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Resumo

Introducdo: A Sequéncia de Pierre Robin (SPR) ¢ caracterizada por micrognatia,
glossoptose, e presenca de fissura palatina, acarretando, como consequéncias desta
alteragdo, comprometimento respiratério e dificuldade em se alimentar. No entanto, os
sinais clinicos secundarios relacionados a esta doenca, bem como, a relevancia do
atendimento multidisciplinar e da capacita¢do dos cuidadores raramente sdo discutidos na
literatura. Objetivo: Realizar uma revisdo integrativa acerca das manifestagdes clinicas
secundérias e dos aspectos multidisciplinares relacionados a SPR. Materiais e Métodos:
Para tanto, um levantamento bibliografico sobre o tema foi realizado nas bases de dados de
literatura cientifica Pubmed, Scielo, BVS-Lilacs ¢ BBO, incluindo desde de revisdes de
literatura, relatos de casos, estudos prospectivos e retrospectivos, estudos clinicos
randomizados a revisdes sistematicas e meta-analises, publicadas entre janeiro de 2014 e
dezembro de 2019 em lingua inglesa ou portuguesa. Investigacdes moleculares ou estudos
em animais, auséncia do termo “Pierre Robin” no titulo e/ou resumo, bem como, artigos
ndo acessiveis na integra, ou trabalhos cujo tema principal divergia da questdo norteadora
proposta (“Quais sdo as manifestagées clinicas secunddrias e os aspectos
multidisciplinares relacionados a Sequéncia de Pierre Robin?”), foram excluidos da
analise. Os achados dos estudos selecionados pelos critérios pré-estabelecidos foram
discutidos de maneira descritiva. Resultados: Inicialmente 108 artigos foram encontrados
no levantamento bibliografico, e destes, 28 artigos responderam o proposito desta revisdo.
Os aspectos multidisciplinares relacionados a SPR incluiram os seguintes topicos:
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Introducio

Avaliacao do descarte de leite doado & um banco de leite humano
Discard assessment of donated milk to a human milk bank

diagnostico, etiopatogenia da doenca, taxa de mortalidade dos pacientes, avaliacdo
dimensional da fissura e importdncia da promog¢do do autocuidado. As manifestagdes
clinicas secundarias da doenca compreenderam anomalias dentarias e alteragcdes Osseas,
musculares e cardiacas. Conclusdo: Os aspectos multidisciplinares relacionados a SPR
mostraram a complexidade do diagnostico e etiopatogenia dessa alteragdo, o maior risco de
mortalidade e fissuras palatinas mais extensas em individuos acometidos, bem como, a
necessidade da promocgdo de autocuidado aos familiares de bebés com SPR para redugdo
dos riscos de complicagdes e aumento qualidade de vida desses pacientes. Enquanto que, as
malformac¢des dentarias e/ou Osseas, musculares e cardiacas, caracterizadas como
manifesta¢des clinicas secundarias da SPR, podem se apresentar como um fator isolado ou
compor uma condi¢do sindromica.

Palavras-chave: Fenda labial, fissura palatina, Sindrome de Pierre Robin.

Abstract

Introduction: Pierre Robin Sequence (PRS) is characterized by micrognathia, glossoptosis
and cleft palate. Clinically, the consequences of this alteration include respiratory
impairment and feeding difficulties. However, secondary clinical signs related to this
condition, as well as the relevance of multidisciplinary care and the training of caregivers
are rarely discussed in the literature. Objective: This study aimed to perform an integrative
review about secondary clinical manifestations and multidisciplinary aspects related to the
Pierre Robin Sequence PRS. Material and Methods: For this purpose, a bibliographic
research on this topic was carried out in scientific literature databases Pubmed, Scielo, BVS-
Lilacs and BBO, including from literature reviews, case reports, prospective and
retrospective studies, randomized clinical studies to systematic reviews and meta-analyzes,
published between January 2014 and December 2019 in English or Portuguese. Molecular
investigations and animal studies, absence of the term “Pierre Robin” in the title and/or
abstract, as well as, impossibility of accessing the full text version, or articles with main
theme diverging from the proposed research question (“What are the secondary clinical
manifestations and multidisciplinary aspects related to Pierre Robin Sequence?”) were
excluded from the analysis. The findings of the studies selected in terms of pre-established
criteria were discussed in a descriptive way. Results: Initially, bibliographic research
showed 108 articles, which 28 answered the purpose of this review. Multidisciplinary
aspects related to the PRS included: diagnosis, etiopathogenesis of the disease, patient
mortality rate, cleft dimensional evaluation and importance of promoting self-care. The
secondary clinical manifestations of the disease consisted of dental anomalies and bone,
muscle and cardiac alterations. Conclusion: The multidisciplinary aspects related to PRS
showed the complexity of the diagnosis and etiopathogenesis of this disorder the higher risk
of mortality and more extensive cleft palates in affected individuals, as well as the need to
promote self-care to parents of babies with PRS in order to reduce the risks of
complications and improve quality of life of these patients. Whilst dental and/or bone,
muscle and cardiac malformations, characterized as secondary clinical manifestations of
PRS, may feature an isolated factor or a syndromic condition.

Keywords: Cleft lip, cleft palate, Pierre Robin Syndrome.

Robin como “formato da face

A Sequéncia de Pierre Robin (SPR) ¢
uma condigdo composta por retro- ou
micrognatia, glossoptose, ¢ normalmente,
presenca de fissura palatina!!?. As fissuras
palatinas em pacientes com SPR sdo
tradicionalmente descritas como formato
de “U” ou “V”, sendo predominante a
ocorréncia de fissuras mais amplas
(formato de “U”)!*7. Popularmente,
denomina-se o aspecto da triade de Pierre

aparéncia de passaro”''2. A prevaléncia
da SPR varia entre 1:8000%!>'* ¢ 1:30000°
nascidos vivos.

Denomina-se Sequéncia de Pierre
Robin, pois acredita-se que a micrognatia
seja precursora da glossoptose e fissura,
uma vez que ocorre um defeito primario na
cartilagem de Meckel, precursora da
mandibula. A hipoplasia mandibular,
subsequentemente,  provoca  aumento
labial, posicdo anormal da lingua, e
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consequentemente, danos no fechamento
dos processos palatinos! 631516 A SPR
pode ocorrer de maneira isolada ou
associada a outras anomalias e sindromes'
%12,13,16-26 sendo a Sindrome de Stickler a
mais comum!*12131921.2325  §  termo
Sindrome de Pierre Robin se refere a
associa¢do da Sequéncia de Pierre Robin
com uma sindrome conhecida'. O indice de
mortalidade é mais elevado nesta condigao,
em decorréncia do grave
comprometimento respiratorio e risco de
desnutri¢ao®!’.

A ma-formagdo da SPR provoca
diferentes graus de obstrucdes respiratorias
e problemas alimentares, que exigem
cuidados de uma equipe multidisciplinar e
de cuidadores habilitados, principalmente
no periodo  neonatal*>%1427.28
tratamento varia de acordo com a
severidade do comprometimento das vias
aéreas e da capacidade alimentar, incluindo
desde técnicas conservadoras a
procedimentos cirargicos®. E consenso que
esses problemas requerem diagnostico
precoce para a realizagdo imediata do
tratamento adequado, impedindo
complicagdes que possam levar até a
5bito 131719

Embora o  comprometimento
respiratorio e a dificuldade alimentar,
consequéncias do aspecto clinico da SPR,
bem como, as respectivas alternativas de
tratamento, estejam bastante
consolidados sinais clinicos
secundarios relacionados a esta doenca
raramente sdo investigados e discutidos.
Assim como, a relevancia do atendimento
multidisciplinar e da capacitacio dos
cuidadores também ¢ pouco evidenciada
na literatura.

Revisdes integrativas tem o
potencial de promover os estudos de
revisdo em  diversas areas do
conhecimento, = mantendo o  rigor
metodologico das revisdes sistematicas,
que estabelecem critérios sistematicos para
selecdo de artigos, coleta e analise dos
dados, e consequentemente produzem
informacgdes com evidéncias

2,3,5,8
3
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cientificas’®??. Desta maneira, com o

intuito de apresentar as particularidades de
manifestagdes  clinicas  incomuns e
enfatizar a importancia da assisténcia
multidisciplinar a esses pacientes, esta
revisdo  integrativa  poderd  trazer
contribuicdes ~ importantes  para 0
acolhimento integral e direcionamento para
uma conduta de tratamento abrangente em
todos os aspectos necessarios.

Portanto, o objetivo deste trabalho
foi realizar uma revisao integrativa acerca
das manifestagdes clinicas secundérias e
dos aspectos multidisciplinares
relacionados a Sequéncia de Pierre Robin.

Materiais e Métodos

A revisdo integrativa da literatura
foi realizada através de uma busca
computadorizada nas bases de dados
Pubmed (https://pubmed.nchi.nlm.nih.gov),
Scielo  (https://scielo.org),  BVS-Lilacs
(https://bvsalud.org) e BBO
(http.//bases.bireme.br), utilizando como
estratégia de busca a combinagdo entre os
descritores (MeSH/BVS-DECS): “Cleft
Lip” AND/OR “Cleft Palate” AND
“Pierre Robin Syndrome”. A questdo
norteadora desta revisdo foi: “Quais sdo as
manifestagoes clinicas secundarias e os
aspectos multidisciplinares relacionados a
Sequéncia de Pierre Robin?”.

Para realizar esta revisdo, critérios
metodolégicos foram pré-estabelecidos,
seguindo a Pritica Baseada em
Evidéncias®*’. Na selecio de artigos
considerou-se a inclusdo, desde de revisoes
de literatura, relatos de casos, estudos
prospectivos e retrospectivos, estudos
clinicos randomizados (RCTs) a revisdes
sistematicas ¢ meta-analises, publicadas
em lingua inglesa ou portuguesa, entre
janeiro de 2014 e dezembro de 2019 e
disponibilizados na integra. Os critérios de
exclusao foram: investigagdes moleculares;
estudos em animais; auséncia do termo
“Pierre Robin” no titulo e/ou resumo; bem
como, artigos ndo acessiveis na integra; ou
trabalhos cujo tema principal divergia da



questdo norteadora desta revisdo, como:
“comprometimento respiratorio”,
“dificuldade alimentar” e “alternativas de
tratamentos” relacionados a SPR.

O levantamento dos artigos foi
realizado em fevereiro de 2020, de maneira
independente, por dois autores previamente
treinados, que selecionaram uma lista
inicial de referéncias. Para a determinagao
da amostra de artigos a serem analisados
na integra, a sele¢do inicial de referéncias
foi revisada de maneira conjunta pelos dois
pesquisadores, aplicando-se os critérios de
inclusdo e exclusdo descritos, € em caso de
divergéncias um  terceiro  avaliador
estabeleceu o consenso.

Os trabalhos selecionados foram
analisados na integra, e estudos que
respondiam a questdo norteadora desta
revisdo e Investigavam ‘“manifestagdes
clinicas secunddrias” e os “aspectos
multidisciplinares” relacionados a SPR,
foram tabulados em um instrumento pré-
determinado, abordando: nome do autor
(ano); tipo de estudo; pais em que foi
desenvolvido; idioma da publicacdo; titulo
da obra; objetivo; e tema principal da
investigacdo. A amostra final de artigos foi
discutida de maneira descritiva.

Aspectos multidisciplinares ¢ manifestagoes clinicas da SPR
Multidisciplinary aspects and clinical manifestations of PRS

Resultados

Por meio das estratégias de busca e
aplicagdo dos filtros de inclusdo foram
encontrados 108 artigos, sendo obtidos
predominantemente na base de dados
Pubmed (90,7%), seguida pelas bases BVS-
Lilacs e BBO (5,6%) e Scielo (3,7%). Apos
a leitura do titulo e resumo, 70 artigos
foram eleitos e analisados na integra, e
destes, 28 compuseram a analise final da
revisaio  (Figura 1). Os  aspectos
multidisciplinares relacionados a SPR
incluiram 0s seguintes topicos:
diagndstico; etiopatogenia da doenga; taxa
de mortalidade dos pacientes; avaliagdao
dimensional da fissura; e importancia da
promocgao do autocuidado. As
manifestagdes clinicas secundarias da
doencga compreenderam anomalias
dentarias e alteracdes Osseas, musculares e
cardiacas (Tabela 1). Os dados
bibliograficos, a proposi¢do e os tdpicos
abordados por cada estudo incluido nesta
revisdo estdo descritos, e organizados em
ordem cronologica de publicagdo, na
Tabela 2.
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Figura 1 - Fluxograma da selecdo dos artigos incluidos na revisdo integrativa.

108 artigos:
- Pubmed (n= 98);
- BVS-Lilacs e BBO (n=6);
- Scielo (n=4).

70 artigos:
Leitura na integra.

290

28 artigos:
Analise final.
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Tabela 1 — Relacdo dos topicos abordados nos artigos incluidos na analise final.

TEMA PRINCIPAL ‘ TOPICOS AUTORES
van Nunen et al. (2014)"7;
Basart et al. (2015)%;
Filip et al. (2015)%;

- DIAGNOSTICO Lind et al. (2015)%;
~ ETIOLOGIA 1d ¢ ;
Oliveira et al. (2015)">;
- PATOGENIA Breugem et al. (2016)°;
- MORTALIDADE ue Pt
Resnick et al. (2018)°;
ASPECTOS Hsich et al. (2019)5;
MULTIDISCIPLINARES Cleary et al. (2020)'°.
- AVALIACAO DIMENSIONAL DA E*Od‘l’)o‘r‘tt ett all' ((228112)):;
ambert et al. ;
FISSURA PALATINA Do st al. (2019).
Trettene et al. (2016)%;
- PROMOCAO DO AUTOCUIDADO | Demoro et al. (2018)%;
Souza et al. (2018)'.
Andersson et al. (2015)'8;
‘ Smalen et al. (2017)%;
- ANOMALIAS DENTARIAS Mateo-Castillo et al. (2019)°;
Rojare et al. (2019)%.
Rosa et al. (2015)";
~ Faraz et al. (2016)'!;
gf&%ﬂi?&%%ﬁ% ARiAs | - ALTERACOES OSSEAS E Lopes ct al. (2016);
MUSCULARES Waldrop et al. (2017)%;

Pinto et al. (2018)%;
Robbins et al. (2019)'6.
Bejiqi et al. (2017)%%;
- ALTERACOES CARDIACAS Shdaifat et al. (2017)'2;
Hojland et al. (2018)*.
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Tabela 2 - Propdsito dos artigos de manifestagdes clinicas secundarias e aspectos multidisciplinares relacionados a Sequéncia de Pierre Robin.

AUTORES TIPO DE 100) (0)\7V:N TITULO PROPOSITO CLASSIFICACAO
(ANO) ESTUDO
Godbout et Série de casos Canada Inglés “Isolated Versus Pierre Robin Determinar se existem diferencas dimensionais entre fissuras | Aspectos
al. (2014)! Sequence Cleft Palates: Are They palatinas isoladas e fissuras palatinas associadas & Sequéncia de | multidisciplinares
Different?” Pierre Robin (SPR).
van Nunen et | Estudo Holanda Inglés “Elevated infant mortality rate among | Avaliar a taxa e causa da mortalidade infantil de pacientes | Aspectos
al. (2014)"7 retrospectivo Dutch oral cleft cases: a retrospective | holandeses com fissuras orais isoladas ou associadas com outras | multidisciplinares
analysis from 1997 to 2011” malformagdes, relacionando os diferentes tipos de fissuras com
condi¢des ou sindromes associadas.
Andersson et | Estudo Noruega Inglés “Bilateral Hypodontia in Adolescents | Avaliar a frequéncia de hipodontia e o padrdo de acometimento | Manifestagdes clinicas
al. (2015)"3 retrospectivo With Pierre Robin Sequence” desta anomalia na denti¢do permanente de criangas com SPR. secundarias
Basart et al. Estudo Coorte | Holanda Inglés “Etiology and Pathogenesis of Robin | Analisar o diagnoéstico, investigar a etiologia e a maneira como os | Aspectos
(2015)? Sequence in a Large Dutch Cohort” agentes patogénicos agridem o organismo na SPR. multidisciplinares
Filip et al. Estudo Noruega Inglés “Multidisciplinary Aspects of 104 Descrever caracteristicas de pacientes da sequéncia Pierre Robin | Aspectos
(2015) retrospectivo Patients With Pierre Robin Sequence” | com fissura de palato, envolvendo diferentes especialidades, a | multidisciplinares
fim de coletar informagdes sobre alteragdes respiratorias, de
crescimento e alimentagdo, avaliar a gravidade do
comprometimento e tratamentos reparadores, e investigar
sindromes e mutagdes genéticas associadas, comprometimento
cognitivo e aspectos psicologicos.
Lind et al. Estudo Franga Inglés “Prenatal diagnosis of Pierre Robin Avaliar apds o nascimento as caracteristicas fisicas de fetos, que | Aspectos
(2015)* retrospectivo Sequence: accuracy and ability to apresentaram  sinais sugestivos de SPR nos exames | multidisciplinares
predict phenotype and functional ultrassonograficos.
severity”
Oliveira et al. | Relato de caso | Brasil Inglés “Pierre Robin sequence: case report, Relatar as caracteristicas clinicas orofaciais identificadas ap6s o | Aspectos
(2015)"3 the relevance of autopsy” nascimento do bebé prematuro, e a identificagdo de ma-formagdo | multidisciplinares
da orofaringe na autopsia, compativel com diagnéstico de SPR,
que levaram a parada cardiorrespiratoria por impossibilitar o
tratamento adequado.
Rosa et al. Relato de caso | Brasil Inglés “Nager syndrome and Pierre Robin Relatar um caso clinico de um bebé com Sindrome de Nager com | Manifestagdes clinicas
(2015)"° sequence” a triade da SPR associada. secundarias
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Breugem et Revisao de Alemanha Inglés “Best Practices for the Diagnosis and | Relatar um consenso clinico sobre diagnodstico e avaliagdo de | Aspectos
al. (2016)° literatura Austrélia Evaluation of Infants With Robin criangas com RS, definido através da colaboragdo de uma equipe | multidisciplinares
Brasil Sequence: A Clinical Consensus multicéntrica e multidisciplinar com a finalidade de estabelecer
Report” um ponto de partida para definir padroes e condutas de
Canada tratamento.
Escocia
Estados
Unidos da
América
(EUA)
Franga
Holanda
india
Inglaterra
Japao
Noruega
Faraz et al. Relato de caso | Paquistdo Inglés “Pierre Robin Sequence: a rare Relatar um caso de SPR com anomalias incomuns associadas: | Manifestagdes clinicas
(2016)! presentation of absent Femur and auséncia de fémur e hérnia inguinal. secundarias
inguinal hernia”
Lambert et Série de casos Canada Inglés “Detailed Cleft Measurements: A Avaliar diferengas na medida anatomica de fissuras de labio e | Aspectos
al. (2016)"5 Comparison Between Isolated Cleft palato comparadas com fissuras de palato de pacientes sem e com | multidisciplinares
Palates and Cleft Palates Associated SPR associadas.
with Cleft Lips”
Lopes et al. Estudo Brasil Inglés “Study of Genial Tubercles of Avaliar através de Tomografia Cone Beam as medidas e | Manifestacdes clinicas
(2016)% retrospectivo Craniofacial Anomalies Individuals variacOes anatomicas do tubérculo geniano em pacientes com | secundarias
on Cone Beam Computed fissuras labial e palatina, isoladas ou associadas a sindromes.
Tomography Scans”
Trettene et al. | Estudo Brasil Portugués “Impacto da promoc¢ao do Avaliar o impacto da promogdo do autocuidado aos cuidadores de | Aspectos
(2016)7 prospectivo autocuidado na carga de trabalho de pacientes com SPR na carga horaria de trabalho da equipe de | multidisciplinares
enfermagem” enfermagem, responsavel pela supervisdo dos pacientes e
orientagdo aos responsaveis.
Smalen et al. | Estudo Holanda Inglés “Permanent tooth agenesis in non- Comparar a prevaléncia e o padrdo de agenesia dentdria entre em | Manifestagdes clinicas

syndromic Robin sequence and cleft
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(2017)* retrospectivo palate: prevalence and patterns” pacientes com SPR e pacientes com fissura palatina isolada. secundarias
Bejiqi et al. Relato de caso | Kosovo Inglés “A Giant Heart Tumor in Neonate Relatar um caso de tumor gigante no ventriculo esquerdo em | Manifestagoes clinicas
(2017)% with Clinical Signs of Pierre — Robin | paciente de 3 semanas de vida com SPR, e investigar as | secundarias
Syndrome” particularidades clinica e morfologica dos tumores cardiacos
nesta faixa etaria.
Shdaifat et al. | Relato de caso | Jordéania Inglés “Identical twins with Pierre Robin Relatar um caso raro de bebés gémeos idénticos nascidos com a | Manifestacdes clinicas
(2017)"2 syndrome; unusual encounter” sequéncia completa de Pierre Robin. secundarias
Waldrop et Relato de caso | EUA Inglés “Hypotonic newborn with cleft Relatar o processo de investigacdo do diagnostico de paciente | Manifestagdes clinicas
al. (2017)% palate, micrognathia and bilateral com SPR isolada associada a hipotonia. secundarias
club feet”
Demoro et al. | Relato de Brasil Portugués “Aplicabilidade de Orem: capacitacdo | Relatar a experiéncia de enfermeiros sobre a capacitagdo dos | Aspectos
(2018)% experiéncia do cuidador do lactente com cuidadores de lactentes com SPR isoladas para manuteng¢do dos | multidisciplinares
Sequéncia de Robin” cuidados apos a alta hospitalar.
Hgjland et al. | Relato de caso | Dinamarca Inglés “First reported adult patient with Relatar um caso clinico de um paciente de 28 anos com Sindrome | Manifestagoes clinicas
(2018)* TARP syndrome: A case Report” TARP, que inclui SPR, deficiéncia intelectual e defeitos | secundarias
cardiacos.
Pinto et al. Estudo Brasil Inglés “Cephalometric Findings in Nine Avaliar através de andlises cefalométricas, o comprometimento | Manifestacdes clinicas
(2018)% retrospectivo Individuals with Richieri-Costa- do desenvolvimento craniofacial de pacientes com Sindrome | secundarias
Pereira Syndrome” Richieri-Costa-Pereira e SPR.
Resnick et al. | Estudo EUA Inglés “Pathogenesis of Cleft Palate in Avaliar a associacdo da posi¢do da lingua na fase intrauterina e o | Aspectos
(2018)° retrospectivo Robin Sequence: Observations from desenvolvimento de fissura palatina entre bebés com e sem SPR. | multidisciplinares
Prenatal Magnetic Resonance
Imaging”
Souza et al. Estudo de Brasil Portugués “Sequéncia de Robin isolada: Avaliar o planejamento e implementacio de cuidados | Aspectos
(2018)™ prevaléncia diagnosticos de enfermagem” sistematizados de enfermagem direcionados para lactentes com | multidisciplinares
SPR isoladas.
Do et al. Estudo Coorte | Canada Inglés “Cleft Palates and Occlusal Outcomes | Avaliar a associagdo entre o padrdo de crescimento esquelético | Aspectos
(2019)’ in Pierre Robin Sequence” facial e a oclusdo dentdria com a dimensdo da fissura palatina em | multidisciplinares
pacientes com SPR isoladas ou associadas a sindromes.
Hsieh et al. Revisao de EUA Inglés “Pierre Robin Sequence” Relatar caracteristicas clinicas, critérios de diagndstico e | Aspectos
(2019)8 literatura abordagens multidisciplinares da SPR. multidisciplinares
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Mateo- Estudo Brasil Inglés “Novel dental phenotype in non- Comparar a prevaléncia de malformacdes dentdrias, como | Manifestagdes clinicas
Castillo et al. | retrospectivo syndromic Pierre Robin Sequence: A | taurodontismo, dilaceragdo radicular, agenesia e transposi¢do | secundarias
(2019 retrospective study” dentaria, entre pacientes com SPR, pacientes com fissura palatina
isolada e pacientes sem anomalias craniofaciais.
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Discussao

Diferentes teorias explicam a
etiologia da hipoplasia mandibular, que
dispara as demais alteracdes da SPR®,
como a teoria da compressdo mecanica
intrauterina da mandibula, que afeta o
crescimento mandibular; a teoria do
desenvolvimento psicomotor, na qual a
perda degenerativa de controle motor dos
musculos resulta na hipoplasia mandibular;
e teorias genéticas variadas®!®. A
investigagdo da etiologia e a defini¢do do
diagnostico sdo processos complexos, que
envolvem a avaliagdo clinica e exames
complementares, imagioldgicos e
laboratoriais>*!1°,

De maneira geral, o diagndstico da
SPR ¢ definido pela presenca de
micrognatia, glossoptose e obstrucdo das
vias aéreas, sendo a presenca de fissura
uma caracteristica complementar bastante
comum"*>"815 " Nos relatos de casos
encontrados nesta revisdo, todas as
criangas apresentavam fissura palatina'l-
1316192123 Os casos apresentados por
Bejigi et al. (2017)*', Waldrop et al.
(2017)> e Robbins et al. (2019)'¢
tratavam-se de fissura ampla, que estava
relacionada com grave desconforto
respiratorio. Godbout et al. (2014)
compararam as dimensdes de fissuras
palatina entre pacientes com SPR e
pacientes com fissura palatina isolada e
concluiram que pacientes com SPR
apresentam  fissuras  palatinas  mais
extensas, tanto no palato duro quanto mole,
do que pacientes com fissuras isoladas.
Além disso, segundo Do et al. (2019),
quanto maior a dimensdao da fissura
palatina, maior o grau de retrusdo
mandibular.

Sindromes e desordens genéticas
associadas a SPR podem estar presentes ao
nascimento, ou apresentar manifestacao
tardia®>. Lind et al. (2015)* avaliaram as
caracteristicas fisicas pds-natal de fetos
que apresentaram sinais sugestivos de SPR
nos  exames  ultrassonograficos, e
descobriram que a maior parte dos bebés
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avaliados possuiam aberracdes
cromossOmicas ou anomalias neurologicas,
ndo relacionadas exclusivamente com a
SPR. Apenas uma minoria dos casos de
retrognatia fetal esteve relacionado com
SPR completa, concluindo que ndo ¢
possivel predizer a gravidade funcional da
SPR isolada na fase pré-natal. Além disso,
malformagdes da SPR podem ndo ser
identificadas em exames de ultrassom'>.

A investigacdo genética deve ser
feita com cautela, pois nem sempre
alteragdes fenotipicas estdo relacionadas as
sindromes®. Waldrop et al. (2017)%,
relataram a investigacdo minuciosa de uma
crianca com hipotonia e problemas
respiratorios  significativos que  foi
diagnosticada com um tipo especifico de
miopatia associada a SPR, enfatizando a
necessidade de sempre considerar outras
possiveis etiologias, além das alteragdes
sindromicas. No entanto, destacou-se a
possivel mudanga do diagndstico ao longo
do crescimento ou pela possibilidade de
disponibilidade clinica da tecnologia de
sequenciamento genético. Basart et al.
(2015)? confirmaram a ocorréncia de alta
taxa de alteragdes do diagnostico de SPR
isolada para SPR associada a anomalias
cromossomicas, devido ao achado tardio
de anormalidades  associadas, que
geralmente ndo eram detectadas ou havia
grande dificuldade de serem detectadas na
infancia. Portanto, sugeriram que o
acompanhamento e a reavaliagdo de bebés
com SPR durante um periodo prolongado ¢
fundamental para concluir o diagndstico.

Apesar da apresentagao clinica
definida, a patogénese da SPR ndo esta
bem estabelecida®®. Os mecanismos de
agressdo dos agentes etiopatogénicos da
SPR contra o organismo permanecem
incertos, no entanto, displasia do tecido
conjuntivo, como a sindrome de Stickler,
deficiéncia  intelectual e  desordens
multissistémicas foram achados comuns
em pacientes com SPR ndo isolada®. Nos
trabalhos selecionados nesta revisdo, além
da Sindrome de Stickler'*1213:19.21.23.25
também foram citadas: Sindrome de



Treacher Collins®!220.21.
Velocardiofacial®!31%21; Alcodlica
Fetal®!32!; Nager®!’; Wagner'?; Camera-
Marugo-Cohen?}; TARP?*; Richieri-Costa-
Pereira®>;  Smith-Lemli-Opitz®%; van der
Woude'?; dentre outras®2!23.

A ocorréncia de Obitos em
pacientes com SPR estd relacionada com
complicacdes respiratorias graves, em
consequéncia das anormalidades
presentes®!>!”1° Nos casos relatados por
Oliveira et al. (2015)"* e Rosa et al.
(2015)", os bebés, respectivamente, com
SPR isolada e SPR associada a Sindrome
de Nager, vieram a Obito por parada
cardiorrespiratoria.

Dentre as manifestagdes clinicas
secundarias encontradas em pacientes com

SPR estdo anomalias dentarias™!8222% ¢
alteracdes  cardiacas'>?'"?*  4sseas e
musculares!»16-19-20.23.25 Anomalias

dentdrias sdo achados comuns em
pacientes com fissuras de labio e palato:
Anderson et al. (2015)'%, Smalen et al.
(2017)* e Mateo-Castillo et al. (2019)°,
encontraram alta prevaléncia de agenesia
dentdria em criancas com a SPR. Nestes
estudos, esta anomalia acometeu
principalmente pré-molares inferiores de
maneira bilateral, sugerindo que alteragdes
no desenvolvimento da mandibula, e
consequente perda de espago, possam ser
precursores da ocorréncia de agenesia
dentaria®’. A hipoplasia mandibular em
pacientes com SPR pode ser consequéncia
de compressao intrauterina da mandibula,
defeitos na origem e crescimento da
Cartilagem de Meckel, bem como defeitos
musculares com falha no posicionamento
da lingua®'*1622 As alteracdes cardiacas
podem ser desde deformidades
reversiveis'>?* a doencas graves’!. E o
comprometimento 6sseo € muscular ndo
necessariamente estdo relacionados a
sindromes' 2023,

Filip et al. (2015)° avaliaram a
atencdo multidisciplinar requerida por
pacientes com SPR, em funcdo de
comprometimento cognitivo e psicologico,
dificuldade de fala e respiragdo, problemas
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de crescimento ¢ alimentagdo, severidade
da fissura palatina, tratamentos cirargicos
necessarios, ocorréncia de fistulas
oronasais, bem como, de sindromes e
mutacoes genéticas. Desta maneira, ¢
evidente a necessidade de uma assisténcia
multidisciplinar permanente para este
paciente, composta  por  pediatras,
geneticistas, cirurgides-plasticos,
otorrinolaringologistas, psicologos,
fonoaudidlogos, enfermeiros, e
profissionais da odontologia, como,
odontopediatras, ortodontistas e cirurgides
buco-maxilo-facial>*»>8. Breugem et al.
(2016)°, através de um consenso por
profissionais de diversos paises,
reforcaram a ideia de que a colaboragdo
multidisciplinar ¢ essencial para o
progresso dos cuidados e promocgdo de
bem-estar a pacientes com SPR, em
decorréncia da complexidade e dos fatores
associados a esta alteracao.

Os primeiros anos de vida requerem
atencao especial, pois o lactente apresenta
necessita rotineiramente de controle das
alteragdes respiratérias e manejo das
dificuldades  alimentares. Além da
execucao de cuidados aos bebés no ambito
hospitalar, a equipe de enfermagem tem
responsabilidade de promover treinamento
aos cuidadores para que possam manter os
cuidados necessarios apos a alta hospitalar.
A capacitacdo dos cuidadores pela equipe
de enfermagem promove fortalecimento do
trindmio cuidador-paciente-familia,
diminui os custos do sistema de saude,
uma vez que favorece a alta hospitalar, e
consequentemente, o risco de infecgao
hospitalar; bem como, melhora o
prognoéstico e a qualidade de vida desses
bebés. Para que o paciente possa receber
alta, além das condicoes clinicas ¢ do
parecer médico, o cuidador de bebés com
SPR deve ser considerado apto a realizar
os cuidados ao lactente com SPR!#27-28,

Nesta revisao integrativa, verificou-
se que o tipo de estudo mais comum em
periodicos, acerca dos topicos
investigados, foi relato ou série de casos,
correspondendo a aproximadamente 39,3%
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dos trabalhos incluidos na analise.
Enquanto 7,14% dos artigos incluidos
seguiu um delineamento do tipo coorte.
Dentro do contexto da Pratica Baseada em
Evidéncias®®??, a escassez de estudos com
maior nivel de evidéncia cientifica, como
ensaios clinicos randomizados, mostra a
necessidade de investigagdes futuras a fim
de aprimorar a atengdo a pacientes com
SPR. No entanto, perante a auséncia de
fortes evidéncias no cenario atual, revisdes
de literatura, discussdes de casos, relatos
de experiéncias de especialistas, bem
como, estudos observacionais devem ser
apreciados.

Conclusao

Os aspectos multidisciplinares
relacionados a SPR  mostraram a
complexidade do diagnostico e

etiopatogenia dessa alteragdo, o maior
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