INTERVENGAO FONOAUDIOLOGICA EM UM CASO DE SIGNATIA CONGENITA
MAXILOMANDIBULAR - RELATO DE CASO

SPEECH THERAPY INTERVENTION IN A CASE OF CONGENITAL
MAXILOMANDIBULAR SIGNATIA - CASE REPORT

Fernanda Celeste Sanchez Weber
Ana Paula Blanco Dutra

RESUMO

A signatia congénita maxilomandibular é considerada uma condigdo incomum,
caracterizada pela fusdo 6ssea da maxila e da mandibula. Objetivo: Dada a raridade
da patologia, associada a auséncia da abertura bucal ao nascimento, o estudo busca
apresentar e analisar a conduta fonoaudiolégica em um caso de um paciente com
diagndstico de signatia congénita maxilomandibular atendido em um hospital infantil
publico na regidao sul do pais. Metodologia: A seguinte pesquisa foi de carater
observacional do tipo relato de caso, mediante obteng¢ao de dados a partir de analise
do prontuario. Resultados esperados: Os dados analisados do paciente
diagnosticado com a patologia descrita, representam evolugéo positiva nas fung¢des
do sistema estomatognatico quando o mesmo foi submetido a terapia fonoaudiolégica
e a outras intervengdes associadas, como cirurgica e nutricional.

Descritores: Fonoaudiologia. Malformagao congénita. Sistema estomatognatico.

INTRODUGAO

A fusdao maxilo mandibular congénita é considerada um disturbio raro, a qual
pode ser classificada como fusao do tecido mole (sinéquia) ou fusdo 6ssea (signatia).
S&o poucos os casos registrados na literatura, o primeiro foi relatado por Burket em
1936.

O grau da fusdo 6ssea é variavel. Dawson et al. (1997) criaram a primeira
classificagdo de signatia, podendo ser nomeada como simples ou complexa,
subdividida em fusdo completa, unilateral, bilateral ou fusdo anterior. A etiologia &
desconhecida, porém, pode ser associada a alguma sindrome ou se manifestar
isoladamente. Existem varias hipdteses em relagédo a etiologia da fusdo Ossea
congénita, uma das mais citadas na literatura é a persisténcia da membrana

bucofaringea durante o desenvolvimento fetal (GARTLAN, 1993). Outra estimativa
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possivel € a fusdo anémala de superficies epiteliais adjacentes que incluem bandas
de constricdo amnidtica na regidao do primeiro arco branquial no feto em
desenvolvimento (PUVABANDITSIN, 2003). Ja, Hegab (2012) defende que o uso de
grandes doses de meclizina e vitamina “A” durante o periodo de gravidez, pode ser o

verdadeiro estopim da origem de neonatos nascidos com fusao 6ssea.

A signatia congénita maxilomandibular geralmente esta associada a outras
anomalias, como aglossia congénita (SARIN; RAJ; ARYA, 2017). A auséncia da
lingua, pode provocar um grande impacto em alteragdes das funcdes do sistema
estomatognatico, como degluticdo, mastigacéo, respiragdo e alteracdo fonética e
fonoldgica na crianga, por isso torna-se essencial a participagado do profissional de

Fonoaudiologia na avaliagao e reabilitagdo desses casos.

Outro agravante comum em pacientes diagnosticados com fuséo
maxilomandibular € o diagnéstico de disfagia. A disfagia € um disturbios da degluticao
que acomete qualquer parte do trato digestorio, desde a boca até o estdmago,
podendo causar complicagbes como alteragdo na degluticdo, desnutri¢ao,
desidratacdo e complicag¢des respiratdrias (FURKIM, 2008). De acordo com Levy e
Almeida (2018), atualmente a disfagia orofaringea € o disturbio de degluticdo mais
comum em pediatria, onde a incidéncia € maior em sindromes craniofaciais, criangas
prematuras, anormalidades do trato aerodigestivo superior, malformagdes do sistema
nervoso central e atraso no neurodesenvolvimento. O termo Disfagia em neonatos é
utilizado para descrever um amplo espectro de disfuncdes alimentares ou de
degluticdo apresentadas por recém nascidos com problemas clinicos complexos

como alteragdes estruturais.

Segundo o Comité de Motricidade Orofacial (2004), o fonoaudidélogo é o
profissional especializado e capacitado para atuar com avaliagdo, diagndstico,
habilitacdo, desenvolvimento, aperfeicoamento, estudo/pesquisa e reabilitacdo dos

aspectos estruturais e funcionais das regides orofacial e cervical.

Este estudo visa caracterizar os resultados da intervengao fonoaudioldgica
empregada em um caso de um bebé com diagndstico de signatia congénita
maxilomandibular, no que se refere a avaliagao, reabilitacdo das funcdes e estruturas

do sistema estomatognatico e identificar os beneficios da reabilitagao para promogao
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de uma alimentagao segura, eficiente e saudavel, bem como contribuir com o meio

cientifico devido a sua raridade.

RESULTADOS

Relato de caso

O presente estudo respeitou a Declaracdo de Helsinque e a Resolugéo
466/2012, sendo aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisas com Seres Humanos
da Universidade Federal de Santa Catarina e Hospital Infantil do setor publico,
localizado no Estado de Santa Catarina sob sob registro CAAE:
45378721.5.3001.5361.

Os responsaveis do paciente a ser descrito, concordaram com a participacao
do mesmo na pesquisa, assinando o termo de consentimento livre e esclarecido. O
instrumento de analise constitui-se de registros do prontuario de um paciente com
diagndstico de Signatia Congénita Maxilomandibular, durante o periodo de
internacéo.

Mae de 40 anos, tipagem sanguinea A+. Realizou uso de amoxicilina durante
a gestacdo acompanhado de creme vaginal. Nega parentesco com o pai da crianga e
nega uso de outros medicamentos ou drogas. A mesma realizou processo de
suplementagao com acido félico durante a gestagao. A méae relatou ter realizado 10
consultas pré-natais e trés ultrassons obstétricos, nenhum morfoldgico.

O paciente a ser descrito, com iniciais de U.P.M, nasceu no dia 05/06/2018, &
de sexo masculino, branco, recém-nascido a termo (39s+3d) através de parto
cesareo, pesando 3,300 kg, Apgar 8-9, ao nascimento, foi observado auséncia de
abertura da boca, associada a malformagbdes que deveriam ser investigadas pela
genética. Apds 52h de vida foi transferido do hospital de origem para o hospital de
referéncia da regido de Floriandpolis, devido ao quadro de malformacao congénita.

Diante da avaliagao clinica, o paciente apresentou diagndstico de complexo
malformativo signatia - auséncia de abertura da cavidade oral (fusdo de ossos da
mandibula e maxila) e malformagéo de extremidades (auséncia de pés e méo direita,
sindactilia na mao esquerda). O procedimento cirurgico de abertura da cavidade oral
foi realizado dentro de 48h apds a segunda internacgéo. Inicialmente n&o foi possivel



realizar o processo de intubacgao por alteragao estrutural para realizagao cirurgica, e

apos discussao da equipe médica, realizou-se o procedimento de traqueostomia.

Procedimento cirudrgico:

Para o procedimento cirurgico, o paciente encontrava-se traqueostomizado e
devidamente sedado. Inicialmente, realizou-se osteotomia anterior em maxila e
mandibula, seguido de exploracédo da cavidade oral no qual observou-se presenca de
lingua primitiva.

ApOs abertura da cavidade oral e rompimento maxilomandibular, realizou-se
descolamento de palato mole, aderido a mucosa palatina. Na sequéncia, houve a
checagem da abertura e movimentos mandibulares, no qual se pode confirmar a
presenca de mobilidade da articulagdo temporomandibular.

Logo apos, foi realizada a osteoplastia em palato e mandibula e a reconstrugao da
lingua, esta realizada com a rotagao de retalho palatino (palato mole). O procedimento

cirargico foi finalizado apos a reconstrugdo do palato em forma de "tenda".

Figura 1 Paciente antes do procedimento
cirargico.

Figura 2 - Paciente durante o procedimento
cirargico.
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Figura 3 - Paciente apés o procedimento
cirurgico.

ApoOs procedimento cirurgico, tragou-se um planejamento de cuidados
multiprofissional, com avaliagcbes e discussbes diarias para adequacgdes que se

faziam necessarias.

Conduta Fonoaudiolégica

Conforme discutido com a equipe bucomaxilomandibular e fonoaudioldgica,
decidiu-se realizar fonoterapia de forma continua, trés vezes ao dia. No primeiro dia
de pébs-operatério (PO), iniciou-se a fonoterapia mediante limpeza oral com
Clorexidina 6/6h e aplicagao de Omcilon, e uso continuo da chupeta silicone. Em
funcdo da incapacidade de alimentagao segura por via oral, o paciente realizava uso
de via alternativa de alimentacgao por sonda gastrica.

Durante as primeiras 48h de PO, foi realizada fonoterapia, com enfoque
principal na abertura e fechamento da boca e permanéncia continua da chupeta de
silicone fixada com fita micropore, para evitar recidiva cirdrgica da fusao
maxilomandibular. Diante da caracterizagao de dor intensa e continua, decidiu-se que
a fonoterapia seria realizada apds a aplicacdo de morfina.

No terceiro dia de PO, observou-se sinal de cicatrizacdo com auséncia de
sangramento em cavidade oral. Além disso, permaneceram as condutas efetuadas
anteriormente e incrementou-se o procedimento de estimulagdo sensoério-motora-oral
- ESMO com manejo de cotonete umido com agua destilada. Apds receber estimulo
sensorial, a lingua primitiva iniciou movimentos laterais. Também observou-se
melhora na movimentagdo e abertura bucal durante a estimulacdo. Apods
procedimento de fonoterapia, a equipe médica realizou aplicacdo de laser vermelho

4J em palato e assoalho bucal.



Durante avaliagdo das estruturas do sistema estomatognatico (SE), foi
observado auséncia de vedamento labial, presenca de lingua primitiva (hipoglossia)
e bochechas simétricas. As estruturas avaliadas apresentaram forga ineficiente,
mobilidade restrita e tdnus diminuido. Observou-se também, mandibula retraida com
restricido de abertura, palato com presenca de fissura posterior (consequéncia de
procedimento cirurgico), fungao de sucgao e degluticao ineficientes. Nao foi possivel
avaliar abertura orofaringea por limitagdo de abertura bucal. Observou-se auséncia
de uvula. O RN permaneceu com pouca tolerancia ao toque intra-oral e presenca de
secrecao em traqueostomia e CNO2 p 1,0L/min.

No 4° dia de PO, durante intervencao de fonoterapia, observou-se melhora na
simetria da abertura da cavidade oral e inicio de presenca de reflexo oral de busca,
concomitante a aumento de mobilidade lingual. Optou-se por realizar alternancia de
chupeta bola com chupeta ortoddéntica de silicone e inicio de técnica de sucgao nao
nutritiva - SNN. Dessa forma, obteve-se melhora na abertura bucal, e presenca de
simetria do lado direito e esquerdo da face.

Apesar de todas as intervencgdes pertinentes ao cuidado do RN terem sido
realizadas, no 10° dia de pds-operatério, o paciente adquiriu infecgao bacteriana
staphylo haemolyticus, entrando em isolamento de contato. Entretanto, observou-se
inicio de movimentos de sucgédo. Manteve-se a conduta fonoaudiolégica de higiene
oral, realizacdo de ESMO, exercicio de abertura e fechamento bucal e a alternancia
de chupetas entre bola e ortoddntica.

No 24° de internacao, cancelou-se limpeza oral com Clorexidina e aplicagao
de Oxilon. Durante a fonoterapia, foi possivel observar excesso de secrecdo na
traqueostomia. ApoOs realizar exames médicos, o RN foi diagnosticado com
Pneumonia e foi migrado para Unidade de Cuidados Intermediarios.

Para a avaliagao da degluticao, foi utilizado o Blue dye test. O teste é exclusivo
para uso em pacientes traqueostomizados o qual possui a fungdo de demonstrar se
ha ou ndo aspiracdes. Apods 2h de aplicacido do corante alimenticio em cavidade oral,
observou-se saida de secregcdo azulada na traqueostomia, sinal indicativo de
aspiracao traqueal silente. Sendo assim, definiu-se o diagndstico de “Disfagia
orofaringea grave” em RN, com indicagéo de troca de via alternativa de alimentagao
sonda nasogastrica para gastrostomia.

Com o passar dos dias e conforme a tolerancia ao toque do RN, foi possivel

iniciar massagens orofaciais intra e extra orais para ganho e adaptacédo de ténus,



além de dar inicio a estimulos proprioceptivos na face e continuidade de estimulagao
para promover abertura bucal. Também iniciou-se estimulagdo de Sucg¢do Nao
Nutritiva - SNN com dedo enluvado, sendo possivel observar melhora na organizagao
dos movimentos da sucgdo que com o passar dos dias tornaram-se de forma
sistematica. Consequentemente, observou-se presenca de sucgado ritmada, néo
sendo mais necessario utilizar fita Micropore para fixacdo de chupeta. Contudo, foi
perceptivel que com o passar dos dias houve melhora significativa de respostas.

Diante de avangos do estado geral e apds discussbes com a equipe
multidisciplinar, no dia 16/07/2018 foi dada alta hospitalar. Mediante conduta
manteve-se acompanhamento fonoaudiolégico domiciliar, orientagdo aos pais da
importancia da continuidade de massagens intra e extra orais e retorno ambulatorial
apos 7 dias.

No primeiro retorno ambulatorial foi observado melhora funcional da degluticao
de saliva. Também foi possivel observar aumento do volume da lingua. Apds
reavaliagdo com a equipe de Otorrinolaringologia, foi indicado o processo de
decanulagao e no mesmo dia, iniciou-se o0 uso da valvula de fala, no qual foi possivel
observar boa paténcia de via aérea superior, sem presenca de sinais de desconforto
respiratorio. Em seguida, aplicou-se o gotejamento de 1 mL de leite com blue day
teste, com auxilio de seringa e chupeta ortoddntica, com objetivo de verificar presenca
ou nado de aspiracao traqueal. Contudo, o paciente nido apresentou saida em
traqueostomia, sendo possivel o inicio de estimulos nutritivos. Os pais foram
orientados a continuar com massagens extra e intra orais de forma diaria.

No segundo retorno de forma ambulatorial, o paciente tolerava em média 40
minutos a utilizagao da valvula de fala e passou a aceitar entre 20 e 30 ml de via oral,
com auséncia de escape em traqueostomia e sem sinal de desconforto respiratorio.
Mediante progressdo com a valvula de fala, foi possivel iniciar processo de
decanulagao da traqueostomia. Depois de 20 dias, através do retorno ambulatorial, o
paciente passou a tolerar a utilizacdo da valvula de fala durante 24h e com menos
necessidade de aspiragdes ao dia, sendo possivel iniciar processo de oclusdo da
traqueostomia.

Uma vez no proprio domicilio o paciente retirou a traqueostomia de forma
involuntaria. No préximo retorno, sem a traqueostomia, o paciente emitiu sons
guturais de forma adequada e com boa paténcia de vias aéreas, sendo possivel
observar o batimento da asa do nariz bilateralmente. O paciente permaneceu



recebendo consisténcia liquida (leite) por via oral e conforme combinado com a
equipe médica, iniciou-se o processo de alimentagdo complementar com frutas.

Durante avaliagao funcional da degluti¢cdo, o paciente permaneceu sentado em
90°. Para a oferta utilizou-se mamé&o na consisténcia pastosa e como utensilio
espatula em formato plano total. O paciente apresentou captagédo, vedamento labial
e controle oral ineficiente e tempo de transito oral aumentado, devido a auséncia da
lingua. Boa sensibilidade oral, presenga de percepg¢ao do alimento com uso de
espatula, presenca de degluticbes multiplas durante oferta, auséncia de tosse,
durante e apds a degluticao, e auséncia de compensacao de cabecga. Apresentou boa
aceitagdo em quantidade e sem sinais de desconforto ou penetragao/aspiragcao
traqueal. Conforme avaliagdo foi deliberado dieta nas consisténcias de liquido (leite)
e pastoso (frutas). Vale ressaltar que a oferta foi adaptada, sendo necessario inserir
o alimento de forma mais posterior e préxima a abertura orofaringea para evitar o
escape anterior.

Com um ano e seis meses de idade, U.P.M foi submetido ao exame de
videofluoroscopia, o qual foi realizado por médico radiologista e fonoaudiélogo. No
exame, foi possivel avaliar apenas a oferta da consisténcia liquida em mamadeira
com bico ortodbéntico. Observou-se vedamento labial eficiente, fazendo retirada do
liquido com movimentos de prensa e movimentacéo de palato mole. Apresentou leve
escape anterior, estase em cavidade oral, tempo de transito do bolo alimentar
adequado. Incompeténcia velofaringea importante, com varios episédios de
nasoregurgitacao. Em fase faringea, observou-se estase em recessos faringeos, com
presenga de episddios de penetracdo laringea com limpeza efetiva apds degluticao.

O paciente nao apresentou episddios de aspiragao traqueal. Conclusao: Disfagia leve

DISCUSSAO

A signatia congénita é considerada como uma condig¢édo rara, no qual o neonato
nasce sem a abertura da boca e/ou cavidade oral impedindo o desenvolvimento
normal do sistema estomatognatico (KHASGIWALA et al. 2016).

Conforme Mohan (2018), existem apenas 48 casos de fusdo maxilomandibular
descritos na literatura. De acordo com a gravidade da patologia, o procedimento
cirargico deve ser planejado cautelosamente e com agilidade. O que foi seguido no
caso aqui descrito, no qual a primeira cirurgia foi realizada quando paciente estava



no 4° dia de vida. Para isto o quadro de saude do paciente deve ser estavel. Agravos
e recorréncias pos-cirurgicas sao comuns, entretanto a principal causa de morte dos
casos citados na literatura é a pneumonia aspirativa e insuficiéncia respiratéria
durante o nascimento (MOHAN, 2018; LOPEZ, et al. 2018; BROOME, 2016).

Sabe-se que a fusdo maxilomandibular pode comprometer as fungdes de
succgao, degluticdo, mastigacédo e fala. O que ja estava adaptado ao quadro, sofre
novas mudangas apos a cirurgia em fungédo da reconstrugao das estruturas, como a
lingua por exemplo, fundamental para o adequado desempenho das fung¢des do
sistema estomatognatico.

Ao nascimento, o paciente apresentava auséncia das fung¢des da sucgao e
degluticdo por incapacidade estrutural. Dependendo das estruturas envolvidas no
procedimento cirurgico, as consequéncias, nas fung¢des da sucgao e/ou na degluti¢ao,
podem ser temporarias ou mais duradouras, sendo estes os principais impactos apos
a cirurgia, como aconteceu no caso descrito.

ApOs o procedimento cirurgico observou-se que a sucgao apresentava
incapacidade de controle oral, ocasionada pela auséncia e/ou reestruturacao
muscular e 6ssea. Na degluticdo, esses impactos foram manifestados por meio de
estase em cavidade oral, dificuldade no transito oral e aspiracao saliente.

A terapia miofuncional é considerada um método de estimulagdo e/ou
treinamento muscular o qual busca adequar a forga muscular, alterar o tonus,
aumentar a mobilidade e consequentemente provocar mudangca nos padrdes
funcionais (DEGAM, RONTANI, 2004). A terapia miofuncional foi voltada
essencialmente na realizagdo de exercicios de abertura maxima de boca e
massagens de ativagdo neuromuscular nas regides em zonas motoras da face entre
elas, zona frontal, zona nasal inferior, zona das narinas, zona dos olhos , zona labial,
zona mentual e zona supra-hididea. Nao s, mas também realizou-se estimulagéo
tatil térmica com cotonete umido e gelado, e estimulagdo gustativa com cotonete
umedecido com leite.

A terapia voltada diretamente a estimulacdo da funcado é considerada um
método de treinamento para gerar maior modificagdo muscular. A execugao das
funcdes do sistema estomatognatico além de desencadear a modificagdo muscular,
auxilia na prevencao de desvios no desenvolvimento craniofacial e promove nova
postura das estruturas em repouso (DEGAM, RONTANI, 2004). Para o caso descrito,
tornou-se fundamental a terapia miofuncional, a qual desempenhou a adaptagao da
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musculatura, restabelecimento de fungdes e até mesmo fez surgir novos processos
compensatorios.

Pacientes internados que possuem deformidades na regido craniofacial, como
fusdo maxilo mandibular, desenvolvem comprometimento na conservagao das vias
aéreas, consequentemente dificultando e/ou impedindo a alimentagao por via oral do
paciente (MOHAN, 2018). Dessa forma, isso interfere no periodo da alta hospitalar do
RNs e/ou lactente, a qual depende na maior parte dos casos da aptidao na funcéo da
alimentacao segura (LEVY; ALMEIDA, 2018).

A estimulagéo da sucgao nao nutritiva (SNN) mostrou-se benéfica ao paciente,
uma vez que minimizou a privagao sensorial, permitindo a alimentagao por via oral,
0 que contribuiu na redugao do tempo de transi¢cao alimentar, tornando-a mais segura
e efetiva. Segundo a literatura, a realizagdo da estimulacdo da SNN antes da
alimentacgao, faz com que o RN alcance um estado comportamental adequado e seja
capaz de organizar e restabelecer as fungdes da sucgao e degluticdo (MOREIRA, et.
al, 2014; FUCILE, et. al, 2005).

A disfagia orofaringea é decorrente de um dos principais problemas de
criangcas com malformagdes craniofaciais em virtude das anomalias estruturais
(MAEDA, 2008). Durante a reabilitacdo fonoaudiolégica utilizou-se, como forma de
atuacado, as terapias direta e indireta. Na terapia indireta, foram realizados
Estimulacao Sensoério Motor Oral - ESMO, massagens orofaciais intra e extra orais,
além de estimulacao tatil térmica, estimulos proprioceptivos na face para melhorar o
controle motor oral, a sensibilidade, a mobilidade, a motricidade, o tbnus e a postura
das estruturas remanescentes. Na terapia direta, empregou-se a alteragdo de
utensilio a fim de auxiliar na ejecao de alimentos para a faringe e uso de valvula de
fala.

A vélvula fonatdria e de degluti¢cao (valvula de fala) é um dispositivo terapéutico
utilizado em pacientes que estejam traqueostomizados, no qual influencia
positivamente a biomecanica da degluticdo. O presente estudo confirma os achados
da literatura em relagdo aos beneficios da valvula fonatéria e de degluticdo em
pacientes traqueostomizados e 0 ganho na aceleragao no processo de decanulagéo
(VIEIRA, 2011). No qual observou-se melhora no restabelecimento da pressao aérea

subgldtica, aumento de sensibilidade laringea e consequentemente, diminuigdo da



quantidade de secrecgéo oral e em traqueostomia, tornando o paciente apto para a
retirada da mesma. Além do surgimento de sons vocais.

Torna-se indispensavel mencionar que o0 sucesso da intervencao
multidisciplinar foi consequéncia da colaboracdo familiar do paciente, sendo
indescritivel a grandiosa forma de afeto, amor, carinho e incentivo que o RN recebeu
durante todo processo de internagcdo e acompanhamento ambulatorial. Sendo
fundamental ressaltar a importédncia do vinculo de amor observado durante as
intervengdes entre mae e filho.

A principal limitacao deste estudo foi a escassez de referencial tedrico, no que

se refere ao processo de reabilitagdo funcional em casos de fusdo maxilomandibular.

CONSIDERAGOES FINAIS

Verificou-se que a fonoterapia foi de carater essencial e influenciou
positivamente na aquisicdo das fungdes do sistema estomatognatico como
respiragao, succgao e degluticao. Esses dados visam contribuir com o meio cientifico

acerca da pratica fonoaudiolégica em casos de signantia congénita em questao.

Atualmente, ndo existe protocolo de tratamento estabelecido para tal anomalia,
considerando a relativa raridade da condigcdo. Devido a gravidade do disturbio,
destaca-se a necessidade de estudos envolvendo esta patologia, contribuindo assim

para o meio cientifico.
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