DOM aplicada unilateralmente na mandibula permi-
te a corregdo da assimetria em um esqueleto 6sseo ainda em
crescimento.

¥ As informagdes inseridas neste material tem a finalidade de direcionar a consulta
rapida dos principais temas abordados no PCDT. A versdo completa corresponde a
Portaria Conjunta SAES/SECTICS/MS n2 26, de 05 de dezembro de 2023 e pode ser
acessada em https://www.gov.br/conitec/pt-br/midias/protocolos/protocolo_uso/

¢ Nos casos em que hd algum grau de hipoplasia mandibular e consequen-
te deformidade esquelética do tipo Il, o tratamento ortoddntico isolado
é geralmente ineficaz. Quando essa condigdo esta associada ao compro-
metimento respiratdrio, o avango mandibular, seja ele por meio de cirur-
gia ortognatica ou DOM, é um dos tratamentos elegiveis.

e ADOM, por sua vez, tem sido utilizada em casos nos quais ha necessida-
de de avango superior a 10 mm e em individuos com sindromes que
comprometem significativamente o tamanho da mandibula e apresen-
tam SAOS.

/" Para mais detalhes sobre as caracteristicas dos distratores e aspectos técnicos da cirurgia |
i consultar o PU DOM na integra. .

MONITORAMENTO

¢ Avaliagdo regular no pds-operatorio para revisdo do equipamento e ajustes.

¢ Ativacdo diaria do distrator é feita por familiar ou cuidador, supervisionada
pela equipe cirurgica.

¢ Avaliagdo semanal da ativagdo do distrator e evolugdo na fase de consolida-
¢do pelo cirurgido responsavel apos a alta hospitalar.

¢ Cuidados com alimentagdo, higiene oral, sucgdo e outras fungSes devem
ser orientados.

¢ Dieta liquida/cremosa sem carga, limpeza dos pinos com soro fisiolégico ou
antissépticos, evitar sucgdo, uso de talas nos bragos.

¢ Uso de analgésicos apenas se necessario; ativagdo do distrator ndo causa
dor, recomenda-se fazé-la enquanto a crianga dorme.

¢ Nasolaringoscopia antes da retirada do distrator; acompanhamento a longo
prazo até aproximadamente 18 anos de idade.

¢ RevisGes clinicas em intervalos especificos apds a retirada do distrator, mo-
nitoramento pelo servico que realizou a cirurgia.

¢ Avaliagdo da equipe de enfermagem na primeira semana apds instalagdo e
retirada do distrator.

¢ Avaliagdo por fonoaudidlogo e fisioterapeuta antes e apds o procedimento
para avaliar fungdes deglutitdria e respiratoria.

¢ Realizagdo de polissonografia de controle apds seis meses da retirada dos
distratores, especialmente em casos de fissura palatina associada.

e Exames complementares de imagem ndo sdo realizados rotineiramente, a
menos que haja necessidade identificada pela evolugdo clinica.

¢ Frequéncias de avaliagdes e exames sugeridos no pdés-operatério da DOM
podem ser modificadas conforme avaliagdo clinica; outras categorias profis-
sionais (fisioterapeutas, cirurgides, enfermeiros e fonoaudidlogos) podem
ser envolvidas conforme necessidade do paciente.

REGULACAO E CONTROLE

A entrada do paciente com anomalias craniofaciais no sistema de saude pode
ocorrer tanto pelos servigos de atengdo primaria a saude com posterior en-
caminhamento para a atengdo especializada, como diretamente por estes
servigos de maior complexidade e centros de referéncia. O tratamento destas
condigBes especificas é complexo e deve ser realizado em servigos de atengdo
especializada. Entretanto, agravos comuns e ndo relacionados a estas condi-
¢Oes (céries, edentulismo, doenga periodontal, entre outros) ndo necessitam
ser tratados com especialista, de modo que o atendimento pode ser feito em
Unidades Basicas de Saude (UBS) ou Centros de Especialidades Odontolégi-
cas (CEQ), de acordo com a necessidade do usuario.
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