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Resumo Introducdao Walter Dick relatou em 1837, o primeiro caso de fissura facial obliqua e, a
partir desta época, inimeros casos foram descritos. S3o malformacdes congénitas
raras que apresentam diversas manifestacoes clinicas, frequentemente associadas a
outras anomalias congénitas. O tratamento cirtrgico dessas fissuras é um desafio
devido a complexidade e variacao das apresentacoes.

Materiais e Métodos O presente estudo é de cardter retrospectivo descritivo
realizado no Centro de Tratamento e Reabilitagao de Fissuras Labiopalatais e Deformi-
dades Craniofaciais (CENTRARE), Hospital da Baleia, entre janeiro de 2006 e marco de
2023. Foram analisados dados de prontuarios de 12 pacientes com fissura mediana,
sendo 33,3% do sexo masculino e 66,6% do sexo feminino. As variaveis incluiram sexo,
fatores de risco na gestacao, histérico familiar, anomalias associadas, idade no primeiro
procedimento cirlrgico, apresentacao da fissura e técnica cirGrgica.

Resultados Fatores de risco gestacionais foram identificados em 58,33% dos casos, e

Palavras-chave 91,66% apresentaram anomalias associadas, sendo holoprosencefalia a mais comum. A

= anormalidades idade do primeiro procedimento cirtirgico variou de 6 meses a 1 ano. Além disso, dois
congénitas pacientes evoluiram a ébito devido a malformacoes graves.

= cirurgia plastica Conclusdao As fissuras medianas da face apresentam variacoes fenotipicas significa-

= face tivas, exigindo abordagens cirdrgicas individualizadas. A programacao do tratamento

= fenda labial deve considerar a gravidade das anomalias e a expectativa de vida, priorizando a

= fissura palatina reestruturacdo anatémica e a preservacao das funcoes essenciais.

Estudo realizado na Fundagdo Benjamin Guimardes — Hospital da
Baleia, Belo Horizonte, MG, Brasil.
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Introduction Walter Dick reported the first case of oblique facial cleft in 1837, and
since then, numerous cases have been described. This is a rare congenital malformation
with diverse clinical manifestations, often associated with other congenital anomalies.
Surgical treatment of these clefts is challenging due to the complexity and variation in
presentations.

Materials and Methods The present retrospective descriptive study was conducted at
the Center for the Treatment and Rehabilitation of Cleft Lip and Palate and Craniofacial
Deformities (Centro de Tratamento e Reabilitacdao de Fissuras Labiopalatais e Deformi-
dades Craniofaciais, CENTRARE, in Portuguese), Hospital da Baleia, between Janu-
ary 2006 and March 2023. We analyzed data from the medical records of 12 (33.3% of
male and 66.6% of female) patients with median cleft. Variables included sex,
pregnancy risk factors, family history, associated anomalies, age at first surgical
procedure, cleft presentation, and surgical technique.

Results Pregnancy risk factors were identified in 58.33% of cases, and 91.66% had
associated anomalies, the most common being holoprosencephaly. The age at the first
surgical procedure ranged from 6 months to 1 year. Also, two patients died due to
severe malformations.

Conclusion Median facial clefts present significant phenotypic variations, requiring
individualized surgical approaches. Treatment planning should consider the severity of
anomalies and life expectancy, prioritizing anatomical restructuring and preservation

= plastic of essential functions.

Introducao

As fissuras craniofaciais representam malformacgdes congé-
nitas raras e complexas, com significativas repercussoes
estéticas, funcionais e psicossociais. A primeira descricdo
de uma fissura facial obliqua foi feita por Walter Dick em
1837 e, desde entdo, diversos casos vém sendo relatados,
embora de forma heterogénea.'™> A auséncia de consenso
etiolégico contribuiu historicamente para descri¢des e clas-
sificacdes inconsistentes dessas anomalias.*

Enquanto a incidéncia exata das fissuras craniofaciais
raras permanece desconhecida, estimativas apontam uma
variacdo de 1,4 a 4,9 por 100 mil nascidos vivos.? De forma
geral, os fatores etiolégicos sdo agrupados em quatro
categorias principais: infec¢des maternas, disttrbios
metabdlicos maternos, exposicdo a radiacdo, e uso de
medicamentos teratogénicos durante os primeiros meses
de gestacio.>”

Tessier,® em 1976, propds uma classificacio anatomica
detalhada para fissuras faciais, baseando-se em parametros
anatomicos precisos. Seu sistema numérico vai de 0 a 14 e
inclui o namero 30, permitindo identificar o trajeto das
fendas nos tecidos moles e no esqueleto craniofacial. O
sistema tornou-se um marco no diagnéstico e no planeja-
mento terapéutico dessas malformacdes.

0 espectro das fissuras mediana é amplo, variando desde
entalhes discretos no vermelhdo labial até uma fenda com-
pleta envolvendo estruturas 6sseas e de partes moles.
DeMyer classificou essas anomalias em dois grandes grupos,
conforme sua associacdo com hipoteleorbitismo e hiperte-

Revista Brasileira de Cirurgia Plastica  Vol. 40/2025 © 2025. The Author(s).

leorbitismo.” Entretanto, também existem relatos raros de
fissuras medianas do labio com normotelorismo.

Existem poucos relatos sobre o tratamento cirdrgico da
fissura mediana e a investigacdo minuciosa de outras mal-
formacdes associadas, frequentemente presentes, ¢ manda-
téria, uma vez que essas podem comprometer severamente o
desenvolvimento global da crianca. Essas condi¢des devem
ser cuidadosamente consideradas durante o planejamento
cirargico, dada a complexidade anatdmica e funcional
envolvida.

Objetivo

O estudo pretende analisar as diferentes apresentacées
clinicas, o perfil epidemiol6gico, o0 manejo cirtirgico e os
desfechos de pacientes com fissuras medianas da face trata-
dos em um centro de referéncia em craniofaciais, buscando
auxiliar na padronizacdo da abordagem diagnéstica e
terapéutica.

Materiais e Métodos

Trata-se de um estudo retrospectivo, observacional e descri-
tivo, realizado no Centro de Tratamento e Reabilitacdo de
Fissuras Labiopalatais e Deformidades Craniofaciais (CEN-
TRARE), do Hospital da Baleia, em Belo Horizonte, centro de
referéncia para atendimento de pacientes com malformacgdées
craniofaciais no estado de Minas Gerais. O estudo foi apro-
vado pelo Comité de Etica e Pesquisa da institui¢io (CAAE
71687023.7.0000.5123).



Tratamento e reabilitacdo de fissuras medianas craniofaciais

Foram incluidos no estudo todos os pacientes diagnosti-
cados com fissura mediana da face, segundo a classificacdo
de Tessier, atendidos no periodo de janeiro de 2006 a mar¢o
de 2023. Pacientes com outros tipos de fissura craniofacial
foram excluidos.

A coleta de dados foi realizada por meio da andlise de
prontuarios médicos. As varidveis analisadas incluiram: dados
demograficos, fatores relacionados a gestacdo, histérico fami-
liar, fatores genéticos, caracteristicas clinicas e aspectos cirr-
gicos. A escolha da abordagem cirdrgica foi individualizada,
baseada na localizacdo e extensdo da fissura, estruturas ana-
tomicas acometidas, prognéstico clinico, disponibilidade teci-
dual e presenca de malformacgoes associadas.

Os dados foram organizados em planilha eletrénica e
analisados por meio de estatistica descritiva. Foram calcu-
ladas frequéncias absolutas e relativas para variaveis cate-
goricas, e medidas de tendéncia central e dispersdo para
varidveis continuas, como a idade.

Resultados

Na casuistica estudada, que compreendeu um total de 12
pacientes, sendo 33,3% do sexo masculino (n =4) e 66,6% do
feminino (n=8).

A presenca de fatores de risco para o desenvolvimento de
malformacgoes congénitas durante a gestacao foi encontrada
em 58,33% dos casos (n=7), destes sendo 25% (n=3) um
distGrbio metabdlico materno (diabetes gestacional), 25%
(n=3) uso de medicamentos, e 8,33% (n=1) presenca de
consanguinidade dos pais. Observou-se que 33,3% (n=4)
apresentavam histérico familiar casos de fissura labiopalatal.
As caracteristicas demograficas e os fatores de risco do grupo
estudado podem ser observadas na =Tabela 1.

De todos os pacientes incluidos na pesquisa, 91,66%
(n=11)apresentavam anomalias associadas. A apresentacao
da fissura e as anomalias associadas sdo diversas e encon-
tram-se especificadas na =Tabela 2. Vale frisar que a ano-
malia mais comumente encontrada foi a malformacdo

Tabela 1 Perfil demografico e fatores de risco
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cerebral complexa resultante da clivagem incompleta do
prosencéfalo, a denominada holoprosencenfalia, com um
total de 41,66% (n=>5).

A idade da primeira abordagem cirdrgica variou de 6
meses a 1 ano. Um total de 25% (n = 3) ndo foram submetidos
a cirurgia devido a presenca de malformacdes graves asso-
ciadas, e 1 paciente por ainda ndo ter completado a idade
minima necessaria no periodo do estudo. Além disso, 2
pacientes do estudo (16,6%) evoluiram a 6bito, sendo um
submetido a labioplastia aos 6 meses evoluiu a ébito aos 6
anos, e outro ndo foi submetido a nenhum procedimento
cirtrgico.

Discussao

Fogh-Andersen® encontrou incidéncia de uma fissura rara

para cada 300 comuns. O sexo masculino e os caucasianos sao
atingidos mais frequentemente. Além disso, 75% dos pacien-
tes com fissuras raras de face tém outras anomalias associa-
das.” Essa estatistica divergiu no presente estudo, sendo a
ocorréncia mais comum no sexo feminino, e a presenca de
outras malformacdes associadas em 91,66% dos pacientes.

As fissuras medianas de Tessier ndo tém seu mecanismo
de desenvolvimento completamente compreendido, todavia
seu surgimento ocorre por volta da 3 semana de gestaqﬁo.9

Durante a embriogénese ocorre falha de fusdo dos dois
processos nasais mediais, dessa forma os pacientes podem
apresentar um entalhe minimo no labio superior, vermelhao
e bifidez discreta na ponta nasal (=~Figs. 1-2), agenesia
(=Fig. 3) ou até completa divisao e duplicacdo das estruturas
faciais na linha média.'°

A fissura mediana (0 de Tessier) pode ser caracterizada
como verdadeira'’ ou falsa.'? Na caracterizacio verdadeira, a
fenda esta entre os processos globulares medianos; o labio
apresenta-se como uma banda alargada, freio labial duplo
(~Fig. 4), e presenca de diastema entre o0s incisivos
(~Fig. 5).% Encontra-se frequentemente columela larga, car-
tilagens alares deslocadas para lateral com ponta nasal bifida.

Paciente Sexo Fatores de risco na gestacao Historico familiar de fissura
GVOM (76 anos) Feminino Nao Nao
GHFG Masculino Nao Ndo
JMRN Masculino Sim (diabetes gestacional) Ndo
VGSS (72 anos) Feminino Sim (consanguinidade dos pais) Nao
THSB Masculino Sim (uso de anti-inflamatoério e antibiético) Sim
MEVS Feminino Sim (uso de benzodiazepinico e antidepressivo) Sim
MACC Feminino Nao Sim
MCCBR Feminino Sim (diabetes gestacional) Nao
LVLD Feminino Nao Sim
EMCC Feminino Sim (diabetes gestacional) Nao
ANAS Feminino Nao Nao
MPCD Masculino Sim (uso de antidepressivo) Nao
Nota: TObito.
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Tabela 2 Apresentacdo da fissura, anomalias associadas e abordagens cirtrgicas

Paciente | Anomalias associadas Idade no primeiro | Apresentacdo da fissura Cirurgia realizada
ato cirdrgico
GVOM Holoprosencefalia. Microcefalia. 6 meses Labiopalatina mediana Labioplastia
(76 anos) | Hipotelorismo. Sindrome de West.
Cardiopatia. Ectasia Pielocalicial.
Auséncia de pré-maxila
GHFG Auséncia de Pré maxila. Apéndice | 11 meses Labiopalatina mediana Labioplastia
em Palato. Sindrome de ectrodac
tilia, displasia ectodérmica e fenda
labial e/ou palatina (EEC). 6 dedos
em cada mdo. Holoprosencefalia.
JMRN Hipotelorismo. Holoprosencefalia. | Nao realizou Labiopalatina mediana Nao realizou
Microcefalia.
VGSS Holoprosencefalia. Microcefalia. Nao realizou Labial mediana N&o realizou
(T2 anos) | Agnesia dos 0ssos nasais.
THSB Holoprosencefalia. Sindrome de 6 meses Labiopalatina mediana Labioplastia
West.
MEVS Auséncia de septo nasal. Auséncia | Ndo realizou Labiopalatina mediana Ndo realizou
de pré-maxila.
MACC Apéndice em faringe. Agnesia do | 10 meses Labiopalatina mediana Labioplastia
corpo caloso. Malformacdo de sela
tarcica e hipdfise.
MCCBR Estenose de cavidades nasais 7 meses Fissura mediana em ldbio Labioplastia
bilaterais. Freio labial duplo. com falha alveolar em linha
média + divisdo distal do
septo nasal
LVLD Telecanto. Hiperteleorbitismo. 12 meses Deformidade 6ssea em Correcdo da cinta
Apéndice em lingua. Nariz bifido regido frontonasal na linha | labial + reconstru¢io
com 4 orificios narina média e pré-maxila nasal com total
aproveitamento
dos tecidos existentes
EMCC Telecanto. Hipotelorismo. Ndo realizou Labiopalatina mediana Ndo realizou
Microcefalia. com auséncia de
pré-maxila e osso vomer.
ANAS Ndo 11 meses Labial mediana Labioplastia
MPCD Hipertelorismo. Telecanto. Ausén- | 1 Ano Deformidade Reconstrucdo nasal.
cia de osso nasal. Desvio Septo fronto-nasal na linha
nasal. Cardiopatia. Diastema. média com nariz bifido.
Nota: TObito.

Os o0ssos nasais estdo afastados lateralmente. O encurta-
mento da altura central da face e o hipertelorismo orbital
estdo presentes,6 como podemos visualizar na =Fig. 6.

Na fissura mediana falsa, pode ocorrer auséncia quase total
do filtro e da pré-maxila, estendendo-se ao assoalho do nariz, a
columela ndo se forma ou é rudimentar com apresentacdes
variadas conforme podemos evidenciar nas =Figs. 7-9. A
fissura do palato pode estar presente (=Fig. 5), além de
anomalias oculares, auséncia de tegumento craniano e altera-
¢Oes encefalicas. A deficiéncia 6ssea produz hipotelorismo ou
ciclopia.®

Ja a fissura de Tessier 14 se caracteriza por alteracdo
craniana, sendo a presenca de hiper ou hipoteleorbitismo
marcantes, formando uma disrafia craniofacial na linha
média. Pode produzir agenesia de um segmento craniano
ou excesso de tecido. Quando o hipertelorismo esta presente,
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observamos o deslocamento lateral das 6rbitas. As alteracdes
cranianas e do sistema nervoso sdo extremas e podem
muitas vezes limitar a vida dos pacientes.ﬁ'13 Em nosso
estudo, 16,6% (n=2) evoluiram a 6bito, sendo que ambos
apresentavam alteragdes cranianas graves.

As diversas varia¢des fenotipicas da face também se
mostram presentes na anatomia nasal: septo nasal duplicado
ou ausente, columela curta e larga, dorso plano, agenesia ou
separacdo de 0ssos nasais, ponta nasal sem projecdo e sem
definicdo. Com essa diversidade de apresentacdo, faz-se
necessario a individualiza¢cdo para a abordagem cirargica.
Em geral, a idade na qual a primeira cirurgia é realizada
também depende da gravidade e prognéstico de cada
caso.'®% Nas fissuras com agenesia nasal importante, pro-
pde-se intervencdo cirtrgica labial e nasal apés os 12 meses
de vida, quando o bebé inicia um padrdo de respira¢do oral.
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Fig. 4 Freio labial duplo.

Fig. 3 Agenesia nasal.

Nos casos de holoprosencefalia associada, a abordagem com
cirurgia apds 1 ano de vida também é indicada considerando-
se expectativa de vida desses pacientes.

Um desenvolvimento estrutural adequado aumenta o
formato anatdomico dos componentes faciais, facilitando as
reparacdes e permitindo maior exatiddo nas aproximacdes.  Fig- 5 Diastema entre os incisivos e fissura palatina.
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Fig. 6 Nariz bifido, columela larga, cartilagens alares deslocadas
lateralmente, hipertelorismo: (A) visdo frontal; (B) visao inferior.

Na primeira fase, as corre¢des limitam-se aos tecidos moles.
As estruturas 6sseas deformadas sdo corrigidas posterior-
mente de acordo com a individualidade de cada paciente e
prognéstico,'*1> aguardando-se crescimento do esqueleto
facial.

Em nosso estudo, 33,3% dos pacientes (n=4) apresenta-
vam histoérico familiar de fissura labiopalatal, o que reforca a
possivel influéncia genética na etiologia da condicdo. Este
achado é compativel com dados de outros centros de refe-
réncia em fissura da literatura nacional, como evidenciado
em estudo do Hospital de Reabilitacdo de Anomalias Cra-
niofaciais da Universidade de Sdo Paulo (HRAC/USP) que
apontou que 32,3% dos pacientes relataram a presenca de
pelo menos um outro individuo com fissura na familia.'®
Ressalta-se que as formas mais severas de fissura parecem ter
uma maior influéncia hereditaria em comparagdo aos tipos
menos complexos, embora essa associa¢do ainda demande
investigacdo adicional para confirmacao.

Com base nos resultados obtidos neste estudo, observou-
se uma correlacdo direta entre a gravidade da fissura cra-
niofacial e a qualidade do resultado estético no pés-opera-
tério, sendo este inversamente proporcional a severidade da
fenda. Esses achados sdo consistentes com evidéncias pro-
venientes de outros centros especializados no tratamento de

Marins et al.

Fig. 8 Auséncia de pré-maxila com columela rudimentar. Fissura
Labiopalatina Mediana com acometimento de labio, nariz, maxila,
palato e cérebro: (A) pré-operatério; (B) pés-operatério tardio.

Fig. 9 Auséncia de pré-maxila com columela rudimentar. Fissura
Labiopalatina Mediana com acometimento de labio, nariz, maxila,
palato e cérebro: (A) pré-operatério; (B) pos-operatério tardio.

fissuras, tanto no Brasil'’ —como o Hospital de Pediatria
Professor Heriberto Bezerra (HOSPED), vinculado a Univer-
sidade Federal do Rio Grande do Norte (UFRN) —quanto em
institui¢des internacionais—a exemplo do Burns & Plastic
Surgery Center, Hayatabad Medical Complex, em Peshawar, e
do Saidu Hospital, Saidu Medical College, em Swat, ambos no
l’aquistélo.18

Fig. 7 Fissura labial mediana com auséncia de septo nasal e de pré-maxila: (A) pré-operatoério; (B) intraoperatdrio; (C) entalhe minimo no labio

superior e vermelhdo: p6s-operatério imediato.

Revista Brasileira de Cirurgia Plastica  Vol. 40/2025 © 2025. The Author(s).
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Conclusao

As fissuras medianas sdo de tal maneira raras e de apresen-
tacdo madltipla, sendo seu tratamento um desafio, empre-
gando uma variedade extrema de recursos devido as
caracteristicas peculiares a cada caso. Sua programacdo é
individualizada, levando-se sempre em consideragdo a gra-
vidade e prognéstico de cada caso, bem como o risco e
beneficio que a cirurgia ird proporcionar. As intervencdes
devem ser norteadas pela reestruturacdo da anatomia facial
com reconstrucdo de componentes de assoalho nasal, con-
torno labial e projecdo nasal, preservando as funcdes de
alimentacdo e respiracdo. Atendimentos multidisciplinares
com psicélogo, nutricionista, fonoaudi6logo e profissionais
da odontologia, neurocirurgia, otorrinolaringologia e cirur-
gia plastica sdo fundamentais para o sucesso terapéutico e
continuidade do tratamento.
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