; i 0021-7557/05/81-01/14
i JJI Jornal de Pediatria
L7,

Copyright © 2005 by Sociedade Brasileira de Pediatria

! $

ARTIGO DE REVISAo

il

Seqiiéncia de Robin - protocolo Gnico de tratamento
Robin sequence: a single treatment protocol
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Resumo Abstract

Objetivo: Apresentar protocolo Unico que possa atender tanto as
dificuldades respiratdrias como as dificuldades alimentares dos neona-
tos e lactentes com sequiéncia de Robin.

Fonte de dados: O artigo foi desenvolvido tomando como base as
publicagdes mais recentes disponiveis em bancos de dados bibliogra-
ficos e livros que discutem o tratamento da sequéncia de Robin, em
especial os estudos realizados no Hospital de Reabilitagdo de Anomalias
Craniofaciais da Universidade de S&o Paulo (HRAC/USP).

Sintese de dados: O artigo apresenta os aspectos morfoldgicos e
genéticos da seqiiéncia de Robin e conceitos sobre nasofaringoscopia
e suas implicagBes clinicas, discute o tratamento das dificuldades
respiratorias e alimentares e apresenta um protocolo Unico para
atender a todos os casos de seqliéncia de Robin, independentemente
de sua gravidade e complexidade.

Conclusdes: A seqliéncia de Robin ndo é somente uma patologia
obstrutiva anatémica para ser resolvida com procedimentos cirdrgicos,
mas os conhecimentos sobre crescimento e desenvolvimento devem
ser aplicados por uma equipe multidisciplinar, porque possibilitam a
rapida recuperacdo da permeabilidade das vias aéreas e da capacidade
de alimentagdo oral, evitando-se, muitas vezes, os procedimentos
cirlrgicos e seus riscos, principalmente quando realizados em neonatos
e lactentes pequenos.

J Pediatr (Rio J). 2005;81(1):14-22: Sindrome de Pierre Robin,
crescimento, fissura palatina, obstrugdo das vias respiratorias.
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Objective: To present a single protocol that might cover both the
respiratory and feeding difficulties of neonates and infants with Robin
sequence.

Sources of data: The article was prepared on the basis of the most
recent publications available in bibliographic databases and in books
that discuss the treatment of Robin sequence, especially the studies
conducted at the Hospital for Rehabilitation of Craniofacial Anomalies of
Universidade de Sao Paulo (HRAC/USP).

Summary of the findings: We present the morphological and
genetic aspects of Robin sequence and concepts about
nasopharyngoscopy and its clinical implications; we discuss the treatment
of respiratory and feeding difficulties, and we present a single protocol
for the treatment of all Robin sequence cases regardless of their severity
and complexity.

Conclusions: Robin sequence is not only an anatomic obstructive
disorder to be treated with surgical procedures, but knowledge about
children’s growth and development must be applied by a multidisciplinary
team, since this permits the maintenance of airway permeability and of
the ability to feed orally, often without the need of surgical procedures
and their risks, especially when applied to neonates and small infants.

J Pediatr (Rio J). 2005;81(1):14-22: Pierre Robin syndrome, cleft
palate, airway obstruction, micrognathia.

Introducgao

A seqléncia de Robin (SR) é descrita na literatura
como uma triade de anomalias caracterizada por microg-
natia, glossoptose e fissura de palato. Apesar da fissura
palatina estar presente na maioria dos casos, pode estar
ausente em alguns!. Clinicamente, a triade se expressa
por obstrugdo das vias aéreas e dificuldades alimentares
gue sdo mais freqlientes e mais graves no periodo neona-
tal. A heterogeneidade das manifestagdes clinicas tam-
bém é uma de suas caracteristicas, podendo a criancga
expressar desde leve dificuldade respiratéria e alimentar
até graves crises de asfixia, que podem levar ao 6bito se
ndo houver rapida intervengdo médica.
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A obstrugdo respiratdéria na SR nem sempre é causada
por glossoptose; outros mecanismos podem estar envol-
vidos. Estudos realizados com nasofaringoscépio de fibra
Optica em populagdes de pacientes com anomalias crani-
ofaciais e apnéia obstrutiva, incluindo SR, demonstraram
quatro tipos de obstrugdo: tipo 1, a obstrugdo resulta do
retroposicionamento do dorso da lingua, que entra em
contato com a parede posterior da faringe, abaixo do
palato mole; tipo 2, a obstrugdo resulta do retroposicio-
namento do dorso da lingua, com compressdo do palato
mole ou partes dele (quando a fissura estd presente)
contra a parede posterior da faringe; tipo 3, as paredes
laterais da faringe se movem medialmente, obstruindo as
vias aéreas, e a lingua ndo entra em contacto com a
parede posterior da faringe; tipo 4, a contragdo da faringe
é esfinctérica, e a lingua ndo entra em contacto com a
parede posterior da faringe (Figuras 1, 2, 3 e 4)2:3,

Figura 3 - Tipo 3 de obstrucdo respiratoria
A = Faringe

Figura 1 - Tipo 1 de obstrugdo respiratéria obtida durante a
nasofaringoscopia,
A = Faringe, B = Uvula bipartida, C = Lingua Figura 4 - Tipo 4 de obstrugéo respiratéria
A = Faringe

Varias modalidades de tratamento sdo descritas na
literatura: tratamento postural (a crianga é colocada em
posicdo prona), intubacdo nasofaringea, glossopexia, tra-
gueostomia e, mais recentemente, distragdo mandibular.
N&o existe, na literatura, um consenso sobre o tratamen-
to da SR. Observa-se que a maioria dos estudos esta sob
o dominio das areas de otorrinolaringologia e cirurgia
craniofacial; varias técnicas cirurgicas estdo sendo de-
senvolvidas para aliviar a obstrugdo respiratoéria, como se
a anomalia fosse somente um problema respiratério
obstrutivo anatémico. Poucos estudos foram desenvolvi-
dos para resolver as dificuldades alimentares, que se
caracterizam por pouco volume de leite ingerido, alimen-
tagdo por via oral (VO) demorada (geralmente maior que
Figura 2 - Tipo 2 de obstrucdo respiratria 30 minutos), fadiga, tosse, engasgos, vémitos e regurgi-

A = Faringe, D = Palato tagbes durante e apds as mamadas. Essas dificuldades
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podem levar a desnutricdo protéico-caldrica ou ao uso
prolongado de sondas alimentadoras e suas graves con-
seqléncias.

No Hospital de Reabilitagdo de Anomalias Craniofaci-
ais da Universidade de Sdo Paulo (HRAC/USP), varios
estudos foram desenvolvidos com o objetivo de melhorar
tanto as dificuldades respiratérias quanto as alimentares
dos neonatos*-®, o que resultou numa visdo dos proble-
mas da SR diferente da maioria dos estudos publicados na
literatura internacional: a SR ndo é somente um problema
obstrutivo anatémico, mas também um problema de
desenvolvimento, e deve estar sob o dominio de uma
equipe multiprofissional. Assim, o objetivo deste artigo é
apresentar protocolo Unico que possa atender tanto as
dificuldades respiratérias como as dificuldades alimenta-
res dos neonatos e lactentes com SR.

Metodologia

Este estudo se baseia nos artigos mais atuais sobre SR
disponiveis em bancos de dados bibliograficos como
MEDLINE, Lilacs e SciELO, em livros dedicados ao assunto
e, principalmente, nos artigos publicados pelos profissi-
onais do HRAC-USP que se referem a sua etiopatogénese
e tratamento*9. Ao final, é apresentado um protocolo
Unico de tratamento utilizado no HRAC-USP, aplicado a
todos os casos de SR.

Aspectos morfolégicos e genéticos

Foi Pierre Robin, em 193410, quem descreveu a tendén-
cia da queda da lingua sobre a hipofaringe, causando
obstrucdo das vias aéreas, assim como a presenca da
fissura agravando os problemas dessas criangas. Em 1976,
avangou-se no conceito de que ndo se tratava de uma
sindrome especifica, como fora denominada durante varios
anos - sindrome de Pierre Robin —, mas sim de um complexo
sintomatico, ndo-especifico, que pode ocorrer em varias
situagOes: isoladamente, associado a uma sindrome conhe-
cida ou em associagao a outros defeitos do desenvolvimen-
to, que, juntos, ndo correspondem a uma sindrome especi-
ficall. Outros autores sugeriram o nome de seqiiéncia de
Robin, por acreditarem em uma patogénese seqiienciall2,
E atualmente denominada seqliéncia de Robin isolada (SRI)
quando ocorre isoladamente.

Em 1999, questionou-se o termo seqiiéncia de Robin
para os tipos 3 e 4 de obstrugdo respiratdria, nos quais a
glossoptose ndo é responsavel pela obstrucdo, e conside-
rou-se o termo complexo de Robin mais adequado para
esses casosi3,

A etiologia da SRI tem sido discutida ao longo do tempo
por diversos autores. Alguns expuseram teorias sobre
posicdes intra-uterinas anémalasi!:14-16  resultando em
micrognatia e retroposicdo da lingua, com conseqiente
obstrugdo da clivagem palatina; outros, apesar de nao
aceitarem as teorias acima, ndo colocam a hereditariedade
como fator relevante na determinagdo da doencgal”. Alguns
casos isolados de SR com histéria familiar sdo descritos na
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literatural819, Estudo realizado no HRAC-USP envolvendo
36 criangas com SRI sugeriu a hereditariedade como fator
relevante na etiopatogénese da triade de anomalias8. Al-
guns autores sugerem a fissura de palato como evento
primario na etiopatogénese da SRI, e ndo a micrognatia8:20,

A sindrome genética que mais se apresenta com a SR é
a sindrome de Stickler, também chamada artro-oftalmopa-
tia hereditaria®5:21, Nessa sindrome, a SR resulta de uma
hipoplasia mandibular intrinseca por déficit de penetragao
do tecido conjuntivo através do palato?2:23,

Estudo realizado no HRAC-USP com 159 lactentes com
SR relacionou as sindromes mais freqilientes associadas a
esta anomalia® (Tabela 1).

Tabela 1 - Sindromes clinicas associadas & SR em estudo® reali-
zado no HRAC/USP com 159 criangas

Sindrome clinica N©° de casos

Seqliéncia de Robin isolada 84
Sindrome de Stickler 36
Sindrome de Treacher Collins 2
Sindrome de Richieri Costa Pereira 2
Sindrome de Moebius 4
Sindrome velocardiofacial 2
Espectro dculo-auriculo-vertebral 4
Sindrome de Nager 1

Seqliéncia de Robin + outras malformagdes 14
Seqliéncia de Robin + problemas neuroldgicos 10
Total 159

Noventa por cento dos casos de SR apresentaram
fissura de palato; em 70% dos casos com fissuras, estas
sdao amplas e completas, em forma de U (Figura 5), e em
30% sdo estreitas, completas ou incompletas, em forma
de V7 (Figura 6).

A incidéncia da SR varia na literatura entre 1:200016 e
1:30.00024, Estudo mais controlado realizado na Inglaterra
sugere 1:8.500 nascidos vivos25,

Nasofaringoscopia: implicagées clinicas

A importéncia da nasofaringoscopia para o tratamento
da SR é enfatizada na literatura. Os diferentes tipos de
obstrugdo respiratéria encontrados nessa anomalia foram
classificados em 1, 2, 3 e 4 (Figuras 1, 2, 3 e 4), descritos
anteriormente, e os achados nasofaringoscopicos correlaci-
onaram-se com o progndstico e o tipo de tratamento?:9,

O tipo 1 de obstrugdo respiratdria, que representa a
verdadeira ptose lingual como causa da obstrugdo, é o
tipo mais freqlientemente encontrado na SR2:4:5, Estudos
realizados no HRAC-USP demonstram que esse tipo de
obstrugdo ocorre em 80% dos casos*5. E referido na
literatura o seu melhor prognédstico, com 61% dos casos
apresentando SRI%4/5, Apesar da heterogeneidade das
manifestagdes clinicas nesse grupo de pacientes, a posi-
gdo pronaou aintubagdo nasofaringea prolongada podem
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Figura 5 - Fissura de palato em U

Figura 6 - Fissura de palato em V

aliviar o desconforto respiratorio em 83% dos casos, sem
a necessidade de procedimentos cirdrgicos#>. Todos os
casos com tipo 3 ou 4 e a maioria dos casos com tipo 2
apresentam sindromes genéticas, problemas neurologi-
cos ou outras malformagdes associadas a SR. Entre os
casos com o tipo 2 de obstrugdo, 50% necessitaram de
traqueostomia para resolver o desconforto respiratério, e
entre os casos com os tipos 3 e 4, este foi o Unico
tratamento que possibilitou aliviar o grave desconforto
respiratério; a tentativa de outras modalidades de trata-
mento para estes ultimos casos apenas prolongariam o
periodo de hospitalizagdo, com prejuizos para a crianga e
seus familiares#:5. A glossopexia, para aliviar o descon-
forto respiratdrio, somente esta indicada para casos com
tipo 1 de obstrugdo respiratoria que ndo melhoram apds
intubacdo nasofaringea por periodo maximo de 15 dias%:>.

Em estudo realizado no HRAC-USP, foi estabelecida uma
nova classificagdo nasofaringoscdpica, com o objetivo de
analisar, com maiores detalhes, os casos com tipo 1 de
obstrugdo respiratéria. Essa classificacdo consiste em de-
terminar, através da nasofaringoscopia, a gravidade da
glossoptose, classificando-a em: leve - quando a retropo-
sigdo lingual esta presente, mas, na maior parte do tempo,
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o dorso da lingua ndo toca a parede posterior da faringe;
moderada - quando, na maior parte do tempo, o dorso da
lingua toca a parede posterior da faringe, porém sem
pressiona-la; e grave - quando o dorso da lingua pressiona
a parede posterior da faringe® (Figura 7).

Para estudar a correlagdo entre a gravidade da glossop-
tose avaliada através da nasofaringoscopia, seguindo-se os
critérios descritos, e a gravidade das manifestacdes clini-
cas, os seguintes critérios clinicos foram estabelecidos para
a determinagdo da gravidade das manifestagbes: leve -
pouca dificuldade respiratdria, auséncia de retragdo inter-

Glossoptose Leve

Glossoptose Grave

Figura 7 - Gravidade da glossoptose classifi-
cada através da nasofaringoscopia
A = Faringe, B - Uvula bipartida, C
= Lingua
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costal ou de furcula, sem crises de cianose ou apnéia,
saturacdo de O, (SatO,) medida através da oximetria
continua de pulso maior que 90% e pouca dificuldade
alimentar (alimentando-se exclusivamente pela VO); mo-
derada - presenca de esforco respiratério com retragdo
intercostal ou de flrcula, sem crises de cianose ou apnéia,
SatO, maior que 90% e importante dificuldade alimentar
(alimentando-se através de sondas alimentadoras); grave
- presenca de crises de cianose ou apnéia, SatO, menor ou
igual a 90% e importante dificuldade alimentar. Contudo,
ndo houve correlacdo estatisticamente significativa entre a
gravidade da glossoptose e a gravidade das manifestagdes
clinicas no periodo neonatal®. Os mesmos pacientes acom-
panhados prospectivamente até o final do primeiro ano de
vida, por meio de nasofaringoscopias e exames clinicos,
apresentaram diminuicdo da gravidade da glossoptose e
das manifestagdes clinicas com o aumento da idade; a
correlacdo entre o aumento da idade e a diminuigdo do
retroposicionamento lingual foi estatisticamente significati-
va. Essas criangas, aos 6 meses de idade, ja se apresenta-
vam praticamente assintomaticas. Com 1 ano de idade,
apesar da melhora do retroposicionamento lingual, algumas
criangas ainda apresentavam glossoptose moderada ou
grave, porém estavam assintomaticas®.

Com relagdo aos outros tipos de obstrugdo, demons-
trou-se que as criangas que apresentavam o tipo 2 no
periodo neonatal passaram a apresentar o tipo 1 no final
do primeiro ano, com manifestacdes clinicas leves, ao
passo que as criangas com os tipos 3 ou 4 mantiveram o
mesmo tipo de obstrugcdo durante todo o primeiro ano de
vida, mantendo-se traqueostomizadas, sem possibilida-
de de descanulizagdo®.

Durante o periodo neonatal, a nasofaringoscopia na
SR tornou-se um importante procedimento para o diag-
noéstico do tipo de obstrugdo respiratdria e para direcionar
o seu tratamento. No entanto, para se definir o prognés-
tico da gravidade da obstrucdo e de sua evolugdo clinica,
este método é importante somente quando os diferentes
tipos de obstrugdo sdo comparados, com pior prognostico
para os tipos 3 e 4. Quando se quer estabelecer o
prognoéstico da gravidade dos casos com o tipo 1, a
nasofaringoscopia ndo é um bom método, provavelmente
devido a atividade intrinseca do musculo genioglosso, que
determina a capacidade de movimentacgdo da lingua; por
ser um exame estatico, a nasofaringoscopia ndo pode
medir este parametro.

No HRAC-USP, as criangas com fissuras de palato sdo
rotineiramente submetidas a palatoplastia aos 12 meses
de idade. Edema de palato e de lingua secundario a
manipulagdo cirdrgica é comumente observado apds este
procedimento; conseqlientemente, o desconforto respi-
ratério imediatamente apds o ato cirlrgico é uma mani-
festagdo clinica freqliente, principalmente em lactentes.
As conseqléncias pds-operatoérias podem ser graves em
criangas que ainda apresentam glossoptose, levando a
um importante desconforto respiratorio.

O acompanhamento da crianga através de nasofarin-
goscopias seqienciais, avaliando-se a posicdo da lingua
em relagdo a hipofaringe e a regido velofaringea, pode
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prover informagdes sobre os riscos de complicagdes res-
piratérias no pés-operatorio. A indicacdo de palatoplastia
na SR deve ser obrigatoriamente precedida por uma
nasofaringoscopia, para se determinar a presenga de
importante retroposicionamento lingual, pois algumas
criancas ainda apresentam glossoptose moderada ou
grave no final do primeiro ano de vida. Nesses casos, seria
prudente esperar o crescimento e o desenvolvimento da
crianca, que € rapido nos primeiros 2 anos de vida, para
que o fechamento cirdrgico do palato seja realizado com
maior seguranga. Em casos de criangas traqueostomiza-
das, o fechamento do palato deve ser realizado sempre
antes da descanulizagao.

Tratamento da dificuldade respiratoéria

A expressao clinica da SR é muito heterogénea, variando
desde leve dificuldade respiratéria até graves crises de
asfixia; os casos podem ser isolados ou associados a
sindromes genéticas diferentes e com expressividade vari-
avel, porém a obstrugdo respiratdria é fator comum a todos.
Esta deve ser aliviada ndo sé para melhorar as condigbes
respiratérias, mas também as condigGes alimentares e
nutricionais, de crescimento e desenvolvimento, visto que
a gravidade do desconforto respiratério é tanto maior
quanto menor a crianga, e esta, quanto menor, mais
susceptivel a agravos respiratérios e nutricionais.

A prioridade no tratamento da SR deve ser a manuten-
¢do da permeabilidade das vias aéreas. Sem tratamento
adequado, a hipoxia crbnica com retencdo de CO, e o
aumento da resisténcia vascular pulmonar podem levar ao
cor pulmonale. Além disso, as crises recorrentes de cianose
podem levar a hipoxia cerebral.

As dificuldades alimentares sdo uma das conseqliéncias
da dificuldade respiratoria; a necessidade de alimentagdo
por sondas alimentadoras é freqliente nesses pacientes.
Porém, melhorando-se a dificuldade respiratéria, pode-se
melhorar as dificuldades alimentares, possibilitando a ali-
mentagdo pela VO.

Vérias modalidades de tratamento sdo descritas na
literatura, ainda sem um consenso sobre sua utilizagdo e
eficacia. O HRAC-USP vem desenvolvendo estudos com o
objetivo de padronizar a indicacdo e a utilizagdo dessas
diferentes modalidades#:>. As mais freqiientemente utiliza-
das sdo: tratamento postural, também denominado posigédo
prona (PP) - a crianga é colocada em decubito ventral;
intubagdo nasofaringea (INF) - colocagdo de uma canula de
intubagdo orotraqueal de silicone (leitosa), com didmetro
de 3 a 3,5 mm, introduzida de 7 a 8 cm pela narina até a
faringe e cortada 1 cm para fora da narina (Figura 8);
procedimentos cirlrgicos — glossopexia, traqueostomia e
distracdo mandibular, descritos a seguir.

No HRAC-USP, a PP é utilizada somente quando a
crianca apresenta leve dificuldade respiratéria e alimen-
tar®5, Através de estudos com videofluoroscopia, demons-
trou-se melhora da crianga quanto a habilidade de coorde-
nar movimentos da lingua e mandibula nessa posicdo; a
melhora respiratdria ndo era somente atribuida a posigédo,
mas principalmente a extens&o cervical26.
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Figura 8 - Lactente com intubagdo nasofaringea: frente e perfil

A INF prolongada é utilizada no HRAC-USP para casos de
maior gravidade, ou seja, que apresentam crises de ciano-
se, apnéia ou palidez e/ou importante esforgo respiratorio
e/ou queda da SatO, para valor menor ou igual a 90%, com
importante dificuldade alimentar®5. Essa modalidade de
tratamento é defendida por diversos autores devido a sua
simplicidade?:5:27,28  As criangas tratadas com INF tiveram
maior ganho ponderal do que as tratadas com PP28, e a INF
é mais eficaz em criancas com menos de 30 dias de vida2:°.
Em estudo prospectivo realizado no HRAC-USP com 159
casos de SR, demonstrou-se que a INF resolveu a obstrugao
respiratdria de 25% do total de casos e de 50% dos casos
considerados graves. Setenta e trés por cento dos pacientes
com SR e 83% dos pacientes com SRI melhoraram com PP
ou INF, sem a necessidade de procedimentos cirtrgicos®.

Apés a introducdo da cénula para INF, a avaliagdo clinica
€ necessaria para observar a adequagédo do procedimento.
A cénula, ao ser posicionada, deve permitir o fluxo de ar
através da mesma, o que é percebido durante a expiragdo,
sem a saida de leite ou saliva, principalmente durante a
alimentacgdo; se houver saida de liquidos pela canula, esta
deve ser reposicionada 0,5 a 1 cm para fora, pois pode estar
muito préxima ao es6fago. Com esta técnica, é possivel
manter a crianga confortavel, sem a necessidade de radio-
grafa-la para adequar o posicionamento da canula. Os
objetivos da INF sdo manter um bom padrdo respiratério,
promovendo a redugdo do esforgo respiratdrio, manter a
SatO, acima de 90%, melhorar a aceitagdo oral dos alimen-
tos, conseqliientemente diminuindo o tempo de uso de
sondas alimentadoras, e promover o ganho ponderal. Se
esses objetivos ndo forem alcangados dentro de 15 dias, a
glossopexia estara indicada somente para os casos com tipo
1 de obstrugdo respiratoria; para os casos com tipo 2, deve-
se recorrer a traqueostomia. Para os tipos 3 ou 4, a INF ndo
esta indicada, devendo-se proceder imediatamente a tra-
queostomia. O periodo de espera de 15 dias é importante

para evitar a realizagdo de procedimentos cirtrgicos desne-
cessarios, porém periodos de espera maiores do que este
podem prolongar o tempo de hospitalizacdo e o uso de
sondas alimentadoras e suas graves conseqiiéncias®.

Os pacientes tratados com INF poderdo receber alta
quando o procedimento melhorar sua capacidade de ali-
mentagdo e quando a remogdo temporaria da canula de INF
para higienizagdo (limpeza com agua corrente, cotonete e
sabdo) nao resultar mais em crises de cianose ou apnéia,
devido a melhora da obstrugao respiratéria com o desenvol-
vimento neuromotor>.

A obstrugdo das vias aéreas na SR ndo depende somente
da anormalidade anatémica da mandibula e/ou da posigdo
da lingua, mas também da efetividade intrinseca dos mus-
culos parafaringeos. Essa efetividade depende da matura-
¢do individual durante o periodo neonatal3. O grau de
disfungdo neuromuscular e a velocidade de maturacao
dessa funcdo varia entre os pacientes e assume importante
papel na recuperacdo da permeabilidade das vias aéreas?.
A progressao da fungdo dos musculos parafaringeos é mais
rapida do que o desenvolvimento mandibular2®. Todos os
fatores descritos anteriormente possibilitaram a utilizacao
temporaria da INF como modalidade de tratamento Unico
em grande ndmero de casos de SR%/5,

A simplicidade da INF permite que seu manejo seja
realizado em casa, pelos préprios pais da crianga, que, no
HRAC-USP, sdo treinados pela enfermagem durante o
periodo de hospitalizacdo. Apds a alta, retornos mensais
para hospitalizacdo de apenas 1 dia sdo necessarios para
a observacdo do padrdo respiratério e alimentar da
crianca ao se remover a INF, até a possibilidade de sua
descontinuidade, lembrando que, durante o sono, devido
ao relaxamento da lingua e dos musculos parafaringeos,
pode ocorrer piora do padrdo respiratério®. A INF deve ser
retirada definitivamente quando a descontinuidade de
seu uso por periodo prolongado (24 horas) ndo resultar
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em crises de cianose ou apnéia, queda da SatO, para
valores menores ou iguais a 90% ou piora da aceitagdo
oral dos alimentos. O ganho ponderal deve ser monitori-
zado mensalmente>. No HRAC-USP, o tempo médio de
uso da INF foi de 60 dias, resultando em alimentagdo
exclusivamente oral e crescimento satisfatério®.

A eficacia da INF é maior nos casos de SRI com o tipo 1
de obstrucdo respiratdria; para os casos com o tipo 2, a INF
foi eficaz em apenas 50%, pois eles tém maior gravidade,
freqlientemente associada a sindromes genéticas®:>.

A cirurgia de glossopexia atualmente utilizada no HRAC
implica a fixagdo da lingua no labio inferior e na mandibu-
la29, A cirurgia estd indicada apenas para os casos com o
tipo 1 que ndo melhoram com a INF, e foi o tratamento
definitivo em 10,7% dos casos?.

No HRAC-USP, a traqueostomia é indicada somente nos
casos com o tipo 1 de obstrucdo respiratéria que nao
melhoram com glossopexia, nos casos com o tipo 2 que ndo
melhoram com a INF, e é indicagdo absoluta para casos com
os tipos 3 ou 4, que, geralmente, sdo de extrema gravidade,
sempre associados a sindromes genéticas, problemas neu-
roldgicos ou outras malformagdes®. A traqueostomia foi o
tratamento definitivo em 15,7% dos casos?.

A distragdo mandibular ndo é realizada no HRAC-USP,
ndo fazendo parte, por enquanto, do protocolo de tratamen-
to desta instituicdo. Nesse procedimento cirdrgico, através
da colocacdo de um distrator apropriado no angulo mandi-
bular, pode-se anteriorizar a mandibula e, conseqliente-
mente, a lingua, na tentativa de desobstruir as vias aéreas.
Varios estudos foram realizados para aperfeicoar essa
técnica em neonatos!3:30-36, porém ainda n&o se chegou a
um consenso sobre os riscos e beneficios do procedimento
nesse grupo de pacientes. De acordo com a larga experién-
cia do HRAC-USP com a INF e a estatistica dos estudos
realizados nessa instituicdo?, apenas 26,4% dos casos de
SR requerem procedimentos cirdrgicos. Pensando-se nos
riscos cirurgicos e anestésicos para os neonatos e lactentes
pequenos, acredita-se que a distracdo mandibular tenha
indicacGes restritas e dependentes de estudos nasofarin-
goscoépicos prévios. Sua indicagdo seria somente para casos
com tipo 1 de obstrugdo respiratéria que ndo melhoram com
a INF, como alternativa a glossopexia e/ou antes da indica-
¢do da traqueostomia, pois este Ultimo procedimento néo é
isento de complicagdes e seqiielas37-41,

Apesar da heterogeneidade da SR, seu progndstico,
em geral, é bom. A mortalidade estd em torno de 7% dos
casos; porém, ao se analisar esses casos, observa-se que
eram de extrema gravidade, todos tendo sido submetidos
a traqueostomia devido a gravidade da obstrugdo respi-
ratéria, e 50% tendo outras malformagdes associadas a
SR - malformagdes estas incompativeis com a vida e
responsaveis pela morte4:>,

Tratamento da dificuldade alimentar

A crianga com SR ndo apresenta somente dificuldade
respiratoria, mas também dificuldade alimentar. A dificul-
dade respiratéria leva a dificuldade na coordenagdo entre
sucgdo, degluticdo e respiracdo. Além dessa incoordenacao,
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a glossoptose dificulta a anteriorizagdo da lingua, necessa-
ria para a adequada sucgdo, e a fissura de palato proporci-
ona déficit na pressdo intra-oral negativa, resultando em
succdo ineficiente e em refluxo nasal de alimentos, favore-
cendo a bronco-aspiracdo?2.

As dificuldades alimentares do lactente com SR freqiien-
temente impedem a alimentacdo oral, sendo necessaria a
utilizagdo de sondas alimentadoras, o que, por sua vez,
aumenta o risco de desenvolvimento de refluxo gastroeso-
fagico patoldgico?3-45, Essas criangas ja apresentam pre-
disposigdo a esta patologia, devido ao aumento da pressao
negativa intratoracica resultante do esforco respiratério#:46,

Alguns autores reportaram que 37% dos pacientes com
SR utilizaram sondas alimentadoras por periodo de pelo
menos 12 semanas*’. No HRAC-USP, foram desenvolvidas
algumas técnicas que favorecem a alimentacdo oral dos
lactentes com SRI, denominadas técnicas fonoaudioldgicas
facilitadoras de alimentagdo (TFFA). Essas técnicas sdo
denominadas fonoaudiolégicas porque sdo aplicadas por
fonoaudidlogo. Estudo realizado em nossa instituigdo de-
monstrou que, com a aplicagdo diaria dessas técnicas, é
possivel, gradativamente e em um curto periodo de tempo,
promover a alimentacao oral (7 dias), bem como a descon-
tinuidade do uso da sonda nasogéastrica*8. Essas técnicas
consistem em estimulagdo da sucgdo ndo-nutritiva através
do uso de chupeta, massagem para relaxar e anteriorizar a
lingua, suporte manual para sustentar a mandibula, bico de
mamadeira longo, macio, com furo aumentado para 1 mm,
colocagdo do bico exatamente sobre a lingua, postura global
simétrica e movimentos ritmicos do bico na cavidade oral
durante a sucgdo nutritiva. Retira-se a sonda nasogastrica
quando o lactente aceita, por VO, a cada mamada, volumes
meédios de leite, correspondentes a aproximadamente 70%
do volume preconizado para a idade, ingeridos em tempo
médio menor do que 30 minutos, sem intercorréncias, como
engasgos, cianose ou tosse?8,

Estd demonstrado que o volume médio de leite inge-
rido por VO pelos lactentes com SR é menor do que o
volume de leite ingerido por lactentes normais da mesma
faixa etaria*. O baixo volume ingerido e o gasto energé-
tico aumentado durante a alimentagdo oral indicam a
necessidade de suplementagdo calérica para se atingir
ganho ponderal adequado>:49,

Estudando-se o crescimento (peso e comprimento),
desde o nascimento até 6 meses de idade, de 15 criangas
portadoras de SR tratadas exclusivamente com INF, TFFA
e dieta normal para a idade, demonstrou-se que essas
criangas apresentaram catch-up do comprimento, atin-
gindo o percentil 50 (P5g) da curva de referéncia do
NCHS50 no quinto més de vida. Porém, com relagdo ao
peso, essas criangas permaneceram abaixo do percentil
10 (P,q) durante todo o periodo do estudo. Isso demons-
tra adequacdo do teor protéico e insuficiéncia do teor
calorico da dieta, sugerindo o acréscimo de calorias para
a adequacdo do estado nutricional®.

Além das TFFA, outra estratégia utilizada no HRAC-USP
para facilitar a alimentacdo oral de criangas com SR é o uso
de uma dieta especial para recém-nascidos e lactentes, por
meio da qual menores volumes de leite ingeridos sdo
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necessarios para o ganho ponderal, podendo-se retirar a
sonda nasogastrica mais precocemente®49, Essa dieta,
denominada dieta hipercaldrica, consiste em férmula lactea
ou, quando possivel, leite materno acrescido de 5 a 8% de
polimeros de glicose e 3 a 5% de triglicerideos de cadeia
média, com acidos graxos essenciais.

Em estudo realizado no HRAC-USP com dois grupos de
lactentes tratados com INF e TFFA, alimentando-se por VO,
um grupo recebendo dieta normal para idade e outro
recebendo dieta hipercaldrica, verificou-se maior velocida-
de de crescimento no ultimo grupo, o qual, por sua vez, teve
um tempo médio de uso de INF significativamente menor
(25 dias) quando comparado ao primeiro grupo (60 dias),
demonstrando que a recuperagdo nutricional foi importante
para a recuperacdo da capacidade respiratéria®. A matura-
c¢ao e a melhora da disfungdo neuromuscular dependem da
recuperacdo nutricional durante os primeiros meses de
vida, e esse fato sugere que a melhora na atividade
intrinseca do musculo genioglosso e dos musculos parafa-
ringeos com a intervencao dietética através da dieta hiper-
caldrica é responsavel pela melhora do padrdo respiratorio
das criangas com SR®.

A dieta hipercalérica e as TFFA ndo trazem beneficios
somente para pacientes tratados com INF ou PP, mas
também para criancas submetidas a tratamentos cirdrgi-
cos, pois promover a alimentagdo oral deve ser um dos
principais objetivos do tratamento da SR.

Quando o retroposicionamento lingual é muito intenso,
sem melhora répida com as TFFA, e nem sempre essa
situacdo é acompanhada de grave desconforto respiratdrio
indicativo da necessidade de procedimentos cirlirgicos para
desobstruir as vias aéreas, a glossopexia pode estar indica-
da, ndo para melhorar a respiragdo, mas para facilitar a
sucgdo, possibilitando o posicionamento do bico da mama-
deira exatamente sobre a lingua e, com isso, capacitando o
lactente para a alimentagdo oral.

Protocolo Gnico de tratamento

Estabeleceu-se, no HRAC-USP, a partir dos estudos
realizados, o seguinte protocolo de tratamento, que é
aplicado a todos os casos de SR, independentemente de
sua complexidade.

Nasofaringoscopia - realizada nos primeiros dias de
hospitalizacdo em todos os casos para diagndstico do tipo de
obstrugdo respiratoria e direcionamento do tratamento.

Tratamento postural (PP) para os casos com os tipos 1
ou 2 de obstrugdo com leve dificuldade respiratoria.

INF para os casos com os tipos 1 ou 2 de obstrugao
respiratéria que apresentam crise de cianose, apnéia,
palidez, importante esforco respiratério e/ou queda da
SatO, medida por oximetria continua de pulso para valores
menores ou iguais a 90%.

Glossopexia (técnica de Argamaso??) - para todos os
casos com tipo 1 que ndo melhoram do desconforto respi-
ratério com a INF durante um periodo maximo de 15 dias e
para os casos com leve desconforto respiratério mas com
grave retroposicionamento lingual que ndo conseguem se
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alimentar por VO apds a aplicagdo da TFFA por periodo
maximo de 30 dias.

Traqueostomia - para todos os casos com os tipos 3 ou
4 de obstrugdo respiratdria, para os casos com o tipo 2
que ndo melhoram com INF por periodo maximo de 15
dias e para os casos com o tipo 1 que nao melhoram com
glossopexia.

TFFA - para todos os casos com os tipos 1 ou 2 de
obstrugdo respiratoéria tratados com PP ou NPI e para os
casos mais complexos apds a desobstrucdo das vias aéreas
por tratamento cirdrgico (glossopexia ou traqueostomia).

Dieta hipercalérica - para todos os casos alimentados
por VO, com ou sem complementacdo do volume prescrito
por sonda alimentadora, independentemente do tipo de
obstrugdo respiratoria.

Monitorizagdo do crescimento - todos os casos.

Medicagdo anti-refluxo gastroesofagico - para todos os
casos com uso prolongado de sonda nasogastrica (maior
que 30 dias).

Gastrostomia alimentadora - indicada para os casos
com grave disfagia e uso de sonda nasogastrica por mais de
3 meses sem melhora com as TFFA, associada ou nao a
fundoplicatura, dependendo da presenga e gravidade do
refluxo gastroesofagico.

Nasofaringoscopias seriadas semestrais a partir dos
12 meses de idade até a possibilidade de realizagdo da
palatoplastia.

Palatoplastia - a partir dos 12 meses de idade, depen-
dente de avaliacdo nasofaringoscépica prévia, sendo reali-
zada somente em casos com bom estado nutricional, sem ou
com leve retroposicionamento lingual. Nos casos traqueos-
tomizados, a palatoplastia deve ser realizada a partir dos 12
meses de idade, antes da descanulizagao.

Conclusodes

A nasofaringoscopia deve ser realizada nos primeiros
meses de vida em todos os casos de SR para diagnosticar o
tipo de obstrugdo respiratoria e direcionar o tratamento;
deve ser realizada periodicamente a partir dos 12 meses de
idade para avaliar o momento adequado para a realizagdo
da palatoplastia, com o objetivo de prevenir complicagdes
respiratérias pos-cirurgicas.

A grande inovagao no tratamento da SR foi a larga
experiéncia adquirida pelo HRAC-USP com a INF de uso
prolongado. Este procedimento, quando bem indicado,
pode aliviar o desconforto respiratério do neonato e do
lactente pequeno, reduzindo a indicacdo de procedimen-
tos cirurgicos para manter a permeabilidade das vias
aéreas. As TFFA e a dieta hipercaldrica também sédo
técnicas inovadoras para o tratamento da SR e ndo so
contribuem para a capacitagdo da alimentacdo oral e
recuperacdo nutricional mas também podem reduzir a
indicagdo de procedimentos cirirgicos.

Apesar da heterogeneidade das manifestagdes clinicas
e da complexidade dos casos, os estudos realizados de-
monstraram que uma equipe multiprofissional composta
por pediatra, cirurgido, otorrinolaringologista, nutricionis-
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ta, fonoaudidlogo, enfermeiro, entre outros, deve estar
envolvida na assisténcia a crianca com SR, de forma
interdisciplinar. Seguindo-se um protocolo Unico, conse-
gue-se atender as necessidades de todos os casos, dentro
da filosofia de que a SR ndo é somente uma patologia
obstrutiva anatomica para ser resolvida com procedimentos
cirurgicos, e de que os conhecimentos sobre crescimento e
desenvolvimento devem ser aplicados, pois possibilitam a
rapida recuperacdo da permeabilidade das vias aéreas e da
capacidade de alimentagdo oral, evitando-se, muitas vezes,
os procedimentos cirlrgicos e seus riscos, principalmente
quando realizados em neonatos e lactentes pequenos.
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