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RESUMO

Introducio: Paul Tessier propds, na década de 60, a corregdo das deformidades craniofaciais
por abordagem intracraniana. Objetivo: Os objetivos do presente trabalho foram: 1. Comparar
a distancia interorbital interna (DIO) do periodo pré e pos-operatdrio de pacientes submetidos
a corregdo de hiperteleorbitismo; 2. Aferir o indice de recidiva da posi¢ao orbital apos 6 meses
da cirurgia para a corregdo do hiperteleorbitismo. Método: Onze pacientes foram submetidos
a corregao do hiperteleorbitismo. A aferi¢do da DIO foi realizada no periodo pré-operatorio por
meio da telerradiografia cefalométrica de frente. A afericao da DIO pds-operatoria foi realizada
no intra-operatorio com paquimetro € no seguimento pos-operatorio por meio da telerradiografia
cefalométrica, 6 meses apds a correcao do hiperteleorbitismo. O teste de Wilcoxon foi utilizado
para a comparagao entre DIO pré e pos-operatdria. O nivel de significancia adotado no presente
estudo foi de p<0,05. Resultados: Houve diferenca estatisticamente significante entre as DIO
pré-operatoria (média de 32,14 mm) e pos-operatoria (média de 18,73 mm) (p<0,001). O indice
de recidiva médio da posi¢ao orbital foi de 1,64 mm. Conclusio: A corregdo do hiperteleor-
bitismo ¢ uma cirurgia intracraniana que possibilita a mobilizacdo das orbitas medialmente,
proporcionando resultados estéticos e funcionais satisfatorios. O indice médio de recidiva da
orbita (1,64 mm) representou 12% da extensdo da reducdo 6ssea média (13,41 mm).

Descritores: Anormalidades craniofaciais/cirurgia. Acrocefalossindactilia. Orbita/anor-
malidades.

SUMMARY

Introduction: When Tessier introduced his concepts of both an intra and extracranial approach
to treat severe craniofacial malformations, like hypertelorbitism, the modern field of cranio-
facial surgery was ushered in. Objective: The aims of this study were the following: 1. To
compare preoperative and postoperative interorbital distance in patients with hypertelorbitism
who underwent hyperteleorbitism correction. 2. To evaluate the orbital relapse rate, 6 months
after hyperteleorbitism correction. Methods: Eleven patients underwent hypertelorbitism
correction. The interorbital distance was measured at frontal cephalograms preoperatively, and
with a caliper intraoperatively and at 6 months after surgery using the frontal cephalograms.
Orbital relapse was measured by subtracting the follow-up measurement from the intraoperative
measurement. Wilcoxon test was used to compare preoperative interorbital distance and posto-
perative interorbital distance. A value of p <0.05 was considered to be statistically significant.
Results: Statistically significant differences between preoperative interobital distance (31.14
mm) and postoperative interorbital distance was shown in this study (18.73 mm) (p < 0.001).
The average orbital relapse rate was 1.64 mm. Conclusion: Hypertelorbitism correction allows
the orbital mobilization trough an intracranial approach, and leads to a satisfactory aesthetic
and functional outcomes. The average orbital relapse rate was 1.64 mm, corresponding to 12%
of bone interorbital reduction.

Descriptors: Craniofacial abnormalities/surgery. Acrocephalosyndactylia. Orbit/abnormalities.
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INTRODUCAO

O tratamento das deformidades craniofaciais por abor-
dagem intracraniana foi proposto pelo cirurgido plastico
francés Paul Tessier, na década de 60. Tessier preconizou
osteotomias em todo o cone orbitario com o objetivo de
mobilizar as drbitas para uma posi¢ao mais anatdmica, intro-
duzindo uma nova fase na cirurgia craniofacial'. Os princi-
pios da cirurgia craniofacial rapidamente se expandiram pelo
mundo, e inumeros cirurgides passaram a realizar cirurgias
intracranianas para corre¢do das deformidades do cranio e
da face. Tessier classificou o hiperteleorbitismo em 3 graus,
de acordo com a distancia interorbital (DIO)?: Primeiro grau:
DIO entre 30 e 34 mm; segundo grau: DIO maior que 34 mm
e menor que 40 mm; terceiro grau: DIO maior que 40 mm.

Van der Muelen, em 1979, utilizou a terminologia “facio-
tomia medial” e os principios de Tessier para descrever a
rotacdo medial das duas hemi-faces através de acesso intra-
craniano associado a osteotomias sucessivas na jungao pteri-
gomaxilar e placas palatinas, corrigindo simultaneamente as
orbitas e a oclusdo em “V” invertido caracteristica desses
pacientes®*. Converse et al.>¢ utilizaram a orbitotomia em
um estagio para a correg@o do hiperteleorbitismo no paciente
adulto, evitando osteotomias no palato.

A corregdo precoce do hiperteorbitismo pode levar ao
hipomaxilismo, e recidiva da deformidade durante o cres-
cimento da face. Portanto, a idade ideal para a corregdo das
anomalias congénitas das 6rbitas permanece como assunto de
controvérsia na literatura atual. Mulliken et al.” enfatizaram
que a gravidade do hiperteleorbitismo pode levar a recidiva
da deformidade com a migrag¢do das Orbitas para a posigdo
original durante o periodo pds-operatorio. Por outro lado,
McCarthy et al.® descreveram que a corre¢do do hiperteleor-
bitismo realizada antes dos 5 anos de idade leva a resultados
satisfatorios, com auséncia de recidiva da posi¢do orbital
durante o periodo pds-operatorio. A recidiva da posigdo das
orbitas pode ocorrer nos pacientes com hiperteleorbitismo
operados durante a infancia.

Os objetivos do presente trabalho foram:

» Comparar a distancia interorbital interna dos periodos
pré e pos-operatorios;

 Aferir o indice de recidiva da posicao orbital apds 6
meses da cirurgia para a corre¢do do hiperteleorbitismo.

METODO

Onze pacientes foram submetidos & correcao do hiper-
teleorbitismo entre fevereiro de 2007 e fevereiro de 2009.
Cinco pacientes eram do sexo masculino e 6 pacientes do sexo
feminino. Os diagnosticos pré-operatorios das deformidades
congénitas foram sindrome de Apert (n=1), sindrome de
Crouzon (n=2), displasia craniofrontonasal (n=4), displasia

frontonasal (n=2), craniossinostose coronal unilateral (n=1),
hemi-arrinia (n=1). Os pacientes com diagnostico de sindrome
de Crouzon e Apert foram submetidos ao avango da face em
monobloco associado a biparti¢ao craniofacial.

A idade média dos pacientes operados foi de 12 anos de
idade, variando de 5 a 29 anos.

Todos os pacientes ou seus responsaveis assinaram termo de
consentimento livre esclarecido autorizando a cirurgia e a veicu-
lag@o das imagens fotograficas em forum cientifico. O presente
trabalho foi aprovado pelo Comité de Etica da Instituigo.

Técnica operatoria

O procedimento anestésico utilizado foi a anestesia
geral, com a fixacdo do tubo feito pelo cirurgido com fios de
aco, exatamente no meio do mento, com objetivo de evitar
distor¢gOes anatomicas.

A cirurgia foi iniciada com a incisdo da pele do couro
cabeludo até a regido supraperiostal. O descolamento subga-
leal foi iniciado até a regido orbitaria. O retalho de peridsteo
foi demarcado e elevado com descolador afiado. O nervo
supra-orbitario foi liberado com oste6tomos finos de 2
mm. O teto superior das oOrbitas foi descolado, bem como
todo o cone orbitario (parede medial, lateral e assoalho das
orbitas). O parametro anatomico para limite do descolamento
intra-orbitario foi a fissura orbitaria. O arco zigomatico foi
descolado. Foi realizada hemostasia cuidadosa e inclusao
de cotondides dentro dos cones orbitarios, com objetivo de
diminuir o sangramento. Foi realizada incisdo gengivobucal
para descolamento dos pilares da maxila, jungdo pterigoma-
xilar e aberturas periformes.

A marcacao da craniotomia e barra frontal foram realizadas
com azul de metileno. A craniotomia foi iniciada com cranio-
tomo da marca 3M®. A craniotomia permitiu acesso ao espaco
supradural. Foi realizado o descolamento da dura-mater com
instrumento cirargico denominado penfil. Subsequentemente
a obtengdo do acesso intracraniano, foi realizada a passagem
da serra de gigle, que permitiu a realizagdo da craniotomia
completa e elevagao da tdbua dssea. O eventual sangramento
das veias colaterais ao seio venoso sagital foi controlado com
eletrocautério bipolar e, nos casos mais graves, com enxerto
de peridsteo sobre o vaso, que foi suturado com prolene 5-0
com agulha cilindrica. Apds a contengdo do sangramento,
o descolamento da fossa craniana anterior foi iniciado, até
a placa cribiforme e crista galli na regido medial e a borda
inferior da asa esfenoidal na por¢éo lateral.

Foi realizada desinser¢do do muisculo temporal na regido
das paredes laterais das 6rbitas, possibilitando acesso da serra
ao assoalho das orbitas, na regido da fissura orbitaria. Um
afastador maleéavel foi introduzido dentro do cone orbitario
para prote¢do do globo ocular. As osteotomias das orbitas
foram iniciadas na regido da fissura orbitaria, parede lateral
da orbita e teto da orbita através do acesso intracraniano. As
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osteotomias foram realizadas em direcdo medial. As osteoto-
mias da parede medial e assoalho das orbitas foram realizadas
utilizando-se oste6tomos de 3 mm. As osteotomias do asso-
alho da orbita foram realizadas a 10 mm do forame Optico.
As osteotomias nos arcos zigomaticos foram realizadas com
a serra vai-vem. Subsequentemente foi realizada osteotomia
da junc¢ao pterigomaxilar utilizando-se ostedtomo de Kawa-
moto. Apés arealizacdo de todas as osteotomias, foirealizada
a disjungdo craniofacial com os forceps desimpactadores de
Rowe. Esta manobra permitiu separar a face do cranio. Neste
momento, foi solicitada ao médico anestesista a redugdo da
pressdo arterial, com objetivo de diminuir o sangramento.
A distancia intercantal interna foi aferida com emprego de
paquimetro, com as extremidades das pas do paquimetro
apoiadas na parede medial da drbita.

A osteotomia em “V” invertido foi realizada na regido
medial em diregdo a crista galli. O osso frontal, etmdide ¢ o
septo nasal foram removidos via acesso intracraniano. Nesta
etapa cirurgica, todo cuidado foi tomado para ndo lesar os
nervos olfatorios, junto a placa cribiforme. A osteotomia em
“V” invertido foi assimétrica nos pacientes com displasia
craniofrontonasal e simétricas nos pacientes com displasia
frontonasal, sindrome de Apert e sindrome de Crouzon.
A osteotomia permitiu a rota¢do medial e das hemi-faces
e fixacdo e osteossintese em nova posigdo anatdmica. A
osteossintese foi realizada com placas e parafusos na regido
medial. Na regido lateral foi realizada a enxertia 6ssea para
estabilizag@o dos resultados e prevengado das recidivas.

Os aparelhos distratores foram introduzidos nos pacientes
com sindrome de Crouzon e Apert e permitiram o avanco da
face na razao de 1 mm por dia.

O excesso de pele medial nos pacientes com displasia cranio-
frontonasal e frontonasal foram tratados com os pontos subdérmicos
de Kawamoto com vicryl 4-0 e agulha cilindrica ou ressec¢éo do
excesso de pele frontal’. Foi realizada cantopexia medial com fio
deago 2-0 e cantopexia lateral com vicryl 2-0 e agulha cilindrica.
O couro cabeludo foi suturado por planos. Foram introduzidos
2 drenos, que permaneceram por 2 dias (Figura 1).

Reconstrucio nasal

A reconstrugdo nasal em 3 estagios foi realizada em
1 paciente com diagndstico de displasia frontonasal. O
primeiro estdgio consistiu em nova craniotomia para reti-
rada de enxertos dsseos, e retirada de cartilagens auri-
culares. Subsequentemente, foram realizadas rotagdo do
retalho frontal, enxertia 6ssea do dorso nasal e enxertia do
domus nasal com a cartilagem auricular, fornecendo suporte
ao retalho frontal. Durante o segundo tempo cirurgico, foi
realizada a diminuicdo da espessura do retalho frontal.
Durante o terceiro tempo cirtrgico, foirealizada a separagdo
completa do retalho frontal.

Mensuracio da distincia interorbital interna

A aferi¢do da distancia interorbital interna foi realizada no
periodo pré-operatorio por meio de telerradiografia cefalomé-
trica de frente. A aferi¢do da distancia interorbital interna foi
realizada no intra-operatorio com paquimetro e no seguimento
pos-operatdrio por meio da telerradiografia cefalométrica, 6
meses apos a corre¢do do hiperteleorbitismo (Figura 2).

Figura 1 - llustragdo demonstrando as osteotomias realizadas
para mobilizacdo das orbitas na cirurgia de biparti¢do craniofacial
para corregdo do hiperteleorbitismo por acesso intracraniano
(esquerda). llustra¢do demonstrando a fixacdo do esqueleto
craniofacial apos a mobilizagdo das orbitas (direita).

Figura 2 - Telerradiografia cefalométrica frontal com a aferi¢dao
da distancia interobital pré-operatoria demarcada em vermelho
(esquerda). Telerradiografia cefalometrica com aferi¢do da
distancia interorbital pos-operatoria demarcada em vermelho
(direita).
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Calculo da recidiva das érbitas

Foi utilizada a seguinte equacdo matemadtica para
obtencdo do indice de recidiva das orbitas durante o segui-
mento pds-operatorio.

Recidiva do resultado = DIO poés-operatoria aferida na
telerradiografia cefaldmetrica — DIO intra-operatoria aferida
com o paquimetro logo apds as osteotomias em “V” invertido

Anilise estatistica

Foi utilizado o teste de Wilcoxon para comparagao estatis-
tica entre os valores da distancia intercantal interna dos peri-
odos pré e pos-operatorio. O teste de Wilcoxon € um teste ndo
paramétrico utilizado para comparar as variaveis duas a duas.
Onivel de significancia adotado no presente estudo foi de 0,05.

RESULTADOS

O tempo cirargico médio foi de 7,43 horas, variou de 5 a
10 horas de cirurgia. Todos os pacientes receberam transfusao
sanguinea. O niimero médio de unidades de concentrado de hema-
cias transfundido foi de 2,54, variando de uma a quatro unidades.
O tempo médio de internagdo foi de 8,45 dias, variando de 4 a
17 dias. O tempo médio de internagdo em unidade de terapia
intensiva foi de 1,81 dias, variando de 1 a 3 dias.

A distancia interorbital média pré-operatoria foi de

Figura 3 - Paciente com diagnostico de Sindrome de Crouzon
submetido a avango da face em monobloco com alongamento
osseo gradual associado a biparti¢ao craniofacial. “Roman
Arch Technique”. Fotografia frontal pré-operatoria (A). Nota-se
exorbitismo e retrusdo do ter¢o médio com oclusdo classe Ill. Na
fotografia pos-operatoria, observa-se a corregdo da retrusdo do
ter¢o médio da face caracteristico da sindrome de Crouzon e do
hiperteleorbitismo associado (B)

Tabela 1. Medidas das distancias interorbitais antes, durante e apos a cirurgia.

Nome Idade DIO Pré-op. DIO Intra-op. DIO Pés-op.> 6 m
AV 10 29 16 16,5
CR 6 31 16 16
RC 9 33,5 15 18
TL 12 32 18 18
LA 9 37 18 18
KA 33 38 20 21
wC 7 34 16 21,5
GA 8 33,5 15 15
DB 13 24 19 19
JF 12 28 15 20
FL 13 33,5 20 23

DIO: distancia interorbital interna. As medidas foram fornecidas em milimetros (mm).
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32,14 mm, variando de 24 a 38 mm. A distancia interorbital média
intra-operatdria apos a resseccao 6ssea foi de 17,09 mm, variando
de 15220 mm. A distancia interorbital média pos-operatoria foi
de 18,73 mm, variando de 16 a 23 mm (Figura 3 e Tabela 1).

A reducdo 6ssea média da DIO foi de 13,41 mm, o que
correspondeu ao porcentual médio de 40,9% + 6,2%. A
recidiva média da posi¢do orbital foi de 1,64 mm. O maior
indice de recidiva da posic¢ao da 6rbita ocorreu em 3 pacientes
com diagnostico de displasia craniofrontonasal e frontonasal
(Figura 4 e Tabela 2).

% B

Figura 4 - Mesmo paciente com sindrome de Crouzon. Fotografia
lateral pré-operatoria (4) e 1 ano apos o tratamento cirurgico com
a técnica de “Roman Arch” (B).

Tabela 2. Medidas da reducio 6ssea interobital e recidiva

ossea.

Nome Reducio 6ssea da DIO Recidiva
AV 12,5 0,5
CR 15 0
RC 15,5 3
TL 14 0
LA 19 0
KA 17 1
wC 12,5 5,5
GA 18,5 0
DB 5 0
JF 8 5
FL 10,5 3

DIO: distancia interorbital interna. As medidas foram fornecidas em milimetros (mm).

Figura 5 - Fotografia pré-operatoria de paciente adulto com
diagnostico de displasia craniofrontonasal com hiperteleorbitismo
submetido a biparti¢do craniofacial (4). Fotografia pos-
operatoria do mesmo paciente 1 ano apos a intervengdo cirurgica
intracraniana. O estrabismo foi corrigido pela mobilizacdo das

orbitas (B).

Todos os pacientes que foram submetidos ao avango
da face em monobloco associado a biparti¢do craniofacial
(Figura 5) utilizaram aparelhos distratores para o alonga-
mento 6sseo gradual da marca KLS Martin®, doados aos
autores pela empresa. O avango médio da face nos pacientes
com disostose craniofacial (n=3) foi de 14,66 mm, variando
de 10 a 18 mm.

Complicacoes

Um paciente com sindrome de Apert apresentou fistula
liquérica de baixo débito, que foi resolvida com medicagdo
por via oral.

Um paciente apresentou sequestro 0sseo de parte da tabua
frontal, que foi resolvido apds a retirada do osso e antibio-
ticoterapia intravenosa. A reconstrucdo foi realizada em
segundo tempo cirtirgico, um ano ap6s a primeira intervengao
utilizando osso bipartido da regido temporal.

DISCUSSAO

A aferi¢ao das distancias entre as orbitas com a utilizagdo
da telerradiografia cefalométrica ¢ um método fidedigno.
McCarthy et al.® demonstraram a acuracia das medidas feitas
por meio desse método radioldgico, comparando-as com as
medidas obtidas no intra-operatério com paquimetro. Os
autores ndo observaram diferenca estatisticamente signi-
ficante entre as medidas obtidas com esses dois métodos®.
Com base nos estudos de Whitaker et al.!°, uma equagdo
matematica para o calculo darecidiva das drbitas foi proposto
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no presente trabalho. O indice de recidiva da orbita (1,64
mm) representou 12% da extensdo da redugdo 6ssea média
(13,41 mm).

Osmétodos atuais de osteossintese com placas e parafusos
permitiram a estabilizagdo dos resultados obtidos no intra-
operatorio e, consequentemente, levaram ao baixo indice
de recidiva. Os pacientes com o diagnostico de displasia
craniofrontonasal e displasia frontonasal apresentaram maior
indice de recidiva, provavelmente devido a necessidade de
mobilizagdo da orbita em 3 dimensoes.

A idade ideal para o tratamento das deformidades das
orbitas permanece um assunto controverso entre os cirurgides
plasticos. Embora os estudos de McCarthy et al.® demons-
trem auséncia de recidiva em pacientes operados com idade
média de 5 anos, estudos longitudinais sdo importantes para
avaliar os resultados tardios apos o término do crescimento
facial. Por esse motivo, os pacientes desse estudo deverdo
ser acompanhados até a fase adulta, para obten¢ao do indice
de recidiva a longo prazo.

O reposicionamento das orbitas possibilita aos pacientes
a aquisi¢do da visdo binocular, normalmente prejudicada
devido ao hiperteleorbitismo. Além do aspecto funcional, a
procura da harmonia facial € sempre o sentimento que motiva
os pacientes ¢ seus familiares a procurarem tratamento em
centros especializados. A crianga aos 5 anos de idade comecga
a se perceber diferente dos seus pares, perde a motivagdo
para ir a escola e conviver com os colegas. Muitas vezes, as
criangas sdo estigmatizadas no ambiente escolar, o que pode
dificultar o processo de aprendizagem. Profissionais da peda-
gogia, em algumas situagdes, chegam a classifica-las como
“diferentes” e confundi-las com pacientes com sindrome
de Down. No entanto, a inteligéncia normal destas criangas
passa anao ser estimulada adequadamente devido aos estere-
otipos. A cirurgia em idade precoce alivia o estigma e os este-
reotipos enfrentados por criancas com deformidades faciais
no ambiente escolar, possibilitando o desenvolvimento
normal desses individuos''. Interessantemente, a crianga aos
5 anos de idade ja mostra de maneira eloquente o desejo de ser
submetida a cirurgia. Nessas situacdes, a cirurgia ¢ realizada
precocemente!?. A existéncia da possibilidade de recidiva em
pacientes com hiperteleorbitismo operados antes dos 5 anos
de idade, certamente, ndo ¢ maior que o desejo do paciente
e dos seus familiares de obtengao de auto-imagem positiva e
recuperacao da auto-estima, que possibilite o enfrentamento
do preconceito no ambiente escolar.

Coincidentemente, os pacientes que sofrem com os este-
redtipos sdo aqueles que apresentam sérias deformidades
em partes moles e nariz associadas ao hiperteleorbitismo®.

Segundo Tessier', o grande desafio da cirurgia do hiper-
teleorbitismo ¢ a reconstrucdo nasal em pacientes com
arrinia ou hemi-arrinia. Optou-se pela reconstrugdo nasal
em 3 estagios utilizando o retalho frontal em um paciente. A

reconstrugdo das partes moles nos pacientes com auséncia de
deformidade nasal foi realizada com os pontos subdérmicos
de Kawamoto®. Esses pontos possibilitaram a retragdo do
excesso de tecidos moles na regido mediana, bem como
diminuicdo da distancia entre as sobrancelhas. A distancia
exagerada entre as sobrancelhas gera uma ilusdo de hiperte-
leorbitismo, por esse motivo deve ser reduzida simultanea-
mente a cirurgia osseals.

A fistula liquérica foi observada em 1 paciente com
sindrome de Apert, ap6s avango da face em monobloco
associado a correcdo do hiperteleorbitismo. As fistulas de
baixo débito normalmente t€m resolucdo espontanea apos
3 semanas. Ndo raramente observa-se nesses pacientes a
dilatacdo dos ventriculos cerebrais consequente ao déficit
de drenagem do liquor. A derivagdo ventriculo-peritonial
ndo ¢ recomendada nesses pacientes devido a necessidade
de expansdo cerebral durante o periodo de alongamento
osseo gradual'®. Os enxertos Osseos frontais necessitam estar
em contato com a dura-mater para que haja vascularizagdo
adequada e diminui¢do da morbidade desta cirurgia. O
sequestro 6sseo observado em paciente com diagnostico de
displasia craniofrontonasal foi decorrente da mobilizacdo e
avango em 3 dimensdes de uma das hemi-faces. A perda do
contato entre os enxertos 6sseos frontais ¢ a dura-mater pode
ter levado ao déficit de suprimento sanguineo e, consequente-
mente, ao sequestro 6sseo. Esta complicagdo foi solucionada
com a interven¢ao imediata e retirada do osso acometido. A
reconstrucdo da falha 6ssea frontal foi realizada 6 meses apos
aprimeira cirurgia com enxertos 6sseos autdgenos do proprio
cranio, possibilitando a resolugdo completa do caso. A tragdo
da dura-mater com fios de prolene, como preconizado por
Kawamoto, provavelmente teria evitado esta complicagdo
e devera ser realizada nos proximos pacientes que forem
submetidos ao avango da face.

CONCLUSOES

Os pacientes portadores de graves deformidades cranio-
faciais, como o hiperteleorbitismo, sofrem com o estigma
e os estereodtipos de seus pares. Adicionalmente, sequelas
funcionais, como auséncia de visdo binocular ¢ normalmente
observada. A corre¢do do hiperteleorbitismo ¢ uma cirurgia
intracraniana, que possibilita a mobilizagdo das Orbitas
medialmente e alivia os sinais e sintomas da doenca, propor-
cionando resultados estéticos e funcionais satisfatorios.

O indice de recidiva observado nos pacientes operados
com média de idade de 12 anos foi de 1,64 mm. A cirurgia
para corre¢@o do hiperteleorbitismo deve ser indicada a
pacientes que apresentem sequelas estéticas e funcionais.
O seguimento pds-operatério longitudinal dos nossos
pacientes determinara os resultados finais apds todo o
crescimento da face.
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