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Surgical correction of unilateral and bilateral congenital
macrostomia: a case report and literature review
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TELES 1234* E RESUMO
DANIEL MARQUES PERFEITO * Introducao: A incidéncia da microssomia craniofacial é de 1 em 5600
nascidos vivos. E a segunda anomalia craniofacial mais comum apés as
fissuras labiais e palatinas. A fissura niimero 7 esté associada entre 17 a
62% dos casos de microssomia hemifacial e comega na comissura labial,
podendo prolongar-se até a linha capilar pré-auricular. As deformidades
da orelha externa védo desde excesso de pele pré-auricular até auséncia
completa da orelha. A comissuroplastia est4 indicada em pacientes com
macrostomia ou fissura facial lateral verdadeira. O objetivo é demonstrar
dois casos de macrostomia e fazer uma reviséo da literatura sobre o tema.
Meétodos: Em nosso estudo descrevemos dois casos de macrostomia
tratados com retalhos de mucosa e plastica em Z. Resultados: Obtivemos
um 6timo reposicionamento das comissuras nos dois pacientes, com
excelente resultado estético. Conclusao: A técnica utilizada é de fécil
reprodutibilidade e corrige a macrostomia estética e funcionalmente.

Descritores: Macrostomia; Fenda labial; Palato; Anormalidades
craniofaciais; Procedimentos cirtargicos reconstrutivos.

B ABSTRACT

Introduction: The incidence of craniofacial microsomia is 1 in 5600

live births. This is the second most common craniofacial anomaly

after cleft lip and palate. Tessier cleft 7 is associated with 17% to 62%

of cases of hemifacial microsomia. It begins on the labial commissure

and may extend to the pre-auricular capillary line. Deformities of

the external ear range from excessive pre-auricular skin to complete

absence of the ear. Commissuroplasty is indicated in patients with

macrostomia or true lateral facial cleft. The objective is to present
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INTRODUCAO

A macrostomia congénita, também denominada
fissura facial transversa, horizontal ou lateral, é
uma entidade relativamente raral?. Uma variedade
de termos ja foram usados para descrever esta
fissura: microssomia hemifacial, microtia, disostose
osteomandibular, agenesia facial unilateral, fissura
facial lateral e sindrome do primeiro e segundo
arcos branquiais. Corresponde a fissura nimero 7 da
Classificagdo de Tessier. Esta forma atipica constitui
1,5% de todas as fissuras, estando frequentemente
associada a microssomia craniofacial (sindromes do
primeiro e/ou segundo arcos branquiais)®*.

A incidéncia da macrostomia bilateral ndo esta
bem definida, mas varia de 1:50.000 a 1:175.000°. A
etiopatogenia desta doenca é complexa e multifatorial,
e envolve uma interacdo entre fatores ambientais e
genéticos. De forma semelhante ao que se observa em
outros tipos de fissuras faciais, a macrostomia congénita
resulta de uma falha na migragido da mesoderme entre
as proeminéncias maxilar e mandibular durante a
quarta e quinta semanas de vida embrionéria (periodo
gestacional)?%%,

A malformacio nao estd limitada & comissura
labial, acometendo também sua porgdo muscular.
Certas vezes, estruturas faciais mais profundas estao
envolvidas, podendo ocorrer divisdo facial completa®.
Deformidades da orelha externa podem estar presentes,
desde excesso de pele até auséncia do pavilhdo. Do lado
afetado, a glandula parétida ou seu ducto podem estar
ausentes. O V e VII nervos cranianos e os musculos
que eles inervam podem estar acometidos. O palato
mole ipsilateral geralmente é hipoplasico. O ramo
mandibular pode estar hipoplasico, variando em trés
graus segundo Prusanski®’.

O grau I representa o ramo mandibular menor
que o lado normal, porém com manutencao da forma.
No grau II ocorre distor¢cdo da anatomia, porém
podem-se observar ainda as estruturas do ramo. E o
grau III é caracterizado pela auséncia ou hipoplasia
grave da regidao do condilo e ramo mandibulares. O
plano oclusal é assimétrico, refletindo a hipoplasia
de maxila e a menor dimenséo vertical do ramo
mandibular acometido!!. Na sindrome de Goldenhar,
uma transmissdo autossémica dominante, além da
fissura existem ainda anormalidades vertebrais. A
expressio clinica varidvel, desde uma forma frustra
até casos graves com malformagoes desfigurantes, nos
obriga a examinar criteriosamente as criancgas’.

Entre os objetivos do reparo da macrostomia,
enfatizam-se a reconstrugdo do musculo orbicular dos
labios, simetria labial e cicatrizes bem posicionadas. A
cirurgia pode ser realizada apds os 3 meses de idade.

O importante é definir a posicido da comissura labial,
utilizando a comissura contralateral como parametro
em casos unilaterais e, em deformidades bilaterais, a
posigdo da pupila pode ser o parametro!32,

O objetivo deste trabalho é relatar um caso
de macrostomia unilateral esquerda e um caso de
macrostomia bilateral e avaliar os resultados estéticos
e funcionais do tratamento cirargico.

METODOS

Paciente 1 (Figura 1): sexo masculino, 3 anos,
apresentando quadro de microssomia hemifacial
associado a fissura 7 de Tessier unilateral esquerda.
A cirurgia foi realizada sob anestesia geral. A
marcacgdo da nova comissura foi desenhada por
transferéncia da distancia contralateral na transicédo
cutaneomucosa, porém com um aumento de 2 mm
do ponto superior. Foi feita infiltragdo de xilocaina a
2% com adrenalina (1:200.000). A incisao foi realizada
na transi¢do cutaneomucosa e dissecg¢do dos retalhos
quadrangulares de mucosa, sendo estes invertidos
para a cavidade oral. O musculo orbicular da boca é
dissecado (Figura 2), reorientado e suturado com nylon
4.0. A pele é entao suturada apds zetaplastia (Figura 3).
A Figura 3 foi desenvolvida e desenhada pelo préprio
autor.

Figura 1. Macrostomia unilateral esquerda.

Paciente 2 (Figura 4): sexo masculino, 3 anos, com
microssomia associada a fissura 7 de Tessier bilateral.
Cirurgia realizada sob as mesmas condigées e utilizando
a mesma técnica. As novas comissuras labiais foram
marcadas segundo a equacio: Distancia entre comissuras
= X + x/2, em que x representa o comprimento da base
nasal. Os retalhos quadrangulares e a zetaplastia foram
semelhantes aos utilizados no paciente 1.
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Figura 2. Disseccdo do musculo orbicular da boca.

Figura 3. A: Desenho esquematico - Transferéncia da distincia entre os pontos
A e B e marcagao dos pontos A’ e B’ para confecgdo da nova comissura. O
tragcado em azul mostra o local a ser incisado na transi¢do cutaneomucosa; B:
Desenho esquematico - Inversao intraoral dos retalhos de mucosa; C: Desenho
esquematico - Dissecg¢éo, reposicionamento e sutura do musculo orbicular da
boca; D: Desenho esquematico - Reorientagao da cicatriz transversal na dire¢ao
do sulco nasolabial através de uma zetaplastia.

O Termo de Consentimento Livre e Esclarecido
(TCLE) foi assinado pelos pais ou responsaveis.

RESULTADOS

Resultado estético agradavel com cicatriz em
bom estado (Figuras 5 e 6). Fun¢io mastigatéria e
abertura bucal adequadas. Nao houve isquemia das
suturas e o reposicionamento do musculo orbicular
favoreceu o resultado funcional. Melhora da ocluséo e
o reposicionamento da comissura labial foi simétrico.
Nao observamos infeccdo da ferida operatéria ou
ocorréncia de complicagées no pés-operatério. Apos 5
anos de seguimento, os pacientes mantém resultados
satisfatérios.

Figura 4. Macrostomia bilateral.

Figura 5. Pés-operatério de 5 anos de corre¢do de macrostomia unilateral
esquerda.

DISCUSSAO

A anatomia patolégica desta deformidade é bem
conhecida, porém a existéncia de diferentes técnicas
corretivas demonstra a falta de consenso sobre qual
procedimento apresenta os melhores resultados.
Preconiza-se corrigir o defeito entre 3 e 12 meses
de vida, para que nédo haja comprometimento do
processo de fala’. A intervengio precoce é defendida
para pacientes que apresentam deficiéncia nutricional
pronunciada. Todavia, com 12 meses, existe a
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Figura 6. Pés-operatério de 2 anos de correcido de macrostomia bilateral.

possibilidade de correcdo concomitante de outras
possiveis alteracoes faciais associadas, sendo preferida
pela maioria dos autores. Quando a macrostomia esta
associada a fenda labial, a reparacdo macrostomia deve
ser realizada depois da queiloplastia, pois o equilibrio
dos labios superior e inferior deve ser considerado na
reparacao da macrostomiaZ.

Em relacdo a comissuroplastia unilateral, os dados
da literatura sdo mais elaborados e a marcacéao da nova
comissura pode ser feita conforme Mathes preconiza.
Este autor utiliza a distancia entre o filtro labial e a
comissura contralaterais ao defeito. Esta distancia é
entdo transferida para o lado malformado com uma
sobrecorrecio, ja que se espera contracio cicatricial.

Esta sobrecorrecgio nao é bem estabelecida, mas
em nosso paciente 1 utilizamos uma diferenca de 2
mm, que se mostrou satisfatéria e reprodutivel. Para
conseguir uma forma comissural natural, os feixes
musculares sdo sobrepostos, com a parte superior
posicionada anteriormente e a inferior, posteriormente.
O musculo é, assim, reanimado e a fung¢io de esfincter
é conseguida.

Apesar de ter sido realizada em uma idade néo
habitual, os resultados ndo foram prejudicados gracas
ao uso adequado da técnica. A marcacio com 2 mm de
diferenca para a comissura contralateral favoreceu o

bom posicionamento da cicatriz. Esta invariavelmente
sofre alguma contragéo, por menor que seja. Kaplan®?
relatou uma comissuroplastia com retalho quadrangular
do labio superior, mas a sua extremidade néo inclui o
vermelh&o e deixa uma cicatriz no lébio inferior.

Cicatriz no labio inferior e vermelh&o sem borda
tornam-se mais evidentes ao longo do tempo, devido a
tensao que é criada quando a boca esté aberta. Por isso,
foi utilizado um retalho mucocutidneo do vermelhéo
do labio inferior. O uso dos retalhos quadrangulares
permitiu orientagdo correta da mucosa oral, por isso,
deve ser um procedimento complementar a zetaplastia.
Assim como a fixacdo do musculo orbicular garantiu que,
mesmo apds 5 anos, a fungio mastigatéria do paciente
permanecesse adequada.

Ha duas opinides controversas sobre sutura da
pele. Uma favorece o uso da zetaplastia, e a outra é ode que
apenas uma sutura linear da ferida deve ser feita®. Uma
vantagem da plastica em z é que a posicdo da comissura
da boca pode ser ajustada para ser semelhante a do lado
nao afetado, enquanto expressao facial mais natural é
uma vantagem para o método simples com sutura linear.

No entanto, com este método, a comissura da boca
tende a ser retraida devido a contratura e ha dificuldade
em ajustar a posi¢ido da comissura da boca. Assim,
alguns autores recomendam uma pequena zetaplastia
feita junto com o sulco nasolabial ou multiplos Zs como
uma misceldnea que tenha os aspectos benéficos dos
dois métodos.

Atualmente, os métodos com zetaplastia sdo
amplamente utilizados porque os melhores resultados
estéticos podem ser esperados. Contudo, os dois ultimos
métodos também tém uma lacuna, pois com eles é
dificil ajustar o local da comissura da boca de forma
simétrica, como resultado que a comissura tende a
ser posicionada inferiormente, em comparacdo com
aquela no lado inalterada.

No que tange as fissuras bilaterais e com
necessidade de comissuroplastia bilateral, a marcacéo
das novas comissuras é prejudicada pela falta de
referéncia contralateral. Alguns autores utilizam a linha
meédio pupilar como referéncia, mas aplicamos em nosso
paciente 2 a equacgio para o comprimento total do labio.
Consiste em x +x/2, em que x se refere ao comprimento
da base nasal'?®, Com esse cdlculo do comprimento
labial, conseguimos uma abertura bucal adequada sem
alterar as unidades estéticas da face.

CONCLUSAO

A utilizacdo dos retalhos quadrangulares de
mucosa e da zetaplastia cutinea permitiu que os objetivos
do tratamento cirurgico ideal fossem alcancados.
Conforme proposto, promoveu-se a restauragio

276

Rev. Bras. Cir. Pldst. 2016;31(2):273-277



www.rbcp.org.br

Teles GGA et al.
funcional da musculatura labial, além de um contorno S
simétrico, natural e estético, sem evidéncias de retracao 6
cicatricial importante. Dessa forma, acreditamos que a
técnica empregada possa ser utilizada como padrio no 7
tratamento da macrostomia.
~ 8
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