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Informacdes gerais sobre
Fissuras Orofaciais e o impacto
das intervencoes

Esse documento apresenta uma visdo geral sobre a doenca, sua epidemiologia e as
intervencdes especificas que podem reduzir sua carga.

O gque sao fissuras orofaciais?

Fissuras orofaciais (FO) compreendem um grupo de malformagBes de diferentes graus de
severidade. Elas séo divididas em duas categorias principais: labio leporino, com ou sem fenda
palatina, e fissura palatina. Um labio leporino pode variar do mero corte para uma lacuna
disforme percorrendo todo o caminho em direcdo ao nariz. A fenda palatina € uma abertura no
telhado duro da boca, que pode interferir na fala, na respiracdo e na alimentacdo, e também
pode aumentar o risco de repetidas infecgcdes de ouvido, resultando em perda auditiva. A
intervengdo cirdrgica pode ser muito eficaz, mas, se ndo for tratada, a fenda palatina pode até
resultar em morte por desnutricdo ou infeccdo. As FOs podem se apresentar de forma isolada
ou em conjunto com outras anomalias estruturais. Elas também podem ser o resultado de
anormalidades cromossémicas (ndo é o objeto desse documento).

Quais séo os principais fatores de risco?

As diferencas na prevaléncia entre os sexos (aumento nos machos), e o aumento da
prevaléncia de FOs entre filhos de individuos afetados sugerem uma contribuicdo genética
superior para FO do que muitos outros tipos de malformag@o congénita. A contribuicdo
ambiental para a etiologia ainda é incerta, com uma aparente tendéncia de aumento da
prevaléncia no nascimento com a privacdo e a incerteza sobre o papel das deficiéncias
nutricionais, particularmente acido félico e multivitaminas. Teratogénicos particulares, que tém
sido associados com o0 aumento das taxas de FO, incluem o tabaco e o alcool. Alguns estudos
tém mostrado um aumento do risco de FO como um resultado de medicamentos maternos, tais

como drogas antiepilépticas; no entanto, isso depende da droga e de sua dosagem?.
Epidemiologia global

Prevaléncia no nascimento

Ha diferencas de prevaléncia consideraveis entre populacdes, que vao de cerca de
1,61/1000, em partes da América Latina, para menos de 0,4/1000 na Africa Oriental. No

! Meador KJ. Effects of in utero antiepileptic drug exposure. Epilepsy Curr. 2008;8(6): 143—
147.

PHG Foundation is a charity registered in the UK.

Company Number: 5823194 Charity Number: 1118664
Address: 2 Worts Causeway Cambridge CB1 8RN (UK)

Document made available under a Creative Commons Attribution-NonCommercial-NoDerivs 3.0 Unported License.



V kn a Background Orofacial Clefts
J Version 1.1, September 2013

entanto, a subapuracdo da fenda palatina pode contribuir para a baixa prevaléncia na
Africa.

Prevaléncia na populacao

Isso depende da distribuicdo etaria da populacado, da prevaléncia no nascimento de FO e,
em particular, da proporcdo de gravidezes afetadas que resultam em um natimorto ou na
mortalidade precoce durante a vida, devido ao tipo e a qualidade de tratamento e cuidados.

Mortalidade

A mortalidade depende do nivel de acesso e da qualidade dos servicos de salde. A
mortalidade neonatal pode variar de 50%, na auséncia de servicos de saude, para 2% em
areas com cuidado moderno. A mortalidade infantil varia de 55,9%, na auséncia de servicos
de saulde, para 2,2% em areas com cuidado moderno. Em menores de cinco anos, varia de
61,8%, na auséncia de servicos de saude, para 2,2% em areas com cuidado moderno.
Embora a sobrevida das pessoas com FO reparadas na infancia seja alta, hA um aumento
moderado da mortalidade por todas as causas em todas as idades. Esta pode se dar em
funcdo da fome/desnutricdo causada por dificuldade de alimentacdo ou pneumonia por
aspiracao.

Os dados contidos em PHGDB relacionam-se a FOs isoladas, ou seja, aquelas que néo
apresentam outras anomalias estruturais, ou como parte de anomalias cromossémicas.

Deficiéncia e qualidade de vida

As criancas com FO tém uma gama de severidades desde zero a incapacidade fisica
residual, dependendo da gravidade da deficiéncia e do impacto do manejo pos-natal.

Reducéo da prevaléncia, da morbidade e da mortalidade

A figura 1 ilustra os determinantes e as intervengfes para FOs a medida que elas se
relacionam com fases mais importantes da vida. Os cuidados, para individuos com FOs,
requerem uma abordagem multidisciplinar; a European Cleft Organisation? desenvolveu um
projeto de orientagBes de boas praticas para o cuidado da fissura desde o periodo pré-natal.
As principais intervengdes especificas séo discutidas abaixo.

Intervengdes antes da gravidez

Estas incluem a manutencdo da boa dieta de folato na periconcepcéo, da fortificacdo de
acido félico voltada a toda a populacao, e a suplementacao, seja para todas as mulheres ou
as que estdo no periodo de pré-concepcdo. Embora o papel da ingestdo alimentar ou
suplementar de acido félico em FOs humanas é incerto, ha alguma evidéncia de que a
suplementacdo de multivitaminas na fase periconcepcional (incluindo o acido folico) pode
reduzir a prevaléncia no nascimento em 30-50%. Como a fortificacdo e a suplementacéo
com &cido félico sdo muito eficazes na reducdo da incidéncia e da severidade dos defeitos
do tubo neural (DTN) e, assim, foi introduzida em muitos paises, é util ter em mente o
potencial beneficio adicional na reducéo da prevaléncia no nascimento de FOs.

2 http://www.ecoonline.org/en/health_professionals/
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Para melhores resultados, a fortificacdo deve incluir alimentos basicos que sdo amplamente
consumidos em todo o pais. Para dados especificos de cada pais sobre a fortificacdo de
alimentos, acesse http://www.sph.emory.edu/wheatflour/index.php. A provavel redugcédo nas
FOs apo6s a fortificacdo de &cido félico € estimada em 25% da queda observada ou
estimada de prevaléncia no nascimento de DTN.

O aumento de prevaléncia da FO entre filhos de individuos afetados sugere uma
contribuicdo genética; por isso, as medidas de planejamento familiar podem também
desempenhar um papel na diminuicdo da prevaléncia no nascimento de FOs em grupos de
alto risco. O aumento da incidéncia de FOs também pode ser associado com um curto
intervalo entre gravidezes: isso se deve, provavelmente, a deplecdo nutricional,
especificamente a deplecdo de folato na mée, em particular naquelas que estédo
amamentando. Aumentar os intervalos entre as gestac¢des pode, portanto, reduzir o nimero
total de criangcas nascidas com FO, incluindo aquelas nascidas de mulheres com uma
historia familiar de FO.

Criangas nascidas com FO tém dificuldades de alimentagdo, o que leva ao aumento do
risco de morbidade e mortalidade em areas onde ha falta de acesso imediato aos servi¢cos
de tratamento. Isso pode ser reduzido através do aconselhamento precoce as maes em
como alimentar uma crian¢a afetada, assegurando-lhes de que a condigdo € compativel
com a vida. Direcionando tal orientacdo para as maes que estdo em uma situacdo de risco,
a fim de garantir a elas de que estdo adequadamente preparadas para cuidar de uma
criangca com a doenga, também pode ajudar.

Intervencdes durante a gravidez

A triagem pré-natal e o diagndstico, como parte de um exame de anomalia fetal, pode
identificar tanto FOs isoladas quanto aquelas associadas a outras malformacdes. No
entanto, essa técnica ndo permite a identificacdo de fissuras palatinas. O diagnéstico
precoce permite a preparacdo, para 0 hascimento, de uma crianca afetada (por exemplo,
permitindo a formacdo da méae sobre como alimentar seu bebé) e o planejamento para a
prestacdo adequada de cuidados logo ap6s o nascimento. Em todo o mundo, a triagem pré-
natal, em geral, tem alta cobertura; no entanto, a qualidade dos servicos é variavel, e a
cobertura da triagem pré-natal para anomalias estruturais € muito baixa em diversos
lugares.

Intervencdes ap0s o nascimento

A triagem neonatal, através do exame fisico, permite o diagnéstico precoce da FO,
possibilitando, assim, que o cuidado seja iniciado em tempo habil. Labios leporinos podem
ser 6bvios no nascimento, embora os defeitos mais leves podem ser despercebidos. As
fissuras palatinas podem ndo ser notadas nessa fase, se um exame cuidadoso do recém-
nascido ndo for realizado. Em todo o mundo, o nivel de exame fisico no recém-nascido
varia e depende da disponibilidade e da formacéo de parteiras habeis.

Os cuidados cirtrgicos aprimorados reduzem a mortalidade precoce e a morbidade
associadas a FO. No entanto, como muitas criangcas ndo podem ter acesso imediato a
cirurgia, aconselhar as mées sobre como alimentar e cuidar de seu bebé é importante, a fim
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de evitar a mortalidade no inicio da vida. O tratamento geralmente envolve uma ou varias
intervencdes cirargicas, dependendo da gravidade da deficiéncia. Esse processo pode se
estender por varios anos, em casos de grave FO. A fonoaudiologia e 0 aconselhamento
também ajudam a melhorar a qualidade de vida, e podem ser exigéncias de longo prazo.

Custo-efetividade das intervencdes
As informacBes relativas ao custo-efetividade das intervencdes em relagdo as FOs nédo
puderam ser identificadas. Os custos de tratamento e cuidados, ao longo da infancia, podem
ser consideraveis devido a necessidade de equipes multidisciplinares especiais. No entanto,
eles podem aliviar os custos sociais, jA que os individuos afetados sdo suscetiveis de sofrer
estigmatizacdo, exclusdo social e barreiras ao emprego.

Questdes de custo-efetividade sdo bastante especificas para cada pais, pois 0s custos
podem variar consideravelmente. Para pontos de corte do custo-efetividade em diferentes
regibes do mundo, acesse http://www.who.int/choice/costs/CER levels/en/index.html,
e para o0s custos de itens especificos, por regido e municipio, veja em
http://www.who.int/choice/costs/en/.

Quais sao as principais questdes éticas, legais e sociais a
considerar?

A base ética para a intervencéo do Estado

Quando intervencdes de salde publica (como a fortificacdo dos alimentos com &cido félico)
sdo direcionadas as populagdes, ao invés de individuos, a intromisséo da intervencao, bem
como quaisquer riscos a ela associados, deve ser equilibrada com os provaveis beneficios,
especialmente se um grau de coercao estiver envolvido.

As evidéncias atuais sugerem que a fortificacdo e a suplementacdo com &cido folico sédo
intervencdes muito seguras, especialmente com niveis de ingestdo de até 1 mg/dia de acido
folico. Doses diarias abaixo de 5 mg/dia também tendem a ser seguras. A fortificacdo em
ambientes de alto contagio de malaria ainda precisa ser examinada. A atencdo €
recomendada nessas areas. Isso ocorre porque o ferro, que é muitas vezes combinado com
acido félico na fortificacdo de alimentos, pode aumentar o risco de morte em &reas de
malaria, e altas doses de acido félico podem reduzir a eficacia de alguns antimalaricos,
como a sulfadoxina e a pirimetamina. Na época da escrita desse documento, ndo parece
haver nenhuma evidéncia de que o acido félico, em doses utilizadas para a fortificacao,
aumenta o risco da falha de um diagnostico de deficiéncia de vitamina B12 e neuropatia
associada. As doses de até 1 mg/dia ndo foram associadas com as interacdes clinicamente
relevantes de drogas e podem ser utilizadas, com segurancga, na epilepsia controlada.

Aqueles que se opbem a programas de fortificacdo argumentam que tais politicas privam,
aos adultos, a chance de fazer uma escolha autbnoma. Esse €, particularmente, o caso
guando todas as fontes potenciais de um produto particular séo enriquecidas. Como alguns
tipos de alimentos sdo menos passiveis de fortificagdo com &cido félico do que outros (por
exemplo, o trigo é mais facilmente fortificado do que o arroz), e como algumas pessoas,
geralmente as que estdo em locais mais isolados e as menos favorecidas na sociedade,
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nao podem ter acesso a produtos enriquecidos (por exemplo, contando com a agricultura de
subsisténcia ou produtos produzidos localmente), o uso exclusivo de fortificacdo de
alimentos pode conduzir a distribuicdo e ao acesso injustos aos beneficios conferidos pelos
alimentos enriquecidos.

E possivel atingir preferencialmente aquelas que estéo planejando uma futura gravidez, ou
em risco de engravidar, fornecendo a suplementacdo de &cido félico na forma de
comprimidos de acido félico. No entanto, esses programas podem ser menos acessiveis a
grupos vulneraveis ou aqueles de classe socioecondmica menor, levantando questdes de
falta de equidade na prestagéo do servico.

Espacamento dos nascimento e uso de contraceptivos

Como observado anteriormente, aumentar os intervalos entre as gesta¢des pode reduzir o
namero de criancas nascidas de mulheres com uma histéria familiar de FO. No entanto,
alcancar esse aumento do espagcamento dos nascimentos, através do acesso a métodos de
planejamento familiar, continua sendo um desafio em muitos paises de baixa e média
rendas, e nao é religiosamente ou culturalmente aceitavel em alguns lugares.

Viver com uma deficiéncia

Aqueles que nascem com deficiéncia muitas vezes tém uma expectativa de vida muito
baixa, especialmente em paises de baixa e média rendas. Isso se deve a uma combinacao
de fatores: a falta de acesso a saude relevante e aos servigos sociais, compostas por
determinantes sociais de falta de saude, tais como a pobreza e a desnutricdo. Enquanto nos
paises desenvolvidos, o efeito de deficiéncias fisicas ou psicolégicas graves pode ser
amenizada pelo apoio substancial do Estado, em muitos paises subdesenvolvidos ou em
desenvolvimento, os servigos de saude e sociais estao faltando, e o bem-estar é limitado.
Nesses lugares, a carga psicoldgica e econdmica de ter uma crianca com deficiéncia recai,
inteiramente, sobre a familia.
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TEMAS RELACIONADOS

Cuidados na pré-concepcéao e triagem

Cuidados no pré-natal e triagem

Triagem e recém-nascido

Defeitos do tubo neural (informacao sobre fortificagdo de acido félico)
Teratogénicos
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Figura 1: Fluxograma de avaliacdo das necessidades para Fissuras Orofaciais
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Acesso a alimentos fortificados

Nutrigao materna pobre (multivitaminas/acido folico)
Histdrico familiar/Gravidez anterior afetada

Aumento de exposicao a teratogénicos (fumo e alcool)

Suplementagao ou
fortificacdo de multivitaminas;
Orientagao para eliminar

o fumo e o consumo de alcool

Suplementagao;
Triagem pré-natal

Triagem neonatal
e diagnostico

Conselho na alimentagéo;
Cirurgia; Terapia pela fala;

Manejo de complicagbes

(por exemplo, infecgdes no ouvido)

Idade reprodutiva Concepcao

Nascido vivo

l

Mortalidade nos primeiros anos de vida
Desnutrigao

Infeccdo

Perda da audigao

Impedimentos da fala

Incapacidade social

Nivel populacional: educacéao, informacao, fortificagao e suplementagao
Servigo de saude: Triagens pré-natal e neonatal, cirurgia e servigo de cuidados
Qutras: Programas de monitoramento da alimentagao, politicas contra fumo e alcool, servigos sociais
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