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Dificuldades alimentares e aspectos nutricionais em criancas com
malformacéao craniofacial: analise e discusséo de casos clinicos.

Malformacodes craniofaciais mais frequentes: fissura labiopalatina nao
sindromica, fissura labiopalatina sindromica, sequéncia de Robin
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Centrinho — Hospital de Reabilitacao de
Anomalias Craniofaciais da Universidade
de Sao Paulo (HRAC-USP)

Hospital de Reabilitacao de Anomalias
Craniofaciais (HRAC/Centrinho) da Universidade
de Sao Paulo (USP) é pioneiro em suas areas de
atuacao e referéncia nacional e internacional no
tratamento e pesquisa das anomalias
craniofaciais congénitas, sindromes associadas e
deficiéncias auditivas.

Com uma trajetoria de 55 anos, o HRAC € uma
instituicdo publica de prestacdo de servicos
especializados de saude, ensino e pesquisa.
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Em dezembro de 2021, o HRAC atingiu a marca
de 125.223 pacientes ja atendidos desde sua
fundacéo, provenientes de todos os Estados

do pais. Sao 46.938 pacientes ativos, nos guatro
Programas de Reabilitacao: Fissura Labiopalatina
(52%), Malformacéao Craniofacial (2%), Saude
Auditiva — AASI (41%) e Saude Auditiva — Implante
Coclear (5%)
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Casos

Clinicos
CASO 1




PAP

CASO 1

Fissura de Palato
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CASO 1

IDENTIFICACAO
JMAF masculino

DN=19/10/2023

12 INTERNACAO

28/10/2023
40 dias de vida
Fenda de Palato

%
‘ o Moddulo 16: Atuagao nas malformagdes craniofaciais — Prof.2.Dr.2 Isabel Salmen



CASO 1

IDENTIFICACAO
JMAF masculino

ANTECEDENTES

Parto normal, termo (37sem), peso=2600 gramas
Fenda de palato diagnosticada ao nascimento.
Dificuldade alimentar => uso de sonda

alimentadora 7 dias
Alta no 7°dia de vida com dieta VO exclusiva

@3 QUEIXA ATUAL

(")

Perda de peso.
Dificuldade para mamar
Sem queixas respiratorias
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CASO 1
IDENTIFICACAO
JMAF masculino

AVALIAC;AO NUTRICIONAL
Peso atual=2190g (- 4109)

Avaliacao nutricional: P=2190g C=49,5cm PC=32cm
PT=30 cm

Comprimento/idade: 2,69 DP IMC/idade: -4,85 DP
peso/idade:-4,34 DP
Diagndstico: DPC grave

2, AVALIACAO CLINICA
T Rendilhado cutaneo, cianose, bradicardia, hipoglicemia

(HGT=22)

ENTIGADE
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CASO 1
IDENTIFICACAO
E JMAF masculino

AVALIACAO FONO
U Ausculta cervical sem alteracOes, auséncia de

estase salivar, selamento labial débil, hipotonia.

G AVALIACAO GENETICA
Fenda Palato Isolada (n&o sindromica)
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CASO 1

sy HIPOTESE DIAGNOSTICA
Fenda Palato

Disfagia
eocHW)

DPC grave
Hipoglicemia

CONDUTA

Internacéo em UTI

Suspenso VO, dieta hipercalorica por sonda
Correcao hipoglicemia (glicose EV)

Exames séricos: hemograma, eletroélitos, albumina,
ferro sérico, ferritina, urina 1 e URC
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CASO 1

e CONDUTA
Dieta hipercalodrica por sonda (1,5 cal/ml)

Volume: 175 ml/kg/d VG= 55 ml 3/3 hs

EVOLUCAO
URC: E coli=> amoxacilina
5/12/2023 ( 8°Dl) Alta da UTI

6/12/2023 (9°DI) Alta hospitalar com dieta VG
exclusiva

Peso alta=2795g (+ 605g em 8 dias= GP= 75g/d)
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CASO 1 JMAF masculino DN=19/10/2023

Peso/idade Comprimento/idade
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Diagnostico Nutricional

VALORES CRITICOS

<Percentil 0,1

>Percentil 0,1 e
<percentil 3

>Percentil 3 e
<percentil 15

>Percentil 15 e
<percentil 85

>Percentil 85 e
<percentil 97

>Percentil 97 e
<percentil 99,9

>Percentil 99,9

<Escore z -3

>Escore z -3 e
<@escore z -2

>Escore z -2 e
<@score z -1

>Escorez -1 e
<escore z +1

>Escorez +1 e
<escore z +2

>Escore z +2 e
<ascore Z +3

>Escore z +3

Peso para
idade

Muito baixo

peso para a
idade

Baixo peso
para a idade

Peso adequado
para a idade

Peso elevado
para a idade’

2006. Ginebra, OMS, 2006.

Peso para

estatura

Magreza
acentuada

Magreza

Eutrofia

Risco de
sobrepeso

Sobrepeso

Obesidade

INDICES ANTROPOMETRICOS
CRIANGAS DE 0 A 5 ANOS INCOMPLETOS

IMC para

idade

Magreza
acentuada

Magreza

Eutrofia

Risco de
sobrepeso

Sobrepeso

Obesidade

Estatura para
idade

Muito baixa
estatura para

a idade

Baixa estatura
para a idade

Estatura
adequada

para a idade?

CRIANGAS DE 5 A 10 ANOS INCOMPLETOS

Peso para
idade

Muito baixo

peso para a
idade

Baixo peso
para a idade

Peso adequado
para a idade

Peso elevado
para a idade’

IMC para
idade

Magreza
acentuada

Magreza

Eutrofia

Sobrepeso

Obesidade

Obesidade
grave

Estatura para
idade

Muito baixa
estatura para
a idade

Baixa estatura
para a idade

Estatura
adequada
para a idade?

Fonte: Adaptado de Organizacién Mundial de la Salud. Curso de capacitacion sobre la evaluacion del crecimiento del nifio. Version 1, Noviembre

Diagnostico desnutricdo grave: score z do peso/estatura (ZPE) ou indice de massa corporal (ZIMC) < -3 desvios-padrao

PAP
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Manifestacoes clinicas das fissuras

« Dependem da localizacao e tipo de fissura

 Dependem da idade —> mais grave quanto mais jovem, principalmente
no primeiro ano de vida

« Dependem da associacdo com outras malformacgdes ou sindromes
genéticas
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Manifestacoes clinicas das fissuras

» Dificuldades alimentares
* Problemas de fala

* InfeccOes respiratorias

« Alteracao do crescimento
« Sindromes associadas

 Impacto visual —> alteracOes psicossociais
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Resultados das dificuldades alimentares

 Engasgos

« Obstrucéo das vias aéreas

* Incoordenacéo da succao com respiracao e degluticao
« Fadiga

« Pouca ingestao volumetrica de leite

« Desnutricao
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Resultados das dificuldades alimentares

» Repercussies nutricionais, como comprometimento de peso e
estatura.

» Desequilibrio de micronutrientes, comprometendo imunidade e
determinando processo inflamatorio tecidual relacionado com
ocorréncia de doencas cronicas.

» Interferéncia psicossocial e cognitiva.
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FISSURAS LABIOPALATINAS

SUCCAO : DEGLUTICAO ESCAPE DE COMIDA
INSUFICIENTE EXCESSIVA DE AR PELO NARIZ

|/

. ASPIRACAO DE
INGESTAO TOSSE, ENGASGO / ALIMENTOS
INDADEQUADA \ l

IRRITABILIDADE < VOMITO,
FOME REGURGITACAO

PNEUMONIAS

A X

|
DESNUTRICAO
Paradise & MacWillians, 1974(modificado)
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PAP

DPC GRAVE : TRATAMENTO

Tratar ou prevenir
Hipoglicemia

2 | Hipotermia
Desidratacao/choque

4 Identificar e corrigir
Dist. hidroeletroliticos

5 Identificar e tratar
Infeccoes

6 Corrigir deficiéncia
Micronutrientes

7 Iniciar alimentacao com
cautela

3 Progredir a dieta -
recuperag¢ao nutricional

0 Estimulacao sensorial e
emocional

10 Preparacao para alta e

acompanhamento

FORMADGRA

ERTIFICADA
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DPC GRAVE : TRATAMENTO

v" A alimentacao na fase de estabilizacdo (terapia nutricional — por via oral ou
sondas) deve ser feita com cautela, respeitando as caracteristicas fisiopatologicas
da DG, aspectos socioculturais e disponibilidade de insumos de cada servico.

v Monitorar os eletrélitos (potassio, magnésio e fésforo) e corrigir os disturbios
hidroeletroliticos precocemente.

v Criancas com DG apresentam atrofia vilositaria com comprometimento da producéao
de dissacaridases, especialmente da lactase, o que pode resultar em intolerancia
secundaria a lactose => utilizar dietas isentas ou com baixo teor de lactose, além
de baixa osmolaridade para reduzir o risco de complicacGes gastrintestinais como
diarreia, vomitos e desidratacéo.

v Avaliar e considerar o tratamento de infestacfes e sobrecrescimento bacteriano em
trato gastrintestinal

https://apps.who.int/iris/handle/10665/351597
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Estimativa de necessidades energéticas em Kcal/Kg Peso

Peso (anos) Kcal/Kg Peso
0-1ano 90- 120
1-7anos 75-90

7-12 anos 60-75
12 - 18 anos 30-60
18- 25 anos 25-30

Fonte: Projeto Diretrizes - Recomendacdes Nutricionais para Criangas em
Terapia Nutricional Enteral e Parenteral, (2011).
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Necessidades proteicas segundo faixa etdria

(g/kg/dla)

Baixo peso d0 nascer

10 a 19 anos Masculino 0,9

Feminino 0,8

1 a 19 anos (doente grave) 1,5
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CASO 1 BN IDENTIFICACAO
JMAF masculino
DN=15/01/2024 2 meses 18 dias

22 INTERNACAO

AVALIACAO CLINICA

Pes0=3705g (<-3 DP Z score)

Veio para avaliacao fono recebendo dieta VG

Apresentando quedas de saturacao, tosse, com necessidade de O2

Sinais clinicos DRGE

% CONDUTA

Tratamento DRGE

Exames: RX Torax, painel viral, hemograma normais
Avaliacao OTR
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IDENTIFICACAO
JMAF masculino
DN=15/01/2024 2 meses 18 dias

CASO 1 :

22 INTERNACAO

AVALIACAO OTORRINO
Laringoscopia: sinais de refluxo sem sinais de laringomalacea

AVALIACAO FONOAUDIOLOGICA
Reavaliacédo fono => contraindicado VO

CONDUTA
SNE, dieta em bomba em 1 hora 30 min
Trocado F por FAA (APLV?)
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Ccasos

Clinicos
CASO?




CASO 2

Fissura de Labio e Palato Sindromica
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CASO 2

IDENTIFICACAO
GA masculino
DN: 25/08/2023

12 INTERNACAO

19/10/2023 55 dias de vida
Fissura transforame bilateral
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CASO 2

IDENTIFICACAO

GA
DN: 25/08/2023

ANTECEDENTES
Parto normal, termo, peso=3365¢g, dificuldade alimentar e
respiratoria desde o nascimento. Alta no 3°DV com dieta VG

QUEIXA ATUAL

Baixo ganho ponderal

Dificuldade alimentar em uso de sonda alimentadora desde o
nascimento. Tentativas de alimentacao sem sucesso
Desconforto respiratorio importante com periodos de piora
(agitacao)
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CASO 2

IDENTIFICACAO

GA
DN=25/08/2023

AVALIACAO NUTRICIONAL
Peso atual=3900g (+535g em 55
dias GP=9,7g/d) <-3 DP Z score
Diagnostico: DPC grave

AVALIACAO CLINICA
Desconforto respiratorio
obstrutivo alto

AVALIACAO GENETICA
FTF Bilateral
Sindrome Down?

%
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CASO 2  |DENTIFICACAO GA DN=25/08/2023

Peso/idade Comprimento/idade

]
i
1
I
|
il
A
]
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CASO 2

HIPOTESE DIAGNOSTICA

Fissura Transforame Bilateral

Disfagia

DPC

Insuficiéncia Respiratoria Obstrutiva Alta=> laringomalacia

CONDUTA
on

Y Internacdo UTI
Oxigénioterapia
Dieta VG

\ @ :
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CASO 2

= IDENTIFICACAO
GA

12 INTERNACAO
AVALIACAO OTORRINO

Nasolaringoscopia => laringomalacia

S EVOLUCAO

zmvey 21/10 (3°Dl): supraglotoplastia
Encaminhado a UTI intubado em VCM
Extubado no 1°PO

Melhora parcial do desconforto
respiratorio ainda com necessidade de
02
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CASO 2

2R IDENTIFICACAO
GA -

- AVALIACAO FONO
H%Eﬁ 25/10: avaliacao indireta da degluticao: ausculta cervical sem alteracoes,
estase salivar, gag anteriorizado.

CD: contraindicado VO, estimulo extraoral e estimulo térmico gustativo.

27/10: ausculta cervical levemente alterada.
CD: Mantida, succéao n&o nutritiva com chupeta, estimulo sensorial
vestibular e extraoral

30/10: melhora da aceitacao da chupeta, lingua anteriorizada, nao
apresentou gag. CD: Contraindicado VO, estimulo térmico e gustativo na
chupeta

7/11: Mantida Conduta

%
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CASO 2

20 IDENTIFICACAO
oA

EVOLUCAO

Mantém desconforto respiratorio leve e necessidade de O2
intermitente

Sinais de DRGE => tratamento otimizado

CONDUTA
10/11: Alta hospitalar com O2 domiciliar, dieta por VE, estimulo

com chupeta com sabor
Peso=4380g entre -2 e -3DP Z score (+465¢g/21 dias GP=22g/d)

%
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CASO 2

20 IDENTIFICACAO
o

DN=25/08/2023 DI: 11/12/2023
3 meses e 17 dias de vida

22 INTERNACAO

AVALIACAO CLINICA
PESO= 5015G

Melhora do desconforto respiratorio, suspenso O2 em casa.
Dieta por SNE.

Posicao opistdétono, nausea, aversao alimentar.

%
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CASO 2

22 INTERNACAO

AVALIACAO FONOAUDIOLOGICA

Tentativa de VO. Ofertado leite pastoso colher de silicone 5 ml.
Comportamento aversivo, hiperextensao cervical.

Solicitado intervencao da equipe multidisciplinar com enfoque no
desenvolvimento global e sensorio motor. Progndstico para VO
exclusivo em longo prazo

CONDUTA

Alta em 15/12/2023 com VO parcial volume monitorado 5 ml
pastoso fino na colher de silicone, respeitando a aceitacdo sem
forcar. Prognostico para VO plena em longo prazo
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CASO 2

IGDAI\ENTIFICA(;AO

DN=25/08/2023
DI: 15/01/2024
4 meses e 21 dias de vida

32 INTERNACAO

AVALIACAO CLINICA
PESO= 5505G

Baixo ganho ponderal, vOmitos
Dieta exclusiva VG

CONDUTA

GTM + VAR + queiloplastia D
(25/01/2024)

PO sem intercorréncias

%
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A crianca com fissura labiopalatina pode ter crescimento e desenvolvimento alterados

PAP

Dificuldade na alimentacao
= pela propria deformidade envolvendo cavidade oral
= por inabilidade dos pais em oferecer o alimento
= desconhecimento das capacidades da crianca
Infeccdes respiratorias
= (Otites de repeticao
= Rino-faringites
= Traqueo- bronquites
=  Pneumonias
Cirurgias
Associacdo com sindromes genéticas

Nivel sécio-econbmico
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Longitudinal Study of Growth of Children With Unilateral Cleft Lip and Palate: 2 to 10 Years of
Age. The Cleft Palate-Craniofacial Journal (Print) , v. 52, p. 140508064036003-197, 2014.

Peso/idade meninas Peso/idade meninos
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Longitudinal Study of Growth of Children With Unilateral Cleft Lip and Palate: 2 to 10 Years of
Age. The Cleft Palate-Craniofacial Journal (Print) , v. 52, p. 140508064036003-197, 2014.

Comprimento/idade meninas

o
[+

Recumbent Length (cm)
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Orientac&o alimentar para criancas com Fissura de Labio e Palato

> Aleitamento Materno até 2 anos ou LMO

» Formula Infantil de partida até 12 meses

» Introducao de alimentacao complementar a partir dos 6 meses

» Suplementacao de ferro dos 6 aos 24 meses ( 1 mg/kg/d ferro elementar)

» Suplementacao de vitamina D (400Ul/d O - 12meses e 600Ul/d 12-24 meses)

Guia alimentar para criancas brasileiras menores de 2 anos. Ministério da Saude, 2019.
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Dificuldades alimentares nos pacientes com fissura labiopalatina

Aleitamento Natural
(a0 menos 1 més)

FL+P FPI

83 57 19 (12,1%)

98 (54,2%) 466 (89,6%) 138 (87,9%)

Montagnoli, LC1992
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Alimentacao no Pds Operatorio de Cirurgias de Labio e Palato

Dieta liquida por 30 dias oferecida em colher ou copinho
Oferecer alimentos 3/3 horas temperatura ambiente
Necessidade calorica basal (110 kcal/kg/d)
Necessidade proteica aumentada (4,5-5 g/kg/d)
Alimentos ricos em:

vitamina A - processo imunoldgico e cicatrizacao

vitamina C - cicatrizacao, evita sangramentos e reduz risco infeccéao
ferro- evita anemia, favorece cicatrizacao

O
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Alimentacao no Pds Operatorio de Cirurgias de Labio e Palato

Aspectos relacionados a anemia ferropriva e baixa reserva de ferro em criancas
submetidas a palatoplastia primaria

Resultados: de 45 criancas sem anemia no pre-cirurgico, 68,9% ja tinham diagndstico
de deficiéncia de ferro e 66,7% apresentaram anemia apos a palatoplastia.

Dissertacdo apresentada ao Hospital de
Reabilitacdo de Anomalias Craniofaciais da
Universidade de S&o para obtencao do titulo de
Mestre em Ciéncias da Reabilitacao.

RAQUEL GARCIA DE ROSIS CHEDID

O
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Clinicos
CASO 3




CASO 3

IDENTIFICACAO
LRL feminino

Procedéncia Passos (MG)
DN=27/12/2022

12 INTERNACAO

DI: 16/01/2023
Idade 20 dias peso = 35759
Transferido Hospital de Passos

Fissura rara de face

\ @ :
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CASO 3

2R |DENTIFICACAO
LRL feminino 20 dias

ANTECEDENTES

uzﬂ_g Parto normal, termo (40 sem), apgar
9/10 peso0=3395g 49 cm
Mae 34 anos, G2P2A0, teve
hipotireidismo, anemia, gripe
Internada desde o nascimento
recebendo dieta VG (nao houve
tentativa de alimentacéo VO)

s QUEIXA ATUAL
f(%f Fissura de face
Dificuldade alimentar ?

%
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CASO 3

2l IDENTIFICACAO
LRL

AVALIACAO CLINICA
BEG
Cardiopatia sem repercusséao (CIA + PCA)

'vn

HIPOTESES DIAGNOSTICAS

RNT/AIG

Cardiopatia Congénita sem RH (CIA + PCA)
Fissura rara face

Disfagia com SNG

)
g
8
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CASO 3

IDENTIFICACAO
LRL

CONDUTA

Mantida dieta VG até avaliacoes
Avaliacao fono

Avaliacao oftalmo

Avaliacao craniofacial

Avaliacao genética

\
e
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PAP

CASO 3

IDENTIFICACAO
LRL

AVALIACAO FONO

Reflexos orais presentes, ausculta cervical sem alteracoes,
frenulo lingual curto.

Avaliada succao mama: succao coordenada, ausculta cervical
sem alteracoes.

Avaliada succéao chuca bico silicone furo original (0,5mm):
coordenacao S/R/D, sem intercorréncias.

CONDUTA
Liberado VO seio materno + complementacao chuca (70-80ml)
Indicado frenulectomia
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CASO 3

: IDENTIFICACAO

AVALIACAO GENETICA
Fissura Tessier 3 atipica bilateral
Sindrome Johanson- Blizzard
 Insuficiéncia pancreatica

* Microgenitalia

* Hidronefrose

* Nefrocalcinose

» Hipocalcemia

* Proteina sérica baixa

« Deficit intelectual

=iz CONDUTA
aoa@y Exames serico triagem inicial normais

VO Seguimento
‘ Modulo 16: Atuagdo nas malformagdes craniofaciais — Prof.2.Dr.2 |sabel Salmen Q@9 = ba0e
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CASO 3

IDENTIFICACAO
LRL

EVOLUCAO

24/01/2023

Submetida a tarsorrafia e frenulectomia sem intercorréncias
Boa evolucao com dieta VO plena, ganhando peso.

25/01/2023
Peso=4005¢g (+430g/9 dias= GP 47g/d)
Alta hospitalar com dieta VO plena (seio + chuca) e retorno 30 dias

\ @ :
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Dificuldades alimentares nos pacientes com fissura labiopalatina

* Avaliacado desenvolvimento ponderoestatural

* Dieta - tipo de dieta, volume, aceitacao

* Via de administracao: oral, sonda alimentadora, gastrostomia (indicacao)
A definicao da necessidade e tempo para realizacao gastrostomia bem como a
reabilitacdo pos gastrostomia ainda é discutivel.

- Degluticao => avaliacao fonoaudidéloga

- Complicacdes sugestivas broncoaspiracdo: pneumonias, sindrome lactente sibilante

« As estratégias para manejo das dificuldades alimentares requerem uma abordagem

interdisciplinar: pediatra, fonoaudiologo, nutricionista, terapeuta ocupacional,
cirurgiao pediatrico, cirurgiao craniofacial, otorrino, entre outros.
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CASO 4

BN IDENTIFICACAO

GRS masculino
Procedéncia: Tocantins

DN=12/12/2023

DI: 17/01/2024

ldade 1 més e 5 dias peso = 4275¢
Transferido Hospital de Tocantins

Fissura rara de face ( oro-ocular- Tessier 3)

%
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PAP

CASO 4

IDENTIFICACAO
GRS 1 més e 15 dias

ANTECEDENTES

Parto cesarea, termo (38sem), apgar 8/9,
peso=3385g, 49 cm.

Mae G6 P4 Al.

Internado desde o nascimento devido
malformacdes: fissura oculo nasal (Tessier 3),
hidrocefalia, agenesia de corpo caloso e
displasia de septo otico.

Infeccao intrahospitalar

Ulcera de cornea, tarsorrafia em 27/12/2023
Em transicao VG ->VO
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CASO 4

= IDENTIFICACAO
GRS 1 més e 15 dias

QUEIXA ATUAL

E Fissura de face (Tessier 3)
Disfagia

=)\ HIPOTESES DIAGNOSTICAS
r(g,‘ﬁ Fissura rara face (Tessier 3)
Disfagia com SNG e VO parcial
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CASO 4

32l IDENTIFICACAO

=@ CONDUTA

oD@y Avaliacado fono
Avaliacao oftalmo
Avaliacao craniofacial
Avaliac&do geneética

19/01: avaliacao oftalmo: indicado
tarsorrafia realizada em 25/01

%
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CASO 4

: IDENTIFICACAO
>

AVALIACAO FONO
HSTE‘%%H Realizada VFD:
Fase oral: presente captacao , selamento labial incompleto
sem escape oral anterior, propulsao efetiva.
Fase faringea: presente escape oral posterior, episddios
de penetracao laringea, seguido de aspiracao
laringotraqueal com auséncia de tosse protetiva.

CONDUTA

Contraindicado VO. Estimulo tatil termico gustativo com
sabor do leite na chupeta. Sugestivo de prognaostico para
VO exclusiva em longo prazo.

\ @ :
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Sequéncia de Robin

Micrognatia

+

Glossoptose

+

Obstrucao respiratoria com
ou sem fissura palatina

Incidéncia 1:8500 - USA (Elliot et al 1995, Breugem at al 2016)
\ ¢
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Sequéncia de Robin

Autorizado .
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Sequéncia de Robin

Autorizado

\ ¢ ( '
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Sequéncia de Robin

Autorizado

\ ¢ c
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Sequéncia de Robin

Patogénese Sequencial

Cohen 1982

%
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Sequéncia de Robin

« Sequéncia de Robin Isolada (SRI)

« Sequéncia de Robin associada a Sindrome
SRS

« Sequéncia de Robin associada a Anomalia

\
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PAP

Sequéncia de Robin

Alteracoes anatomicas .
¢ Dificuldades

I respiratorias e

Disfuncao .
alimentares

Intrinseca faringe

(Cohen 1999)
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PAP

Sequéncia de Robin

Manifestacdes clinicas:

Bastante heterogéneas:

Leve dificuldade respiratoria e alimentar

!

Graves crises de asfixia
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Sequéncia de Robin

Obstrucao respiratoria Dificuldades alimentares
Respiragao ruidosa Disfagia

RetracOes intercostais - Vomitos

Apneia Aspiracao
Cianose/palidez DRGE

AOS

DPC

PAP

Moddulo 16: Atuagao nas malformagdes craniofaciais — Prof.2.Dr.2 Isabel Salmen




PAP

Sequéncia de Robin

Dificuldades alimentares e Desnutricao

Modulo 16: Atuagdo nas malformacgdes craniofaciais — Prof.2.Dr.2 Isabel Salmen
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Sequéncia de Robin

Manter paténcia vias

" atanen [

aéreas

Dificuldades alimentares

%
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Sequéncia de Robin

Tratamento da obstrucao respiratoria

« Posicao prona

 Intubacéo nasofaringea

* Glossopexia

» Distracao osteogénica mandibular

« Tragueostomia

\ @ :
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Sequéncia de Robin
Intubacao nasofaringea

* Introducao de tubo pequeno calibre na
nasofaringe

* Previne desenvolvimento de alta pressao
negativa na faringe: melhora obstrucao

* Promove a ventilagcao atraves do tubo e
anteriorizacao da lingua

Marques et al 2001

%
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PAP

Sequéncia de Robin

Tratamento: Protocolo do HRAC - USP

Tratamento das Dificuldades Alimentares

 Técnicas facilitadoras da alimentacao (todos os casos apos
desobstrucéo de vias aéreas).

* Dieta hipercaldrica (DPC ou alimentacao VO).

* Investigacao de refluxo gastroesofagico (todos os casos
graves).

* Videoendoscopia da degluticio.

Moddulo 16: Atuagao nas malformagdes craniofaciais — Prof.2.Dr.2 Isabel Salmen
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CASO 5 Sequéncia de Robin

IDENTIFICACAO

JLN masculino
DN=08/08/2022

12 AVALIACAO

23/08/2022 15 dias de vida
Micrognatia, fenda palato, glossoptose,
obstrucao respiratoria => SR

%
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CASO 5 Sequéncia de Robin

IDENTIFICACAO
JLN

ANTECEDENTES

Parto cesarea, termo, apgar 9/10 peso=3600g
Alta com VO exclusiva seio materno

QUEIXA ATUAL

Perda de peso.
Dificuldade para mamar
Sem queixas respiratorias

\ @ :
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CASO 5 Sequéncia de Robin

IDENTIFICACAO
JLN

AVALIACAO CLINICA

Peso atual=2480g (-12009g)
Avaliacao médica: DPC

Sem desconforto respiratorio aparente

AVALIACAO FONO

Reflexos orais normais, ausculta cervical sem alteracoes, piora do
padréo respiratdrio durante succao=risco de aspiracao laringea ou
laringotraqueal.

AVALIACAO GENETICA
SRI

%
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CASO 5 Sequéncia de Robin

= HIPOTESE DIAGNOSTICA
I% Seguéncia Robin Isolada
Fenda Palato

Disfagia
DPC

= CONDUTA
Suspenso seio materno, VO exclusivo chuca

Retorno para reavaliacdo em 1 semana

%
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CASO 5 Sequéncia de Robin

IDENTIFICACAO

JLN masculino DN=08/08/2022

1mes e 27 dias de vida

12 INTERNACAO

DI: 05/09/2022
Peso= 29259 (+ 445gramas/13 dias GP = 34 gramas/dia)

r@g QUEIXA ATUAL
MVEY Sem queixas

Veio para internacao programada

%
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CASO 5 Sequéncia de Robin

IDENTIFICACAO
HY .
12 INTERNACAO

AVALIACAO CLINICA
Presenca de desconforto respiratorio
Quedas saturacao até 80% em ar ambiente

P AVALIACAO FONO
m=aly Ausculta cervical normal, reflexos orais presentes, lingua

retroposicionada, incoordenacéo S/D/R

\ @ :
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CASO 5 Sequéncia de Robin

IDENTIFICACAO
JLN
12 INTERNACAO

Ei@ CONDUTA
<7 INF
Funil O2
SNG

Dieta VO parcial 15 ml liquido espessado furo 1 mm

%
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Sequéncia de Robin

BN [DENTIFICACAO
JLN
EVOLUCAO

11/09/2022: piora respiratoria=> internacao UTI

CASO 5

=2 HIPOTESE DIAGNOSTICA
@j Pneumonia
DRGE

= CONDUTA
INF

O2 inalatorio
Antibidticos
Suspenso VO/dieta VG

%
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Sequéncia de Robin

CASO 5

IDENTIFICACAO
JLN

EVOLUCAO

15/09/2022:
Apneia com necessidade VPP.
Convulsao

CONDUTA
VNI (15/9-20/9)

EVOLUCAO

27/09/2022 : Alta da UTI
INF

pesHQ)
SNG e dieta VG exclusiva

%
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Sequéncia de Robin

IDENTIFICACAO

EVOLUCAO

Lactente com CNF e SNG em ar ambiente

AVALIACAO FONO
Estase salivar, ausculta cervical levemente alterada, avaliacdo da succao nao
nutritiva com estimulo gustativo => contraindicado VO

CONDUTA
Alta em 7/10/2022 com INF , dieta VG exclusiva e estimulo gustativo

\ @ :
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Sequéncia de Robin

IDENTIFICACAO
JLN masculino DN=08/08/2022
2 meses e 29 dias de vida

22 INTERNACAO

AVALIACAO CLINICA
Presenca de desconforto respiratorio.
Tentado retirar INF sem sucesso

CASO 5

AVALIACAO FONOAUDIOLOGICA
Reavaliacdo fono => contraindicado VO

CONDUTA
Alta em 9/11/2022 cm VG exclusiva e INF

%
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Sequéncia de Robin

IDENTIFICACAO
JLN masculino DN=08/08/2022
DI: 05/12/2022 3 meses e 27 dias

32 INTERNACAO

AVALIACAO CLINICA
Retirado INF com sucesso

AVALIACAO FONO
Comportamento aversivo, selamento labial assimétrico, agitacao,
choro, ausculta cervical alterada=> contraindicado VO

CONDUTA
Alta em 8/12//2022 cm VG exclusiva e INF

%
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Sequéncia de Robin

IDENTIFICACAO
JLN masculino DN=08/08/2022
DI: 10/01/2023 5 meses e 2 dias

42 INTERNACAO

AVALIACAO CLINICA
Clinicamente bem, sem desconforto respiratorio
Eutréfico. Mae introduziu VO 5-10 ml por conta propria

AVALIACAO FONO

Ausculta cervical alterada e baixa depuracao com VO consistencia
pastoso fino

VFD: baixa depuracéo, penetracao e aspiracao laringotraqueal

CONDUTA
Alta em 19/01/2023 cm VG exclusiva e INF
Indicado Gastrostomia (6 meses)

%
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Sequéncia de Robin

Qual é o impacto da Sequéncia de Robin na Biomecanica da degluticao?

« Uma vez que a obstrucao das vias aéreas seja resolvida, € necessaria avaliacao
cuidadosa da alimentacao em todos os pacientes com SR, pois, a maioria dos
lactentes com SR necessitam se alimentar por meio de sondas alimentadoras .

« (O uso de sondas alimentadoras, aumenta o risco de desenvolvimento de refluxo
gastroesofagico patologico.

« A melhora do desconforto respiratério com o tratamento da obstrucao

respiratoria pode melhorar as dificuldades alimentares.
(COHEN et al., 2017)
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Sequéncia de Robin

223 lactentes

Insuficiéncia respiratoria obstrutiva — 90,13%

Dificuldades alimentares
Disfagia — 99,0%

Uso de sonda- 93%
Gastrostomia-25%

DRGE-54% (incidéncia geral 2-15%)

Salmen 2011
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Sequéncia de Robin

Dificuldades alimentares
Obstrucao Respiratdria e Refluxo Gastroesofagico

« A prevaléncia de refluxo gastroesofagico patolégico
é maior em lactentes com sequéncia de Robin grave

guando comparados a lactentes normais.

» Predisposicéo devido ao aumento da pressao negativa
intratoracica resultante do esforgo respiratorio.

Marques IL et al. Gastroesophageal Reflux in severe cases of Robin sequence treated with

nasopharyngeal intubation. Cleft Palate Craniofacial J. 2009 (46) 10.1597/08-120.
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PAP

DOENCA DO REFLUXO GASTROESOSFAGICO

O diagnostico de DRGE é basicamente clinico. Apesar da ampla gama de
exames diagnosticos disponiveis, nenhum deles é considerado padrao-
ouro e nenhum e fidedigno em todas as formas de DRGE.

Quadro clinico da DRGE é heterogéneo, 0s sinais e sintomas sao
Inespecificos e com gravidade variavel, incluindo desde as simples
regurgitacoes até as condicoes que ameacam a vida do paciente.

Diagndstico diferencial: alergia a proteina do leite de vaca e anomalias
anatomicas congénitas, como a estenose hipertrofica de piloro.

Tratamento: evitar o overfeeding, usar formulas espessadas (AR) ou
antiacidos e citoprotetores, teste terapeutico para APLV com FEH ou FAA
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CASO 6

IDENTIFICACAO

BB feminino
Procedéncia Bauru (SP)
DN=26/11/2022

12 INTERNACAO

DI: 28/01/2023
ldade 2 meses e 2 dias peso = 31059
Transferido Hospital Estadual de Bauru

Micrognatia, fenda palato, glossoptose,
obstrucéao respiratéria => SR/ Sindrome Stickler
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CASO 6

Sequéncia de Robin

Sindrome de Stickler

Miopia alta e degeneracao de retina — Risco alto de
descolamento de retina.

Causada por genes autossdmicos dominantes.
Risco de recorréncia de 50% para o individuo
afetado.

Prevencéo: Tratamento oftalmologico precoce.
Evitar atividades de risco.
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CASO 6
= [DENTIFICACAO

BB feminino
DN=26/11/2022
ldade: 2 meses 2 dias

= ANTECEDENTES

B Parto normal, termo (41 sem), apgar 9/10 peso=3100g

Mae 29 anos, G5P5A0, pré natal sem intercorréncias

FP nao detectada ao nascimento. Dificuldade para mamar ficando
7 dias internada. Alta com VO exclusiva seio materno no 7°DV

r@g QUEIXA ATUAL
MY Perda de peso. Dificuldade para mamar. Dificuldade respiratoria.
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CASO 6

PAP

IDENTIFICACAO
BB

HPMA

Dificuldade para mamar desde o nascimento, sem
ganho ponderal, dificuldade respiratoéria, varias
passagens UBS.

Enfermeira da Unidade de Saude reconheceu a
sindrome sendo encaminhada para internacao.
Recebendo dieta VO exclusiva.

HIPOTESE DIAGNOSTICA
SR/FP

Obstrucéo respiratoria alta
Disfagia

DPC

Moddulo 16: Atuagao nas malformagdes craniofaciais — Prof.2.Dr.2 Isabel Salmen
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CASO 6

; IDENTIFICACAO
-

= CONDUTA
SEQ INF
eeeHY)

SNG

Estimulo térmico frio

EVOLUCAO

01/02/2023
Lactente com INF e SNG em ar ambiente

S AVALIACAO FONO
CERg Succdo nutritiva => 5 ml VO espessado furo intermedidrio.

Ausculta levemente alterada com depuracao com chupeta.
Liberado VO parcial 5 ml espessado
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CASO 6

: IDENTIFICACAO
=

EVOLUCAO

S AVALIACAO CLINICA

e 06/02/2023

Lactente com INF e SNG em ar ambiente
Piora respiratoria=> sibilancia

Exames séricos e RX Torax normais
(Hb=8,9)

HIPOTESES DIAGNOSTICAS
Lactente Sibilante (microaspiracoes)
DRGE
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CASO 6

IDENTIFICACAO
BB
EVOLUCAO

17/02/2023 P=4225¢g

Mantida hospitalizada com INF e SNG
Dieta VG exclusiva

Tratamento otimizado DRGE

O2 intermitente

Sem melhora clinica

o CONDUTA
oiey |ndicado DOM
Dieta hipercaldrica

¢ (
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CASO 6

IDENTIFICACAO
BB

EVOLUCAO

27/02/2023
Submetida a DOM sem intercorréncias

Estavel no Poi

10/03/2023 3 meses 12 dias 11°PO DOM
Liberada para avaliacao fono:

Ausculta cervical normal, auséncia de estase
salivar, lingua anteriorizada.

=@ CONDUTA
aof@y Estimulacdo ndo nutritiva com chupeta + sabor

13/03/2023: Alta hospitalar com VG exclusiva e
retorno 30 dias
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CASO 6

IDENTIFICACAO
E BB DN 26/11/2023

EVOLUCAO

17/04/2023

ldade: 4 meses 21 dias
P=5145¢g

Internada para avaliacéo fono

o

Hgf:&'ﬁaﬂ AVALIACAO FONO
Ausculta cervical alterada.

. CONDUTA
Estimulagcédo nao nutritiva com chupeta + sabor
19/04/2023: Alta hospitalar com VG exclusiva e retorno 30 dias
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CASO 6

EVOLUCAO
Varias internacOes com progressao lenta VO

17/07/2023

Idade: 7 meses 21 dias
Peso=6415¢g

Internada por quadro respiratorio

AVALIACAO FONO
Progredido VO 30 ml pastoso fino na colher

19/09/2023
l[dade:9 meses 23 dias

AVALIACAO FONO
Progredido VO para dieta plena

¢ (T
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Avaliacao nutricional de lactentes internados
com Sequéncia de Robin

Casuistica

PAP

223  » N=210

3 IDADE(dias) Mediana
SR ] - 335 33

SRS

NAO FISSURADOS
SEM SONDA
OBITO
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5%

0%

25%

Children

20%

5%

10%

5%

Comprimento / idade =-2,24 (1,84)

e WWHO standards
w4 children (n="120)

0%

PAP

=5core

Children

38%

30%

8%

20%

15%

0%

5%

%

IMC para idade =-2,07 (1,67)

= WHO standards
Al children (n=193)

Z5core
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CONCLUSOES

49 5% com IMC < de 2 DP da média
para idade

< 1 més nutricionalmente menos
comprometidos

necessidade de diagnostico precoce

encaminhamento para servicos
especializados

Suporte nutricional




Tratamento das Fissuras Labiopalatinas e
Sequéncia de Robin

Equipe multi e interdisciplinar

Pediatra
Cirurgiao Plastico / Craniofacial
Otorrinolaringologista
Fonoaudidlogo
Nutricionista
Fisioterapeuta

Enfermeiro

%
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PAP

Tratamento das Fissuras Labiopalatinas e
Sequéncia de Robin

Objetivo: reabilitacao global para insercao do paciente

no contexto social, educacional e profissional

Crescimento e Desenvolvimento Normais
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