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1 INTRODUCAO

A Sequéncia de Robin (SR) é caracterizada por micrognatia, glossoptose
e obstrucdo das vias areas (OVA), sendo a presenca de fenda palatina uma
alteracdo adicional. A micrognatia consiste na altera¢éo primaria que ocasionaria
as demais. O diagnéstico de micrognatia é subjetivo, sendo a tomografia
computadorizada um exame complementar que auxilia na avaliagdo do tamanho
mandibular (BREUGEM et al., 2016).

O espectro de comprometimento respiratério € amplo em pacientes com
SR. A disfuncao respiratoria geralmente inicia logo apds o nascimento, embora
0s sintomas respiratorios possam vir a ser evidentes somente com o passar dos
dias e semanas de vida do bebé. Aléem da disfuncéo respiratéria, os pacientes
com SR podem apresentar disfagia, aspiracdo e baixo ganho de peso
(BREUGEM et al., 2016). As dificuldades alimentares e o déficit de crescimento
séo fatores prevalentes em pacientes com SR, ambos relacionados a obstrucéo
das vias aéreas. A etiologia da disfagia nos pacientes com SR é multifatorial,
envolvendo incoordenacdo da succdo e da degluticdo, a presenca de fenda
palatina e a glossoptose (HAMILTON et al., 2020). A Sequéncia de Robin esta
frequentemente associada a sindromes genéticas, mais comumente a Sindrome
de Stickler e a Sindrome de delecdo 22q11.2 (KAREMPELIS et al., 2020). A
associacao de SR com diagnadsticos sindrémicos se relacionam com o risco de
guadro respiratério mais grave (DUARTE et al., 2021).

A apneia obstrutiva do sono (AOS) € um achado quase universal em
neonatos com SR, sendo que a morbidade associada com a AOS pode incluir
dificuldade de crescimento, atraso no desenvolvimento e aprendizagem, cor
pulmonale e morte (BANGIYEV et al., 2016). A polissonografia (PSG) é
considerada exame padrédo-ouro para o diagnoéstico de AOS, podendo ser
necessaria em todos os neonatos com SR, ja que os sintomas clinicos e a
oximetria isolados podem néo ser suficientes para o diagnoéstico (BANGIYEV et
al., 2016; KURIAN et al., 2020).

Em virtude desse amplo quadro clinico, sdo fundamentais a avaliacdo e o
acompanhamento multidisciplinar destes pacientes, os quais incluem as

especialidades de otorrinolaringologia, cirurgia craniomaxilofacial, pediatria,
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fonoaudiologia, genética, nutricdo, dentre outros.

Muitos pacientes com SR apresentam melhora clinica por meio de
intervengdes ndo invasivas como posi¢ao prona, canula nasofaringea, pressao
positiva nas vias aéreas, placa de Tubingen e uso de oxigénio suplementar
(MURAGE et al., 2014; RUNYAN et al., 2014; POETS et al., 2019). No entanto,
0S pacientes que apresentam obstrucdo grave das vias aéreas e com falha no
tratamento clinico conservador necessitam de uma abordagem cirdrgica com o
objetivo de garantir uma via aérea segura (JARRAHY, 2012; MURAGE et al.,
2014; RUNYAN et al., 2014).

Varias técnicas cirargicas séo descritas, cada uma com suas vantagens e
desvantagens (JARRAHY, 2012). As principais cirurgias incluem distracéo
osteogénica mandibular (DOM), adeséo lingua-labio (ALL) e traqueostomia
(TQT) (FLORES et al., 2014; BANGIYEYV et al., 2016; HAMILTON et al., 2020).

A ALL é uma técnica mais antiga e que ja foi abandonada em varios
centros de referéncia. A traqueostomia estd associada a uma morbidade
significativa e riscos de complicacbes como traqueomalécia, obstrucdo da
canula, além de decanulacao acidental (FLORES et al., 2014; AVELINO et al.,
2017).

A DOM para o alongamento da mandibula em humanos foi descrita pela
primeira vez por McCarthy et al. em 1992 com o relato de quatro pacientes. A
DOM atua diretamente no defeito 6sseo anatdémico da SR o qual € a causa de
todas as outras alteracdes (glossoptose e disfuncéo respiratéria), corrigindo a
hipoplasia mandibular (JARRAHY, 2012; RUNYAN et al., 2014). ADOM promove
o alongamento da mandibula, o que aumenta o espaco retroglossal, aumentando
o diametro antero-posterior das vias aéreas e, consequentemente, melhorando
a glossoptose e a obstrucdo da via aérea (RUNYAN et al., 2014; BANGIYEV et
al.,, 2016). As complicacbes associadas a DOM incluem infeccdo do sitio
cirargico, deslocamento do dispositivo, lesdo do nervo facial e do nervo alveolar
inferior, anquilose da articulacdo temporomandibular, cicatrizes e necessidade
de nova distracdo (MURAGE et al., 2014). Criticas a DOM incluem a sua
morbidade, falha do dispositivo e alteragbes no crescimento mandibular
(FLORES et al., 2014; MURAGE et al., 2014).

O acompanhamento longitudinal destes pacientes normalmente envolve

PSG em série, endoscopia das vias aéreas e avaliagdes clinicas. Pacientes ndo-
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sindrébmicos geralmente melhoram apos a correcdo da OVA por meio de
intervengdo cirdrgica ou com o crescimento natural da mandibula, mas podem
continuar apresentando AOS e disfagia durante a infancia e nos anos pré-
escolares devido a fenda palatina e disfun¢éo faringea. J& os pacientes com SR
sindrébmicos podem continuar a ter comprometimento respiratorio por anos,
dependendo da natureza e gravidade de suas comorbidades (COHEN et al.,
2017).

Em bebés com doencas craniofaciais, especialmente SR, existem lacunas
substanciais e a necessidade de estudos clinicos maiores e que incluam um
acompanhamento de longo prazo com PSG, acompanhando essas criancas

ap6s a cirurgia, rastreando resultados como alimentagcdo, cognicdo e
crescimento (CIELO; MONTALVA; TAYLOR, 2016).

Por fim, atualmente ha varias modalidades de tratamento para pacientes
com SR de acordo com a gravidade do quadro clinico guiado pela disfuncéo
respiratoria. As opc¢oes cirurgicas dependem também da experiéncia de cada
instituicdo, no entanto, observa-se uma tendéncia a DOM. Por isso, justifica-se
a importancia de reavaliar os pacientes submetidos a essa técnica cirdrgica a
longo prazo, avaliando os efeitos da DOM nos sinais clinicos, achados

polissonograficos e endoscépicos.
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2 REVISAO DA LITERATURA

2.1 DEFINICAO, CLASSIFICACAO E EPIDEMIOLOGIA DA SEQUENCIA DE
ROBIN

A ideia da SR como uma sequéncia implica que os fendtipos sao
consequéncias de um defeito primario, a micrognatia (MINK VAN DER MOLEN,
2009; BREUGEM et al., 2016; MOTCH PERRINE et al., 2020). A micrognatia
consiste na principal alteracdo na SR. A glossoptose e a OVA completam a triade
da SR. A presenca de fenda palatina é considerado um critério adicional
(BREUGEM et al., 2016). Considerando que haviam diferentes definicdes para
descrever essa condicdo e que era necessaria uma definicdo para todos os
envolvidos no tratamento desta doenca, Breugem e Courtemanche sugeriram
denominar a condi¢cédo de sequéncia de Robin (BREUGEM; COURTEMANCHE,
2010).

Acredita-se que a micrognatia possa ser resultado de anormalidades
extrinsecas (como oligodramnio e gestacao multipla), anormalidades intrinsecas
(como condicdes genéticas) ou anormalidades neuromusculares (MACKAY,
2011; LOGJES et al., 2018). Devido ao crescimento mandibular anormal, a
lingua permanece alta e retroposicionada, colidindo contra a nasofaringe, o que
ocasiona dificuldades respiratérias e dificulta a alimentacdo (BREUGEM; MINK
VAN DER MOLEN, 2009; BREUGEM; COURTEMANCHE, 2010).

A SR pode ser classificada em isolada, plus ou sindrébmica. Na forma
isolada ou néo sindrémica, os pacientes apresentam a triade de glossoptose,
OVA e micrognatia. JA na forma plus, os pacientes apresentam alguma
malformacédo ou anomalia congénita mas sem se enquadrar em uma sindrome
especifica, sendo as alteragbes musculoesqueléticas e oculares as mais
prevalentes (BREUGEM et al., 2016; XU et al., 2016; LOGJES et al., 2018). H4
mais de 40 sindromes associadas a SR, sendo as mais comuns a Sindrome de
Stickler, Sindrome de Treacher-Collins, Sindrome Velocardiofacial ou delecéo
22011.2, Sindrome de Marshall e a sindrome alcodlica fetal (BREUGEM; MINK
VAN DER MOLEN, 2009; COSTA etal., 2014; SOBOL & LIOY, 2015; BREUGEM
etal., 2016; CIELO; MONTALVA; TAYLOR, 2016). Uma revisao retrospectiva de

dois hospitais pediatricos americanos associada a uma revisdo sistematica
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avaliou a frequéncia de sindromes em casos de SR. Nas coortes, com um total
de 125 pacientes com SR, 58% foram diagnosticados com SR sindrémico, sendo
qgue a sindrome de Stickler foi a mais comumente diagnosticada, encontrada em
22% dos pacientes, e a Sindrome de Marshall a segunda mais frequente. Ja na
revisdo sistematica, 49% dos pacientes eram sindrdmicos, sendo a sindrome de
Stickler a mais frequente, seguido pela Sindrome Velocardiofacial (IZUMI et al.,
2012).

IZUMI et al. (2012) citam a dificuldade em se realizar um diagnéstico
genético durante o periodo neonatal, com a necessidade de se manter um
seguimento, ja que caracteristicas faciais especificas de sindromes muitas vezes
estdo ausentes no periodo neonatal e se tornam evidentes com o tempo. O
diagnostico de uma sindrome € essencial, ja que varios estudos associaram
desfechos piores em pacientes com SR e sindromicos, sendo que a maioria dos
centros atualmente recomenda o rastreamento genético rotineiramente apos o
diagnostico da SR (SOBOL & LIOY, 2015).

Em relacdo a prevaléncia da SR, PAES et al. (2015) em seu estudo
retrospectivo na Holanda, utilizaram os critérios de fenda palatina, micro ou
retrognatia e dificuldade respiratoria. A prevaléncia encontrada foi de 1:5.600
nascidos vivos Ja um estudo prospectivo relatou a incidéncia de nascimentos
de SR na Alemanha de 1:8000 (VATLACH; MAAS; POETS, 2014). Um estudo
mais recente epidemioldgico realizado na Europa mostrou uma estimativa da
prevaléncia geral de 12 casos por 100.000 nascimentos, sendo 68,2% isolados.
No mesmo estudo, 31,2% dos casos tinham sindromes genéticas associadas,
sendo as mais prevalentes a sindrome de Stickler e Treacher-Collins (SANTORO
et al., 2021).

2.2 DIAGNOSTICO

Ndo h&d um padrdo ouro para o diagnéstico da SR. O diagndstico
raramente é realizado no pré-natal, mas pode ser determinado ao nascimento
com o exame fisico (MOTCH PERRINE et al., 2020). Um estudo prospectivo com
82 pacientes com SR, em 58 neonatos o diagnostico foi realizado no dia do
nascimento e somente em um caso o diagnéstico foi realizado ap6s o primeiro
més de vida (VATLACH; MAAS; POETS, 2014), mostrando que o exame fisico
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e a sintomatologia precoce favorecem o diagndstico antecipado.

Uma histéria completa junto ao exame fisico deve ser realizada
objetivando diagnosticar uma sindrome potencial associada. O ténus também
deve ser avaliado, ja que a hipotonia tem o potencial de exacerbar a obstrucdo
das vias aéreas e, em casos graves, pode sugerir uma resposta insuficiente as
medidas cirurgicas (SOBOL & LIOY, 2015). Para todos os neonatos com SR é
recomendada a avaliacdo de um geneticista associada a um seguimento a fim
de verificar e monitorar a presenca de caracteristicas sindrémicas. A realizacdo
de um diagndstico genético associado na SR tem um impacto significativo no
manejo destes pacientes e no aconselhamento genético (IZUMI et al., 2012).

Avaliagdo por equipe multidisciplinar incluindo neonatologia, genética,
pneumologia, otorrinolaringologia, fonoaudiologia e cirurgia plastica € essencial
para estabelecer um diagnostico e determinar um plano seguro para o
tratamento de disturbios respiratorios, alimentares ou outras disfuncdes
associadas (SOBOL & LIOY, 2015; CIELO; MONTALVA; TAYLOR, 2016).

Devido a alta incidéncia e ao risco maior de mortalidade em pacientes com
anomalias cardiacas e do sistema nervoso central em sua amostra, Costa et al.
(2014) preconizam em sua instituicdo a inclusdo de ultrassonografia cardiaca e
craniana como parte da avaliacao inicial de todos os neonatos com SR.

Em uma revisdo retrospectiva, 1ZUMI et al. (2012) encontraram as
sindromes de Stickler e a de Marshall como as mais frequentes associadas a
SR, considerando que essas colagenopatias sdo caracterizadas pela presenca
de alteracbes oculares e surdez, orientam a importancia das avaliacfes
oftalmoldgica e auditiva nos pacientes com SR.

A tomografia computadorizada é preconizada rotineiramente com o
objetivo de delinear a anatomia tridimensional da mandibula e, a partir dessas
imagens, sado definidas as osteostomias mandibulares, a colocacdo dos
distratores e o vetor na avaliacao de distracao osteogénica mandibular (COHEN
et al., 2017).



17

Figura 1 — Imagem tridimensional mostrando micrognatia antes da DOM

Fonte: autor.

2.2.1 Micrognatia

Embora o diagnostico de micrognatia seja subjetivo (BREUGEM et al.,
2016), esta alteracdo pode ser avaliada no exame fisico por meio de duas
medidas objetivas: a discrepancia maxila-mandibula e o indice mandibular (jaw
index) (REDDY, 2016). A medida da discrepancia maxila-mandibula consiste na
distancia entre as cristas alveolares maxilar e mandibular na linha média, sendo
considerada significativa se maior que 3mm (SCHAEFER; STADLER; GOSAIN,
2004; REDDY, 2016). Ja o indice mandibular (jaw index) é calculado pela
multiplicacdo da sobremordida (que é a distancia antero-posterior entre 0s
processos alveolares da mandibula superior e inferior ) com a divisdo entre a
arcada superior e inferior (BIJNEN et al., 2009; BREUGEM et al., 2016; REDDY,
2016).

Os termos “micrognatia” e “retrognatia” sao utilizados como sinbnimos em
algumas publicacdes. A micrognatia se refere ao menor tamanho da mandibula
enquanto a retrognatia descreve a posicao (recuada), com ambas causando
obstrucdo ao nivel da base da lingua (BREUGEM; MINK VAN DER MOLEN,
2009; BREUGEM; COURTEMANCHE, 2010; SOBOL & LIOY, 2015), sendo
guase impossivel diferenciar entre micrognatia e retrognatia no recém-nascido
(BREUGEM, 2010).

DUARTE et al. (2021) mostraram que o maior comprimento da mandibula

ao diagnostico foi associado a um efeito protetor para a necessidade de suporte



18

respiratorio, corroborando que a micrognatia é o fator priméario na SR.

Figura 2 — Jaw index

Fonte: BREUGEM et al., 2016.
2.2.2 Glossoptose

Derivada do grego, glossoptose significa “queda da lingua”, ou seja, o
deslocamento posterior da lingua em direcdo a orofaringe e hipofaringe,
provocando obstrucdo da via aérea. Na SR, essa alteracdo é causada pela
micrognatia e é a principal causa das dificuldades respiratérias (PAES et al.,
2015; BREUGEM et al., 2016). A dificuldade em determinar a glossoptose pode
ser pelo fato que a inspecéao intra-oral ndo evidencia imediatamente a presenca
deste achado, considerando que é uma alteracédo dinamica (PAES et al., 2015).

MANICA et al. (2018a) compararam dois sistemas de graduacao
endoscopica de glossoptose: Yellon e De Sousa et al com o objetivo de verificar
a acuracia das graduacbes em identificar manifestagdes clinicas graves em
pacientes com SR. A sensibilidade foi baixa e a especificidade alta, ou seja,
pacientes com glossoptose grave a endoscopia de via aérea apresentam
sintomatologia grave. Ja pacientes com glossoptose leve a moderada nao
necessariamente tém sintomas leves ja que outros fatores podem estar
associados na determinacédo do quadro clinico.

MORICE et al. (2018) avaliaram retrospectivamente uma série de 50
lactentes com SR e mostraram que os graus de retrognatia e glossoptose nao
foram fatores preditivos para a gravidade dos distarbios respiratorios e
alimentares. No entanto, a retrognatia e a glossoptose foram graduadas de
acordo com exame clinico com 0 neonato em posicédo semi-sentada, sendo que

a classificacdo de glossoptose foi clinica e assim classificada: severa quando a
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lingua estava posicionada verticalmente e posteriormente, moderada no caso de
ptose posterior, mas a lingua néo verticalizada e leve quando cristas sublinguais
elevadas. Na analise multivariada, os graus de retrognatia, glossoptose e

laringomalacia nao foram fatores preditivos para disturbios respiratorios graves.

Figura 3 — Tomografia computadorizada em corte sagital mostrando a

base da lingua obstruindo a via aérea em neonato com SR.

Fonte: autor.

2.2.3 Disfuncéo respiratoria

De acordo com o ultimo Consenso para tratamento de neonatos com SR,
nao existem critérios amplamente aceitos para classificar o0 comprometimento
respiratério nestes pacientes (BREUGEM et al.,, 2016). Os casos menos
gravemente comprometidos podem apresentar-se somente com respiracdo
ruidosa ou dificuldade respiratoria durante a alimentacdo e alguns podem até
mesmo nao ter sintomas respiratérios (CIELO; MONTALVA; TAYLOR, 2016).

Os sinais clinicos de comprometimento respiratério incluem estridor ou
estertor, dificuldade respiratoria, diaforese, apneia e inquietacdo, podendo ser
avaliados durante o sono, vigilia e alimentacdo. A apresentacdo, o tempo e a
gravidade da obstrucdo das vias aéreas variam nos pacientes com SR e a
natureza intermitente desta obstrucdo pode levar ao atraso no diagndéstico
(BREUGEM et al., 2016).

2.2.4 Fenda palatina
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A fenda palatina na SR geralmente é em forma de “U” e ocorre devido a
anormal posi¢do da lingua (SOBOL & LIOY, 2015). A prevaléncia da fenda
palatina na SR varia na literatura. Estudo brasileiro encontrou uma prevaléncia
de 31.6% (DA COSTA et al., 2018). Diferentemente, um estudo epidemiol4gico
europeu recente, em 85,2% dos casos de SR o diagndstico de fenda palatina foi
confirmado (SANTORO et al., 2021).

2.3 AVALIACAO DA POLISSONOGRAFIA EM SEQUENCIA DE ROBIN

A PSG é considerada o padréo-ouro para o diagnéstico de obstrucdo das
vias aéreas. Por ser uma avaliacdo objetiva, pode direcionar o manejo das vias
aéreas a fim de prevenir complicacbes da AOS, devendo ser amplamente
utilizada na avaliagcdo de pacientes com glossoptose (MANICA et al., 2018b).
Recente artigo publicado com protocolo de autores inclui PSG em todos os
pacientes em que se considera a DOM como uma possibilidade terapéutica,
exceto nos casos em que o paciente esteja intubado ou a PSG nao seja possivel
(MORRISON; COLLARES; FLORES, 2021).

MANICA et al. (2018b) em seu estudo que avaliou a associacado dos
parametros polissonograficos com a gravidade dos sintomas clinicos em 55
pacientes com SR, mostrou que a piora nos parametros polissonogréficos foi
associado ao aumento na gravidade das manifesta¢cdes clinicas. Além disso, os
mesmos autores sugerem que outros parametros da PSG além dos
convencionais (como o IAH) devem ser valorizados, como a porcentagem de
tempo com a saturacdo de oxigénio <90%, ja que também apresentam
associacao significativa com sintomas clinicos.

COSTA et al. (2014) em sua revisao retrospectiva com 181 pacientes com
SR, analisou o IAH em 115 destes pacientes, sendo que a média do IAH
encontrado foi de 23,9, e o IAH maior que 30 nao foi associado a mortalidade
(p=0,77).

HONG et al. (2020) realizaram um estudo pré e pos-intervengdo para
avaliar se a posi¢ao prona diminui a OVA nos resultados polissonograficos em
neonatos com SR. Foram 14 pacientes recrutados e excluidos casos com
sindromes genéticas ou doencas neuromusculares com objetivo de afastar

outras etiologias para os disturbios respiratorios do sono. Oitenta e dois por cento
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dos pacientes tiveram reducdo do IAH, mas a maioria dos pacientes que
apresentava SAOS (sindrome da apneia obstrutiva do sono) grave ainda
manteve OSA residual, demonstrando que a posi¢cdo prona ndo € um tratamento
curativo. Além disso, a PSG também pode diferenciar apneias centrais de
etiologia do tronco cerebral dos eventos obstrutivos, os quais podem ser tratados
com cirurgias, além de ser uma maneira objetiva de mensurar a melhora apés
intervencdes nas vias aéreas (SOBOL & LIOY, 2015).

A PSG permite diagnosticar o tipo e a gravidade da obstrucdo além de
avaliar a resposta ao tratamento sendo seu uso, por este motivo, altamente
recomendavel em uma avaliacao inicial e como parte do acompanhamento,
independente do tratamento instituido (GOMEZ; BARON; PENARREDONDA,
2018).

A identificacdo precoce e o tratamento da OVA e da AOS sao
fundamentais para possibilitar a adequada alimentacdo e o crescimento do
neonato, assim como prevenir complicacdes cardiopulmonares a longo prazo da
AOS néo-tratada (KURIAN; EHSAN, 2020). Portanto, a avaliacdo objetiva e o
diagnaostico por meio da PSG, considerado o padrao ouro para o diagnostico de
AOS, podem ser necessarios em todos 0s neonatos com SR submetidos a
avaliacdo da obstrucao das vias aéreas relacionadas a AOS, ja que os sintomas
clinicos e a oximetria podem ndo ser eficazes em excluir outras doencas
(KURIAN; EHSAN, 2020).

2.4 MANIFESTACOES CLINICAS

As manifestacdes clinicas dos pacientes com SR constituem um espectro
amplo, variando desde casos com leve grau de obstrucdo de via aérea até
guadros com cianose, apneia e insuficiéncia respiratéria com a necessidade de
intubacdo ao nascimento (MACKAY, 2011; KURIAN; EHSAN, 2020).

Neonatos com SR apresentam, por definicdo, algum grau de obstrucdo
das vias aéreas superiores e a causa da obstrucdo das vias aéreas € o
retroposicionamento da base da lingua desencadeado pela micrognatia
(CASCONE et al., 2014; KURIAN; EHSAN, 2020). A glossoptose ocasiona a
obstrucéo de via aérea (MACKAY, 2011) em diversos graus, podendo causar

sintomas como estridor inspiratorio, esforgo respiratorio, apneia e cianose
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(BREUGEM et al., 2016).

Os pacientes com SR tém uma demanda respiratéria alta devido a
obstrucdo da via aérea e, por isso, grande parte da sua energia € usada para
respirar, consequentemente evoluindo com dificuldade de crescimento e
desenvolvimento (MACKAY, 2011). Os sintomas costumam ser posicionais com
alguma melhora na posigéo prona. E, como o tonus em repouso diminui durante
0 sono, a lingua pode se deslocar mais posteriormente, causando obstrugao
(CIELO; MONTALVA; TAYLOR, 2016).

2.4.1 Disfagia

Os neonatos com SR devem ser avaliados quanto a degluticéo, visto que
38 a 62% requerem uma via de alimentacao alternativa. Os casos sindromicos
ou com malformagdes associadas tém maior risco de disfagia a longo prazo,
enquanto a disfagia significativa apos um ano de vida em casos de SR isolado é
incomum (COHEN et al., 2017). A disfagia nestes pacientes esta relacionada a
micrognatia, a fenda palatina e a necessidade de sincronizar a respiracdo e a
degluticdo. O neonato precisa de uma via aérea pérvia para ter tempo suficiente
para deglutir entre as respiracées (COHEN et al., 2017). Entre os sinais de
disfagia estdo o tempo de alimentacdo prolongada, a recusa alimentar, a
impossibilidade de via oral, tosse ou qualquer outro sinal de dificuldade durante
a degluticdo (COHEN et al., 2017).

GASPARIN et al. (2017) encontraram uma prevaléncia de 100% de
disfagia em criancas com laringomalacia e glossoptose, recomendando a
avaliacao clinica da degluticéo e o videodeglutograma em tais pacientes a fim de
definir um método seguro de alimentacdo. Neonatos com comprometimento
respiratério grave podem necessitar de vias alternativas de alimentacédo, como
sonda nasogastrica e gastrostomia (KURIAN; EHSAN, 2020).

2.5 AVALIACAO DE VIA AEREA EM SEQUENCIA DE ROBIN

A avaliacdo completa da via aérea consiste na endoscopia de via aérea e
na fibronasolaringoscopia (FNL) com o paciente acordado.
A sequéncia da endoscopia de via aérea consiste em procedimento

realizado com o paciente em decubito dorsal sob anestesia geral com
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sevoflurano e/ou propofol iniciando por estado do sono induzido com avaliagéo
estatica com uso de laringoscopio rigido, seguida de uma avaliagdo dindmica da
via aérea em estado de anestesia progressivamente mais superficial com
laringoscopio flexivel. Essa abordagem do exame flexivel € chamada de
“‘endoscopia do sono”, a qual mimetiza o funcionamento das vias aéreas durante
o sono (MANICA et al., 2016).

A FNL é realizada com o paciente acordado, a beira do leito, permitindo
avaliagdo dindmica da via aérea com excelente visualizacdo da regido
supraglética, entretanto, com limitada visualizacédo da regido subglética.

A extensdo na qual a base da lingua contribui para a obstrucao das vias
aéreas pode ser dificil de avaliar clinicamente, sendo o exame de via aérea
fundamental para a confirmagcdo da glossoptose e para a exclusdo de outros
locais de obstrucdo das vias aéreas superiores ou inferiores (SOBOL & LIOY,
2015; CIELO; MONTALVA; TAYLOR, 2016). A avaliacdo completa da via aérea
superior permite excluir etiologias como a laringomalacia ou outras alteracdes
congeénitas que possam exigir tratamentos cirargicos (HONG et al., 2020). Além
disso, diante da possibilidade de doencas neurolégicas que possam cursar com
hipotonia assim como outras malformacdes como cistos, estenose e paralisia de
pregas vocais, uma endoscopia diagnostica de via aérea €, provavelmente,
justificada em todos os pacientes com SR (MANICA et al., 2016).

LEE et al. (2018) em seu estudo retrospectivo que objetivou investigar se
a FNL com o paciente acordado pode diagnosticar a obstru¢do da base da lingua
de forma tdo confiavel quanto a sonoendoscopia, a FNL mostrou uma
sensibilidade de apenas 50% e especificidade de 86,7%. Além disso, a FNL
demonstrou uma taxa de falsos negativos de 50%, o que é preocupante, ja que
pode atrasar o manejo imediato para resolver a obstrucdo das vias aéreas
superiores.

Além disso, a manobra de anteriorizacdo da mandibula, realizada no
momento do exame de via aérea sob anestesia geral, pode auxiliar a predizer se
o0 avanco mandibular pode melhorar a posicdo da base da lingua (SOBOL &
LIOY, 2015; CIELO; MONTALVA; TAYLOR, 2016).

2.6 LESOES SINCRONICAS DE VIA AEREA



24

Estudo recente identificou lesdes sincrénicas das vias aéreas em 57,1%
dos pacientes com SR, sendo as mais comuns a laringomalacia e
traqueomaléacia, respectivamente (LEE et al., 2018).

MANICA et al. (2018a) mostraram em seu estudo uma prevaléncia de
30,6% de lesbes associadas das vias aéreas, sendo as mais frequentes a
faringomalacia e a laringomalacia. A avaliacdo de lesdes sincronicas €
fundamental ja que, em alguns casos, a presenca de patologias das vias aéreas
inferiores pode alterar as decisbes de tratamento (CIELO; MONTALVA;
TAYLOR, 2016).

2.7 MODALIDADES TERAPEUTICAS

Neonatos com SR apresentam dois problemas principais: OVA e
dificuldade de alimentacdo. Sem tratamento, pacientes com SR e obstrucao
significativa das vias aéreas podem evoluir com asfixia, hipoxia, insuficiéncia
respiratéria, cor pulmonale, desnutricdo e morte; portanto, a prioridade do
tratamento para a SR é a via aérea (EVANS et al., 2011).

As decisbes do tratamento sdo baseadas na gravidade do
comprometimento respiratorio e da alimentacao, além da presenca de sindromes
associadas e disfuncdo neurocognitiva (KURIAN; EHSAN, 2020). O grau de
intervencédo invasiva nesses pacientes é guiado pela apresentacéo clinica, o
nivel de estabilidade das vias aéreas e a presenca de outras complicacdes, como
sindromes associadas (CASCONE et al., 2014). Devido a individualidade de
cada caso, atualmente nenhum tratamento é considerado o mais adequado para
todos os pacientes com SR e cada intervencdo proposta possui riscos e
beneficios os quais devem ser avaliados por uma equipe multidisciplinar
(MOTCH PERRINE et al., 2020). Nao ha ensaios clinicos randomizados
comparando todas as técnicas cirargicas e ndo-cirargicas em pacientes com SR.
Para casos leves de obstrucdo ou em casos nos quais o tratamento cirargico nao
€ possivel, ha véarias abordagens conservadoras no manejo da obstrucdo das
vias aéreas superiores (CIELO; MONTALVA; TAYLOR, 2016).

O tratamento cirargico deve ser considerado para obstrucdo persistente
ou grave que falhou ou ndo é passivel de tratamento conservador (CIELO;
MONTALVA; TAYLOR, 2016). O nivel de obstrucdo ou a presencga de multiplos
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niveis de estreitamento das vias aéreas devem orientar a intervengdo. Os
principais procedimentos cirdrgicos preconizados para pacientes com SR
incluem ALL, DOM e TQT. Diferentes instituicbes podem ter diversos niveis de
experiéncia em varios procedimentos (EVANS et al., 2011).

Além disso, o tratamento deve ser direcionado de acordo com a presenca
de sindromes ou outras anomalias associadas, por exemplo, um neonato com
déficits neurolégicos resultando em incoordenagdo oromotora e hipotonia pode
apresentar comprometimento persistente das vias aéreas que ndo pode ser
resolvido com ALL ou DOM. Se a base da lingua esta documentada como o
unico local de obstrucdo apos avaliagdo completa da via aérea, entdo a DOM
precoce pode ser indicada como o tratamento de escolha (SCHAEFER;
STADLER; GOSAIN, 2004).

2.7.1 Posicédo prona

Para alguns autores, a posi¢cao prona € considerada a primeira opcéo de
tratamento (EVANS et al., 2011; IZUMI et al., 2012). A posi¢cado prona permite
que a mandibula e a lingua “caiam” para a frente, reduzindo a OVA ao nivel da
base da lingua (EVANS et al., 2011).

Uma revisdo retrospectiva mostrou que a posicao prona foi a técnica
usada com mais frequéncia nos pacientes com SR isolada e que o manejo
cirargico, como TQT e DOM, foi aplicado com mais frequéncia em pacientes com
SR sindrémica (IZUMI et al., 2012).

Em uma pesquisa com médicos europeus, a posicdo prona foi a
modalidade terapéutica mais utilizada, sendo a OVA leve mencionada como a
principal indicacédo (VAN LIESHOUT et al., 2015).

Como a OVA pode ser multifatorial e outras etiologias podem contribuir
para os disturbios respiratérios do sono, pacientes com sindromes genéticas e
hipotonia podem nédo ser candidatos a este tipo de tratamento (HONG et al.,
2020). Estudos que incluam registro polissonografico em multiplas posicées sédo
necessarios para avaliar de maneira objetiva a eficiacia da terapia posicional
nessa populacdo (CIELO; MONTALVA; TAYLOR, 2016).

2.7.2 Canula nasofaringea
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Consiste em um tubo endotragueal em uma das narinas o qual faz uma
“‘ponte” no espaco faringeo, de modo que sua ponta € colocada imediatamente
acima da epiglote (POETS et al., 2021).

Estudo recente retrospectivo de Unico centro avaliou 150 neonatos com
SR submetidos a tratamento conservador, sendo a canula nasofaringea a
primeira escolha. Todos os pacientes incluidos tinham fenda palatina e 46% néo
apresentaram sintomas de obstrucao de vias aéreas superiores. A indicacao da
canula foi a presenca de sintomas obstrutivos em vigilia ou alteracdo em
poligrafia respiratéria em prona ou decubito lateral, entretanto, tal exame néo foi
realizado sistematicamente (BLANC et al., 2021).

Estudo retrospectivo com 104 pacientes com SR avaliou o0 uso da canula
nasofaringea. Destes, 77 tiveram AOS moderada ou grave de acordo com
critérios de oximetria noturna, sendo que em 63 pacientes a AOS foi reduzida de
grave/moderada a moderadal/leve apods insercdo da canula nasofaringea.
Oitenta e nove porcento dos pacientes necessitaram do dispositivo por um
periodo menor que 12 meses e 13,4% necessitaram de TQT (ABEL et al., 2012)

De acordo com os centros que preconizam tal modalidade, durante o uso
da cénula, a succéo € incentivada e a via oral é possibilitada (BLANC et al.,
2021).

A canula nasofaringea ndo estimula o crescimento mandibular e nem
favorece um reposicionamento da lingua, sendo considerada como uma medida
temporaria mas com necessidade de mais dados a longo prazo para que possa
ser recomendada como uma modalidade terapéutica de rotina em neonatos com
SR (POETS et al., 2021). Além disso, dentre as limitacdes de tal método, estédo
a dificuldade em encontrar tubos disponiveis projetados para este uso especifico
(BLANC et al., 2021). Outra limitacdo importante é que 0s pais ou responsaveis
precisam se sentir aptos ao manuseio da canula e reconhecer quando a mesma

estiver com fluxo de ar reduzido e com risco de obstrucéao.

2.7.3 Continuous positive airway pressure (CPAP)

Autores sugerem o uso do CPAP como uma intervencao utilizada entre a
admisséo do paciente e a implementagcdo de um tratamento mais curativo
(POETS et al., 2021).
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AMADDEDO et al. (2016) avaliaram o uso de CPAP como tratamento de
primeira linha em neonatos com SR. Quarenta e quatro recém-nascidos foram
incluidos e classificados em quatro grupos: pacientes dependentes de ventilador
(OVA severa, n=9), OVA moderada (n=11), OVA leve (n=17) e 0 grupo sem
obstrucdo das vias aéreas superiores (n=7). Cinco pacientes do grupo OVA
severa e quatro pacientes com OVA moderada foram tratados com sucesso por
CPAP. Esses resultados podem ser devido ao pequeno numero de pacientes e
ao viés de a maioria dos pacientes apresentarem quadro leve de obstrucéo de
vias aéreas.

O uso do CPAP pode ser dificil em neonatos com doencas craniofaciais
pela falta de mascaras disponiveis que se ajustem a face. Além disso, ha alguma
preocupacao com a hipoplasia do terco médio face que possa se desenvolver
pelo uso prolongado de tal modalidade terapéutica. Mais pesquisas Ss&o
necessarias para compreender quais pacientes se beneficiariam do CPAP e por
guanto tempo seria seguro seu uso (CIELO; MONTALVA; TAYLOR, 2016).

2.7.4 Placas Palatais - Tubingen Plate (TP)

A TP consiste em uma placa que cobre o palato duro, a fenda palatina e
as cristas alveolares , terminando logo acima da epiglote, deslocando a base da
lingua para a frente alargando assim o espaco faringeo (POETS et al., 2019;
POETS et al., 2021). A indicagédo da TP é um IAH > 3 (WIECHERS et al., 2019).
A eficacia clinica da TP é controlada regularmente com estudos do sono
realizados imediatamente antes, alguns dias apés o inicio do tratamento e apés
3 a 6 meses do uso da placa (POETS et al., 2019). O tratamento geralmente é
encerrado aos 6 a 8 meses de idade, dependendo do IAH, o qual idealmente
deve ser menor que 1, e do perfil facial (POETS etal., 2019). E uma modalidade

de tratamento essencialmente utilizada em alguns centros alemaes.

2.7.5 Adesao lingua-labio

A ALL consiste em duas suturas compreendendo os musculos lingual e
labial com o objetivo de obter resisténcia suficiente a tracdo (BROUCQSAULT et
al., 2018). A escolha do paciente parece ser um critério importante para o

sucesso desta técnica, ja que a eficacia ideal é observada em pacientes com
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glossoptose mas sem outra obstrucdo identificavel das vias aéreas (como
faringomalacia e laringomalacia) (BROUCQSAULT et al., 2018). Entre as
complicacdes da cirurgia esta a deiscéncia de sutura, lesdo de nervos e vasos
adjacentes e estruturas salivares (SCHAEFER; STADLER; GOSAIN, 2004). Em
estudo recente com 37 pacientes com SR submetidos a tal cirurgia, 10,8%
apresentaram deiscéncia de sutura com necessidade de reoperagéo
(BROUCQSAULT et al., 2018).

Autores gque ndo indicam tal técnica argumentam que ela ndo considera a
alteracdo anatdbmica que causa a SR (hipoplasia mandibular) e que pode
interferir na degluticdo (CASCONE et al., 2014). Alguns autores consideram a
ALL um procedimento temporario pelo fato de que apresenta alta incidéncia da
necessidade de intervencdes secundarias para a manutencdo da
permeabilidade das vias aéreas e de uma alimentacdo adequada (DENNY et
al., 1999; PAPOFF et al., 2013). Esta falta de eficacia provavelmente esta
relacionada ao fato de que a ALL néo corrige o defeito priméario da SR (PAPOFF
et al., 2013). E um procedimento cirirgico que fixa a lingua & mucosa e ao
musculo do labio inferior visando corrigir a glossoptose, entretanto, ao contrario
da DOM, a ALL nao trata as malformacbes esqueléticas (CIELO; MONTALVA;
TAYLOR, 2016).

PAPOFF et al. (2013), em seu estudo retrospectivo compararam a ALL e
a DOM em relacéo aos desfechos de desmame ventilatorio e via oral plena apos
cirurgia, e acharam que os neonatos tratados com ALL necessitaram mais tempo

de alimentacao enteral e apresentaram dificuldade respiratoria residual.

2.7.6 Distracdo osteogénica mandibular

De acordo com KURIAN e EHSAN, a DOM ganhou preferéncia para o
manejo da OVA associada a micrognatia porque visa a anormalidade primaria
na SR, a mandibula hipoplasica (KURIAN; EHSAN, 2020). A DOM é um
procedimento cirdrgico que atua alongando o corpo da mandibula por meio de
dispositivos internos ou externos, 0s quais separam lentamente os segmentos
mandibulares (CIELO; MONTALVA; TAYLOR, 2016). Ao alongar a mandibula,
0s musculos mandibulares anteriores tracionam a lingua para a frente,

aumentando o0 espacgo das vias aéreas e, consequentemente, promovendo o



29

alivio da obstrucdo (PAPOFF et al., 2013). Uma manobra na qual a mandibula é
avancada manualmente com visualizacdo endoscoépica direta pode prever a
alteracdo dindmica das vias aéreas que ocorre com 0 avan¢o mandibular
(SOBOL & LIOY, 2015; CIELO; MONTALVA; TAYLOR, 2016).

A DOM é um tratamento complexo e longo, mas que propicia uma
resolucdo estrutural definitiva da micrognatia, podendo ser indicada para
melhorar a obstrucéo das vias aéreas e este procedimento tanto diminui o gasto
caldrico excessivo quanto melhora a ingestao cal6rica (CASCONE et al., 2014;
LI; SCOTT, 2020).

A osteogénese na distragdo mandibular baseia-se no principio de que um
0sso osteotomizado lentamente separado preenchera a lacuna residual com
neoformacédo 6ssea. O processo € composto por trés fases: laténcia, ativacéo e
consolidagcéo. A laténcia é o periodo de tempo ap0s a osteotomia e antes da
ativagcdo, geralmente entre um a cinco dias. Durante a ativagdo, 0 0SSO &
separado a uma taxa de 1-2mm por dia, por fim, o osso € formado durante a
consolidacéo e mineralizado (COHEN et al., 2017). A fase de consolidacdo varia
de acordo com o cirurgido. Em uma pesquisa recente, a maioria dos cirurgides
opta por um periodo de consolidacéo superior a 6 semanas (FAN et al., 2018).
Os distratores utilizados na DOM podem ser internos ou externos e nao ha ainda
definicdo na literatura de qual modelo deve ser usado, variando entres 0s centros
de tratamento. As vantagens dos distratores externos sdo a maior facilidade de
colocacado e remocéo e o adequado controle do vetor de distracdo o qual pode
ser manejado pelos pais do paciente. JA os distratores internos possuem a
vantagem de ndo ficarem expostos, entretanto, permitem apenas distracdo
uniplanar e requerem um segundo procedimento com anestesia para remocao
(CASCONE et al., 2014). KURIAN e EHSAN, em sua revisdo sobre os desfechos
relacionados ao sono e a respiracdo em neonatos com SR, salientam que a
remocao dos distratores seguida de um periodo subsequente de consolidacéo é
necessario antes de intervencdes diagnosticas, considerando que a mandibula
tende a recuar quando os distratores sdo removidos (KURIAN; EHSAN, 2020).

Pela possibilidade de ser eficaz na correcdo da OVA e evitar TQT, a DOM
se tornou a opc¢ao cirdrgica de primeira linha em pacientes com SR em muitas
instituicdbes (MORRISON; COLLARES; FLORES, 2021). Além disso, a DOM

também pode ser uma opc¢ao para facilitar a decanulagéo precoce em pacientes
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previamente submetidos a traqueostomia (LIN et al., 2006).

O servigo de Cirurgia Craniomaxilofacial do HCPA (Hospital de Clinicas
de Porto Alegre) é pioneiro no pais no tratamento de pacientes com SR com a
aplicabilidade da DOM ha mais de 20 anos (JOURNAL; SURGERY, 2000). As
atuais indicacbes para a DOM incluem uma PSG com nenhuma ou limitada
apneia central e um IAH maior que 20 (New York University) ou maior de 6
(HCPA) ou saturacao de O2 menor que 90% em mais de 1% do tempo de sono
(HCPA) ou retencao significativa de diéxido de carbono além de auséncia de
condicao neuroldgica ou doenca cardiaca grave ou patologia secundaria das
vias aéreas que poderia impedir a adequada paténcia das vias aéreas
(MORRISON; COLLARES; FLORES, 2021).

No protocolo da DOM no HCPA, o periodo de ativagao inicia no primeiro
dia de pos-operatorio a uma taxa de 0,5mm, duas vezes ao dia, sendo realizada
pelos pais do paciente. A fase de ativacdo é mantida até que a gengiva
mandibular esteja de 2 a 3 mm a frente em relagdo a gengiva maxilar.
Idealmente, a sonoendoscopia deve ser realizada nesse ponto a fim de confirmar
a correcdo da glossoptose e, se nao for viavel, é realizada no momento da
remocao do distrator. O periodo de consolidacao é de 30 dias. O distrator externo
€ entdo removido sob sedacdo em um procedimento ambulatorial. Uma nova
PSG é realizada de 3 a 6 meses apés a DOM (MORRISON; COLLARES;
FLORES, 2021).

O sucesso da DOM é definido como a prevencado de traqueostomia ou
mortalidade, resolucdo da apneia avaliada por melhora polissonografica ou
exame fisico e mudancas nos padrdes da obstrucéo da via aérea (MORRISON;
COLLARES; FLORES, 2021). FLORES et al. (2015), em seu estudo
retrospectivo, avaliaram as variaveis associadas a falha da DOM definida como
necessidade de TQT p6s DOM, melhora incompleta do IAH ou 6bito por qualquer
causa. As variaveis encontradas foram DRGE (doenca do refluxo
gastroesofagico), idade >30 dias de vida, doenca neuroldgica, alteracdo na via
aérea com excecdo da laringomalacia, palato integro e necessidade de
intubacado pré-operatoria.

As complicacdes mais descritas da DOM incluem infeccdo do sitio
cirargico, hematoma, cicatriz hipertrofica, vetor inadequado, lesdo do nervo facial
e do nervo alveolar, dentre outras (MORRISON; COLLARES; FLORES, 2021).
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Em uma pesquisa com 151 cirurgides membros da American Cleft Palate-
Craniofacial Association envolvendo 22 questdes sobre avaliacdo e manejo de
neonatos com SR, 78,8% responderam que realiza laringoscopia/broncoscopia
direta antes do tratamento cirargico. Quarenta e seis por cento dos cirurgifes
solicita PSG pré-operatoria e, destes, a maioria (42,7%) preconiza o IAH minimo
para intervencdo cirurgica entre 11 e 19 e para 29,1%, IAH entre 20 e 29. Em
relacdo a uma sindrome associada, 77,5% dos cirurgies respondeu que a
escolha do tratamento cirtrgico depende da sindrome. O tratamento cirdrgico
primario mais comum foi a DOM, seguido da ALL e da traqueostomia. (FAN et
al., 2018).

De acordo com COHEN et al. (2017), os locais da osteotomia da DOM
nao afetam os centros de crescimento da mandibula, portanto, o crescimento
continua normalmente.

Em raras situacbes a DOM precisa ser repetida. As criancas Ssao
acompanhadas por sinais de AOS recorrentes como roncos, dores de cabeca e
mudanca de comportamento. Esses sinais incitam uma nova avaliacdo para
apneia do sono iniciando por uma polissonografia (COHEN et al., 2017). Estudo
retrospectivo mostrou que anormalidades do sistema nervoso central (SNC),
laringomalacia e intubacéo orotraqueal (I0T) pré-operatoria tiveram um impacto
significativo nas taxas de falha da DOM (HAMMOUDEH et al., 2018).

DA COSTA et al. (2018) avaliaram criancas submetidas a DOM,
observando diminuicdo no escore da escala de manifestacdes clinicas,
diminuicdo da obstrucédo da via aérea por meio da avaliacdo de duas escalas
endoscopicas e uma variacdo estatisticamente significativa em alguns
parametros polissonogréaficos avaliados no pds-operatério seis meses apos a
DOM.

HONG et al. (2012) avaliaram a qualidade de vida relacionada a saude
p6s-DOM por meio do Glasgow Children’s Benefit Inventory - um questionario
validado sensivel a detectar mudancas no estado de saude apdés um
procedimento cirdrgico e que abrange aspectos sociais, psicologicos e fisicos —

demonstrando um claro beneficio subjetivo geral na qualidade de vida p6s-DOM.
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2.7.7 Traqueostomia

Em pacientes que ndo responderam a tratamentos cirdrgicos ou néo
cirdrgicos, a traqueostomia € uma op¢do a ser considerada (CIELO;
MONTALVA; TAYLOR, 2016). Tal modalidade terapéutica estabelece uma via
aérea definitiva e segura, sendo anteriormente o tratamento de primeira escolha
em pacientes com SR com obstrucdo grave das vias aéreas (FLORES et al.,
2014).

Cerca de 10% dos pacientes com SR necessitardao de TQT (MACKAY,
2011). COSTA et al. (2014) em seu estudo com 181 pacientes, traqueostomia
foi realizada em 13,8% e traqueostomia associada a DOM em 3,3% dos
pacientes. HAMMOUDEH et al. (2018) sugerem que a TQT possa ser uma
alternativa melhor em neonatos com anomalias do SNC significativas,
especialmente se houver associada laringomalacia e necessidade de IOT pré-
operatoria.

Entretanto, embora seja considerada o tratamento definitivo para a
obstrucdo das vias aéreas, a TQT esta associada a alta morbidade, dificuldades
no manejo clinico e na interacéo social destes pacientes (JOURNAL; SURGERY,
2000).

2.8 MORTALIDADE NA SEQUENCIA DE ROBIN

Historicamente, a mortalidade em pacientes com SR tem sido atribuida a
obstrucao respiratoria e/ou a dificuldade de crescimento e desenvolvimento.
Outro fator que afeta a mortalidade e a morbidade esta relacionado a
heterogeneidade deste transtorno (COSTA et al., 2014). COSTA et al. (2014),
em seu estudo com 181 neonatos com SR com uma média de seguimento de 35
meses, mostraram uma taxa de mortalidade geral de 16,6%. A idade média no
Obito foi de 10,8 meses. A mortalidade foi estatisticamente associada a
anomalias cardiacas (p<0,001), anomalias do SNC (p<0,001) e duas ou mais
alteracdes em outros 6rgdos ou sistemas (p<0,001). Durante os 11 anos de
estudo do COSTA et al ndo houve mortes em pacientes com SR isolado e a
maioria das internagdes hospitalares foi por motivos nao relacionados a causas
respiratérias, sugerindo que a morbidade e mortalidade na SR ocorra por

problemas néo relacionados a obstrucéo das vias aéreas.
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De acordo com SANTORO et al. (2021), a associacdo de SR com
anomalias cromossOmicas foi confirmada como fator de risco para mortalidade,
cujo estudo observou que a sobrevida nos casos sindromicos e com anomalias

foi menor do que nos casos isolados.

2.9 CRESCIMENTO E DESENVOLVIMENTO

LI e SCOTT (2020), em sua amostra com 24 pacientes com SR mostraram
gue a taxa de crescimento de neonatos com SR de ambos os sexos €
drasticamente menor do que nas criang¢as higidas durante os 6 primeiros meses
de vida, entretanto, ao final do primeiro ano de vida, alcancaram seus pares nao
afetados. Mas em sua série de casos excluiu pacientes traqueostomizados ou
com comprometimento neurologico grave e 71% dos pacientes de sua amostra

foram submetidos a DOM.

2.10 ASPECTOS PSICOSSOCIAIS

SKIRKO et al. (2020) avaliaram o impacto de uma crianca com SR na
familia por meio de entrevistas. Em relacéo aos sintomas fisicos, as dificuldades
com alimentacédo, ganho de peso e os problemas respiratérios foram os mais

comumente referidos pelas familias.

2.11 CRESCIMENTO MANDIBULAR

Uma questdo importante para o sucesso de qualquer modalidade
terapéutica em pacientes com SR é se o tratamento instituido estimula o
crescimento mandibular (POETS et al., 2019). Um conceito discutido é o de catch
up mandibular, o qual afirma que a mandibula na SR tem o potencial de crescer
mais rapido do que a mandibula em pacientes normais e resolver a discrepancia
maxilo-mandibular (PURNELL et al., 2019). Revisdo sistematica recente mostrou
limitados estudos longitudinais avaliando o crescimento mandibular, com a
maioria demonstrando que a taxa de crescimento foi semelhante aos controles.
Dada a inconsisténcia dos estudos e até mesmo na definicdo da SR (alguns
estudos incluem incorretamente a fenda palatina como um critério obrigatério),

uma concluséo definitiva sobre este fenébmeno ndo pode ser alcancada. Além da
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presenca da fenda palatina, os diagnosticos sindrdmicos podem ser outro fator
de confusdo j& que o potencial de crescimento mandibular em pacientes com
sindromes pode ndo ser o mesmo dos casos de SR isolados (PURNELL et al.,
2019).

2.12 DIAGNOSTICO PRE -NATAL

A suspeita pré-natal da SR € essencial para o adequado preparo da
equipe em caso de emergéncia nas vias aéreas do neonato. Entretanto, como o
diagnéstico é clinico, ndo pode ser definido com certeza até 0 momento do parto
e com a confirmac¢do de um comprometimento das vias aéreas. Atualmente, a
ultrassonografia € a modalidade mais descrita para a triagem da SR, permitindo
a identificacdo de anormalidades estruturais que podem indicar sindromes ou
anormalidades genéticas. As ferramentas mais utilizadas e estudadas para a
medicdo e a definicAo de micro e retrognatia sdo o angulo facial inferior e o
angulo fronto-naso-mental, embora ainda nao tenham sido aceitas como
instrumentos consistentes e confiaveis ja que as evidéncias sao fracas ao se

correlacionar essas medidas ao diagnostico de SR (KAUFMAN et al., 2016).

2.13 SEGUIMENTO A LONGO PRAZO DOS PACIENTES COM SR

Muitos estudos (LOOBY et al., 2009; GOLDSTEIN et al., 2015;
BANGIYEV et al., 2016; DA COSTA et al., 2018; HEFFERNAN; CALABRESE;
RESNICK, 2019; EHSAN et al., 2020) apresentam um seguimento por um
periodo curto de tempo (3 meses a 1 ano), antes que 0s pacientes pudessem
desenvolver recorréncia da obstrucdo das vias aéreas, dificultando a
possibilidade de avaliar as taxas de sucesso cirurgico. Além disso, a falta de
padronizacdo na descricdo dos resultados apdés as intervencdes cirdrgicas
impede comparacdes diretas dos resultados entre as diferentes técnicas
cirargicas como a DOM a ALL (ZHANG et al., 2018).

H& uma escassez na literatura sobre os resultados a longo prazo da DOM,
justificado pelo fato de que é uma modalidade de tratamento mais recente do
que a TQT e a ALL (MORRISON; COLLARES; FLORES, 2021).

SADAKAH e colaboradores (2009) avaliaram 7 pacientes com SR

submetidos a DOM com distrator intraoral com seguimento pés-operatério médio
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de 3,7 anos (2-5 anos). As polissonografias foram realizadas pré-DOM, uma
semana apoés a ativacdo e ao final da ativacdo, ndo realizando o exame no
seguimento a longo prazo. Houve reducdo do IAH, aumento da saturagéo de
oxigénio e melhora completa dos sintomas.

LOOBY et al. (2009), avaliaram 13 pacientes que realizaram PSG pré e
pos operatdria (mas ndo especificam o tempo da PSG p6s) e o IAH médio pré
foi de 10,57 e o pos foi de 2,21.

Em revisédo da literatura comparando desfechos entre DOM e ALL, em
95% dos pacientes tratados com DOM evitou-se a TQT, comparativamente a
89% dos submetidos & ALL. A taxa de necessidade de segunda cirurgia para
tratamento da obstrucé@o de via aérea foi mais baixa no grupo DOM (4-6%) em
comparacado com o0 grupo que realizou ALL (22-45%), sugerindo que a DOM
pode propiciar melhora mais estavel e de longo prazo da obstrucdo das vias
aereas comparativamente a ALL. Entretanto, os estudos desta revisao tiveram
grande variacdo na duracédo de acompanhamento dos pacientes, dificultando a
possibilidade de avaliar as taxas de sucesso cirurgico, ja que um seguimento por
curto periodo de tempo pode nao permitir que os sintomas de obstrucéo de vias
aéreas se tornem evidentes (ZHANG et al., 2018).

LIN et al. (2006) avaliaram os beneficios a longo prazo da DOM em cinco
pacientes com seguimento médio de 47 meses. Um paciente tinha AOS grave
(IAH de 20,2) e havia sido submetido a TQT previamente a DOM (decanulado
34 meses apos a DOM e apos o resultado do PSG, indicado CPAP) e os demais
guatro pacientes apresentaram IAH <0,9.

Estudo retrospectivo com 82 pacientes submetidos a DOM, 57 realizaram
PSG pré-operatoria com IAH médio de 32, o qual reduziu para 2,4 em PSG pés-
operatoria tardia (média de 2,9 anos apos DOM, realizada em 38 pacientes). A
média de acompanhamento do estudo foi de 4,3 anos e 8,5% dos pacientes
necessitaram de TQT (HAMMOUDEH et al., 2018).

FLORES et al. (2014), em sua revisdo retrospectiva comparando
pacientes com SR ndo-sindromicos com menos de 6 meses de idade submetidos
a ALL e DOM, mostrou que a DOM obteve melhores resultados na saturacdo de
oxigénio, indice de apneia e hipopneia e menor incidéncia de tragueostomia em
um més e em um ano de pés-operatorio.

Estudo de coorte retrospectiva comparou resultados iniciais da ALL e



36

DOM na resolucéao da AOS. O desfecho avaliado foi a resolugéo da AOS definida
pelos trés seguintes critérios: IAH pos-operatoério <5, sintomas de AOS ausentes
ou leves e auséncia de necessidade de intervencao adicional nas vias aéreas no
primeiro ano de vida. O IAH médio p6s-operatorio (PSG realizada em média 7,5
semanas apos a cirurgia) foi de 11,7 para o grupo ALL e de 1,1 para o grupo
DOM, com reducéo estatisticamente significante maior no grupo DOM. Para 13
pacientes foi realizada nova PSG de seguimento com média de 2,3 anos para o
grupo ALL e 4,4 anos para o grupo DOM, com IAH médio de 1,0 (n=6) no grupo
DOM e 2,8 no grupo ALL (n=7), mas sem diferenca estatisticamente significativa
entre os dois grupos (RESNICK et al., 2019).

Paes et al. (2016) avaliaram dez neonatos submetidos a DOM e dez
controles com seguimento maior ou igual a 5 anos. Entretanto, os desfechos
avaliados foram as caracteristicas craniofaciais, como o desenvolvimento
dentario e o crescimento mandibular, sem descricdo de presenca de sinais e

sintomas respiratorios.
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3 JUSTIFICATIVA

A técnica cirurgica ideal para 0 manejo de pacientes com Sequéncia de
Robin ainda ndo estd estabelecida. Uma das cirurgias mais comumente
utilizadas, a distracdo osteogénica de mandibula, ainda é controversa devido aos
seus potenciais riscos e a falta de evidéncias claras de sua eficacia nesta
populacdo. O Hospital de Clinicas de Porto Alegre é referéncia no manejo de
pacientes com Sequéncia de Robin e com experiéncia de cerca de 20 anos em
distracdo osteogénica mandibular. Os Servigcos de Otorrinolaringologia e de
Cirurgia Craniomaxilofacial do HCPA ja desenvolvem uma linha de pesquisa em
pacientes com Sequéncia de Robin que realizaram DOM, com avaliagéo pré e
pos-operatdria a curto prazo. Entretanto, ndo sabemos da evidéncia dos
resultados da DOM em um periodo superior a cinco anos, se a melhora clinica,
dos achados polissonograficos e endoscopicos se mantiveram ao longo do
tempo. Ao se revisar a literatura, concluiu-se que a associacdo entre as
alteracdes anatdbmicas encontradas na endoscopia de via aérea e a gravidade
dos sintomas clinicos e achados polissonograficos ndo foram estudados em um
periodo superior a cinco anos em pacientes com SR que realizaram DOM.
Portanto, justifica-se este estudo com vistas a avaliar os parametros acima

citados a longo prazo em paciente com SR submetidos a DOM.
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4 HIPOTESE

O efeito a longo prazo da distragdo osteogénica mandibular em criancas
com sequéncia de Robin se mantém nos achados polissonograficos e de

avaliacdo clinica apés 5 anos da cirurgia.
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5 OBJETIVOS

5.1 OBJETIVO GERAL

Avaliar a manutencao do efeito a longo prazo da distracdo osteogénica

mandibular em criangas com sequéncia de Robin.

5.20BJETIVOS ESPECIFICOS

Avaliar se o efeito da cirurgia se manteve ao longo do tempo apés a
realizacdo da DOM nos seguintes achados:

a) Avaliacéo clinica: descrever clinicamente os pacientes de acordo com
0s sinais respiratorios apresentados por meio de protocolo elaborado pelos
autores e utilizado em estudo prévio;

b) Avaliagéo da via atual de alimentagao;

c) Polissonografia: avaliar os parametros polissonograficos;

d) Avaliacdo endoscopica: avaliar o grau de glossoptose dos pacientes

gue tiverem alteracdes na avaliacao clinica e/ou na polissonografia.
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6 METODOLOGIA

6.1 DELINEAMENTO DA PESQUISA

Estudo de série de casos.

6.2 LOCAL

Ambulatério de Via Aérea Pediatrica do Servico de Otorrinolaringologia do

Hospital de Clinicas de Porto Alegre.

6.3 POPULACAO E AMOSTRA

Este projeto reavaliou a mesma populacdo de estudo prévio do nosso
grupo de pesquisa, no qual foram incluidos 38 pacientes que realizaram DOM
entre 2012 e 2016 e que tinham, neste periodo, menos de 6 meses de idade e
gue estao, atualmente, com idades entre 5 e 8 anos. A mediana de idade dos

pacientes no estudo prévio foi de 45 dias.

Critérios de Incluséo
Foram incluidas todas as criancgas que foram submetidas a DOM no HCPA
h& pelo menos 5 anos e que foram incluidas no estudo prévio realizado pelo

grupo de pesquisa.

Critério de Excluséao

Nao foram definidos critérios de exclusao.

6.4 COLETA E PROCESSAMENTO DE DADOS

As seguintes avaliacdes foram realizadas:

a) Avaliacéo clinica: os dados referentes a sintomatologia, alimentacao e
exame fisico foram obtidos através da anamnese com 0sS pais ou responsaveis
e por meio de revisdo de prontuario médico eletrbnico e registrados em um
protocolo de reavaliagdo (APENDICE A) em consulta no ambulatério de via

aérea pediatrica do HCPA. Os pacientes foram reavaliados pela mestranda no
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local citado em ocasido de consulta previamente agendada. Devido ao fato de o
estudo ocorrer durante o periodo da pandemia da COVID-19, algumas
avaliacbes foram realizadas por meio de contato telefébnico com os pais ou
responsaveis dos pacientes, ndo sendo realizado o exame fisico nestes casos.
Foi registrada a necessidade de intervencdo subsequente das vias aéreas e
outras cirurgias realizadas, como a repeticdo da distracdo mandibular,
tragueostomia, palatoplastia e timpanotomia com colocagdo de tubos de
ventilagdo, assim como a idade dos pacientes nas intervencgoes.

b) Polissonografia: foi realizada avaliacdo polissonogréafica em sono néo
induzido e com o paciente ventilando espontaneamente. Os exames foram
realizados no laboratério do sono do HCPA, sendo laudados por uma Unica
especialista em medicina do sono infantil. Foram realizados exames noturnos e
diurnos usando parametros recomendados pela American Academy of Sleep
Medicine (BERRY et al., 2015). A avaliag&o incluiu eletroencefalograma, eletro-
oculograma e eletromiograma para classificacdo das fases do sono. Também
foram utilizados eletromiografia de membros inferiores, eletrocardiograma,
oximetria, detector de ronco e sensor de posicao corporal e capnografia. Uma
canula oronasal e termistor foram usados na monitoracao do fluxo aéreo para
avaliacdo de hipopneia e apneia respectivamente. Apneia foi definida como
auséncia de fluxo por mais de dois ciclos respiratérios. Apneia obstrutiva foi
definida como auséncia de fluxo associada a presenca de aumento dos
movimentos toracicos e/ou abdominais. Hipopneia foi considerada quando
houvesse diminuicdo do fluxo aéreo de no minimo 30% comparado com as duas
ventilacbes prévias e com queda da oximetria de no minimo 4 % nos 30
segundos subsequentes. Os parametros avaliados foram: indice de apneia-
hipopneia (IAH), tempo total de sono (TTS), nadir de dessaturacdo (ND), indice
de saturacéo de oxigénio (ISO2) e indice de dessaturacéo (ID). O protocolo da
avaliacdo polissonogréafica encontra-se no APENDICE B.

c) Avaliacdo endoscopica: caso 0S pacientes apresentassem
sintomatologia na avaliacdo clinica e/ou alteragcdes na polissonografia, era
indicada uma avaliacdo endoscopica da via aérea. A endoscopia de via aérea foi
realizada no Centro Cirdrgico Ambulatorial ou no Bloco Cirdrgico do HCPA com
0 paciente em decubito dorsal, sem hiperextensao cervical, com anestesia geral

sob ventilagdo espontanea. O exame inclui uma avaliacdo anatémica através de
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laringoscopia direta, seguida de uma avaliacdo dinamica com anestesia
progressivamente mais superficial, utilizando um nasofibrolaringoscépio. O

protocolo da fibronasolaringoscopia encontra-se no APENDICE C.

6.5 VARIAVEIS UTILIZADAS

Foram analisadas as caracteristicas da populacdo (idade, sexo,
prematuridade, classificacdo genética, presenca de fenda palatina,
traqueostomia, 6bito, necessidade de intubacdo orotraqueal), 0s parametros
polissonogréficos (indice de apneia-hipopneia (IAH), tempo total de sono (TTS),
nadir de dessaturacdo (ND), indice de saturacéo de oxigénio (1ISO2) e indice de
dessaturacéo (ID), parametros clinicos (ruido respiratorio, apneia, cianose,
dessaturacg0es, retracdo de furcula/intercostal, pneumonia), via de alimentacéo
(via oral, uso de sonda nasoentérica, gastrostomia ou via oral associada a via

alternativa).

6.6 ANALISE ESTATISTICA

As variaveis foram descritas de acordo com sua distribuicdo. As variaveis
continuas foram avaliadas para normalidade com o teste de Shapiro-Wilk e
descritas como média e desvio padrdo (distribuicdo normal) ou mediana e
intervalo interquartil ou intervalo absoluto (distribuicdo assimétrica). As variaveis
categoricas foram expressas como frequéncia absoluta e relativa. As
comparacdes entre os tempos foram realizadas pelo modelo de Equacbes de
Estimativas Generalizadas (GEE) complementada pelo teste LSD (Least
Significant Difference). O modelo linear foi aplicado para as variaveis continuas
com distribuicdo normal, o modelo gama foi aplicado para as continuas com
distribuicdo assimétrica e o modelo logistico para as variaveis categoricas
ordinais e dicotdmicas. O nivel de significancia foi definido em 0,05. O programa
SPSS, versédo 28.0, foi usado para a analise estatistica (IBM SPSS Statistics for
Windows, Armonk, NY, USA).
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6.7 CONSIDERACOES ETICAS

Este estudo faz parte de outro maior, aprovado anteriormente pelo Comité
de Etica do Hospital de Clinicas de Porto Alegre (CEP-HCPA) sob o nimero
2012 — 0513. O estudo foi aprovado também pela Plataforma Brasil, obtendo o
Certificado de Apresentacg&o para Apreciacéo Etica nimero 9968612600005327.
Foi realizado adendo com solicitacdo de prorrogacdo do projeto anterior para a
reavaliacdo dos pacientes apos cinco anos da DOM, sendo submetido ao CEP-
HCPA com aprovacdo para seguimento desta nova fase do projeto. Os
responsaveis assinaram o0 novo termo de consentimento livre e esclarecido
(TCLE) (APENDICE D) elaborado para esta nova etapa do estudo, impresso em
duas vias, uma entregue ao responsavel e outra ao pesquisador. Nele, séo
informados todos os procedimentos realizados durante o acompanhamento e
sobre os objetivos do estudo. Sao garantidos o anonimato e a confidéncia dos

dados dos participantes.
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APENDICE A -

IDENTIFICACAO:
NOME:
PRONTUARIO:
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QUESTIONARIO DE REAVALIACAO

NUMERO:

SEXO: ( ) 1. FEMININO ( ) 2. MASCULINO
DATA DE NASCIMENTO:

FONE:
ENDERECO:

SINAIS E SINTOMAS:

/

/ IDADE:

Pré- op

Po6s-op (> 5 anos)

Ruido Respiratorio?

1.( )sim 0.( )néo

1.( )sim 0.( )ndo

Ruido & em repouso?

1.( )simO.( )néo
2. () nao se aplica

1.( )sim 0.( )néo 2.
() néo se aplica

Ruido x choro?

1.( )piora2.( )melhor3.( )néo
altera4. ( )ndo se aplica

1.()piora2.( )melhor3.( )ndo
altera4. ( )nao se aplica

Ruido x sono?

1.( )piora2.( )melhor3.( )néo
altera4. ( )ndo se aplica

1.()piora2.( )melhor3.( )ndo
altera4. ( )nao se aplica

Ruido x alimentacéo?

1.( )piora2.( )melhor3.( )ndo
altera4. ( )ndo se aplica

1.()piora2.( )melhor3.( )ndo
altera4. ( )ndo se aplica

Episodios de cianose?

1.()sim episodios 0.

1.( ) sim___ episédios 0.(

( ) néo ) ndo
Apnéias 1.()sim __ episédios 0.|1.( )sim___ episédios O.
( ) néo ( ) ndo
Dessaturacoes 1.( )sim 0.( )nao 1.( )sim 0.( )nao
Baixo ganho pondero-|1.( )sim 1.( ) sim 0. (
estatural? 0. ( )nao ) ndo
Dificuldade de|1l.( )sim 1.( ) sim
alimentacao? 0. ( )nao 0. ( )ndo
Pneumonia? 1.()sim __ episédios 0.|1.()sim___ episodios
( ) ndo 0. ( )ndo
Retracao 1.( )sim O0.( )nao 1.( )sim 0.( )nao

farcula/intercostal
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Via Alimentacao atual: 1. )VO 2. )SNG 3.( ) Gastrostomia

4.( )VO + SNG

5.( ) VO + gastrostomia

Pré- Op

>5anos ap6s DOM

Peso: Kao(p )

Ka(p )

Altura: cm(p_ )

cm (p_)

HISTORIA MEDICA PREGRESSA:

Pré-natal sem intercorréncias: 1.( )sim 0.( )n&o:

Parto: 1. ( ) normal

2.( ) cesarea

IG: Apgar: 1’

' 5 10’

PESO AO NASCIMENTO:

COMORBIDADES:

CLASSIFICACAO GENETICA:
0. ISOLADO
1. SINDROMICO

2. PLUS

DIAGNOSTICO PREVIO SAOS? 1.( )sim
ECOCARDIOGRAMA: ( ) sim

0.( )nao

( ) néo

Internacao hospitalar: 1. ( ) desde o nascimento 2. ( ) apos dias de

vida
Causa da internacéo:

HISTORIA DE INTUBACAO TRAQUEAL:( ) sim: ( )para procedimento ( )

dias (se for em UTI)

( )néo

TRAQUEOSTOMIA ( ) sim () n&o
DECANULACAO: ( ) anos data: / /
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APENDICE B - PROTOCOLO DA POLISSONOGRAFIA

NOME:
POLISSONOGRAFIA1: [ [/
- ( ) Diurno ou ( ) Noturno
- () Estridor, ( ) Respiracéo paradoxal ou ( ) n.d.a.
- Posicdo durante o sono: ( ) DD, ( ) outras

- Uso de O2 durante o sono: ( ) simou ( ) ndo
- Sono induzido: () sim ( )ou () nao
- FC: bpm
- Sp02: Média: %

Nadir: %

Sp0O2 < 90%: do TTS

- Indice de dessaturacgéo: / hora
- EtCO2: mmHg
- Apnéias obstrutivas: _ Média de duracéo: S
- Apnéias centrais: Média de duracéo: S
- Apnéias mistas: Média de duracéao: S
- Hipopnéias obstrutivas: Média de duracéo: S
- I1AH:
- % obstrucéo/ TTS:
- Tempo total de registro (TTR): min
- Tempo total de sono (TTS): min
- Microdespertares:
- Acordares:

- Eficiéncia do sono:
- Todos estagios do sono previstos para a idade foram atingidos? ( ) sim
( ) néo

- Concluséo: ( ) 1. Exame normal
() 2. Disturbio respiratério obstrutivo leve durante o sono
() 3. Disturbio respiratorio obstrutivo moderado durante o
sono
() 4. Disturbio respiratorio obstrutivo grave durante o sono

POLISSONOGRAFIA 2 (p6s-tto): / |/
- () Diurno ou ( ) Noturno
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- () Estridor, ( ) Respiracéo paradoxal ou ( ) n.d.a.
- Posicao durante o sono: ( ) DD, ( ) outras
- Uso de O2 durante o sono: ( ) simou ( ) ndo
- Sono induzido: () sim ( )ou () néo
- FC: bpm
- Sp02: Média: %
Nadir: %

Sp02 < 90%: do TTS
- Indice de dessaturacéo: / hora
- EtCO2: mmHg
- Apnéias obstrutivas: _ Média de duracao: S
- Apnéias centrais: Média de duracao: S
- Apnéias mistas: Média de duracéo: S
- Hipopnéias obstrutivas: Média de duragéo: S
- IAH:
- % obstrucéo/ TTS:
- Tempo total de registro (TTR): min
- Tempo total de sono (TTS): min
- Microdespertares:
- Acordares:

- Eficiéncia do sono:
- Todos estagios do sono previstos para a idade foram atingidos? ( ) sim
( ) néo

- Concluséo: ( ) 1. Exame normal
( ) 2. Disturbio respiratorio obstrutivo leve durante o sono
( ) 3. Disturbio respiratério obstrutivo moderado durante o
sono
( ) 4. Disturbio respiratdrio obstrutivo grave durante o sono



APENDICE C - PROTOCOLO DA FIBRONASOLARINGOSCOPIA
NOME:

DATA: / | ( )Pés DOM

Classificacao de Yellon 2006:
1.( )Grau0 2.( )Graul

3.( )Grau?2 4.( )Grau3
Laringo com 6tica: Dificuldade laringoscépica

1.( ) nenhuma

2. ( ) leve: néo vé parte anterior de PsVs

3. () moderada: ndo vé parte posterior de PsVs

4. ( ) grave: ndo vé nem aritendides

Laringo flexivel
Laringomalacia: 0.( )nédo 1.( )sim:

0. ( ) nao se aplica; 1. ( ) obstrutiva; 2. ( ) ndo obstrutiva
Faringomalacia: 0.( )ndo 1.( )sim:
0. ( ) nao se aplica; 1. ( ) obstrutiva; 2. ( ) ndo obstrutiva
Epiglote: 1. ( ) normoposicionada

2. () toca em parede posterior

3. ( ) néo visualizada

Lingua: 1. ( ) normoposicionada
2. () oclui valécula

- Outras alteracbes: () sim

( ) nao

Tracdo do queixo desobstrui VA: 1. () sim:
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0. ( ) néo se aplica; 1. ( ) totalmente; 2. ( ) parcialmente
0.( )néo

Tempo do exame:

Complicacdes anestésicas:

1. ( )queda de saturacao até 85% com recuperacéo rapida

2. ( )sangramento nasal leve

3. ( )laringoespasmo sem necessidade de ventilagdo.

4. ( ) dessaturacdo abaixo de 85%

5. ( ) bradicardia

6. ( )laringoespasmo com necessidade de ventilagdo ou intubacéo traqueal
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APEDICE D - TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO -
responsaveis participantes

N° do projeto GPPG: 2012 - 0513

Projeto: DESCRICAO DOS  ACHADOS DE DEGLUTICAO,
POLISSONOGRAFIA E ENDOSCOPIA DE VIA AEREA PRE E POS
DISTRACAO MANDIBULAR EM SERIE DE PACIENTES COM
GLOSSOPTOSE

A(0) paciente, ,pela(o) qual
vocé é responsavel, estd participando desta pesquisa cujo objetivo é realizar
uma descricdo das alteracbes encontradas nos pacientes que nascem com
glossoptose, para melhor entender a doenca. Esta pesquisa estd sendo
realizada pelo Servico de Otorrinolaringologia do Hospital de Clinicas de Porto
Alegre (HCPA).

Gostariamos de convidar a(o) paciente para uma nova etapa desta
pesquisa. Se vocé autorizar a participacao da(o) paciente nesta nova etapa, 0s
procedimentos envolvidos serdo os seguintes, de acordo com cada paciente:

A) Revisdo dos resultados dos exames solicitados para acompanhamento
da(o) paciente na assisténcia (polissonografia, videodeglutograma,
nasofibrolaringoscopia).

B) Aplicacdo de um questionario sobre a situacdo geral de saude (sinais
e sintomas) que leva cerca de 5 minutos para ser respondido. O questionario
sera aplicado durante a consulta de rotina assistencial.

C) Reviséo dos resultados da avaliacao fonoaudioldgica.

Nenhum exame sera realizado exclusivamente para a pesquisa.
Participando ou ndo desta etapa da pesquisa, a(0) paciente seguira 0 mesmo
acompanhamento para tratamento de sua doenca na instituicao.

N&o sdo conhecidos riscos pela participacdo nesta etapa da pesquisa,
exceto o possivel desconforto pelo tempo de resposta ao questionario.

A participacdo na pesquisa néo trara beneficios diretos aos participantes,
porém, podera contribuir para o0 aumento do conhecimento sobre o assunto
estudado, e, se aplicavel, podera beneficiar futuros pacientes.

A participagdo é totalmente voluntaria, ou seja, ndo € obrigatdria. Caso
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vocé decida ndo autorizar a participacdo nesta etapa da pesquisa, ou ainda,
retirar a autorizacdo apoOs a assinatura desse Termo, ndo havera nenhum
prejuizo ao atendimento que a(o) participante da pesquisa recebe ou possa vir a
receber na instituigao.

Nao estd previsto nenhum tipo de pagamento pela participagdo na
pesquisa e ndo haver4d nenhum custo com respeito aos procedimentos
envolvidos.

Caso ocorra alguma intercorréncia ou dano, resultante da pesquisa, a(0)
participante recebera todo o atendimento necessario, sem nenhum custo
pessoal.

Os dados coletados durante a pesquisa serdo sempre tratados
confidencialmente. Os resultados serédo apresentados de forma conjunta, sem a
identificacdo dos participantes, ou seja, 0S nomes ndo aparecerao na publicacao
dos resultados.

Caso vocé tenha duvidas, podera entrar em contato com o pesquisador
responsavel Dr. Paulo José Cauduro Marostica, Dr.2 Denise Manica ou com as
pesquisadoras Franciane Lima e Marcele Oliveira dos Santos pelo telefone
33598249. Ou com o Comité de Etica em Pesquisa do Hospital de Clinicas de
Porto Alegre (HCPA), pelo telefone (51) 33597640, ou no 2° andar do HCPA,
sala 2229, de segunda a sexta, das 8h as 17h.

Esse Termo é assinado em duas vias, sendo uma para o participante e

seu responsavel e outra para os pesquisadores.

Nome do participante da pesquisa:

Assinatura (se aplicavel)

Nome do responsavel

Assinatura



Nome do pesquisador que aplicou o Termo

Assinatura

Local e Data:
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