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Fissuras lábio-palatinas: incidência e 
prevalência da patologia no Hospital 
de Clínicas de Porto Alegre. 
Um estudo de 1 O anos. 

SINOPSE 

As fissuras lábio-palatinas estão entre as anomalias congêni
tas mais comuns. Realizou-se um estudo no Hospital de Clínicas de 
Porto Alegre (HCPA) com o objetivo de avaliar a sua prevalência e 
analisar possíveis fatores predisponentes. Foram estudados todos 
os casos de Hssura lábio-palatiria nascidos no hospital no período 
de fevereiro de 1983 até julho de 1993. Foram utilizados dados do 
Estudo Colaborativo Latino-Americano de Malformações Congê
nitas (ECLAMC) e do Serviço do Arquivo Médico e Informação 
de Saúde (SAMIS) do H CP A. Ocorreram 41 casos de fendas lábio
palatinas em 31.058 nascimentos, correspondendo a uma prevalência 
de 1/757,5 nascimentos. Os casos foram descritos pelo método 
LAHSHAL, um novo sistema de documentação, que, por ser sim
ples e facilmente memorizado, facilita a descrição clínica e seu uso 
em trabalhos de pesquisa. 

UNITERMOS: Fissura lábio-palatina, Lábio leporino, Fissura 
palatina, Anomalias congênitas. 

ABSTRACT 

The cleft lip and palate is among the mos/ jrequenf congenital 
anomalies'?'his study was done at the ''Hospital de Clínicas de 
Porto Alegre (HCPA)" aiming to evaluate possible risk factors 
involved in its genesis and its prevalance. A 11 cases()[ cleftlip and 
palate. who were born ar the hm,pital during the period of February, 
1983 unti/July, 199 3, were accepted atthe study Data wasprovided 
by the ''Estudo Colabora/ivo Latino-Americano de Ma(formações 
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Congênitas (ECLAMC)" and the "Serviço do Arquivo Médico e 
li?formação de Saúde (SAMJS)" at the HCPA. We found 41 cleft 
cases in 3/.058 children bom, corresponding to a prevalence ()[ // 
757,5 deliveries. The cleft forms were described using the 
LAHSHAL method, a new description system that is simple and 
quickly memorized !t provides good clinicai description and makes 
research easier. 

KEYWORDS: Cleftforms, Cleft lip, Cleft pala te, Congenital ano
malies. 

INTRODUÇÃO 

No Rio Grande do Sul, a exemplo de diversos paí
ses desenvolvidos, as malfonnações congênitas represen
tam a segLmda causa de morte neonatal, figurando em 4º 
lugar no Hospital de Clínicas de Porto Alegre (1,2). Po
rém, muitos destes defeitos não são fatais. Entre estes in
cluem-se as fissuras lábio-palatinas isoladas, patologia que 
representa fator importante no surgimento de distúrbios 
psicossociais. A etiologia do defeito é predominantemente 
relacionada ao componente genético, mas acredita-se tam
bém que possa ocorrer, em graus variados, a influência do 
ambiente na gênese da alteração (3,4,5). Existe relação 
com alterações gênicas e cromossômicas, agentes virais e 
teratogênicos (5,6,7). 

As fissuras de lábio e palato originam-se entre as 4-
7~ e 7-12~ semamas de gestação, respectivamente (8). A 
origem embriológica do defeito do palato primário, pré
forâmen incisivo, é diferente daquela do palato sectmdá
rio, pós-forâmen. A pennanência da fenda do palato pri
mário é resultado de uma alteração na migração do 
mesoderma quando do desenvolvimento dos arcos 
branquiais, mais especificamente, do processo frontal e 
processos maxilares, urti ou bilateralmente e ocorre em mna 
direção fronto-dorsal. A fissura do palato secundário ini
cia-se em nível da úvula e origina-se da falha da fusão 
das proeminências palatinas devido a mna migração ver
tical e/ou crescimento deficientes destas. 

A freqüência de malfonnações de lábio e palato, 
em diferentes países da América do Sul, varia entre 11 
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1666 a 1/478 nascimentos (9). Estes valores corroboram 
estudos anteriores da literatura nacional e internacional 
(3,5,1 0,11 ,12,13). 

Estas alterações são facilmente detectadas no mo
mento do nascimento . Com o estabelecimento de um pro
tocolo de trabalho e conduta multidisciplinar precoce, en
volvendo o pediatra, o geneticista, o cirurgião plástico e 
craniomaxilofacial, o anestesista, o fonoaudiólogo, o 
otorrinolaringologista, o ortodontista e o psicólogo é pos
sível obter excelentes resultados no tratamento desta pato
logia e prevenção de suas complicações (14 ). 

. O pr~sente trabalho visa determinar a incidência 
e prevalência das fissuras lábio-palatinas nos nascimen
tos ocorridos no Hospital de Clínicas de Porto Alegre 
(HCPA) durante o período de fevereiro de 1983 até ju
lho de 1993, além de analisar o efeito de fatores 
gestacionais, maternos, paternos, e relacionados ao re
cém-nascido no surgimento da patologia. Pretende-se, 
também, descrever as formas encontradas das fissuras 
lábio-palatinas. 

MATERIAL E MÉTODO 

Foi realizado um estudo transversal descritivo retros
pectivo a partir do levantamento dos dados obtidos pelo 
Programa de Monitorização de Malfonnações Congênitas 
do Hospital de Clínicas de Pmto Alegre, vinculado ao Es
h!do Colaborativo Latino-Americano de Malformações 
Congênitas (ECLAMC) e da revisão dos prontuários do 
Serviço do Arquivo Médico e lnfonnação de Saúde do 
Hospital de Clínicas de Porto Alegre. 

O ECLAMC é um programa clínico-epidemiológico 
com alcance na maior parte da América Latina. Toda cri
ança nascida nos hospitais pmticipantes é submetida a um 
exame fisico padronizado por pessoal especialmente trei
nado para a busca de malfonnações congênitas. É também 
realizada uma entrevista com a mãe do recém-nascido no 
período do puerpério imediato, antes da alta hospitalar, 
quando são coletadas infonnações a respeito de diferentes 
fatores de 1isco para o desenvolvimento das alterações. Para 
todo caso de paciente portador de malformação existe um 
controle que con·esponde à próxima criança nascida, do 
mesmo sexo. 

Dos nascimentos ocorridos no HCPA no período de 
fevereiro de 1983 a julho de 1993, 41 pacientes pmtadores 
de fissura lábio-palatina, com ou sem outras anomalias 
associadas, foram analisados quanto ao sexo, peso ao nas
cimento, fonna de fissura, diagnóstico sindrômico, nativivo 
ou natimorto . Os dados referentes a mãe e ao pai incluí
ram: aspectos gestacionais, idade, tipo sangüíneo, grau de 
parentesco, origem dos antepassados e história familiar. 

Para a avaliação da distribuição dos f,rrupos étnicos 
dos pacientes portadores de fissura lábio-palatina, foi mon
tado um grupo controle constituído de 1 00 pacientes do 
ECLAMC. A escolha do grupo controle foi realizada de 
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fonna aleatória e incluiu todos os pacientes não portado
res de patologia congênita. 

A avaliação das fonnas de fissura lábio-palatina foi 
realizada a pa1iir de um sistema de documentação denomi
nado LAHSHAL, proposto por Kriens (11,15) (Figura 1) 
O sistema é composto por sete dígitos e pennite a descri
ção das fonnas de fissuras, inclusive as microfonnas, uti
lizando letras maiúsculas para descrever as fonnas com
pletas e minúsculas para as incompletas. Assim, temos: 
"L/I" correspondendo ao lábio; "A/a" para o alvéolo; "H/ 
h" representando o palato duro, "hard" e o "S/s" para o 
palato mole, "soft". As microfonnas são descritas a pmtir 
da utilização de mn asterisco(*) no local correspondente a 
letra. A leitura do sistema é feita como na análise de uma 
radiografia, estando o lado direito do paciente à esquerda 
e vice-versa. 

L A H s H A L 

Figura I Método IAHSHAI .. adaptado de Kriens (15). L · Lá
bio; A - Alvéolo; H - Palato duro ("hard''); S - Palato mole 
("s!J{I''). 

Após a coleta dos dados, a m1álise estatística se ba
seou no sistema Epi-lnfo (OMS) . 

RESULTADOS 

A Tabela 1 sumariza as freqüências de nascimentos 
ocorridos no HCPA no período estudado, bem como as fre
qüências de pmtadores de fissura lábio-palatina (FLP) 

A prevalência de fissura palatina no HCPA, qum1do 
utiliza-se a amostra total para nativivos e natimmios é de 
1/757,5. Excluindo-se os natimortos a prevalência 
corresponde a 1/923,3 (Tabela 2). 
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TABELA I - Freqüência de nascimentos e de FLP no HCPA 
de fevereiro de 1983 até julho de 1993 

Total 
HCPA 

FLP 

Casos 

Nativivos Natimortos Total 

30468 590 31058 

33 8 41 

TABELA 2 - Freqüência das FLP no HCPA 

FP LL LP Total 

11 14 16 41 

As FLPs podem ser divididas em três grandes !:,'TU

pos: fissura palatina isolada (FP), lábio leporino isolado 
(LL), e no grupo que apresenta fissura de lábio e palato 
concomitmlte (LP). A Tabela 2 descreve as freqüências 
encontradas para cada um destes grupos. 

A freqüência da distribuição dos três grupos de FLP 
por sexo demonstrou uma maior incidência de fissura iso
lada de lábio (LL) no sexo feminino , embora os dados não 
sejmn estatisticmnente significativos. 

Foi encontrada diferença significativa na natimor
talidade dos pacientes portadores de FLP (p<0,05) . Os 
pacientes portadores de LL ou FP não apresentaram dife
rença significativa na mortalidade quando comparados 
com o grupo controle. Já o grupo com LP apresentou um 
índice maior de mortalidade (x2p=0,004). 

Encontramos uma prevalência maior, estatisticamente 
significativa, de outras malfonnações associadas às fen
das lábio palatinas nos indivíduos natimmios. Muitas das 
malfonnações associadas representam alterações graves, 

LP LL 
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freqüentemente incompatíveis com a vida, sendo que mn 
número maior de malfonnações é esperada neste gmpo 
(Teste de Fisher p=0,0018184). 

Além disso, pacientes portadores de 
malformações associadas podem ser portadores de 
síndromes clínicas bem descritas. Assim, foi observa
do um número maior, significativo, de pacientes 
natimortos sindrômicos (x2p=0,002389). 

Quando comparados com o grupo controle, os indi
víduos portadores de FLP apresentaram um peso signifi
cativamente menor (ANOVA p=O,OOl). Os pacientes por
tadores de LL e LP, assim como um grupo fonnado por 
ambos (LL + LP), tmnbém mostraram-se com menor peso 
que o gmpo controle (ANO VA p < 0,05); os portadores de 
FP não mostraram esta diferença. Quando a análise foi 
realizada exclusivamente entre os gmpos afetados, não foi 
encontrada diferença significativa. 

A distribuição dos casos de acordo com a lateralidade 
da fenda mostrou uma predominância à esquerda no grupo 
LL e, de defonnidades bilaterais ou à esquerda no grupo 
LP, sem significância estatística. Deve-se salientar que os 
casos de fissura palatina isolada não foram incluídos, pois 
a defonnidade é mediai. 

A idade dos pais, e o grau de parentesco entre eles, 
não influenciou na presença de FLP e nem na 
natimortalidade dos pacientes. 

Dos 41 pacientes estudados, 14 apresentavam lábio 
leporino e, destes, apenas 2 alguma outra malfonnação 
associada (x2=0,03279081) (Fig. 2) . 

Os nativivos e natinnortos apresentaram uma distri
buição semelhante de familiares po1iadores de fissura lá
bio-palatina ou de outras malfonnações. 

Não se encontrou uma maior freqüência de outras 
malfonnações, ou fissura lábio-palatina, nos familiares dos 
pacientes portadores. 

FP 

SIM 

1111 NÃO 

Figura 2 A ssociaçàu de maljármaçiies às fissuras lábio-pala! i nas. 
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A análise estatística mostrou uma distribuição 
homogêna dos pacientes portadores de fissura lábio
palatina de acordo com a ordem de seu nascimento quando 
comparada com o grupo controle (p>0,05). 

A distribuição das fissuras palatinas isoladas por gru
po éh1ico demonstrou um taxa significativamente menor 
de oconência desta anomalia em descendentes de euro
peus latinos (p=0,0197366 Teste Exato de Fisher) (Fig. 
3). Ao contrário, este mesmo grupo apresentou uma inci
dência significativamente maior de lábio leporino 
(x2=0,03057046). A análise das demais etnias (europeus 
não-latinos, judeus, orientais, turcos, negros e nativos), bem 
como do cruzamento com portadores de fissura de lábio e 
palato, não foi significativa. 

18 

16 

14 

12 

10 

8 

6 

4 

2 

o 
NÃO SIM 

FP ISOLADA 
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A prevalência das FLP na população pode variar de 
l caso para cada 600 a 1667 nascimentos, de acordo com 
o centro onde foi realizado o estudo e com os grupos étni
cos estudados (3 ,5,9,10,11,12). Os 41 casos de FLP de 
nosso estudo conespondem a 1 caso/757,5 nascimentos, 
encontrando-se na faixa de variação da prevalência des
crita na literatura. 

O lábio leporino, com ou sem fissura palatina, é 
mais comum no sexo masculino (segundo Thompson, 
em 60-80% dos casos). Os resultados deste estudo, com 
uma amostra pequena , mostraram uma maior 
prevalência de lábio leporino em pacientes do sexo fe
minino. A análise estatística, entratanto, não mostrou 
significância. 

NÃO-EUROLA TINO 

~ EU ROLA TINO 

Figura 3 IJistrihuição da fissura palatina isolada por etnia. 

O grupo sangüíneo matemo mais prevalente foi o 
" 0 ", sendo seguido pelos grupos "A", "AB" e "B", dis
tribuição igual à encontrada na população de Porto Ale
gre e nos grupos de fissura lábio-palatina (LL, FP e LP), 
isoladamente. Em relação ao fator Rh, foi encontrado um 
maior número de mães Rh positivo, em proporção seme
lhante à encontrada na população. Da mesma fonna, a 
distribuição do fator Rh dos pacientes portadores de fissura 
foi semelhante a da população (16, 17, 18). 

A pmiir dos dados do ECLAMC do HCPA foram 
descritos os casos de fenda lábio-palatina através do sistema 
LAHSHAL (10,11). Em32 pacientes, ctuas fichas pennitimn 
mna coneta avaliação da lesão, observou-se 18 diferentes 
tipos da malfonnação, confonne apresentado na Tabela 3. 

DISCUSSÃO 

A matemidade do Hospital de Clínicas de Porto Ale
gre é responsável por 1,9% de todos nascimentos oconi
dos no Rio Grande do Sul (1,18,19). 

TABELA 3 - Classificação das fissuras lábio-palatinas pelo 
método LAHSHAL 

LAHSHAL Nativivo Natimorto Total 

* 1 o 1 
...... L o I 

... .I o 3 3 
..... AL o 1 
..... a. o 1 I 
.... aL o 2 2 
.. SHAI o 1 1 

... S o 3 3 

.. . SH.L o 1 

... SHAL o 3 3 
.. S .. o 2 2 

.. HSH .. o 2 2 

.. hSh .. o 2 2 
LA. .. AL o 1 
LAHS .. o 3 3 
LAHSHAL 1 2 3 
La .. o 1 
L. o 1 
TOTAL 2 30 32 
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Quanto à fissura palatina isolada, os resultados en
contrados são semelhantes aos da literatura, sendo mais 
commn no sexo feminino. O fechamento do palato em pe
ríodo mais tardio do desenvolvimento, no sexo feminino , 
poderia explicar este achado. 

Os pmiadores de FLP apresentaram uma diferença 
significativa quanto ao seu peso no nascimento. Este dado 
não concorda com os achados de Fonseca (3) que avalian
do 100 casos de FLP não encontrou um menor peso entre 
os afetados. Menegotto, analisando 741 casos, observou 
que pacientes portadores de LL e LP apresentavam um peso 
menor ao nascimento, ao contrário do que ocorreu com os 
pacientes com FP isoladas. Quando conelacionados com o 
grupo controle, os achados conespondem aos de Menegotto. 
Entretanto, em nosso estudo, não observou-se diferença 
significativa quando os grupos foram comparados entre si. 

Os pacientes com FLP apresentam maior natimor
talidade do que os pacientes do I:,'Tupo controle. Quando 
foi realizada a avaliação dos grupos isolados com o grupo 
controle, notou-se que somente os pacientes com fissura 
labial associada à fenda palatina (LP) apresentaram maior 
mortalidade . Menegotto em seu estudo encontrou uma 
maior mortalidade no grupo LL + LP, sem ter sido reali
zada a a11álise destes dois t,'Tupos em separado. É possível 
que este achado seja deco1-rente da maior mmialidade dos 
pacientes com LP. A ocorrência de dois fenômenos 
embriologicamente distintos para a LL e FP (5 ,6,7) , re
sultando na fenda lábio-palatina concomitante, pode ex
plicar este achado. Sugerimos, pmianto, que estes grupos 
sejam analisados separadamente 

Notou-se um maior acometimento do lado esquerdo 
dos pacientes po1iadores de lábio leporino, concordando 
com a literatura (Scharffer apud 3). As fissuras lábio
palati.nas apresentaram-se tanto do lado esquerdo, quanto 
bilateralmente em iguais proporções. 

A idade dos pais não está relacionada com a presen
ça de fissuras lábio-palatinas, de acordo com vários auto
res (3,4~9 ). Porém, há citações que mostram uma maior 
idade materna (Knox, 1963 ; Welsh e Hunter, 1980 ; 
Dronanraju, 1984, apud 4). Tais diferenças podem ser 
explicadas pela heterogeneidade entre os pacientes, pelo 
tamanho das amostras e pelos métodos de análise utiliza
dos. 

O lábio leporino ao contrário das outras fonnas de 
FLP tende a ser uma malfonnação isolada, apresentando 
um melhor prognóstico. 

É compreensível que nos casos de fissura de lábio e 
palato concomitantes (dois processos embriológicos dis
tintos), exista uma maior predisposição à associação de 
outras malfonnações. 

Não houve uma maior freqüência de fissuras lábio
palatinas ou outras malfonnações nos familiares dos paci
entes estudados, concordando com os achados de Czeizel 
e Tusnady (apud 4). Menegotto encontrou uma prevalência 
duas vezes maior de anomalias congênitas em familiares 
de pacientes com LL ou LP, mas não nos familiares de 
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portadores de fissura de palato isolada (4). A diferença 
entre os trabalhos pode ser explicada pelo tamanho das 
amostras de cada estudo. Esse dado pode no entanto não 
ser real, em deconência de metodologia empregada pelo 
ECLAMC; a entrevista é realizada no período pós-parto 
imediato. Neste momento, ademais das muitas infonna
ções e perguntas para a mãe, não houve tempo para um 
contato mais esclarecedor com os familiares. Além disto , 
existe o aspecto psicológico envolvido com o período do 
puerpério. Uma nova entrevista realizada com nma amos
tra da população do ECLAMC, em mn período mais tardio 
do puerpério, poderia confinnar este e outros dados. 

Os descendentes de europeus latinos apresentaram 
uma menor incidência de fenda palatina e maior de lábio 
leporino. Na literatura está descrito uma maior incidência 
de LL e LP em pacientes orientais (l/588), seguida pelos 
caucasóides (111 000) e pelos negros (112500) (7) e pouca 
variação étnica nas FP. 

Várias tentativas têm sido feitas para se criar um 
sistema de documentação pm·a as fissuras lábio-palatinas. 
Villar-Sancho em 1962 propôs um sistema usando letras 
gregas, mas que devido a sua complexidade não teve gran
de aceitação. Em 1963, Pfeifer apresentou um sistema de 
símbolos visuais, que, apesar da facilidade de leitura que 
apresenta, tem o empecilho de não poder ser escrito, difi
cultando sua utilização para a descrição de um grande 
número de casos. Aqui , utilizamo-nos do sistemaLAHSHAL 
( 11 ), que representa a região anatômica, o lado, e o tipo de 
fissura , como já foi desc1ito ante1iormente. Apresenta a van
tagem de ser simples, facilmente memmizado, agilizando a 
documentação clínica e os trabalhos de pesquisas. 

Entretanto, o sistema apresenta pequenas falhas , 
principalmente no que diz respeito a descrição da fissura 
velar submucosa, da úvula bífida e de suas variações, onde 
são utilizadas, entre outras, as seguintes fónnulas: sss, e 
*, fugindo da lógica proposta para as demais fonnas. A 
descrição s*s para fissura submucosa do palato com úvula 
bífida é inadequada, pois não existe tal fissura sem úvula 
bífida. A descrição hsh sugere uma fonna embriologica
mente inexistente. Preferimos a utilização de * para todas 
as fonnas submucosas e para a úvula bífida isolada. Fi
nalmente, apesar das repercussões no tratamento serem 
mínimas, o sistema considera toda a porção pré-forâmen 
do palato duro como alvéolo, apresentando uma descri
ção anatômica que não é acurada. Porém, a utilização de 
mais uma letra no sistema aumentaria a complexidade do 
mesmo tomando-o menos prático. 

Vários achados sugerem que a FLP seja estudada em 
três grupos distintos: LL, LP e a FP. 
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Colangiopatia relacionada a síndrome 
da imunodeficiência adquirida -
Relato de um caso e revisão de 
literatura 

SINOPSE 

Anormalidades na via biliar de etiologia ainda não bem 
estabelecida têm sido descritas de forma esporádica entre os paci
entes com Síndrome de Imunodeficiência Adquirida. Os autores 
apresentam um caso em que foram detectadas tais anormalidades 
e revisam os principais aspectos referentes a etiologia, caracterís
ticas clínicas, diagnósticos e tratamento desta síndrome. 

UNITERMOS: Colangiopatia, SIDA. 

ABSTRACT 

Bilimy tract abnormalities ofundetermined origin have been 
described ojsporadic manner among AIDS patie/1/s. The authors 
exhibit a case where these abnormalities were discovered 
Furthermore they review the ma in jeatures oj etiology, clinic, 
diagnostic and therapy ()[ this 5yndrome. 

KEYWORDS: Cholangiopathy, AIDS. 
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INTRODUÇÃO 

Nos últimos anos, diversos tipos de anonnalidades 
do trato biliar, de etiologia e fisiopatologia ainda não bem 
determinadas, têm sido descritos nos pacientes com 
Síndrome da Imunodeficiência Adquirida (SIDA) (1). 

O primeiro relato de relevância foi publicado por 
Pitlick et ai em 1983 (2), o qual descreve mn caso de 
colecistite acalculosa com anonnalidades no dueto biliar 
comum em um paciente com SIDA. Desde então, altera
ções no trato biliar destes pacientes têm sido descritas por 
alguns autores (1,3 ,4,5). 

Uma combinação de dor abdominal no quadrante 
superior direito, elevação nos níveis séricos de fosfatase 
alcalina e alterações morfológicas do trato biliar nos paci
entes acometidos são os principais achados clínicos e têm 
sido agrupados sob o nome de Colangiopatia relacionada 
à SIDA (1). 

Em revisão realizada na literatura nacional não en
contramos descrição de caso de paciente com SIDA que 
tivesse comprometimento da via biliar. Por outro lado, as 
anonnalidades da via biliar dos pacientes com SIDA têm 
sido descritas de fonna esporádica na literatura estrangei
ra (1,3,4,5). Tendo em vista a infreqüência destes acha
dos, entendemos oporttma a descrição de mn caso que ti
vemos a oportunidade de avaliar. 

RELATO DE CASO 

Paciente RPL, feminina, branca, 29 anos, consultou 
apresentando história de crises de dor abdominal em 
epigástrio e hipocôndrio direito desde alguns meses, tendo 
nos últimos dias iniciado com diarréia. Havia realizado 
exames laboratoriais onde observou-se mna elevação nos 
níveis séricos de fosfatase alcalina. Na revisão dos siste
mas, referiu um emagrecimento de 30 kg em 6 meses. 
F ora colecistectomizada em abril de 1994 (não há relato 
de manipulação da via biliar), ocasião na qual foi detecta
da sorologia positiva para o vírus da imunodeficiência 
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