Introducao

O Sindrome de Goldenhar é uma anomalia congénita pouco frequente,
de etiologia desconhecida, caracterizada por uma triade classica de alteracdes
oculares, auriculares e vertebrais. Esta patologia também é designada como

displasia 6culo-auriculo-vertebral.!

Outros termos tém sido utilizados para denominar este sindrome:
microssomia hemifacial, sindrome de Goldenhar-Gorlin, sindrome do primeiro e
segundo arcos branquiais e displasia facial lateral. E caracterizado por ser de
origem hereditaria multifactorial apresentando histéria familiar positiva em 6%
dos casos.? As principais anomalias encontradas nesse conjunto de
malformacdes sao devido a erros de morfogénese do primeiro e segundo arcos

branquiais, acompanhados por malformacées vertebrais e oculares.?

Este sindrome foi caracterizado detalhadamente por Goldenhar em
1952 recebendo o seu nome. Em 1963 Gorlin e col.* sugerem o nome de
sindrome 6culo-auriculo-vertebral incluindo anomalias vertebrais como
caracteristicas deste sindrome.” Nas descricbes classicas sdo relatadas a
presenca de quistos epibulbares, apéndices pré-auriculares, hipoplasia

mandibular e anomalias vertebrais.®



Capitulo |

1 Anatomia

1.1 Orbita

As orbitas sdo duas cavidades que alojam os olhos, juntamente com os
seus musculos associados, nervos, vasos sanguineos, corpo adiposo da Orbita
e grande parte do aparelho lacrimal. Cada Orbita apresenta uma forma
piramidal de quatro faces, com o seu apice, posteriormente e a sua base
anteriormente. A base apresenta cerca de 35 mm de altura e 40 mm de largura.
As faces da 6rbita sdo denominados por tecto, parede lateral, pavimento e
parede medial. O peridsteo das paredes prolonga-se até a dura-mater. Cada
Orbita apresenta as seguintes relacfes: acima com a fossa anterior do cranio e
com o seio frontal; lateral com a fossa temporal, e posteriormente com a fossa
craniana. Inferiormente com o seio maxilar e medialmente com as células

aéreas etmoidais e com o seio esfenoidal.

A margem da Orbita é constituida por quatro 0ssos: o0 osso frontal, 0sso
zigomatico, osso lacrimal e maxila. A margem esta dividida em quatro partes
continuas: supra-orbital, lateral, infra-orbital e medial. Cada uma destas é

frequentemente denominada como bordo.’
1.2 Aparelho Auditivo

Os ouvidos sdo oOrgaos vestibulococleares, isto é, estdo relacionados

com o equilibrio e a audicao.

A palavra orelha, é derivada do latim auris, dai auricular significa
pertencendo a orelha. A palavra grega, para orelha € ous, otos, e dai o estudo
da orelha e das suas doencgas ser denominado otologia. A palavra latina audire
significa ouvir, dai auditivo significar pertencendo ao sentido da audicéo.

Acustica é derivada da palavra grega correspondente.
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O aparelho auditivo é constituido por trés partes: externo, médio e

interno. A porcdo externa consiste no pavilhdo auricular e no meato acustico



externo. A por¢cdo média, ou cavidade timpéanica, € um espaco aéreo o qual
estdo localizados os ossiculos do ouvido. A porcao interna compreende um
conjunto de espacos com fluidos, complexos, conhecidos como labirinto. Os

componentes do ouvido médio e interno estéo localizados no osso temporal.?
1.3 Maxila

Cada maxila consiste (direita e esquerda) numa grande massa central, o

corpo, e quatro apofises (frontal, zigomética, alveolar e palatina).

O corpo da maxila tem uma forma piramidal com quatro faces, cuja base
apresenta orientacdo vertical perto da cavidade do nariz e 0 apice entende-se

lateralmente na apdfise zigomatica.®

Os seios maxilares estéo interior das maxilas sendo um par no conjunto
de um grupo de quatro seios que circundam as vias aéreas nasais. Os outros
trés s&o os seios frontais, etmoidais e o esfenoidal, localizados no interior dos
respectivos 0ssos. As funcbes do seio maxilar sdo; diminuicdo do peso do
esqueleto craniofacial, dar ressonancia a voz, aquecer o0 ar que inspiramos e

humedecer a cavidade do nariz.

A vascularizacdo sanguinea e linfatica é feita pela artéria maxilar interna
por intermédio dos seus ramos; artéria alveolar superior posterior, artéria infra-
orbitaria e artéria palatina descendente. A inervacdo é feita pelos nervos

alveolares superior, anterior e posterior e infra-orbitaria.’
1.4 Mandibula

A mandibula, é 0 osso maior e mais forte da face. Ela apresenta um
corpo, e um par de ramos. A regido posterior e inferior ao terco inferior do
dente molar, € denominada por ramo. Esta regido encontra-se marcada pelo
angulo da mandibula. A sua maior proeminéncia, dirigida lateralmente, €&

denominada por gonion.

O angulo da mandibula, que apresenta um valor médio de 125 graus,

que pode variar entre os 110 e os 140 graus.®



O corpo da mandibula tem uma anatomia em forma de U e apresenta
uma superficie externa e uma superficie interna, um bordo superior ou alveolar

e um bordo inferior ou base.’

O ramo da mandibula € um osso com uma anatomia quadrilatera que
apresenta uma superficie lateral e outra medial, um bordo anterior, um superior
e outro posterior. A parede interna do ramo e 0s seus musculos inseridos

encontram-se em contacto com a porcao lateral da faringe.

A superficie lateral é plana e d& insercdo ao muasculo masseter. A
superficie medial é caracterizada pelo buraco mandibular, que se dirige inferior
e anteriormente para o canal mandibular, no qual passam 0s nervos e vasos
alveolares inferiores. A apofise condilar limita a incisura mandibular,
posteriormente, e compreende o céndilo e colo da mandibula. O co6ndilo
encontra-se revestido por fibrocartilagem, articulando-se directamente com o
osso temporal. O maior eixo do coéndilo encontra-se dirigido medial e
ligeiramente para posterior. Lateralmente o colo da insercdo ao ligamento

lateral, e anteriormente ao musculo pterigoideu lateral.

O bordo anterior do ramo pode ser perceptivel no interior da cavidade
oral. Ele continua juntamente com a linha obliqua. O bordo posterior é

arredondado e encontra-se intimamente relacionado com a glandula parétida.®
1.5 Musculos da Mastigacao

Musculo Masseter

O musculo masseter encontra-se coberto pela fascia masseterina. E um
musculo quadrilatero, espesso e que tem origem no bordo inferior da superficie
medial do arco zigomatico e esta inserido na face lateral do ramo da
mandibula. Este musculo pode ser dividido em trés porc¢des; superficial, média

e profunda.

O musculo masseter € um poderoso elevador da mandibula. Este pode

ser palpado durante o fecho da boca em intercuspidacéo maxima.®



Musculo Temporal

O musculo temporal € um musculo com forma de leque, que se encontra
alojado na fossa temporal. Este masculo tem origem na fossa abaixo da linha
temporal inferior e da superficie profunda da fascia temporal. As origens
cranianas e fasciais, ddo ao musculo uma disposi¢ao bipenada. Este musculo,
insere-se na apdfise coronoide e no bordo anterior do ramo ascendente da

mandibula.

O mdasculo temporal € inervado pelos ramos temporais profundos do

tronco anterior do nervo mandibular.

O masculo temporal é um muasculo que mantém a postura mandibular
durante o repouso e eleva a mandibula durante a oclusdo molar. As fibras
posteriores puxam a mandibula em direccdo posterior, por intermédio dos

tubérculos articulares a fossa mandibular durante o fecho da boca.®
Musculo Pterigdideu Medial

O musculo pterigéideu medial encontra-se localizado na face medial do
ramo da mandibula. Este passa em direccao inferior e posterior inserindo-se na

superficie medial da mandibula, préximo do seu angulo.

O mdasculo pterigéideu medial é inervado pelo nervo mandibular. Este
musculo desempenha a funcdo de sinergismo com muasculo masseter na
elevacdo da mandibula. Os musculos pterigéideus medial e lateral, actuam em

conjunto no movimento de protrusdo mandibular.®
Musculo Pterigoideu Lateral

O musculo pterigéideu lateral encontra-se alojado na fossa
infratemporal. O musculo passa em direc¢cdo posterior, e as fibras convergem
para se inserirem na capsula da articulagdo temperomandibular, no disco

articular e na fossa da porcéo anterior do colo da mandibula.

O musculo pterigoideu lateral € inervado pelo ramo do tronco anterior do

nervo mandibular, provem dos nervos massetéricos e bucais. Este musculo
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devido a sua insercdo no disco articular, desempenha a funcdo de protrusao
mandibular. Além do movimento de protrusdo este muasculo evita o
deslocamento posterior do disco articular e do céndilo da mandibula quando a
boca se encontra aberta. A abertura da boca resulta da rotagdo conjunta dos

musculos pterigéideus e digastrico.®
1.6 Nervos Cranianos

Existem 12 pares de nervos cranianos responsaveis pelas seguintes

funcdes:

Nervo olfatério | € um nervo exclusivamente sensitivo, conduz impulsos
olfativos, sendo classificado como fibras aferentes viscerais especiais, ou seja,
levam estimulo do nariz para o sistema nervoso central. O estimulo entra pela
narina, nas terminacdes nervosas ai existentes, ativa o bolbo olfactivo e dele

segue para o sistema olfatério.

O nervo 6ptico é o segundo par craniano responsavel pela visdo. Ele
apresenta cerca de 5cm de comprimento e estende-se desde o0 quiasma o6ptico
até ao bolbo do olho. Tem funcéo sensitiva, capta as informacfes através dos
cones e bastonetes presentes na retina que sao estimulados pela luz projetada
em objetos. Este nervo é constituido por um conjunto de fibras nervosas que
nascem nas células ganglionares da retina. Todas estas fibras agrupadas
convergem o disco Optico, atravessam a coroéide e a escleréide, e terminam no

cortex occipital.

O nervo oculomotor Ill - par craniano € responsavel pela maioria da
movimentagao ocular extrinseca. Controla a movimentagdo dos musculos reto
medial, reto superior, reto inferior, elevador da palpebra superior e obliquo

inferior. O Ill par & também responsavel pela inervacdo dos musculos

intrinsecos do bolbo ocular.

Nervo troclear IV - par craniano constitui um dos trés pares de nervos motores.

Este nervo é responsavel pela inervacdo de apenas um musculo: o obliquo
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superior do olho. Tem origem aparente abaixo dos coliculos inferiores no

mesencéfalo e sua emergéncia craniana € na fissura orbital superior.

O nervo trigémio - V par craniano, € constituido por trés ramos: o
mandibular, o oftdlmico e o nervo maxilar. E um nervo com fungdo mista
(motora e sensitiva), porém ha o predominio de fungcdo sensitiva. Controla,
principalmente, a musculatura da mastigacédo e a sensibilidade facial. A parte
motora do trigémeo é formada por fibras que pertencem ao ramo mandibular,
assim inervando os musculos da mastigacao (temporal, masseter, pterigéideo
lateral e pterigoideo medial). As fibras aferentes somaticas gerais conduzem
impulsos exteroceptivos dos 2/3 anteriores da lingua, dos dentes, da conjuntiva
ocular, da pele da face, dura-mater craniana e da parte ectodérmica da mucosa

da cavidade bucal, nariz e seios paranasais.

O nervo abducente - VI par craniano, constitui com o homodlogo
contralateral, outro par de nervos cranianos responsaveis pela inervacéo
motora extrinseca do olho. Este nervo inerva o musculo recto lateral do olho.
Tem fung&o motora, permitindo a lateralizagdo do globo ocular. Associado aos
nervos oculomotor e troclear permite a movimentacdo integrada do globo

ocular.

O nervo facial - VII par craniano € constituido por uma raiz motora e uma
raiz sensitiva. Este controla os musculos da expressao facial, e a sensacao
gustativa dos dois tercos anteriores da lingua. Também é responsavel por levar
as fibras parassimpaticas para as glandulas parotida, submandibular e
sublingual, através do nervo corda do timpano e do ganglio submandibular; e

também das glandulas lacrimais através do ganglio esfenopalatino.

O nervo vestibulococlear (também conhecido como nervo auditivo ou nervo
acustico) é o VIII par de nervos cranianos. E exclusivamente sensitivo, e possui
duas fungdes principais. A primeira € necesséria para transportar a informacgao
de sensacao vestibular - ou seja, a posicdo e movimento da cabeca, sendo

também responsavel pela audicéo.
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O nervo glossofaringeo é o IX par craniano. O tronco deste nervo craniano
transporta fibras eferentes parassimpéaticas até a glandula parétida, através do
ganglio optico, fibras motoras para o musculo estilofaringeo e musculos
superiores da faringe e fibras aferentes sensitivas para o terco posterior da
lingua, as abdbodas palatinas, a faringe, o ouvido médio e o0s corpos
carotideos.

O nervo vago é o X par craniano, € responsavel pela inervacéo
parassimpatica de praticamente todos os 6rgdos abaixo do pescoco que
recebem inervacao parassimpatica (pulméao, coracao, aparelho digestivo)

Nervo acessorio é o Xl par craniano. E formado por uma raiz craniana e uma
raiz espinhal. E responsavel pela inervacdo dos mdsculos trapézio e
esternocleidomastoideo. As fibras que seguiram juntamente com o0 vago

inervam os musculos da laringe, e as visceras toracicas.

O nervo hipoglosso € o XlI par craniano. Inerva os muasculos intrinsecos
que movimentam a lingua, sendo por isso, 0 seu nervo motor. E dividido em

trés porcdes principais: cisternal, intracanalicular e extracranial.”®

1.7 Artéria Carotida Externa

A artéria carétida externa ramifica-se nos seguintes ramos:

A artéria tiredidea superior apresenta um trajecto descendente,

entrando na glandula tirebidea, irrigando os musculos da laringe

A artéria lingual ramifica-se, na apofise maior do osso hidide, antes de
se tornar profunda ao musculo hioglosso. Emite um ramo superficial: o ramo
hidideo. Atras do musculo, corre para lingua, originado 0s seguintes ramos: as
artérias dorsais, a profunda da lingua e a sublingual. Essas artérias sao

responsaveis pela vasculariza¢do da lingua.

A artéria facial € um ramo da artéria carétida externa que situa abaixo

do ventre posterior do musculo digastrico. A artéria facial pode ter origem
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comum a da artéria lingual, formando assim o tronco linguofacial. Esta dirige-se
obliguamente para cima e para frente e no triangulo submandibular é coberta
pela glandula submandibular. A partir do bordo superior da glandula, a artéria
facial descreve uma curva aguda e ramifica-se em duas partes: facial e

cervical.

A artéria occipital tem origem ao nivel da artéria facial. Esta apresenta
um trajeto obliquo para cima e para tras, paralela ao bordo inferior do ventre
posterior do musculo digastrico, as vezes coberta por esse musculo, e atinge o
espaco entre a apofise transversa do atlas e a apofise mastéide. Vasculariza a
porcdo posterior do couro cabeludo através dos seus ramos (mastoideu,
auricular, occipital e descendente); emite também um ramo muscular que
contorna o0 nervo hipoglosso superiormente e penetra no musculo

esternocleidomastoéideo, na sua superficie profunda.

A artéria maxilar interna irriga as estruturas profundas da face. Esta, é
a maior dos dois ramos terminais da artéria carétida externa, localizada
posterior e medial no pescoc¢o, particularmente da mandibula, e glandula
parétida; localiza-se anteriormente entre o ramo da mandibula e o ligamento
esfenomandibular, corre, superficial ou profundamente ao musculo pterigéide
lateral, para a fossa ptériogopalatina. Esta irriga as estruturas profundas da
face, e divide-se nas seguintes por¢cbes: mandibular, pterigbide, e

ptérigopalatinas.

A porcdo mandibular passa horizontalmente para a frente, entre o ramo
da mandibula e o ligamento esfenomandibular para onde fica paralelo e
debaixo do nervo auriculotemporal; cruza o nervo alveolar inferior, e corre ao

longo do bordo do musculo pterigéide lateral.
A porcao mandibular apresenta os seguintes ramos:

e Artéria auricular profunda;
e Artéria timpanica anterior;

o Artéria meningea média;
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o Artéria alveolar inferior;

e Artéria meningea acessoria.

A porcao pterigoideia dirige-se obliguamente para a frente e para cima
internamente ao ramo da mandibula na superficie do musculo pterigéide
lateral; passa entdo entre as duas cabecas de origem deste musculo e entra na

fossa pterigoideia.
A porcao pterigbideia apresenta 0os seguintes ramos:

o Artéria massetérica;
« Ramos pterigoides;
« Artérias temporais profundas (anterior e posterior).

A porcao ptériogopalatina situa-se na fossa ptériogopalatina em relacdo

com o ganglio ptériogopalatino.
A porcao ptériogopalatina apresenta os seguintes ramos:

« Artéria esfenopalatina, ramo terminal,
o Descendente da artéria palatina;

o Artéria Infraorbital,

« Artéria alveolar superior posterior;

o Artéria faringea,

o Artéria do canal pterigéide.

A artéria faringea ascendente, € um ramo medial da carétida externa.
Sobe externamente a parede dos musculos constritores da faringe,
contornando o bordo superior, e anastomosando-se com a artéria palatina

ascendente.

A artéria temporal superficial € o outro ramo terminal da artéria
carGtida externa, junto ao condilo mandibular. Esta passa entre o trigono e o

condilo. Antes de passar pelo arco zigomatico, emite a artéria transversa da
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face, que também é responsavel pela irrigacdo do musculo masseter. Apds

passar 0 arco zigomatico, emiti o ramo da temporal média.”®

1.8 Estruturas Anatémicas da Cabeca e Pescoc¢o hipoplasicas

ou ausentes no Sindrome de Goldenhar

e Orbita;

e Pavilhdo auricular e ouvido médio e interno;

e Maxila;

e Mandibula;

e (Osso Zigomético;

e Osso Temporal,

e Alteracdes dentarias;

e Mdasculos da Mastigacdo (Masseter, Temporal, Pterigbideu medial e
lateral e Digéstrico);

e Nervo Facial;

e Glandula Parétida.
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Capitulo 1l

2.1 Incidéncia

A incidéncia do Sindrome de Goldenhar situa-se entre 1 em 3500 e 1 em
26000 nascimentos.® Predominante no sexo masculino e sob a forma bilateral,
pode estar associado a erros genéticos, e teratogénicos ambientais. Na
literatura, foram documentados casos familiares com heranca autossémica
dominante com expressividade variavel, para além de casos de
consanguinidade entre o0s progenitores, sugerindo herangca autossomica
recessiva. Anomalias como microssomia hemifacial e displasia do pavilhdo
auricular estdo presentes em 45% dos casos, quistos epibulbares e
cardiopatias congénitas em 30% dos casos, sendo a Tetralogia de Fallot a mais
frequente. Relativamente a alteracfes de coluna vertebral apresenta um valor
de 15%, variando desde espinha bifida e hemi-vertebra até a fusdo e hipoplasia
vertebral. Em 5% dos pacientes podemos encontrar alteracbes renais e
traqueais. Estima-se que 5% tenham comprometimento do sistema nervoso

central.®

2.2 Manifestacdes Clinicas

A triade classica deste sindrome é constituida por alteracées oculares,
auriculares e vertebrais." Podem estar associados anomalias tais como:
hipoplasia do malar e/ou mandibular, hipoplasia da musculatura facial,
micrognatia, apéndices pré-auriculares, displasia do pavilhdo auricular,
hipoplasia das veértebras (cervicais, toracicas, lombares), quistos epibulbares,
microftalmia, labio leporino, fenda palatina, anomalias cardiacas, renais e
sistema nervoso central. Entretanto, devido a variabilidade de quadro clinico,
existem pacientes que apresentam manifestacbes clinicas menos
pronunciadas, predominando a assimetria facial e displasia do pavilhdo

auricular.

Relativamente a este sindrome podemos encontrar protuberancias ou

fistulas pré-auriculares como primeira manifestacdo, seguidas das alteracdes
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ortopédicas. A identificacdo de anomalias na coluna vertebral levou a
complementacdo da caracterizacao do sindrome por Gorlin. Cerca de 40 a 60%
dos pacientes apresentam vértebras cuneiformes, espinha bifida, escoliose,
sinostoses com fusdo de vértebras ou semi-vértebras, occipitalizacdo do Atlas.

Cerca de 20% dos pacientes apresentam pé equino.**

Também é de salientar alteragdes cardiacas, pulmonares e renais
evidenciadas predominantemente nos primeiros meses de vida, também
encontrados em adultos. Foram descritos situagcdes de lipoma do corpo

caloso.

Smith D e col. 1989, relatou que as criancas com sindrome de
Goldenhar podem apresentar complicacbes cardiacas (comunicacao
intraventricular, tetralogia de Fallot e coarctacdo da aorta). Comprometimento
da veia cava e subclavia esquerda, também podem ser observados, reflectindo

esse quadro nosoldgico nas alteragdes cardiovasculares.*%¢

Lam C 2000%?, afirma que este sindrome pode advir de um acidente
vascular no feto. Esse acidente provoca diminuicdo do aporte sanguineo e
formacdo de coagulos nas zonas dos tecidos responsaveis pelo
desenvolvimento de estruturas como a orelha e a mandibula. A severidade do
dano causado pelo acidente vascular esta directamente relacionada ao periodo

de desenvolvimento em que se encontra e da area afectada.’

Outras complicacBes cardiovasculares como, malformacdo dos ductos
arteriais, defeitos a nivel do septo, anomalias de artérias coronarias e veias
cavas, deiscéncia da aorta e distarbios arritmicos semelhantes ao que
acontece no sindrome de Wolff-Parkinson-White podem também estar

presentes.’

Segundo achados genéticos, as manifestacdes sdo geralmente mais
graves quando a heranca é paterna, autossomica dominante, podendo surgir,
inclusive, evidéncias de heterogeneidade genética. Os pacientes apresentam
maior susceptibilidade para doengas como a diabetes, hiperlipidemia e para

efeitos embriopatolégicos causados pela rubéola. Algumas alteracbes
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estruturais do osso temporal poderao influenciar, individualmente, a ocorréncia

de meningite e comprometimento do pavilh&o auricular.

As malformagdes auriculares podem ser unilaterais ou bilaterais,
formando uma invaginacdo da porcado anterior ou posterior do pavilh&o
auricular, levando a perda da audicdo. Poderdo observar-se apéndices
fibromatosos pré-auriculares “skin tags” e cavidades na zona anterior da orelha
ou na linha entre esta e 0 angulo da boca. Relativamente as malformacdes
auriculares cerca de 40% dos pacientes apresentam atrofia total do canal
auditivo, levando & surdez unilateral.** Segundo Brosco JL e col. 2004*, durante
a avaliacdo auditiva de pacientes portadores deste sindrome com anomalia
auricular, 6% apresentavam comprometimento auditivo na orelha contralateral,

sendo 3% com grau moderado e 3% com grau severo.

Também relacionadas com este sindrome é de referir a presenca de
anomalias oculares, em que Stanojevic M e col. 2000 descrevem o
aparecimento de pequenas manchas dermadides e lipodermadides epibulbares.
Segundo Baum JL e col. 1973*® afirmam presenca de coloboma, geralmente na
palpebra superior, sendo a fissura palpebral mais descendente. Pode também
ocorrer obstrucdo nasolacrimal e oftalmoplasia, catarata, enoftalmia, quistos
dermodides e fistulas secas. Os quistos dermdéides podem estar localizados no
quadrante inferior externo da cornea, podendo ser unilaterais ou bilaterais,
sendo predominantemente unilaterais e localizados a juncao da esclerética. Os
quistos lipoderméides sdo normalmente bilaterais, localizados no quadrante

superolateral e o coloboma na ris.®**

“‘Quando a microftalmia ou anoftalmia esta presente, o atraso mental

ocorre concomitantemente”.*

Relativamente a face, os pacientes portadores do Sindrome de
Goldenhar apresentam assimetria facial, hipoplasia e deslocamento do
pavilhdo auricular, bem como comprometimento do osso malar e temporal, com
envolvimento do maxilar inferior e superior. A aplasia ou hipoplasia do ramo da

mandibula e do condilo também contribui para a assimetria facial. Num estudo
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realizado por Brosco JL e col. 2004 sobre a frequéncia do comprometimento
auditivo dos pacientes portadores do sindrome de Goldenhar, verificou-se que
13% apresentavam envolvimento bilateral sendo mais frequente e severa do
lado direito. Porém, estes dados ndo foram estatisticamente significativas, bem

como a relagdo do sindrome ao sexo, com predominio no sexo feminino.?

As manifestacfes orais em pacientes portadores do Sindrome de
Goldenhar s&o: hipoplasia do esmalte, dentes supranumerérios, lingua
geogréfica, mordida cruzada, mordida profunda, e palato profundo.? Podera
observar-se comprometimento da musculatura da lingua do lado afectado.'”*®
Também é frequente observar-se agenesia das glandulas salivares, atraso na

erupcéo e desenvolvimento dentario.®
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Capitulo lll

3.1 Diagnéstico e Exames Complementares

Actualmente, este diagnostico pode ser estabelecido na fase pré-natal.
Estudos recentes detectaram anomalias congénitas mdltiplas em exames
ultrassonogréficos em 20 casos. A idade gestacional do diagndstico varia entre
as 15 e as 35 semanas associado ao oligohidramnio e ao polihidramnio. As
caracteristicas observadas foram, malformacdes faciais em 48% dos casos,
microftalmia, anomalias auriculares e assimetria facial. Relativamente as
anomalias neuroldgicas, que contabiliza 44% dos casos, podemos referir,
hidrocefalia, hipoplasia cerebral e encefalia occipital. Anomalias cardiacas,

aplasia radial e agenesia renal foram encontrados em 8% dos casos.'®°

Quanto ao diagnostico pos-natal do Sindrome de Goldenhar, este ndo
deve ter apenas base em exames radiolégicos ou laboratoriais, mas na
associacdo de aspectos clinicos e sistémicos.”® A maioria dos autores
considera a presenca de anomalias do pavilhdo auricular e de apéndices
auriculares como forma de diagnéstico diferencial. Além disso, anomalias como
assimetria facial, hipoplasia facial e/ou mandibular, quistos derméides
epibulbares, alteracbes palpebrais, alteragcbes vertebrais e renais séo

indicadores de diagndstico deste sindrome.*

Para um diagndstico correto, os testes laboratoriais e os testes de
imagem sao importantes. Através da radiografia de estruturas 6sseas como do
0sso zigomatico podem observar-se deficiéncias macroscopicas de
desenvolvimento da simetria 6ssea. Também podera existir agenesia do 0sso
palatino. Radiograficamente, também se pode observar presenca de fenda
palatina. Exames oftalmolégicos e otorrinolaringolégicos também séo

importantes para o diagnoéstico final.*

O exame radioldgico de eleicdo é a tomografia axial computorizada do

osso temporal, que nos fornece informacbes sobre a pneumatizacdo da
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mastoide e das malformagcbes do canal auditivo. Estes exames devem ser
realizados apés os 3 anos de idade. E de extrema importancia a realizacio de
exames genéticos com 0 objectivo de descartar malformacdes em outros

sistemas.?

A avaliacdo audiolégica compreende exames como: audiometria tonal
limiar, imitanciometria, potencial evocado auditivo de tronco encefalico,

emisséo otoacustica evocada transitdria e produto de distor¢éo.

Para um correcto diagnostico é importante realizar um exame funcional
da audicdo para deteccdo precoce de malformacdes, tanto unilaterais como
bilaterais. Podera observar-se hipoacusia condutiva entre os 50 e os 70 dB,
podendo coexistir com malformacdes canal auditivo interno, traduzidas em

hipoacusia mistas, com perdas auditivas entre os 80 e os 90 dB.
3.2 Diagnostico Diferencial

Devido a heterogeneidade clinica, para a elaboracdo de um diagnéstico
correcto é importante atender a outros sindromes como diagndstico
diferencial: o Sindrome de Townes-Brocks (malformac¢édo do ouvido médio e
ouvido externo),” Sindrome de Wiliams (patologia cardiovascular,
assimetria facial, atraso mental); Sindrome de Ehlers-Danlos (Sinal de
Meténier - eversao das palpebras superiores. Sinal de Gorlin- tocar no nariz
com a lingua, Hipermobilidade articular- dobrar o punho e polegar até ao
antebraco, laxidez articular; hipotonia muscular, predisposicdo para
equimoses, presenca de cicatrizes (devido a fragilidade
cutanea),hipermobilidade articular); e Doenca de Fabry (doenca cronica,
conduzindo a uma isquemia cardiaca, cerebrovascular e principalmente

renal).®
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Capitulo IV
Tratamento — Conceitos

4.1 — Pavilhdo Auricular

Relativamente a anomalias do pavilhdo auricular se esta for unilateral, o
tratamento de eleicdo € o cirargico, que deve ser feito a partir dos cinco anos
de idade. Sendo este realizado em dois momentos: o primeiro com a
reconstrucdo estética e o segundo com a reconstrucdo funcional de acordo
com o desenvolvimento do pavilh&do auricular e pneumatizagcdo mastoideia. Isto
deve-se a alteracbes na distensibilidade da pele por formacdo de tecido
cicatricial e dificuldades de mobilizacdo desta quando a cirurgia estética é feita
apos a funcional. Em pacientes com sindrome bilateral deve realizar-se
estimulacdo auditiva precoce 6ssea. Também se deve proceder a avaliacao do
desenvolvimento da linguagem, para além da avaliacdo e controlo das vias
aéreas superiores. Neste caso, esta indicada cirurgia a partir dos trés anos de
idade, sendo as principais técnicas cirlrgicas empregadas - Técnica de Patee,
técnica de Wullstein-Zoellner, técnica de Ombredanne e técnica de Tato.?

4.2 — Esqueleto Facial

4.2 a) Distraccao Osteogeénica - Conceitos

A distraccdo osteogénica consiste na aplicacdo de uma forca continua,
de baixa intensidade e velocidade entre dois segmentos §6sseos
osteotomizados. Esta forca é aplicada numa fase inicial de reposicdo 0ssea,
periodo em que existe grande numero de fibras no calo 6sseo, aplicando um
estiramento deste tecido em neoformacao. A distrac¢cdo do calo 6sseo estimula
0 crescimento 6sseo e a proliferagdo celular em diferente tecido como na
gengiva, vasos sanguineos, ligamento periodontal, cartilagens, muasculos e
nervos.?’ Esta técnica foi aplicada inicialmente ao osso alveolar de forma

experimental em cées e clinicamente em humanos por Chin et col. 1996.%% A
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técnica operatoria para distraccdo osteogénica vertical geralmente obedece a

uma sequéncia padrao:

Realiza-se uma incisdo apicalmente a linha mucogengival a uma distancia
desta aproximadamente 4mm, no fundo do vestibulo da area que sera
osteotimizada. O retalho mucoperiosteal é rebatido onde seréo feitos os cortes
verticais para a osteotomia. E fundamental a manutencdo do periosteo do
retalho a ser transportado, minimizando os riscos de necrose. Com as medidas
do distrator, a osteotomia horizontal € determinada e realizada através de
serras oscilantes ou brocas cilindricas bicorticalmete, paralelas ao plano
oclusal, até a regido pré-determinado para os cortes verticais. As osteotomias
verticais sdo realizadas em angulo de 90 graus ou divergente em relacdo ao

corte horizontal.

7

O dispositivo é activado parcialmente para verificar interferéncias e
desactivado totalmente. A sutura € realizada por planos. O periodo de laténcia
pode ter a duracdo de sete a doze dias para se depois proceder a activacédo do
distrator — periodo de laténcia. Durante o periodo de activacdo, cabe ao
paciente efectuar a activacdo do mesmo entre 0,5 — 1,0mm por dia. Uma vez
alcancado o indice desejado, o distrator € mantido no local por um periodo de
qguatro a seis meses até se verificar maturacdo do calo 6sseo — periodo de

consolidagéo.
A distraccéo osteogénica € dividida em trés periodos:

e Laténcia: intervalo de tempo entre a colocacdo do distrator e
osteotomia, e inicio da activacao;

e Activacao: periodo em que o distrator € activado;

e Consolidacdo: periodo aguardado para consolidagdo do 0sso

neoformado.?
4.2 b) Distraccao Osteogénica no Osso Mandibular

Snyder e col. Foram os primeiros a aplicar os principios de distraccao

0ssea no esqueleto cranio facial num modelo canino, embora a distraccao
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osteogénica tenha sido aplicada em ossos longos desde 1905. Snyder e col.,
com o objectivo de simular uma deformidade mandibular, dissecaram um
segmento 6sseo de 15mm numa mandibula de cao criando assim uma mordida
cruzada. Ap6s 10 semanas a mandibula foi encurtada, osteotimizada sendo
colocado um distrator externo. Apos 7 dias de laténcia, o distrator foi activado
1mm por dia durante 14 dias, até se atingir a oclusdo correcta e desejada.
ApOs 6 semanas de consolidacdo, verificou-se restabelecimento total da
cortical e do canal medular na regido da separacdo éssea.*® Michieli S et col.
1977 * realizaram o alongamento de 15mm do corpo da mandibula de dois
cdes, na propor¢cdo de 0,5mm por dia com base nos principios da distraccao
osteogénica, em foram utilizados aparelhos ortodénticos experimentais.
Histologicamente foi observada formacdo de osso imaturo na zona alongada.
Esta técnica é recomendada em pacientes como patologia oclusal tipo Il
diviséo 1 (Micrognatia). McCarthy e col 1992 foram pioneiros na realizagéo de
alongamento mandibular em humanos aplicando os principios da distraccéo
osteogénica, em paciente com deformidades faciais congénitas, osteotomias
verticais ou obliquas no ramo ascendente, angulo e corpo da mandibula foram
realizadas para produzir vectores de distraccédo para crescimento mandibular
no plano vertical - sagital e anteroposterior — horizontal. Foram utilizados
distratores extra-orais activados 1mm por dias, apds sete dias de periodo de
laténcia, durante vinte dias consecutivos. Obtiveram-se em média 20mm de

alongamento mandibular.

Em suma a técnica de Distraccdo Osteogénica apresenta excelente
aplicabilidade na reconstrucdo precoce de patologia oclusal, evitando a

necessidade de recorrer a técnicas de enxerto 6sseo.
4.2 c) Retalhos Livres Vascularizados

Os retalhos livres podem ser considerados a técnica de primeira escolha
na reconstrucdo da cabeca e pescoco quando as dimensdes ou a localizacao

do defeito ndo permitam o uso de retalhos locais.
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McGregor e col. 1973* no seu trabalho “Axial and Random Pattern
Flaps” difinem certos critérios fundamentais que regem a circulagdo da pele e a

sua relacdo com o levantamento de retalhos.
Vérios conceitos sao assim definidos:

¢ Retalhos Randomizado — é um retalho que néo alberga no seu pediculo
nenhum vaso com estrutura anatémica conhecida ou definida.

e Retalho Axial — é um retalho que alberga no seu pediculo um vaso
nutritivo importante que corre e arboriza ao longo do seu comprimento e
do qual depende a irrigacdo do seu territério.

e Territorios vasculares cutaneos - este conceito defende que cada artéria
axial cutanea é responsavel pela irrigacdo duma determinada area da

pele.

Harii e col. 1976 Definiram e aplicaram o conceito de Retalho livre
muscular funcional com aplicacdo do retalho de musculo grtacilis
neurovascular, para o tratamento da paralisia facial unilateral estabelecida,
com anastomoses microvasculares aos vasos temporais superficiais e
anastomoses microneurais a ramo motor do nervo trigémio (nervo temporal

profundo), com excelentes resultados de reinervacéo e fungcéo muscular.

O retalho livre osteocuténeo de costela, baseado nos vasos intercostais
posteriores, foi descrito e aplicado na clinica por Serafin D et col. 1977,
Daniel RK et col. 1987, e Harashima T e col. 1978 para reconstru¢cdo da
mandibula.®***3" Este retalho foi usado em clinica preferencialmente para
reconstrucdo da mandibula, mas grandes desvantagens viriam a revelar-se,
como a pequena quantidade de osso cortical e a morbilidade da zona

dadora.

Taylor e col 1979%. demonstraram num trabalho anatomoclinico, a
superioridade dos vasos iliacos circunflexos profundos, em relacdo aos
seus congéneres superficiais, na irrigacdo dos retalhos inguinais; a parte
clinica do trabalho constou da transferéncia livre de Retalhos

osteomiocutaneos de crista iliaca, baseados nos vasos iliacos circunflexos
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profundos, para reconstrugdo da mandibula. As vantagens consideradas
foram o maior calibre e comprimento dos vasos, uma anatomia mais

constante e uma excelente vascularizacdo do enxerto 6sseo.*®

Rosen e col. 1979, Morrison e col. 1979 e McLeod et col.1982394041
descreveram o Retalho osteocutaneo dorsal do pé, no qual incorporaram o 2°
metatérsico e efectuaram a sua aplicacdo clinica na reconstrucdo de defeitos
poés-extirpacdo tumoral da mandibula e pavimento da boca. 3%
Posteriormente, outros autores, devido as caracteristicas morfolégicas do
retalno de pele fina e curto segmento 6sseo, viriam a selecionar a sua
indicacdo principal na reconstrucdo de defeitos segmentares anteriores da

mandibula e pavimento da boca.***

Terzis J et col. 1983* descreveram a anatomia do Retalho livre
miocutaneo de recto abdominal inferior, baseado nos vasos epigastricos
inferiores profundos e apresentaram um caso clinico de reconstrucdo da
face. Por sua vez, Terzis e Hamilton descreveram o Retalho muscular de
recto abdominal neurovascular, como unidade funcional para reanimacéo
da paralisia facial estabelecida, baseado num dos pediculos motores

neurovasculares segmentares intercostais.

Yan Goufan e col. 1978* descreveram um retalho baseado na artéria
radial como Retalho reticulovascular, pois este ndo era nem um retalho
cutaneo axial nem um retalho musculocutaneo, mas sim dependente de
artérias perfurantes da artéria radial que corriam no septo lateral do
antebraco e arborizam na fascia profunda, formando uma rica rede vascular

anastomotica.*64748

Soutar DS e col.1983* descreveram o Retalho livre fasciocutaneo lateral
do braco, baseado na artéria colareal radial posterior, ramo da artéria
braquial profunda. Katasaros e col. 1984*° apresentaram um minucioso

trabalho anatomoclinico com reconstrugéo ao nivel da cabeca e pescoco.

Richards e col. 1985 descreveram o Retalho de costela vascularizado

no musculo grande serrado, baseado nos vasos téracodorsais no qual
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incluiram a 62 costela e que aplicaram clinicamente na reconstrucdo da

mandibula.

Swartz e col. 1986 e Baker SR et col. 1988°"°? descreveram o Retalho
osteofasciocutaneo escapular, baseado nos vasos circunflexos escapulares
e incluindo um segmento de 0sso cortico esponjoso, do bordo lateral da
omoplata. A aplicacdo clinica deste retalho foi em reconstru¢des
osteocutaneas do maxilar, da mandibula, do pavimento da boca e da orbita,
por defeitos excisionais complexos por tumor; as vantagens verificadas
foram o versatil posicionamento tridimensional entre a componente dssea e
cutdnea do retalho, o facil modelamento dos contornos 0sseos e a
possibilidade de criagdo de duas ilhas cutaneas, baseadas na circulacdo da
fascia toracodorsal subjacente, para reconstrucdo simultdnea externa e

intraoral.>%>!

Hidalgo e col. 1991°® aplicou o Retalho osteofasciocutaneo de perénio,
baseado nos vasos peroniais, na reconstrucdo da mandibula intraoral.
Também definiram que a melhor indicacdo do retalho seria para defeitos do
pavimento anterior da boca com perdas segmentares extensas da sinfise,
mento e regibes paramentonianas da mandibula. A possibilidade de
osteotomias multiplas na face lateral do peronio, permite a reconstrucdo do

7

arco anterior da mandibula é reconstruido com manutencdo da sua

morfologia curvilinea.>*>*8

Mixter e col. 1991 descreveram o Retalho musculofascioperitoneal,
composto de musculo recto abdominal, fascia e peritoneu (podendo
também incluir pele). O retalho teve aplicacdo na reconstru¢do intraoral,
tendo o peritoneu sido utilizado para revestimento intra-oral; as vantagens
consideradas foram a elasticidade e espessura fina, a semelhanca de
mesotélio com a mucosa oral e a total substituigdo do mesotélio por epitélio

pavimentoso estratificado.

Baudet J et col. 1990°° apresentou uma reconstrucéo total do nariz com

retalno prefabricado osteofasciocutaneo antebraquial radial num doente
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jovem com xerodema pigmentoso, tendo Costa H e col. 1995° apresentado
um vasto trabalho de retalhos prefabricados para a cabeca e pescoco,
incluindo nariz, labios superior e inferior, hemiface e pavilhdo auricular. Este
autores selecionaram o territorio vascular do retalho antebraquial radial
devido a sua versatilidade, extenséo fina textura do elemento fasciocutaneo

e possibilidade de inclusdo de 0sso e nervo vascularizados.

Pribaz e col. 1995 aplicaram o Retalho fasciocutaneo antero-lateral da
coxa, baseado no ramo descendente da artéria circunflexa femoral lateral
na reconstrucdo da cabeca e pescoco, tendo concluido que os pediculos

vasculares longos e de bom calibre eram a sua principal vantagem.

Mizerny e col. 1995 descreveram num estudo anatémico o Retalho
fasciocutaneo cervical transverso, com base nos vasos cervicais
transversos. Foram efectuadas dissec¢Bes anatomicas em cadaveres
frescos com estudos de injeccao por azul de metileno que revelaram a
dependéncia do territério vascular do retalho no seu ramo cutaneo. A
aplicacdo clinica estd presentemente em curso com reconstru¢cbes da

superficie externa da face e intraorais.

Costa H 1995°" apresentou na sua tese de Doutoramento, o trabalho
anatomico intitulado: “Estudo Anatémico e Aplicacdes clinicas de retalhos
livres microcirurgicos”, com aplicagdo a nivel de cabega e pescoco
(particularmente cavidade oral, maxilar e mandibula) e membros superiores
e inferiores. Neste trabalho foram descritas varias técnicas de reconstrucao
O0ssea, osteocutanea e osteocutaneomucosa com retalhos livres para

reconstrucao de defeitos complexos.
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Capitulo V

Caso Clinico
Identificac&o do Paciente
PGAS;

11 anos de idade;

Destino — Servico de Cirurgia Plastica Reconstrutiva Cranio Maxilofacial e

Unidade de Microcirurgia do Centro Hospitalar de Gaia;
N° do Processo/NSC — 6018013/490970.
Motivo de Internamento

Defeito segmentar de ramo ascendente, angulo e corpo da mandibula

esquerdos.

Fig: 1/2 Aspectos frontal e lateral esquerdo do doente com assimetria facial por

agenesia mandibular do ramo ascendente e corpo esquerdo
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Diagnoéstico de Admisséo
Sindrome de Goldenhar
Antecedentes Pessoais

Paciente do sexo masculino com 11 anos de idade, 35 kg de peso
portador de Sindrome de Goldenhar unilateral esquerdo com alteracdes
oculares, auriculares e histéria prévia de mudltiplas intervencdes cirargicas,
realizadas noutra instituicdo: correccdo de fenda labio-palatina, tentativa de
reconstrucdo de hipoplasia do corpo e ramo mandibular esquerdos com
enxerto de crista iliaca sem sucesso, comissuroplastia labial e tentativa de
reconstrucdo do pavilhdo auricular sem sucesso, hipoacusia e deficite visual a

esquerda.
Avaliacao Pré-Operatoéria

Como avaliacdo pré-operatéria, e para além do exame clinico, foi
realizado TAC tridimensional da cabegca e pescoco. A partir desta TAC,
procedeu-se a um planeamento cirdrgico com simulagdo virtual da cirurgia e
materializacdo em modelos estereolitograficos. Estes modelos sdo usados para
optimizar o planeamento cirdrgico e guiar o procedimento reconstrutivo intra-

operatériamente.

Fig: 3 Aspecto per-operatdrio demonstrando a distopia do pavilhao auricular e

o desenho das incisdes cirdrgicas previstas.
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Exames e Actos Clinicos Complementares

e Consulta de psiquiatria;

e Consulta de pneumologia;

e Consulta de cardiologia;

e Cinesiterapia respiratoria;

e RX torax;

e Tomografia Axial Computorizada,

e Electrocardiograma,

e Broncofibroscopia;

¢ Imunohematoterapia (transfusdo sanguinea);

e Destartarizacéao total.

Fig: 4 Tomografia axial computorizada tridimensional cranio-maxilo-
facial que revela agenesia do ramo ascendente, angulo, parcial do corpo

e arcada zigomatica esquerda.

Procedimento Cirurgico

O processo reconstrutivo planeado e executado foi o de uma
transferéncia microcirdrgica livre vascularizada de um retalho composto
osteofasciocutaneo de peronio para reconstrucdo da hemimandibula esquerda
dissecado da perna esquerda. A porcdo cutanea do retalho foi
desepidermizada e colocada profundamente para corrigir o défice de volume na

hemiface esquerda. As anastomoses microcirirgicas realizadas foram: artéria
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peroneal — artéria carétida externa (termino-terminal) — veia peroneal comitante

— veia jugular interna (termino-lateral).

Durante a cirurgia com duracdo de 12 horas, sob anestesia geral
balanceada, o doente manteve-se estavel havendo apenas a referir
necessidade de administracdo de hidrocortisona e aminofilina por discreto
broncospasmo; lunidade de GR por anemia relativa, cloreto de potassio para
correcgéo de hipocaliémia e cefazolina como antibioterapia profilactica. Durante
a intervengéo cirurgica foram administrados 4000 CC de cristal6ides.

i

Fig: 5 Desenho do retalho livre osteo-cutdneo do perdnio na perna esquerda

Fig: 6 Aneo-mandibula modelada no retalho de perénio com placa de
osteossintese

Periodo Pds-Operatdrio

Na admissdo na UCIP, o paciente encontrava-se sedado com

remifentanil, apresentando-se sonolento mas reactivo com mucosas coradas e
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hidratadas. Apresentava taquicardia sinusal de 160 bat/min, tensé&o arterial de
120/80 mmHg. Actividade cardiaca sem sopros, taquicardia, actividade
pulmonar sem alteracdes e ventilacdo controlada com boas trocas ventilatérias.
Procedeu-se a entubacdo nasotraqueal com tubo 6 aramado (laringoscopia
facil). Abdébmen sem alteracdes relevantes. O membro inferior esquerdo
apresenta boa perfusdo, sem sinais de compressdo, dreno redivack com
vestigios hematicos. Penso cervical repassado com conteiddo hematico. Os

drenos apresentavam drenagem hematica escassa.

No primeiro dia de internamento o paciente fez episddio de taquicardia e
hipotensdo com necessidade de aminas pos fluidoterapia. Ao segundo dia fez
pico febril de 39°C tendo iniciado a 14 de Agosto de 2008 amoxicilina e acido
clavulanico (1,2gr EV 8/8h), tendo atingido a apiréxia a 15 de Agosto de 2008.

A 15 de Agosto de 2008, o paciente foi extubado sem qualquer tipo de

complicacédo iniciando agua gelificada.

A 16 de Agosto de 2008 o paciente teve alta da UCIP, (6° dia de pés-
operatorio e 6° dia de antibioterapia) apresentando-se consciente, colaborante
e orientado. Este manifestava queixas esporadicas de cefaleias justificadas
pela dificuldade em dormir.

Apresentava ventilagdo espontanea com Sat de O, de 21%, de 100%
actividade cardio-pulmonar sem alteragdes, normotenso (TAS:110-120 mmHg
e TAD: 60-70 mmHg) e normocardio (FC 80 bpm) com boa evolu¢do dos

fluidos operatorios e com drenagem vestigial.

No periodo pdés-operatorio verificou-se uma necrose parcial da pele
cicatricial da hemiface esquerda com necessidade de reconstru¢do com um

enxerto de pele total.
Terapéutica durante o Internamento
Fluidoterapia

e SF 500cc a 21ml/h;
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Dx 5% a 21ml/h.

Analgesia

Perfalgan, 750mg EV 8/8h.

Antibioterapia

Amoxicilina + acido clavulanico, 1,2gr EV 8/8h;
Bacitracina na face, aplicar 1 vez ao dia;
Ranitidina 25mg em 20cc, 12/12h.

Valores analiticos a data de alta

Hb (g/dl) 9,0

VG (fl) 27

Leuco (10%) 8220

Plag 336000

Sadio (mEqg/l) 135
Potassio (mEg/l) 4
Magnésio (mEg/l) 1,38
Ureia (mg/dl) 19

Creat (mg/dl) 0,28

Fi O, (%) 21
SAT O, 100%

Resultados

A transferéncia livre do retalho osteofasciocutaneo de perénio permitiu a

reconstrucao de defeito 6sseo extenso da mandibula.

Pela avaliacéo clinica é evidente uma melhoria da simetria facial.

O arco da mandibula encontra-se adequadamente reconstruido.
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A transferéncia Ossea vascularizada permite a manutencdo da

viabilidade biolégica do tecido 6sseo nomeadamente das suas células

osteoblasticas.

Fig: 7/8 Aspectos frontal e lateral do resultado pds-operatério revelando uma
melhoria significativa da assimetria facial. Cicatrizes residuais para futura

correcgao cirurgica.
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Fig: 9 Tomografia axial computorizada tridimensional demonstrando
reconstrucdo esquelética da hemimandibula esquerda com osso de perénio

homolateral vascularizado e com capacidade de crescimento.

Actualmente o doente encontra-se em processo reconstrutivo do

pavilhdo auricular esquerdo.
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Capitulo VI

Conclusao

A raridade e heterogenecidade do Sindrome de Goldenhar demonstram
o caracter multifactorial desta doenca. Tendo como triade classica, alteracdes
oculares, auriculares e vertebrais. As dimorfias anatomicas mais frequentes
sdo a microssomia hemifacial e a displasia do pavilhdo auricular. Sendo um
sindrome genético multifactorial € necessario o aconselhamento genético bem
como o estudo detalhado da causa em cada individuo portador deste sindrome,

como forma de prevenir futuros novos casos.

A vantagem de se ter feito um retalho 6sseo vascularizado é o facto de
se manter a viabilidade das células organicas do osso nomeadamente 0s
osteoblastos. E assim possivel inferir da capacidade do crescimento 6sseo
destes retalhos vascularizados num doente em fase de crescimento. E de
considerar este caso de uma tipicidade reconstrutiva, a qual podera permitir a

avaliacao de crescimento 0sseo até a fase adulta.

Este doente devera ter um seguimento clinico temporal e imagioldgico
adequado para esta avaliacdo. Este estudo estd a ser efetuado pela Dra.
Teresa Vales — Odontopediatria do ISCS-N.
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