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Fissuras labio-palatinas: incidéncia e
prevaléncia da patologia no Hospital
de Clinicas de Porto Alegre.

Um estudo de 10 anos.

SINOPSE

As fissuras labio-palatinas estdo entre as anomalias congéni-
tas mais comuns. Realizou-se um estudo no Hospital de Clinicas de
Porto Alegre (HCPA) com o objetivo de avaliar a sua prevaléncia e
analisar possiveis fatores predisponentes. Foram estudados todos
os casos de fissura labio-palatina nascidos no hospital no periodo
de fevereiro de 1983 até julho de 1993. Foram utilizados dados do
Estudo Colaborativo Latino-Americano de Malformagdes Congé-
nitas (ECLAMC) e do Servigo do Arquivo Médico e Informagio
de Saude (SAMIS) do HCPA. Ocorreram 41 casos de fendas labio-
palatinas em 31.058 nascimentos, correspondendo a uma prevaléncia
de 1/757,5 nascimentos. Os casos foram descritos pelo método
LAHSHAL, um novo sistema de documentag@o, que, por ser sim-
ples e facilmente memorizado, facilita a descrig@o clinica e seu uso
em trabalhos de pesquisa.

UNITERMOS: Fissura labio-palatina, Labio leporino, Fissura
palatina, Anomalias congénitas.

ABSTRACT

The cleft lip and palate is among the most frequent congenital
anomalies. This study was done at the “Hospital de Clinicas de
Porto Alegre (HCPA) " aiming to evaluate possible risk factors
involved in its genesis and its prevalance. All cases of cleft lip and
palate, who were born at the hospital during the period of February,
1983 until July, 1993, were accepted at the study. Data was provided
by the “Estudo Colaborativo Latino-Americano de Malformagdes
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Congeénitas (ECLAMC)” and the *“Servigo do Arquivo Médico e
Informagdo de Saiide (SAMIS)" at the HCPA. We found 41 cleft
cases in 31.058 children born, corresponding to a prevalence of I
757,5 deliveries. The cleft forms were described using the
LAHSHAL method, a new description system that is simple and
quickly memorized. It provides good clinical description and makes
research easier:

KEYWORDS: Cleft forms, Cleft lip, Cleft palate, Congenital ano-
malies.

INTRODUCAO

No Rio Grande do Sul, a exemplo de diversos pai-
ses desenvolvidos, as malformagdes congénitas represen-
tam a segunda causa de morte neonatal, figurando em 4°
lugar no Hospital de Clinicas de Porto Alegre (1,2). Po-
rém, muitos destes defeitos ndo sdo fatais. Entre estes in-
cluem-se as fissuras labio-palatinas isoladas, patologia que
representa fator importante no surgimento de disturbios
psicossociais. A etiologia do defeito é predominantemente
relacionada ao componente genético, mas acredita-se tam-
bém que possa ocorrer, em graus variados, a influéncia do
ambiente na génese da alteragdo (3,4,5). Existe relagdo
com alteragdes génicas e cromossOmicas, agentes virais e
teratogénicos (5,6,7).

As fissuras de labio e palato originam-se entre as 4-
7% e 7-12* semamas de gestacdo, respectivamente (8). A
origem embrioldgica do defeito do palato primario, pré-
fordmen incisivo, ¢ diferente daquela do palato secunda-
rio, pos-fordmen. A permanéncia da fenda do palato pri-
mario € resultado de uma alteragdo na migragdo do
mesoderma quando do desenvolvimento dos arcos
branquiais, mais especificamente, do processo frontal e
processos maxilares, uni ou bilateralmente e ocorre em uma
diregdo fronto-dorsal. A fissura do palato secundario ini-
cia-se em nivel da tvula e origina-se da falha da fusio
das proeminéncias palatinas devido a uma migragdo ver-
tical e/ou crescimento deficientes destas.

A freqiiéncia de malformagdes de labio e palato,
em diferentes paises da América do Sul, varia entre 1/
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1666 a 1/478 nascimentos (9). Estes valores corroboram
estudos anteriores da literatura nacional e internacional
(3,5,10,11,12,13).

Estas alteragdes sdo facilmente detectadas no mo-
mento do nascimento. Com o estabelecimento de um pro-
tocolo de trabalho e conduta multidisciplinar precoce, en-
volvendo o pediatra, o geneticista, o cirurgido plastico e
craniomaxilofacial, o anestesista, o fonoaudiologo, o
otorrinolaringologista, o ortodontista e o psicdlogo € pos-
sivel obter excelentes resultados no tratamento desta pato-
logia e prevengdo de suas complicagdes (14).

O presente trabalho visa determinar a incidéncia
e prevaléncia das fissuras labio-palatinas nos nascimen-
tos ocorridos no Hospital de Clinicas de Porto Alegre
(HCPA) durante o periodo de fevereiro de 1983 até ju-
lho de 1993, além de analisar o efeito de fatores
gestacionais, maternos, paternos, e relacionados ao re-
cém-nascido no surgimento da patologia. Pretende-se,
também, descrever as formas encontradas das fissuras
labio-palatinas.

MATERIAL E METODO

Foi realizado um estudo transversal descritivo retros-
pectivo a partir do levantamento dos dados obtidos pelo
Programa de Monitorizagdo de Malformagdes Congénitas
do Hospital de Clinicas de Porto Alegre, vinculado ao Es-
tudo Colaborativo Latino-Americano de Malformagdes
Congénitas (ECLAMC) e da revisao dos prontudrios do
Servigo do Arquivo Médico e Informagdo de Saude do
Hospital de Clinicas de Porto Alegre.

O ECLAMC ¢ um programa clinico-epidemioldgico
com alcance na maior parte da América Latina. Toda cri-
anga nascida nos hospitais participantes ¢ submetida a um
exame fisico padronizado por pessoal especialmente trei-
nado para a busca de malformagdes congénitas. E também
realizada uma entrevista com a mée do recém-nascido no
periodo do puerpério imediato, antes da alta hospitalar,
quando séo coletadas informagdes a respeito de diferentes
fatores de risco para o desenvolvimento das alteragdes. Para
todo caso de paciente portador de malformagao existe um
controle que corresponde a proxima crianga nascida, do
mesmo Sexo.

Dos nascimentos ocorridos no HCPA no periodo de
fevereiro de 1983 ajulho de 1993, 41 pacientes portadores
de fissura labio-palatina, com ou sem outras anomalias
associadas, foram analisados quanto ao sexo, peso ao nas-
cimento, forma de fissura, diagndstico sindrémico, nativivo
ou natimorto. Os dados referentes a méde e ao pai inclui-
ram: aspectos gestacionais, idade, tipo sangiiineo, grau de
parentesco, origem dos antepassados e historia familiar.

Para a avalia¢do da distribuigdo dos grupos étnicos
dos pacientes portadores de fissura labio-palatina, foi mon-
tado um grupo controle constituido de 100 pacientes do
ECLAMC. A escolha do grupo controle foi realizada de

forma aleatoria e incluiu todos os pacientes ndo portado-
res de patologia congénita.

A avaliagdo das formas de fissura labio-palatina foi
realizada a partir de um sistema de documentagao denomi-
nado LAHSHAL, proposto por Kriens (11,15) (Figura 1).
O sistema é composto por sete digitos e permite a descri-
¢do das formas de fissuras, inclusive as microformas, uti-
lizando letras maitisculas para descrever as formas com-
pletas e minusculas para as incompletas. Assim, temos:
“L/T” correspondendo ao labio; “A/a” para o alvéolo; “H/
h” representando o palato duro, “hard” e o “S/s” para o
palato mole, “soft”. As microformas s3o descritas a partir
da utilizagdo de um asterisco (*) no local correspondente a
letra. A leitura do sistema ¢ feita como na analise de uma
radiografia, estando o lado direito do paciente a esquerda

€ vice-versa.

L A H S H A L

Figira 1 Método LAHSHAL, adaptado de Kriens (15). L - La-
bio; A - Alvéolo; H - Palato duro (“hard”); S - Palato mole
(“soft”).

Ap0s a coleta dos dados, a andlise estatistica se ba-
seou no sistema Epi-Info (OMS).

RESULTADOS

A Tabela | sumariza as freqiiéncias de nascimentos
ocorridos no HCPA no periodo estudado, bem como as fre-
qiiéncias de portadores de fissura labio-palatina (FLP).

A prevaléncia de fissura palatina no HCPA, quando
utiliza-se a amostra total para nativivos e natimortos ¢ de
1/757,5. Excluindo-se os natimortos a prevaléncia
corresponde a 1/923,3 (Tabela 2).
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TABELA 1 — Freqiiéncia de nascimentos e de FLP no HCPA
de fevereiro de 1983 até julho de 1993

Nativivos Natimortos Total
Total 30468 590 31058
HCPA
FLP 33 8 4]
TABELA 2 — Freqiiéncia das FLP no HCPA
FP LL LP Total
Casos 11 14 16 41

As FLPs podem ser divididas em trés grandes gru-
pos: fissura palatina isolada (FP), labio leporino isolado
(LL), e no grupo que apresenta fissura de labio e palato
concomitante (LP). A Tabela 2 descreve as freqiiéncias
encontradas para cada um destes grupos. :

A freqiiéncia da distribuigdo dos trés grupos de FLP
por sexo demonstrou uma maior incidéncia de fissura iso-
lada de labio (LL) no sexo feminino, embora os dados nao
sejam estatisticamente significativos.

Foi encontrada diferenga significativa na natimor-
talidade dos pacientes portadores de FLP (p<0,05). Os
pacientes portadores de LL ou FP ndo apresentaram dife-
renga significativa na mortalidade quando comparados
com o grupo controle. J& o grupo com LP apresentou um
indice maior de mortalidade (x*p=0,004).

Encontramos uma prevaléncia maior, estatisticamente
significativa, de outras malformagdes associadas as fen-
das labio palatinas nos individuos natimortos. Muitas das
malformagdes associadas representam alteragdes graves,

freqiientemente incompativeis com a vida, sendo que um
numero maior de malformagdes ¢ esperada neste grupo
(Teste de Fisher p=0,0018184).

Além disso, pacientes portadores de
malformagdes associadas podem ser portadores de
sindromes clinicas bem descritas. Assim, foi observa-
do um numero maior, significativo, de pacientes
natimortos sindrémicos (x*p=0,002389).

Quando comparados com o grupo controle, os indi-
viduos portadores de FLP apresentaram um peso signifi-
cativamente menor (ANOVA p=0,001). Os pacientes por-
tadores de LL e LP, assim como um grupo formado por
ambos (LL + LP), também mostraram-se com menor peso
que o grupo controle (ANOVA p < 0,05); os portadores de
FP ndo mostraram esta diferenga. Quando a analise foi
realizada exclusivamente entre os grupos afetados, ndo foi
encontrada diferenca significativa.

A distribui¢ao dos casos de acordo com a lateralidade
da fenda mostrou uma predominancia a esquerda no grupo
LL e, de deformidades bilaterais ou a esquerda no grupo
LP, sem significancia estatistica. Deve-se salientar que os
casos de fissura palatina isolada ndo foram incluidos, pois
a deformidade é medial.

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

Dos 41 pacientes estudados, 14 apresentavam labio
leporino e, destes, apenas 2 alguma outra malformagio
associada (x*=0,03279081) (Fig. 2).

Os nativivos e natirmortos apresentaram wuma distri-
buigdo semelhante de familiares portadores de fissura 13-
bio-palatina ou de outras malformagdes.

Nao se encontrou uma maior freqiiéncia de outras
malformagdes, ou fissura labio-palatina, nos familiares dos
pacientes portadores.

12+

10+

SIM
i NAO
LP LL FP
Figura 2 Associagdo de malformagdes as fissuras labio-palatinas.
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A analise estatistica mostrou uma distribuigdo
homogéna dos pacientes portadores de fissura labio-
palatina de acordo com a ordem de seu nascimento quando
comparada com o grupo controle (p>0,05).

A distribui¢do das fissuras palatinas isoladas por gru-
po étnico demonstrou um taxa significativamente menor
de ocorréncia desta anomalia em descendentes de euro-
peus latinos (p=0,0197366 Teste Exato de Fisher) (Fig.
3). Ao contrario, este mesmo grupo apresentou uma inci-
déncia significativamente maior de labio leporino
(x*=0,03057046). A analise das demais etnias (europeus
ndo-latinos, judeus, orientais, turcos, negros e nativos), bem
como do cruzamento com portadores de fissura de labio e
palato, ndo foi significativa.

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

O labio leporino, com ou sem fissura palatina, ¢
mais comum no sexo masculino (segundo Thompson,
em 60-80% dos casos). Os resultados deste estudo, com
uma amostra pequena, mostraram uma maior
prevaléncia de labio leporino em pacientes do sexo fe-
minino. A andlise estatistica, entratanto, ndo mostrou
significancia.

NAO SIM
FP ISOLADA

NAO-EUROLATINO

N EUROLATINO

Figura 3 Distribui¢do da fissura palatina isolada por etnia.

O grupo sangiiineo materno mais prevalente foi o
“0”, sendo seguido pelos grupos “A”, “AB” e “B”, dis-
tribuigdo igual a encontrada na populagdo de Porto Ale-

TABELA 3 — Classificacio das fissuras labio-palatinas pelo
método LAHSHAL

gre e nos grupos de fissura labio-palatina (LL, FP e LP), Dae L Nativivo ki =
isoladamente. Em relagdo ao fator Rh, foi encontrado um AT 1 0 1
maior nimero de mées Rh positivo, em propor¢do seme- ... L 0 1 1
lhante a encontrada na populagdo. Da mesma forma, a - I 0 3 5
distribui¢do do fator Rh dos pacientes portadores de fissura ':L g % }
foi semelhante a da populagédo (16,17,18). hart 0 5 5
A partir dos dados do ECLAMC do HCPA foram ...SHAI 0 1 i
descritos os casos de fenda labio-palatina através do sistema D 0 3 3
LAHSHAL (10,11). Em 32 pacientes, cujas fichas permitiam SH.L U 1 1
L = . ..SHAL 0 3 3
uma correta avaliagdo da lesdo, observou-se 18 diferentes . 0 > )
tipos da malformagéo, conforme apresentado na Tabela 3. HSH. 0 2 5
hSh.. 0 2 2
LA. AL 0 1 1
DISCUSSAO LAHS... 0 3 3
LAHSHAL 1 2 3
A maternidade do Hospital de Clinicas de Porto Ale- %a 8 } {
gre € responsavel por 1,9% de todos nascimentos ocorri- TOTAL 2 30 32
dos no Rio Grande do Sul (1,18,19).
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Quanto a fissura palatina isolada, os resultados en-
contrados sdo semelhantes aos da literatura, sendo mais
comum no sexo feminino. O fechamento do palato em pe-
riodo mais tardio do desenvolvimento, no sexo feminino,
poderia explicar este achado.

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

Os pacientes com FLP apresentam maior natimor-
talidade do que os pacientes do grupo controle. Quando
foi realizada a avaliagdo dos grupos isolados com o grupo
controle, notou-se que somente os pacientes com fissura
labial associada a fenda palatina (LP) apresentaram maior
mortalidade. Menegotto em seu estudo encontrou uma
maior mortalidade no grupo LL + LP, sem ter sido reali-
zada a andlise destes dois grupos em separado. E possivel
que este achado seja decorrente da maior mortalidade dos
pacientes com LP. A ocorréncia de dois fendmenos
embriologicamente distintos para a LL e FP (5,6,7), re-
sultando na fenda labio-palatina concomitante, pode ex-
plicar este achado. Sugerimos, portanto, que estes grupos
sejam analisados separadamente.

Notou-se um maior acometimento do lado esquerdo
dos pacientes portadores de labio leporino, concordando
com a literatura (Scharffer apud 3). As fissuras labio-
palatinas apresentaram-se tanto do lado esquerdo, quanto
bilateralmente em iguais propor¢des.

A idade dos pais ndo esta relacionada com a presen-
¢a de fissuras labio-palatinas, de acordo com varios auto-
res (3,4;9). Porém, ha citagdes que mostram uma maior
idade materna (Knox, 1963; Welsh e Hunter, 1980;
Dronanraju, 1984, apud 4). Tais diferengas podem ser
explicadas pela heterogeneidade entre os pacientes, pelo
tamanho das amostras e pelos métodos de analise utiliza-
dos.

O labio leporino ao contrario das outras formas de
FLP tende a ser uma malformagao isolada, apresentando
um melhor prognostico.

E compreensivel que nos casos de fissura de labio e
palato concomitantes (dois processos embrioldgicos dis-
tintos), exista uma maior predisposi¢do a associagdo de
outras malformagdes.

Nio houve uma maior freqiiéncia de fissuras labio-
palatinas ou outras malformagdes nos familiares dos paci-
entes estudados, concordando com os achados de Czeizel
e Tusnady (apud 4). Menegotto encontrou uma prevaléncia
duas vezes maior de anomalias congénitas em familiares
de pacientes com LL ou LP, mas ndo nos familiares de

portadores de fissura de palato isolada (4). A diferenga
entre os trabalhos pode ser explicada pelo tamanho das
amostras de cada estudo. Esse dado pode no entanto nio
ser real, em decorréncia de metodologia empregada pelo
ECLAMC:; a entrevista € realizada no periodo pds-parto
imediato. Neste momento, ademais das muitas informa-
¢Oes e perguntas para a mae, ndo houve tempo para um
contato mais esclarecedor com os familiares. Além disto,
existe 0 aspecto psicologico envolvido com o periodo do
puerpério. Uma nova entrevista realizada com uma amos-
tra da populagdo do ECLAMC, em um periodo mais tardio
do puerpério, poderia confirmar este e outros dados.

Os descendentes de europeus latinos apresentaram
uma menor incidéncia de fenda palatina e maior de labio
leporino. Na literatura esta descrito uma maior incidéncia
de LL e LP em pacientes orientais (1/588), seguida pelos
caucasoides (1/1000) e pelos negros (1/2500) (7) e pouca
varia¢do étnica nas FP.

Varias tentativas tém sido feitas para se criar um
sistema de documentagdo para as fissuras labio-palatinas.
Villar-Sancho em 1962 prop6s um sistema usando letras
gregas, mas que devido a sua complexidade ndo teve gran-
de aceitagdo. Em 1963, Pfeifer apresentou um sistema de
simbolos visuais, que, apesar da facilidade de leitura que
apresenta, tem o empecilho de ndo poder ser escrito, difi-
cultando sua utilizagdo para a descrigdo de um grande
numero de casos. Aqui, utilizamo-nos do sistema LAHSHAL
(11), que representa a regido anatémica, o lado, e o tipo de
fissura, como ja foi descrito anteriormente. Apresenta a van-
tagem de ser simples, facilmente memorizado, agilizando a
documentagao clinica e os trabalhos de pesquisas.

Entretanto, o sistema apresenta pequenas falhas,
principalmente no que diz respeito a descri¢ao da fissura
velar submucosa, da uvula bifida e de suas variagdes, onde
sdo utilizadas, entre outras, as seguintes formulas: sss, e
* fugindo da logica proposta para as demais formas. A
descrigdo s*s para fissura submucosa do palato com tvula
bifida ¢ inadequada, pois ndo existe tal fissura sem tvula
bifida. A descrigdo hsh sugere uma forma embriologica-
mente inexistente. Preferimos a utilizagdo de * para todas
as formas submucosas e para a uvula bifida isolada. Fi-
nalmente, apesar das repercussdes no tratamento serem
minimas, o sistema considera toda a porg¢do pré-foramen
do palato duro como alvéolo, apresentando uma descri-
¢d0 anatdmica que ndo € acurada. Porém, a utilizagdo de
mais uma letra no sistema aumentaria a complexidade do
mesmo tornando-o menos pratico.

Virios achados sugerem que a FLP seja estudada em
trés grupos distintos: LL, LP e a FP.
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