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Resumo:
Introducdo: A técnica cirdrgica ideal para o manejo de pacientes com sequéncia de Robin (SR)
ndo esta estabelecida. Uma das cirurgias mais comumente utilizadas, a distracdo osteogénica
de mandibula (DOM), ainda é controversa devido aos seus potenciais riscos e a falta de
evidéncias claras de sua eficacia nesta populagéo.
Objetivos: Comparar a variagdo da permeabilidade da via aérea (VA), dos sintomas clinicos e
dos parametros polissonograficos em criangas com SR submetidas a DOM.
Métodos: Neste estudo de antes e depois prospectivo, 38 pacientes com SR foram avaliados
pré e p6s-DOM. A gravidade dos sintomas foi classificada conforme uma escala de
manifestagdes clinicas da SR. Os pacientes foram submetidos a nasofibrolaringoscopia (NFL),
e as imagens foram classificadas de acordo com duas escalas validadas de obstrucéo de VA por
um pesquisador cegado. Os pacientes que ndo necessitavam de suporte ventilatério foram
submetidos a polissonografia.
Resultados: A média de idade dos pacientes é de 45 dias. Destes, 15 pacientes (39,5%) com
SR isolada, 10 pacientes (26,3%) com SR plus e 13 pacientes (34,2%) com SR sindrémicos.
Os sintomas dos pacientes melhoraram significativamente ap6s a DOM, como evidenciado pela
diminuicdo no escore da escala de manifestaces clinicas de SR (escore pré-operatério de 2,20
versus escore pos-operatorio de 0,81; P < 0,001). As duas escalas endoscopicas também
apresentaram uma melhora pds-operatoria estatisticamente significativa na obstrucdo de VA
(escala de Yellon: escore pré-operatorio de 1,56 versus escore pos-operatorio de 0,92; escala
de Sousa: escore pré-operatério de 2,19 versus escore pds-operatorio de 1,16; P < 0,001 para
ambas). Além disso, houve uma variacdo estatisticamente significativa nos seguintes
parametros polissonograficos avaliados no pré e pos-operatério: indice de apneia-hipopneia,
tempo de sono total, nadir de dessaturacdo e indice de dessaturacdo (P < 0,05).

Conclusdes: A DOM parece ser uma opgdo cirurgica eficaz para criangas com SR, como



evidenciado pela melhora pos-operatéria dos sintomas clinicos, escalas endoscopicas e indices

polissonograficos.

Palavras-chave: glossoptose; sindrome de Pierre Robin;osteogénese por distracao;

polissonografia; laringoscopia.



ABSTRACT

Introduction: The optimal surgical technique for the management of patients with Robin
Sequence (RS) has not been established. One of the most commonly used surgical techniques,
mandibular distraction osteogenesis (MDO), is still controversial because of its potential risks
and the lack of clear evidence of its efficacy.

Objectives: To assess variations in airway patency, clinical symptoms, and polysomnographic
parameters in children with RS who underwent MDO.

Methods: In this prospective study, 38 patients with RS were evaluated before and after MDO.
Symptom severity was classified using a grading scale for RS clinical manifestations. Patients
underwent flexible fiberoptic laryngoscopy, and the images were classified by a blinded
examiner using two validated grading scales for airway obstruction. Patients not requiring
ventilatory support underwent a polysomnography.

Results: Patients” symptoms significantly improved after MDO, as shown by a decreased score
in the grading scale for RS clinical manifestations (preoperative score of 2.20 vs. postoperative
score of 0.81; P < 0.001). The two endoscopic grading scales also showed a statistically
significant postoperative improvement in airway obstruction (first scale: preoperative score of
1.56 vs. postoperative score of 0.92; second scale: preoperative score of 2.19 vs. postoperative
score of 1.16; P < 0.001 for both). Moreover, there was a statistically significant variation in
the following polysomnographic parameters evaluated pre- and postoperatively: apnea-
hypopnea index, total sleep time, oxygen desaturation nadir, and oxygen desaturation index (P
<0.05).

Conclusions: MDO seems to be an effective surgical option for children, as shown by
postoperative improvements in clinical symptoms, endoscopic grading scales, and

polysomnographic parameters.



Keywords: glossoptosis; Pierre Robin syndrome; osteogenesis, distraction; polysomnography;

laryngoscopy.
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1. INTRODUCAO

A glossoptose é caracterizada pelo retroposicionamento da base da lingua, causando, de
forma dindmica e variavel, a obstrucdo da via aérea (OVA) em criangas (DONNELLY et al.,
2000). O estomatologista francés Pierre Robin descreveu a associagdo entre micrognatia e
glossoptose em 1923 (ROBIN, 1923). A Sequéncia de Robin (SR) é hoje definida como a
presenca de micrognatia, glossoptose e disfuncdo respiratoria, acompanhadas ou ndo de fenda
palatina (ROBIN, 1934; BREUGEM et al, 2016). Além disso, criancas sindrémicas e com
déficits neurolégicos podem apresentar glossoptose causada por hipotonia da musculatura
faringea.

Para o diagndstico de glossoptose, é necessdria a avaliacdo endoscopica por
nasofibrolaringoscopia (NFL) que tornou-se uma peca fundamental para o diagndstico
dindmico dos distarbios obstrutivos da via aérea (VA), inclusive no caso de pacientes com SR
(COTE et al., 2015).Trata-se de um procedimento simples, que raramente causa complicacdes
(CIELO; MONTALVA; TAYLOR, 2016) e, no caso de glossoptose, as imagens endoscépicas
podem ser graduadas segundo as escalas de Yellon (2006) e de Sousa et al. (2003) para o
diagnostico e acompanhamento da glossoptose. ( Figura 1)

Para o diagnostico da disfuncéo respiratoria, o padrdo aureo é a polissonografia (PSG).
A apneia obstrutiva do sono AOS estéa frequentemente presente em condic6es craniofaciais que
afetam a permeabilidade das VA como a SR e sdo subdiagnosticadas pelos médicos e pouco
relatadas pelos pais (BANGIYEV et al., 2016). Em criangas, um indice de apneia ou hipopneia
(IAH) maior que 1 evento por hora, ou seja, mais de um episodio de apneia ou hipopneia por
hora, é considerado diagnostico. A sindrome é considerada leve quando IAH entre 1 e 5,
moderada quando 1AH entre 5 e 10 e grave com IAH acima de 10 eventos de apneia/hipopneia

por hora (REDDY, 2016; KATZ et al., 2012). No entanto, outros parametros devem ser levados
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em consideracdo na leitura da PSG ja que itens como porcentagem do tempo com saturacao
menor que 90%, porcentagem do tempo com obstrucdo e indice de dessaturagdo parecem se
relacionar melhor com pardmetros clinico do que o IAH. (MANICA et al., 2017)

O manejo de criancas com SR deve ser amplo e com auxilio multidisciplinar através de
estratégias conservadoras (posi¢do prona, intubacdo nasofaringea, pressao positiva) e cirdrgicas
(glossopexia, traqueostomia, distracdo osteogénica de mandibula). A técnica cirurgica ideal
para 0 manejo de pacientes com SR nao esté estabelecida. Uma das cirurgias mais comumente
utilizadas, a distragdo osteogénica de mandibula (DOM), ainda é controversa devido aos seus
potenciais riscos e a falta de evidéncias claras de sua eficacia nesta populacdo. Na literatura,
ndo existe um consenso sobre os riscos e 0s beneficios especificamente no tratamento da
glossoptose. Varios estudos observaram algum ganho funcional em pacientes com glossoptose
apos a realizacdo de DOM. lzadi et al. (2003) demonstraram melhora da VA apés DOM
avaliada por NFL, contudo sem utilizar uma avaliacdo padronizada. Preciado et al. (2004)
avaliaram a melhora da permeabilidade da VA através de NFL com base na porcentagem de
OVA apds DOM, método subjetivo e ndo ideal. Cheng et al. (2011) avaliaram a melhora dos
parametros polissonograficos, porém sem abordar a sintomatologia clinica ou a variacéo
endoscopica apés DOM. Olson et al. (2011) demonstraram a correlacdo entre o aumento do
espaco supragldtico, correlacionando-o com a melhora clinica em 16 pacientes através de
laringoscopia direta, método considerado ndo ideal. Até 0 momento, portanto, os resultados
cirurgicos da DOM néo foram avaliados de forma padronizada através de parametros clinicos,

polissonograficos e endoscopicos na populagdo com SR.
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2. REVISAO DA LITERATURA

2.1 DEFINICAO E EPIDEMIOLOGIA DA DOENCA

A SR tem sido estudada desde o século XIX, quando foram descritas alteracdes de
mandibula e fenda palatina (RANDALL et al., 1965). O reconhecimento e a descri¢do da SR
foram registados pela primeira vez em 1822, por St. Hilaire (MARACHAS, 2015). Em 1923,
Pierre Robin, um estomatologista francés, chamou a atencéo para a severidade da associacéo
de complicacgdes respiratdrias e alimentares. A SR foi inicialmente descrita como uma sindrome
(“‘um conjunto de sintomas que ocorrem juntos ou na presenca de sinais de um qualquer estado
moérbido™); anos mais tarde, em 1974, foi redefinida como uma sequéncia iniciada pela
micrognatia. A SR é, em primeiro lugar, um defeito anatdmico de crescimento mandibular, que
tem impacto no volume orofaringeo e, algumas vezes, na fusdo do palato. As resultantes
complicacBes respiratérias e alimentares sdo predominantemente secundarias a essas a
alteracdes congénitas estruturais (TAN et al., 2013).

Sendo assim, a SR é uma alteracdo craniomaxilofacial caracterizada por mdaltiplas
alteracdes decorrentes de uma anormalidade primaria, recebendo, portanto, a denominacéao de
"sequéncia”. Dessa forma, a micrognatia seria aquela que desencadearia as outras duas
(DUTRA; SILVA, 2005). A glossoptose impede a fusdo dos processos palatinos posteriores
por obstrucdo, com consequente fenda palatina em forma de U (RIMOIN et al., 1997) em
alguns pacientes. Recentemente foi realizado um consenso que definiu SR como a presenca
concomitante de micrognatia, glossoptose e obstrugéo de via aérea. Fenda palatina é um achado
comum e considerado caracteristica adicional (BREUGEM et al., 2016).

Uma vez que a SR ndo constitui uma sindrome especifica, mas sim uma sequéncia que

pode ocorrer de maneira isolada ou associada a outras malformacgdes. A SR pode ser divida em
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trés grupos: sequéncia de Robin isolada (SRI), quando ocorre isoladamente, ou seja, sem
associacdo com outras malformacoes; sequéncia de Robin sindromica (SRS), quando ocorre
como componente de uma sindrome conhecida; e sequéncia de Robin associada (SRA), quando
ocorre em associagdo com alteragdes cromossémicas que nao constituem uma sindrome
especifica, sendo atualmente chamada de SR plus (TAN et al., 2013. MANERO, 2012).

Em um estudo com 159 pacientes com SR, identificaram as sindromes mais
frequentemente relacionadas com a SR: sindrome de Stickler (SS), Sindrome de Treachers
Collins (STC), sindrome Richieri-Costa Pereira, sindrome de Moebius, sindrome
velocardiofacial, 0 “espectro” oculo-auriculo-vertebral e sindrome de Nager. (MARQUES et
al. 2001).

A SRI corresponde a aproximadamente 40% dos casos e apresenta melhor progndstico
se comparada aos pacientes com uma sindrome ou condi¢do associada, que contribuem para a
morbidade da SR. Muitas das sindromes tém uma base genética evidente, e a presenca de uma
doenca genética originaria da SR é indicada por uma insinuante historia familiar ou
caracteristicas dismorficas detectadas no exame objetivo. As carateristicas da forma sindromica
requerem métodos de tratamento de distdrbios alimentares e respiratorios mais agressivos
(1IZUM, 2012).

A incidéncia de SR varia de 1/5.000 (SCOTT; MADER, 2014) a 1/14.000
(PRINTZLAU; ANDERSEN, 2004) nascidos vivos. Essa ampla varia¢do pode ser resultado de
diversidades regionais, mas é potencialmente consequéncia da falta de critérios diagnésticos
claros, sendo possivel encontrar na literatura até 15 diferentes definigdes ainda em discusséo

em consensos atuais . (BREUGEM; COURTEMANCHE, 2010).
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2.2 FISIOPATOGENIA DA SEQUENCIA DE ROBIN

A exata fisiopatogenia da SR permanece incerta, apesar do progresso significativo da
ultima década, inclusive com avancos em pesquisas de identificacdo de genes reguladores de
alguns fendtipos de SR como 0 SOX9 (BENKO et al., 2009) e de mutacGes nos genes COL2A1,
COL9A1, COL11A1e COL11A2 (ACKE et al., 2012). Sabemos que, durante a sétima semana
do desenvolvimento embrionario, a mandibula comeca a crescer ventral e inferiormente,
tracionando a lingua nessa dire¢do. 1sso permite que 0s processos palatais iniciem sua fusao do
forame incisivo em direcdo dorsal, ocorrendo o fechamento palatal por volta das 11 semanas
(SCHUBERT, JAHN, BERGINSKI, 2005).H& quatro principais hipOteses para explicar a
sequéncia de eventos que ocorre na SR. A primeira delas é a da hipoplasia da mandibula,
segundo a qual o defeito primério seria na cartilagem de Meckel, ocorrendo um
desenvolvimento mandibular insuficiente, que seria mais grave nos pacientes com fenda
palatina (SCHUBERT, JAHN, BERGINSKI, 2005).Essa hipotese é defendida por Schubert et
al. (2005) em um estudo de caso-controle que avaliou o crescimento mandibular em 45 ratos,
comprovando o papel cardinal do crescimento mandibular insuficiente no desenvolvimento da
SR. A segunda hipdtese é a da deficiéncia muscular da orofaringe, a qual defende que a
atividade muscular oral fetal é necessaria para o crescimento adequado da mandibula .A terceira
¢ a da compressdo da mandibula intrauterina, especialmente naqueles que apresentam
constricdo fetal por algum motivo, como oligodrémnio e gestagdo gemelar. Uma Ultima
possibilidade seria uma heranga multifatorial ainda ndo elucidada. (COTE et al., 2015). No
momento atual, a teoria mais aceita seria a presenca de defeito priméario na cartilagem de
Meckel com uma sequéncia de eventos que se associa a glossoptose e disfuncao respiratoria
com ou sem fenda palatina.

A etiologia dessa sequéncia ndo estd completamente compreendida e pensa-se que sua
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origem seja multifatorial (AL KAISSI et al., 2011). A compresséo intrauterina pode explicar
alguns casos; outros podem ser atribuidos a deleces no cromossoma 2 associadas a
malformacdes no palato, e pode haver uma base genética mendeliana ainda por esclarecer (AL
KAISSI et al., 2011). Abadie (apud Morokuma et al., 2010) referiu que uma disfungéo pré-
natal ou neonatal do tronco cerebral poderia ser 0 evento etiologico de alguns casos de SR, na
medida em que essa area é a responsavel pelo controle do reflexo ritmico da succdo, da
degluticéo e de funcGes cardiorrespiratorias, faringeas e laringeas.

O crescimento mandibular depende da motilidade oral que se inicia durante a vida fetal.
A SR faz parte do grupo de displasias otomandibulares - sindromes do primeiro e do segundo
arcos branquiais (Sherer apud Morokuma et al., 2010). Além disso, pode ocorrer isoladamente
ou associada a outras malformagdes ou sindromes, alterando principalmente as estruturas do
primeiro arco branquial, do qual depende o desenvolvimento da mandibula (SADLER, 2004).

A hipoplasia mandibular leva a um deslocamento posterior da lingua e perda de suporte
para 0s musculos genioglossos, ocasionando a auséncia do comprimento total e a diminuicéo
da capacidade de manter a lingua para frente. Apos o nascimento, a pressdo negativa exercida
na inspiracdo puxa a lingua para tras e aumenta o grau de obstrucdo aérea (MARCELLUS,
2001). Mecanismos alternativos propostos para a obstrucdo aérea incluem crescimento
desproporcional da lingua, prolapso da lingua para a fenda palatina, falta de controle voluntario
na musculatura da lingua e a pressdo negativa que puxa a lingua para a hipofaringe (EVANS et

al., 2011).



23

2.3 AVALIACAO DAS MANIFESTACOES CLINICAS DA SEQUENCIA DE ROBIN

As manifestagdes clinicas da SR sdo bastante heterogéneas e com implicagdes
sistémicas; contudo, as principais consequéncias da SR podem ser segmentadas na OVA e na
alteracdo do mecanismo da degluticdo (POETS; BACHER, 2011). S&o mais frequentes e mais
severas nos primeiros meses de vida e necessitam de um acompanhamento multidisciplinar
especializado (CARPES, 2008).

A OVA ocorre primariamente pela micrognatia que leva o assoalho da boca e a lingua
a serem empurrados para tras em direcdo a parede faringea posterior, obstruindo a passagem de
ar quando a boca esta fechada (SHER, 1992; COOPER-BROWN et al., 2008), levando a
variados graus de obstrucdo (SCOTT; MADER, 2014). Essas alteragdes colocam a crianga em
elevado risco de OVA, asfixia e aspiracdo de liquidos (COOPER-BROWN et al., 2008). A
dificuldade respiratéria pode variar desde leve desconforto até OVA grave, que pode levar a
crianca ao 6bito se ndo houver intervencdo imediata. Os casos clinicamente menos graves
podem também apresentar episodios repetidos de dessaturacao de oxigénio enquanto dormem,
0 que representa ndo s6 um risco de morte como também de hipoxemia cerebral e danos
sistémicos (MACKAY, 2011). O ronco, uma manifestacdo cardinal da obstru¢do em criancas e
adultos, nem sempre esta presente no diagndstico de disturbios respiratorios do sono (COTE et
al., 2015). A proporcéo entre o volume da cavidade oral e a lingua indica a possibilidade de
OVA. As dificuldades respiratorias podem ocorrer durante a alimentagdo, durante a vigilia ou
ao dormir. (ST-HILAIRE; BUCHBINDER, 2000).

Outro aspecto a ser considerado € a alimentagdo dessas criangas. Muitas apresentam
desconforto respiratério apenas ao se alimentar o que dificulta o diagndstico inicial de um
comprometimento respiratdrio existente ou alimentar isolado (SINGER; SIDOTI, 1992). As

dificuldades alimentares (aspiracdo, vomitos, disfagia) sdo usualmente secundérias a OVA e
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sdo agravadas pela fenda palatina. A glossoptose prejudica a anteriorizacdo da lingua, que é
necessaria para adequada suc¢do. Ademais, a fenda de palato provoca menor pressdo negativa
intraoral, também necessaria a eficiente succdo, bem como refluxo nasal de leite.
(CARPES, 2008; GASPARIN, 2015). A alimentagdo de pacientes com SR pode ser
caracterizada por uma ingesta reduzida de leite, tempo de alimentacdo aumentado, fadiga, tosse,
engasgos, vomitos, regurgitacdo e maior gasto energético (Marques et al , 2015).

Monasterio et al (2004) avaliaram através da videofluoroscopia, considerada como o
padrdo aureo para este fim, a degluticdo em criancas com SR. Os autores identificaram alteracdo
da degluticdo em todos os pacientes nas fases oral e faringea da degluticdo, com movimentos
de lingua incoordenados em 100% da amostra. A estase de alimentos em recessos faringeos
esteve presente em 50% dos casos, 66,6% apresentou penetracdo laringea e um paciente foi
diagnosticado com aspiracao de alimentos.

Atualmente € fato aceito que a OVA e as alteragdes na degluticdo sdo de natureza
multifatorial, com componentes anatdmicos e neuromusculares. Varios niveis de
comprometimento neuromuscular do genioglosso e outros masculos faringeos tém sido
observados, predispondo ao colapso das vias aéreas e as dificuldades alimentares
(MARACHAS, 2015). Alteracdes anatdmicas englobam a micrognatia e a reduzida eficiéncia
do genioglosso em exercer uma tracdo anterior na lingua (ST-HILAIRE; BUCHBINDER,
2000).

A correta classificacdo e estratificacdo das manifestagdes clinicas é fundamental para o
entendimento e a avaliacdo da SR. Na literatura, houve varias tentativas de classificar os
pacientes. Cole, Lynch e Slator (2008) criaram uma classificacdo de pacientes com SR que
levou em consideracdo os sintomas respiratorios e a degluticdo do paciente. Trata-se de um
avanco em relacdo aos seus antecessores (CAOUETTE-LABERGE et al. 1994; COULY et al.,

1988), que classificavam o paciente apenas retrospectivamente apds o inicio das complicagdes.
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Breugem et al. (2016), num consenso sobre as melhores préticas em pacientes com SR,
concluiram que o ponto de partida para a correta gestdo do pluralismo de comprometimentos
da SR € a definicdo de conceitos e a posterior utilizagdo de escalas j& reconhecidas, uma vez
que dessa forma torna-se possivel o gerenciamento dos pacientes, assim como a comparacao

cientifica das estratégias terapéuticas.

2.4 AVALIACAO DE VIA AEREA EM SEQUENCIA DE ROBIN

A obstrucdo respiratoria na SR nem sempre é causada somente pela glossoptose. Em
uma revisao sistematica com 48 artigos sobre o papel da NFL em pacientes com SR, Manica et
al. (2017) concluiram que esse exame tem papel fundamental na avaliacdo da glossoptose e das
lesGes de VA associadas.

Estudos realizados com NFL em individuos com alteracfes craniofaciais e apneia
obstrutiva, incluindo SR, demonstraram quatro tipos de obstrucdo. A obstrucdo de tipo 1 €
devida ao retroposicionamento do dorso da lingua, que entra em contato com a parede posterior
da faringe, abaixo do palato mole, sendo o tipo mais frequentemente encontrado na SRI. Na do
tipo 2, a lingua move-se posteriormente e comprime o palato mole, ou parte dele, contra a
parede posterior da faringe . Na de tipo 3, as paredes laterais da faringe movem-se medialmente,
causando obstrucédo das vias aéreas, € a lingua ndo entra em contato com a parede posterior da
faringe. Por fim, na de tipo 4, a faringe sofre uma constricdo circular ou esfinctérica, com
movimentos para todas as diregdes. Os tipos 3 e 4 sdo mais frequentemente encontrados nos
casos sindrdmicos (SRS). (SHER et al., 1986ST-HILAIRE; BUCHBINDER, 2000).

Atualmente, a classificagdo mais usada para a padronizacdo e hierarquizacdo das
alteracOes de VA em SR através da NFL é a proposta por Yellon (2006), que gradua o prolapso

da epiglote sobre a base da lingua em um escore que varia de 0 a 3 (Figura 1). Até 0 momento
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néo existe um consenso sobre a realizagdo de NFL em todos os pacientes com SR, apesar da
possibilidade de anormalidades associadas na VA. Além da obstru¢do mecanica da glossoptose,
outros fatores podem contribuir para 0 comprometimento da ventilacdo. Além disso, ainda néo
esta claro qual o tipo de anestesia/sedacéo que deve ser utilizada durante a execu¢do da NFL
nesses pacientes (BRAVO et al., 2005; DE SOUSA et al., 2003; SHER, 1992). Alguns estudos
ndo utilizam sedacdo e outros utilizam sedacdo leve (CHENG et al.,, 2011; SORIN;
MCCARTHY; BERNSTEIN, 2004; YELLON, 2006).

De Sousa et al. (2003) avaliaram 56 criangas com SR através de NFL sem sedacdo. Eles
descreveram uma correlacdo fraca entre severidade da glossoptose e manifestacfes clinicas.
Sua classificagéo separa os pacientes em (Figura 2):

- Leve: abase da lingua ndo toca a parede posterior da faringe na maior parte do tempo;

- Moderada: a base da lingua toca a parede posterior da faringe, mas ndo a pressiona;

- Grave: a base da lingua pressiona a parede posterior da faringe, e algumas vezes a

lingua é encontrada na cavidade nasal

A avaliacdo prévia da VA do lactente através de FNL e a identificacdo de lesbes
concomitantes auxilia na escolha do melhor manejo deste paciente e, nesse contexto, diferencia
aqueles pacientes que seriam melhor abordados com medidas alternativas, como a
traqueostomia. A prioridade no tratamento da SR deve ser a manutencdo da permeabilidade das

VA o0 mais precocemente possivel (Figura 3).
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Figura 1. Avaliagdo endoscépica da glossoptose. Classificacdo de Yellon (2006) ilustrada por
MANICA et al., 2016. a. Grau 0: via aérea normal; b. Grau 1: prolapso da epiglote contra a
parede posterior da faringe; c. Grau 2: prolapso da epiglote e da base da lingua com apenas a
ponta da epiglote visivel e obliteracdo da valécula; d. Grau 3: prolapso completo da base da

lingua contra a parede posterior da faringe sem visualizacéo da epiglote

Figura 2. Avaliacdo endoscopica da glossoptose. Classificacdo de de Sousa et al. (2003)
ilustrada MANICA et al., 2016: a. Leve: a base da lingua ndo toca a parede posterior da faringe
na maior parte do tempo; b. Moderada: a base da lingua toca a parede posterior da faringe, mas
ndo pressiona; c. Grave: a base da lingua pressiona a parede posterior da faringe, e algumas

vezes a lingua é encontrada na cavidade nasal .
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Figura 3: Nasofibrolaringoscopia com seda¢éo para avaliacéo de via aérea.

Imagem A e B :Seta azul; base de lingua; Seta branca: epiglote; Seta vermelha: parede posterior
da faringe; Seta verde: prega vocal. Imagem A: Via aérea normal - Grau 0 da Classificagéo de
Yellon (2006) .Imagem B: Prolapso da epiglote contra a parede posterior da faringe - grau 1

da classificacdo de Yellon (2006) e grau leve da classificacdo de de Sousa et al. (2003).

2.5 AVALIACAO POLISSONOGRAFICA EM SEQUENCIA DE ROBIN

Um dos aspectos mais relevantes em SR é a avaliacdo da qualidade do sono dos
pacientes e da permeabilidade respiratéria durante o sono (MONASTERIO et al., 2002).
Disturbios respiratorios do sono, principalmente AOS, sdo achados comuns nos pacientes com
SR. A morbidade associada a AOS é bem conhecida e envolve atraso no desenvolvimento,
prejuizo nas fungdes intelectuais, cor pulmonale e até morte (BANGIYEV et al., 2016). Em
estudo com 48 pacientes com SR, Cozzi e Pierro (1985) alertaram sobre os possiveis riscos de
hipoxemia durante o sono. Cielo, Montalva e Taylor (2016) observaram, em seu artigo de
revisdo, lacunas substanciais no conhecimento sobre 0s mecanismos estruturais e neuromotores
associados a malformacdes craniofaciais e AOS, sugerindo estudos a longo prazo com a
realizacéo de PSG.

A PSG é 0 exame de escolha para determinar a presenca e gravidade da AOS, visto que
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a oximetria de pulso, por exemplo, ndo é sensivel nem especifica para AOS (KIRK et al., 2003).
Além disso, a PSG é o padrdo &ureo para o diagnostico de AOS em criangas, pois inclui
monitoramento eletroencefalogréafico simultdneo, bem como multiplos parametros de troca
respiratoria e gasosa, permitindo a distingdo entre apneias centrais, obstrutivas e mistas.
(MARCUS et al., 2012)

Em sua revisdo, Reddy (2016) mostra que a maioria dos estudos que avaliam criangas
com SR através da PSG sdo retrospectivos e apresentam informacgdes incompletas sobre
estadiamento dos pacientes e resultados no pds-operatério. Atualmente ndo estdo claros na
literatura os niveis ndo toleraveis de AOS nas criangas e, por conseguinte, ndo temos a definicdo
sobre qual a melhor conduta conforme a gravidade da AOS nos pacientes com SR. Sabe-se que
a PSG pode ser usada para documentar a extensdo da OVA e excluir alguma potencial apneia

central, que contribua para as dificuldades respiratérias da crianga (SCOTT; MADER, 2014).

2.6 DISTRACAO OSTEOGENICA DA MANDIBULA

A DOM é um método desenvolvido com o objetivo de induzir neoformacao tecidual
entre dois segmentos de um 0sso e desencadear neoformacdo dssea a partir da separacao
cirirgica de duas estruturas que eram primariamente uma unidade (Figura 4). A DOM ¢
amplamente indicada em pacientes que apresentam sindromes craniofaciais ou deformidades
dentofaciais severas. A expansao mandibular através da DOM foi descrita pela primeira vez em
1923 e ja se mostrou eficaz, embora estudos com acompanhamento a longo prazo ndo estejam
disponiveis (GUERRERO, 1990). Na verdade, o primeiro caso publicado data do inicio do
século XX, tendo sido descrito pelo italiano Alessandro Codivilla (CODIVILLA, 1905).
Contudo, a técnica e os principios biolégicos e biomecanicos devem-se aos trabalhos clinicos

e experimentais executados por Gavriil llizarov (ILIZAROV, 1989). Atualmente, a DOM é de
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enorme interesse e universalmente aceita para o tratamento de deformidades craniofaciais,
congénitas ou adquiridas, ao nivel da cirurgia oral e maxilofacial. Para esse procedimento, é
utilizado um dispositivo aplicado diretamente sobre o tecido 6sseo previamente osteotomizado,
e que envolve o deslocamento gradativo e controlado dos segmentos, resultando na expansdo
simultanea dos tecidos moles e duros, com consequente formagcdo de novo 0sso entre 0s
segmentos.

O procedimento cirdrgico consiste no levantamento de um retalho mucoperiosteo no
vestibulo mandibular, com minima desinsercao dos tecidos na crista 6ssea do rebordo alveolar,
para que 0 suprimento sanguineo dessa area ndo seja afetado (FABER; DE AZEVEDO; BAO,
2005). Apds o afastamento do retalho superiormente, uma corticotomia é estendida sobre a
superficie Gssea até a crista e é completada com um cinzel delicado de forma a separar a
mandibula na linha média. (BELL et al., 1993). E interessante observar que 0s mecanismos
através dos quais a regeneracdo tecidual ocorre durante a DOM ndo estdo completamente
entendidos. Experimentos realizados em Kurgan, Russia, por llizarov (1989) demonstraram que
o nivel de atividade osteogénica dentro da zona de distracdo esta diretamente relacionado: (1)
ao grau de estabilidade do conjunto aparelho-tecido dsseo e (2) ao grau de injdria a0 0SS0
medular, peridsteo e vasos sanguineos ocorrida no ato da osteotomia.

A DOM permite uma acgdo interceptiva precoce no tratamento das deformidades 6sseas
e possibilita o movimento conjunto 6sseo e dos tecidos moles, o que contribui para a
estabilidade do tratamento, diminuindo o risco de recidiva.

Experimentos em laboratério com DOM abriram caminho para a realizacdo dos
primeiros quatro casos dessa cirurgia em humanos, que foram publicados por McCarthy et al.
(1992). Este introduziu um distrator externo unidirecional, que, com sucesso, permitiu alongar
de forma unilateral a mandibula de trés criangas, assim como bilateralmente a de uma outra

crianga (MAULL, 1999). Os resultados desses estudos tiveram elevada significancia clinica,
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visto que demonstraram que a distragdo mandibular pode ser executada com sucesso.

De inicio, a DOM foi direcionada, essencialmente, para o alongamento do ramo e corpo
da mandibula, tendo indica¢do em pacientes com dismorfismo facial exibindo condigdes como
microssomia hemifacial, micrognatia e STC (SHETYE et al., 2007). As aplicacOes atuais da
DOM incluem o alongamento do seu ramo e corpo, expansao transversal da sinfise e transporte
0sseo para corre¢do de defeitos no corpo ou céndilo da mandibula (MCCARTHY et al., 1992).

A DOM tem excelentes resultados na abordagem de deformidades presentes nessa area
do esqueleto facial, sendo atualmente uma modalidade de tratamento bastante empregada. No
entanto, 0 sucesso dessa técnica depende tanto de fatores biol6gicos como de fatores

biomecéanicos (MIRANDA, 2015).

Figura 4. Descricdo da técnica cirargica de alongamento da mandibula por DOM. A: flecha
aponta para osteotomia da mandibula; B: flecha inferior aponta para a formacéao de calo 6sseo
com utilizacdo de distrator em flecha superior; C : Ossificacdo e regeneracdo 6ssea (adaptado

de DENNY; AMM, 2005).

Monasterio et al. (2004) utilizaram esse tratamento para a resolucdo dos sintomas

respiratorios obstrutivos de pacientes com SR. A DOM visa promover a estabilizagdo da via
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aérea, prescindir da traqueostomia, ou mesmo remové-la, podendo ser executada logo apds o
nascimento com o objetivo de restabelecimento da fisiologia normal de degluticdo (GENECOV
et al., 2009; HORTA et al., 2009).

Os criticos da DOM salientam o risco de complicagdes, 0 custo dos dispositivos
inicialmente e a escassez de cirurgides preparados para essa técnica. Os apoiadores destacam
um desfecho respiratério favoravel (SCOTT; MADER, 2014). Dados sugerem que a SR isolada
ou formas leves associadas a sindromes (sem comorbidades neuroldgicas) tendem a apresentar
desfechos mais favoraveis (SCOTT; MADER, 2014). Pacientes com SR associada a outras
sindromes craniofaciais, tais como a STC, SS, sindrome de Goldenhaar e sindrome de Nager,
tendem a resultados com menos sucesso (CICCHETTI et al., 2012) e alguns necessitam de
multiplos procedimentos de distracdo para conseguir um alivio nos sintomas de OVA

(DENNY; AMM; SCHAEFER, 2004).

3. JUSTIFICATIVA

O tratamento de pacientes com SR contempla diversas areas de atuacdo médica e
envolve multiplos profissionais, permanecendo ainda indefinida a sua melhor modalidade. O
conhecimento cientifico atual ndo fornece de forma clara e precisa o melhor caminho a ser
seguido, expondo esses pacientes muitas vezes a tratamentos falhos e incompletos. Dito isso,
considera-se fundamental o esclarecimento sobre a melhor forma de tratar esses pacientes
dentro de um leque de possibilidades cirdrgicas e conservadoras. A DOM torna-se uma opc¢ao
nesta populacdo, sendo muitas vezes uma estratégia que possibilita a reabilitacdo da
permeabilidade da VA evitando a tragqueostomia.

Por essa razéo, foi realizado este estudo sobre os efeitos da DOM na permeabilidade da

VA e nos padrdes polissonograficos, comparando-os antes e apds o procedimento. Ao ser
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realizada a revisdo da literatura, foi concluido que a permeabilidade da VA e os padrdes
polissonograficos na SR e, principalmente, a correlacdo entre as alteracBes anatdmicas
encontradas no exame e a gravidade dos sintomas clinicos e achados polissonograficos néo
haviam sido suficientemente estudados.

Atraveés da utilizacdo de escalas padronizadas e de exames considerados padréo &ureo,
procurou-se explorar as alteragBes clinicas, endoscoOpicas e polissonograficas p6s-DOM,

comparando-as com o periodo pré-operatorio.
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4. OBJETIVOS

4.1 OBJETIVO GERAL

Comparar a permeabilidade da via aérea, os sintomas clinicos e os pardmetros

polissonograficos em criangas com SR antes e apds serem submetidas a DOM.

4.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS

- Descrever a prevaléncia dos diferentes graus de glossoptose, diagnosticados por
NFL, e a presenca e a gravidade da apneia obstrutiva do sono (AOS) em pacientes
com SR pré e p6s-DOM;

- Descrever os parametros polissonograficos em pacientes com SR pré e p6s-DOM.

- Correlacionar as classificaces endoscopicas com a gravidade dos sintomas clinicos

em pacientes com SR pds-DOM,;

Correlacionar as classificacfes endoscdpicas com achados polissonograficos em
pacientes com SR p6s-DOM,;
- Correlacionar os sintomas clinicos com achados polissonograficos em pacientes com

SR p6s-DOM,;
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5. METODOLOGIA

5.1 DELINEAMENTO DO ESTUDO E AMOSTRAGEM

Trata-se de um estudo de antes e depois prospectivo. A amostragem foi consecutiva,
incluindo todos os pacientes avaliados com diagnéstico de SR nos Servigcos de
Otorrinolaringologia, Cirurgia Craniomaxilofacial e Pediatria do HCPA no periodo de outubro
de 2012 a junho de 2016.

Foram incluidos 38 pacientes com menos de 6 meses e com diagnostico recente de
glossoptose e SR que realizaram DOM durante o periodo do estudo. O consentimento

informado por escrito foi obtido dos pais ou dos responsaveis legais das criancas.

5.2 DIAGNOSTICOS UTILIZADOS

O diagndstico de SR foi estabelecido por avaliacdo multidisciplinar, através de
critérios pre-definidos:
- Disfuncéo respiratdria: definida como a presenca de sintomas obstrutivos de VA durante
repouso, atividade ou alimentacdo, confirmados por PSG. Somente pacientes com Obvia
obstrucdo respiratoria, intubados ou com outro tipo de suporte ventilatério ndo foram
submetidos a PSG.
- Glossoptose: diagnosticada atraves de NFL, com a criangca anestesiada ventilando
espontaneamente, e segundo a defini¢do de SR (Robin, 1923, 1934).
- Micrognatia: definida como uma discrepancia no exame fisico na relacdo maxilo-mandibular.
Como ndo ha critérios claros na literatura das medidas que definem micrognatia, os achados da

tomografia computadorizada sdo complementares para diagnostico.
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5.3 CLASSIFICACAO DAS MANIFESTACOES CLINICAS DA SR

O sistema de classificacdo descrito por Cole, Lynch e Slator (2008) com base na
gravidade dos sintomas foi aplicado a todos os pacientes

- Grau 1: sem disfunc&o respiratoria em posicao supina;

- Grau 2: disfungdo respiratoria leve intermitente em posicdo supina e alimentagdo

ocasiona algum desconforto respiratorio;

- Grau 3: disfuncdo respiratéria moderada a grave na posi¢do supina, incapacidade de

se alimentar por via oral.
Além disso, os pacientes eram divididos em trés grupos (TAN et al., 2013).

- SRisolada;

- SR plus (associada com outras malformagdes sem um diagndstico sindrémico

especifico);

- SR sindromica;

Os dados referentes a sintomatologia, alimentacdo, dados gerais sobre a gestacdo e o
nascimento, entre outros, foram obtidos através da anamnese com 0s pais ou responsaveis e
registradas no protocolo de inclusdo (Anexo 1) (Figura 5). Essa anamnese era realizada pela
equipe de otorrinolaringologia em seu ambulatério de via aérea pediatrica no HCPA, pelo
pesquisador principal ou integrante do estudo no momento de pré-distracdo. O paciente
realizava o procedimento de DOM e retornava ao ambulatério em até trés meses apds o
procedimento complementando seu protocolo, sendo todos os documentos arquivados assim

como o termo de consentimento assinado pelos responsaveis.
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5.4 CRITERIOS DE INCLUSAO

Foram incluidas todas as criangas com diagnostico de SR submetidas a DOM no HCPA
no periodo do estudo que tiveram autorizacdo dos pais ou responsaveis para participar, através
da assinatura do termo de consentimento livre e esclarecido (Anexo 2).
5.5 CRITERIOS DE EXCLUSAO

Né&o foram definidos critérios de exclusio.

Figura 5. Fluxograma de avaliagGes do estudo.

38 pacientes incluidos no estudo com SR de 2012-2016

Pré-DOM P6s-DOM ( 24 semanas)

____________ - [ ————
Avaliagdo : Classificagio de Cole, | ’ Avaliagdo : Classificagdo de Cole, :
Clinica J._ Lynch e Slator 2008) _ 1 § T Clinica 1 Lynch ¢ Slator 2008) _,
[eomeeseeeee - y (— T ‘ I--C-[a:SiF...::{Tla...I

g i Classificagdo de Yellon i ) P icagdo de Yellon
Avaliagdo VA** » b (0006) e Sous eal. 003) | r = Avaliagio VA** ‘ 1._(2006) e Sousa e al. (2003 !
------------ - P - ———— -y
Avaliagio da » I 1 Avaliagio da ‘ I . 1
1 PSG 2 1 PSG 1
SAOS * N S 1 ')/ SAOS * [ H

22" (SCOTT; MADER, 2014).

*Pacientes em ventilagdo mecanica com traqueostomia ou com suporte ventilatorio ndo realizaram
PSG.** Todos os pacientes foram submetidos a laringoscopia direta e a NFL para avaliacdo de VA

com sedacao e ventilacéo espontanea .

5.6 ASPECTOS ETICOS
O estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa do Grupo de Pesquisa e Pos-

Graduacao do HCPA sob nimero 12-0513.
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5.7 TECNICA DA ENDOSCOPIA DE VIA AEREA

A endoscopia de via aérea foi realizada no Centro Cirdrgico Ambulatorial ou no Bloco
Cirurgico do HCPA com o paciente em decubito dorsal, sem hiperextensédo cervical, sem canula
de Guedel, com anestesia geral sob ventilacdo espontanea, além de anestesia topica na laringe
com lidocaina a 1% para evitar laringoespasmo. A anestesia foi realizada por anestesiologista
pediatrico acompanhado de um residente, utilizando sevoflurano e/ou propofol. O exame
iniciava-se com uma avaliacdo anatdmica através de laringoscopia direta, seguida de uma
avaliacdo dinamica com anestesia progressivamente mais superficial, utilizando um
nasofibrolaringoscépio (2,8 ou 3,4 mm de didmetro), que era removido do paciente no momento
do despertar (Figura 6). As imagens endoscopicas foram gravadas e digitalizadas, sendo
posteriormente classificadas conforme Yellon (2006) e de Sousa et al. (2003) por uma das
autoras, cegada aos demais dados do paciente. Todos os procedimentos foram realizados pré e
p6s-DOM, com um intervalo minimo de 24 semanas apds a cirurgia. O protocolo de avaliacdo
encontra-se no Anexo 3.

A classificacdo de Yellon (2006) separa 0s pacientes em:

- Grau 0: VA normal;

- Grau 1: prolapso da epiglote contra a parede posterior da faringe;

- Grau 2: prolapso da epiglote e da base de lingua com apenas a ponta da epiglote
visivel;

- Grau 3: prolapso completo da base da lingua contra a parede posterior da faringe sem

visualizacgdo da epiglote.
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Jé& a classificacdo de de Sousa et al. (2003) separa 0s pacientes em:

- Leve: a base da lingua ndo toca a parede posterior da faringe na maior parte do tempo;
- Moderada: a base da lingua toca a parede posterior da faringe, mas ndo pressiona;

- Grave: a base da lingua pressiona a parede posterior da faringe, e algumas vezes a

lingua é encontrada na cavidade nasal.

Figura 6: Avaliacdo endoscdpica de VA com sedacdo em pacientes deste estudo.
Imagem 1,2,3 realizadas com laringoscopia direta com avaliacdo estatica e palpacao
de estruturas até regido subglética para avaliacdo de possiveis malformacdes

associadas em VA.

Imagem 4,5,6 realizadas com nasofibrolaringoscopio (2,8 ou 3,4 mm de diametro),

com ventilagdo espontanea e anestesia mais superficial até o despertar do paciente.
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5.8 TECNICA DA POLISSONOGRAFIA

Foi realizada avaliacdo polissonografica em sono ndo induzido e com o paciente
ventilando espontaneamente. Foram realizados exames noturnos e diurnos usando parametros
recomendados pela American Academy of Sleep Medicine (BERRY et al., 2015). Os exames
noturnos e diurnos tiveram a mesma montagem, sendo que os diurnos tinham duragdo de no
minimo quatro horas. A avaliacdo incluiu eletroencefalograma, eletro-oculograma e
eletromiograma para classificagdo das fases do sono. Também foram utilizados eletromiografia
de membros inferiores, eletrocardiograma, oximetria, detector de ronco e sensor de posicao
corporal e capnografia. Uma cénula oronasal e termistor foram usados na monitoragéo do fluxo
aéreo para avaliacdo de hipopneia e apneia respectivamente. Apneia foi definida como auséncia
de fluxo por mais de dois ciclos respiratdrios. Apneia obstrutiva foi definida como auséncia de
fluxo associada & presenca de aumento dos movimentos toracicos e/ou abdominais. Hipopneia
foi considerada quando houvesse diminuicdo do fluxo aéreo de no minimo 30% comparado
com as duas ventilacGes prévias e com queda da oximetria de no minimo 4 % nos 30 segundos

subsequentes. O protocolo da avaliacdo polissonografica encontra-se no Anexo 4.

5.9 ANALISE ESTATISTICA

As variaveis foram descritas de acordo com sua distribuicdo. As variaveis continuas
foram avaliadas para normalidade com o teste de Shapiro-Wilk e descritas como média e desvio
padrdo (distribuicdo normal) ou mediana e intervalo interquartil ou intervalo absoluto
(distribuicdo assimétrica). As varidveis categoricas foram expressas como frequéncia total e
absoluta. Para comparacOes pareadas entre parametros mensurados pré e pos-DOM, foi

utilizado o teste t de Student ou o teste de Wilcoxon pareado. Para avaliar correlagdes entre
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variaveis continuas, foi aplicado o coeficiente de correlagdo de Spearman. O nivel de
significancia foi definido em 0,05. O programa SPSS, versdo 22.0, foi usado para a anélise

estatistica (IBM SPSS Statistics for Windows, Armonk, NY, USA).
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7. CONSIDERACOES FINAIS

O presente estudo acrescenta a literatura o papel da DOM como um tratamento cirdrgico
adequado em pacientes com SR. Tornou-se evidente a melhora na permeabilidade da VA, nos
padrbes polissonograficos e nas manifestagdes clinicas em criancas submetidas a DOM. Além
disso, correlacionaram-se as escalas endoscopicas e as manifestac@es clinicas no p6s-DOM.
Contudo, os pardmetros na PSG ndo se correlacionaram com as manifestacdes clinicas, nem
tampouco com as escalas endoscdpicas de VA. Recomenda-se a realizacdo de PSG mesmo em
pacientes que clinicamente ndo apresentem disfuncdo respiratdria, visto que manifestacdes

clinicas ndo se correlacionaram com os achados na PS no presente estudo.



48

8. PERSPECTIVAS FUTURAS

Essa dissertacdo trata de um assunto com mais incertezas do que certezas atualmente.
Séo necessarios mais dados para se selecionar o melhor tratamento em pacientes com SR e
avaliar a resposta terapéutica, o papel da NFL da via aérea, da PSG e sua relacdo com o0s
diversos espectros dessa doenca, averiguando-se as diferencas entre SR isolada, sindromica e
plus no que diz respeito ao manejo adequado. Também é necessario demonstrar de forma clara
para quais os tipos de pacientes que devemos indicar DOM e qual o melhor perfil para esse
tratamento evidenciando resultados em longo prazo. Ressalta-se a necessidade de estudos
utilizando escalas padronizadas e métodos diagnosticos consagrados para futuras comparacdes
e possiveis revisdes sistematicas sobre o tema com nimero maior de pacientes.

A SR ndo é somente um problema obstrutivo anatdmico, mas também uma alteracdo de
desenvolvimento global da crianca que afeta toda a sua familia. Sendo assim, a
interdisciplinaridade e a colaboracdo entre os diversos especialistas sdo essenciais para o

atendimento individualizado desses pacientes.



ANEXOS

Anexo 1 - Protocolo de inclusao

PROTOCOLO DE INCLUSAO NUMERO:
IDENTIFICACAO:
NOME:

PRONTUARIO:

SEXO: () 1. FEMININO ( ) 2. MASCULINO
DATA DE NASCIMENTO: .

FONE:
ENDERECO:

SINAIS E SINTOMAS:

2. ( ) ndo se aplica

Pré- op Pos-op (3 a 6 meses)
Ruido respiratério? 1.( )sim 0.( )ndo 1.( )sim 0.( )ndo
Ruido é espontaneo? 1.( )simO0.( )ndo 1.( )sim 0.( )néo 2.

() néo se aplica

Ruido x choro? 1.() piora 2.( ) melhor 3.()
ndo altera 4. ( ) ndo se aplica

1.() piora 2.( ) melhor 3.()
ndo altera 4. ( ) ndo se aplica

Ruido x sono? 1.( ) piora 2.( )melhor 3.()
ndo altera 4. ( ) ndo se aplica

1.() piora 2.( ) melhor 3.()
ndo altera 4. ( ) ndo se aplica

Ruido x alimentagio? 1.() piora 2.( ) melhor 3.()
ndo altera 4. ( ) ndo se aplica

1.() piora 2.( ) melhor 3.()
ndo altera 4. ( ) ndo se aplica

Episddios de cianose? 1.()sim __ episodios 0. |1.()sim __ episddios O.
() nao () nao

Apnéias 1.()sim __ episodios 0.|1.()sim __ episddios O.
() néo ( ) ndo

Dessaturaces 1.( )sim 0.( )ndo 1.( )sim 0.( )ndo

Baixo ganho pondero-estatural? 1.( )si 0.{1.( )sim 0.
() nao () nao

Dificuldade de alimentagdo? 1.( )sim 0.11.( )sim 0.
() nao () nao

Pneumonia prévia? 1.()sim ___ episodios 0.|1.()sim __ episddios 0.
( ) nédo ( ) néo

Retracdo farcula/intercostal 1.( )sim 0.( )néo 1.( )sim 0.( )nédo

COLEetal.:1.( )GRAU1 2.( )GRAU2 3.( ) GRAU3

Via Alimentacdo atual:  1.( ) VO 2.( )SNG
4.( )VO +SNG5.( ) VO + gastrostomia

3.( ) Gastrostomia

49



50

Pré- Op 3-6m poés op
Peso: Kg(p__) Kg(p__)
Altura: cm (p ) Kg (p )

HISTORIA MEDICA PREGRESSA:
Pré-natal sem intercorréncias: 1. ( ) sim 0. ( ) ndo:
Parto: 1. ( ) normal 2. ( ) ceséria

1G: Apgar: 1’ ;5 ; 10°
PESO AO NASCIMENTO:

CLASSIFICACAO GENETICA: 0.( ) ISOLADO
1. ( ) SINDROMICO

2.( )PLUS

DIAGNOSTICO PREVIO SAOS? 1.( )sim 0.( )ndo

ECOCARDIOGRAMA: 1. () sim
( )ndo

Internacéo hospitalar: 1. () desde o nascimento 2. (' ) ap6s dias de vida
Causa da internacéo:

HISTORIA DE INTUBACAO TRAQUEAL: 1.( )sim:( ) paraprocedimento ( ) dias (se for em
UTI)
0.( )néo
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Anexo 2 - Termo de consentimento livre e esclarecido

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO
Projeto: DESCRICAO DOS ACHADOS DE DEGLU:I'I(;AO, POLISSONOGRAFIA E
ENDOSCOPIA DE VIA AEREA PRE E POS DISTRACAO MANDIBULAR EM SERIE DE
PACIENTES COM GLOSSOPTOSE

Estamos convidando a participar do

estudo acima descrito, que serd realizado no Hospital de Clinicas de Porto Alegre — HCPA. Portanto, na
condicdo de pai/mae ou representante legal do paciente, solicitamos a sua autorizacao. O estudo tem por
objetivo realizar uma descrigdo das alteracBes encontradas nos pacientes que nascem com glossoptose
para melhor entender a doenga.

O paciente nasceu com esta alteragdo, que esta sendo tratada e acompanhada pelos profissionais
do HCPA. Solicitamos a sua autorizacdo para utilizarmos neste estudo os resultados dos exames que
serdo realizados na avaliagdo assistencial da crianga (endoscopia de via aérea e polissonografia).

Além disso, a avaliacdo da degluticdo, apesar de importante, ndo é realizada de rotina nos
pacientes que nascem com glossoptose no HCPA. Esta seré a Unica avaliagdo exclusiva para este estudo.
Solicitamos sua autorizacdo para realizarmos essa avaliacao adicional.

Para estudar a forma como o paciente estd engolindo e verificar se ele tem uma dificuldade,
faremos duas avaliagdes antes da cirurgia para corrigir a alteracdo na lingua. A primeira é uma avalia¢do
clinica feita pela fonoaudi6loga. Ela vai examinar a boca, a lingua, os dentes e outras estruturas da face
e, em seguida, vai observar vocé oferecer o leite, sendo uma mamadeira com leite ralo (liquido normal)
e outra com leite engrossado com mucilon. A avaliacéo sera feita no HCPA, e vocé poderd acompanhar
0 paciente. Depois dessa avaliagdo, ele fard um exame chamado videofluoroscopia. Esse exame vai ser
feito por outra fonoaudidloga. Vocé vai oferecer o leite da mesma forma como ofertou na avaliagéo
anterior, sendo que sera acrescentado o sulfato de béario para contraste. A videofluoroscopia € o registro
dindmico do momento em que se esta engolindo o alimento, através da exposicdo a radiacdo. O exame
é rdpido — ndo vai ultrapassar 150 segundos (2 minutos e 30 segundos), ndo doi e ndo gera riscos a salde
da crianca por ser extremamente controlada a quantidade de radiacdo emitida e a duracdo do exame.

Ndo sdo conhecidos riscos pela realizacdo destas avaliacdes, mas podera haver algum
desconforto ao realiza-las. O beneficio pela participacdo sera a realizacdo das avaliacdes adicionais, e,
possivel seguimento com fonoaudiologa, se necessario.

Solicitamos sua autorizacdo para repetir essas avaliacdes 3 a 6 meses apds a cirurgia.

Se for visto que a crianca apresenta disfagia, ela serd encaminhada a Clinica de Fonoaudiologia
da Universidade Federal do Rio Grande do Sul (UFRGS), onde sera acompanhada e a familia sera
orientada sobre a dificuldade para engolir.

A participagdo é importante para estudarmos as verdadeiras repercussdes da glossoptose nas

criangas e a melhora com a cirurgia. Porém, se vocé ndo autorizar a participacdo na pesquisa, isso ndo
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impedird nem ird interferir no atendimento que o paciente estd recebendo no HCPA. Em qualquer
momento do estudo vocé pode retirar a autorizacao, sem qualquer prejuizo ao atendimento do paciente.

Os resultados do estudo serdo divulgados em conjunto, e 0s nomes dos participantes ndo serdo
divulgados.

Eu (pai/mde ou representante

legal) do paciente, recebi as informacGes sobre os objetivos e a importancia desta pesquisa de forma
clara e autorizo a participacdo da mesma(o) na pesquisa. Em caso de duvida, vocé podera entrar em
contato com os pesquisadores através dos telefones (51) 9843 1887 — Dra Denise Manica ou (51) 9804
7175 — Fga. Marisa Gasparin. Ou ainda, o pesquisador responsavel: Prof. Dr. Paulo José Cauduro
Marostica (51) 3359 8213. Em caso de ddvida, também podera contatar o Comité de Etica em Pesquisa
do HCPA (51) 3359 7640.

Este Termo sera assinado em duas vias, sendo uma via do participante e outra dos pesquisadores.

Nome do Responsavel

Assinatura do Responsavel

Nome do Pesquisador que aplicou o Termo

Assinatura do Pesquisador

Data: _/ [/



Anexo 3 - Protocolo de endoscopia de via aérea

HOME: PROTOCOLO DA NASOFIBROLARINGOSCOPIA
DATA: ( ) Pré DOM ( ) Pés DOM

Classificacdo de Yellon — 2006:

1.( )Grau0 2.( )Graul

3.( )Grau?2 4.( )Grau3

Com fenda: Classificacdo de de Sousa et al. 2003:
1.( )leve

2. () moderada

3.( )grave

0. ( ) ndo se aplica

Laringo com o6tica: Dificuldade laringoscopica

1. ( ) nenhuma

2. () leve: ndo vé parte anterior de PsVs

3. () moderada: ndo vé parte posterior de PsVs
4.()

grave: ndo vé& nem aritendides

Laringo flexivel
Laringomalacia: 0.( )ndo 1.( )sim:

0. ( ) ndo se aplica; 1.( ) obstrutiva; 2. ( ) ndo obstrutiva
Faringomalacia: 0.( )ndo 1.( )sim:
0. ( ) ndo se aplica; 1. ( ) obstrutiva; 2. ( ) ndo obstrutiva
Epiglote: 1. () normoposicionada
2. () toca em parede posterior
3. ( ) ndo visualizada
Lingua: 1. () normoposicionada

2. () oclui valecula
- Outras alteracfes: () sim

() ndo

Trag8o do queixo desobstrui VA: 1. () sim:
0. ( ) ndo se aplica; 1. ( ) totalmente; 2. ( ) parcialmente
0.( )néo
Tempo do exame:
ComplicacgBes anestésicas:
1. ( ) queda de saturagdo até 85% com recuperacdo rapida
2. () sangramento nasal leve
() laringoespasmo sem necessidade de ventilag&o.
() dessaturacdo abaixo de 85%
() bradicardia
(

3.
4.
5.
6. () laringoespasmo com necessidade de ventilagdo ou intubagdo traqueal



Anexo 4 - Protocolo de polissonografia

NOME:
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PROTOCOLO DA POLISSONOGRAFIA

POLISSONOGRAFIA 1:
- () Diurno ou ( ) Noturno
- () Estridor, ( ) Respiracdo paradoxal ou ( ) n.d.a.
- Posicdo durante o sono: ( ) DD, () outras

- Uso de O2 durante o sono: ( ) simou ( ) ndo
- Sono induzido: ( ) sim ( )ou ( )ndo
- FC: bpm
- Sp0O2: Média: %
Nadir: %

Sp02 < 90%: doTTS
- Indice de dessaturagéo: / hora
- EtCO2: mmHg
- Apneias obstrutivas: Média de duracéo: S
- Apneias centrais: Média de duracéo: S
- Apneias mistas: Média de duracéo: S
- Hipopneias obstrutivas: Média de duracéo: S
- |AH:
- % obstrugdo/ TTS:
- Tempo total de registro (TTR): min
- Tempo total de sono (TTS): min
- Microdespertares:
- Acordares:
- Eficiéncia do sono:
- Todos est&gios do sono previstos para a idade foram atingidos? ( ) sim

1. Exame normal

2. Distarbio respiratorio obstrutivo leve durante o sono

3. Distarbio respiratoério obstrutivo moderado durante o sono
4, Disturbio respiratdrio obstrutivo grave durante o sono

- Concluséo:

POLISSONOGRAFIA 2 (p6s-tto):
- () Diurno ou ( ) Noturno
- () Estridor, ( ) Respiracdo paradoxal ou ( ) n.d.a.
- Posi¢do durante o sono: ( ) DD, () outras

- Uso de O2 durante o sono: () simou ( ) ndo

- Sono induzido: ( ) sim ( )ou( )ndo
-FC: bpm
- Sp02: Média: %
Nadir: %

SpO2 < 90%: doTTS
- Indice de dessaturagéo: / hora
- EtCO2: mmHg
- Apneias obstrutivas: Média de duracéo: S
- Apneias centrais: Média de duracéo: S
- Apneias mistas: Média de duracéo: S
- Hipopneias obstrutivas: Média de duracéo: S
- 1AH:
- % obstrucdo/ TTS:
- Tempo total de registro (TTR): min
- Tempo total de sono (TTS): min

- Microdespertares:
- Acordares:

() ndo



- Eficiéncia do sono:
- Todos estagios do sono previstos para a idade foram atingidos? ( ) sim

: () 1. Exame normal
() 2. Disturbio respiratorio obstrutivo leve durante o sono
() 3. Disturbio respiratorio obstrutivo moderado durante o sono
() 4. Disturbio respiratorio obstrutivo grave durante o sono

- Conclusédo

() ndo
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Resumo:

Introducdo: A técnica cirargica ideal para o manejo de pacientes com sequéncia de Robin
(SR) ndo esta estabelecida. Uma das cirurgias mais comumente utilizadas, a distracéo
osteogénica de mandibula (DOM), ainda é controversa devido aos seus potenciais riscos e a
falta de evidéncias claras de sua eficécia.

Objetivos: Avaliar a variacdo da permeabilidade da via aérea (VA), dos sintomas clinicos e
dos parametros polissonograficos em criangas com SR submetidas a DOM.

Métodos: Neste estudo de coorte prospectivo, 38 pacientes com SR foram avaliados pré e
p6s-DOM. A gravidade dos sintomas foi classificada conforme uma escala de manifestacoes
clinicas da SR. Os pacientes foram submetidos a fibronasolaringoscopia, e as imagens foram
classificadas de acordo com duas escalas validadas de obstrucéo de VA por um pesquisador
cegado. Os pacientes que ndo necessitavam de suporte ventilatorio foram submetidos a
polissonografia.

Resultados: Os sintomas dos pacientes melhoraram significativamente ap6s a DOM, como
evidenciado pela diminuicdo no escore da escala de manifestacdes clinicas de SR (escore pré-
operatorio de 2,20 versus escore pos-operatério de 0,81; P < 0,001). As duas escalas
endoscopicas também apresentaram uma melhora p6s-operatdria estatisticamente significativa
na obstrucdo de VA (primeira escala: escore pre-operatorio de 1,56 versus escore pos-
operatorio de 0,92; segunda escala: escore pré-operatério de 2,19 versus escore pds-operatorio
de 1,16; P < 0,001 para ambas). Além disso, houve uma variacao estatisticamente
significativa nos seguintes parametros polissonograficos avaliados no pré e pos-operatério:
indice de apneia-hipopneia, tempo de sono total, nadir de dessaturagéo e indice de

dessaturacéo (P < 0,05).
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Conclusdes: A DOM parece ser uma opc¢ao cirdrgica eficaz para criangas, como evidenciado
pela melhora p6s-operatoria dos sintomas clinicos, escalas endoscopicas e indices

polissonograficos.

Palavras-chave: glossoptose; sindrome de Pierre Robin; osteogénese por distracao;

polissonografia; laringoscopia.
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1. Introducéo

O termo “glossoptose” se refere ao retroposicionamento da base da lingua, causando
graus variaveis de obstrucdo da via aérea (VA). A fibronasolaringoscopia (FNL) € um dos
exames capazes de avaliar anatomicamente o grau de obstrugéo (de Sousa et al., 2003;
Yellon, 2006; Manica et al., 2016), enquanto a polissonografia (PSG) € utilizada para
quantificar a obstrucéo da VA durante o sono (Bower et al., 2000; Bravo et al., 2005;
Bangiyev et al., 2016).

O estomatologista francés Pierre Robin descreveu a associacgdo entre
micro/retrognatia e glossoptose em 1923 (Robin, 1923). Em 1934, ele incluiu a presenga de
fenda palatina nos relatos, e esse conjunto de anomalias foi chamado de sequéncia de Robin
(SR) (Robin, 1934). Sabe-se hoje, porém, que a SR sem fenda palatina pode estar presente em
algumas criancas.

Inimeros trabalhos descrevendo técnicas cirdrgicas para corre¢do da micrognatia,
como a distracdo osteogénica de mandibula (DOM), foram publicados até o0 momento. No
entanto, nenhum deles avaliou a obstru¢do da VA nessas criancas através de FNL e PSG no
pré e pos-operatdrio concomitantemente (Bangiyev et al., 2016; Reddy, 2016).

Assim, o0 objetivo deste estudo foi avaliar a variacdo de sintomas clinicos,
permeabilidade da VA e parametros polissonograficos em criangcas com SR submetidas a

DOM.
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2. Materiais e métodos

2.1. Desenho do estudo

Este é um estudo prospectivo que acompanhou uma coorte de pacientes com SR
atendidos no Hospital de Clinicas de Porto Alegre (Rio Grande do Sul, Brasil) de outubro de
2012 a setembro de 2016. Foi submetido ao Comité de Etica e Pesquisa da instituicio, com
aprovagdo previa ao inicio da coleta de dados.

Foram incluidos 38 pacientes com menos de 6 meses e com diagnoéstico recente de
glossoptose e SR que realizaram DOM durante o periodo do estudo. O consentimento

informado por escrito foi obtido dos pais ou dos responsaveis legais das criancas.

2.2. Diagndsticos utilizados

O diagndstico de SR foi estabelecido por avaliacdo multidisciplinar, através de
critérios pre-definidos:
- Disfuncao respiratoria: definida como a presenca de sintomas obstrutivos de VA durante
repouso, atividade ou alimentacdo, confirmados por PSG. Somente pacientes com 6bvia
obstrucdo respiratdria, intubados ou com outro tipo de suporte ventilatério ndo foram
submetidos a PSG.
- Glossoptose: diagnosticada através de FNL, com a crianga ventilando espontaneamente, e

segundo a definicdo de SR (Robin, 1923, 1934).
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2.3. Classificagdo das manifestagdes clinicas da SR

A escala de SR descrita por Cole et al. (2008) com base na gravidade dos sintomas
respiratdrios e alimentares foi aplicada a todos 0s pacientes no pré e pds-operatdrio:
- Grau 1: sem dificuldade respiratoria em posicao supina e alimentacéo satisfatoria.
- Grau 2: sintomas intermitentes de obstrucao respiratéria leve em posigdo supina, leve
dificuldade na alimentacédo e algum esforgo respiratorio.
- Grau 3: dificuldade respiratoria moderada/grave em posicdo supina e incapacidade de se
alimentar por via oral.

Além disso, os pacientes foram divididos em grupos de acordo com a apresentacao
da SR: isolados, plus (associados a anomalias sem sindrome identificada) e sindrémicos (com

alguma sindrome identificada) (Tan et al., 2013).

2.4. Avaliacdo endoscopica e graduacdo da obstrucdo de VA

A FNL foi realizada em todos os pacientes em posicdo supina, com sevoflurano e/ou
propofol administrados por um anestesista pediatrico. O exame iniciava-se com uma
avaliacdo anatdmica através de laringoscopia direta, seguida de uma avalia¢do dindmica com
anestesia progressivamente mais superficial, utilizando um nasofibrolaringoscépio (2,8 ou 3,4
mm de didmetro), que era removido do paciente no momento do despertar. Todas as imagens
dos exames foram gravadas digitalmente e posteriormente avaliadas por um dos autores,
cegado para os demais dados do paciente. Foram utilizadas em todos 0s exames endoscopicos
as escalas validadas de Yellon (2006) e de Sousa et al. (2003). Todos os procedimentos foram
realizados pré e p6s-DOM, com um intervalo minimo de 24 semanas ap0s a cirurgia.

A escala de Yellon (2006) € dividida da seguinte maneira:
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- Grau 0: VA normal.
- Grau 1: prolapso da epiglote contra a parede posterior da faringe.
- Grau 2: prolapso da epiglote e da base da lingua com apenas a ponta da epiglote visivel e
obliteracdo da valécula.
- Grau 3: prolapso total da lingua contra a parede posterior da faringe sem a visualizacao da
epiglote.

Jé& a escala de Sousa et al. (2003) estabelece 0s seguintes niveis:
- Grau 1: retroposicdo da lingua, mas na maior parte do tempo a lingua ndo toca a parede
posterior da faringe.
- Grau 2: a regido posterior da lingua toca a parede posterior da faringe, mas nao a pressiona.
- Grau 3: a regido posterior da lingua pressiona a parede posterior da faringe e, por vezes, a

lingua permanece na cavidade nasal.

2.5. Estudo polissonografico e parametros avaliados

Todas os parametros polissonograficos das criancas foram avaliados pré e p6s-DOM.
Os exames foram realizados em um laboratério de sono, sendo laudados por uma Unica
especialista em medicina do sono infantil. As PSGs p6s-DOM foram realizadas pelo menos
24 semanas apos o término da DOM. Os parametros avaliados foram: indice de apneia-
hipopneia (IAH), tempo de sono total (TS), nadir de dessaturacdo (ND), indice de saturagdo

de oxigénio (1SO2) e indice de dessaturagdo (ID).
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2.6. Andlise estatistica

As variaveis foram descritas de acordo com sua distribuicdo. As variaveis continuas
foram avaliadas para normalidade com o teste de Shapiro-Wilk e descritas como média e
desvio padréo (distribuicdo normal) ou mediana e intervalo interquartil ou intervalo absoluto
(distribuicdo assimétrica). As variaveis categoricas foram expressas como frequéncia total e
absoluta. Para comparag6es pareadas entre parametros mensurados pré e p6s-DOM, foi
utilizado o teste t de Student ou o teste de Wilcoxon pareado. Para avaliar correlagdes entre
variaveis continuas, foi aplicado o coeficiente de correlacdo de Spearman. O nivel de
significancia foi definido em 0,05. O programa SPSS, versao 22.0, foi usado para a analise

estatistica (IBM SPSS Statistics for Windows, Armonk, NY, USA).

3. Resultados

As caracteristicas basais dos 38 pacientes incluidos no estudo sao apresentadas na
Tabela 1. As duas escalas endoscdpicas tiveram uma melhora pos-operatdria estatisticamente
significativa, e os escores de gravidade dos sintomas diminuiram no pés-operatério (P <
0.001), como mostrado na Tabela 2.

A comparacdo dos dados de PSG pré e pds-DOM encontra-se na Tabela 3 e na
Figura 1. Houve uma variacao significativa no IAH (P < 0,001), TS, ND e ID (P < 0,05).
ISO2 néo apresentou alteragéo estatisticamente significativa.

Na Tabela 4, observam-se as correlagdes entre as variaveis, sendo estatisticamente
significativa a correlacdo entre as escalas endoscépicas e a escala de manifestacdes clinicas
p6s-DOM (P < 0,05). Contudo, conforme a Tabela 5, os parametros da PSG nao se

correlacionaram com nenhuma das escalas (P > 0,05).
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A cirurgia de DOM néo se associou a complicacOes fatais em nossa
amostra. Dezessete (44,73%) pacientes apresentaram complicacdes nos primeiros 14 dias de
pos-operatorio. Entre esses, 10 (26,31% ) apresentaram pneumonia com necessidade de
tratamento parenteral, trés (7,89% ) tiveram sangramento sem necessidade de transfuséo
sanguinea, dois (5,26%) realizaram traqueostomia no intraoperatorio por via aérea dificil, um
(2,63% ) perdeu o distrator precocemente, e um (2,63% ) apresentou celulite. Um paciente
teve parada cardiorrespiratoria durante o procedimento cirurgico, prontamente reversivel, e

nenhum dos pacientes necessitou de reintervencéo cirdrgica.

4. Discussao

A utilizagdo da DOM como tratamento da SR iniciou-se em 1992 com McCarthy
(Evans, 2006). Desde entdo, muitos autores tém relatado uma elevada taxa de sucesso com
essa cirurgia em pacientes selecionados, pois diminuiu o IAH na PSG no pds-operatério de
pacientes ndo traqueostomizados (Monasterio, 2002) e aumentou a chance de decanulacéo
naqueles com traqueostomia (Greathouse et al., 2016; Preciado et al., 2004). Em uma
metanalise recente, Ow & Cheung (2008) encontraram uma taxa de 91% de prevencédo de
traqueostomia entre os recém-nascidos submetidos a DOM como procedimento cirdrgico
inicial, e uma taxa de 78% de decanulacdo em pacientes pediatricos e adultos
tragueostomizados que a realizaram posteriormente.

Em relacdo a permeabilidade da via aérea das criangas com SR submetidas a DOM,
Olson et al. (2011) demonstraram o0 aumento do espaco supraglotico correlacionado com a
melhora clinica em 16 pacientes. Essa mensuracédo, entretanto, foi realizada através de
laringoscopia direta, método considerado ndo ideal para avaliacdo da glossoptose, uma vez

que a base da lingua fica sustentada pelo laringoscopio nessa avaliagdo. Por outro lado,
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utilizando a FNL como método de avaliagdo, Izadi et al. (2013) relataram a melhora subjetiva
da glossoptose no pos-operatorio de criangas com SR sem a utilizacdo de escalas para
graduacdo dos achados endoscopicos. Preciado et al. (2004) descreveram a melhora da
obstrugdo da VA em cinco criangas com paralisia cerebral submetidas a DOM utilizando a
porcentagem de obstrucdo da VA, método considerado por nos dificil de aplicar na obstrucéo
causada pela base da lingua.

Em relacdo a avaliacdo da sindrome de apneia obstrutiva do sono (SAOS) nos
pacientes com SR, Monasterio et al. (2004) e Genecov et al. (2009) demonstraram melhora
nos parametros polissonograficos apdés a DOM em 18 e 67 pacientes, respectivamente. A
melhora na polissonografia demonstrada no presente estudo reflete, provavelmente, uma
maior permeabilidade da VA ap6s DOM e o efeito positivo no tratamento da SAOS (Cheng et
al., 2001; Genecov et al., 2009; Monasterio et al., 2002;).

Contudo, a DOM ainda é considerada um tratamento cirdirgico controverso na
literatura (Kirschner et al, 2003; Schaefer et al., 2004). Defensores de outras modalidades de
tratamento criticam a morbidade da técnica, os seus efeitos a longo prazo na placa de
crescimento mandibular, o excessivo cuidado com o posicionamento dos distratores, as
possiveis sequelas estéticas e a propria eficacia do procedimento (Sahoo et al., 2016; Schaefer
et al., 2004). Dessa forma, mais estudos sdo necessarios. As complicacdes da DOM
apresentadas sao inerentes a uma populacdo com alteracdes craniofaciais graves e submetidas
a procedimento cirurgico de correco.

Nenhum estudo até o momento havia realizado avaliagéo clinica, polissonogréfica e
fibronasolaringoscopica em criangas no pré e pos-operatorio de DOM. Da mesma forma,
nenhum estudo havia utilizado escalas especificas para mensuracdo da permeabilidade da VA
desses pacientes. No presente estudo, foi observada melhora significativa em todas essas

avaliacdes, conforme demonstrado pela diminuigéo da obstrucdo da VA e da gravidade dos
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sintomas, assim como pelas variacdes médias nos parametros polissonograficos (IAH: 12
pontos; TS: 94,6 pontos; ND: 4 pontos; ID: 13,8 pontos). Isso certamente representa uma
reducdo muito importante das conhecidas repercussdes causadas pela SAOS sobre o sistema
cardiovascular, o crescimento e o desenvolvimento intelectual de criancas.

Além disso, a correlagdo entre os sintomas respiratorios e as escalas endoscopicas de
VA ap6s DOM em pacientes com SR também néo havia sido avaliada, apesar de ja ter se
mostrado significativa no pré-operatorio em estudo anterior (Manica, 2016). No presente
estudo, houve correlacdo significativa entre os sintomas e a graduagdo endoscépica da
glossoptose, o que mostra que as escalas disponiveis sdo uma ferramenta Gtil na avaliacdo
dessas criangas também no pds-operatorio.

Os indices polissonograficos no pds-operatdrio, entretanto, nao se correlacionaram
com as escalas de Yellon (2006), Cole et. al. (2008) e de Souza et al. (2003) de forma
estatisticamente significativa. 1sso provavelmente se deve ao nimero restrito de pacientes
neste estudo.

Quanto as limitacdes do presente estudo, ndo conseguimos realizar avaliacdo da
degluticdo em todos os pacientes devido a dificuldades da instituicdo. Além disso, o ideal
seria termos um grupo controle, ja que ndo sabemos quanto dessa melhora aconteceria

simplesmente pelo crescimento.

5. Concluséao

A DOM parece ser uma opcao cirdrgica eficaz nessa populacéo, como evidenciado
pela melhora p6s-operatdria nos sintomas clinicos, nas escalas endoscépicas e nos parametros
polissonograficos.

E de suma importancia a realizacio de estudos comparativos entre as diversas formas

de tratamento para SR para definir e hierarquizar as opgGes terapéuticas. Isso deve ser feito,
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preferencialmente, através de avaliacdo dos sintomas, indices polissonogréficos e escalas
endoscodpicas de graduacdo da glossoptose, de forma a avaliar globalmente essas criangas no

pré e no pos-operatorio.
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Tabela 1

Caracteristicas da populacéo (n = 38)

Parametros Pacientes

Idade (dias) 45 (17-129)

Sexo masculino 23 (60,5%)

Escala de Cole et al. (2008) Grau 1: 11 (28,9%)

Grau 2: 11 (28,9%)

Grau 3: 16 (42,1%)
Classificagdo genética SR isolado: 15 (39,5%)

SR plus: 10 (26,3%)

SR sindromico: 13 (3,2%)

Sonda nasogéstrica/gastrostomia 20 (52,6%)
Traqueostomia? 7 (18,9%)
Fissura palatina 12 (31,6%)

2 Realizada antes ou depois da distracdo osteogénica de mandibula (DOM).
As variaveis continuas estdo descritas como medianas e percentis 25 e 75 (entre parénteses).
As variaveis categoricas sdo descritas como nimero de pacientes (n) e porcentagem (%).

SR, sequéncia de Robin.
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Tabela 2

Comparacao dos parametros endoscopicos e clinicos pré e ps-DOM

Pré-DOM P6s-DOM
Variavel Media IC Media IC Valor de P
Escala de Yellon 2,19 1,99-2,38 1,16 0,85-1,47 < 0,001
(2006)?
Escala de Sousa et 1,56 1,33-1,78 0,92 0,70-1,14 < 0,001
al. (2003)?
Escala de Cole et al. 2,20 1,98-2,42 0,81 0,35-1,28 < 0,001
(2008)*

DOM, distracdo osteogénica de mandibula; IC, intervalo de confianca.
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Tabela 3

Comparacao dos parametros polissonograficos pré e p6s-DOM

Pré-DOM P6s-DOM
Variavel Mediana 1Q Mediana 1Q Valor de P
IAH 14,4 5,2-33,6 2,4 1,6-4,9 < 0,001
TS? 245,3 112,4 339,9 109,6 0,03
ND 82 74,5-86,5 86 81,75-90,5 0,01
ID 20,1 7,4-30,3 6,3 1,7-21,5 0,04
ISO2 96,15 95,1-97 97 96-97 0,62

8Os valores para TS se referem a média e desvio padréo.
DOM, distragdo osteogénica de mandibula; 1Q, intervalo interquartil; IAH, indice de apneia-

hipopneia; TS, tempo de sono total; ND, nadir de dessaturagdo; ID, indice de dessaturacao;

ISO2, indice de saturacdo de oxigénio.
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Tabela 4

Correlacao entre as escalas clinica e endoscépicas no pds-DOM

Variavel 1 Variavel 2 Coeficiente de Valor de P

correlacdo?

Escala de Yellon (2006) Escala de Cole et al. 0,55 0,003
(2008)

Escala de Sousa et al. Escala de Cole et al. 0,45 0,01

(2003) (2008)

2 Correlacdo de Spearman para valores ordinais: escalas de Yellon (2006), Souza et al. (2003)
e Cole et al. (2008).

DOM, distracdo osteogénica de mandibula.
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Tabela 5

Correlacdo entre as variaveis polissonograficas e as escalas endoscopicas e clinica

Variavel 1 Variavel 2 Coeficiente de Valor de P

correlacdo?

IAH Escala de Sousa et al. (2003) 0,24 0,27
IAH Escala de Yellon (2006) 0,25 0,25
ID Escala de Cole et al. (2008) 0,03 0,89
IAH Escala de Cole et al. (2008) 0,23 0,35

2 Correlacdo de Spearman para valores ordinais: escalas de Yellon (2006), Souza et al. (2003)
e Cole et al. (2008).

IAH, indice de apneia-hipopneia; ID, indice de dessaturacéo.
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LEGENDAS DAS FIGURAS

Fig. 1. Boxplot de variacdo dos parametros polissonogréaficos antes e apds distra¢do

osteogénica de mandibula (DOM): A) Variacdo do indice de apneia-hipopneia (IAH); B)
Variacao do indice de dessaturagdo (ID); C) Variacdo do nadir de dessaturacdo (ND); D)
Variacao do indice de saturacdo de oxigénio (ISO2); E) Variacéo do tempo de saturacdo

abaixo de 90%; F) Variagédo do tempo de sono total (TS).



